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ПРЕДИСЛОВИЕ

Эта книга основывается на вопросах и предложениях от ор-
динаторов-радиологов и коллег-нейрорадиологов, особенно 
только начинающих практическую деятельность, а также 
на моем интересе к написанию книг. Уже имеется несколько 
книг, написанных не как обычные учебники, а базирующих-
ся на принципе дифференциальной диагностики. Однако 
новым в этой книге является подход к делению заболеваний 
на группы на основе исключительно одних изображений 
и визуализационных находок.
Цель книги – использование в реальной клинической прак-

тике, как и при широких исследованиях, не только нейрора-
диологами, но, возможно, еще в большей степени практи-
кующими радиологами общего профиля, невропатологами, 
нейрохирургами, педиатрами и врачами других специаль-
ностей. Книга начинается с описания картины двусторонних 
симметричных поражений и срединных поражений, так как 
их легче всего спутать друг с другом, особенно если читатель 
имеет относительно небольшой опыт.
Оформление издания стандартное: изображения на левой 

стороне разворота, текст справа, и я несу личную ответствен-
ность за подготовку и распределение более 1500 изображе-
ний. Мы пытались иллюстрировать каждую нозологическую 
единицу изображениями по крайней мере двух пациентов 
и только в немногих случаях ограничились изображениями 
одного, в то время как часто приводятся изображения трех 
и более пациентов. Текст компактный и разделен на малень-
кие фрагменты, подчеркивая отличительные черты – и визуа-
лизационные, и клинические – в связи с другими сходными 
случаями в разделах дифференциального диагноза.
Книгу можно использовать различным образом: сравни-

вая описанных в ней пациентов с текущими клиническими 
наблюдениями; при поисках характеристик определенных 
заболеваний или нормальных вариантов, для «перепрыгива-

ния» от одного случая к другому через разделы, посвящен-
ные дифференциальной диагностике; как текст (на правой 
стороне разворотов) и даже как систематический учебник 
от «А» до «Я».
Однако цель этой книги – не заменить учебник, она скорее 

должна рассматриваться как дополнительное руководство. 
Эта попытка подхода, основанного на особенностях визуа-
лизационной картины, не совершенна и наверняка не все-
объемлюща. Остались заболевания, не включенные в книгу 
в виде отдельных наблюдений (например, болезнь Краббе, 
зрительный нейромиелит и лакунарные инфаркты). Однако 
они перечислены и коротко описаны в разделах, посвящен-
ных дифференциальной диагностике. Основанием для этого 
служило создание книги приемлемого объема, которая более 
детально охватывала бы большинство частых заболеваний 
и(или) заболеваний с характерной визуализационной кар-
тиной. Есть предел, при достижении которого добавление 
новых наблюдений и изображений, иллюстрирующих текст, 
приходится прекратить.
Я хотел бы поблагодарить всех авторов, особенно моих 

соиздателей и друзей Mauricio, Ben и Andrea. Также хочу 
выразить признательность коллегам со всего мира, которые 
представили свои отличные наблюдения: Angelika Gutenberg, 
Chung-Ping Lo, Pranshu Sharma, Se Jeong Jeon, Yasuhiro Nakata 
и Zoltán Patay. Я хотел бы поблагодарить всех в издатель-
стве Кембриджского университета, давшем мне возможность 
опубликовать книгу, которую я мечтал написать в течение 
многих лет.
Наконец, особая благодарность моим родителям Mirjana 

и Zvonko за их постоянную поддержку и содействие академи-
ческой активности, а также моей жене Tihana и дочерям Rita, 
Frida и Zora за их терпение и понимание.

Zoran Rumboldt
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A BA B
Рис.  1. Сагиттальное T1в-изображение без контрастирования (А): гиперинтенсивность бледного шара (стрелка). Более медиальный 
сагиттальный T1в-срез (В): повышенный сигнал черной субстанции (cтрелка), дорсальной части ствола мозга (белая головка стрелки) 
и мозжечка (черная головка стрелки).

A B

BA

Рис. 2. Аксиальное T1в-изображение без контрастирования на уровне базальных ганглиев (А): яр-
кое изображение бледных шаров с обеих сторон. Аксиальное T1в-изображение на уровне моста 
(В): гиперинтенсивность верхних ножек мозжечка (стрелки) и покрышки среднего мозга (головки 
стрелок).

Рис. 3. Аксиальное T1в-изображение без контрастирования (А): менее яркая гиперинтенсивность 
обоих бледных шаров (стрелки). Сагиттальное T1в-изображение (В): сигнал повышенной интен-
сивности бледного шара (стрелка) и, кроме того, в  области зубчатого ядра мозжечка (головки 
стрелок).
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Специфические находки в изображениях
Классические изменения при магнитно-резонансной томо-
графии (МРТ) головного мозга у пациентов с печеночной 
энцефалопатией – двусторонние симметричные гиперинтен-
сивные очаги в бледных шарах в T1в-изображениях. В более 
выраженных случаях интенсивный T1-сигнал имеется также 
в черной субстанции, субталамических ядрах, покрышке сред-
него мозга и зубчатых ядрах мозжечка без соответствующих 
изменений в T2в-изображениях или при компьютерной томо-
графии (КТ). Дополнительные изменения выявляются в T2в-
изображениях при МРТ и включают диффузную гиперинтен-
сивность белого вещества, преимущественно кортико-спи-
нальных трактов (КСТ) больших полушарий головного мозга, 
и яркие очаговые изменения в подкорковом белом веществе 
больших полушарий. Магнитно-резонансная спектроскопия 
(МРС), полученная с коротким временем эха (ТЕ), показывает 
уменьшение мио-инозитола. Соотношение мио-инозитол/кре-
атин уменьшается не только у пациентов с циррозом печени 
и клинически проявляющейся или субклинической энцефа-
лопатией, но также у лиц без энцефалопатии. Наблюдался 
также повышенный уровень глутамина и глутамата, особенно 
в тяжелых случаях. Все эти изменения при МРТ – яркие очаги 
поражения в T1в-изображениях, гиперинтенсивность белого 
вещества в T2в-изображениях и изменения при МРС – имеют 
тенденцию улучшаться и нормализовываться с восстановле-
нием функции печени после ее трансплантации. Характерная 
МР-картина острой гипераммониемической энцефалопатии 
(двусторонние симметричные T2в-гиперинтенсивные пораже-
ния коры, вовлекающие островки и опоясывающие извилины) 
лучше всего видна при FLAIR (импульсной последовательно-
сти инверсия–восстановление с ослаблением сигнала от жид-
кости) и в диффузионно-взвешенных изображениях (ДВИ).

Клинические сведения
Печеночная энцефалопатия включает неврологические и пси-
хиатрические нарушения, появляющиеся у пациентов с на-
рушенной функцией печени. Большинство случаев сопрово-
ждает цирроз и портальная гипертензия или портокавальные 
шунты. Это обратимая метаболическая энцефалопатия, ха-
рактеризующаяся изменениями личности и уменьшением 
объема внимания, тревожным состоянием и депрессией, 
нарушением координации движений и тремором в руках. 
В тяжелых случаях может наступить кома и смерть. Тяжелые 
формы печеночной энцефалопатии обычно диагностируются 
клинически, однако легкие случаи иногда трудно распознать 
даже с помощью нейропсихологических тестов.

Дифференциальный диагноз
Интоксикация марганцем
• неотличимые гиперинтенсивные изменения в T1в-изобра-
жениях (предположительно та же самая патофизиология)

Длительное парентеральное питание
• неотличимые гиперинтенсивные изменения в T1в-изобра-
жениях (предположительно та же самая патофизиология)

• изменения исчезают, когда из питательного раствора устра-
няется марганец

Физиологические обызвествления базальных 
ганглиев (187)
• обычно точечные и пятнистые, но не диффузные
• обызвествление при КТ

Нейрофиброматоз I типа (2)
• обычно пятнистые, не диффузные
• дополнительные области поражения

Интоксикация окисью углерода (3)
• яркий T2-сигнал и уменьшенная диффузия в обоих блед-
ных шарах

Гипоксически-ишемическая энцефалопатия (7)
• яркий T1-сигнал вокруг задней ножки внутренней капсулы 

(таламус, скорлупа, бледный шар)
• возникает у новорожденных

«Ядерная» желтуха
• повышенный T1- и T2-сигнал бледных шаров
• возникает у новорожденных

Фон
Печеночная энцефалопатия (или портокавальная энцефа-
лопатия) обусловлена неадекватным устранением печенью 
соединений азота и других токсинов, попавших с пищей 
в желудочно-кишечный тракт или образовавшихся в нем. 
Недостаточность печеночной системы обезвреживания ток-
синов является результатом нарушения функции печени или 
чрезмерного шунтирования крови, оттекающей из внутрен-
них органов прямо в системный кровоток через портока-
вальные коллатеральные сосуды. Факторы, провоцирующие 
развитие печеночной энцефалопатии у пациентов с хрони-
ческим поражением печеночных клеток, включают пище-
вую нагрузку белком, запор и желудочно-кишечные крово-
течения. В результате центральная нервная система (ЦНС) 
подвергается воздействию токсических веществ (например, 
аммония, марганца и меркаптанов). Такая последователь-
ность событий ведет к развитию печеночной энцефалопатии. 
Нейротоксическое действие аммония опосредуется его эф-
фектами на систему нейротрансмиттеров и энергетический 
метаболизм в головном мозге. Находки в T1в-изображениях 
объясняются накоплением марганца, сывороточная концен-
трация которого повышена по сравнению с нормальными 
лицами. Накопление марганца может вести к паркинсониз-
му, особенно при вовлечении в процесс черной субстанции. 
Гиперинтенсивность белого вещества в T2в-изображениях, 
как полагают, обусловлена легким отеком мозга, а очаговые 
поражения относят за счет спонгиозной дегенерации глубо-
ких слоев коры головного мозга и подлежащих U-образных 
волокон.
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CBA
Рис. 1. Аксиальное FLAIR-изображение (А): двусторонние яркие очаги (стрелки) в бледных шарах, а также повышенная диффузия на кар-
те ADC (В) и легкая гиперинтенсивность (стрелки) в T1в-изображении (С) в тех же местах.

BA

A B

Рис. 2. T2в-изображение другого пациента (А): множественные гиперинтенсивные фокусы 
(стрелки) в таламусах, не усилившиеся после контрастирования в T1в-изображении (В).

Рис. 3. Яркие фокусы в медиальном мозжечке 
(стрелки) во FLAIR- (А) и T1в-изображении (В).

Рис. 4. Аксиальное FLAIR-изображение на уров-
не базальных ганглиев у  пациента в  возрасте 
10 лет (А): двусторонние пятнистые гиперинтен-
сивные изменения главным образом в бледных 
шарах (стрелки). FLAIR-изображение на том же 
уровне через 3  года (В): спонтанная регрессия 
этих изменений.
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Специфические находки в изображениях
Роль диагностической визуализации в оценке болезни 
Альцгеймера (БА) заключается в том, чтобы исключить и рас-
познать ранние случаи БА, при которых лечение может ока-
заться эффективным. Морфометрия и измерения метаболизма 
медиальных височных областей являются лучшими биомар-
керами для ранней диагностики. У пациентов с соответству-
ющими клиническими проявлениями диагностическая точ-
ность МРТ при БА составляет примерно 87%. Типичные 
МР-находки включают потерю височного и теменного объема 
коры со значительно выраженной атрофией гиппокампов. 
Наклонные фронтальные изображения перпендикулярно 
длинной оси гиппокампа лучше всего показывают атрофию 
гиппокампов и парагиппокампальных извилин с увеличением 
парагиппокампальных борозд.
Находки при ПЭТ с ФДГ при БА включают уменьшенный 

захват глюкозы в височных и теменных долях с щажением за-
тылочных и лобных долей, в то время как задняя часть опоя-
сывающей извилины обычно поражается первой. ПЭТ с ФДГ 
помогает дифференцировать БА от других форм деменции, 
таких как сосудистая и лобно-височная деменция, хотя раз-
витая болезнь Паркинсона может проявляться регионарными 
изменениями метаболизма, неотличимыми от БА.

Клинические сведения
Диагноз БА основывается на критериях Национального ин-
ститута неврологических и коммуникативных расстройств 
и инсульта – Ассоциации БА и примыкающей патологии. Эти 
критерии подразумевают постепенное начало и прогрессиро-
вание нарушений памяти; дефицит памяти на недавние собы-
тия в ранних стадиях; нарушения ориентации, суждений, при-
нятия решений и способности к самообслуживанию в быту 
присоединяются позже. Чувствительность клинических кри-
териев диагноза деменции любого типа превышает 90%, 
но их специфичность в диагностике самой БА составляет 
менее 70%. Когнитивные функции измеряются посредством 
клинических и психометрических тестов, включая краткую 
шкалу оценки психического статуса (MMSE) и клинический 
рейтинг деменции (СDR). Другие нейродегенеративные про-
цессы, ведущие к деменции, также показывают сходное сни-
жение когнитивных функций и могут имитировать БА при ис-
пользовании одних только клинических критериев. Поэтому 
нейровизуализации отдается повышенное значение.

Дифференциальный диагноз
Лобно-височная деменция (90)
• снижение метаболизма и потеря объема мозга в лобных 
и передних височных областях

Кортико-базальная дегенерация
• снижение метаболизма в базальных ганглиях и лобно-те-
менных областях

Сосудистая деменция
• хронические ишемические изменения с множественными 
хроническими инфарктами

• отсутствие избирательной гиппокампальной атрофии

Болезнь Крейтцфельдта–Якоба (12)
• почти патогномоничная гиперинтенсивность глубокого се-
рого вещества и кортикальная гиперинтенсивность в ДВИ

• отсутствие избирательной гиппокампальной атрофии

Болезнь Паркинсона
• отсутствие избирательной гиппокампальной атрофии
• при ПЭТ может быть неотличима

Фон
БА – наиболее частый тип деменции, который в настоящее 
время наблюдается более чем у 4 млн человек в одних толь-
ко США. Патоморфологические отличительные признаки 
БА – прогрессирующее отложение невритических бляшек 
и нейрофибриллярных клубков, которое, как полагают, про-
исходит за десятилетия до развития клинических симптомов. 
Патоморфологические изменения, типичные для БА, особен-
но нейрофибриллярные клубки, следуют предсказуемому 
распределению в различных стадиях болезни. Вначале ней-
рофибриллярные клубки появляются преимущественно в пе-
риринальной области височных долей (стадии I–II по Braak, 
клинически бессимптомная БА), затем – в лимбической си-
стеме (стадии III–IV по Braak, начальная БА), а на поздних 
стадиях болезни они поражают неокортекс (стадии V–VI 
по Braak, полностью развитая БА). Распознавание людей 
группы риска перед клиническим проявлением деменции 
стало диагностическим приоритетом благодаря возможности 
проведения раннего терапевтического вмешательства. Все 
чаще распознается перекрытие БА сосудистой деменцией.
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Рис.  1. Аксиальное КТ-изображение без 
контрастирования (A) у пациента в возрас-
те 64  лет с  деменцией: выраженная дву-
сторонняя атрофия лобных долей (головки 
стрелок). Кортикальные борозды очень 
широкие, также отмечается расширение 
боковых желудочков ex vacuo (звездочки). 
КТ-изображение на  более низком уров-
не (B): атрофия височных долей (стрелки) 
в дополнение к потере объема паренхимы 
лобных долей.

Рис.  2. Аксиальное КТ-изображение без 
контрастирования (A) у  другого пациента 
с  изменениями личности и  импульсивным 
поведением. Небольшая потеря объема го-
ловного мозга без регионарного преобла-
дания. Аксиальные (B, C) и сагиттальное (D) 
ФДГ-ПЭТ-изображения: сниженный метабо-
лизм в лобных и височных долях (стрелки), 
которые выглядят менее яркими, чем дру-
гие супра-, а  также инфратенториальные 
части головного мозга.

Рис. 3. Аксиальное FLAIR-изображение (A) у пациента с прогрессирующей дисфазией показывает выраженную атрофию передних отде-
лов височных долей (стрелки). FLAIR-изображение на более высоком уровне (B): отсутствует атрофия лобных долей. Фронтальные T2в-
изображения (C, D) показывают выраженную атрофию височных долей (стрелки), в большей степени левой.
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Специфические находки в изображениях
Роль изображений в оценке лобно-височной лобарной дегене-
рации (ЛВЛД) состоит в исключении других форм деменции, 
таких как болезнь Альцгеймера и сосудистая деменция. Для 
ЛВЛД типична избирательная атрофия передних височных 
и лобных долей с относительным сохранением затылочных 
и теменных долей. Поражение часто асимметричное: до-
минирующее полушарие поражается сильнее. Также может 
наблюдаться диффузная атрофия головного мозга. ПЭТ с ФДГ 
демонстрирует при ЛВЛД уменьшенный захват глюкозы 
в коре лобных и височных долей.

Клинические сведения
ЛВЛД – второй по частоте тип деменции у людей моло-
же 65 лет с распространенностью 15:100 000 в возрастном 
диапазоне 45–64 года. Это первичное нейродегенеративное 
заболевание, характеризующееся прогрессирующими из-
менениями поведения, нарушением исполнительных функ-
ций и дефектами речи с относительно сохраненной памятью 
в ранних стадиях. Различают 3 клинических подтипа ЛВЛД: 
1) лобно-височная деменция, также известная как болезнь 
Пика, или лобный вариант – наиболее частая форма, харак-
теризующаяся ранними изменениями личности, например 
апатией и безразличием, импульсивным поведением и рас-
тормаживанием, трудностями принятия решений; 2) семанти-
ческая деменция с ранним нарушением понимания значения 
слов, но с беглой речью; 3) прогрессирующая афазия с небе-
глой речью и аномией (первичная прогрессирующая афазия). 
Дифференциальный диагноз между болезнью Альцгеймера 
и ЛВЛД может быть трудным в ранних стадиях, и клиниче-
ское перекрытие этих заболеваний подчеркивает важность 
нейровизуализации вместе с нейропсихологическим тести-
рованием.

Дифференциальный диагноз
Болезнь Гентингтона (91)
• двусторонняя атрофия хвостатых ядер и скорлупы без зна-
чительной кортикальной атрофии

• возможна двусторонняя T2-гиперинтенсивность хвостатых 
ядер и скорлупы

Болезнь Альцгеймера (89)
• выраженная атрофия гиппокампов при МРТ
• снижение метаболизма в лобных и теменных долях (умень-
шенный захват ФДГ при ПЭТ)

• отсутствие снижения метаболизма в передних частях лоб-
ных долей и в височных долях

Кортико-базальная дегенерация
• снижение метаболизма в базальных ганглиях, лобных и те-
менных долях

Сосудистая деменция
• хронические ишемические изменения с множественными 
хроническими инфарктами

• отсутствие значительной атрофии лобных и передних от-
делов височных долей

Болезнь Крейтцфельдта–Якоба (12)
• почти патогномоничная гиперинтенсивность глубокого се-
рого вещества и коры в ДВИ

• отсутствие значительной атрофии лобных и передних от-
делов височных долей

Фон
Типичные патологические черты ЛВЛД включают ограни-
ченную лобарную атрофию с резкой границей между по-
раженным и непораженным участками головного мозга и от-
носительное сохранение гиппокампов, если сравнивать с бо-
лезнью Альцгеймера. Эти синдромы охватывают большую 
группу патоморфологических проявлений, включая спонгио-
формную дегенерацию и глиоз, классические тау-позитивные 
и убиквитин-позитивные цитоплазматические включения, 
известные как тела Пика, а также убиквитин-позитивные 
и тау-негативные включения с обнаружением последних 
у большинства пациентов. В семейных сериях с мутациями 
тау-генов (хромосома 17) отмечается сильное накопление тау 
в нейронах и клетках глии. У пациентов с ЛВЛД выявляется 
селективная атрофия передней части опоясывающих изви-
лин, лобной части островков, субкаллезных извилин и по-
лосатых тел, свидетельствующая о дегенерации паралимби-
ческой фронто-инсулярно-стриарной сети. Деление на 3 под-
типа основано главным образом на характерных клинических 
симптомах, в то время как МРТ-находки согласуются с ними: 
преобладающая височная атрофия отличает семантическую 
деменцию от других двух подтипов. Более выраженная право-
сторонняя лобная атрофия подозрительна на лобно-височную 
деменцию, в то время как левосторонняя атрофия более ха-
рактерна для прогрессирующей атрофии с небеглой речью. 
Ведение пациентов включает использование триады сим-
птоматических медикаментозных средств и многосторонний 
подход, в том числе модификацию окружения и планирование 
долговременного ухода. Патоморфологически и клинически 
ЛВЛД перекрывается с прогрессирующим надъядерным па-
раличом, кортико-базальной дегенерацией и боковым амио-
трофическим склерозом. Средний срок выживаемости после 
постановки диагноза – около 10 лет.

ЛИТЕРАТУРА
1. Rabinovici GD, Seeley WW, Kim EJ, et al. Distinct MRI 
atrophy patterns in autopsy-proven Alzheimer’s disease and fron-
totemporal lobar degeneration. Am J Alzheimers Dis Other Demen 
2007–2008;22:474–88.
2. Ibach B, Poljansky S, Marienhagen J, et al. Contrasting meta-
bolic impairment in frontotemporal degeneration and early onset 
Alzheimer’s disease. Neuroimage 2004;23:739–43.
3. Lindberg O, Ostberg P, Zandbelt BB, et al. Cortical morpho-
metric subclassifi cation of frontotemporal lobar degeneration. 
AJNR 2009;30:1233–9.
4. Cairns NJ, Bigio EH, Mackenzie IR, et al. Neuropathologic 
diagnostic and nosologic criteria for frontotemporal lobar degen-
eration: consensus of the Consortium for Frontotemporal Lobar 
Degeneration. Acta Neuropathol 2007;114:5–22.
5. Arvanitakis Z. Update on frontotemporal dementia. Neurologist 
2010;16:16–22.

90 Лобно-височная лобарная дегенерация
MARIA VITTORIA SPAMPINATO



200

РАЗДЕЛ 3  |  Дефекты паренхимы и изменения объема

CBA
Рис. 1. Аксиальное FLAIR-изображение (A): увеличенные лобные рога (стрелки) боковых желудочков с выпрямленными латеральными 
контурами и  без видимых прилежащих головок хвостатых ядер. Также отмечается очень маленькая скорлупа (головки стрелок). T1в-
изображение после контрастирования (B): увеличенные лобные рога с выпрямленными латеральными контурами (головки стрелок). Нет 
изменений сигнала и его патологического усиления. Аксиальная карта ADC (C) на слегка более низком уровне, чем FLAIR, показывает 
увеличенную диффузию в скорлупе с обеих сторон (стрелки).

Рис. 2. Аксиальное T2в-изображение у па-
циента в  возрасте 17  лет. Уменьшенные 
размеры обоих хвостатых ядер (головки 
стрелок) и скорлупы (стрелки). Сопутству-
ющая гиперинтенсивность этих структур, 
больше выраженная в скорлупе.

Рис.  3. Фронтальное T2в-изображение 
у  пациента во  2-м десятилетии жизни. Рас-
ширенные лобные рога с  выпрямленными 
и  слегка выпуклыми контурами (головки 
стрелок) прилежат к  атрофическим хво-
статым ядрам. Отмечаются также малень-
кие размеры и  легкая гиперинтенсивность 
скорлупы с обеих сторон (стрелки).

Рис. 4. КТ-изображение показывает картину 
развитого заболевания со значительной по-
терей объема головок хвостатых ядер и уве-
личенные лобные рога (головки стрелок) 
с некоторой выпуклостью контуров наружу. 
Отмечается диффузная атрофия, гораздо бо-
лее выраженная в глубоком сером веществе.
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