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Îïðåäåëåíèå. Ñèíäðîì ãåìèêîíâóëü-
ñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è ýïèëåïñèè
(ñèíäðîì HHE) ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ïîëè-
ýòèîëîãè÷íîå çàáîëåâàíèå, äåáþòèðóþùåå
â äåòñêîì âîçðàñòå è õàðàêòåðèçóþùååñÿ
òðèàäîé ïðèçíàêîâ: 
1) ïðîäîëæèòåëüíûìè ñóäîðîæíûìè ïðè-

ñòóïàìè (âîçíèêàþùèìè îáû÷íî íà ôî-
íå òåìïåðàòóðû), çàõâàòûâàþùèìè ïî-
ëîâèíó òåëà (ãåìèêîíâóëüñèè); 

2) ãåìèïàðåçîì (íà ñòîðîíå ñóäîðîã), îñòðî
âîçíèêàþùèì ñðàçó ïîñëå ïðèñòóïîâ; 

3) ïîñëåäóþùèì ðàçâèòèåì ñèìïòîìàòè÷å-
ñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè. 
Ñèíîíèìû: «syndrome of hemiconvulsions,

hemiplegia and epilepsy» — «HHE syndrome».
Èñòîðèÿ. Ñîâðåìåííîå êëèíè÷åñêîå îïè-

ñàíèå äàííîãî çàáîëåâàíèÿ áûëî äàíî ðóêî-
âîäèòåëåì Ìàðñåëüñêîé ýïèëåïòîëîãè÷åñ-
êîé êëèíèêè H. Gastaut è ñîàâòîðàìè â 1957

ãîäó, êîòîðûå è ïðåäëîæèëè íàçâàíèå — ñèí-
äðîì ÍÍÅ. 

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Ýòèîëîãèÿ ñèí-
äðîìà ÍÍÅ äî êîíöà íåÿñíà. Ïî-âèäèìîìó,
ñîñòîÿíèå èìååò ïîëèýòèîëîãè÷íîå ïðîèñ-
õîæäåíèå. 

ãèïîòåçà íåéðîèíôåêöèè (Pierre Marie,
1885): âèðóñíûé ýíöåôàëèò, â ÷àñòíîñòè,
ãåðïåòè÷åñêèé (Panayiotopoulos Ñ.P., 2002).
ßïîíñêèå èññëåäîâàòåëè îïèñûâàëè ðàç-
âèòèå HHE ñèíäðîìà ó äåâî÷êè íà ôîíå
äâîéíîé èíôåêöèè (varicellazoster è âè-
ðóñ Epstein-Barr). Îòìå÷åíî ïîâûøåíèå â
ïëàçìå êðîâè óðîâíåé èíòåðëåéêèíîâ-2
è 6, ÔÍÎ a-òèïà è ôàêòîðà âîñïàëèòåëü-
íîé ýíäîòåëèàëüíîé àêòèâàöèè Å-ñåëåê-
òèíà (Wakamoto H. è ñîàâò., 2002). Îäíà-
êî ÷àùå ëèõîðàäêà ðàçâèâàåòñÿ íà ôîíå
áàíàëüíîé ÎÐÂÈ, èçìåíåíèÿ â ñïèííî-
ìîçãîâîé æèäêîñòè, õàðàêòåðíûå äëÿ
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Ñèíäðîì ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è ýïèëåïñèè (ñèíäðîì HHE) ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ïî-
ëèýòèîëîãè÷íîå çàáîëåâàíèå, äåáþòèðóþùåå â äåòñêîì âîçðàñòå è õàðàêòåðèçóþùååñÿ òðèàäîé ïðèçíà-
êîâ: 1) ïðîäîëæèòåëüíûìè ñóäîðîæíûìè ïðèñòóïàìè (îáû÷íî íà ôîíå òåìïåðàòóðû), çàõâàòûâàþùèìè
ïîëîâèíó òåëà (ãåìèêîíâóëüñèè); 2) îñòðî âîçíèêàþùèì ñðàçó ïîñëå ïðèñòóïîâ ãåìèïàðåçîì (íà ñòîðîíå
ñóäîðîã); 3) ïîñëåäóþùèì ðàçâèòèåì ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè. Àâòîðû ïîäðîáíî ðàññìà-
òðèâàþò ðàçëè÷íûå àñïåêòû çàáîëåâàíèÿ, âêëþ÷àÿ ýòèîëîãèþ è ïàòîãåíåç, äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè è
äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç, à òàêæå ïîäõîäû ê òåðàïèè (ïðîôèëàêòèêà è ëå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ) è ïðîãíîç.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ýïèëåïñèÿ, ñèíäðîì ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è ýïèëåïñèè (ñèíä-
ðîì HHE), ýòèîëîãèÿ, ïàòîãåíåç, äèàãíîç, ëå÷åíèå.

Hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome (HHE syndrome) — polyetiologic disease, with onset in childhood,
characterized by the triad of symptoms: 1) prolonged convulsive seizures (usually on background of fever), involving one
half of the body (hemiconvulsions); 2) acute hemiparesis occurring immediately after seizures (on the side of convul-
sions); 3) symptomatic focal epilepsy, occurring in the sequel. The authors discuss in detail different aspects of the disease,
including etiology, pathogenesis, diagnostic approaches, differential diagnosis, and approaches to treatment (including
prevention and therapy of the disease) and outcome.

Key words: epilepsy, hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome (HHE syndrome), etiology, pathogenesis,
diagnosis, treatment.



íåéðîèíôåêöèé, îòñóòñòâóþò (Chauvel P,
Dravet Ch., 2005). 
Â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ ñèíäðîì ÍÍÅ ðàç-
âèâàåòñÿ ïîñëå ÷åðåïíî-ìîçãîâîé òðàâ-
ìû èëè îñòðûõ íàðóøåíèé ìîçãîâîãî
êðîâîîáðàùåíèÿ (ó äåòåé ýòî îáû÷íî àð-
òåðèî-âåíîçíûå ìàëüôîðìàöèè) (Arzi-
manoglou A. è ñîàâò., 2004). 
Èíäèéñêèå ñïåöèàëèñòû îïèñûâàþò ñëó-
÷àé HHE ñèíäðîìà ó íåïàëüñêîé äåâî÷êè
9 ëåò ñ íàñëåäñòâåííûì äåôèöèòîì ïðî-
òåèíà S è ðàçâèòèåì èíôàðêòà â áàññåé-
íå ëåâîé ñðåäíåé ìîçãîâîé àðòåðèè. Íà
ôîíå ëèõîðàäêè, âûçâàííîé îñòðûì ãàñ-
òðîýíòåðèòîì, âîçíèê ñòàòóñ ïðàâîñòî-
ðîííèõ ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ýïèëåïòè-
÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ñ ôîðìèðîâàíèåì ïåð-
ìàíåíòíîãî ãåìèïàðåçà, à çàòåì — ðåçèñ-
òåíòíîé ýïèëåïñèè (Mondal R.K. è ñîàâò.,
2006).
Ãåíåòè÷åñêàÿ òåîðèÿ. S. Yamazaki è ñî-
àâò. (2011) îïèñàëè ñëó÷àé ÍÍÅ ó 5-ëåò-
íåé ÿïîíñêîé äåâî÷êè ïîñëå èíôåêöèè,
âûçâàííîé  ïàðâîâèðóñîì B19. ÌÐÒ ÷åðåç
2 äíÿ ïîñëå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà âû-
ÿâèëà àòðîôèþ ìîçæå÷êà è ãèïåðèíòåí-
ñèâíîñòü â ëåâîé ãåìèñôåðå â T2-ðåæèìå.
Íà ÌÐ-àíãèîãðàôèè ÷åðåç 7 äíåé îáíàðó-
æåíà îáëèòåðàöèÿ ïðîêñèìàëüíîé ÷àñòè
ëåâîé ñðåäíåé ìîçãîâîé àðòåðèè â îñò-
ðîé ôàçå. Îäíàêî ýòè äàííûå íå ïîäòâåð-
äèëèñü ïðè öåðåáðàëüíîé àíãèîãðàôèè,
ïðîâåäåííîé ÷åðåç 25 ÷ ïîñëå ÌÐ-àíãèî-
ãðàôèè. Ãåíåòè÷åñêèé àíàëèç ïîêàçàë ãå-
òåðîçèãîòíîå ñîñòîÿíèå ïî ìóòàöèè
S218L â ãåíå CACNA1A. Ýòà ìóòàöèÿ îòâå-
÷àåò çà ðàçâèòèå ñåìåéíîé ãåìèïëåãè÷å-
ñêîé ìèãðåíè. Ïî ìíåíèþ àâòîðîâ, âàçî-
ñïàçì ìûøö öåðåáðàëüíûõ ñîñóäîâ ñ âîç-
ìîæíûì ñíèæåíèåì ôóíêöèîíàëüíîé
àêòèâíîñòè êîðû ìîæåò âûçûâàòü ãåìè-
êîíâóëüñèâíûå ïðèñòóïû è ãåìèïëåãèþ.
Lee C. (2006) ïðèâîäèò îïèñàíèå ñëó÷àÿ
ÍÍÅ ó ðåáåíêà ñ ãëþòàðîâîé àöèäóðèåé.
S. Auvin, V. Bellavoine (2012) ïðîàíàëèçè-
ðîâàëè äàííûå î ñëó÷àÿõ ÍÍÅ çà 20 ëåò.
Àâòîðû âûÿâèëè ó áîëüøèíñòâà ïàöèåí-

òîâ àíîìàëèè ìîçîëèñòîãî òåëà, êîòî-
ðûå, âåðîÿòíî, ïðåäøåñòâîâàëè ýïèëåï-
òè÷åñêîìó ñòàòóñó. Àâòîðû âûäâèãàþò ãè-
ïîòåçó, ñîãëàñíî êîòîðîé ê ïîðàæåíèþ
îäíîé ãåìèñôåðû ïðè ýïèëåïòè÷åñêîì
ñòàòóñå ïðåäðàñïîëàãàþò àíîìàëèè ìî-
çîëèñòîãî òåëà. 
Â áîëüøèíñòâå «èäèîïàòè÷åñêèõ» ñëó÷à-
åâ ÍÍÅ ýòèîëîãè÷åñêèé ôàêòîð óñòàíî-
âèòü íå óäàåòñÿ. Òàêèå ñëó÷àè ðàñöåíèâà-
þòñÿ êàê èìåþùèå âåðîÿòíî «ãåíåòè÷åñ-
êóþ ïðåäðàñïîëîæåííîñòü» (Chauvel P,
Dravet Ch., 2005). 
Â íàñòîÿùåå âðåìÿ âûäåëÿþò äâà âàðè-

àíòà ÍÍÅ. 
1 âàðèàíò: ñèìïòîìàòè÷åñêèé — âîç-

íèêàåò â ðåçóëüòàòå ïîðàæåíèÿ ìîçãà ðàç-
íîé ýòèîëîãèè — â ðåçóëüòàòå ìåíèíãèòà,
ñóáäóðàëüíîé ãåìàòîìû, ïåðèíàòàëüíîé  è
ïðåíàòàëüíîé ïàòîëîãèè, òðàâìû, íàñëåäñò-
âåííîãî äåôèöèòà S-áåëêà è ãëþòàðîâîé
àöèäóðèè. 

2 âàðèàíò: èäèîïàòè÷åñêèé, ïðè íåì íå
âûÿâëÿþò ñïåöèôè÷åñêèõ ïðè÷èí. 

Ïàòîãåíåç ñèíäðîìà HHE âêëþ÷àåò ïî-
ñëåäîâàòåëüíî ñëåäóþùèå ñòàäèè: 

äëèòåëüíûå (áîëåå 30 ìèí) ãåìèêîíâóëü-
ñèâíûå ïðèñòóïû (ôîêàëüíûé ýïèëåïòè-
÷åñêèé ñòàòóñ) íà ôîíå ëèõîðàäêè;
èíãèáèðîâàíèå ÃÀÌÊ-ýðãè÷åñêèõ ðåöåï-
òîðîâ, âûñâîáîæäåíèå âîçáóäèìûõ íåé-
ðîìåäèàòîðîâ (ïðåæäå âñåãî, ãëóòàìàòà);
àêòèâàöèÿ N-ìåòèë-D-àñïàðòàòíûõ ðå-
öåïòîðîâ (NMDA);
âíóòðèêëåòî÷íûé ïðèòîê èîíèçèðîâàí-
íîãî êàëüöèÿ;
àêòèâàöèÿ ëèïàç è ïðîòåàç;
ïîâðåæäåíèÿ ìèòîõîíäðèé (Young G.B.,
2006);
ðàçâèòèå îòåêà ìîçãà, êîòîðûé ìîæåò áûòü
êàê äèôôóçíûì, òàê è çàòðàãèâàòü ëèøü
îäíó ãåìèñôåðó (Panayiotopoulos C.P.,
2002);
êóïèðîâàíèå ïðèñòóïîâ è ðàçðåøåíèå
îòåêà;
îñòàòî÷íûå ÿâëåíèÿ â âèäå âûðàæåííîé
àòðîôèè («öåðåáðàëüíàÿ ãåìèàòðîôèÿ»
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ïî òåðìèíîëîãèè Tan N., Urich H., 1984);
ïåðìàíåíòíûé êîíòðàëàòåðàëüíûé ãå-
ìèïàðåç, ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ
ýïèëåïñèÿ.
Ó ïàöèåíòîâ ñ ÍÍÅ ñåìåéíûé àíàìíåç ïî

ýïèëåïñèè è ôåáðèëüíûì ñóäîðîãàì îòÿãî-
ùåí â 22% ñëó÷àåâ. Â àíàìíåçå âñòðå÷àþòñÿ
ôåáðèëüíûå ñóäîðîãè, ñèíäðîì ãåíåðàëèçî-
âàííîé ýïèëåïñèè ñ ôåáðèëüíûìè ñóäîðî-
ãàìè ïëþñ, ñèíäðîì Äðàâå (Chauvel P., Dravet
Ch., 2005).

Ïàòîìîðôîëîãèÿ. Ôîêàëüíàÿ ýïèëåï-
ñèÿ ïîñëå ïåðåíåñåííîãî ôåáðèëüíîãî ýïè-
ëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà ðàçâèâàåòñÿ â ðåçóëü-
òàòå ëîêàëüíîé öåðåáðàëüíîé àòðîôèè. Â
áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ðàçâèâàåòñÿ ìåçèàëü-
íûé âèñî÷íûé ñêëåðîç, òî÷íåå — ñêëåðîç
ãèïïîêàìïà (Ñ.Õ. Ãàòàóëëèíà è ñîàâò., 2008;
Baram T.Z., Schinnar Sh., 2002). Ìîðôîëîãè-
÷åñêèå èçìåíåíèÿ â îñòðîé ñòàäèè (â ïåðèîä
ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà) âêëþ÷àþò îòåê
ìîçãà, ó÷àñòêè ãåìîððàãè÷åñêîãî íåêðîçà è
íåéðîíàëüíîé äåãåíåðàöèè (Auvin S., 2007).
Õðîíè÷åñêàÿ ñòàäèÿ õàðàêòåðèçóåòñÿ àòðî-
ôèåé, ôîðìèðîâàíèåì êèñò è î÷àãîâ äåìèå-
ëèíèçàöèè (van Toorn R., 2012).

Ãèñòîëîãè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ âûÿâëÿ-
þò ìíîæåñòâåííûå ìèêðîòðîìáîçû è àòðî-
ôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ («êîðòèêàëüíûé ëàìè-
íàðíûé ñêëåðîç») â 3-ì è 5-ì ñëîÿõ êîðû
áîëüøèõ ïîëóøàðèé ãîëîâíîãî ìîçãà, ïðå-
èìóùåñòâåííî, ïîëÿ Í1 ãèïïîêàìïà (Young
G.B., 2006). 

Ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ àòðîôè÷åñêèå èçìå-
íåíèÿ ìîãóò çàõâàòûâàòü íå òîëüêî âèñî÷-
íûé ïàëåîêîðòåêñ, íî è íîâóþ êîðó, ðàñïðî-
ñòðàíÿÿñü íà âñþ ãåìèñôåðó, à òàêæå ìîçæå-
÷îê, òàëàìóñ è äðóãèå ïîäêîðêîâûå ñòðóêòó-
ðû (Chauvel P., Dravet Ch., 2005). 

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü. Çà ïîñëåäíèå 20
ëåò â ðàçâèòûõ ñòðàíàõ çàáîëåâàåìîñòü ñèí-
äðîìîì ÍÍÅ ñíèçèëàñü (Arzimanoglou A. ñî-
àâò, 2004). Ýòî ñâÿçàíî ñ ðàçðàáîòêîé ìåðî-
ïðèÿòèé ïî îêàçàíèþ ïîìîùè äåòÿì ñ äëè-
òåëüíûìè ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè è
ýïèëåïòè÷åñêèì ñòàòóñîì (Êàðëîâ Â.À.,

2003). Â ðàçâèâàþùèõñÿ ñòðàíàõ, ãäå îòñóò-
ñòâóþò ìåäèêàìåíòû äëÿ êóïèðîâàíèÿ ýïè-
ëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà è íå íàëàæåíà ñëóæáà
íåîòëîæíîé ïîìîùè, ñèíäðîì ÍÍÅ íå ÿâëÿ-
åòñÿ ðàðèòåòîì. R Van Toorn è ñîàâò. (2012)
ñîîáùàþò î 8 ñëó÷àÿõ ÍÍÅ, çàðåãèñòðèðî-
âàííûõ çà 2 ãîäà â Þæíîé-Àôðèêàíñêîé Ðå-
ñïóáëèêå, óêàçûâàÿ íà âàæíîñòü ðàííèõ ñêî-
ðîïîìîùíûõ ìåðîïðèÿòèé ïðè ôîêàëüíîì
ýïèëåïòè÷åñêîì ñòàòóñå äëÿ ïðåäîòâðàùå-
íèÿ ÍÍÅ.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà. Âîçðàñò äåáþ-
òà çàáîëåâàíèÿ (âîçíèêíîâåíèå ïåðâîãî ñó-
äîðîæíîãî ýïèçîäà): îò 5 ìåñ. äî 4 ëåò, 85%
ñëó÷àåâ — äî 2-õ ëåò (Arzimanoglou À. è ñî-
àâò., 2004). Ñîîòíîøåíèå ïîëîâ îäèíàêîâîå,
ñ íåçíà÷èòåëüíûì ïðåîáëàäàíèåì ìàëü÷è-
êîâ. Çàáîëåâàíèå âîçíèêàåò ó íåâðîëîãè÷åñ-
êè çäîðîâûõ äåòåé, íà ôîíå ëèõîðàäêè íå-
ñïåöèôè÷åñêîé ýòèîëîãèè. Ïîÿâëÿþòñÿ ãå-
ìèêëîíè÷åñêèå ñóäîðîãè, ïðè÷åì íåðåäêî
èìåííî ñóäîðîãè ÿâëÿþòñÿ ïåðâûì ïðîÿâëå-
íèåì ãèïåðòåðìèè. Òàê, äî ïðèñòóïà ðåáå-
íîê ÷óâñòâóåò ñåáÿ íîðìàëüíî, à ïîñëå ñóäî-
ðîã òåìïåðàòóðà òåëà îêàçûâàåòñÿ ïîâûøåí-
íîé. Ïðèñòóïû ÷àùå ðàçâèâàþòñÿ âî âðåìÿ
ñíà (äíåâíîãî èëè íî÷íîãî), íîñÿò êëîíè÷å-
ñêèé õàðàêòåð, çàòðàãèâàÿ, â îñíîâíîì, îäíó
ïîëîâèíó òåëà (ãåìèêëîíè÷åñêèå). Ïåðåä
ïðèñòóïîì ìîæåò îòìå÷àòüñÿ äåâèàöèÿ ãëàç
è ãîëîâû èëè êëîíè÷åñêèå êîìïîíåíòû ïðî-
èñõîäÿò ñèíõðîííî â âèäå ïîäåðãèâàíèÿ ãî-
ëîâû è êîíå÷íîñòåé. 
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ОБЗОРЫ И ЛЕКЦИИ

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ñèíäðîìà HHE
ïî äàííûõ ðàçíûõ àâòîðîâ:

Gastaut H. è ñîàâò. (1959): 150 ñëó÷àåâ
Vivaldi J. (1976): 45 íîâûõ ñëó÷àåâ
Chauvel P., Dravet Ch. (2002): 37 ñëó÷àåâ 
Chauvel P., Dravet Ch. (2005), îáçîðíûå
äàííûå ðàçíûõ àâòîðîâ ïî ðàñïðîñòðà-
íåííîñòè ñèíäðîìà ÍÍÅ â Åâðîïå (íà
10000 äåòåé):
â 1967 ã. — 7,77 
â 1969 ã. — 3,82 
â 1978 ã. — 1,64



îñíîâíûõ êëèíè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ äàííûõ
ïðèñòóïîâ:
1. Âûñîêàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü. Ïðèñòóïû

îáû÷íî äëÿòñÿ áîëåå 30 ìèí, íåðåäêî —
íåñêîëüêî ÷àñîâ è äàæå äíåé. Èíòåíñèâ-
íîñòü êëîíè÷åñêèõ ïîäåðãèâàíèé ìîæåò
ìåíÿòüñÿ, îñëàáåâàÿ è íàðàñòàÿ âíîâü.

2. Âàðèàáåëüíîñòü òîïîãðàôèè ïðèñòóïîâ.
Ãåìèêëîíèè ìîãóò ïðåâàëèðîâàòü â êà-
êîé–ëèáî îäíîé êîíå÷íîñòè, ëèöåâîé
ìóñêóëàòóðå, ðàñïðîñòðàíÿòüñÿ íà äðó-
ãóþ ñòîðîíó èëè äàæå ìåíÿòü ñòîðîí-
íîñòü (àëüòåðíèðóþùèå ãåìèêîíâóëü-
ñèè). 

3. Ñîçíàíèå ïðè ïðèñòóïàõ ìîæåò ôëóêòóè-
ðîâàòü, íî â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ îíî îñ-
òàåòñÿ ñîõðàííûì.  

4. Âàðèàáåëüíîñòü íà÷àëà ïðèñòóïîâ. Ïðè-
ñòóïû ìîãóò íà÷èíàòüñÿ ñ ïîâîðîòà ãëàç
è ãîëîâû, êëîíè÷åñêèõ ñóäîðîã â êàêîé-
ëèáî îäíîé êîíå÷íîñòè, ñ îáåèõ ñòîðîí,
è ëèøü ïî ìåðå ðàçâèòèÿ ñóäîðîã îíè âñå
áîëåå ïðèîáðåòàþò ãåìèêëîíè÷åñêèé
õàðàêòåð, íåðåäêî â âèäå àñèíõðîííûõ
ïîäåðãèâàíèé.  

5. Âûðàæåííîñòü âåãåòàòèâíûõ ïðîÿâëåíèé
ïðè äëèòåëüíûõ ïðèñòóïàõ: ãèïåðâåíòè-
ëÿöèÿ, äèñïíîý, ñåðäå÷íàÿ àðèòìèÿ, öèà-
íîç. 
×àñòü ïðèñòóïîâ íå ïðîõîäèò ñàìîñòîÿ-

òåëüíî, òðåáóþòñÿ ìåðîïðèÿòèÿ ïî èõ êóïè-
ðîâàíèþ. Íåìåäëåííî ïîñëå ëèêâèäàöèè
ïðèñòóïîâ ó ðåáåíêà ñòàíîâèòñÿ çàìåòíûì
ãåìèïàðåç. Ïî äàííûì îáñëåäîâàíèÿ áîëü-
øîãî êîëè÷åñòâà äåòåé, ïåðåíåñøèõ ôåá-
ðèëüíûå ñóäîðîãè, Vivaldi J. (1976) óñòàíî-
âèë, ÷òî ïðè ïðîäîëæèòåëüíîñòè ïðèñòóïîâ
áîëåå 24 ÷ ãåìèïàðåç ðàçâèâàåòñÿ ïî÷òè â
100% ñëó÷àåâ; ïðè ïðîäîëæèòåëüíîñòè 5 ÷ è
áîëåå — â 75%, à ïðè äëèòåëüíîñòè ïðèñòó-
ïîâ ìåíåå 5 ÷ — ëèøü ó 9% áîëüíûõ. 

Ïåðìàíåíòíûé ãåìèïàðåç ïîñëå ãåìèê-
ëîíè÷åñêèõ ñóäîðîã ñëåäóåò êîíñòàòèðî-
âàòü, åñëè åãî êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè ñîõðà-
íÿþòñÿ ÷åðåç 7 äíåé ïîñëå îêîí÷àíèÿ ïðè-
ñòóïà. Äî ýòîãî ñðîêà ðå÷ü ìîæåò èäòè î ïà-
ðåçå Òîääà. Ãåìèïàðåç íîñèò öåíòðàëüíûé

õàðàêòåð. Â ïåðâûå äíè ìûøå÷íûé òîíóñ íà
ñòîðîíå ïàðåçà ìîæåò áûòü íèçêèì, à ïîçæå
ïîÿâëÿåòñÿ îò÷åòëèâàÿ ñïàñòè÷åñêàÿ ãèïåð-
òîíèÿ, ñîïðîâîæäàþùàÿñÿ ïèðàìèäíûìè
ñèìïòîìàìè (àíèçîðåôëåêñèÿ, ïàòîëîãè÷å-
ñêèå ðåôëåêñû, ñèíêèíåçèè, êëîíóñû). Ãå-
ìèïàðåç îáû÷íî íåðàâíîìåðíûé, â áîëü-
øåé ñòåïåíè ñòðàäàþò ìûøöû ïðîêñèìàëü-
íîé ÷àñòè ðóêè è ëèöà. Ïðèìåðíî â 20% ñëó-
÷àåâ ãåìèïàðåç ìîæåò ïîñòåïåííî èñ÷åçàòü
â òå÷åíèå 1-12 ìåñ. ïîñëå ïðèñòóïà, îäíàêî,
âñåãäà ñîõðàíÿþòñÿ îò÷åòëèâûå ïðèçíàêè
ïèðàìèäíîé íåäîñòàòî÷íîñòè íà ýòîé ñòî-
ðîíå (Arzimanoglou À. è ñîàâò., 2004). 

Ðàçâèòèå ýïèëåïñèè (ïîâòîðíûõ íå-
ïðîâîöèðóåìûõ ïðèñòóïîâ) ñïóñòÿ îïðå-
äåëåííîå âðåìÿ ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà. Ïî
äàííûì Roger G. è ñîàâò. (1982), ýïèëåïñèÿ
ðàçâèâàåòñÿ ó 75% ïàöèåíòîâ, ïåðåíåñøèõ
äëèòåëüíûå ãåìèêëîíè÷åñêèå ñóäîðîãè ñ
ïîñëåäóþùèì ãåìèïàðåçîì. Ïîâòîðíûå
ïðèñòóïû ìîãóò âîçíèêàòü ÷åðåç 1-20 ëåò ïî-
ñëå ýïèçîäà ãåìèêîíâóëüñèé, íî â 85% ñëó÷à-
åâ ýòîò èíòåðâàë íå ïðåâûøàåò 3 ëåò
(Arzimanoglou A. è ñîàâò., 2004; Vivaldi J.,
1976). Ñðåäíèé èíòåðâàë ìåæäó äåáþòîì ãå-
ìèêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ è íà÷àëîì ýïè-
ëåïñèè ñîñòàâëÿåò 5,6 ëåò (Chauvel P., Dravet
Ch., 2005).

Òèïû ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ïðè
ÍÍÅ ñèíäðîìå: ôîêàëüíûå ìîòîðíûå è àó-
òîìîòîðíûå, âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûå,
ðåæå — ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûå. 

Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ó äåòåé ïðåîáëà-
äàþò ôîêàëüíûå ìîòîðíûå è ïñåâäîãåíåðà-
ëèçîâàííûå ïðèñòóïû, à ó ïîäðîñòêîâ è
âçðîñëûõ — ñëîæíûå ôîêàëüíûå (ãëàâíûì
îáðàçîì, àóòîìîòîðíûå). 

Ôîêàëüíûå ìîòîðíûå êëîíè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû ëîêàëèçîâàíû â ïàðåòè÷íûõ êîíå÷-
íîñòÿõ. Îíè ìîãóò ðàñïðîñòðàíÿòüñÿ ïî òè-
ïó «äæåêñîíîâñêîãî ìàðøà» ñ «âîñõîäÿùèì»
èëè «íèñõîäÿùèì» òå÷åíèåì; ïðè ýòîì ñóäî-
ðîãàì íåðåäêî ïðåäøåñòâóåò ñîìàòîñåíñîð-
íàÿ àóðà. Ó 11% áîëüíûõ â íàáëþäåíèè
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Chauvel P., Dravet Ch.  (2005), áûë îòìå÷åí
ñèìïòîìîêîìïëåêñ êîæåâíèêîâñêîé ýïè-
ëåïñèè (ôîêàëüíûå ìîòîðíûå, âòîðè÷íî-ãå-
íåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû è ïîñòîÿííûé
ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ). Â íåêîòîðûõ
ñëó÷àÿõ ôîêàëüíûå ìîòîðíûå ïðèñòóïû
ïðîâîöèðóþòñÿ âíåçàïíûì çâóêîâûì ðàç-
äðàæèòåëåì, äîòðàãèâàíèåì, äâèæåíèåì ðó-
êîé. Òàêîãî ðîäà ïðîâîêàöèÿ ôîêàëüíûõ
ïðèñòóïîâ íàáëþäàåòñÿ îáû÷íî ïðè «ñèìï-
òîìàòè÷åñêîì âàðèàíòå» ÍÍÅ.

Ñëîæíûå ôîêàëüíûå ïðèñòóïû, îáû÷íî
àóòîìîòîðíûå, õàðàêòåðíûå äëÿ ñòàðøåé
âîçðàñòíîé êàòåãîðèè äåòåé, à òàêæå äëÿ
ïîäðîñòêîâ è ìîëîäûõ âçðîñëûõ. Îíè õà-
ðàêòåðèçóþòñÿ âíåçàïíûì çàñòûâàíèåì ïà-
öèåíòîâ ñ øèðîêî ðàñêðûòûìè ãëàçàìè
(«staring») è ïîÿâëåíèåì àâòîìàòèçìîâ (÷à-
ùå îðî–àëèìåíòàðíûõ èëè æåñòîâûõ). Äàí-
íûì ïðèñòóïàì ìîæåò ïðåäøåñòâîâàòü àóðà.
Õàðàêòåðíà àóðà ñòðàõà: âíåçàïíûé íåìîòè-
âèðîâàííûé ñòðàõ, ñîïðîâîæäàþùèéñÿ
ïñèõîìîòîðíûì âîçáóæäåíèåì (äåòè ïîäáå-
ãàþò ê ðîäèòåëÿì, îáõâàòûâàþò èõ, óòûêà-
þòñÿ ëèöîì â ãðóäü), îçíîáîïîäîáíûì òðå-
ìîðîì, êðèêîì. Ïðè ýòîì âîçíèêàþò ïî-
êðàñíåíèå ëèöà, ìèäðèàç, ãèïåðãèäðîç. 

Âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû
ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ âîçíèêàþò èç ôîêàëü-
íûõ ìîòîðíûõ ïàðîêñèçìîâ, ïîñëå ðàçëè÷-
íûõ òèïîâ àóðû, à òàêæå àáñîëþòíî âíåçàï-
íî. Íåðåäêî ïðåäøåñòâóþò ôîêàëüíûå âåð-
ñèâíûå ïðèñòóïû: ïîâîðîò ãëàç è ãîëîâû
êîíòðàëàòåðàëüíî î÷àãó. 

Ó äîøêîëüíèêîâ ÷àùå âñòðå÷àþòñÿ ïñåâ-
äîãåíåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû: àòèïè÷íûå
àáñàíñû, ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ, àòî-
íè÷åñêèå ïðèñòóïû.  

Ïî äàííûì Chauvel P., Dravet Ch. (2005), ó
ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì ÍÍÅ îòìå÷àëîñü ñî-
÷åòàíèå ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ: 2õ òè-
ïîâ — ó 49% ïàöèåíòîâ, 3õ òèïîâ — ó 24%, 4
òèïîâ — ó 3%. Òàêèì îáðàçîì, ïðåîáëàäàëè
ïîëèìîðôíûå ïðèñòóïû. Ïî äàííûì
Gastaut H. è ñîàâò. (1959), Roger J. è ñîàâò.
(1982), ó ïàöèåíòîâ ñòàðøåãî âîçðàñòà è ïðè
«ïîçäíåì äåáþòå» ýïèëåïñèè (÷åðåç 10-20

ëåò ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà) ïðåîáëàäàåò
êëèíèêà âèñî÷íîé ýïèëåïñèè, à ñðåäè ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ — ñëîæíûå ôîêàëü-
íûå. Ñëó÷àè ñ «ïîçäíèì äåáþòîì» òàêæå îò-
ëè÷àþòñÿ çëîêà÷åñòâåííûì òå÷åíèåì è ðå-
çèñòåíòíîñòüþ ê òåðàïèè.   

Äëÿ ñèíäðîìà ÍÍÅ õàðàêòåðíà âûñîêàÿ
÷àñòîòà ïðèñòóïîâ, íåðåäêî äî ìíîãîêðàò-
íûõ â òå÷åíèå ñóòîê. Âîçìîæíî è öèêëîëåï-
òè÷åñêîå òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ: ïåðèîä ñå-
ðèéíûõ ïðèñòóïîâ â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ
äíåé èëè íåäåëü ñìåíÿåòñÿ ïåðèîäîì óðåæå-
íèÿ èëè ïîëíîãî îòñóòñòâèÿ ïðèñòóïîâ, ïðî-
äîëæàþùåãîñÿ òàêæå íåñêîëüêî äíåé èëè
íåäåëü. Ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ (÷àùå ôî-
êàëüíûõ ìîòîðíûõ ïðèñòóïîâ) êîíñòàòèðó-
åòñÿ â 10% ñëó÷àåâ (Roger J. è ñîàâò., 1982).

Èññëåäîâàíèå íåâðîëîãè÷åñêîãî ñòà-
òóñà ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ. Íàèáîëåå «ÿðêèì»
ñèìïòîìîì ÿâëÿåòñÿ öåíòðàëüíûé ãåìèïà-
ðåç, îáû÷íî íå äîñòèãàþùèé ñòåïåíè ïîë-
íîé ïëåãèè. Ïàðåç ìàêñèìàëüíî âûðàæåí â
ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ ðóêè, à òàêæå â ëè-
öåâîé ìóñêóëàòóðå, ÷òî îòëè÷àåò åãî îò ãå-
ìèïàðåçà ïðè äåòñêîì öåðåáðàëüíîì ïàðà-
ëè÷å (Arzimanoglou À. è ñîàâò., 2004). Õàðàê-
òåðíà ñóõîæèëüíàÿ ãèïåððåôëåêñèÿ ñ àíè-
çîðåôëåêñèåé, ïîÿâëåíèå ïàòîëîãè÷åñêèõ
ðåôëåêñîâ íà ñòîðîíå ïàðåçà; âìåñòå ñ òåì,
âûðàæåííîãî ïîâûøåíèÿ ìûøå÷íîãî òîíó-
ñà îáû÷íî íå íàáëþäàåòñÿ. Ñòåïåíü ãåìèïà-
ðåçà ìîæåò íåñêîëüêî óìåíüøàòüñÿ â òå÷å-
íèå 12 ìåñ. ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà, çàòåì âû-
ðàæåííîñòü ìîòîðíîãî äåôèöèòà îñòàåòñÿ
ïðàêòè÷åñêè ïîñòîÿííîé (Arzimanoglou À. è
ñîàâò., 2004). Â èññëåäîâàíèè Chauvel P.,
Dravet Ch.  (2005) ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ ëåãêèé
ãåìèïàðåç äèàãíîñòèðîâàí â 18% ñëó÷àåâ,
óìåðåííûé — 56%, òÿæåëûé — 24%; ó îñòàëü-
íûõ ïàöèåíòîâ îòìå÷àëàñü ïèðàìèäíàÿ íå-
äîñòàòî÷íîñòü áåç ÿâëåíèé ïàðåçà. Ó 54% ïà-
öèåíòîâ ãåìèïàðåç ñî÷åòàëñÿ ñ ëåãêîé ìû-
øå÷íîé ãåìèãèïîòðîôèåé.  

Ïðè ïîðàæåíèè äîìèíàíòíîé ãåìèñôå-
ðû îäíîâðåìåííî ñ ïîÿâëåíèåì ãåìèïàðåçà
îïèñàíî ðàçâèòèå ìîòîðíîé àôàçèè
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(Panayiotopoulos Ñ.P., 2002). Ïðîâîäíèêîâûå
ðàññòðîéñòâà ÷óâñòâèòåëüíîñòè âîçíèêà-
þò â 24% ñëó÷àåâ, íàðóøåíèå êîîðäèíàöèè —
10%, ãåìèàíîïñèÿ — 16%, àòðîôèÿ çðèòåëü-
íûõ íåðâîâ — 8% (Chauvel P, Dravet Ch., 2005).

Êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ òîé èëè èíîé
ñòåïåíè âûðàæåííîñòè êîíñòàòèðóþòñÿ â ïî-
äàâëÿþùåì áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ. Îò÷åòëè-
âûé èíòåëëåêòóàëüíûé äåôèöèò ôîðìèðóåò-
ñÿ ïðèìåðíî ó 1/3 áîëüíûõ (35% — ïî äàí-
íûì Chauvel P., Dravet Ch., 2005), ïðåèìóùåñò-
âåííî, ïðè ñèìïòîìàòè÷åñêîì âàðèàíòå ñèí-
äðîìà ÍÍÅ. Âûñîêàÿ ÷àñòîòà ýïèëåïòè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ è ïîñòîÿííàÿ ïðîäîëæåííàÿ ýïè-
ëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü íà ÝÝÃ ìîãóò ïðè-
âîäèòü ê «óãëóáëåíèþ» ãåìèïàðåçà è çíà÷è-
òåëüíîìó íàðàñòàíèþ êîãíèòèâíûõ íàðóøå-
íèé. Äàííàÿ çàêîíîìåðíîñòü ñáëèæàåò ñèíä-
ðîì ÍÍÅ ñ «êëàññè÷åñêèìè» ýïèëåïòè÷åñêè-
ìè ýíöåôàëîïàòèÿìè äåòñêîãî âîçðàñòà.

Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêîå èññëå-
äîâàíèå. ÝÝÃ â îñòðîì èêòàëüíîì ïåðèîäå:
âî âðåìÿ äëèòåëüíûõ ãåìèêîíâóëüñèé ðåãè-
ñòðèðóåòñÿ âûñîêîàìïëèòóäíàÿ ìåäëåííî-
âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü ÷àñòîòîé îêîëî 3 Ãö,
÷åðåäóþùàÿñÿ ñî ñïàéêàìè, îñòðûìè âîëíà-
ìè; ïåðèîäè÷åñêè îáðàçóÿ ïèê-âîëíîâûå
êîìïëåêñû. Àìïëèòóäà ïàòîëîãè÷åñêèõ ÝÝÃ-
ïàòòåðíîâ âûøå, à ñïàéêîâûé êîìïîíåíò
áîëåå âûðàæåí íà ñòîðîíå ïîðàæåííîé ãå-
ìèñôåðû (Panayiotopoulos C.P., 2002). Äàí-
íûå ïàòòåðíû ìîãóò ÷åðåäîâàòüñÿ ñ ýïèçîäà-
ìè áûñòðîé àêòèâíîñòè è óïëîùåíèÿ çàïè-
ñè («electro-decremental event»). 

ÝÝÃ â èíòåðèêòàëüíîì ïåðèîäå ïîâòîð-
íûõ íåïðîâîöèðóåìûõ ïðèñòóïîâ. Îñíîâíàÿ
àêòèâíîñòü ôîíà, êàê ïðàâèëî, ñîõðàííà.
Ìîæåò íàáëþäàòüñÿ ñíèæåíèå àìïëèòóäû è
íåêîòîðîå çàìåäëåíèå àëüôà ðèòìà íà ñòî-
ðîíå ïîðàæåííîé ãåìèñôåðû. Ýïèëåïòè-
ôîðìíàÿ àêòèâíîñòü ïðåäñòàâëåíà, ïðåèìó-
ùåñòâåííî, ìóëüòèðåãèîíàëüíûìè èçìåíå-
íèÿìè — 70% ñëó÷àåâ; ïðè÷åì ó 11% áîëü-
íûõ â èññëåäîâàíèè Chauvel P., Dravet Ch.
(2005) íàáëþäàëîñü 5 íåçàâèñèìûõ î÷àãîâ!
Àâòîðû îòìå÷àþò ïðåîáëàäàíèå ýïèëåïòè-

ôîðìíîé àêòèâíîñòè â âèñî÷íûõ è òåìåí-
íî-çàòûëî÷íûõ îòâåäåíèÿõ îò ïîðàæåííîé
ãåìèñôåðû. Ïðè íàëè÷èè ïñåâäîãåíåðàëè-
çîâàííûõ ïðèñòóïîâ, äîìèíèðóþò äèôôóç-
íûå ðàçðÿäû ïèê-âîëíîâîé àêòèâíîñòè. Áè-
ëàòåðàëüíûå ÝÝÃ-ïàòòåðíû, êàê ïðàâèëî,
àñèììåòðè÷íû ñ áîëåå âûñîêîé àìïëèòóäîé
ñî ñòîðîíû «çäîðîâîé» ãåìèñôåðû (èïñèëà-
òåðàëüíî ïàðåçó) (Arzimanoglou À. è ñîàâò.,
2004). Ýòîò ôåíîìåí îáóñëîâëåí îáùèì
ñíèæåíèåì áèîýëåêòðè÷åñêîé àêòèâíîñòè
îò ïîðàæåííîé ãåìèñôåðû (Salih M.A., 1998).
Ïðè íåáëàãîïðèÿòíîì òå÷åíèè çàáîëåâàíèÿ
ôîðìèðóåòñÿ ÝÝÃ-ïàòòåðí ïîñòîÿííîé ïðî-
äîëæåííîé ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè. 

Ïàòîëîãè÷åñêàÿ ìåäëåííîâîëíîâàÿ àêòèâ-
íîñòü îáû÷íî ïðåäñòàâëåíà ïðîäîëæåííûì
ðåãèîíàëüíûì çàìåäëåíèåì íàä ïîðàæåííîé
ãåìèñôåðîé (êîíòðàëàòåðàëüíî ïàðåçó) ñ
ïðåîáëàäàíèåì â çàäíèõ èëè âèñî÷íûõ îòâå-
äåíèÿõ (Chauvel P. è ñîàâò., 1991). Íåðåäêî â
ñòðóêòóðå âûñîêîàìïëèòóäíîãî òåòà- èëè
äåëüòà-çàìåäëåíèÿ ðåãèñòðèðóþòñÿ íèçêî-
àìïëèòóäíûå ñïàéêè èëè îñòðûå âîëíû.

Ìåòîäû íåéðîâèçóàëèçàöèè. Èçìå-
íåíèÿ ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè êîíñòàòèðó-
þòñÿ â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ñèíäðîìà ÍÍÅ.
Ïî äàííûì Chauvel P., Dravet Ch.  (2005), ó 8%
áîëüíûõ ðåçóëüòàòû ÌÐ-èññëåäîâàíèÿ íîð-
ìàëüíûå, ãëàâíûì îáðàçîì, ïðè èäèîïàòè-
÷åñêîì âàðèàíòå.

Tanaka Y. è ñîàâò. (1994) âûÿâèëè ïðè
SPECT-èññëåäîâàíèè áîëüíûõ ñèíäðîìîì
ÍÍÅ ãèïåðïåðôóçèþ â îñòðîì ïåðèîäå, êîòî-
ðàÿ â ïîñëåäóþùåì ñìåíÿëàñü ãèïîïåðôóçèåé.

Îñíîâíîé íåéðîâèçóàëèçàöèîííûé
ïðèçíàê ñèíäðîìà ÍÍÅ — öåðåáðàëüíàÿ ãå-
ìèàòðîôèÿ (Tan N., Urich H., 1984: Soffer D. è
ñîàâò., 1986; Osborn A.G. è ñîàâò., 2004). Ëî-
êàëüíàÿ àòðîôèÿ çàõâàòûâàåò, ïðåèìóùåñò-
âåííî, âèñî÷íûé ïàëåîêîðòåêñ (ìåçèàëü-
íûé âèñî÷íûé ñêëåðîç) (Baram T.Z.,
Schinnar Sh., 2002), à òàêæå ìîçæå÷îê, òàëà-
ìóñ è ïîäêîðêîâûå ÿäðà (Salih M.A., 1997). Ó
27% áîëüíûõ íàáëþäàåòñÿ óíèëàòåðàëüíàÿ
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âåíòðèêóëîìåãàëèÿ íà ñòîðîíå àòðîôèè
(Chauvel P., Dravet Ch., 2005). Ïðè ñèìïòîìà-
òè÷åñêîì âàðèàíòå (íàïðèìåð, MELAS ñèíä-
ðîì), êîãäà ñèíäðîì ÍÍÅ âîçíèêàåò â ðå-
çóëüòàòå èøåìè÷åñêîãî èíñóëüòà, àòðîôè÷å-
ñêèé ïðîöåññ ðàçâèâàåòñÿ â çîíå êðîâîñíàá-
æåíèÿ îïðåäåëåííîãî ñîñóäèñòîãî áàññåéíà
(Osborn A.G. è ñîàâò., 2004).

Â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ âîçìîæíû àòèïè÷-
íûå âàðèàíòû — «dual pathology» (äâîéíàÿ ïà-
òîëîãèÿ). Bahi-Buisson N. è ñîàâò. (2005) îïè-
ñûâàþò ñëó÷àé HHE ñèíäðîìà ó 13-ëåòíåãî
ìàëü÷èêà ñ ëåâîñòîðîííèìè ôåáðèëüíûìè
ãåìèêîíâóëüñèÿìè è ðàçâèòèåì öèòîòîêñè÷å-
ñêîãî îòåêà ñ ïîñëåäóþùåé ïðàâîïîëóøàðíîé
öåðåáðàëüíîé ãåìèàòðîôèåé íà ÌÐÒ. Ñïóñòÿ 6
ìåñ. îò äåáþòà çàáîëåâàíèÿ ó ìàëü÷èêà ñòàëè
îòìå÷àòüñÿ ïðàâîñòîðîííèå (!) ãåìèêëîíè÷å-
ñêèå ïðèñòóïû, à ïîâòîðíîå âûñîêîðàçðåøà-
þùåå ÌÐÒ âûÿâèëî ôîêàëüíóþ êîðòèêàëüíóþ
äèñïëàçèþ â ëåâîé ëîáíîé îáëàñòè.

Auvin S. è ñîàâò. (2007) ïðîâåëè àíàëèç èç-
ìåíåíèé íà ÌÐÒ è ïàòîìîðôîëîãè÷åñêèõ èç-
ìåíåíèé â ìîçãå ó áîëüíûõ ñèíäðîìîì HHT.
Freeman J.L. (2002), ñóììèðîâàëè ðàííèå èçìå-
íåíèÿ íà ÌÐÒ ó äåòåé ñ ÍÍÅ. Toldo I. è ñîàâò.
(2007) îïèñàëè ñëó÷àé ñèíäðîìà ÍÍÅ ó ìàëü-
÷èêà 2 ëåò 9 ìåñ. ñ äëèòåëüíûìè ãåìèêîíâóëü-
ñèÿìè è ïðàâîñòîðîííèì ãåìèïàðåçîì, ðàç-
âèâøèìñÿ ïîñëå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà. Íà
7 ñóòêè çàáîëåâàíèÿ ïðè ïðîâåäåíèè âûñîêî-
ðàçðåøàþùåãî ÌÐÒ â Ò2-ðåæèìå áûëè âûÿâ-
ëåíû èçìåíåíèÿ â áåëîì âåùåñòâå ëåâîãî ïî-
ëóøàðèÿ. ×åðåç 1 ìåñ. âîçíèêëè âûðàæåííûå
ãëèîçíûå èçìåíåíèÿ è êîðòèêàëüíàÿ àòðî-
ôèÿ. Òàêèì îáðàçîì, íà ðàííåé ñòàäèè çàáîëå-
âàíèÿ ïðè ÌÐÒ ñëåäóåò ïðèíèìàòü âî âíèìà-
íèå èçìåíåíèÿ â Ò2-ðåæèìå äëÿ óñòàíîâëåíèÿ
òî÷íîãî äèàãíîçà. R. Hiremath è ñîàâò. (2012)
òàêæå ïîä÷åðêèâàþò âàæíîñòü ÌÐÒ-èçìåíå-
íèé â Ò2-ðåæèìå â ïåðâûå äíè çàáîëåâàíèÿ.

Äèàãíîç. Ïðè óñòàíîâëåíèè äèàãíîçà
ñèíäðîìà ÍÍÅ íåîáõîäèìî èìåòü â âèäó äâà
ìîìåíòà. Âî-ïåðâûõ, äèàãíîç ìîæåò áûòü óñ-
òàíîâëåí òîëüêî ïîñëå ïðèñîåäèíåíèÿ ïî-
âòîðíûõ íåïðîâîöèðóåìûõ ïðèñòóïîâ. Îñò-
ðûé ýïèçîä ñ äëèòåëüíûìè ôåáðèëüíûìè

ãåìèêëîíè÷åñêèìè ñóäîðîãàìè è ðàçâèòèåì
ãåìèïàðåçà — ýòî åùå íå ñèíäðîì ÍÍÅ.
Òîëüêî ïðè âîçíèêíîâåíèè ïîâòîðíûõ ïðè-
ñòóïîâ äèàãíîñòèðóåòñÿ ÍÍÅ. Òàêèì îáðà-
çîì, ñ ìîìåíòà ïåðåíåñåííîãî îñòðîãî ýïè-
çîäà äî óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà ñèíäðîìà ãå-
ìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è
ýïèëåïñèè, ïðîõîäèò íåñêîëüêî ëåò. 

Âî-âòîðûõ, âî âñåõ ñëó÷àÿõ âîçíèêíîâå-
íèÿ îñòðîé ãåìèïëåãèè ïîñëå ýïèëåïòè÷åñ-
êîãî ñòàòóñà ñ ïîñëåäóþùèì ïðèñîåäèíåíè-
åì ïîâòîðíûõ ïðèñòóïîâ ñëåäóåò èñêëþ÷àòü
«ñèìïòîìàòè÷åñêèé õàðàêòåð» çàáîëåâàíèÿ,
òî åñòü íàëè÷èå îðãàíè÷åñêîãî öåðåáðàëü-
íîãî ñóáñòðàòà. Êàê áûëî óêàçàíî âûøå,
ñèìïòîìàòè÷åñêèé âàðèàíò ÍÍÅ ìîæåò
áûòü âûçâàí îïóõîëüþ ãîëîâíîãî ìîçãà,
íåéðîèíôåêöèåé, ïàòîëîãèåé ìîçãîâûõ ñî-
ñóäîâ, ìèòîõîíäðèàëüíûìè çàáîëåâàíèÿìè
(MELAS ñèíäðîì) è äð. Â ýòîì ñëó÷àå â äèà-
ãíîçå äîëæíî áûòü îòðàæåíî îñíîâíîå çàáî-
ëåâàíèå, êîòîðîå ïðèâåëî ê ðàçâèòèþ ñèíä-
ðîìà ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèï-
ëåãèè è ýïèëåïñèè. 

Äèàãíîç ñèíäðîìà ÍÍÅ óñòàíàâëèâàåòñÿ
íà îñíîâàíèè àíàìíåñòè÷åñêèõ è êëèíè÷åñ-
êèõ äàííûõ, à âåðèôèöèðóåòñÿ ïðè ïðîâåäå-
íèè íåéðîâèçóàëèçàöèè. Ðåçóëüòàòû ÝÝÃ
ìàëî ñïåöèôè÷íû è ëèøü ïîäòâåðæäàþò
ýïèëåïòè÷åñêèé õàðàêòåð ïðèñîåäèíèâ-
øèõñÿ ïðèñòóïîâ. 
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Îïîðíûå äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè
çàáîëåâàíèÿ:
1) âíåçàïíîå ðàçâèòèå â ìëàäåí÷åñêîì âîç-

ðàñòå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà ãåìèêîí-
âóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ (èëè åäèíè÷íîãî
äëèòåëüíîãî ïðèñòóïà), ÷àùå íà ôîíå
òåìïåðàòóðû ñ ïîñëåäóþùèì ïîÿâëåíè-
åì ñòîéêîãî öåíòðàëüíîãî ãåìèïàðåçà;

2) ïðèñîåäèíåíèå, îáû÷íî ñïóñòÿ íåñêîëü-
êî ëåò ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà, ïîâòîðíûõ
íåïðîâîöèðóåìûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ, ÷àñòûõ, ïîëèìîðôíûõ, ðåçèñ-
òåíòíûõ ê òåðàïèè; 

3) íàëè÷èå ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè ïðîÿâ-
ëåíèé «öåðåáðàëüíîé ãåìèàòðîôèè»
(Tan N., Urich H., 1984).



Äèôôåðåíöèðîâàòü ñèíäðîì ÍÍÅ ñëåäó-
åò, ïðåæäå âñåãî, ñ äåòñêèì öåðåáðàëüíûì ïà-
ðàëè÷îì (ÄÖÏ), à òàêæå ýíöåôàëèòîì Êîæåâ-
íèêîâà-Ðàñìóññåíà (òàáë. 1). Îñíîâíîå îòëè-
÷èå ÄÖÏ îò ñèíäðîìà ÍÍÅ — âðîæäåííûé õà-
ðàêòåð ãåìèïàðåçà, åãî ïðåîáëàäàíèå â äèñ-
òàëüíûõ îòäåëàõ êîíå÷íîñòåé, áîëüøå â êèñ-
òè. Ñëîæíîñòè äèôôåðåíöèðîâêè ìîãóò âîç-
íèêíóòü â ðåäêèõ ñëó÷àÿõ ðàííåãî äåáþòà ãå-
ìèïàðåçà ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ (â âîçðàñòå äî 1
ãîäà) è íåäîñòàòî÷íûõ àíàìíåñòè÷åñêèõ
äàííûõ (óêàçàíèå íà ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ
è îñòðîå ðàçâèòèå ïàðåçà). ÌÐÒ-èññëåäîâà-
íèå â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ñïîñîáíî äèôôå-
ðåíöèðîâàòü ïåðèíàòàëüíûé õàðàêòåð ïîðà-
æåíèÿ ïðè ÄÖÏ è ñïåöèôè÷åñêóþ öåðåá-
ðàëüíóþ ãåìèàòðîôèþ ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ. 

Ïðîôèëàêòèêà è ëå÷åíèå. Ïðè ñèíäðî-

ìå ÍÍÅ âîçìîæíî èçáåæàòü ôîðìèðîâàíèÿ
ãåìèïàðåçà è â äàëüíåéøåì — ðàçâèòèÿ ýïè-
ëåïñèè. Ïðîôèëàêòèêà çàêëþ÷àåòñÿ â ïðî-
âåäåíèè ìåðîïðèÿòèé, ïðåïÿòñòâóþùèõ
ðàçâèòèþ äëèòåëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ è ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà. 

Îñíîâíûå ýòàïû ïðåäîòâðàùåíèÿ ðàç-
âèòèÿ ñèíäðîìà ÍÍÅ ïðè ýïèëåïòè÷åñêîì
ñòàòóñå (Â.À. Êàðëîâ, 2003): 

Îêàçàíèå äîâðà÷åáíîé ïîìîùè â äîìàø-
íèõ óñëîâèÿõ ïðè ïîâûøåíèè òåìïåðà-
òóðû è âîçíèêíîâåíèè ñóäîðîã, 
áûñòðûé ïðèåçä ñêîðîé ìåäèöèíñêîé
ïîìîùè, 
íàëè÷èå ìåäèêàìåíòîâ äëÿ ìîìåíòàëü-
íîãî êóïèðîâàíèÿ ïðèñòóïîâ,
ïðàâèëüíàÿ òàêòèêà óðãåíòíîé ïîìîùè â
ñòàöèîíàðå. 

24 Ñèíäðîì ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è
ýïèëåïñèè (ñèíäðîì HHE) (ëåêöèÿ)

РУССКИЙ ЖУРНАЛ ДЕТСКОЙ НЕВРОЛОГИИ
ТОМ VII  ВЫПУСК 4  2012

Êëèíèêà / Ñèíäðîì Ñèíäðîì ÍÍÅ
Ñèíäðîì Êîæåâíèêîâà—Ðàñ-
ìóññåíà (ïðîãðåññèðóþùèé

î÷àãîâûé ýíöåôàëèò)

Òèïû ïðèñòóïîâ
ôîêàëüíûå, 

âòîðè÷íî–ãåíåðàëèçîâàííûå,
ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûå

ôîêàëüíûå ìîòîðíûå êëîíè-
÷åñêèå, 

âòîðè÷íî–ãåíåðàëèçîâàííûå,
ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ

Ïîëèìîðôèçì ïðèñòóïîâ, ÝÑ + +
Îñòðîå íà÷àëî ñ ôîêàëüíîãî ÝÑ + +

Ãåìèïàðåç + +
Ïðèñòóïû ðåçèñòåíòíû ê 

òåðàïèè
+ +

Ñòàäèéíîñòü òå÷åíèÿ -
Ãåìèïàðåç ïîñòîÿííûé ñðàçó

ïîñëå îñòðîé ôàçû

+
Â íà÷àëå  ãåìèïàðåç òðàíçè-

òîðíûé (ïàðåç Òîääà); ñòàíî-
âèòñÿ ïîñòîÿííûì ÷åðåç íå-

ñêîëüêî ìåñÿöåâ èëè ëåò

Òå÷åíèå Ñòàöèîíàðíîå Íåóêëîííî ïðîãðåññèðóþùåå
Êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ Ðàçíîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè Òÿæåëûå, íàðàñòàþùèå

Âîçíèêíîâåíèå ïðèñòóïîâ ñ
ìîìåíòà äåáþòà

«ñâåòëûé ïðîìåæóòîê» îáÿçà-
òåëåí, íåñêîëüêî ëåò

«ñâåòëûé ïðîìåæóòîê» 
îòñóòñòâóåò

×àñòîòà ïðèñòóïîâ Ðàçëè÷íàÿ Ñòàáèëüíî âûñîêàÿ

ÌÐÒ
Íåïðîãðåññèðóþùàÿ 

ãåìèàòðîôèÿ
Ïðîãðåññèðóþùàÿ àòðîôèÿ

ïðè äèíàìè÷åñêîì 
èññëåäîâàíèè

Òàáëèöà 1. Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ñèíäðîìà ÍÍÅ è ñèíäðîìà Êîæåâíèêîâà—Ðàñìóñ-
ñåíà (ïðîãðåññèðóþùèé î÷àãîâûé ýíöåôàëèò) (Panayiotopoulos C.P, 2005).
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Ðàçâèòèå âûñîêîêâàëèôèöèðîâàííîé
ìåäèöèíñêîé ïîìîùè è ïðèìåíåíèå ñîâðå-
ìåííûõ ëåêàðñòâåííûõ ñðåäñòâ ïîçâîëèëî â
áîëüøèíñòâå ðàçâèòûõ ñòðàí ñâåñòè ê ìèíè-
ìóìó âîçíèêíîâåíèå äàííîãî çàáîëåâàíèÿ. 

1 ýòàï òåðàïèè ñèíäðîìà ÍÍÅ: êóïèðî-
âàíèå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà

Íåîáõîäèìî îáó÷àòü ðîäèòåëåé äåòåé ñ
ÔÑ ïðîôèëàêòèêå è êóïèðîâàíèþ äëèòåëü-
íûõ ïðèñòóïîâ. Ïðîáëåìà çàêëþ÷àåòñÿ â
òîì, ÷òî â ïîäàâëÿþùåì áîëüøèíñòâå ñëó÷à-
åâ äëèòåëüíûå ãåìèêîíâóëüñèè ñ ðàçâèòèåì
ãåìèïàðåçà âîçíèêàþò â êà÷åñòâå äåáþòíî-
ãî ïðèñòóïà ó ðåáåíêà (Auvin S., 2012). 

Íà äîâðà÷åáíîì ýòàïå íåîáõîäèìî ôè-
çè÷åñêîå îõëàæäåíèå ïàöèåíòà (ïîíèæå-
íèå òåìïåðàòóðû âîçäóõà â êîìíàòå, ðàñòè-
ðàíèå òåëà âîäêîé, óêñóñîì è äð.); ïðèìåíå-
íèå àíòèïèðåòèêîâ (íóðîôåí â ñóñïåíçèè â
äîçå 5–10 ìã/êã êàæäûå 6–8 ÷, ìàêñèìàëüíî
äî 300 ìã/ñóòêè, ýôåðàëãàí â ðåêòàëüíûõ
ñâå÷àõ, ðàñòâîðèìûé àñïèðèí, ââåäåíèå
ëèòè÷åñêèõ ñìåñåé âíóòðèìûøå÷íî: àíòè-
ïèðåòèê + íî-øïà + àíòèãèñòàìèííûé ïðå-
ïàðàò).

Ðàííåå è ïî âîçìîæíîñòè âíóòðèìûøå÷-
íîå ââåäåíèå äèàçåïàìà (ðåëàíèóì, ñåäóêñåí,
âàëèóì) â ðàçîâîé äîçå 0,25 ìã/êã. Îñíîâíûì
ïðåïàðàòîì äëÿ êóïèðîâàíèÿ ýïèëåïòè÷åñ-
êèõ ïðèñòóïîâ â äîìàøíèõ óñëîâèÿõ ÿâëÿåò-
ñÿ äèàçåïàì â ðåêòàëüíûõ òóáàõ (Chauvel P.,
Dravet Ch., 2005), â ÐÔ äàííàÿ ëåêàðñòâåííàÿ
ôîðìà äî ñèõ ïîð íå çàðåãèñòðèðîâàíà. 

Âðà÷åáíûå ìåðîïðèÿòèÿ ïî êóïèðîâà-
íèþ ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà, ïðîâîäè-
ìûå áðèãàäîé ñêîðîé ìåäèöèíñêîé ïîìîùè.
Èõ ýòàïû îòðàæåíû â òàáëèöå 2. 

Öåëü òåðàïèè: ñêîðåéøåå êóïèðîâàíèå
ïðèñòóïîâ, èçáåæàíèå îòåêà ìîçãà è ïîñëå-
äóþùåé ãåìèàòðîôèè. 

Îñëîæíåíèÿ ñóäîðîæíîãî ýïèëåïòè÷åñ-
êîãî ñòàòóñà ïðåäñòàâëåíû â òàáëèöå 3.

Ñ îãðîìíûì ñîæàëåíèåì è áîëüþ ïðèõî-
äèòñÿ êîíñòàòèðîâàòü, ÷òî áîëüøèíñòâî áà-
çîâûõ ïðåïàðàòîâ äëÿ êóïèðîâàíèÿ ýïèëåï-
òè÷åñêîãî ñòàòóñà â íàøåé ñòðàíå íåäîñòóï-
íî, ÷òî, áåçóñëîâíî, ñíèæàåò êà÷åñòâî ïîìî-
ùè äàííîé êàòåãîðèè ïàöèåíòîâ. 

Åñëè âñå-òàêè ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ íå
áûë áûñòðî êóïèðîâàí è ðàçâèëñÿ ãåìèïà-
ðåç, ÷òî äåëàòü ñ äàííûìè ïàöèåíòàìè äàëü-
øå? Â ìèðîâîé ëèòåðàòóðå îäíîçíà÷íîãî
ìíåíèÿ ïî ýòîìó âîïðîñó íåò. Ñ îäíîé ñòî-
ðîíû, ñóùåñòâóåò ðèñê âîçíèêíîâåíèÿ ïî-
âòîðíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà è äàëü-
íåéøåãî ðàçâèòèÿ ýïèëåïñèè — ñèíäðîìà
ÍÍÅ. Ñ äðóãîé ñòîðîíû, ñèíäðîì ÍÍÅ ðàçâè-
âàåòñÿ íå ó 100% áîëüíûõ, ïåðåíåñøèõ ñóäî-
ðîæíûé ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ, è èíòåðâàë
ñ ìîìåíòà îñòðîãî ýïèçîäà äî ïðèñîåäèíå-
íèÿ ïîâòîðíûõ ïðèñòóïîâ, ìîæåò ñîñòàâ-
ëÿòü 5-10 è äàæå 20 ëåò (Chauvel P. è ñîàâò.,
1991). Â ñâÿçè ñ ýòèì, ñóùåñòâóåò òî÷êà çðå-
íèÿ, ÷òî íåò íåîáõîäèìîñòè â äëèòåëüíîì
íàçíà÷åíèè ÀÝÏ, è ðåêîìåíäóåòñÿ ëèøü ïà-
ðåíòåðàëüíîå ââåäåíèå áåíçîäèàçåïèíîâ
(äèàçåïàì â ðåêòàëüíûõ òóáàõ, ðåëàíèóì, ëî-
ðàçåïàì) â ñëó÷àå âîçíèêíîâåíèÿ ïîâòîðíî-
ãî ïðèñòóïà (Baram T.Z., Schinnar Sh. , 2002).
Îäíàêî, ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ, ðèñê ðàçâè-
òèÿ ýïèëåïñèè ïîñëå äëèòåëüíûõ ñóäîðîæ-
íûõ ïðèñòóïîâ ñ ãåìèïàðåçîì äîñòàòî÷íî
âûñîê, ÷òî ñàìî ïî ñåáå îïðàâäûâàåò íåîá-
õîäèìîñòü äëèòåëüíîé òåðàïèè ÀÝÏ. Ïðî-
äîëæèòåëüíîñòü òåðàïèè ìîæåò ñîñòàâëÿòü
îêîëî 3 ëåò ñ ïîñëåäóþùåé îòìåíîé â ñëó÷àå
îòñóòñòâèÿ ïîâòîðåíèÿ ïðèñòóïîâ è ýïèëåï-
òèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ. Äëèòåëüíîå
ïðèìåíåíèå ÀÝÏ ñóùåñòâåííî ñíèæàåò
ðèñê ðàçâèòèÿ ïîâòîðíûõ äëèòåëüíûõ òÿæå-
ëûõ ïðèñòóïîâ. Âûáîð ïðåïàðàòà â äàííîì
ñëó÷àå îñòàåòñÿ çà ëå÷àùèì âðà÷îì.

Ñèíäðîì ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è
ýïèëåïñèè (ñèíäðîì HHE) (ëåêöèÿ)

РУССКИЙ ЖУРНАЛ ДЕТСКОЙ НЕВРОЛОГИИ
ОБЗОРЫ И ЛЕКЦИИ

Ñèìïòîìàòè÷åñêîå ëå÷åíèå:
1. êîððåêöèÿ æèçíåííî âàæíûõ ôóíêöèé, 
2. êîððåêöèÿ ýëåêòðîëèòíûõ íàðóøåíèé, 
3. ëå÷åíèå îòåêà ìîçãà (äåêñàìåòàçîí 4 ìã

âíóòðèâåííî êàæäûå 6 ÷ èëè ìàííèòîë
1,0–1,5 ã/êã âíóòðèâåííî êàïåëüíî ñî
ñêîðîñòüþ 60–80 êàïåëü â ìèíóòó).
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Ïðåïàðàò Ðàçîâàÿ äîçà Ïîáî÷íîå äåéñòâèå Ïðèìå÷àíèÿ

Äèàçåïàì
2 ìë = 10 ìã

0,25 ìã/ êã,
â/ì èëè â/â (V<2

ìã/ìèí) 
Ñóòî÷íàÿ äîçà: 20 ìã
äëÿ äîøêîëüíèêîâ

óãíåòåíèå äûõàíèÿ
ïðè ïåðåäîçèðîâêå

ìîæíî â äîìàøíèõ
óñëîâèÿõ

Äåïàêèí äëÿ 
èíúåêöèé

15 ìã/êã
2000–2500 ìã,

2 ðàçà, èíòåðâàë 12 ÷

òîêñè÷åñêèé ãåïàòèò
(ðåäêî)

ìîæíî â äîìàøíèõ
óñëîâèÿõ

Ëîðàçåïàì (ëîðàôåí)
1 ìë = 4 ìã

0,05-0,1 ìã/êã,
â/ì ìåäëåííî, 

2 ìã/ìèí,
ñ èíòåðâàëîì 30 ìèí,

íå áîëåå 2 ìã/ñóò 
ó äåòåé äî 3 ëåò, 

íå áîëåå 3-4 ìã/ñóò
ïîñëå 3 ëåò

ðàçâèòèå òîëåðàíòíî-
ñòè ïîñëå 1–2 èíúåê-
öèé, ðåäêî: óãíåòåíèå 
äûõàíèÿ, àðòåðèàëü-

íàÿ ãèïîòåíçèÿ

ÏÈÒ

Ìèäàçîëàì 
(äîðìèêóì)

0,15-0,2 ìã/êã, â/â 
ìåäëåííî,

2 ìã/ìèí â/â êàïåëüíî,
1 ìã/êã/÷àñ,

Íå áîëåå 3 ñóòîê

óãíåòåíèå äûõàíèÿ,
àðòåðèàëüíàÿ 

ãèïîòåíçèÿ

ÏÈÒ

Ôåíèòîèí äëÿ èíúåê-
öèé (ôîñôåíèòîèí)

(5 ìë = 250 ìã)

+ ôèçèîëîãè÷åñêèé ð-ð,
15-20 ìã/êã, 

V< 25 ìã/ìèí

îñòàíîâêà ñåðäöà, 
àðòåðèàëüíàÿ ãèïîòî-

íèÿ, ôëåáîñêëåðîç

â ÐÔ 
íå çàðåãèñòðèðîâàí

Ôåíîáàðáèòîí 
(1 ìë = 200 ìã)

â/â 
äî 1 ãîäà: 20 ìã/êã, 

Ñòàðøå 1 ãîäà: 15 ìã/êã,
V= äî 100 ìã/ìèí

ñíèæåíèå ñîêðàòè-
òåëüíîé ñïîñîáíîñòè
ìèîêàðäà, óãíåòåíèå
äûõàíèÿ, óãíåòåíèå

ñîçíàíèÿ, àðòåðèàëü-
íàÿ ãèïîòåíçèÿ

â ÐÔ 
íå çàðåãèñòðèðîâàí

Îêñèáóòèðàò íàòðèÿ
(ÃÎÌÊ) 

1 ìë 20% ðàñòâîðà =
200 ìã

100–150 ìã/êã 
V= 400 ìã/ìèí

ãèïîêàëèåìèÿ òîêñè÷åí

Èíòóáàöèÿ, ÈÂË áàð-
áèòóðîâûé íàðêîç —

òèîïåíòàë
(1 ìë 2,5% ð-ðà = 25 ìã)

â/â ìåäëåííî, ñðåäíÿÿ
äîçà: 100 ìã,

äîïîëíèòåëüíî
+ 25 ìã â/â 

êàæäûå 3 ìèí
ïîääåðæèâàþùàÿ äîçà:
3 ìã/êã â/â êàæäûé ÷àñ

ïðîäîëæèòåëüíîñòü
íå áîëåå 24 ÷

ñíèæåíèå ñîêðàòè-
òåëüíîé ñïîñîáíîñòè
ìèîêàðäà, óãíåòåíèå
äûõàíèÿ, àðòåðèàëü-
íàÿ ãèïîòåíçèÿ, òîê-
ñè÷åñêèé ãåïàòèò è
ïàíêðåàòèò, àíàôè-

ëàêòè÷åñêèé øîê

ÎÐÈÒ

Òàáëèöà 2. Âðà÷åáíûå ìåðîïðèÿòèÿ ïî êóïèðîâàíèþ ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà
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2 ýòàï òåðàïèè ñèíäðîìà ÍÍÅ: ëå÷åíèå
ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè.
Ïðåïàðàò âûáîðà  — êàðáàìàçåïèí (òåãðå-
òîë) â äîçå 15-30 ìã/êã/ñóò è îêñêàðáàçåïèí
(òðèëåïòàë) â äîçå 20–40 ìã/êã/ñóòêè 2 ðàçà â
ñóòêè ñ 12-÷àñîâûì èíòåðâàëîì. Ýòè ïðåïà-
ðàòû ýôôåêòèâíû ïðè èçîëèðîâàííûõ àó-
ðàõ, ôîêàëüíûõ ìîòîðíûõ (âêëþ÷àÿ ãåìè-
êîíâóëüñèâíûå) è àóòîìîòîðíûõ ïðèñòóïàõ. 

Ïðåïàðàòû âòîðîãî âûáîðà — âàëüïðîàòû
(äåïàêèí, êîíâóëåêñ). Ïðèìåíÿåòñÿ äåïàêèí
õðîíîñôåðà â äîçå 900–2000 ìã/ñóòêè (30–70
ìã/êã/ñóò). Ïðåïàðàò íàçíà÷àåòñÿ 2 ðàçà â ñóò-
êè, â îòäåëüíûõ ñëó÷àÿõ — òðèæäû â äåíü ñ
ðàâíûìè âðåìåííûìè èíòåðâàëàìè, íî ñ
ìåíüøåé ïðîìåæóòî÷íîé (äíåâíîé) äîçîé.
Âàëüïðîàòû îñîáåííî ýôôåêòèâíû ïðè âòî-
ðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûõ è ïñåâäîãåíåðàëè-
çîâàííûõ ïðèñòóïàõ; ïðè àóòîìîòîðíûõ ïà-

ðîêñèçìàõ èõ ýôôåêò íå âûñîê. Ïî ìíåíèþ
Bruni J. (1996), ïðèìåíåíèå âàëüïðîàòîâ äî-
ñòîâåðíî ñíèæàåò ðèñê âîçíèêíîâåíèÿ ýïè-
ëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà ó áîëüíûõ ýïèëåïñèåé. 

Ïðåïàðàò òðåòüåãî âûáîðà — òîïèðàìàò
(òîïàìàêñ) — íàçíà÷àåòñÿ ñ ïîñòåïåííûì
óâåëè÷åíèåì äîçû äî 100–400 ìã/ñóòêè (3–8
ìã/êã/ñóòêè) 2 ðàçà â äåíü. Îñîáàÿ ýôôåê-
òèâíîñòü òîïàìàêñà îòìå÷åíà ïðè âòîðè÷-
íî-ãåíåðàëèçîâàííûõ ñóäîðîæíûõ ïðèñòó-
ïàõ è ôîêàëüíûõ ìîòîðíûõ ïðèñòóïàõ
(Ê.Þ. Ìóõèí è ñîàâò., 2008).

Ïðè íåýôôåêòèâíîñòè áàçîâûõ ïðåïàðà-
òîâ ïðèìåíÿåòñÿ ïîëèòåðàïèÿ: 

1) êàðáàìàçåïèí + âàëüïðîàòû, 
2) âàëüïðîàòû + òîïèðàìàò, 
3) êàðáàìàçåïèí + òîïèðàìàò. 
Ðåçåðâíûå ïðåïàðàòû ïðè ïîëèòåðàïèè: 
Ëàêîñàìèä (âèìïàò) ïðèìåíÿåòñÿ ó äå-
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Òàáëèöà 3. Îñëîæíåíèÿ ñóäîðîæíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà 
(ïî M.C. Walker, S. Shorvon (1996) ñ èçìåíåíèÿìè).

Êàðäèîðåñïèðàòîðíûå è âåãåòàòèâíûå íàðóøåíèÿ:
1. Àðòåðèàëüíàÿ ãèïîòåíçèÿ
2. Àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ
3. Ñåðäå÷íûå àðèòìèè è îñòàíîâêà ñåðäöà
4. Äûõàòåëüíàÿ îáñòðóêöèÿ
5. Îòåê ëåãêèõ
6. Àñïèðàöèîííàÿ ïíåâìîíèÿ
7. Ãèïåðòåðìèÿ
Ìåòàáîëè÷åñêèå íàðóøåíèÿ:
1. Äåãèäðàòàöèÿ
2. Ãèïîãëèêåìèÿ
3. Îñòðîå íàðóøåíèå ôóíêöèè ïî÷åê
4. Îñòðîå íàðóøåíèå ôóíêöèè ïå÷åíè
5. Îñòðûé ïàíêðåàòèò
Öåðåáðàëüíûå íàðóøåíèÿ:
1. Ãèïîêñè÷åñêè-ìåòàáîëè÷åñêîå ïîðàæåíèå ìîçãà
2. Îòåê ìîçãà è ïîâûøåíèå âíóòðè÷åðåïíîãî äàâëåíèÿ
3. Àòðîôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ ìîçãà, âûçâàííûå äëèòåëüíûìè ñóäîðîãàìè 

(ïðåèìóùåñòâåííî, ïîðàæåíèå ãèïïîêàìïà)
4. Ãåìîððàãè÷åñêèé èíñóëüò
5. Èøåìè÷åñêèé èíñóëüò
Äðóãèå íàðóøåíèÿ:
1. Ñèíäðîì äèññåìèíèðîâàííîãî âíóòðèñîñóäèñòîãî ñâåðòûâàíèÿ êðîâè 
2. Ðàáäîìèîëèç
3. Ïåðåëîìû êîíå÷íîñòåé
4. Ïðèñîåäèíåíèå èíôåêöèé



òåé, íà÷èíàÿ ñ 16 ëåò, è ó âçðîñëûõ. Ñðåäíèå
äîçèðîâêè — 200-400 ìã/ñóò â 2 ïðèåìà. Íå-
îáõîäèìà òèòðàöèÿ äîçû (êàê è ïðè íàçíà-
÷åíèè òîïàìàêñà è ëàìèêòàëà). Âèìïàò âû-
ñîêîýôôåêòèâåí (îñîáåííî â êîìáèíàöèè ñ
âàëüïðîàòàìè) â êóïèðîâàíèè ôîêàëüíûõ
ñåíñîðíûõ, ìîòîðíûõ è âòîðè÷íî-ãåíåðà-
ëèçîâàííûõ ïðèñòóïîâ. 

Ëåâåòèðàöåòàì (êåïïðà) íàçíà÷àåòñÿ â
äîçå 30-60 ìã/êã/ñóò â 2 ïðèåìà. Ñðåäíèå äî-
çèðîâêè — 1000-2500 ìã/ñóò. Êåïïðà ýôôåê-
òèâíà ïðè ôîêàëüíûõ ìîòîðíûõ è âòîðè÷-
íî-ãåíåðàëèçîâàííûõ ïðèñòóïàõ. Îñîáàÿ
ýôôåêòèâíîñòü ïðåïàðàòà îòìå÷åíà íàìè
ïðè ñèìïòîìîêîìïëåêñå êîæåâíèêîâñêîé
ýïèëåïñèè. Îäíî èç ãëàâíûõ äîñòîèíñòâ êåï-
ïðû — õîðîøàÿ ïåðåíîñèìîñòü ïðåïàðàòà. 

Ëàìîòðèäæèí (ëàìèêòàë, ëàìèòîð ÄÒ)
(3–7 ìã/êã/ñóòêè) ïðèìåíÿåòñÿ â êîìáèíà-
öèè ñ áàçîâûìè ÀÝÏ. Ñðåäíèå äîçèðîâêè —
100–400 ìã/ñóòêè â êîìáèíàöèè ñ êàðáàìà-
çåïèíîì èëè òîïèðàìàòîì è 50–150 ìã/ñóò-
êè — ñ âàëüïðîàòàìè. Ëàìèêòàë ýôôåêòèâåí
ïðè ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûõ ïðèñòóïàõ. 

«Ñòàðûå» ÀÝÏ ïðèìåíÿþòñÿ â ïîñëåäíþþ
î÷åðåäü, êàê â ìîíîòåðàïèè, òàê è â êîìáèíà-
öèè. Ýòî áàðáèòóðàòû (ôåíîáàðáèòàë, áåí-
çîíàë) è ãèäàíòîèíû (ôåíèäàí, ôåíèòîèí,
äèôàíòîèí). Ôåíîáàðáèòàë ïðèìåíÿåòñÿ â
äîçèðîâêàõ 50–250 ìã/ñóòêè (2–5 ìã/êã/ñóò-
êè) â 2 ïðèåìà; áåíçîíàë — 100–400 ìã/ñóòêè
(5–8 ìã/êã/ñóòêè) â 2–3 ïðèåìà. Äîçèðîâêè
ôåíèòîèíà ñîñòàâëÿþò 100–300 ìã/ñóòêè
(4–7 ìã/êã/ñóòêè) 2 ðàçà â ñóòêè. 

Õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå. Ïîêàçàíèÿ: òÿæå-
ëîå òå÷åíèå ñèíäðîìà ÍÍÅ, ðåçèñòåíòíîñòü
ïðèñòóïîâ ê òåðàïèè ÀÝÏ, íàëè÷èå îò÷åòëè-
âîãî ïàòîëîãè÷åñêîãî ñóáñòðàòà (öåðåáðàëü-
íàÿ àòðîôèÿ). Öåëü: óäàëåíèå ïàòîëîãè÷åñ-
êîãî ñóáñòðàòà, êóïèðîâàíèå ïðèñòóïîâ,
áëîêèðîâàíèå ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òè íà ÝÝÃ è, â êîíå÷íîì èòîãå, óëó÷øåíèå

êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé ïàöèåíòîâ ñ ïîâû-
øåíèåì êà÷åñòâà æèçíè (Engel J. Jr, 1996). 

Õîä îïåðàöèè: ôîêàëüíàÿ êîðòèêàëüíàÿ
ðåçåêöèÿ, à ïðè íàëè÷èè öåðåáðàëüíîé ãå-
ìèàòðîôèè – ôóíêöèîíàëüíàÿ ãåìèñôåðî-
òîìèÿ (Chauvel P., Dravet Ch., 2005). Ðåçóëüòà-
òû, ïî äàííûì Chauvel P., Dravet Ch.  (2005)
íà îñíîâàíèè 20 ñîáñòâåííûõ ñëó÷àåâ: ïîë-
íîå êóïèðîâàíèå ïðèñòóïîâ èëè ñóùåñòâåí-
íîå èõ óðåæåíèå — 60%; îòñóòñòâèå ýôôåêòà
(èëè ìèíèìàëüíàÿ ýôôåêòèâíîñòü) — 35%;
óõóäøåíèå — 1 ïàöèåíò (5%).

Ïðîãíîç. Ïî äàííûì Roger J. è ñîàâò.
(1982), ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà äëèòåëüíûõ
ãåìèêëîíè÷åñêèõ ñóäîðîã ñ ïîñëåäóþùèì
ãåìèïàðåçîì, ýïèëåïñèÿ ðàçâèâàåòñÿ ó 75%
ïàöèåíòîâ. Ýïèëåïñèÿ ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ
õàðàêòåðèçóåòñÿ ÷àñòûìè ïîëèìîðôíûìè
ïðèñòóïàìè, íåðåäêî èñõîäÿùèìè èç íå-
ñêîëüêèõ ýïèëåïòîãåííûõ î÷àãîâ. Ìåäèêà-
ìåíòîçíàÿ ðåìèññèÿ äîñòèãàåòñÿ ïðèìåðíî
ó 1/3 áîëüíûõ. Â îñòàëüíûõ ñëó÷àÿõ çàäà÷à
òåðàïèè — ñíèçèòü ÷àñòîòó ïðèñòóïîâ, èçáå-
æàòü ýïèçîäîâ ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà è
óìåíüøèòü âûðàæåííîñòü ýïèëåïòèôîðì-
íûõ àíîìàëèé íà ÝÝÃ. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷à-
åâ ó äåòåé ñ ÍÍÅ íàáëþäàþòñÿ âûðàæåííûå
ïîâåäåí÷åñêèå ðàññòðîéñòâà è ðå÷åâûå íà-
ðóøåíèÿ, à òàêæå èíòåëëåêòóàëüíûé äåôè-
öèò (Mirsattari S., 2008). Ïðè àáñîëþòíîé òå-
ðàïåâòè÷åñêîé ðåçèñòåíòíîñòè ïîêàçàíî
õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî. 

Ôàêòîðàìè íåáëàãîïðèÿòíîãî ïðîãíîçà
ñ÷èòàþòñÿ: âûñîêàÿ ÷àñòîòà è ïîëèìîðôèçì
ïðèñòóïîâ; ìóëüòèðåãèîíàëüíûå è äèôôóç-
íûå ýïèëåïòèôîðìíûå ÝÝÃ ïàòòåðíû, à òàê-
æå ôîðìèðîâàíèå ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåí-
íîé ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè. Tenney J.R. è ñîàâò. (2012) ñ÷èòàþò
ðàííþþ äèàãíîñòèêó ñèíäðîìà ÍÍÅ, îñíî-
âàííóþ íà êëèíè÷åñêèõ è ÌÐ-äàííûõ, íåîá-
õîäèìîé äëÿ óëó÷øåíèÿ ïðîãíîçà.
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