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Ñèíäðîì Äðàâå, òÿæåëàÿ ìèîêëîíè÷åñ-
êàÿ ýïèëåïñèÿ ìëàäåí÷åñòâà (ÒÌÝÌ)

Îïðåäåëåíèå. ÒÌÝÌ — ýïèëåïòè÷åñêàÿ
ýíöåôàëîïàòèÿ ñ äåáþòîì íà 1-îì ãîäó æèç-
íè, ïðîÿâëÿþùàÿñÿ ôåáðèëüíûìè è àôåá-
ðèëüíûìè ãåíåðàëèçîâàííûìè è ôîêàëüíû-
ìè ïðèñòóïàìè ñ íàëè÷èåì ìèîêëîíè÷åñêèõ
ïàðîêñèçìîâ â òèïè÷íûõ ñëó÷àÿõ, îòñòàâà-
íèåì â ïñèõè÷åñêîì ðàçâèòèè è ðåçèñòåíò-
íîñòüþ ê àíòèýïèëåïòè÷åñêîé òåðàïèè [1].

Ïî êëàññèôèêàöèè ILAE (1989 ã.) ÒÌÝÌ
îòíåñåíà ê ôîðìàì ýïèëåïñèè, èìåþùèì
êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ êàê ãåíåðàëèçî-
âàííûõ, òàê è ïàðöèàëüíûõ ýïèëåïñèé.

Èñòîðèÿ. ÒÌÝÌ îïèñàíà Ch. Dravet â
1978 ã., äî ýòîãî âðåìåíè äàííóþ ôîðìó
ýïèëåïñèè îòíîñèëè ê ÷àñòíûì ñëó÷àÿì
ñèíäðîìà Ëåííîêñà—Ãàñòî. 

Ñèíîíèìû. Â ñâÿçè ñ òåì, ÷òî ìèîêëî-
íè÷åñêèå ïðèñòóïû îáû÷íî ïðèñîåäèíÿ-
þòñÿ ÷åðåç íåñêîëüêî ëåò ïîñëå äåáþòà, à â

íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ ìîãóò îòñóòñòâîâàòü,
ìíîãèå àâòîðû ñ÷èòàþò íàçâàíèå íåóäà÷-
íûì è ïðåäëàãàþò ñâîè âàðèàíòû:

Doose, 1998, Ãåðìàíèÿ: òÿæåëàÿ èäèîïà-
òè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ïðèñòóïàìè
grand mal â ìëàäåí÷åñòâå [6]
Oguni, 2001, ßïîíèÿ: ãåìè-grand mal
ìëàäåí÷åñòâà [22]
Arzimanoglou, 2004, Ôðàíöèÿ: ïîëè-
ìîðôíàÿ ýïèëåïñèÿ ìëàäåí÷åñòâà. 

Îäíàêî ÷àùå âñåãî ÒÌÝÌ îáîçíà÷àþò
ýïîíèìè÷åñêèì òåðìèíîì — ñèíäðîì Äðàâå.

Ýòèîëîãèÿ. ÒÌÝÌ ÿâëÿåòñÿ íàòðèåâîé
êàíàëîïàòèåé. Ôóíêöèÿ íàòðèåâûõ êàíà-
ëîâ — ïîääåðæàíèå ïîñòîÿííîé âåëè÷èíû
èîíîâ íàòðèÿ âíóòðè êëåòêè, ÷òî â êîíå÷íîì
èòîãå îòðàæàåòñÿ íà ýëåêòðè÷åñêîé àêòèâ-
íîñòè ãîëîâíîãî ìîçãà. ÒÌÝÌ ðàçâèâàåòñÿ ó
ëèö ñ äåôåêòîì â ãåíå íàòðèåâûõ êàíàëîâ.
Ýòîò ôàêò óñòàíîâèë L.R. Claes (2001), êîòî-
ðûé ïðè âûäåëåíèè ãåíà ó ïàöèåíòîâ ñ èäè-
îïàòè÷åñêîé ýïèëåïñèåé ñ ôåáðèëüíûìè
ñóäîðîãàìè ïëþñ (ÈÝÔÏ+), îáíàðóæèë, ÷òî
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Èíñòèòóò äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè èì. Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè

Ïðåäñòàâëåíû îñíîâíûå õàðàêòåðèñòèêè ðåçèñòåíòíûõ ôîðì ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííûõ ñ ôåáðèëü-
íî-ïðîâîöèðóåìûìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîìû Äðàâå, DESC, HHE).  Äëÿ êàæäîãî èç ñèíäðîìîâ ïîäðîáíî ðàññìà-
òðèâàþòñÿ âñå îñíîâíûå àñïåêòû çàáîëåâàíèÿ: ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç, êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà, âêëþ÷àÿ õà-
ðàêòåðèñòèêó ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, èçìåíåíèÿ íà ÝÝÃ, äàííûå íåéðîâèçóàëèçàöèè, òåðàïåâòè÷åñ-
êèå ïîäõîäû è ïðîãíîç.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ñèíäðîì Äðàâå, ñèíäðîì DESC, ñèíäðîì HHE, ýòèîëîãèÿ, ïàòîãåíåç, êëèíè÷åñêàÿ
êàðòèíà, ÝÝÃ, íåéðîâèçóàëèçàöèÿ, òåðàïèÿ, ïðîãíîç.

The most important characteristics of resistant epilepsy forms, associated with fever-provoked (febrile) epileptic
seizures (Dravet syndrome, DESC — Devastating epileptic encephalopathy in school-aged children, HHE — hemiconvul-
sion-hemiplegia-epilepsy syndrome) are proposed. For every syndrome all the main aspects of disease are considered in
detail: aetiology and pathogenesis, clinical picture, including of characteristics of seizures, EEG, neuroimaging, therapeu-
tic approachers and prognosis.

Key words: Dravet syndrome, DESC-syndrome, HHE-syndrome, aetiology, pathogenesis, clinical picture, EEG, neu-
roimaging, therapy, prognosis.



â îáîèõ ñëó÷àÿõ èìååò ìåñòî îäíà è òà æå ìó-
òàöèÿ â ãåíå SCN1A (àëüôà1-ñóáúåäèíèöû
íàòðèåâûõ êàíàëîâ) [4]. Ëîêóñ ãåíà SCN1A
íàõîäèòñÿ íà õðîìîñîìå 2q24. Ñ 2001 ãîäà
èññëåäîâàíèÿ ãåíåòè÷åñêèõ ìóòàöèé ïðî-
äîëæàþòñÿ. Ê 2009 ãîäó áûëî îïèñàíî 90 ìó-
òàöèé â ðàçíûõ ó÷àñòêàõ ãåíà SCN1A [12], à ê
àâãóñòó 2012ã — óæå 100 ìóòàöèé. Ñëåäóåò îò-
ìåòèòü, ÷òî ìóòàöèè ðàçëè÷íû, à èõ ðåçóëü-
òàòû ðàçíîîáðàçíû, îíè ïîâûøàþò âîçáó-
äèìîñòü íåéðîíîâ, ñíèæàþò åå, èëè íå âëèÿ-
þò íà âîçáóäèìîñòü [32]. ÒÌÝÌ ðàçâèâàåòñÿ
òîëüêî ïðè òåõ ìóòàöèÿõ, êîòîðûå ïîâûøà-
þò âîçáóäèìîñòü íåéðîíîâ. Ìîçàèöèçì ïî-
ëîâûõ è ñîìàòè÷åñêèõ êëåòîê ïî SCN1A ÿâ-
ëÿåòñÿ âàæíîé ïðè÷èíîé ðåöèäèâà ÒÌÝÌ ó
áðàòüåâ è ñåñòåð è âíóòðèñåìåéíîé êëèíè-
÷åñêîé íåîäíîðîäíîñòè [7]. Íà ñåãîäíÿøíèé
äåíü ÒÌÝÌ — åäèíñòâåííûé ýïèëåïòè÷åñ-
êèé ñèíäðîì, äèàãíîñòèêà êîòîðîãî îñíîâà-
íà íà ÄÍÊ-àíàëèçå.  

Îäíàêî íå âñå ñëó÷àè ÒÌÝÌ âûçâàíû ìó-
òàöèåé ãåíà SCN1A. Â ðàçíûõ ñòðàíàõ ìóòà-
öèþ ãåíà SCN1A âûÿâëÿþò â 40-80%: â ßïî-
íèè — ó 77%-82% ïàöèåíòîâ, âî Ôðàíöèè,
Èòàëèè, Àâñòðàëèè, Êàíàäå — â 35% ñëó÷àåâ.
Ïîñêîëüêó çàáîëåâàíèå ñ ðàâíîé ÷àñòîòîé
âñòðå÷àåòñÿ âî âñåõ ñòðàíàõ, ñòàòèñòè÷åñêèé
ðàçáðîñ ñâÿçàí ñ êðèòåðèÿìè äèàãíîçà, ïðè-
íÿòûìè â äàííîé ñòðàíå [34]. Ó 25% SCN1A-
íåãàòèâíûõ ïàöèåíòîâ æåíñêîãî ïîëà ìóòà-
öèÿ âûÿâëÿåòñÿ â ãåíå ïðîòîêîäåðèíà-19
(PCDH19) íà X-õðîìîñîìå [17]. Â 20% ñëó÷à-
ÿõ ïðè÷èíà ÒÌÝÌ îñòàåòñÿ íåèçâåñòíîé.

Ïàòîãåíåç. Ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðî-
âàííàÿ íåñòàáèëüíîñòü ìåìáðàí âûçûâàåò
âîçáóäèìîñòü íåéðîíîâ (÷àùå ëîáíûõ äî-
ëåé), êîòîðàÿ ðàñïðîñòðàíÿåòñÿ íà âñþ êîðó. 

Ýïèäåìèîëîãèÿ. ÒÌÝÌ âñòðå÷àåòñÿ ó 1
ðåáåíêà íà 40.000 äåòåé äî 7 ëåò. Ìàëü÷èêè
áîëåþò â 2 ðàçà ÷àùå [8]. 

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà (îïèñàíèå Ch.
Dravet [9]). Íà 1 ãîäó æèçíè (ïèê çàáîëåâàå-
ìîñòè – 5 ìåñ.) ó íîðìàëüíî ðàçâèâàþùåãî-
ñÿ ðåáåíêà âîçíèêàþò êëîíèêî-òîíè÷åñêèå
ïðèñòóïû, êàê ïðàâèëî, ôåáðèëüíî-ïðîâî-
öèðóåìûå (65% ñëó÷àåâ). ÒÌÝÌ â äåáþòå
âûãëÿäèò êàê ôåáðèëüíûå ñóäîðîãè. Îáû÷-
íî îíè áîëåå ïðîäîëæèòåëüíûå, âîçíèêàþò
ïðè íåâûñîêîé òåìïåðàòóðå, èìåþò ôî-
êàëüíûé êîìïîíåíò, íåðåäêè àëüòåðíèðó-
þùèå ãåìèêîíâóëüñèè. Ôåáðèëüíûå ñóäî-

ðîãè ìîãóò òðàíñôîðìèðîâàòüñÿ â ýïèëåï-
òè÷åñêèé ñòàòóñ. Â ïåðèîä îò 1 äî 4 ëåò ïåð-
ñèñòèðóþò ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû, ê íèì
ïðèñîåäèíÿþòñÿ àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû.
Àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ÷àùå óíèëàòåðàëü-
íûå, òîíèêî-êëîíè÷åñêèå èëè âòîðè÷íî-ãå-
íåðàëèçîâàííûå. Â ýòîì ïåðèîäå õàðàêòåð-
íû ìèîêëîíè÷åñêèå è àòîíè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû, àòèïè÷íûå àáñàíñû, àëüòåðíèðóþùèå
ôîêàëüíûå ïðèñòóïû. Ïðèñòóïû ñêëîííû ê
ñåðèéíîìó òå÷åíèþ, íåðåäêî âîçíèêàåò
ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ, êîòîðûé ïî÷òè
âñåãäà ïðîâîöèðóåòñÿ ëèõîðàäêîé. Â áîëü-
øèíñòâå ñëó÷àåâ ñóäîðîãè èìåþò ôîêàëü-
íîå íà÷àëî. Ñåìèîëîãèÿ ïðèñòóïîâ è èõ îá-
ùèå ÷åðòû ïðåäñòàâëåíû â òàáëèöå 1. Ìå-
äèêàìåíòîçíàÿ ðåìèññèÿ äîñòèãàåòñÿ ðåä-
êî è íà íåïðîäîëæèòåëüíîå âðåìÿ. Çàòåì
ýïèëåïñèÿ ñòàáèëèçèðóåòñÿ, ïðèñòóïû ñòà-
íîâÿòñÿ ðåæå, íî ôîðìèðóåòñÿ òÿæåëûé
êîãíèòèâíûé è íåâðîëîãè÷åñêèé äåôèöèò. 

Òàêèì îáðàçîì, â òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ
âûäåëÿþò 3 ñòàäèè:

1. Äî 1 ãîäà, ñòàäèÿ äåáþòà: ïåðèîä îò-
íîñèòåëüíî ëåãêèõ êëîíè÷åñêèõ ïðèñòó-
ïîâ, îáû÷íî ôåáðèëüíûõ;  

2. «Êàòàñòðîôè÷åñêàÿ» ñòàäèÿ, â âîç-
ðàñòå 1-4 ãîäà: ïåðñèñòèðóþò ðåçèñòåíò-
íûå ê àíòèýïèëåïòè÷åñêèì ïðåïàðàòàì
ôåáðèëüíûå è àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû
(ìèîêëîíè÷åñêèå, àòèïè÷íûå àáñàíñû,
ôîêàëüíûå ïðèñòóïû), íåðåäêî ðàçâèâàåò-
ñÿ ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ.

3. Ïîñëå 4-5 ëåò, ñòàäèÿ ñòàáèëèçàöèè:
êîëè÷åñòâî ïðèñòóïîâ óìåíüøàåòñÿ, íà ïåð-
âûé ïëàí âûñòóïàþò ãðóáûå êîãíèòèâíûå
íàðóøåíèÿ è íåâðîëîãè÷åñêèé äåôèöèò.

Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ. Äî äåáþòà ïðè-
ñòóïîâ äåòè ïîëíîñòüþ çäîðîâû è ðàçâèâà-
þòñÿ ïî âîçðàñòíûì íîðìàòèâàì. Ïîñëå äå-
áþòà ïîÿâëÿåòñÿ äèôôóçíàÿ ìûøå÷íàÿ ãè-
ïîòîíèÿ, ïîâûøàþòñÿ ñóõîæèëüíûå ðåôëåê-
ñû, ïîñòåïåííî ôîðìèðóåòñÿ ïèðàìèäíàÿ
íåäîñòàòî÷íîñòü. Ïîñëå 1-ãî ãîäà õàðàêòåðíà
àòàêòè÷åñêàÿ ïîõîäêà, ìîòîðíàÿ íåëîâêîñòü.
Ê øêîëüíîìó âîçðàñòó âîçíèêàþò ýêñòðàïè-
ðàìèäíûå ðàññòðîéñòâà ïî òèïó àêèíåòèêî-
ðèãèäíîãî ñèíäðîìà, êîòîðûé íà ïåðâûõ ïî-
ðàõ âêëþ÷àåò òðåìîð, ïîâûøåíèå ìûøå÷íî-
ãî òîíóñà ïî ïëàñòè÷åñêîìó òèïó è îëèãîêè-
íåçèþ. Â ïóáåðòàòå êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó äî-
ïîëíÿþò íåýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ è
èíòåíöèîííûé òðåìîð. Çàáîëåâàíèå îñëîæ-
íÿåòñÿ äåôîðìàöèÿìè ñêåëåòà (êèôîñêîëè-
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îç, ïëîñêîñòîïèå). Íåâðîëîãè÷åñêèå ñèìïòî-
ìû ïðîãðåññèðóþò ìàêñèìàëüíî äî 8 ëåò, ïî-
ñëå ÷åãî ñîñòîÿíèå ñòàáèëèçèðóåòñÿ.

Êîãíèòèâíîå ðàçâèòèå. Ïîñëå äåáþòà
ïðèñòóïîâ ïñèõîðå÷åâîå ðàçâèòèå ñíà÷àëà
çàìåäëÿåòñÿ, à ïîçæå ïðîèñõîäèò åãî ïîëíûé
ðåãðåññ, ê êîòîðîìó ïðèñîåäèíÿþòñÿ ïîâå-
äåí÷åñêèå ðàññòðîéñòâà (ãèïåðàêòèâíîñòü,
àóòèçì). Ê 5 ãîäàì ôîðìèðóåòñÿ óìñòâåííàÿ
îòñòàëîñòü. Èíîãäà ïîñëå óìåíüøåíèÿ ÷àñòî-
òû ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ êîãíèòèâíûå
âîçìîæíîñòè íåñêîëüêî óëó÷øàþòñÿ.

Õàðàêòåðèñòèêè ïðèñòóïîâ. Àòèïè÷-
íûå àáñàíñû ïðè ÒÌÝÌ âñòðå÷àþòñÿ ó 40-
95% ïàöèåíòîâ. Âîçíèêàþò â âîçðàñòå îò 4
ìåñ. äî 6 ëåò. Âî âðåìÿ ïðèñòóïà äåÿòåëü-
íîñòü ïðîäîëæàåòñÿ, íî â áîëåå çàìåäëåí-
íîì òåìïå, ñîçíàíèå ôëþêòóèðóåò. Íà÷àëî
ïðèñòóïà ïîñòåïåííîå. Ïðèñòóï ñîïðîâîæ-
äàåòñÿ àòîíè÷åñêèì (ïàññèâíûé êèâîê,
îïóùåíèå ïëå÷, íàêëîí òóëîâèùà, ïàäå-
íèå) èëè ìèîêëîíè÷åñêèì êîìïîíåíòîì
(ìèîêëîíóñ âåê, ïëå÷åâîãî ïîÿñà, øåè —
àêòèâíûå ðèòìè÷íûå êèâêè). Ïèê-âîëíî-
âîé ñòóïîð âûÿâëÿåòñÿ â 40% ñëó÷àåâ. Àòè-
ïè÷íûå àáñàíñû èìåþò ÿðêî âûðàæåííóþ
âåãåòàòèâíóþ îêðàñêó (ãèïåðñàëèâàöèÿ,
ãèïåðãèäðîç, èçìåíåíèå êîæíûõ ïîêðî-
âîâ). Âî âðåìÿ àáñàíñîâ íàðóøàåòñÿ ïîõîä-
êà (ïñåâäîàòàêñèÿ). Àòèïè÷íûå àáñàíñû
ìîãóò ïðîäîëæàòüñÿ îò íåñêîëüêèõ ÷àñîâ
äî íåñêîëüêèõ ñóòîê. Ìàêñèìàëüíî âûðà-
æåíû ïîñëå ïðîáóæäåíèÿ.

Ìàññèâíûé ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ —
îñíîâíîé êëèíè÷åñêèé ñèìïòîìîì ÒÌÝÌ,
êîòîðûé âîçíèêàåò â âîçðàñòå 1,5-4 ëåò (â
ñðåäíåì, â 2 ãîäà 2 ìåñ.), ÷åðåç ãîä è áîëåå
ïîñëå äåáþòà. Â òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ ìèî-
êëîíóñ íàðàñòàåò ïî èíòåíñèâíîñòè è ÷àñ-
òîòå, ìàêñèìàëüíî âûðàæåí â àêñèàëüíîé
ìóñêóëàòóðå. Âíåøíå ìèîêëîíè÷åñêèå ïðè-

ñòóïû âûãëÿäÿò êàê êèâêè, âçäðàãèâàíèÿ
ïëå÷ ñ ïîäáðàñûâàíèåì ðóê, ïàäåíèÿ, ðèò-
ìè÷íûå çàïðîêèäûâàíèÿ ãîëîâû íàçàä, âû-
ãèáàíèå òóëîâèùà. Äëÿ ìèîêëîíóñà õàðàê-
òåðíà ñåðèéíîñòü, íàðàñòàíèå ïîñëå ïðî-
áóæäåíèÿ è ïðè çàñûïàíèè, âûñîêàÿ ôîòî-
ñåíñèòèâíîñòü. Ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû
ïðîâîöèðóþòñÿ ðèòìè÷íîé ôîòîñòèìóëÿ-
öèåé, â 25% ñëó÷àåâ àóòîèíäóöèðóþòñÿ. 

Îò ìèîêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ïðè
ÒÌÝÌ ñëåäóåò îòëè÷àòü íåýïèëåïòè÷åñêèé
ìèîêëîíóñ, ðàçâèâàþùèéñÿ ïîñëå 4-5 ëåò.
Îí ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé íèçêîàìïëèòóäíûå
àñèíõðîííûå ïîäåðãèâàíèÿ, ïðåèìóùåñò-
âåííî â äèñòàëüíûõ îòäåëàõ êîíå÷íîñòåé,
êîòîðûå ïî îáðàçíîìó âûðàæåíèþ
Arzimanoglou À. (2004), «ëó÷øå ïàëüïèðóåò-
ñÿ, ÷åì îïðåäåëÿåòñÿ âèçóàëüíî». Íåýïè-
ëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ ïðîâîöèðóåòñÿ
äâèæåíèÿìè, õîðîøî çàìåòåí ïðè åäå, ïè-
òüå, íàðàñòàåò ïðè óõóäøåíèè ñîñòîÿíèÿ
ïàöèåíòà, íå ñîïðîâîæäàåòñÿ èçìåíåíèÿ-
ìè íà ÝÝÃ, íî õîðîøî âûÿâëÿåòñÿ ïðè ïî-
ëèñîìíîãðàôèè. 

Àëüòåðíèðóþùèå ãåìèêîíâóëüñèè: ôî-
êàëüíûå ãåìèêëîíè÷åñêèå ïàðîêñèçìû,
âîçíèêàþò òî íà îäíîé, òî íà äðóãîé ñòîðî-
íå òåëà â òå÷åíèå îäíîãî ïðèñòóïà èëè âî
âðåìÿ ðàçíûõ ïðèñòóïîâ.

Ôîêàëüíûå ïðèñòóïû (ìîòîðíûå, àóòî-
ìîòîðíûå, ÂÃÑÏ) âñòðå÷àþòñÿ â 43–79%.
Ïðåîáëàäàþò ñëîæíûå ïàðöèàëüíûå (ìî-
òîðíûå), àóòîìîòîðíûå, âåðñèâíûå ïàðî-
êñèçìû. Äàæå ïðè ãåíåðàëèçîâàííûõ êëî-
íèêî-òîíè÷åñêèõ ïðèñòóïàõ ïðè îäíîâðå-
ìåííîé ðåãèñòðàöèè âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòî-
ðèíãà îòìå÷àåòñÿ ðåãèîíàëüíîå íà÷àëî
(ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû).

Èçìåíåíèÿ ÝÝÃ. Èíòåðèêòàëüíàÿ ÝÝÃ.
Îñíîâíàÿ àêòèâíîñòü çàìåäëåíà, äîìèíè-
ðóåò òåòà-ðèòì ÷àñòîòîé 4-5 Ãö, îòìå÷àþò-
ñÿ åäèíè÷íûå äåëüòà-âîëíû. 

Ðåçèñòåíòíûå ôîðìû ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííûå ñ ôåáðèëüíî-
ïðîâîöèðóåìûìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîìû Äðàâå, DESC, HHE) (ëåêöèÿ)

ОБЗОРЫ И ЛЕКЦИИ

Òàáëèöà 1. Òèïû è õàðàêòåðèñòèêà ïðèñòóïîâ

Ñåìèîëîãèÿ ïðèñòóïîâ Îáùèå õàðàêòåðèñòèêè ïðèñòóïîâ
Ôåáðèëüíûå ñóäîðîãè
Ôîêàëüíûå ìîòîðíûå (ãå-
ìèêëîíè÷åñêèå, ÂÃÑÏ)
Àëüòåðíèðóþùèå ãåìèêîí-
âóëüñèè 
Ìèîêëîíè÷åñêèå 
Àòèïè÷íûå àáñàíñû 
Ôîêàëüíûå äèàëåïòè÷åñêèå
Ýïèëåïòè÷åcêèé ñòàòóñ

Âûñîêàÿ ÷àñòîòà è ïðîäîëæèòåëüíîñòü 
Ñåðèéíîå è ñòàòóñíîå òå÷åíèå 
Öèêëîëåïòè÷åñêîå òå÷åíèå  
Ôåáðèëüíûå è àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû 
Ó÷àùåíèå ôåáðèëüíûõ ñóäîðîã äî ïóáåðòàòíîãî ïåðèîäà
Ó÷àùåíèå ôîêàëüíûõ ìîòîðíûõ ïðèñòóïîâ è ãåìèêîí-
âóëüñèé, êîòîðûå âîçíèêàþò âî âðåìÿ íî÷íîãî ñíà, ìíî-
ãîêðàòíî çà íî÷ü 
ÃÑÏ âîçíèêàþò ïðè çàñûïàíèè è ïðîáóæäåíèè



Ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü. Õàðàê-
òåðíî ñî÷åòàíèå ðåãèîíàëüíîé è äèôôóç-
íîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè (70%
ñëó÷àåâ). Ðåæå âñòðå÷àåòñÿ òîëüêî äèôôóç-
íàÿ èëè òîëüêî ðåãèîíàëüíàÿ (ìóëüòèðåãè-
îíàëüíàÿ ïèê-âîëíîâàÿ) àêòèâíîñòü. Äèô-
ôóçíàÿ àêòèâíîñòü ïðåäñòàâëåíà åäèíè÷-
íûìè èëè êîðîòêèìè ðàçðÿäàìè ïèê èëè
ïîëèïèê-âîëí, íàðàñòàþùèìè ïîñëå ïðî-
áóæäåíèÿ. Ìîæåò îòìå÷àòüñÿ ïîñëåäóþùåå
ðåãèîíàëüíîå çàìåäëåíèå. Ðåãèîíàëüíàÿ
àêòèâíîñòü ïðåäñòàâëåíà îñòðûìè âîëíà-
ìè, êîìïëåêñàìè îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà,
÷àùå â âèñî÷íûõ îòâåäåíèÿõ, ñ ïðåîáëàäà-
íèåì ïðè çàñûïàíèè. Ñî âðåìåíåì íàðàñ-
òàåò ìóëüòèðåãèîíàëüíûé õàðàêòåð èçìå-
íåíèé.

Èêòàëüíàÿ ÝÝÃ õàðàêòåðèçóåòñÿ: ôîòî-
ñåíñèòèâíîñòüþ (50%), ãåíåðàëèçîâàííîé
ïèê-âîëíîâîé àêòèâíîñòüþ ïðè ðèòìè÷å-
ñêîé ôîòîñòèìóëÿöèè, íà÷èíàÿ ñ 3-6 ìåñ.
Ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü ìîæåò ïðî-
âîöèðîâàòüñÿ çàêðûâàíèåì ãëàç, ôîòîñåí-
ñèòèâíûì ïàòòåðíîì, ïðîñìîòðîì òåëåâè-
çîðà. Ðèòìè÷åñêàÿ ôîòîñòèìóëÿöèÿ ïðî-
âîöèðóåò ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû, ðå-
æå àáñàíñû, ôîêàëüíûå ïðèñòóïû, ÂÃÑÏ.
Âëèÿíèå ãèïåðâåíòèëÿöèè íà ÝÝÃ âàðèà-
áåëüíî (ïðîâîêàöèÿ äèôôóçíîé ýïèëåï-
òèôîðìíîé àêòèâíîñòè, àòèïè÷íûõ àá-
ñàíñîâ). Ñîîòíîøåíèå êëèíè÷åñêèõ ñîáû-
òèé è èçìåíåíèé íà ÝÝÃ ïðåäñòàâëåíî â
òàáëèöå 2.

Äèíàìèêà ÝÝÃ-ïàòòåðíîâ. Ïî ìåðå òå-

÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ çàìåäëåíèå îñíîâíîé
àêòèâíîñòè íàðàñòàåò, ïðè êóïèðîâàíèè
ïðèñòóïîâ — ìîæåò âîçâðàùàòüñÿ ê íîðìå.
Äëÿ äåáþòà çàáîëåâàíèÿ õàðàêòåðíû óñ-
òîé÷èâûå ðåãèîíàëüíûå ïàòòåðíû (îñòðûå
âîëíû, ïåðèîäè÷åñêîå ðèòìè÷åñêîå èëè
ïðîäîëæåííîå çàìåäëåíèå), êîòîðûå ó äå-
òåé ñòàðøåãî âîçðàñòà è âçðîñëûõ ïîëíî-
ñòüþ âûòåñíÿþòñÿ ãåíåðàëèçîâàííûìè
ôîðìàìè. Âî ñíå íàðàñòàåò äèôôóçíàÿ
ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü. 

Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ. Íà ÌÐÒ, êàê ïðà-
âèëî, âûÿâëÿåòñÿ, íåñïåöèôè÷åñêàÿ äèô-
ôóçíàÿ àòðîôèÿ êîðû ãîëîâíîãî ìîçãà,
ìàêñèìàëüíî âûðàæåííàÿ â ëîáíûõ, âè-
ñî÷íûõ îòäåëàõ; àòðîôèÿ ìîçæå÷êà; óìå-
ðåííàÿ âåíòðèêóëîìåãàëèÿ [10]. Â åäèíè÷-
íûõ ñëó÷àÿõ îïèñàíû ëîêàëüíûå èçìåíå-
íèÿ: àðàõíîèäàëüíûå è ðåòðîöåðåáåëëÿð-
íûå êèñòû, ìåçèàëüíûé âèñî÷íûé ñêëåðîç,
îáúåìíîå óìåíüøåíèå âèñî÷íîé äîëè,
äèñìèåëèíèçàöèÿ,  âîçìîæíî âûçâàííûå
äëèòåëüíûìè àòèïè÷íûìè ôåáðèëüíûìè
ñóäîðîãàìè [26, 27]. 

Äèàãíîñòèêà. Äèàãíîñòèêà îñëîæíÿåòñÿ
ïîñòåïåííûì ðàçâîðà÷èâàíèåì êëèíè÷åñ-
êîé êàðòèíû è äåáþòîì ñ ôåáðèëüíûõ ñóäî-
ðîã. Â ðàçâåðíóòîé ñòàäèè çàáîëåâàíèÿ è ïðè
òèïè÷íîì òå÷åíèè äèàãíîç íå âûçûâàåò ñî-
ìíåíèé. Íî, êàê ïðàâèëî, îò äåáþòà çàáîëåâà-
íèÿ äî óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà ïðîõîäèò íå
ìåíåå 1-2 ëåò. Êëèíè÷åñêè ÒÌÝÌ ìîæíî çà-
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Ðåçèñòåíòíûå ôîðìû ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííûå ñ ôåáðèëüíî-
ïðîâîöèðóåìûìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîìû Äðàâå, DESC, HHE) (ëåêöèÿ)
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Òàáëèöà 2. Ñîîòíîøåíèå êëèíè÷åñêèõ ñîáûòèé è èçìåíåíèé íà ÝÝÃ

Ñîáûòèå Ïàòòåðíû
Ìèîêëîíèè Åäèíè÷íûå èëè êîðîòêèå (äëèòåëüíîñòüþ 1-3 ñ) âûñîêî-

àìïëèòóäíûå ðàçðÿäû ãåíåðàëèçîâàííîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè. 
Áèôðîíòàëüíûé èëè âåðòåêñíûé àêöåíò. 
Íå âñå ìèîêëîíèè îòðàæàþòñÿ íà ÝÝÃ (íåýïèëåïòè÷åñêèé
ìèîêëîíóñ) — òðåáóåòñÿ ïðîâåäåíèå ÂÝÌ!

Àòèïè÷íûå àáñàíñû Äèôôóçíàÿ ïèê-âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü ðàçëè÷íîé ñòåïåíè
ñèíõðîíèçàöèè (2-3, 5 Ãö), ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ 3-10 ñ.

Òîíè÷åñêèå ïðèñòóïû Óïëîùåíèå áèîýëåêòðè÷åñêîé àêòèâíîñòè ñ ïîñëåäóþùèì
íèçêîàìïëèòóäíûì áûñòðûì ðèòìîì «lafa».

Ìåäëåííî-âîëíîâàÿ àêòèâ-
íîñòü

Ïåðèîäè÷åñêàÿ ðèòìè÷åñêàÿ òåòà-àêòèâíîñòü 4-5 Ãö ñ
àêöåíòîì â öåíòðàëüíî-òåìåííûõ èëè âåðòåêñíûõ îòâå-
äåíèÿõ. 
Ìîæåò óìåíüøàòüñÿ ïðè çàïèñè ñ îòêðûòûìè ãëàçàìè.

Ïðîäîëæåííîå ðåãèîíàëüíîå
çàìåäëåíèå

Â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ äíåé èëè íåäåëü ïîñëå òÿæåëûõ
ñåðèéíûõ ïðèñòóïîâ, îñîáåííî ãåìèêîíâóëüñèâíûõ.

Ñòîéêîå ðåãèîíàëüíîå çàìåä-
ëåíèå

Îáû÷íî ñî÷åòàåòñÿ ñ ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòüþ, õàðàêòåðíî ïðè ñòðóêòóðíîì äåôåêòå.
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ïîäîçðèòü ó ëþáîãî íîðìàëüíî ðàçâèâàþùå-
ãîñÿ ðåáåíêà ñ äëèòåëüíûìè ôåáðèëüíûìè
ñóäîðîãàìè, íà÷àâøèìèñÿ íà 1-ì ãîäó æèç-
íè, è ïðèñîåäèíèâøèìèñÿ ïîçæå àôåáðèëü-
íûìèè ïðèñòóïàìè ëþáîãî òèïà è íàðóøå-
íèåì ðàçâèòèÿ. Äèàãíîç îñíîâàí íà àíàëèçå
ïðèñòóïîâ, êëèíè÷åñêîì îñìîòðå, ÝÝÃ-ïàò-
òåðíàõ è äëèòåëüíîì íàáëþäåíèè. 

Êðèòåðèè äèàãíîçà [9]:
1. Äåáþò íà 1 ãîäó æèçíè
2. Ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû, àëüòåðíèðóþùèå

ãåìèêîíâóëüñèè 
3. Ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû, ïîÿâëÿþùè-

åñÿ ïîñëå 2 ëåò
4. Àòèïè÷íûå àáñàíñû, ãåíåðàëèçîâàííûå

òîíèêî-êëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû (ôåá-
ðèëüíî-ïðîâîöèðóåìûå) ôîêàëüíûå,
ãåìèêîíâóëüñèâíûå è àëüòåðíèðóþùèå
ãåìèêîíâóëüñèè 

5. Âûñîêàÿ ÷àñòîòà ïðèñòóïîâ, ýïèëåïòè-
÷åñêèé ñòàòóñ 

6. Âûðàæåííûå êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ
7. ÝÝÃ: çàìåäëåíèå îñíîâíîé àêòèâíîñòè,

ñî÷åòàíèå ðåãèîíàëüíîé è äèôôóçíîé
ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè, ðàííèå
ïðîÿâëåíèÿ ôîòîñåíñèòèâíîñòè 

8. ÌÐÒ: ëåãêèå äèôôóçíûå èçìåíåíèÿ
9. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ äèàãíîç ïîäòâåðæ-

äàåò ÄÍÊ àíàëèç, íî îòñóòñòâèå ìóòàöèè
â ãåíå SCN1A íå èñêëþ÷àåò ÒÌÝÌ [13].

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ïðîâî-
äÿò ñ ôåáðèëüíûìè ñóäîðîãàìè, ÈÝÔÏ+,
íàñëåäñòâåííûìè áîëåçíÿìè îáìåíà, äîá-
ðîêà÷åñòâåííîé ìèîêëîíè÷åñêîé ýïèëåï-
ñèåé ìëàäåí÷åñòâà, ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôî-
êàëüíîé (ëîáíîé) ýïèëåïñèåé, ñèíäðîì
Ëåííîêñà—Ãàñòî, ñèíäðîì Äîîçå.  

Ëå÷åíèå [9]. ÒÌÝÌ — îäèí èç ñàìûõ ðå-
çèñòåíòíûõ ê òåðàïèè ñèíäðîìîâ. Îñíîâ-
íîå äåéñòâèå ÀÝÏ ïðåäñòàâëåíî â òàáëèöå 3.

Äðóãèå âèäû òåðàïèè (êîðòèêîñòåðîè-
äû, èììóíîãëîáóëèíû, êåòîãåííàÿ äèåòà,
ñòèìóëÿöèÿ áëóæäàþùåãî íåðâà) íå ïîêà-

çàëè âûñîêîé ýôôåêòèâíîñòè.
Î÷åíü âàæíî íå äîïóñêàòü ïîäúåìîâ

òåìïåðàòóðû. Sh. Dravet â ñâîåé ìîíîãðà-
ôèè ðåêîìåíäóåò åæåäíåâíóþ òåðìîìåò-
ðèþ (óòðîì è âå÷åðîì), íåìåäëåííîå ïðè-
ìåíåíèå æàðîïîíèæàþùèõ ñðåäñòâ ïðè
ãèïåðòåðìèè [9]. Òàêæå ñëåäóåò èñêëþ÷èòü
ïåðåãðåâàíèå è ãîðÿ÷èå âàííû. Ðîäèòåëè
äîëæíû çíàòü î âåðîÿòíîñòè ôîòîñòèìóëÿ-
öèè ïðèñòóïîâ è àóòîèíäóêöèè è ïî âîç-
ìîæíîñòè èçáåãàòü ýòèõ ôàêòîðîâ.  

Ïðîãíîç. Ðåìèññèÿ äîñòèãàåòñÿ íà âðå-
ìÿ â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ, ïîýòîìó öåëüþ
ëå÷åíèÿ ÿâëÿåòñÿ ñíèæåíèå ÷àñòîòû ïðè-
ñòóïîâ, ïðîôèëàêòèêà ñåðèéíîãî è ñòàòóñ-
íîãî òå÷åíèÿ, óëó÷øåíèå êîãíèòèâíûõ
ôóíêöèé. Â âîçðàñòå 12-14 ëåò ïðèñòóïû
ñòàíîâÿòñÿ ðåæå, è íà ïåðâûé ïëàí âûñòó-
ïàþò àêèíåòèêî-ðèãèäíûé ñèíäðîì, àòàê-
ñèÿ, âûðàæåííûå ïñèõè÷åñêèå íàðóøåíèÿ.
Ïðîãíîç ëó÷øå ïðè ÃÑÏ, ÷åì ïðè ìèîêëî-
íè÷åñêèõ è àòèïè÷íûõ àáñàíñàõ. Ñìåðò-
íîñòü â ìëàäåí÷åñòâå äîñòèãàåò 20% [9]. Ó
âçðîñëûõ âûñîêàÿ ÷àñòîòà ñèíäðîìà âíå-
çàïíîé ñìåðòè.

Ðàçðóøèòåëüíàÿ ýïèëåïòè÷åñêàÿ ýíöå-
ôàëîïàòèÿ ó äåòåé øêîëüíîãî âîçðàñòà

(DESC-ñèíäðîì)

Ñèíîíèìû:
Ðàçðóøèòåëüíàÿ ýïèëåïòè÷åñêàÿ ýíöå-
ôàëîïàòèÿ ó äåòåé øêîëüíîãî âîçðàñòà
(devastating epileptic encephalopathy in
school-aged children — DESC) 
FIRERS-ñèíäðîì (febrile infection respon-
sive encephalopathy of school-aged children)

Îïðåäåëåíèå. DESC-ñèíäðîì — ðåçèñ-
òåíòíàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ ñ òÿæåëûìè
êîãíèòèâíûìè íàðóøåíèÿìè, âîçíèêàþ-
ùàÿ ó äåòåé øêîëüíîãî âîçðàñòà ïîñëå äëè-
òåëüíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà íà ôîíå
ãèïåðòåðìèè íåÿñíîãî ãåíåçà [1]. 

РУССКИЙ ЖУРНАЛ ДЕТСКОЙ НЕВРОЛОГИИ
ОБЗОРЫ И ЛЕКЦИИ

Ðåçèñòåíòíûå ôîðìû ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííûå ñ ôåáðèëüíî-
ïðîâîöèðóåìûìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîìû Äðàâå, DESC, HHE) (ëåêöèÿ)

Òàáëèöà 3. Îñíîâíûå ÀÝÏ â ëå÷åíèè ÒÌÝÌ

ÀÝÏ ñ ïîëîæèòåëüíûì äåéñòâèåì ÀÝÏ ñ âåðîÿòíîé àããðàâàöèåé ïðèñòóïîâ

Ïðåïàðàò âûáîðà — âàëüïðîàò
Áåíçîäèàçåïèíû / Ñòèðèïåíòîë
Áàðáèòóðàòû
Ýòîñóêñèìèä
Òîïèðàìàò 
Ëåâåòèðàöåòàì
Çîíèçàìèä

Ëàìîòðèäæèí
Ôåíèòîèí 
Êàðáàìàçåïèí 
Îêñêàðáàìàçåïèí 
Âèãàáàòðèí



DESC-ñèíäðîì âûäåëåí â îòäåëüíóþ íîçî-
ëîãè÷åñêóþ ôîðìó íåñêîëüêî ëåò íàçàä. Ñà-
ìîå ïîëíîå îïèñàíèå ïðèíàäëåæèò ôðàíöóç-
ñêèì èññëåäîâàòåëÿì, Mikaeloff è ñîàâò. (2006).
Àâòîðû ïîä÷åðêíóëè òÿæåñòü è îñòðîòó ïðî-
öåññà íàçâàíèåì «ïñåâäîýíöåôàëèò» [19].

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü: 1-9 / 100 000.

Ýòèîëîãèÿ. Íå èçó÷åíà. Ôàêòîðîì ðàç-
âèòèÿ ýïèëåïñèè ÿâëÿåòñÿ äâóñòîðîííåå
ïîðàæåíèå ãèïïîêàìïà â ðåçóëüòàòå òÿæå-
ëîãî è ïðîäîëæèòåëüíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî
ñòàòóñà, ñïðîâîöèðîâàííîãî ëèõîðàäêîé. 

Ãèïîòåçû: 
Íåéðîèíôåêöèÿ: âèðóñíûé ýíöåôàëèò íåÿñ-
íîé ýòèîëîãèè, òÿæåëûé ýïèëåïòè÷åñêèé
ñòàòóñ ó äåòåé, äâóñòîðîííåå ïîðàæåíèå âè-
ñî÷íûõ äîëåé. Íî: âîçáóäèòåëü íå âûÿâëåí,
ÖÑÆ íå èçìåíåíà, ãèñòîëîãèÿ ïðè àóòîï-
ñèè âûÿâëÿåò ãëèîç, à íå âîñïàëåíèå [19]. 
Àóòîèììóííûé ïðîöåññ: îñòðûé ðàññå-
ÿííûé ýíöåôàëîìèåëèò. Íî: îòñóòñòâó-
åò äåìèåëèíèçàöèÿ. Ïîðàæåíî ñåðîå âå-
ùåñòâî, à íå áåëîå. Îòñóòñòâèå àíòèòåë.
Íåò ðåàêöèè íà èììóíîòåðàïèþ [14].
Ãåíåòè÷åñêîå çàáîëåâàíèå (íàïîäîáèå
ÒÌÝÌ). Íî: ãåí íå íàéäåí [19]. 
Áîëåçíü îáìåíà (ìèòîõîíäðèàëüíîå çà-
áîëåâàíèå?). Íî: íåò ïîäòâåðæäåíèÿ [19].

Ïàòîãåíåç. Íà ôîíå äëèòåëüíîé ãèïåð-
òåðìèè ðàçâèâàåòñÿ îòåê è ãèïîêñèÿ íåéðî-
íîâ, ïðèâîäÿùàÿ ê èõ ãèáåëè, à â äàëüíåé-
øåì — ê ðàçâèòèþ ãëèîçà ñ èçáèðàòåëüíûì
ïîðàæåíèåì âèñî÷íîãî ïàëåîêîðòåêñà.

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Çàáîëåâàíèå
íà÷èíàåòñÿ âíåçàïíî, ó íîðìàëüíî ðàçâèâàþ-
ùèõñÿ äåòåé îò 3 äî 15 ëåò (ñðåäíèé âîçðàñò
— 7,5 ëåò), ñ ðàçâèòèÿ ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòó-
ñà íà ôîíå ëèõîðàäêè íåñïåöèôè÷åñêîé ýòè-
îëîãèè. Îáùåìîçãîâûå ñèìïòîìû (âÿëîñòü,
ñîíëèâîñòü, çàãðóæåííîñòü èëè ïñèõîìîòîð-
íîå âîçáóæäåíèå, çðèòåëüíûå ãàëëþöèíà-
öèè) ñìåíÿþòñÿ  ôåáðèëüíûìè ñóäîðîãàìè,
êîòîðûå ìîãóò áûòü ôîêàëüíûìè ìîòîð-
íûìè èëè ãåíåðàëèçîâàííûìè òîíèêî-êëî-
íè÷åñêèìè. Ñîçíàíèå ìåæäó ïðèñòóïàìè îò-
ñóòñòâóåò. ×àñòîòà ïðèñòóïîâ êàòàñòðîôè÷åñ-
êè íàðàñòàåò äî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà, âî
âðåìÿ êîòîðîãî ìîãóò îòìå÷àòüñÿ äåñÿòêè è
äàæå ñîòíè ïðèñòóïîâ â ñóòêè.  Ýïèëåïòè÷åñ-
êèé ñòàòóñ (ÝÑ) ïðîäîëæàåòñÿ îò 4 äî 90 äíåé

(â ñðåäíåì 30 äíåé), îí àáñîëþòíî ðåçèñòåí-
òåí ê ÀÝÏ, êóïèðóåòñÿ òîëüêî áàðáèòóðîâûì
íàðêîçîì. Ñìåðòíîñòü âî âðåìÿ ÝÑ äîñòèãàåò
50%, ó 50% âûæèâøèõ ôîðìèðóåòñÿ âåãåòà-
òèâíîå ñîñòîÿíèå. Ó îñòàëüíûõ ïî îêîí÷àíèè
ñòàòóñà ïðîèñõîäèò ïîñòåïåííîå, íî, êàê ïðà-
âèëî, íåïîëíîå âîññòàíîâëåíèå ïñèõè÷åñêèõ
è äâèãàòåëüíûõ ôóíêöèé [1]. 

Îêîí÷àíèå ÝÑ è ôîðìèðîâàíèå ýïèëåï-
ñèè. Ïîñòåïåííî ïðèñòóïû ñòàíîâÿòñÿ ðåæå,
âîññòàíàâëèâàåòñÿ ñîçíàíèå ìåæäó íèìè. Çà-
òåì ó 2/3 ïàöèåíòîâ íàñòóïàåò ïåðèîä êîðîò-
êîé ðåìèññèè (îêîëî 20 äíåé), ó 1/3 ïàöèåíòîâ
ðåìèññèè íå áûâàåò. Ïîÿâëÿþòñÿ íåïðîâîöè-
ðóåìûå ïðèñòóïû, ôîðìèðóåòñÿ ýïèëåïñèÿ.
×àñòîòà ïðèñòóïîâ — îò 1 ðàçà â ìåñÿö äî íå-
ñêîëüêèõ ðàç â äåíü. Äëÿ ýïèëåïñèè õàðàêòåð-
íî öèêëîëåïòè÷åñêîå òå÷åíèå. Ñåìèîëîãèÿ
ïðèñòóïîâ ñîîòâåòñòâóåò âèñî÷íîé ýïèëåï-
ñèè. Îòìå÷àåòñÿ ïîëèìîðôèçì ïðèñòóïîâ — ó
îäíîãî ïàöèåíòà áûâàåò 3 è áîëåå òèïîâ ïðè-
ñòóïîâ. Ïðåîáëàäàþò äèàëåïòè÷åñêèå, àóòîìî-
òîðíûå è ãåíåðàëèçîâàííûå ñóäîðîæíûå ïðè-
ñòóïû, ðåæå — ôîêàëüíûå ìîòîðíûå ïðèñòó-
ïû è àëüòåðíèðóþùèå ãåìèêîíâóëüñèè [1].

ÝÝÃ-èçìåíåíèÿ âî âðåìÿ ýïèëåïòè÷åñ-
êîãî ñòàòóñà íå ñïåöèôè÷íû, îòìå÷àåòñÿ âû-
ñîêîàìïëèòóäíàÿ äåëüòà-àêòèâíîñòü 1-2 Ãö.
Ìåäëåííî-âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü ïåðèîäè÷åñ-
êè ïðåîáëàäàåò òî ñ îäíîé òî ñ äðóãîé ñòîðî-
íû èëè â ëîáíûõ îòâåäåíèÿõ, âîçíèêàþò áè-
ëàòåðàëüíûå ñïàéêè. Ó 1/3 áîëüíûõ ïðè çàïè-
ñè ÝÝÃ âî âðåìÿ ïðèñòóïà íåâîçìîæíî îáíà-
ðóæèòü ðåãèîíàëüíîå íà÷àëî, íî â áîëüøèí-
ñòâå ñëó÷àåâ ïðèñòóïû íà÷èíàþòñÿ ñ ðåãèî-
íàëüíîé àêòèâíîñòè èç âèñî÷íûõ îòäåëîâ [1].

ÝÝÃ ïîñëå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà ðåãè-
ñòðèðóåò çàìåäëåíèå îñíîâíîé àêòèâíîñòè
ôîíà, ïðîäîëæåííîå ðåãèîíàëüíîå çàìåäëå-
íèå (ðåæå ïåðèîäè÷åñêîå ðèòìè÷åñêîå çàìåä-
ëåíèå) â îäíîì èç âèñî÷íûõ èëè ëîáíî-âè-
ñî÷íûõ îòäåëîâ, à òàêæå áèòåìïîðàëüíî. Èçî-
ëèðîâàííûå îñòðûå âîëíû èëè êîìïëåêñû îñ-
òðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà âîçíèêàþò ðåãèîíàëü-
íî, ÷àùå â âèñî÷íûõ îòâåäåíèÿõ, ðåæå äèô-
ôóçíî. Korff Ñ.M. (2009) îïèñàë îñîáûé ÝÝÃ-
ôåíîìåí — ïåðèîäè÷åñêèå ëàòåðàëèçîâàí-
íûå ýïèëåïòèôîðìíûå ïàòòåðíû (PLEDs).

Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ
ÌÐÒ â îñòðîì ïåðèîäå: îòåê ãîëîâíîãî

ìîçãà, ïîâûøåíèå ñèãíàëà â ðåæèìå Ò2 îò
ìåäèîáàçàëüíûõ îòäåëîâ âèñî÷íûõ äîëåé.

36 Ðåçèñòåíòíûå ôîðìû ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííûå ñ ôåáðèëüíî-
ïðîâîöèðóåìûìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîìû Äðàâå, DESC, HHE) (ëåêöèÿ)
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Â 50% ñëó÷àåâ èçìåíåíèÿ îòñóòñòâóþò. 
ÌÐÒ ïîñëå ÝÑ: èçìåíåíèÿ âûÿâëÿþòñÿ âî

âñåõ ñëó÷àÿõ. Îòìå÷àþòñÿ äèôôóçíàÿ öåðåá-
ðàëüíàÿ àòðîôèÿ, àòðîôèÿ ãèïïîêàìïà (áè-
ëàòåðàëüíûé ãèïïîêàìïàëüíûé ñêëåðîç).
Áåëîå âåùåñòâî íå ïîðàæàåòñÿ. Àòðîôèÿ ìî-
æåò ðàñïðîñòðàíÿòüñÿ íà ÷åðâü ìîçæå÷êà.

ÏÝÒ ñ 18F-FDG ìåæäó ïðèñòóïàìè âûÿâ-
ëÿåò ñíèæåíèå ìåòàáîëèçìà â âèñî÷íî-òå-
ìåííûõ è îðáèòîôðîíòàëüíûõ îòäåëàõ
áèëàòåðàëüíî [18].

Äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè(Mikaeloff,  2006):
Âîçðàñò-çàâèñèìûé äåáþò çàáîëåâàíèÿ  (4-
11 ëåò) ó íåâðîëîãè÷åñêè çäîðîâûõ äåòåé
Ðàçâèòèå çàáîëåâàíèÿ ñ ãèïåðòåðìèè,
íî áåç ïðèçíàêîâ íåéðîèíôåêöèè 

Íà÷àëî ñ äëèòåëüíîãî òÿæåëîãî ÝÑ, ñ ïîñëåäó-
þùèì ïåðåõîäîì â ðåçèñòåíòíóþ ýïèëåï-
ñèþ, ïðàêòè÷åñêè áåç ëàòåíòíîãî ïåðèîäà
Ýëåêòðî-êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè ôî-

êàëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ
êàê â îñòðîì ïåðèîäå, òàê è ïðè ðàçâè-
òèè ýïèëåïñèè, óêàçûâàþùèå íà âîâëå-
÷åíèå ïåðèñèëüâèàðíîé îáëàñòè
Íà ÌÐÒ ó 70% ïàöèåíòîâ — áèëàòåðàëü-
íûé ãèïïîêàìïàëüíûé ñêëåðîç  
Íåéðîïñèõîëîãè÷åñêîå òåñòèðîâàíèå

âûÿâëÿåò íàðóøåíèå ôóíêöèè ìåäèî-
áàçàëüíûõ îòäåëîâ âèñî÷íûõ  è ëîáíûõ
äîëåé ñ îáåèõ ñòîðîí: íàðóøåíèÿ ïàìÿ-
òè, ðå÷è, ïîâåäåíèÿ.  

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç âêëþ-
÷àåò íåéðîèíôåêöèè, ñóïðàòåíòîðèàëü-
íûå îïóõîëè, îñîáåííî ëîáíûõ äîëåé, ñèí-
äðîì Äðàâå, ñèíäðîì Àëüïåðñà, ýïèëåïñèþ
ñ óìñòâåííîé îòñòàëîñòüþ ó æåíùèí âñëåä-
ñòâèå ìóòàöèè PCDH19, ëèìáè÷åñêèé ýí-
öåôàëèò, íàñëåäñòâåííûå áîëåçíè îáìåíà
(äåôèöèò áèîòèíèäàçû, öèòðóëëèíåìèÿ).

Ëå÷åíèå çàâèñèò îò ñòàäèè çàáîëåâà-
íèÿ. Âàæíî ó÷èòûâàòü ðåçèñòåíòíîñòü ÝÑ
êî âñåì ÀÝÏ, êîðòèêîñòåðîèäàì è èììó-
íîãëîáóëèíàì, íåýôôåêòèâíîñòü êåòîãåí-
íîé äèåòû è ïëàçìàôåðåçà [25]. Åäèíñòâåí-
íûé ìåòîä êóïèðîâàíèÿ — áàðáèòóðîâûé
íàðêîç, äëÿ óìåíüøåíèÿ òîêñè÷íîñòè êîòî-
ðîãî ïðè äëèòåëüíîì ïðèìåíåíèè ðåêî-
ìåíäóþò ïðèìåíÿòü ñî÷åòàíèå áåíçîäèà-
çåïèíîâ è êîðòèêîñòåðîèäîâ.

Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåï-
ñèÿ, ðàçâèâàþùàÿñÿ â èñõîäå ÝÑ ïðè DESC-
ñèíäðîìå, ðåçèñòåíòíà ê ÀÝÏ, êåòîãåííîé

äèåòå. ÀÝÏ âûáîðà — ïðîèçâîäíûå êàðáà-
ìàçåïèíà â ìàêñèìàëüíî ïåðåíîñèìûõ äî-
çàõ (30 ìã/êã/ñóò). Â ìîíîòåðàïèè è  êîì-
áèíàöèè ïðèìåíÿþò âàëüïðîàòû (äåïà-
êèí), òîïèðàìàò, ëåâåòèðàöåòàì. 

Ïðîãíîç. DESC-ñèíäðîì íå ñëó÷àéíî íà-
çûâàþò «ðàçðóøèòåëüíîé ýíöåôàëîïàòè-
åé». Ïî äàííûì Mikaeloff (2006), ó âñåõ áîëü-
íûõ ñ DESC-ñèíäðîìîì ñíèæåí IQ, ïðè÷åì ó
58% — íèæå 50%. Â áîëåå ëåãêèõ ñëó÷àÿõ äëÿ
äåòåé õàðàêòåðåí ñïåöèôè÷åñêèé íåéðîï-
ñèõîëîãè÷åñêèé ñèíäðîì, îáóñëîâëåííûé
äâóñòîðîííèì ïîðàæåíèåì âèñî÷íûõ äî-
ëåé (íàðóøåíèå êðàòêîñðî÷íîé, ñëóõîâîé è
çðèòåëüíîé ïàìÿòè, ãèïåðàêòèâíîå ïîâåäå-
íèå). Õàðàêòåðíî ðàçâèòèå ëîáíîãî äèçýêçå-
êóòèâíîãî ñèíäðîìà (íàðóøåíèå ïëàíèðî-
âàíèÿ è ïîñëåäîâàòåëüíîñòè äåéñòâèé), ñíè-
æåíèå ìîòèâàöèè, àïàòèêî-àáóëè÷åñêèé
ñèíäðîì, ýìîöèîíàëüíàÿ ëàáèëüíîñòü, ðàñ-
ñòðîéñòâî ðå÷è [1]. Çíà÷èòåëüíî ðåæå îòìå-
÷àþòñÿ äâèãàòåëüíûå ðàññòðîéñòâà: ñïàñòè-
÷åñêèé òåòðàïàðåç, ëîáíàÿ àñòàçèÿ-àáàçèÿ,
ìîòîðíàÿ íåëîâêîñòü è êîðêîâàÿ àòàêñèÿ.

Ñèíäðîì ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ,
ãåìèïëåãèè è ýïèëåïñèè (ñèíäðîì HHE)

Îïðåäåëåíèå. «Syndrome of Hemiconvul-
sions, Hemiplegia and Epilepsy» (H. Gastaut è
ñîàâò., 1957) — ïîëèýòèîëîãè÷íîå çàáîëå-
âàíèå, äåáþòèðóþùåå â äåòñêîì âîçðàñòå è
õàðàêòåðèçóþùååñÿ òðèàäîé ïðèçíàêîâ: 

1) ïðîäîëæèòåëüíûìè ñóäîðîæíûìè ïðè-
ñòóïàìè (îáû÷íî íà ôîíå òåìïåðàòó-
ðû), çàõâàòûâàþùèìè ïîëîâèíó òåëà
(ãåìèêîíâóëüñèè); 

2) îñòðî âîçíèêàþùèì ñðàçó ïîñëå ïðèñòó-
ïîâ ãåìèïàðåçîì (íà ñòîðîíå ñóäîðîã); 

3) ïîñëåäóþùèì ðàçâèòèåì ñèìïòîìàòè-
÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè [1]. 

Ýòèîëîãèÿ íåèçâåñòíà. Âûäåëÿþò èäèî-
ïàòè÷åñêèé è ñèìïòîìàòè÷åñêèé âàðèàí-
òû çàáîëåâàíèÿ [28]. 

Ãèïîòåçû ïðîèñõîæäåíèÿ ñèìïòîìà-
òè÷åñêèõ âàðèàíòîâ: 

Íåéðîèíôåêöèÿ: Âèðóñíûé (ãåðïåòè÷åñ-
êèé?) ýíöåôàëèò (Panayiotopoulos C.P.,
2002) [23], varicella zoster, Epstein-Barr
(Wakamoto H., 2002) [31]. Ïî ìíåíèþ
Chauvel P. è Dravet Ch. (2005) [4] ëèõîðàä-
êà ðàçâèâàåòñÿ íà ôîíå ÎÐÂÈ, âîñïàëè-
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òåëüíûå èçìåíåíèÿ â ÖÑÆ, îòñóòñòâóþò.
Ïîñëåäñòâèÿ ×ÌÒ: (Arzimanoglou A.,

2004) [2]. 
ÎÍÌÊ (ÀÂ-ìàëüôîðìàöèè, íàñëåäñòâåí-
íûé äåôèöèò ïðîòåèíà S) (Mondal R.K.,
2006) [26].
Ãëþòàðîâàÿ àöèäóðèÿ (Lee C., 2006) [15]. 
Ãåíåòè÷åñêàÿ òåîðèÿ (Yamazaki S., 2011):
ìóòàöèÿ S218L â ãåíå CACNA1A (ìóòàöèÿ
ãåìèïëåãè÷åñêîé ìèãðåíè) [33]. 
Àíîìàëèè ìîçîëèñòîãî òåëà ïðåäðàñïî-
ëàãàþò ê ïîðàæåíèþ îäíîé ãåìèñôåðû
ïðè ýïèëåïòè÷åñêîì ñòàòóñå (Auvin S.,
Bellavoine V., 2012) [3].

Ïàòîãåíåç. Äëèòåëüíûå (áîëåå 30 ìèí)
ãåìèêîíâóëüñèâíûå ïðèñòóïû (ôîêàëüíûé
ÝÑ) íà ôîíå ëèõîðàäêè íàðóøàþò ðàáîòó
èîííûõ êàíàëîâ, ïðèâîäÿò ê âíóòðèêëåòî÷-
íîìó ïîòîêó èîíèçèðîâàííîãî êàëüöèÿ,
ïîâðåæäåíèþ êëåòêè, ðàçâèòèþ îòåêà ìîç-
ãà (äèôôóçíî èëè óíèëàòåðàëüíî). Ïîñëå
êóïèðîâàíèÿ ïðèñòóïîâ è ðàçðåøåíèÿ îòå-
êà ñîõðàíÿþòñÿ îñòàòî÷íûå ÿâëåíèÿ — «öå-
ðåáðàëüíàÿ ãåìèàòðîôèÿ», ïåðìàíåíòíûé
êîíòðàëàòåðàëüíûé ãåìèïàðåç, ñèìïòîìà-
òè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ.

Ýïèäåìèîëîãèÿ. Çà ïîñëåäíèå 20 ëåò â
ðàçâèòûõ ñòðàíàõ çàáîëåâàåìîñòü ñèíäðî-
ìîì ÍÍÅ ñíèçèëàñü â ñâÿçè ñ  ðàçðàáîòêîé
ìåðîïðèÿòèé ïî îêàçàíèþ ïîìîùè äåòÿì
ñ äëèòåëüíûìè ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðèñòó-
ïàìè è ýïèëåïòè÷åñêèì ñòàòóñîì
(Arzimanoglou A. è ñîàâò., 2004) [2]. 

Ïî äàííûì Chauvel P. è Dravet Ch.
(2005), ÷àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè ñèíäðîìà
ÍÍÅ â Åâðîïå (íà 10000 äåòåé): â 1967 ã. —
7,77; â 1969 ã. — 3,82, â 1978 ã. — 1,64 [4]. 

Â ðàçâèâàþùèõñÿ ñòðàíàõ, ãäå îòñóòñò-
âóþò ïðåïàðàòû äëÿ êóïèðîâàíèÿ ýïèëåï-
òè÷åñêîãî ñòàòóñà è íå íàëàæåíà ñëóæáà
íåîòëîæíîé ïîìîùè, ñèíäðîì ÍÍÅ íå ÿâ-
ëÿåòñÿ ðàðèòåòîì. van Toorn R. (2012) îïè-
ñàë 8 íîâûõ ñëó÷àåâ, çàðåãèñòðèðîâàííûõ
â ÞÀÐ çà 2 ãîäà [30]. 

Ýïèëåïñèÿ âîçíèêàåò ÷åðåç 1-20 ëåò,
85% — â òå÷åíèå 3 ëåò.

Òå÷åíèå. Çàáîëåâàíèå äåáþòèðóåò â
âîçðàñòå îò 5 ìåñ. äî 4õ ëåò, â 85% ñëó÷àåâ —
äî 2õ ëåò. Îñòðûé ïåðèîä õàðàêòåðèçóåòñÿ
ãåìèêëîíè÷åñêèìè ñóäîðîãàìè ñ ìîìåí-
òàëüíûì ðàçâèòèåì ñòîéêîãî ãåìèïàðåçà
íà ôîíå ëèõîðàäêè ó íåâðîëîãè÷åñêè çäî-

ðîâûõ äåòåé. Çàòåì ôîêàëüíûé ýïèëåïòè-
÷åñêèé ñòàòóñ ãåìèêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ
êóïèðóåòñÿ è íàñòóïàåò  «ñâåòëûé ïðîìåæó-
òîê», ïîñëå êîòîðîãî ðàçâèâàåòñÿ êàðòèíà
ÍÍÅ-ñèíäðîìà (ãåìèêëîíè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû, ãåìèïàðåç, êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ).
×àñòûå ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû è ïîñòî-
ÿííàÿ ïðîäîëæåííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àê-
òèâíîñòü íà ÝÝÃ ïðèâîäÿò ê íàðàñòàíèþ ãå-
ìèïàðåçà è êîãíèòèâíûõ íàðóøåíèé.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà. Âêëþ÷àåò ñëå-
äóþùèå ïðîÿâëåíèÿ:

1. Öåíòðàëüíûé (ñïàñòè÷åñêèé) ãåìèïàðåç,
ïèðàìèäíûå ñèìïòîìû (àíèçîðåôëåê-
ñèÿ, ïàòîëîãè÷åñêèå ðåôëåêñû, ñèíêèíå-
çèè, êëîíóñû). Ïðåîáëàäàåò â ïðîêñèìàëü-
íîé ÷àñòè. 20% ñëó÷àåâ: ãåìèïàðåç èñ÷åçà-
åò â òå÷åíèå ãîäà ïîñëå ïðèñòóïà; íî ñî-
õðàíÿåòñÿ ïèðàìèäíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü.

2. Êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ: â áîëüøèíñò-
âå ñëó÷àåâ.

3. Ìîòîðíàÿ àôàçèÿ — ïðè ïîðàæåíèè äî-
ìèíàíòíîãî ïîëóøàðèÿ. 

4. Èíîãäà âûÿâëÿþòñÿ ðàññòðîéñòâà ÷óâñò-
âèòåëüíîñòè è íàðóøåíèå êîîðäèíàöèè.

5. Öåíòðàëüíûå íàðóøåíèÿ çðåíèÿ: ãåìèà-
íîïñèÿ, àòðîôèÿ çðèòåëüíûõ íåðâîâ. 

Õàðàêòåðèñòèêè ïðèñòóïîâ:
1. Âûñîêàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü, áîëåå 30

ìèí, íåðåäêî íåñêîëüêî ÷àñîâ è äàæå
äíåé. Èíòåíñèâíîñòü êëîíè÷åñêèõ ïî-
äåðãèâàíèé ìîæåò ìåíÿòüñÿ (îñëàáå-
âàòü è íàðàñòàòü âíîâü).

2. Âàðèàáåëüíîñòü òîïîãðàôèè ïðèñòó-
ïîâ. Ãåìèêëîíèè ìîãóò ïðåâàëèðîâàòü
â êàêîé–ëèáî îäíîé êîíå÷íîñòè, ëèöå-
âîé ìóñêóëàòóðå, ðàñïðîñòðàíÿòüñÿ íà
äðóãóþ ñòîðîíó èëè äàæå ìåíÿòü ñòîðî-
íó (àëüòåðíèðóþùèå ãåìèêîíâóëüñèè). 

3. Ñîçíàíèå ïðè ïðèñòóïàõ ìîæåò ôëþê-
òóèðîâàòü, íî â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ
ñîõðàíåíî.  

4. Âàðèàáåëüíîñòü íà÷àëà ïðèñòóïîâ. Ïðè-
ñòóïû ìîãóò íà÷èíàòüñÿ ñ àäâåðñèè ãëàç è
ãîëîâû, êëîíè÷åñêèõ ñóäîðîã â êàêîé-ëè-
áî îäíîé êîíå÷íîñòè, ñ îáåèõ ñòîðîí, è
ëèøü ïî ìåðå ðàçâèòèÿ ñóäîðîã îíè ïðè-
îáðåòàþò ãåìèêëîíè÷åñêèé õàðàêòåð, íå-
ðåäêî â âèäå àñèíõðîííûõ ïîäåðãèâàíèé. 

5. Âûðàæåííîñòü âåãåòàòèâíûõ ïðîÿâëå-
íèé ïðè äëèòåëüíûõ ïðèñòóïàõ: ãèïåð-
âåíòèëÿöèÿ, äèñïíîý, ñåðäå÷íàÿ àðèò-
ìèÿ, öèàíîç. 
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Òèïû ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ
Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ó äåòåé ïðåîá-

ëàäàþò ôîêàëüíûå ìîòîðíûå è ïñåâäîãå-
íåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû, à ó ïîäðîñòêîâ
è âçðîñëûõ — ñëîæíûå ïàðöèàëüíûå (ãëàâ-
íûì îáðàçîì, àóòîìîòîðíûå). 

Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ âûÿâëÿåò öåðåá-
ðàëüíóþ ãåìèàòðîôèþ, ñ ïðåèìóùåñòâåí-
íûì ïîðàæåíèåì âèñî÷íîãî ïàëåîêîðòåê-
ñà (ìåçèàëüíûé âèñî÷íûé ñêëåðîç), à òàê-
æå ìîçæå÷êà, òàëàìóñà è ïîäêîðêîâûõ
ÿäåð. Ðàííèé ÌÐ-ïðèçíàê ÍÍÅ: âûÿâëåíèå
â ïåðâûå íåñêîëüêî ñóòîê â Ò2-ðåæèìå èç-
ìåíåíèé â áåëîì âåùåñòâå [11, 29].  

Äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè:
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;
ïðèñîåäèíåíèå, îáû÷íî ñïóñòÿ íå-

ñêîëüêî ëåò ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà, ïî-
âòîðíûõ  íåïðîâîöèðóåìûõ ýïèëåïòè-
÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, ÷àñòûõ, ïîëèìîðô-
íûõ, ðåçèñòåíòíûõ ê òåðàïèè; 
«öåðåáðàëüíàÿ ãåìèàòðîôèÿ» ïðè íåé-
ðîâèçóàëèçàöèè.

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ïðîâî-
äÿò ñ ÄÖÏ è  ñèíäðîìîì Êîæåâíèêîâà—Ðàñ-
ìóññåíà (ïðîãðåññèðóþùèé î÷àãîâûé ýí-
öåôàëèò) (Panayiotopoulos C.P., 2005) [24]. 

Ïðîôèëàêòèêà è ëå÷åíèå. Ïðè ñèíä-

ðîìå ÍÍÅ, êàê íè ïðè îäíîé äðóãîé ôîðìå
ýïèëåïñèè, ìîæíî èçáåæàòü ôîðìèðîâà-
íèÿ ãåìèïàðåçà è â äàëüíåéøåì — ýïèëåï-
ñèè. Ïðîôèëàêòèêà çàêëþ÷àåòñÿ â ïðîâå-
äåíèè ìåðîïðèÿòèé, ïðåïÿòñòâóþùèõ ðàç-
âèòèþ äëèòåëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ è ÝÑ [3].  

Ïðè ëå÷åíèÿ ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôî-
êàëüíîé ýïèëåïñèè îñíîâíîé ïðåïàðàò
âûáîðà — êàðáàìàçåïèí (îêñêàðáàìàçå-
ïèí) 15–35 ìã/êã/ñóòêè. Òàêæå ýôôåêòèâ-
íû òîïèðàìàò è âàëüïðîàòû (äåïàêèí).

Õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå
Ïîêàçàíèÿ: òÿæåëîå òå÷åíèå ñèíäðîìà

ÍÍÅ, ðåçèñòåíòíîñòü ïðèñòóïîâ ê òåðàïèè
ÀÝÏ, íàëè÷èå îò÷åòëèâîãî ïàòîëîãè÷åñêî-
ãî ñóáñòðàòà (öåðåáðàëüíàÿ àòðîôèÿ). 

Öåëü: óäàëåíèå ïàòîëîãè÷åñêîãî ñóáñò-
ðàòà, êóïèðîâàíèå ïðèñòóïîâ, áëîêèðîâà-
íèå ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ
è, â êîíå÷íîì èòîãå, óëó÷øåíèå êîãíèòèâ-
íûõ ôóíêöèé ïàöèåíòîâ. 

Õîä îïåðàöèè: ôîêàëüíàÿ êîðòèêàëüíàÿ ðå-
çåêöèÿ, à ïðè íàëè÷èè öåðåáðàëüíîé ãåìèàò-
ðîôèè — ôóíêöèîíàëüíàÿ ãåìèñôåðîòîìèÿ.

Ïðîãíîç [20]. Ìåäèêàìåíòîçíàÿ ðåìèñ-
ñèÿ äîñòèãàåòñÿ  ó 1/3 áîëüíûõ. 

Ôàêòîðû íåáëàãîïðèÿòíîãî ïðîãíîçà:
âûñîêàÿ ÷àñòîòà è ïîëèìîðôèçì ïðè-
ñòóïîâ; 
ìóëüòèðåãèîíàëüíûå è äèôôóçíûå ýïè-
ëåïòèôîðìíûå ÝÝÃ-ïàòòåðíû; 
ôîðìèðîâàíèå ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåí-
íîé ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè.
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