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«Атлас электроклинической диагностики и терапии 
эпилепсии». Эпилепсия с миоклонией век  
(синдром Дживонса)

13 января 2025 г. безвременно ушел из жизни Константин Юрьевич Мухин – доктор медицинских наук, про-
фессор, руководитель Объединения медицинских учреждений по диагностике, лечению и реабилитации заболе-
ваний нервной системы и эпилепсии им. Святителя Луки, международно признанный эксперт в диагностике и ле-
чении эпилепсии, высококвалифицированный врач-невролог, имеющий более чем 38-летний опыт работы  
с больными эпилепсией, блестящий ученый, работы которого получили всемирное признание и широко известны 
как в нашей стране, так и за рубежом. 

Профессор Мухин оставил богатое научное наследие, включающее более 400 научных работ, 20 монографий, 
многочисленные лекции и семинары. Последний труд блестящего ученого – «Эпилепсия. Атлас электроклинической 
диагностики и терапии» в 2 томах – является вершиной его научного творчества и обобщает результаты всей науч-
ной и практической работы авторов. Фундаментальный труд вышел в свет в 2023–2024 гг.: в декабре 2023 г. был 
опубликован 1-й том1 и осенью 2024 г. – 2-й том2. Авторы Атласа: Константин Юрьевич Мухин (д.м.н., профессор, 
врач-невролог, эпилептолог; руководитель Института детской и взрослой неврологии и эпилепсии им. Святителя 
Луки), Лариса Юрьевна Глухова (к.м.н., доцент, врач-невролог, эпилептолог, врач функциональной диагностики), 
Алексей Александрович Холин (д.м.н., профессор, врач-невролог, врач функциональной диагностики).

С 1-го номера 2025 г. мы открыли в «Русском журнале детской неврологии» рубрику «Наследие профессора  
К.Ю. Мухина», в которой будем знакомить читателей с научными трудами Константина Юрьевича и публиковать 
в каждом номере часть одной главы из Атласа электроклинической диагностики и терапии эпилепсии.

Выбор фрагментов Атласа для публикации будет определяться читателями. Напишите нам, какие темы Вас 
интересуют в первую очередь. Адрес редакции: rjcn@epileptologis.ru

В этом номере «Русского журнала детской неврологии» по просьбам читателей мы публикуем фрагменты  
из главы 33 тома 2, посвященной эпилепсии с миоклонией век (синдрому Дживонса)3. 

1Мухин К.Ю., Глухова Л.Ю., Холин А.А. Эпилепсия. Атлас электроклинической диагностики и терапии. Т. 1. М.: Русский печатный двор, 
2023. 912 с.  
2Мухин К.Ю., Глухова Л.Ю., Холин А.А. Эпилепсия. Атлас электроклинической диагностики и терапии. Т. 2. М.: Русский печатный двор, 
2024. 884 с. 
3Мухин К.Ю. Эпилепсия с миоклонией век (синдром Дживонса). Мухин К.Ю., Глухова Л.Ю., Холин А.А. Эпилепсия. Атлас электро-
клинической диагностики и терапии. Т. 2. М.: Русский печатный двор, 2024. С. 355–390.

Выделяют эпилептический миоклонус век как тип 
приступов и эпилепсию с миоклонией век (с аб сансами 
или без них), или синдром Дживонса. В дан ном случае 
тип приступов практически совпадает с названием 
эпилептического синдрома.

Питер Дживонс первым представил подробное 
описание синдрома и его дефиницию: «Миокло ния 
век с абсансами демонстрирует выраженное подерги-
вание век, возникающее сразу после закры вания глаз, 

и это сопровождается короткой би латеральной пик-
волновой активностью на электроэнцефалограмме 
(ЭЭГ). Разряды не возникают в темноте. Эти пациен-
ты отчетливо фотосенситивны» (P.M. Jeavons, 1977). 
C.P. Panayiotopoulos (2007) определяет эпилепсию  
с миоклонией век (ЭМВ) как «синдром идиопатиче-
ской генерализованной эпилепсии, проявляющийся 
эпилептическим миоклонусом век, нередко в сочета-
нии с частыми абсансами пикнолептического типа. 
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Начало заболевания обычно в детском возрасте  
(от 2 до 14 лет), но приступы могут персистировать  
и у взрослых. Приступы короткие (3–6 с) и возника ют 
главным образом сразу после закрывания глаз». 

Эпилепсия с миоклонией век (синдром Дживонса) – 
вариант идиопатической (генетической) генерализо-
ванной эпи лепсии (ИГЭ), характеризующийся необыч-
ными клиническими и электроэнцефалографическими 
прояв лениями, возникающими сразу после закрывания 
глаз и составляющими патогномоничную картину син-
дрома. Закрывание глаз в условиях достаточ ной осве-
щенности вызывает «трепетание» век и генерализован-
ную эпилептическую активность, эти симптомы нередко 
провоцируются ритмичной фо тостимуляцией (РФС). 
Кроме миоклонии век (МВ) при данном синдроме могут 
встречаться абсансы и миоклонические приступы, во-
влекающие другие части тела. Эпилептический мио-
клонус век, воз никающий сразу после закрывания глаз, 
составля ет клиническое ядро синдрома (A. Covanis, 
2010). C.P. Panayiotopoulos (2007) и A. Covanis (2010) спра-
ведливо возражают против термина «миоклония век  
с абсансами», так как эпилептический миокло нус век 
является облигатным типом приступов, в то время как 
абсансы встречаются далеко не у всех пациентов во 
время ЭМВ. В связи с этим авторы предлагают термин 
«миоклония век и абсансы». С нашей точки зрения, во 
избежание терминоло гической путаницы типы при-
ступов лучше тра диционно называть эпилептическим 
миоклонусом век и абсансами, а форму эпилепсии – 
эпилепсией с миоклонией век (синдромом Дживонса). 
Название заболевания как «синдром Дживонса» пред-
ложили C.P. Panayiotopoulos и соавт. в 1996 г. 

В классификации эпилептических при ступов 2017 г. 
эпилептический миоклонус век (мио клония век) от-
носится к приступам с генерализован ным началом,  
без моторного компонента, абсансам (R.S. Fisher и соавт., 
2017). Все 3 классификацион ные позиции вызывают 
очень большие сомнения. Во-первых, ЭМВ, с нашей 
точки зрения, правиль нее называть псевдогенерализо-
ванным типом при ступов, так он может иметь отчетли-
вое фокальное начало. Во-вторых, миоклонус век – это 
моторный феномен! В-третьих, относить ЭМВ к аб-
сансным приступам абсурдно, так как в большинстве 
случа ев он не сопровождается нарушением сознания 
и продолжается обычно около 1 с. С нашей точки зре-
ния, эпилептический миоклонус век следует от носить 
к моторным миоклоническим приступам, которые 
могут иметь как генерализованное, так и фокальное 
начало. Во всех представленных ранее проектах клас-
сификации эпилептических синдромов синдром Джи-
вонса отсутствовал (G.L. Gigli и соавт., 1991; A.T. Berg, 
2009; J. Engel, 2013; I. Sсheffer и соавт., 2017). В новой 
международной классификации эпилептических син-
дромов 2022 г. принято на звание «эпилепсия с мио-

клонией век», и данный синдром отнесен в рубрику 
генетических генера лизованных эпилепсий с дебютом 
в детском возрасте (N. Specchio и соавт., 2022;  
E.С. Wirrell и соавт., 2022). К сожалению, Междуна-
родная противоэпилептическая лига (International 
League Against Epilepsy, ILAE) упразднила фами лию 
первооткрывателя, и в настоящее время термин «син-
дром Дживонса» не рекомендован к примене нию. ILAE 
определяет ЭМВ как синдром, характе ризующийся 
триадой признаков: частые приступы МВ с аб сансами 
или без них, индуцированные закрыванием глаз и фото-
стимуляцией. МВ наиболее выражена сразу после про-
буждения пациентов (N. Specchio и соавт., 2022).

Этиология. ЭМВ, со гласно классическому описа-
нию автора, относится к генетическим синдромам 
генерализованной эпи лепсии (P.M. Jeavons, 1977;  
C.P. Panayiotopoulos, 2012; N. Specchio и соавт., 2022; 
E.С. Wirrell и со авт., 2022). Этиология ЭМВ всегда ге-
нетическая, в отличие от приступов МВ, которые мо-
гут иметь и структурный характер (C.P. Panayiotopoulos, 
2007). Новейшее исследование S. Mayo и соавт. (2021) 
определило 4 основных гена, де терминирующих фе-
нотип ЭМВ: SYNGAP1, KIA02022/NEXMIF, RORB  
и CHD2. Еще ряд генов являются кандидатами: SLC2A1, 
NAA10 и KCNB1, ATP1A3 (M. Parfyonov и соавт., 2023). 
Подчеркива ется нередкое возникновение ЭМВ при 
мутациях в генах SLC2A1 (дефицит транспортера глю-
козы 1-го типа (GLUT1) – болезнь де Виво) (G. Altıokka-
Uzun и соавт., 2018; D. Caputo и соавт., 2018; Z. Landoulsi 
и соавт., 2018; P. Madaan и соавт., 2019). В нашей прак-
тике ЭМВ встречалась при мутациях SYNGAP1, SLC2A1 
и CHD2 (C. Mignot и соавт., 2016). 

В исследовании L.G. Sadleir и соавт. (2012) у 83 % про-
бандов, больных ЭМВ, регистрировались случаи эпилеп-
сии у родственников. Главным обра зом это были различ-
ные синдромы ИГЭ, а также фебрильные приступы  
и генетическая эпилепсия с фебрильными приступами 
плюс. С наибольшей частотой среди родственников 
встречались случаи детской абсансной эпилепсии, что 
может указывать на генетическое родство 2 синдромов. 
Конкордантность близнецовых пар по ЭМВ составля-
ла 78 % с предполагаемым аутосомно-доминантным 
типом наследования (A. Parker и соавт., 1996; A. Covanis, 
2010). R.H. Caraballo и соавт. (2009) констатировали 
семейные случаи эпилепсии и фебрильных присту пов 
у 49 % больных ЭМВ, а A. Reyhani и S. Özkara (2020) – 
у 47 %. Мы наблюдали семью, в которой 2 сибса име-
ли синдром Дживонса, а их мать – ИГЭ с генерализо-
ванными судорожными приступами (ГСП). При 
молекулярно-генетическом анализе у сибсов выявле-
на мутация в гене SLC2A1 – болезнь де Виво.

Диагноз. Установить диагноз ЭМВ не так просто, 
как кажется. Приступы МВ нередко просматри-
ваются родите лями и диагностируются лишь при 
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присоединении других типов приступов или во время 
«случайного» прове дения электроэнцефалографиче-
ского исследования. ЭМВ – генетическая генерали-
зованная эпилепсия, а МВ – тип приступов (A. Covanis, 
2010). При этом наличие у пациента приступов в виде 
МВ не подразумевает автоматически диагноз ЭМВ 
(синдрома Дживонса). Согласно критериям D. 
Kasteleijn-Nolst Trenite и со авт. (2019), ЭМВ характе-
ризуется триадой призна ков: 

1) частые приступы МВ с абсансами или без них, 
синхронно проявляющиеся на ЭЭГ короткими 
генерализованными эпилептиформными разряда-
ми, возникающими при за крывании глаз; 

2) генерализованный фотопароксизмальный ответ на 
ЭЭГ, часто в комбинации со зритель но индуци-
руемыми приступами в анамнезе; 

3) дебют в детском возрасте с пиком в 6–8 лет. 
Обязательное условие: приступы и электроэнце-

фалографические ано малии возникают сразу после 
закрывания глаз в ус ловиях достаточной освещенности 
и длятся корот кое время (феномен “eye closure 
sensitivity”) (A. Covanis, 2010). 

Как пишет C.P. Panayiotopoulos (2007), наличие 
приступов МВ предполагает синдром Дживонса, но 
эти понятия не тождественны. Основная сложность 
установления диагноза заключается в том, что присту-
пы эпилептического миоклонуса век не патогномонич-
ны для ЭМВ (син дрома Дживонса) и могут встречать-
ся при разных формах эпилепсии, как генетических 

генерализо ванных, так и структурных фокальных. 
Проведение генетических исследований последнего 
поколе ния (next generation sequencing, NGS) является 
обязательным при диагности ке ЭМВ. Целый ряд гене-
тических мутаций могут приводить к развитию 
клинико-электроэнцефало графического симптомоком-
плекса ЭМВ. К ним, прежде всего, относятся болезнь 
де Виво (дефицит транспортера глюкозы 1-го типа), 
мутации CHD2, KCNB1, SYNGAP1, а также некоторые 
микроделе ции (S. Mayo и соавт., 2021). При классиче-
ском иди опатическом варианте ЭМВ у пациентов  
не наблюдается интеллектуальной недостаточности  
и могут быть лишь некоторые проблемы с эмоциональ-
ной сферой и концентрацией внимания. Нарушение 
интеллекта, особенно в сочетании с ранним дебютом 
ЭМВ, всегда подозрительно в отношении генети ческой 
этиологии синдрома (N. Specchio и соавт., 2022;  
E.С. Wirrell и соавт., 2022).

Приводим диагностические критерии ЭМВ по но-
вой международной классификации эпилептических 
синдромов 2022 г. (N. Specchio и соавт., 2022;  
E.С. Wirrell и соавт., 2022).

Лечение. По мнению С.P. Panayiotopoulos (2012), 
синдром Дживонса являет ся самой резистентной  
к терапии формой ИГЭ (по новой классификации 
ILAE 2022 г., генетической генера лизованной эпилеп-
сии). Приступы МВ при ЭМВ, как правило, абсолют-
но резистентны к терапии (D. Kasteleijn-Nolst Trenite 
и соавт., 2019). Тогда возникает логичный вопрос:  

Диагностические критерии ЭМВ по новой классификации эпилептических синдромов ILAE от 2022 г.  
(N. Specchio и соавт., 2022) 
Обязательные критерии 
Приступы: МВ. 
ЭЭГ: закрывание глаз и РФС вызывают генерализованные разряды быстрых (3–6 Гц) полиспайков или полипик-
волновой активности. 
Настораживающие признаки 
Приступы: невозможность вызвать приступы МВ в клинике путем медленного закрывания глаз в условиях  
яркого освещения у нелеченых пациентов. Миоклонические приступы в конечностях (настораживает в отно-
шении наличия юношеской миоклонической эпилепсии). 
Неврологический статус: очаговые неврологические симптомы. 
Нейровизуализация: потенциально возможные для развития эпилепсии структурные изменения в мозге,  
за исключением случайных находок. 
Критерии исключения 
Приступы: миоклонические абсансы; фокальные приступы. 
ЭЭГ: региональное замедление. Устойчивый унилатеральный фокус эпилептиформной активности. Генерализо-
ванная медленная активность “острая–медленная волна” частотой менее 2,5 Гц (за исключением окончания 
разряда более высокой частоты). Диффузное замедление основной активности, не относящееся к постикталь-
ному периоду. Отсутствие электроэнцефалографического коррелята с типичными клиническими событиями (МВ). 
Возраст дебюта: менее 2 и более 14 лет. 
Нейровизуализация: выявленные нарушения, указывающие на причину заболевания. 
Течение заболевания: прогрессирующее снижение когнитивных функций вне зависимости от течения эпилепсии. 
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а зачем лечить этих пациентов, если МВ резистентна 
к терапии, с одной стороны, и минимально влияет на 
качество жизни больных – с другой? С нашей точки 
зрения, абсолютными показаниями к терапии ЭМВ 
являются: 

1. Наличие ГСП в анамнезе. 
2. Верификация абсансных приступов по дан ным 

видеоэлектроэнцефалографического мониторин-
га (ВЭМ), т.е. доказательство кратковре менного 
нарушения сознания во время присту па. 

3. Наличие любых других видов приступов у больных 
ЭМВ, кроме МВ и неча стых миоклонических. 

4. Отчетливые когнитивные нарушения у паци ентов, 
вероятно связанные с высоким индексом эпилеп-
тиформной активности на ЭЭГ. 
В случае, если МВ является един ственным типом 

приступов или сочетается с нечастыми миоклониче-
скими приступами, применение антиэпилептических 
препаратов нецелесообразно. В этом случае пациентам 
ре комендуется избегать яркого солнца, носить широ-
кополые шляпы, солнцезащитные очки со специаль-
ными поляризующими стеклами, лучше голубого цвета. 
Необходимы также стабилизация внутрисе мейных  
и межличностных отношений (особенно в школе), ин-
дивидуальная работа психолога или пси хотерапевта  
(C.P. Panayiotopoulos, 2007; N. Specchio и соавт., 2022). 

При сочетании МВ с другими типа ми приступов 
антиэпилептическая терапия необходима. Особенно это 
касается случаев МВ с ГСП, а также с абсансами, кото-
рые в большинстве своем являются фантомными,  
т.е. не осознаются самими пациентами и не распознают-
ся окружающими. Между тем это весьма травмоопасный 
тип присту пов, особенно в случае вождения автотран-
спорта; причем сами пациенты факт кратковременного 
нару шения сознания не ощущают (C.P. Panayiotopoulos, 
2007). Наиболее эффективны в лечении ЭМВ препараты 
вальпроевой кислоты в средней дозе 15–30 мг/кг/сут  
(R. Gürer и соавт., 2019). A. Covanis (2010) констатиро-
вал «высокую эффективность» вальпроатов примерно 
у 50–75 % больных ЭМВ. При отсутствии ГСП у детей 
возможно применение этосуксимида в монотерапии 
(около 30 мг/кг/сут); у взрослых пациентов он приме-
няется только в комбинации (К.Ю. Мухин, А.С. Пе-
трухин, 2020). В отдельных случаях, с вариабельной 
эффективно стью, применяются клобазам, леветира-
цетам и ла мотриджин, как в монотерапии, так и в ком-
бинации (А.С. Котов, 2012; C.P. Panayiotopoulos, 2012; 
A. Reyhani, S. Özkara, 2020). Однако ламотриджин  
у некоторых пациентов может аггравировать миокло-
нические приступы или даже привести к их возникно-
вению de novo (A. Crespel и соавт., 2005). W. Paibool  
и соавт. (2023) отметили положительный эф фект моди-
фицированной диеты Аткинса при ЭМВ. В последнем 
международном исследовании, посвя щенном лечению 

ЭМВ, было отмечено, что вальпроат – препарат первого 
выбора (кроме женщин детородного возраста), ламо-
триджин и леветираце там – альтернативные антиэпи-
лептические препараты, клобазам и этосуксимид – пре-
параты резерва (K.M. Smith и соавт., 2023).

Изменения ЭЭГ при ЭМВ. Патологические измене-
ния ЭЭГ встречаются у 100 % больных ЭМВ по опре-
делению. Основным электроэнцефалографическим 
паттерном являются короткие диффузные разряды по-
липик-волновой активности синхронно с приступами 
МВ, которые возникают сразу после закрывания глаз 
(M. Koutroumanidis 2018; P. Gelisse и соавт., 2019;  
N. Specchio и соавт., 2022; E.С. Wirrell и соавт., 2022). 

Основная активность. Основная активность фона 
всегда сохранна. Сразу при закрывании глаз альфа-ритм 
может прерываться коротким диффуз ным эпилепти-
формным разрядом, возникающим синхронно с МВ,  
а затем он восста навливается и продолжает регистриро-
ваться все время, пока глаза остаются закрытыми. Опи-
сано появление высокосинхронизированного высокоам-
плитудного «спайкоподобного» альфа-ритма при 
закрывании глаз у больных ЭМВ (S. Viravan и со авт., 2011; 
G. Cantalupo и соавт., 2017) (рис. 1). C.P. Panayiotopoulos 

Рис. 1. Пациентка С., 25 лет. Диагноз: идиопатическая (генети-
ческая) генерализованная эпилепсия с фотосенситивностью. Ха-
рактер приступов: редкие генерализованные тонико-клонические 
приступы без ауры при просмотре телепередач (с феноменом «на-
сильственного притяжения» к телеэкрану), с дебютом в 9 лет; 
миоклония век с дебютом в 11 лет. В настоящее время эпилепти-
ческие приступы отсутствуют. Лечение: без терапии. Ранее по-
лучала ламотриджин 150 мг/сут. Электроэнцефалограмма, бодр-
ствование: основная активность фона сохранна. Сразу после 
закрывания глаз (окулографический артефакт) появляется инте-
риктальная диффузная эпилептиформная активность в виде рит-
мичных пробегов острых волн, чередующихся с полиспайками  
с отчетливым преобладанием в затылочных отведениях, продол-
жительностью около 2 с. После окончания разряда отмечается 
появление альфа-ритма частотой около 11 Гц, который имеет 
заостренный характер
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и соавт. (1996) сообщают о возможном нарушении гене-
рации альфа-ритма у больных ЭМВ, что, вероятно, свя-
зано с гиперчув ствительностью окципитальной коры  
к световым стимулам. 

Эпилептиформная активность. В межпри ступном 
периоде у больных ЭМВ на ЭЭГ регистри руются сле-
дующие изменения: 

1. Диффузная эпилептиформная активность в виде 
комплексов пик– и полипик–волна, возни кающая 
сразу после закрывания глаз и продол жающаяся 
короткое время: “eye closure sensitivity” (наиболее 
типично) (рис. 2). 

2. Диффузные пик- и полипик-волновые разря ды, 
возникающие в фоне и во сне, не связанные с дви-
жением глаз (рис. 3). 

3. Региональная эпилептиформная активность,  
чаще в затылочных и реже – в лобных отведе ниях 
(рис. 4). 

4. Доброкачественные эпилептиформные пат терны 
детства (ДЭПД). 
Диффузная эпилептиформная активность, осо-

бенно возникающая при закрывании глаз, нередко 
имеет отчетливое региональное начало и амплитуд ное 
преобладание в затылочных отведениях, реже – в лоб-
ных (P. Gelisse и соавт., 2019) (см. рис. 4). Продолжи-
тельность интериктальной диффузной пик-, полипик-
волновой активности обычно составляет 0,5–2,5 с  
и крайне редко превышает 3 с. Частота комплексов  
в разряде варьирует от 3 до 6 в секун ду (N. Specchio  
и соавт., 2022; E.С. Wirrell и соавт., 2022). Интерикталь-
ная диффузная активность боль шей продолжительно-
сти не характерна для синдро ма Дживонса и обычно 
свидетельствует в пользу других синдромов ИГЭ  
(M.T. Medina и соавт., 2019). 

Интересно, что частота встречаемости эпи-
лептиформной активности ДЭПД достаточно вы сока 
среди больных ЭМВ – 26,5 % всех случаев (М.Б. Ми-
ронов, К.Ю. Мухин, 2014). Наиболее часто ДЭПД 
констатируются в рамках идиопатической фокальной 
эпилепсии с псевдогенерализованными приступами, 
а так же при детской абсансной эпилепсии, что отра-
жает задержку созревания мозга у этих пациентов 
(К.Ю. Му хин, 2009). По нашим наблюдениям, наличие 
ДЭПД на ЭЭГ у больных ЭМВ характеризуется бо лее 
оптимистичным прогнозом в отношении купи рования 
приступов МВ в подростковом возрасте. 

В NREM-сне у больных ЭМВ нарастает индекс 
региональной эпилептиформной активности, вклю чая 
ДЭПД. В отношении индекса диффузной актив ности 
данные противоречивы. M. Koutroumanidis (2018) ука-
зывает на нарастание диффузной эпилептиформной 
активности в медленном сне. Наши данные, наоборот, 

Рис. 2. Пациентка М., 15 лет. Диагноз: эпилепсия с миоклонией 
век. Характер приступов: миоклония век; миоклонические (по-
дергивания головой во время миоклонии век); короткие абсансы; 
с дебютом в 6 лет. Лечение: леветирацетам 1500 мг/сут. Элек-
троэнцефалограмма, бодрствование, ритмическая фотости-
муляция (РФС): во время проведения РФС с частотой 10 Гц 
и через 2 с после закрывания глаз появляется короткий диф-
фузный разряд полипик-волновой активности продолжитель-
ностью около 1 с (интериктально). Отмечается некоторое 
преобладание эпилептиформной активности в разряде в передне-
лобных отведениях

Рис. 3. Пациентка C., 24 года. Диагноз: идиопатическая  
(генетическая) генерализованная эпилепсия. Характер присту-
пов: генерализованные тонико-клонические при пробуждении; 
редкие миоклонические; миоклония век; с дебютом в 12 лет. 
Лечение: вальпроат 1500 мг/сут. Электроэнцефалограмма, сон: 
диффузный разряд полипик-волновой активности с некоторым 
амплитудным акцентом по правой гемисфере, продолжитель-
ностью чуть более 1 с (интериктально). Разряд эпилептиформ-
ной активности заканчивается высокоамплитудными медлен-
ными волнами с акцентом в лобно-височных отведениях 
билатерально
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свидетельствуют о нередком уменьшении индекса диф-
фузной эпилептиформной активности в NREM-сне  
с появлением ее «фрагмен тации», ослаблением синхро-
низации, уменьшением продолжительности и усилени-
ем регионального компонента (К.Ю. Мухин, 2009). 

Активирующие пробы нередко провоцируют эпи-
лептиформную активность на ЭЭГ при ЭМВ. В мень-
шей степени это относится к гипервентиля ции. Гипер-
вентиляционная проба может вызывать появление 
коротких и более продолжительных диф фузных пик-
волновых разрядов на ЭЭГ, в том чис ле абсансных 
приступов, что, однако, не является типичным для 
ЭМВ. РФС вызывает отчетливый фотопароксизмаль-
ный ответ или провоцирует приступы (чаще миоклони-
ческие и МВ) у большинства пациентов с ЭМВ (рис. 5). 
Возможен «двойной эффект» у больных ЭМВ: РФС 
провоцирует феномен “eye closure sensitivity” с высокой 
вероятностью возникнове ния приступов МВ  
(M. Koutroumanidis, 2018). При проведении фотости-
муляции возмож но возникновение следующих реакций 
(D.D. Daly, T.A. Pedley, 1997): 

1. Реакция усвоения ритма (норма). 
2. Фотомиоклоническая реакция (норма). 
3. Фотопароксизмальная реакция: изолирован ные 

острые волны биокципитально, генерали зованная 

пик- и полипик-волновая активность (на низких 
частотах (1–3 Гц) – характерно для нейронального 
цероидного липофусциноза, а на высоких частотах 
15–20 Гц – для ИГЭ): 
• тип 1 (условно патологический). Появление 

эпилептиформной активности при РФС только 
биокципитально и исчезновение ее сразу после 
окончания фотостимуляции; 

• тип 2 (патологический): генерализованная эпи-
лептиформная активность при РФС, продол-
жающаяся после окончания стимуляции. Также 
выделяют генерализованное ритмичное замед-
ление в диапазоне дельта, реже – тета (ус ловно 
патологическое). 

Согласно наиболее известной классификации фо-
топароксизмального ответа (реакции) на ЭЭГ выделя-
ют 4 типа изменений (S. Waltz и соавт., 1992): 

Рис. 4. Пациентка М., 18 лет (та же пациентка, что на рис. 2). 
Диагноз: эпилепсия с миоклонией век. Характер приступов: 
миоклонии век; миоклонические (подергивания головой во время 
миоклонии век); короткие абсансы; с дебютом в 6 лет. Лечение: 
леветирацетам 1500 мг/сут. Электроэнцефалограмма, бодр-
ствование, приступ миоклонии век: сразу после закрывания глаз 
(окулографический артефакт в лобных отведениях) регистри-
руется региональная даблпик-волновая активность в правых 
затылочных отведениях. Через 1,5 с после региональной актив-
ности возникает диффузный эпилептический разряд, состоя-
щий из комплексов пик–, полипик–волна продолжительностью 
1,5 с. При видеоэлектроэнцефалографическом мониторинге  
в момент диффузного разряда регистрируется заведение глаз-
ных яблок вверх в сочетании с легким запрокидыванием головы, 
и возникает миоклония век. Уровень сознания проверить невоз-
можно ввиду кратковременности разряда

Рис. 5. Пациентка Г., 17 лет. Диагноз: синдром Драве (мутация  
в гене SCN1A). Характер приступов: билатеральные тонико-кло-
нические (фебрильно-провоцируемые) с дебютом в 5 мес; миокло-
нические; абсансы; миоклония век с дебютом в 7 лет. Лечение: 
вальпроат 1500 мг/сут + топирамат 300 мг/сут + перампанел  
6 мг/сут. Электроэнцефалограмма (ЭЭГ), бодрствование, рит-
мическая фотостимуляция (РФС), приступ миоклонии век: при 
РФС на частоте 10 Гц, сразу после закрывания глаз, появляет-
ся диффузная низкосинхронизированная эпилептиформная ак-
тивность в виде комплексов пик–, полипик–волна. Сразу после 
окончания разряда заметен менее выраженный окулографиче-
ский артефакт и вслед за ним – повторный диффузный разряд. 
Продолжительность каждого разряда около 2 с. Второй разряд 
также возникает при РФС, но продолжается после окончания 
фотостимуляции. По данным видеоэлектроэнцефалографиче-
ского мониторинга, сразу после закрывания глаз (феномен “eye 
closure sensitivity”) в момент диффузного разряда на ЭЭГ воз-
никают заведение глазных яблок вверх и быстрое ритмичное 
«трепетание» век: миоклония век. Далее пациентка вновь слегка 
прикрывает глаза, и возникает повторный приступ мио клонии 
век. Сознание в момент приступов тестировать не удается 
ввиду их кратковременности и затруднения контакта с паци-
енткой из-за интеллектуальных нарушений
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Рис. 6. Пациентка Х., 19 лет. Диагноз: головные боли напря-
жения. Характер приступов: эпилептические приступы от-
сутствуют. Лечение: антиэпилептические препараты не полу-
чает. Электроэнцефалограмма (ЭЭГ), бодрствование, ритми- 
ческая фотостимуляция (РФС): при РФС с частотой 18 Гц воз-
никает короткий региональный разряд пик-волновой активности 
невысокой амплитуды с последующей бифазной медленной вол-
ной, максимально выраженный в затылочных отведениях би-
латерально, с распространением на теменные, лобные (больше 
слева) и вертексные отведения. 
Примечание. Патологическая ЭЭГ. Фотопароксизмальная ре-
акция III типа по waltz

Рис. 7. Пациентка Г., 11 лет. Диагноз: эпилепсия с миокло нией 
век. Характер приступов: абсансы непикнолептического типа 
(редкие, короткие) с дебютом в 6 лет; миоклония век  
с дебютом в 7 лет. Лечение: вальпроат 600 мг/сут. Электро-
энцефалограмма (ЭЭГ), бодрствование, ритмическая фотости-
муляция (РФС): при РФС с частотой 16 Гц возникает диффузный 
разряд пик-, даблпик-волновой активности продолжительно-
стью чуть более 1 с (интериктально). 
Примечание. Патологическая ЭЭГ. Фотопароксизмальная ре-
акция IV типа по waltz

1. Затылочные спайки в структуре основного ритма.
2. Теменно-затылочные спайки с последующей би-

фазной медленной волной. 
3. Теменно-затылочные спайки с последующей би-

фазной медленной волной и с распростране нием 
на лобные отделы (рис. 6). 

4. Генерализованные пик- или полипик-волны (рис. 7). 
Генерализованная эпилептиформная актив ность 

(часто с биокципитальным преобладанием), возника-
ющая при РФС, ассоциируется с высокой степенью 
фотосенситивности – 90 % случаев и с эпилепсией – 
60 % случаев (C.D. Binnie, P. Jeavons, 1992;  
C.P. Panayiotopoulos, 2012). Тем не менее даже те менно-
затылочные пик-волновые комплексы, осо бенно  
(но не обязательно) продолжающиеся после окончания 
РФС, ассоциируются с эпилептическими приступами 
(спонтанными или РФС-индуцирован ными) почти  
у половины обследуемых (D. Kasteleijn-Nolst Trenite  
и соавт., 2019). У больных ЭМВ проба с РФС нередко 
провоцирует МВ и миоклонические приступы, реже – 
абсансы и ГСП (N. Specchio и со авт., 2022). Продол-
жение фотостимуляционной про бы после получения 
ритмичных генерализованных разрядов на ЭЭГ следу-
ет считать неэтичным ввиду достаточно высокого риска 
провокации ГСП (C.P. Panayiotopoulos, 2007; K. Dhamija 
и соавт., 2018). 

Эпилептиформная активность по типу “eye closure 
sensitivity” и приступы МВ не возникают в темноте, 
что необходимо учитывать при проведении ВЭМ. Сте-
пень освещенности, ко торая провоцирует изменения 
на ЭЭГ и приступы, различна у каждого пациента  
и зависит от «гене тической предрасположенности», 
т.е. «степени светочувствительности». В течение не-
скольких ми нут после пробуждения вероятность воз-
никновения эпилептиформных разрядов при закры-
вании глаз и приступов МВ максимальна (B. Dalla 
Bernardina и соавт., 1989). Также повышают ве-
роятность патологических изменений недосыпание, 
тревога и стресс. 

В некоторых случаях у больных ЭМВ может также 
фиксироваться эпилептиформная активность по меха-
низму “fixation-off sensitivity”, которая запуска ется по-
терей зрительной фиксации (в полной тем ноте;  
при наложении повязки на глаза или прикры вании глаз 
рукой; при произвольном закрывании глаз и т.д.) и реали-
зуется через центральное зрение (C.P. Panayiotopoulos, 
2007) (табл. 1). Дока зательством наличия данного фено-
мена у больных ЭМВ во время проведения ВЭМ явля-
ется проба с появлением эпилептиформной активности 
в усло виях хорошо освещенной комнаты при надевании 
полупрозрачных сферических очков (блокирование зри-
тельной фиксации) (M. Koutroumanidis, 2018). 
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Иктальная ЭЭГ. Выделяют 2 основных ик тальных 
паттерна у больных ЭМВ (G. Cantalupo и соавт., 2017): 

1. Короткие диффузные (с фронто-централь ным или 
парието-окципитальным преоблада нием) разряды 
полиспайков частотой 9–14 Гц и продолжительно-
стью около 1 с, нередко че редующиеся с редуци-
рованными медленными волнами, возникающие 
после закрывания глаз. Этот иктальный паттерн 
обычно ассоциирован с изолированными присту-
пами МВ. 

2. Диффузные, разной степени синхронизации, раз-
ряды пик-, полипик-волновой активности часто-
той 3–5 Гц и продолжительностью 2–6 с, возни-
кающие после закрывания глаз. Данный паттерн 
обычно регистрируется при МВ с заведением глаз-
ных яблок вверх и крат ковременным нарушением 
сознания (абсанс). 
Наиболее типичные электроэнцефалографические 

изменения при ЭМВ связаны с частыми приступами 
МВ. МВ обычно возникают в первую секун ду разряда 
на ЭЭГ и состоят из повторяющихся, ча сто ритмичных, 
быстрых (4–6 Гц), слабо или уме ренно выраженных мио-
клонических подергиваний век, меняющихся по силе, 
амплитуде и количеству (C.P. Panayiotopoulos, 2007). 

Эпилептический миоклонус век характеризует ся по-
явлением на ЭЭГ разрядов высокоамплитудных диффуз-
ных полиспайков, комплексов полипик–вол на различной 
степени билатеральной синхрониза ции или диффузных 
острых волн альфа-диапазона (М.Б. Миронов, К.Ю. Му-
хин, 2014; M. Koutroumanidis, 2018) (рис. 8). Обычно от-
мечаются ам плитудное преобладание и начальная 
асинхрония разряда в затылочных отведениях, реже –  
в перед них кортикальных отделах (J. Galli и соавт., 2018; 

P. Gelisse и соавт., 2019). Эпилептиформная актив ность 
в структуре диффузных разрядов отчетли во преобла-
дала в затылочных отведениях (иногда асимметрич-
но) у 76 % больных ЭМВ в нашем исследовании  
(М.Б. Миронов, К.Ю. Мухин, 2014) (рис. 9). Диагности-
чески важным электроэнцефало графическим признаком 
МВ служит по явление диффузной эпилептиформной 
активности спустя 0,5–3 c после возникновения в лобных 
от ведениях окулографического артефакта от закрыва ния 
глаз – феномен “eye closure sensitivity” (см. рис. 8, 9). 
Данный тип приступов может быть заподозрен уже  
на первых эпохах записи ЭЭГ бодрствования, когда 
диффузная эпилептиформная активность мно гократно 
возникает в течение нескольких секунд после появле-
ния окулографического артефакта на ЭЭГ (рис. 10). 
Продолжительность разрядов обычно невысокая. 
 Наиболее часто констатируют ся разряды продолжи-
тельностью от 0,5 до 2,5 с. Значительно реже отмечают-
ся более длительные разряды. По мнению многих ав-
торов, диффузные разряды более 3 с не характерны для 
«классиче ского» варианта ЭМВ (R. Guerrini и соавт., 
2019; M.T. Medina и соавт., 2019). В интериктальных 
эпи лептиформных разрядах eye closure sensitivity, как 
правило, полиспайковый компонент на ЭЭГ менее вы-
ражен, чем во время приступов МВ (M. Koutroumanidis, 
2018). Соответственно, чем больше количество поли-
спайков, предшествую щих медленной волне, тем 
более вероятно, что это именно иктальная активность 
(см. рис. 8). 

Согласно наблюдению A. Covanis (2010), у больных 
синдромом Дживонса процесс закрыва ния глаз длит-
ся 100–200 мс. В самом конце фазы закрывания глаз 
возникает тоническое напряже ние век, продолжаю-

Таблица 1. Принципиальные различия механизмов fixation-off sensitivity и фотосенситивности при эпилепсии (C.P. Panayiotopoulos, 2007;  
M. Koutroumanidis, D. Tsiptsios, 2010) 

Методика/механизм Fixation-off sensitivity Фотосенситивные эпилепсии

Запись ЭЭГ в пассивном бодрствова-
нии в освещенной комнате 

Нарушения по типу «закрытые 
глаза» (“eyes closed”). Харак-

терно для идиопатических 
фокальных эпилепсий, особен-

но затылочных 

Нарушения по типу «закрывание глаз» 
(“eye closure”). Характерно для синдрома 

Дживонса и некоторых форм идиопатических 
генерализованных эпилепсий

Эффект темноты Активация нарушений ЭЭГ Блокирование нарушений ЭЭГ

Эффект фиксации на предмете при 
сохранении центрального зрения Блокирование нарушений ЭЭГ Активация нарушений ЭЭГ

Эффект фотосенситивного паттерна Блокирование нарушений ЭЭГ Активация нарушений ЭЭГ

Эффект ритмической фотостимуляции  Отсутствует или ингиби-
рующий эффект на ЭЭГ

Активирующий эффект в отношении наруше-
ний ЭЭГ и приступов. Фотопароксизмальный 

ответ на ЭЭГ 

Примечание. ЭЭГ – электроэнцефалограмма. 
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щееся 100–350 мс, до нача ла попытки открывания глаз. 
Далее следует заве дение глазных яблок вверх продол-
жительностью 150–500 мс, во время которого наблю-
дается по дергивание (миоклонии) век и появляется 
генерализованная активность, состоящая из ритмич-
ных альфа-бета-волн или пик-, полипик-волновых 
ком плексов. Приступы МВ блокируются в полной 
темноте. 

M. Koutroumanidis (2018) выделяет 3 клини ко-
электроэнцефалографических варианта, возни кающих 
при закрывании глаз: 

1. МВ + эпилептиформная актив ность на ЭЭГ, возни-
кающая сразу после закры вания глаз. Тип присту-
пов – МВ (см. рис. 8–10). 

2. Диффузная эпилептиформная активность, возни-
кающая сразу после закрывания глаз, без мани-
фестных приступов. Патологический тип ЭЭГ, 
свидетельствующий о наличии феномена “eye 
closure sensitivity” (см. рис. 2). 

3. МВ, возникающие при закры вании глаз, но без эпи-
лептиформной активности на ЭЭГ. Данный фено-
мен не является эпи лептическим (гиперкинез)  
и не требует лечения антиэпилептическими пре-
паратами! 

Рис. 8. Пациентка У., 10 лет. Диагноз: эпилепсия с миоклонией 
век. Характер приступов: абсансы с дебютом в 4 года; мио-
клонические (преимущественно в мышцах шеи и плечевого 
 пояса); миоклония век с дебютом в 6 лет. Лечение: вальпроат  
500 мг/сут + этосуксимид 500 мг/сут. Электроэнцефалограмма, 
бодрствование, приступ миоклонии век: через 1,5 с после закрыва-
ния глаз регистрируется разряд диффузной пик-, полипик-волновой 
активности продолжительностью около 1 с (полиспайки отчет-
ливо преобладают в начале разряда). Единичная региональная пик-
волновая активность по левым центрально-теменно-вертексным 
отведениям. Во время диффузного разряда пациентка слегка заво-
дит вверх глазные яблоки, неплотно прикрывает глаза и отмеча-
ется «трепетание» век: миоклония век

Рис. 10. Пациентка М., 16 лет. Диагноз: эпилепсия с миокло-
нией век. Характер приступов: единичный генерализованный 
тонико-клонический приступ в 9 лет; миоклония век в сочета-
нии с короткими миоклоническими приступами с дебютом  
в 9 лет. Лечение: ламотриджин 300 мг/сут. Электроэнцефало-
грамма, бодрствование, приступы миоклонии век: многократно 
во время фоновой записи, примерно через 0,5 с после закрывания 
глаз (компульсивные действия), возникают диффузные разряды 
пик-, полипик-волновой активности, невысокой степени син-
хронизации, продолжительностью около 2 с. Во время большин-
ства разрядов у пациентки появляются гипомимия, «отвисание» 
нижней челюсти; она заводит глазные яблоки вверх; регистри-
руется «трепетание» век – эпилептический миоклонус век 
(стрелки на записи указывают на начало приступов). Ввиду 
кратковременности разрядов адекватное тестирование паци-
ентки на предмет наличия абсансов проведено не было

Рис. 9. Пациентка Х., 13 лет. Диагноз: эпилепсия с миоклонией 
век. Характер приступов: миоклония век в сочетании с абсансами 
и миоклонусом мышц шеи и плечевого пояса; с дебютом в 8 лет. 
Лечение: леветирацетам 2000 мг/сут. Электроэнцефалограмма, 
бодрствование, приступ миоклонии век: через 0,5 с после закры-
вания глаз регистрируется диффузный разряд пик-, даблпик-вол-
новой активности продолжительностью около 2 с. Непосредст-
венно перед началом диффузного разряда заметна региональная 
пик-волновая активность в левых затылочно-теменно-задневи-
сочных отведениях. Разряд заканчивается диффузными медлен-
ными волнами, затем пациентка снова прикрывает глаза и по-
вторно возникает короткий диффузный низкосинхронизированный 
пик-волновой разряд. Во время первого диффузного разряда паци-
ентка заводит вверх глазные яблоки, прикрывает глаза и реги-
стрируется миоклония век
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Абсансы – второй по частоте, но не облигатный 
тип приступов при ЭМВ. В случаях, когда приступы 
МВ сочетаются с абсансами, возникает характерная 
иктальная динамика электроэнцефалографических 
паттернов: вслед за окулографическим артефактом 
появляется короткий диффузный разряд полиспайков 
или по липик-волновой активности (приступ МВ), ко-
торый переходит в диффузную регулярную продол-
женную пик-волновую активность частотой 3–4 Гц 
(приступ абсанса) (рис. 11). Как правило, синхрони-
зация диффузных пик-волновых комплек сов в разря-
де у больных ЭМВ не такая высокая, как при детской 
абсансной эпилепсии. Данный тип при ступов следует 
называть «эпилептический миокло нус (миоклонии) 
век с абсансом». Разумеется, факт наличия абсанса 
должен быть доказан при ВЭМ: нарушение сознания 
в момент диффузной пик-, полипик-волновой актив-
ности. При продолжительности разрядов до 2,5–3,0 с 
установить факт нарушения сознания крайне слож но 
даже в случае применения специальных методик (счет 
или чтение вслух и пр.). Продолжительность регуляр-
ных диффузных разрядов 3 и более секунд с высокой 
вероятностью может свидетельствовать о кратковре-
менном нарушении сознания, что долж но быть дока-
зано применением специальных те стов во время про-
ведения ВЭМ. Во многих случаях у больных ЭМВ во 
время приступов МВ возника ют кратковременные 
фантомные абсансы, которые не замечаются самим 
пациентом и его окружением (G. Cantalupo и соавт., 
2017; M.T. Medina и соавт., 2019). Иктальные диффуз-
ные разряды могут повто ряться с коротким интервалом 
времени (2–4 с): прекращение разряда, когда пациен-
ты могут кон тролировать движения глаз и оставляют 
глаза от крытыми, и возобновление разрядов, как толь-
ко они закрывают глаза (M. Koutroumanidis, 2018;  
I. Zawar и соавт., 2020). При этом картина ЭЭГ может 
быть очень характерной (рис. 12). 

 Отдельно при проведении ВЭМ мы выделили осо-
бый вариант приступов: МВ с изменением уровня со-
знания. Его отличием от приступов ЭМВ с абсансами 
является иной электроэнцефалографический паттерн: 
диффузные полипик-волновые разряды низкой сте-
пени билатеральной синхрониза ции, продолжитель-
ностью обычно немногим более 3–5 с, имеющие ви-
зуальное сходство с электроэнцефалографическим 
пат терном миоклонических, а не абсансных приступов 
(М.Б. Миронов, 2010; М.Б. Миронов, К.Ю. Мухин, 
2014) (рис. 13). При этом клинически кроме «тре-
петания» век наблюдается кратковременная флукту-
ация уровня сознания, а не полное его отсутствие, как 
при классических абсансах. 

 Суммируя вышеизложенное, мы можем выде лить 
основные диагностически значимые измене ния ЭЭГ 
у больных ЭМВ: 

Рис. 11. Пациенка К., 11 лет. Диагноз: эпилепсия с миоклонией век. 
Характер приступов: миоклония век в сочетании с короткими аб-
сансами с дебютом в 9 лет. Лечение: леветирацетам 1500 мг/сут. 
Электроэнцефалограмма, бодрствование, приступ миоклонии век 
с абсансом: через 1,5 с после закрывания глаз (окулографический 
артефакт) регистрируется диффузный разряд полипик-волновой 
активности с последующим возникновением регулярной пик-вол-
новой активности частотой 3 Гц с бифронтальным преобладани-
ем. Общая продолжительность разряда около 2,5 с. Данные разря-
ды были достаточно частыми во время записи бодрствования,  
в связи с чем пациентке была дана команда читать вслух. Во вре-
мя диффузного разряда пациентка прикрывает глаз, затем отме-
чается короткое «трепетание» век, затем она прекращает чи-
тать и возобновляет чтение через несколько секунд после 
окончания разряда: миоклония век с абсансом

1. МВ (с абсансами или без них) ха рактеризуется по-
явлением на ЭЭГ разрядов диффузных полиспай-
ков, комплексов поли пик–волна различной сте-
пени билатеральной синхронизации или 
диффузных острых волн альфа-диапазона. Наибо-
лее часто встречаются разряды продолжительно-
стью от 0,5 до 2,5 с. 

2. Важнейший диагностический признак – по явление 
диффузной эпилептиформной актив ности спустя 
0,5–3,0 с после возникновения в лобных отведе-
ниях окулографического арте факта от закрывания 
глаз. 

3. Обычно наблюдается амплитудное преобла дание 
и начальная асинхрония разрядов в заты лочных 
отведениях, реже – в передних отделах. 

4. Эпилептиформная активность в большин стве слу-
чаев возникает также при РФС и усиливается  
на ярком свету. 
Для диагностики ЭМВ обязательно проведение 

ВЭМ в бодрствовании, во сне и особенно значимо – 
при пробуждении. Желательно использование 2 видео-
камер: общего плана и крупного плана с фокусом  
на лицо пациента. Сце нарий проведения ВЭМ вклю-
чает обязательное ис следование в хорошо освещенной 
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палате. Необхо дима запись ЭЭГ при команде «от-
крыть – закрыть глаза» и команде «медленно закрыть 
глаза». Эти пробы выполняются также при гипервен-
тиляции и РФС (М.Б. Миронов, 2010). Также пациен-
тов же лательно оставлять одних, не тревожа их, чтобы 
в случае наличия компульсивной аутоиндукции они 
могли «без стеснения» проводить свои маневры  
(M. Koutroumanidis, 2018). 

При наличии диффузных эпилептиформных раз-
рядов, превышающих 2,5–3,0 с, необходимо те-
стировать уровень сознания у пациентов (счет или 
чтение вслух; произнесение ассистентом от дельных 
слов, цифр или коротких команд). В случае, если па-
циент сбивается со счета, «тормозит» при чтении или 
не воспроизводит слова ассистента в момент диффуз-
ного разряда, факт наличия абсан са следует считать 
доказанным. M. Koutroumanidis (2018) рекомендует 
устанавливать билатеральные электромиографические 
электроды на дельтовидные мышцы для реги страции 
миоклонических приступов. 

Динамика электроэнцефалографических паттернов. 
Сведения о дина мике электроэнцефалографических 

Рис. 12. Пациент З., 13 лет. Диагноз: эпилепсия с миоклонией 
век. Когнитивные нарушения (предполагается генетическая этио-
логия). Характер приступов: миоклония век в сочетании с ко-
роткими абсансами и миоклоническими приступами; с дебютом 
в 3,5 года. Лечение: вальпроат 1500 мг/сут + клобазам 15 мг/сут. 
Электроэнцефалограмма, бодрствование, приступы миоклонии 
век (референциальный монтаж): в течение всей записи бодрст-
вования после закрывания глаз многократно отмечаются корот-
кие диффузные полипик-волновые разряды с интервалами 1–2 с 
между ними. По данным видеоэлектроэнцефалографического 
мониторинга регистрируются многократные приступы миокло-
нии век с легким отклонением головы назад и едва заметными 
несколькими подергиваниями головой. У пациента отмечается 
проявление компульсивной аутоиндукции: насильственное за-
крывание глаз – миоклония век – попытка приоткрыть глаза  
на короткое время – интериктальный период – вновь компуль-
сивное закрывание глаз – миоклония век

Рис. 13. Пациентка М., 18 лет. Диагноз: эпилепсия с миоклонией 
век. Характер приступов: миоклония век; миоклонические (подер-
гивания головой во время миоклонии век); короткие абсансы;  
с дебютом в 6 лет. Лечение: леветирацетам 1500 мг/сут. Элек-
троэнцефалограмма, бодрствование, приступ миоклонии век  
с нарушением сознания: сразу после закрывания глаз отмечается 
диффузный низкосинхронизированный разряд сложной структуры, 
общей продолжительностью около 4 с. Разряд состоит из ком-
плексов пик–, полипик–медленная волна, чередующихся со сгруп-
пированными острыми волнами. Во время начала диффузного 
разряда отмечается заведение глазных яблок вверх в сочетании  
с легким запрокидыванием головы назад, ее подергиванием и «тре-
петанием» век. При этом пациентка прекращает считать вслух 
и возобновляет счет после окончания разряда. 
Примечание. Электроэнцефалографический паттерн присту-
па схож с паттерном миоклонии век, но при этом он имеет 
большую продолжительность и сопровождается отчетливым 
нарушением сознания

паттернов у больных ЭМВ крайне ограничены. У части 
пациентов клинические проявления (приступы) и ха-
рактерные электроэнцефалографические паттерны 
остаются без изменений многие годы и десятилетия 
(C.P. Panayiotopoulos, 2007). У других – отмечаются бло-
кирование ДЭПД к пубертатному периоду и постепен-
ное уменьшение и исчезнове ние диффузной эпилепти-
формной активности в пу бертате или молодом возрасте 
(К.Ю. Мухин, 2009; R.H. Caraballo и соавт., 2009).  
С возрастом у части пациентов возникает компульсивная 
аутоиндукция: частые эпизоды более длительного закры-
вания глаз в сочетании с заведением глазных яблок вверх 
и расслаблением лицевой мускулатуры. Данные мани-
пуляции возникают при РФС или спонтанно, осо бенно 
когда пациенты находятся в одиночестве в состоянии 
расслабленного бодрствования (L. Kent и соавт., 1998;  
M. Koutroumanidis, 2018). При этом на ЭЭГ регистри-
руются частые окулографические артефакты без после-
дующей эпилептиформной ак тивности.

Список литературы к главе находится в редакции 
и может быть предоставлен по запросу.


