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Î
ïðåäåëåíèå. Ýïèëåïñèÿ ñ ìèîêëî-
íè÷åñêè-àñòàòè÷åñêèìè ïðèñòóïà-
ìè (ÌÀÝ) èëè ñèíäðîì Äîçå – ôîð-

ìà ïåðâè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííîé ýïèëåï-
ñèè, õàðàêòåðèçóþùàÿñÿ îáëèãàòíûì òè-
ïîì ïðèñòóïîâ – ìèîêëîíè÷åñêèìè è
ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèìè – ñ äåáþ-
òîì â äîøêîëüíîì âîçðàñòå. Íîçîëîãè÷åñ-
êàÿ ïîçèöèÿ ñèíäðîìà äî êîíöà íå ÿñíà. Â
êëàññèôèêàöèè 1989 ãîäà ýïèëåïñèÿ ñ
ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêèìè ïðèñòó-
ïàìè áûëà îòíåñåíà â ãðóïïó êðèïòîãåí-
íûõ / ñèìïòîìàòè÷åñêèõ ôîðì ãåíåðàëè-
çîâàííîé ýïèëåïñèè. Â ïðîåêòå ñîâðå-
ìåííîé êëàññèôèêàöèè ÌÀÝ ïðèñîåäè-
íåíà ê èäèîïàòè÷åñêèì ãåíåðàëèçîâàí-
íûì ýïèëåïñèÿì (ÈÃÝ) (Engel J. Jr., 2001).
Ñ îäíîé ñòîðîíû, âûñîêèé óðîâåíü ýïè-
ëåïñèè ñðåäè ðîäñòâåííèêîâ ïðîáàíäîâ è
îòñóòñòâèå ñòðóêòóðíûõ íàðóøåíèé ãîëî-
âíîãî ìîçãà ïî äàííûì ÌÐÒ ñáëèæàåò
äàííóþ ôîðìó ñ èäèîïàòè÷åñêèìè ãåíå-
ðàëèçîâàííûìè ýïèëåïñèÿìè. Ñ äðóãîé –
ïîëèìîðôèçì ïðèñòóïîâ, íåðåäêî òÿæå-
ëîå òå÷åíèå ñ íåáëàãîïðèÿòíûì ïðîãíî-
çîì è êîãíèòèâíûìè íàðóøåíèÿìè, áå-
çóñëîâíî, âîçâîäèò âûñîêèé áàðüåð ìåæäó
ÌÀÝ è âñåìè äðóãèìè ôîðìàìè ÈÃÝ. 

Èñòîðèÿ. Ïåðâîå ñîîáùåíèå î ÌÀÝ

(ñëó÷àé ýïèëåïñèè ó 7-ëåòíåãî ðåáåíêà, «ó
êîòîðîãî ñ 2,5 ëåò íàáëþäàëèñü ïðèñòóïû
ïàäåíèé») áûëî ñäåëàíî, ïî-âèäèìîìó,
Jackson â 1886 ãîäó. Â 1970 ãîäó Doose è
ñîàâò. ïðåäñòàâèëè ïîäðîáíîå îïèñàíèå
ñèíäðîìà è âûäåëèëè ÌÀÝ ïîä íàçâàíèåì
«öåíòðýíöåôàëè÷åñêèé ìèîêëîíè÷åñêè-
àñòàòè÷åñêèé petit mal» (ðèñ. 1). Ñîãëàñ-
íî îðèãèíàëüíîìó îïèñàíèþ àâòîðà, äàí-
íàÿ ôîðìà ýïèëåïñèè õàðàêòåðèçóåòñÿ
âûñîêîé ãåíåòè÷åñêîé ïðåäðàñïîëîæåí-
íîñòüþ, äåáþòîì ïðèñòóïîâ â äîøêîëü-
íîì âîçðàñòå; íîðìàëüíûì èíòåëëåêòó-
àëüíûì ðàçâèòèåì äî íà÷àëà ïðèñòóïîâ;
ïðîÿâëÿåòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî ìèîêëî-
íè÷åñêèìè è ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñ-
êèìè ïðèñòóïàìè è èìååò âàðèàáåëüíûé
ïðîãíîç (Doose H., 1992). Â ðóññêîÿçû÷-
íîé ëèòåðàòóðå ýïèëåïñèÿ ñ ìèîêëîíè÷å-
ñêèìè ïðèñòóïàìè âïåðâûå áûëà îïèñàíà
íàìè; ïîä÷åðêèâàëîñü ñâîåîáðàçèå ýëåêò-
ðîêëèíè÷åñêîé êàðòèíû çàáîëåâàíèÿ, îò-
ëè÷èÿ îò ñèíäðîìà Ëåííîêñà-Ãàñòî è âà-
ðèàáåëüíûé ïðîãíîç (Ìóõèí Ê.Þ. è ñî-
àâò., 1996).

Ýòèîëîãèÿ, ðîëü ãåíåòè÷åñêèõ ôàê-
òîðîâ. Ñîãëàñíî êðèòåðèÿì H. Doose
(2003), ÌÀÝ îòíîñèòñÿ ê ôîðìå èäèîïà-
òè÷åñêîé ãåíåðàëèçîâàííîé ýïèëåïñèè ñ
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Ïðåäñòàâëåí ïîäðîáíûé îáçîð ëèòåðàòóðû è ñîáñòâåííûõ äàííûõ, ïîñâÿùåííûé ýïèëåïñèè ñ ìèîêëîíè-
÷åñêè-àñòàòè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîì Äîçå). Àâòîðû ðàññìàòðèâàþò èñòîðèþ èçó÷åíèÿ çàáîëåâà-
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ñòàâëåíû îñîáåííîñòè ÝÝÃ è èçìåíåíèÿ ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè. Îïèñàíû òàêæå ïîäõîäû ê äèôôåðåíöè-
àëüíîìó äèàãíîçó, ëå÷åíèå è ïðîãíîç çàáîëåâàíèÿ. 
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The authors proposed a detailed review of literature devoted to myoclonic astatic epilepsy (Doose syndrome). The
authors describe the history of study of myoclonic astatic epilepsy, its prevalence, etiology and the role of genetic factors,
clinical pictures, including the main type of seizures, diagnostic criteria and nosology. The characteristics of EEG and neu-
roimaging are prescribed, and also differential diagnosis, approaches to treatment and prognosis. 
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«ïîëèãåííîé ïðåäðàñïîëîæåííîñòüþ».
Àâòîð ïîä÷åðêèâàë, ÷òî «ãåíåòè÷åñêàÿ
ïðåäðàñïîëîæåííîñòü» – åäèíñòâåííûé
ýòèîëîãè÷åñêèé ôàêòîð ÌÀÝ, â îòëè÷èå
îò ñèíäðîìà Ëåííîêñà-Ãàñòî, êîòîðûé
ìîæåò áûòü îáóñëîâëåí ñòðóêòóðíûì ïî-
ðàæåíèåì ãîëîâíîãî ìîçãà. Òàêèì îáðà-
çîì, «êëàññè÷åñêèé», îïèñàííûé Doose
âàðèàíò ÌÀÝ, ÿâëÿåòñÿ èñêëþ÷èòåëüíî
èäèîïàòè÷åñêîé ôîðìîé ýïèëåïñèè.
Doose H., Baier W.K. (1987) ïîêàçàëè, ÷òî
ñðåäè ðîäñòâåííèêîâ ïðîáàíäîâ áîëü-
íûõ ÌÀÝ ñ íàèáîëüøåé ÷àñòîòîé âñòðå-
÷àþòñÿ ðàçëè÷íûå ñëó÷àè ÈÃÝ, à òàêæå
ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ. Ñðåäè ñèáñîâ
ïðîáàíäîâ àâòîðû îïèñàëè åäèíè÷íûå
ñëó÷àè èäåíòè÷íîãî çàáîëåâàíèÿ (ÌÀÝ),
äîáðîêà÷åñòâåííóþ ìèîêëîíè÷åñêóþ
ýïèëåïñèþ ìëàäåí÷åñòâà, à òàêæå ðàçíî-
îáðàçíûå ýïèëåïòèôîðìíûå ïàòòåðíû
íà ÝÝÃ áåç ïðèñòóïîâ. Ñåìåéíûå ñëó÷àè
ýïèëåïñèè èëè ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ
ñðåäè ðîäñòâåííèêîâ ïðîáàíäîâ ñ ÌÀÝ
êîíñòàòèðîâàëèñü â 42,5% ñëó÷àåâ, ïî
äàííûì J. Deng è ñîàâò. (2011) [8]; â 32%
ñëó÷àåâ, ïî äàííûì H. Doose (1992) [10], à
ïî íàáëþäåíèÿì A. Kaminska è ñîàâò.
(1999) (ãåòåðîãåííàÿ ãðóïïà áîëüíûõ
ÌÀÝ) – 15% [24]. Îò 68 äî 80% ðîäñòâåííè-
êîâ ïðîáàíäîâ, áîëüíûõ ÌÀÝ, èìåþò ïà-

òîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ
íà ÝÝÃ [9].

Íàèáîëåå ïîëíîå ìå-
äèêî-ãåíåòè÷åñêîå èññëå-
äîâàíèå ñåìåé ïðîáàíäîâ,
ñòðàäàþùèõ ÌÀÝ (159 ïà-
öèåíòîâ), áûëî ïðîâåäåíî
G. Beck-Mannagetta è ñî-
àâò. (1994) [6]. Ó 15,7% ïðî-
áàíäîâ áûëè âûÿâëåíû
ðîäñòâåííèêè, áîëüíûå
ðàçëè÷íûìè ôîðìàìè
ýïèëåïñèè. Ïðåîáëàäàëè
ðàçëè÷íûå ñèíäðîìû
èäèîïàòè÷åñêîé è êðèï-
òîãåííîé ãåíåðàëèçîâàí-
íîé ýïèëåïñèè, âêëþ÷àÿ
èíôàíòèëüíûå ñïàçìû.
Ïîðàæåíû áûëè, ïðåèìó-
ùåñòâåííî, ðîäñòâåííè-
êè ïåðâîé ñòåïåíè ðîäñò-

âà, è ÷àùå ñèáñû, ÷åì ðîäèòåëè. Â ãðóïïå
áîëüíûõ ñ îòñóòñòâèåì ñåìåéíûõ ñëó÷àåâ
ýïèëåïñèè ñ âûñîêîé ÷àñòîòîé êîíñòàòè-
ðîâàëîñü ãèïîêñè÷åñêè-èøåìè÷åñêîå ïî-
ðàæåíèå ãîëîâíîãî ìîçãà â àíàìíåçå. 

Èññëåäîâàíèå R. Singh è ñîàâò. (1999)
[37] ïðîäåìîíñòðèðîâàëî ãåíåòè÷åñêîå
ðîäñòâî ÌÀÝ ñ íîâûì ñèíäðîìîì ÈÃÝ –
ýïèëåïñèåé ñ ôåáðèëüíûìè ïðèñòóïàìè
ïëþñ (ÈÃÝ-ÔÏ+). Â äàííîì èññëåäîâàíèè
10 èç 88 áîëüíûõ ÈÃÝ-ÔÏ+ èìåëè ôåíî-
òèï ýïèëåïñèè ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè-
÷åñêèìè ïðèñòóïàìè. Îäíàêî ìóòàöèÿ â
ãåíå SCN1A (äåôåêò íàòðèåâûõ êàíàëîâ),
õàðàêòåðíàÿ äëÿ ÈÔÝ-ÔÏ+ è ñèíäðîìà
Äðàâå, ïðè ýïèëåïñèè ñ ìèîêëîíè÷åñêè-
àñòàòè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè íàáëþäàåòñÿ
ëèøü â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ [38]. Ìîëåêó-
ëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ, ïðî-
âåäåííûå â ïîñëåäíèå ãîäû, ïîêàçàëè,
÷òî îêîëî 5% áîëüíûõ ÌÀÝ èìåþò ìóòà-
öèþ â ãåíå SLC2A1 ñ GLUT-1 äåôèöèòîì
(íàðóøåíèå òðàíñïîðòà ãëþêîçû) è ïî-
ëîæèòåëüíî îòâå÷àþò íà ëå÷åíèå êåòî-
ãåííîé äèåòîé [32]. Ãåíåòè÷åñêèå èññëå-
äîâàíèÿ î÷åíü âàæíû äëÿ «âû÷ëåíåíèÿ»
ÌÀÝ èç áîëüøîé ãðóïïû ìèîêëîíè÷åñ-
êèé ýïèëåïñèé ìëàäåí÷åñòâà è äåòñòâà, à
òàêæå ñèíäðîìà Ëåííîêñà-Ãàñòî [40].

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü. ÌÀÝ îòíîñèòñÿ
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ê ðåäêèì ôîðìàì ýïèëåïñèè, è ÷àñòîòà
åå, ïî äàííûì Doose è ñîàâò. (1992), ñî-
ñòàâëÿåò 1-2% ñðåäè âñåõ ôîðì ýïèëåï-
ñèè â äåòñêîì âîçðàñòå. Ñîãëàñíî ðåçóëü-
òàòàì ñîáñòâåííûõ èññëåäîâàíèé, ÷àñòî-
òà ÌÀÝ äîñòèãàåò 5,3% ñðåäè ïàöèåíòîâ ñ
ÈÃÝ; ïðåîáëàäàþò ïî ïîëó ìàëü÷èêè â ñî-
îòíîøåíèè 7:4 (Ìóõèí Ê.Þ., 2000). Â èñ-
ñëåäîâàíèè M. Trivisano è ñîàâò. (2011)
ñðåäè 327 äåòåé â âîçðàñòå îò 1 äî 9 ëåò ñ
ãåíåðàëèçîâàííûìè ôîðìàìè ýïèëåï-
ñèè äèàãíîç ÌÀÝ áûë óñòàíîâëåí ó 18
(5,5%) ïàöèåíòîâ; çíà÷èòåëüíî ïðåîáëà-
äàëè ïî ïîëó ìàëü÷èêè – 88,9% [42]. Ñðåäè
ãîñïèòàëèçèðîâàííûõ äåòåé ñ äåáþòîì
ýïèëåïñèè â âîçðàñòå îò 1 ãîäà äî 10 ëåò
÷àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè ÌÀÝ ñîñòàâèëà
2,2% [24].

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Ñîãëàñíî
Êîìèññèè ïî êëàññèôèêàöèè è òåðìèíî-
ëîãèè ILAE, äåáþò ÌÀÝ íàáëþäàåòñÿ â
âîçðàñòíûõ ðàìêàõ îò 7 ìåñ. äî 6 ëåò. Â èñ-
ñëåäîâàíèè H. Doose è ñîàâò. (1992) ïðàê-
òè÷åñêè ó âñåõ áîëüíûõ (94%) íà÷àëî çà-
áîëåâàíèÿ êîíñòàòèðîâàëîñü â ïåðâûå 5
ëåò æèçíè, à â 24% ñëó÷àåâ – ê êîíöó ïåð-
âîãî ãîäà æèçíè [10]. Ïèê çàáîëåâàåìîñòè
ïðèõîäèòñÿ íà âîçðàñò 2-4 ãîäà; ïîñëå 7
ëåò íà÷àëî çàáîëåâàíèÿ íåõàðàêòåðíî. Â
íàáëþäåíèè A. Kaminska è ñîàâò. (1999)
ïåðâûå ïðèñòóïû ó áîëüíûõ ÌÀÝ âîçíè-
êàëè â âîçðàñòíîì èíòåðâàëå îò 18 äî 60
ìåñ. æèçíè [24]. Äåáþò ïðèñòóïîâ â íà-
øåì èññëåäîâàíèè âàðüèðîâàë îò 8 ìåñ.
äî 5 ëåò, ñîñòàâëÿÿ â ñðåäíåì 2,3+/-1,9 ëåò.
Â 82% ñëó÷àåâ íà÷àëî çàáîëåâàíèÿ ïðèõî-
äèëîñü íà âîçðàñòíîé èíòåðâàë 1-3 ãîäà. 

Õàðàêòåðíî, ÷òî ïðè äàííîé ôîðìå
ýïèëåïñèè, äåáþò íàáëþäàåòñÿ îáû÷íî ñ
ãåíåðàëèçîâàííûõ ñóäîðîæíûõ ïðèñòó-
ïîâ (äî 80% ñëó÷àåâ) [10]. Ðåæå çàáîëåâà-
íèå íà÷èíàåòñÿ ñ òèïè÷íûõ ôåáðèëüíûõ
ïðèñòóïîâ (11-28% ïàöèåíòîâ), â òîì
÷èñëå, äåáþòèðóþùèõ íà ïåðâîì ãîäó
æèçíè, è â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ – ñ àáñàí-
ñîâ èëè ìèîêëîíóñà [18]. Â èññëåäîâàíèè
J. Deng è ñîàâò. (2011) ó 53% ïàöèåíòîâ
çàáîëåâàíèå íà÷èíàëîñü ñ ôåáðèëüíûõ
ïðèñòóïîâ [8]. Ñîãëàñíî êðèòåðèÿì
H. Doose è ñîàâò. (1992), ïñèõîìîòîðíîå
ðàçâèòèå äåòåé íå ñòðàäàåò äî ìîìåíòà

äåáþòà ïðèñòóïîâ [10]. Â íàøåì íàáëþäå-
íèè äåáþò ÌÀÝ ñ ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ
îòìå÷àëñÿ ó 28,6% áîëüíûõ; ïðè÷åì, âî
âñåõ ñëó÷àÿõ àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû
ïðèñîåäèíÿëèñü â èíòåðâàëå íå áîëåå 1
ãîäà ñ ìîìåíòà âîçíèêíîâåíèÿ ôåáðèëü-
íûõ. 

Ó 1/3 ïàöèåíòîâ âîçìîæíî êàòàñòðî-
ôè÷åñêîå íàðàñòàíèå ÷àñòîòû ïðèñòó-
ïîâ, îñîáåííî ÃÑÏ, â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ
ìåñÿöåâ ïîñëå äåáþòà çàáîëåâàíèÿ ñ ïî-
ñëåäóþùåé ñòàáèëèçàöèåé [18].

Äèàãíîñòèêà ÌÀÝ ïðåäñòàâëÿåò ñëîæ-
íîñòè ââèäó çíà÷èòåëüíîãî ïîëèìîðôèç-
ìà êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé è äîñòàòî÷-
íî «ðàçìûòûõ» äèàãíîñòè÷åñêèõ êðèòå-
ðèåâ. Âîçìîæíû ñëåäóþùèå âèäû ïðè-
ñòóïîâ: 

ìèîêëîíè÷åñêèå, 
àòîíè÷åñêèå
ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèå (ìèà-
òîíè÷åñêèå), 
ãåíåðàëèçîâàííûå ñóäîðîæíûå
(ôåáðèëüíûå è àôåáðèëüíûå), 
àáñàíñû,
áåññóäîðîæíûé ýïèëåïòè÷åñêèé
ñòàòóñ,
òîíè÷åñêèå ïðèñòóïû (?).

Îáëèãàòíûé òèï ïðèñòóïîâ ïðè ÌÀÝ –
ìèîêëîíè÷åñêèå è ìèîêëîíè÷åñêè-àòî-
íè÷åñêèå ïðèñòóïû, ñ êîòîðûõ, îäíàêî,
ðåäêî íà÷èíàåòñÿ çàáîëåâàíèå. Ìèîêëî-
íè÷åñêèå ïðèñòóïû õàðàêòåðèçóþòñÿ êî-
ðîòêèìè, ìîëíèåíîñíûìè, îáû÷íî ñèì-
ìåòðè÷íûìè ïîäåðãèâàíèÿìè ìàëîé
àìïëèòóäû â ìûøöàõ øåè è ïëå÷, â íîãàõ
è â ðóêàõ, áîëüøå âûðàæåíû â ïðîêñè-
ìàëüíûõ îòäåëàõ. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ
ìèîêëîíè÷åñêèå ïîäåðãèâàíèÿ âèçóàëü-
íî íå çàìåòíû è îáíàðóæèâàþòñÿ ëèøü
ïàëüïàòîðíî. Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ìèî-
êëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, âûÿâëåííàÿ
H. Oguni è ñîàâò. (1992) ïðè òùàòåëüíîì
íåéðîôèçèîëîãè÷åñêîì èññëåäîâàíèè,
ñîñòàâëÿëà 0,3-1,0 ñ [33]. Õàðàêòåðíî ïî-
ÿâëåíèå ìèîêëîíè÷åñêèõ «êèâêîâ»: ïàöè-
åíòû ñîâåðøàþò êîðîòêîå êèâàòåëüíîå
äâèæåíèå, ñî÷åòàþùååñÿ ñ ëåãêîé ïðî-
ïóëüñèåé òóëîâèùà. Ìèîêëîíè÷åñêèå
«êèâêè» ïðè ÌÀÝ îòíîñÿòñÿ ê «àêòèâíûì»,
â îòëè÷èå îò «÷èñòî» àòîíè÷åñêèõ «ïàñ-
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ñèâíûõ» êèâêîâ, âûçâàííûõ âíåçàïíûì
ïàäåíèåì òîíóñà â ìûøöàõ øåè è áîëåå
õàðàêòåðíûõ äëÿ ñèíäðîìà ïñåâäî-Ëåí-
íîêñà. Î÷åâèäíî, ÷òî â ïîëîæåíèè ëåæà
õàðàêòåð ìèîêëîíè÷åñêèõ ïàðîêñèçìîâ
íå èçìåíÿåòñÿ, à àòîíè÷åñêèå «êèâêè» –
êëèíè÷åñêè íå îáíàðóæèâàþòñÿ. ×àñòîòà
ìèîêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ìîæåò áûòü
î÷åíü âûñîêîé; íåðåäêî ïðèñòóïû âîçíè-
êàþò ìíîãîêðàòíî â òå÷åíèå îäíîé ìèíó-
òû èëè äàæå ïîñòîÿííî (ýïèëåïòè÷åñêèé
ñòàòóñ ìèîêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ). Ïðè-
ñòóïû ìîãóò ïðîâîöèðîâàòüñÿ ôîòîñòè-
ìóëÿöèåé. 

Ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû ïðè ÌÀÝ
îáû÷íî ñèììåòðè÷íî çàõâàòûâàþò îáå
ñòîðîíû òóëîâèùà è ñî÷åòàþòñÿ ñ áèëà-
òåðàëüíî-ñèíõðîííûìè ÝÝÃ ïàòòåðíàìè,
÷òî ñâèäåòåëüñòâóåò î ïåðâè÷íî-ãåíåðà-
ëèçîâàííîì õàðàêòåðå ìèîêëîíóñà ïðè
äàííîì ñèíäðîìå, â îòëè÷èå îò âòîðè÷-
íîé áèëàòåðàëüíîé ñèíõðîíèçàöèè â
áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ÑËÃ [5]. 

Àòîíè÷åñêèå ïðèñòóïû – òàêæå îáëè-
ãàòíûé âèä ïðèñòóïîâ äëÿ ÌÀÝ. H. Oguni
è ñîàâò. (2001) âûÿâèëè «÷èñòî àòîíè÷åñ-
êèå» ïðèñòóïû ó 37% áîëüíûõ ÌÀÝ [34].
Àòîíè÷åñêèå ïðèñòóïû õàðàêòåðèçóþòñÿ
âíåçàïíûì êîðîòêèì ïàäåíèåì ìûøå÷-
íîãî òîíóñà â êîíå÷íîñòÿõ è àêñèàëüíîé
ìóñêóëàòóðå, ÷òî âûçûâàåò ó ïàöèåíòîâ
«ïàññèâíûå» (ïî ãðàäèåíòó ñèëû òÿæåñ-
òè) êèâêè, îïóñêàíèå ïëå÷, íàêëîíû òóëî-
âèùà âïåðåä, «ïîäãèáàíèå» íîã ñ âîçìîæ-
íûì ïàäåíèåì. «×èñòî» àòîíè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû âûÿâëÿþòñÿ, êîãäà ïàöèåíò íàõî-
äèòñÿ â âåðòèêàëüíîì ïîëîæåíèè (ñòîèò
èëè ñèäèò), ïðè âûòÿãèâàíèè âïåðåä ðóê.

Îäíàêî ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ àòî-
íè÷åñêèå ïðèñòóïû ñî÷åòàþòñÿ ñ ìèî-
êëîíè÷åñêèìè. Õàðàêòåðíî ïîÿâëåíèå
ôåíîìåíà àòîíèè ñðàçó ïîñëå ìèîêëîíè-
÷åñêîãî ïðèñòóïà [20, 41]. Ïàäåíèå ìû-
øå÷íîãî òîíóñà (àòîíèÿ) íàáëþäàåòñÿ
òîò÷àñ ïîñëå ìûøå÷íîãî ñîêðàùåíèÿ
(ìèîêëîíóñ). Ìèàòîíè÷åñêèå ïðèñòóïû
ìîãóò âîçíèêàòü êàñêàäíî, îáóñëîâëèâàÿ
«ñòóïåí÷àòîå» îïóñêàíèå ãîëîâû, ïëå÷ ó
ïàöèåíòà èëè ñãèáàíèå íîã, ïðèâîäÿùåå
ê «ïðóæèíÿùèì» ïðèñåäàíèÿì. 

Ïðèñòóïû ïàäåíèé – íàèáîëåå ÿðêèé,

òèïè÷íûé è äèàãíîñòè÷åñêè çíà÷èìûé
âèä ïðèñòóïîâ ó áîëüíûõ ÌÀÝ. Ñðåäíèé
âîçðàñò äåáþòà ïðèñòóïîâ ïàäåíèé ó îá-
ñëåäîâàííûõ íàìè áîëüíûõ ñîñòàâëÿë
4,0+/-0,4 ëåò (Ìóõèí Ê.Þ., 2000). Ïî-âèäè-
ìîìó, ïðè ÌÀÝ èìååò ìåñòî 3 âîçìîæíûõ
âàðèàíòà ïðèñòóïîâ ïàäåíèé: êàñêàäíûå
ìèîêëîíè÷åñêèå, «÷èñòûå» àòîíè÷åñêèå è
ìèàòîíè÷åñêèå (ñìåøàííûå). «×èñòûõ»
òîíè÷åñêèõ ïàäåíèé, õàðàêòåðíûõ äëÿ
ÑËÃ, ïðè ÌÀÝ íå áûâàåò. Ìèàòîíè÷åñêèå
(ñìåøàííûå) ïðèñòóïû – íàèáîëåå õàðàê-
òåðíûé ìåõàíèçì ïàäåíèÿ ó äàííûõ ïàöè-
åíòîâ [36]. Ýòè ïðèñòóïû ñîñòîÿò èç äâóõ
êîìïîíåíòîâ: íà÷àëüíûé ìèîêëîíóñ è
ïîñòìèîêëîíè÷åñêàÿ àòîíèÿ, â ðåçóëüòàòå
êîòîðîé áîëüíûå ïàäàþò. Èíîãäà ôåíîìå-
íó àòîíèè ïðåäøåñòâóåò íåñêîëüêî ìèî-
êëîíè÷åñêèõ ïîäåðãèâàíèé. Ïðè ìèàòî-
íè÷åñêèõ ïðèñòóïàõ, âîçíèêàþùèõ â íî-
ãàõ, áîëüíûå îùóùàþò êàê-áû «óäàðû ïîä
êîëåíè». Ïðè ýòîì ïàöèåíòû ñëåãêà ïðè-
ñåäàþò (èíîãäà íåñêîëüêî ðàç) èëè âíå-
çàïíî ïàäàþò íà êîëåíè èëè ÿãîäèöû. Â
çàâèñèìîñòè îò ðàñïîëîæåíèÿ öåíòðà òÿ-
æåñòè òóëîâèùà â ìîìåíò ïðèñòóïà, ïàäå-
íèÿ ìîãóò áûòü âåðòèêàëüíûìè íà ÿãîäè-
öû (èç ïîëîæåíèÿ ñòîÿ), âïåðåä èëè íàçàä
(÷àùå, åñëè áîëüíîé ñèäèò) (ðèñ. 2). Ñèäÿ
çà ñòîëîì ïðè âîçíèêíîâåíèè ïðèñòóïà
èëè óäàðÿÿñü âî âðåìÿ ïàäåíèÿ îá ïîë, ïà-
öèåíòû ÷àùå âñåãî òðàâìèðóþò íîñ è
íèæíþþ ÷åëþñòü [20]. Ñîçíàíèå ïðè ìèî-
êëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèõ ïðèñòóïàõ îñòà-
åòñÿ ñîõðàííûì (ïðè îòñóòñòâèè àáñàí-
ñîâ), è áîëüíûå ìãíîâåííî ïîäíèìàþòñÿ
ïîñëå ïàäåíèé. ×àñòîòà ýòèõ ïðèñòóïîâ
ïðè ÌÀÝ îáû÷íî âûñîêàÿ, ñîñòàâëÿÿ äî 10-
30 ïðèñòóïîâ â ñóòêè; ïðîäîëæèòåëüíîñòü –
1-3 ñåê. Ó 82% áîëüíûõ â íàøåì èññëåäîâà-
íèè îòìå÷àëàñü ÷åòêàÿ çàâèñèìîñòü ìèî-
êëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ îò
ðèòìà ñîí-áîäðñòâîâàíèå ñ íàðàñòàíèåì
èõ ÷àñòîòû â óòðåííèå ÷àñû ïîñëå ïðî-
áóæäåíèÿ. Ýòè ïàöèåíòû ìîãóò â òå÷åíèå
äåñÿòêîâ ìèíóò ïîñëå ïðîáóæäåíèÿ õî-
äèòü íà ïîëóñîãíóòûõ íîãàõ, ÷òîáû èçáå-
æàòü òÿæåëûõ ïàäåíèé è óøèáîâ.

Ãåíåðàëèçîâàííûå òîíèêî-êëîíè÷åñ-
êèå ïðèñòóïû (ÃÑÏ) îòìå÷àþòñÿ, ïî-âèäè-
ìîìó, ó âñåõ áîëüíûõ, è îáû÷íî çàáîëåâà-
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íèå íà÷èíàåòñÿ èìåííî ñ ýòîãî âèäà ïðè-
ñòóïîâ (ôåáðèëüíûõ èëè àôåáðèëüíûõ)
[12]. Ñðåäíèé âîçðàñò äåáþòà ÃÑÏ ñîñòàâ-
ëÿë â íàøåì èññëåäîâàíèè 2,4+/-0,4 ëåò.
Ïðèñòóïû ïðîòåêàþò â âèäå íåäëèòåëü-
íûõ ãåíåðàëèçîâàííûõ òîíèêî-êëîíè÷åñ-
êèõ è êëîíèêî-òîíèêî-êëîíè÷åñêèõ ïàðî-
êñèçìîâ. ×àñòîòà ÃÑÏ äîñòàòî÷íî âûñîêà.
Ó 36,5% áîëüíûõ â íàøåì èññëåäîâàíèè
÷àñòîòà ïðèñòóïîâ äîñòèãàëà îò 1 ðàçà â
ñóòêè äî 1 ðàçà â íåäåëþ. Â äåáþòå çàáîëå-
âàíèÿ ÷àñòîòà ÃÑÏ ìàêñèìàëüíà, è îíè ÷à-
ùå íàáëþäàåòñÿ â äíåâíîå âðåìÿ. Ïî ìåðå
ðàçâèòèÿ çàáîëåâàíèÿ ÷àñòîòà èõ ìîæåò
ñóùåñòâåííî ñíèæàòüñÿ, è îíè ïðåèìóùå-
ñòâåííî âîçíèêàþò â ñâÿçè ñî ñíîì, îñî-
áåííî, â ïåðèîä ïðîáóæäåíèÿ. Â äâóõ íà-
áëþäàåìûõ íàìè ñëó÷àÿõ ó äåòåé ðàííåãî
âîçðàñòà îòìå÷àëèñü ïðèñòóïû ñ àëüòåð-
íèðóþùèìè ãåìèêîíâóëüñèÿìè (ìåíÿþ-
ùèå ñòîðîííîñòü îò îäíîãî ïðèñòóïà ê
äðóãîìó), âîçíèêàþùèå íà ôîíå ïîâû-
øåííîé òåìïåðàòóðû (ìóòàöèè â ãåíàõ
SCN1A è PCDH19 âûÿâëåíû íå áûëè). 

Àáñàíñû ñðåäè îáñëåäîâàííûõ íàìè
áîëüíûõ, îòìå÷àëèñü ó 73%; ïî äàííûì J.
Deng è ñîàâò. (2011) – 77% [8]. Âîçðàñò äå-
áþòà àáñàíñîâ – 4,0+/-0,6 ëåò. Ïðè ÌÀÝ
ïðåîáëàäàþò êîðîòêèå òèïè÷íûå ïðî-

ñòûå àáñàíñû; ðåæå êîí-
ñòàòèðóþòñÿ àáñàíñû ñ
ìèîêëîíè÷åñêèì êîìïî-
íåíòîì (ìèîêëîíóñ â
ìûøöàõ ïëå÷, ëèöåâîé
ìóñêóëàòóðå) èëè àòîíè-
÷åñêèì êîìïîíåíòîì [2,
24, 36]. ×àñòîòà àáñàíñîâ
âûñîêàÿ, ñ ìàêñèìóìîì â
óòðåííèå ÷àñû. 

Äèñêóññèîííîé ÿâëÿ-
åòñÿ ñèñòåìàòèçàöèÿ àá-
ñàíñîâ ïðè ÌÀÝ. Ïî íà-
øèì äàííûì, ó ïàöèåí-
òîâ âîçíèêàþò òèïè÷-
íûå àáñàíñû ñ ãåíåðàëè-
çîâàííîé áèëàòåðàëüíî-
ñèíõðîííîé ïèê-âîëíî-
âîé àêòèâíîñòüþ ÷àñòî-
òû 3 Ãö (Mukhin K.Yu. è
ñîàâò., 1998). Òàêæå A.
Kaminska è ñîàâò. (1999),

îòìå÷àåò íàëè÷èå òèïè÷íûõ àáñàíñîâ â
ãðóïïå ïàöèåíòîâ, íàèáîëåå óäîâëåòâî-
ðÿþùèõ êðèòåðèÿì ÌÀÝ, è àòèïè÷íûõ
àáñàíñîâ – ó áîëüíûõ ÑËÃ [24]. Îäíàêî, ïî
ìíåíèþ H. Doose (1992), «íàèáîëåå ÷àñ-
òî» ó áîëüíûõ ÌÀÝ âîçíèêàþò àòèïè÷íûå
àáñàíñû ñî ñíèæåíèåì ìûøå÷íîãî òîíó-
ñà (àòîíè÷åñêèé êîìïîíåíò) [12]. 

Áåññóäîðîæíûé ýïèëåïòè÷åñêèé ñòà-
òóñ ïðè ÌÀÝ âîçíèêàåò ïðèìåðíî ó 1/3 ïà-
öèåíòîâ [36]. Õàðàêòåðèçóåòñÿ ñíèæåíèåì
äâèãàòåëüíîé è ïñèõè÷åñêîé àêòèâíîñòè,
àïàòèåé, ôëþêòóàöèåé óðîâíÿ ñîçíàíèÿ.
Ïðè ýòîì âîçìîæíû ìèîêëîíè÷åñêèå (ïî-
äåðãèâàíèÿ ïëå÷, ðóê, ëèöåâîé ìóñêóëàòó-
ðû) è àòîíè÷åñêèå (êèâêè, îïóñêàíèå ïëå÷,
íàêëîíû òóëîâèùà, «ïîäêàøèâàíèå» íîã)
ôåíîìåíû; íåðåäêî âîçíèêàåò ñëþíîòå÷å-
íèå. Ñòàòóñ îáû÷íî âîçíèêàåò âñêîðå ïî-
ñëå ïðîáóæäåíèÿ ïàöèåíòîâ è ìîæåò ïðî-
äîëæàòüñÿ ÷àñàìè, à â ðåäêèõ ñëó÷àÿõ –
äëèòñÿ íåñêîëüêî äíåé èëè íåäåëü [24]. Íà
ÝÝÃ âî âðåìÿ äàííûõ ýïèçîäîâ îáíàðóæè-
âàþòñÿ äëèòåëüíûå ïðîáåãè äèôôóçíîé
ìåäëåííîâîëíîâîé àêòèâíîñòè èëè ìåä-
ëåííûõ êîìïëåêñîâ îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ
âîëíà; â ðÿäå ñëó÷àåâ êàðòèíà ìîæåò íàïî-
ìèíàòü ãèïñàðèòìèþ [20]. ×àñòûå ýïèçîäû
áåññóäîðîæíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà
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Ðèñ. 2. Ïàöèåíòêà Ê.Í., 6 ëåò. Ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèé ïðèñòóï ñ ïàäåíèåì
íàçàä è «âñêèäûâàíèåì» ðóê (ôðàãìåíò âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãà).



àññîöèèðóþòñÿ ñ íåáëàãîïðèÿòíûì ïðî-
ãíîçîì è êîãíèòèâíûìè íàðóøåíèÿìè ó
áîëüíûõ ÌÀÝ [10]. Ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ
ìîæåò âîçíèêíóòü de novo èëè áûòü ñïðî-
âîöèðîâàí íåàäåêâàòíîé òåðàïèåé, îñî-
áåííî, ïðèìåíåíèåì êàðáàìàçåïèíà èëè
îêñêàðáàçåïèíà. 

Ïîÿâëåíèå ïðè ÌÀÝ òîíè÷åñêèõ è ôî-
êàëüíûõ êëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ – ïðåä-
ìåò äèñêóññèè. Ïðè «êëàññè÷åñêîì» èäèî-
ïàòè÷åñêîì âàðèàíòå ÌÀÝ äàííûå ïðè-
ñòóïû îòñóòñòâóþò. Ïî ìíåíèþ H. Doose
(1992), òîíè÷åñêèå ïðèñòóïû ó áîëüíûõ
ÌÀÝ ïðèñóòñòâóþò òîëüêî â ñëó÷àÿõ ñ íå-
áëàãîïðèÿòíûì ïðîãíîçîì è íå íàáëþäà-
þòñÿ âî âðåìÿ áîäðñòâîâàíèÿ [10]. Â èñ-
ñëåäîâàíèè A. Kaminska è ñîàâò. (1999) â
ãåòåðîãåííîé ãðóïïå áîëüíûõ ÌÀÝ òîíè-
÷åñêèå ïðèñòóïû íàáëþäàëèñü â 38% ñëó-
÷àåâ [24]. Â îòäåëüíûõ ïóáëèêàöèÿõ îïè-
ñûâàåòñÿ ïîÿâëåíèå òîíèêî-âèáðàòîðíûõ
ïðèñòóïîâ, êîòîðûå ñ÷èòàþòñÿ ïðåðîãà-
òèâîé ñèíäðîìà Ëåííîêñà-Ãàñòî [24, 35].
Áîëüøèíñòâî àâòîðîâ ñ÷èòàåò, ÷òî ïîÿâ-
ëåíèå òîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ êîððåëèðó-
åò ñ íåáëàãîïðèÿòíûì ïðîãíîçîì, ÷òî, îä-
íàêî, íå ïîäòâåðäèëîñü â èññëåäîâàíèè A.
Kaminska è ñîàâò. (1999) [24]. Íàëè÷èå òî-
íè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ òðåáóåò äèôôåðåí-
öèàëüíîãî äèàãíîçà ñ ÑËÃ, à ôîêàëüíûõ
êëîíè÷åñêèõ – ñ ôîêàëüíûìè ôîðìàìè
ýïèëåïñèè. 

Ïðîâîöèðóþùèå ôàêòîðû. Ó íåêîòî-
ðûõ ïàöèåíòîâ ïðîâîöèðóåò âîçíèêíî-
âåíèå èëè ó÷àùåíèå ïðèñòóïîâ äåïðèâà-
öèÿ ñíà è âíåçàïíîå íàñèëüñòâåííîå ïðî-
áóæäåíèå. Ó 18% áîëüíûõ âîçìîæíà ïðî-
âîêàöèÿ ìèîêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ è
ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ
ïðè ðèòìè÷åñêîé ôîòîñòèìóëÿöèè [28]. Ó
îäíîãî íàøåãî ïàöèåíòà (ìàëü÷èê 6 ëåò)
íàáëþäàëàñü ïðîâîêàöèÿ ìèîêëîíè÷åñ-
êèõ ïðèñòóïîâ òàêòèëüíûìè ñòèìóëàìè
(äîòðàãèâàíèåì äî êîíå÷íîñòåé). 

Íåâðîëîãè÷åñêîå îáñëåäîâàíèå. Ïðè
«êëàññè÷åñêèõ ñèíäðîìàõ» ÈÃÝ ó ïàöèåí-
òîâ îòñóòñòâóþò èçìåíåíèÿ â íåâðîëîãè-
÷åñêîì ñòàòóñå è íåò íàðóøåíèé èíòåë-
ëåêòà. Ïðè îáñëåäîâàíèè áîëüíûõ ÌÀÝ,
íåðåäêî âûÿâëÿþòñÿ íåâðîëîãè÷åñêèå è
èíòåëëåêòóàëüíûå íàðóøåíèÿ (88% â íà-

øåì èññëåäîâàíèè). Íåâðîëîãè÷åñêèå
ðàññòðîéñòâà, êàê ïðàâèëî, âîçíèêàþò ïî-
ñëå äåáþòà ïðèñòóïîâ; ðåäêî – äî íà÷àëà
çàáîëåâàíèÿ. Îòìå÷àåòñÿ ïèðàìèäíàÿ íå-
äîñòàòî÷íîñòü (àíèçîðåôëåêñèÿ, àíèçîòî-
íèÿ â ñî÷åòàíèè ñ ïîÿâëåíèåì ïàòîëîãè-
÷åñêèõ ðåôëåêñîâ); êîîðäèíàòîðíûå íà-
ðóøåíèÿ (íåóñòîé÷èâîñòü â ïîçå Ðîìáåð-
ãà, ëåãêàÿ àòàêñèÿ, èíòåíöèîííûé è ñòàòè-
÷åñêèé òðåìîð, ìèìîïîïàäàíèå, äèçäèà-
äîõîêèíåç); ðå÷åâûå ðàññòðîéñòâà. Â ïî-
ëîâèíå ñëó÷àåâ (54,5% ñðåäè îáñëåäîâàí-
íûõ íàìè áîëüíûõ) íàáëþäàåòñÿ ñíèæå-
íèå èíòåëëåêòà. Â èññëåäîâàíèè H. Oguni è
ñîàâò. (2002), íîðìàëüíûé èíòåëëåêò èìå-
ëè 58% áîëüíûõ ÌÀÝ; ëåãêèé èíòåëëåêòó-
àëüíûé äåôèöèò êîíñòàòèðîâàëñÿ â 20%
ñëó÷àåâ è òÿæåëûé – â 22% [35]. Â ðàííåé
ïóáëèêàöèè H. Doose è ñîàâò. (1970), ëèøü
26% áîëüíûõ èìåëè íîðìàëüíûé èíòåë-
ëåêò [9]. Îäíàêî ïî äàííûì M. Trivisano è
ñîàâò. (2011), â 67% ñëó÷àåâ ÌÀÝ ïàöèåíòû
èìåëè íîðìàëüíûé èíòåëëåêò ïðè íàáëþ-
äåíèè â êàòàìíåçå [42]. Âåðîÿòíî, ðàçëè-
÷èÿ ðåçóëüòàòîâ îáóñëîâëåíû íåîäíîðîä-
íîñòüþ ãðóïï è ðàçëè÷íûìè êðèòåðèÿìè
âêëþ÷åíèÿ ïàöèåíòîâ â ãðóïïó ÌÀÝ. Èí-
òåëëåêòóàëüíûé äåôèöèò íå íîñèò ïðî-
ãðåññèðóþùåãî õàðàêòåðà, îáû÷íî íå
ñòîëü âûðàæåí, êàê, íàïðèìåð, ïðè ñèíä-
ðîìå Ëåííîêñà-Ãàñòî, è ÷àñòî ñî÷åòàåòñÿ ñ
ãèïåðàêòèâíûì ïîâåäåíèåì. Âìåñòå ñ òåì,
áîëüøèíñòâî äåòåé, ñòðàäàþùèõ ÌÀÝ, âû-
íóæäåíû îáó÷àòüñÿ âî âñïîìîãàòåëüíîé
øêîëå. Â ïåðèîä ó÷àùåíèÿ ïðèñòóïîâ,
îñîáåííî ïðè íåàäåêâàòíîì ëå÷åíèè (íà-
ïðèìåð, ïðåïàðàòàìè êàðáàìàçåïèíà), íå-
âðîëîãè÷åñêèå è êîãíèòèâíûå ïðîáëåìû
ó äåòåé ìîãóò çíà÷èòåëüíî íàðàñòàòü [20].

Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêîå èñ-
ñëåäîâàíèå. Îñíîâíàÿ àêòèâíîñòü ôîíà
îáû÷íî íîðìàëüíà äî íà÷àëà ïðèñòóïîâ,
ñ ïîñëåäóþùèì âîçìîæíûì çàìåäëåíè-
åì. Â ïåðèîä ïîÿâëåíèÿ ïåðâûõ ôåáðèëü-
íûõ èëè àôåáðèëüíûõ ãåíåðàëèçîâàí-
íûõ òîíèêî-êëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ â
èíòåðèêòàëüíîé ÝÝÃ ÷àñòî íå âûÿâëÿåòñÿ
èçìåíåíèé [36]. Â ýòîò ïåðèîä âîçìîæíû
ñóáêëèíè÷åñêèå êîðîòêèå ãåíåðàëèçî-
âàííûå ïèê-âîëíîâûå ðàçðÿäû, íåðåäêî
âîçíèêàþùèå òîëüêî âî ñíå [19]. 
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Ïðè ïîÿâëåíèè â êëèíè÷åñêîé êàðòè-
íå ìèîêëîíè÷åñêèõ èëè ìèîêëîíè÷åñêè-
àòîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ âî âñåõ ñëó÷àÿõ
ÌÀÝ íà ÝÝÃ íà÷èíàþò ðåãèñòðèðîâàòüñÿ
ýïèëåïòèôîðìíûå èçìåíåíèÿ. Èíòåðèê-
òàëüíûå èçìåíåíèÿ íà ÝÝÃ, õàðàêòåðíûå
äëÿ ÌÀÝ, ïðåäñòàâëåíû ãåíåðàëèçîâàí-
íûìè ðàçðÿäàìè êîìïëåêñîâ ïèê-, ïîëè-
ïèê-âîëíà ÷àñòîòîé 2-4 Ãö [13, 20]. Ïðè
ýòîì ðàçðÿäû ðåãèñòðèðóþòñÿ êàê â áîäð-
ñòâîâàíèè, òàê è âî ñíå (ðèñ. 3). ×àñòîòà
ðàçðÿäîâ, êàê ïðàâèëî, çàâèñèò îò êëèíè-
÷åñêîé êàðòèíû. Ïðè ðåäêèõ ìèîêëîíè-
÷åñêèõ èëè ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèõ
ïðèñòóïàõ ïîëèïèê-âîëíîâûå êîìïëåêñû
ìîãóò ðåãèñòðèðîâàòüñÿ â âèäå êîðîòêèõ,
íèçêîãî èíäåêñà ïðåäñòàâëåííîñòè, ðàç-
ðÿäîâ ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ îò 0,5 äî 6 ñ.
Ïðè âîçíèêíîâåíèè áåññóäîðîæíîãî
ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà ðåãèñòðèðóþòñÿ
÷àñòûå, ïðîäîëæåííûå èððåãóëÿðíûå ãå-
íåðàëèçîâàííûå ðàçðÿäû íà ÝÝÃ, çàíèìà-
þùèå áîëüøóþ ÷àñòü çàïèñè. Íåéðîôè-

çèîëîãè÷åñêèé àíàëèç ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè, ìèîêëîíè÷åñêèõ è ìèî-
êëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ó
áîëüíûõ ÌÀÝ ïîêàçàë, ÷òî ïèê-âîëíîâûå
ðàçðÿäû áèëàòåðàëüíû è ñèíõðîííû (ñ
ìåæïîëóøàðíîé ëàòåíòíîñòüþ íå áîëåå
2-4 ìñ) [5, 19]. Äàííûå èññëåäîâàíèÿ äîêà-
çûâàþò, ÷òî ÌÀÝ îòíîñèòñÿ ê ïåðâè÷íî-
ãåíåðàëèçîâàííûì ýïèëåïñèÿì ñ òàëàìî-
êîðòèêàëüíûì ðàñïðîñòðàíåíèåì ðàçðÿ-
äîâ. 

Ó ïàöèåíòîâ ñ ÌÀÝ íàðÿäó ñ ãåíåðàëè-
çîâàííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òüþ ìîãóò ðåãèñòðèðîâàòüñÿ ðåãèîíàëü-
íûå èëè ìóëüòèðåãèîíàëüíûå êîìïëåêñû
îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà. Ïðè ýòîì íå õà-
ðàêòåðíî ôîðìèðîâàíèå óñòîé÷èâûõ ðå-
ãèîíàëüíûõ ôîêóñîâ ýïèëåïòè÷åñêîé àê-
òèâíîñòè, ÷òî ïðèíöèïèàëüíî îòëè÷àåò
ÌÀÝ îò ñèìïòîìàòè÷åñêèõ ôîêàëüíûõ
ýïèëåïñèé ñ ôåíîìåíîì âòîðè÷íîé áèëà-
òåðàëüíîé ñèíõðîíèçàöèè íà ÝÝÃ [13]. 

Ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû ñîïðîâîæ-
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Ðèñ. 3. Ïàöèåíò Ë.À., 7 ëåò. Äèàãíîç: Ýïèëåïñèÿ ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè.
ÝÝÃ ñíà. Íà ôîíå ôèçèîëîãè÷åñêèõ ïàòòåðíîâ ñíà («ñîííûå âåðåòåíà») ðåãèñòðèðóþòñÿ âûñîêîàìïëèòóäíûå
äèôôóçíûå ðàçðÿäû êîìïëåêñîâ ïèê-, ïîëèïèê-âîëíà.



äàþòñÿ íà ÝÝÃ ãåíåðàëèçîâàííûìè ðàçðÿ-
äàìè êîìïëåêñîâ ïîëèïèê-âîëíà, êàê êî-
ðîòêèìè èçîëèðîâàííûìè, òàê è ïîâòîðÿ-
þùèìèñÿ ñ ÷àñòîòîé 2-4 Ãö, ñ ïðîäîëæè-
òåëüíîñòüþ ðàçðÿäà 2-6 ñ [20]. Ìèîêëîíè-
÷åñêèå âçäðàãèâàíèÿ ñîâïàäàþò ñ ïîëè-
ñïàéêîâûì êîìïîíåíòîì â ñòðóêòóðå ïèê-
âîëíîâîãî êîìïëåêñà. Ïðè ýòîì âåðîÿò-
íîñòü êëèíè÷åñêîãî ïðîÿâëåíèÿ ìèîêëî-
íóñà òåì âûøå, ÷åì áîëüøå ïîëèñïàéêîâ
ðåãèñòðèðóåòñÿ â ðàçðÿäå [13]. Ïðè ïðîâå-
äåíèè ïðîäîëæåííîãî âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòî-
ðèíãà ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ ìîæíî
çàðåãèñòðèðîâàòü íå òîëüêî â áîäðñòâîâà-
íèè, íî è âî ñíå. 

Ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû ñîîòâåòñòâóþò ïîÿâëåíèþ ãåíåðàëè-
çîâàííûõ ðàçðÿäîâ ñïàéê/ïîëèñïàéê-
ìåäëåííàÿ âîëíà ñ ÷àñòîòîé îò 2 äî 4 Ãö íà
ÝÝÃ. Â ðåàëèçàöèè êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëå-
íèé óêàçàííûõ ïðèñòóïîâ çàäåéñòâîâàíû
ñëåäóþùèå ìåõàíèçìû. Ìèîêëîíè÷åñêèé
êîìïîíåíò âîçíèêàåò â ïåðèîä ïîÿâëåíèÿ
ïîëèñïàéêîâ íà ÝÝÃ. ÝÌÃ-êîððåëÿò ìèî-
êëîíè÷åñêîãî âçäðàãèâàíèÿ – äèôôóçíàÿ
âñïûøêà äëèòåëüíîñòüþ îêîëî 100 ìñ. Äà-
ëåå ñëåäóåò áîëåå äëèòåëüíûé ïîñò-ìèî-
êëîíè÷åñêèé ëàòåíòíûé «silent» ïåðèîä
(200-500 ìñ), êàê ïðàâèëî, ñîîòâåòñòâóþ-
ùèé ìåäëåííîé âîëíå â ñòðóêòóðå êîì-
ïëåêñà ïèê-âîëíà è ñîïðîâîæäàþùèéñÿ
ôåíîìåíîì àòîíèè [20]. Ñî÷åòàíèå âûðà-
æåííîãî ìèîêëîíè÷åñêîãî âçäðàãèâàíèÿ
è ïîñò-ìèîêëîíè÷åñêîãî ëàòåíòíîãî ïå-
ðèîäà âûçûâàåò ïðèñòóï ïàäåíèÿ («drop
attacks»). Äàííàÿ êëèíè÷åñêàÿ îñîáåí-
íîñòü îòðàæàåò ñàì òåðìèí «ìèîêëîíè÷å-
ñêè-àòîíè÷åñêèå ïðèñòóïû», òèïè÷íûå
äëÿ ÌÀÝ. Àòîíèÿ, âûçâàííàÿ ëàòåíòíûì
ïåðèîäîì íà ÝÌÃ, ìîæåò òàêæå âîçíèêàòü
è áåç êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé ïðåäøåñò-
âóþùåãî ìèîêëîíè÷åñêîãî âçäðàãèâàíèÿ
ñ ôîðìèðîâàíèåì êàðòèíû àòîíè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ. 

Ñîãëàñíî èññëåäîâàíèþ H. Oguni è ñî-
àâò. (1992), ó ÷àñòè áîëüíûõ ÌÀÝ âîçìîæ-
íî ïîÿâëåíèå «÷èñòûõ» àòîíè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ [33]. Èçó÷åíèå äàííûõ ïðèñòóïîâ
ïðè ïîëèãðàôè÷åñêîé çàïèñè ïîêàçàëî,
÷òî ïðèñòóïîîáðàçíîå ñíèæåíèå òîíóñà â
ìûøöàõ-àíòàãîíèñòàõ âîçíèêàëî íà ÝÌÃ

âî âðåìÿ ëàòåíòíîãî ïåðèîäà áåç ïðåäøå-
ñòâóþùåãî ìèîêëîíè÷åñêîãî êîìïîíåí-
òà. Àòîíè÷åñêèå ïðèñòóïû âîçíèêàþò
ñèíõðîííî ñ ãåíåðàëèçîâàííûìè ðàçðÿ-
äàìè êîìïëåêñîâ îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîë-
íà â ïåðèîä ôîðìèðîâàíèÿ âûñîêîàìï-
ëèòóäíîé ìåäëåííîé âîëíû [33, 35]. 

Ïðè âîçíèêíîâåíèè ìèîêëîíè÷åñêîãî
ñòàòóñà ðåãèñòðèðóþòñÿ ÷àñòûå íåðåãó-
ëÿðíûå ãåíåðàëèçîâàííûå ïèê-, ïîëèïèê-
âîëíîâûå ðàçðÿäû â ñî÷åòàíèè ñ ìóëüòè-
ðåãèîíàëüíûìè íåçàâèñèìûìè ñïàéê-
âîëíîâûìè êîìïëåêñàìè è ìåäëåííîâîë-
íîâîé àêòèâíîñòüþ, èíîãäà íàïîìèíàÿ
êàðòèíó ãèïñàðèòìèè [10, 20]. 

Àáñàíñû ïðîÿâëÿþòñÿ ñíèæåíèåì
óðîâíÿ ñîçíàíèÿ, ïðèîñòàíàâëèâàíèåì
äâèãàòåëüíîé àêòèâíîñòè ïàöèåíòîâ, îá-
ùåé «çàòîðìîæåííîñòüþ». Ïðè ýòîì âîç-
ìîæíû ìèíèìàëüíûå àòîíè÷åñêèå è ìèî-
êëîíè÷åñêèå ôåíîìåíû. Àáñàíñû ñîïðî-
âîæäàþòñÿ íà ÝÝÃ ãåíåðàëèçîâàííûìè
ðèòìè÷íûìè ïðîäîëæåííûìè (áîëåå 5 ñ)
ïèê-, ïîëèïèê-âîëíîâûìè ðàçðÿäàìè ÷àñ-
òîòîé 2,5-4 Ãö. Ïðè ýòîì ìèîêëîíè÷åñêèé
êîìïîíåíò â ñòðóêòóðå àáñàíñà ñîâïàäàåò
ñî ñïàéêàìè, ïîëèñïàéêàìè, àòîíèÿ íà-
áëþäàåòñÿ â ïåðèîä ìåäëåííîé âîëíû â
ñòðóêòóðå ïèê-âîëíîâîãî êîìïëåêñà. ×àñ-
òîòà àáñàíñîâ ìîæåò çíà÷èòåëüíî íàðàñ-
òàòü ñ âîçíèêíîâåíèåì êëèíè÷åñêîé êàð-
òèíû áåññóäîðîæíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî
ñòàòóñà («ïèê-âîëíîâîé ñòóïîð»). Íåðåäêî
ìèîêëîíè÷åñêèé ñòàòóñ àññîöèèðóåòñÿ ñî
ñòàòóñîì àòèïè÷íûõ àáñàíñîâ [20]. Â ñëó-
÷àå âîçíèêíîâåíèÿ ó áîëüíûõ ÌÀÝ ïðî-
äîëæåííûõ ðèòìè÷íûõ ãåíåðàëèçîâàí-
íûõ ðàçðÿäîâ êîìïëåêñîâ ñïàéê-, ïîëè-
ñïàéê-ìåäëåííàÿ âîëíà íà ÝÝÃ, äàæå áåç
óáåäèòåëüíûõ äîêàçàòåëüñòâ ñíèæåíèÿ
óðîâíÿ ñîçíàíèÿ, âðà÷è äîëæíû áûòü íà-
ñòîðîæåíû â îòíîøåíèè ðàçâèòèÿ áåññó-
äîðîæíîãî ñòàòóñà. 

Òîíè÷åñêèå èëè òîíèêî-âèáðàòîðíûå
ïðèñòóïû, âûÿâëÿåìûå ðÿäîì àâòîðîâ
ïðè ÌÀÝ, ñîïðîâîæäàþòñÿ íà ÝÝÃ ïîÿâ-
ëåíèåì äèôôóçíîé íèçêîàìïëèòóäíîé
ðèòìè÷íîé áûñòðîâîëíîâîé àêòèâíîñòè
÷àñòîòîé 10-15 Ãö, äëÿùåéñÿ âåñü ïåðèîä
ðåãèñòðàöèè òîíè÷åñêîãî íàïðÿæåíèÿ
íà ÝÌÃ [19]. 
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Õàðàêòåðíûì íåýïèëåïòèôîðìíûì
ïàòòåðíîì íà ÝÝÃ, âûÿâëÿåìûì ó ìíîãèõ
ïàöèåíòîâ ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñ-
êîé ýïèëåïñèåé, ÿâëÿåòñÿ òåòà-ðèòì [10].
Ìîíîìîðôíàÿ ðèòìè÷åñêàÿ òåòà-àêòèâ-
íîñòü ÷àñòîòîé îò 4 äî 7 Ãö ëîêàëèçóåòñÿ
ïðåèìóùåñòâåííî â òåìåííûõ îòâåäåíèÿõ
áèñèíõðîííî (òåìåííîé òåòà-ðèòì Äîçå),
íåðåäêî ñî ñâîéñòâîì ê äèôôóçíîìó ðàñ-
ïðîñòðàíåíèþ. Óêàçàííûé ÝÝÃ-ïàòòåðí
ìîæåò ðåãèñòðèðîâàòüñÿ â òå÷åíèå âñåãî
ïåðèîäà çàáîëåâàíèÿ. H. Doose (2003) îò-
ìåòèë ñëåäóþùóþ çàêîíîìåðíîñòü: â «ðàç-
ãàð» ïðèñòóïîâ òåòà-ðèòì, êàê ïðàâèëî,
èððåãóëÿðåí è ìàêñèìàëüíî çàìåäëåíåí, â
ïåðèîä ðåìèññèè íàáëþäàåòñÿ åãî áîëü-
øàÿ ðåãóëÿðíîñòü ñ íàðàñòàíèåì ÷àñòîò-
íûõ õàðàêòåðèñòèê [13]. 

Ïî ìíåíèþ H. Doose (2003), ñîõðàíÿ-
þùèéñÿ òåòà-ðèòì â ïîäðîñòêîâîì è â
ìîëîäîì âçðîñëîì âîçðàñòå íåèçìåííî
ñâÿçàí ñ áîëåå âûñîêèì ðèñêîì ðàçâèòèÿ
â ïîñëåäñòâèè ãåíåðàëèçîâàííûõ òîíè-
êî-êëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ [13]. È íàîáî-
ðîò, ïîÿâëåíèå àëüôà-ðèòìà íà ôîíå ðå-
äóêöèè òåòà-àêòèâíîñòè â ïåðèîä ïóáåð-
òàòà ÿâëÿåòñÿ õîðîøèì ïðîãíîñòè÷åñêèì
çíàêîì, äàæå åñëè â ýòîò ïåðèîä áóäóò ðå-
ãèñòðèðîâàòüñÿ èçîëèðîâàííûå ñïàéê-
âîëíîâûå êîìïëåêñû.

Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ. Èçìåíåíèÿ, ïî-
ëó÷åííûå ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè, íåñïå-
öèôè÷íû. Ñîãëàñíî êðèòåðèÿì äèàãíîçà,
áîëüíûå ÌÀÝ íå äîëæíû èìåòü èçìåíåíèé
ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè. Îäíàêî íåðåäêî,
îñîáåííî ïðè äëèòåëüíîì àíàìíåçå ýïè-
ëåïñèè, ïðè ÌÐÒ èññëåäîâàíèè âûÿâëÿåòñÿ
óìåðåííàÿ äèôôóçíàÿ êîðòèêàëüíàÿ àòðî-
ôèÿ. Â îòäåëüíûõ ïóáëèêàöèÿõ óêàçûâàåò-
ñÿ íà âîçìîæíîñòü îáíàðóæåíèÿ ëîêàëü-
íûõ ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé â ìîçãå, âû-
çâàííûõ ïåðèíàòàëüíîé ýíöåôàëîïàòèåé,
âðîæäåííûìè èëè ïðèîáðåòåííûìè ñîñó-
äèñòûìè íàðóøåíèÿìè, îäíàêî, îòíåñåíèå
äàííûõ ñëó÷àåâ ê ÌÀÝ âåñüìà äèñêóññèîí-
íîå (Ìóõèí Ê.Þ. è ñîàâò., 1996; P. Jiruska è
ñîàâò., 2011).

Íîçîëîãè÷åñêàÿ ñàìîñòîÿòåëüíîñòü.
Êðèòåðèè äèàãíîçà è äèôôåðåíöèàëü-
íûé äèàãíîç. Â êëàññèôèêàöèè ýïèëåï-
òè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ ÌÀÝ çàíèìàåò îñî-

áîå è íåîäíîçíà÷íîå ïîëîæåíèå. Îòíåñå-
íèå ýïèëåïñèè ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè-
÷åñêèìè ïðèñòóïàìè ê ãðóïïå èäèîïàòè-
÷åñêèõ ãåíåðàëèçîâàííûõ ýïèëåïñèé
ïîäðàçóìåâàåò îòñóòñòâèå â ýòèîëîãèè
çàáîëåâàíèÿ äðóãèõ ïðè÷èí, êðîìå «ãåíå-
òè÷åñêîé ïðåäðàñïîëîæåííîñòè» [16, 34,
39]. Âìåñòå ñ òåì, áîëüøîå êîëè÷åñòâî
ïóáëèêàöèé ñîîáùàåò î âîçìîæíîñòè
ðàçâèòèÿ ñèìïòîìîêîìïëåêñà ýïèëåïñèè
ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêèìè ïðèñòó-
ïàìè ïðè äðóãèõ çàáîëåâàíèÿõ, ñîïðî-
âîæäàþùèõñÿ ïîðàæåíèåì ãîëîâíîãî
ìîçãà: áîëåçíü Øòóðãå-Âåáåðà [22], íåé-
ðîíàëüíûé öåðîèäíûé ëèïîôóñöèíîç
[18], ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ («ñòðóêòóðíàÿ»)
ëîáíàÿ ýïèëåïñèÿ [21], ãèïîêñè÷åñêè-
èøåìè÷åñêàÿ ïåðèíàòàëüíàÿ ýíöåôàëî-
ïàòèÿ (Ìóõèí Ê.Þ. è ñîàâò., 1996). 

Ñ èäèîïàòè÷åñêèìè ôîðìàìè ýïèëåï-
ñèè ÌÀÝ ñáëèæàþò ñëåäóþùèå îñîáåí-
íîñòè: âûñîêàÿ ÷àñòîòà ñåìåéíûõ ñëó÷àåâ
ýïèëåïñèè è ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ, ãå-
íåðàëèçîâàííûé õàðàêòåð ïðèñòóïîâ
(ÃÑÏ, ìèîêëîíè÷åñêèå, àòîíè÷åñêèå, àá-
ñàíñû), îáíàðóæåíèå íà ÝÝÃ ãåíåðàëèçî-
âàííîé ïèê- è ïîëèïèê-âîëíîâîé àêòèâ-
íîñòè ñ ÷àñòîòîé 3 Ãö, îòñóòñòâèå ñòðóê-
òóðíûõ íàðóøåíèé ïðè íåéðîâèçóàëèçà-
öèè, ïîçèòèâíûé òåðàïåâòè÷åñêèé ýô-
ôåêò ïðè ïðèìåíåíèè âàëüïðîàòîâ. Îä-
íàêî ýïèëåïñèÿ ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòà-
òè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè, áåçóñëîâíî, âû-
äåëÿåòñÿ èç âñåãî ðÿäà ÈÃÝ, èìåÿ îáùèå
÷åðòû ñ ñèìïòîìàòè÷åñêèìè ýïèëåïñèÿ-
ìè. Ýòî êàñàåòñÿ âîçìîæíîñòè ïðèñîåäè-
íåíèÿ òîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ è àòèïè÷-
íûõ àáñàíñîâ, âîçíèêíîâåíèÿ ýïèëåïòè-
÷åñêîãî ñòàòóñà, îáíàðóæåíèÿ íåâðîëîãè-
÷åñêîé ñèìïòîìàòèêè è ñíèæåíèÿ èíòåë-
ëåêòà ó ïàöèåíòîâ, íåðåäêîé òåðàïåâòè÷åñ-
êîé ðåçèñòåíòíîñòè ñ ïåðñèñòèðîâàíèåì
ïðèñòóïîâ. 

Ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ, âñå-òàêè ïðà-
âèëüíåå îòíîñèòü ÌÀÝ â ãðóïïó ýïèëåï-
òè÷åñêèõ ýíöåôàëîïàòèé, ÷òî è áûëî
ïðåäëîæåíî â ïîñëåäíèå ãîäû [18, 25].
Íîðìàëüíîå ðàçâèòèå äåòåé äî ìîìåíòà
íà÷àëà ïðèñòóïîâ è îò÷åòëèâîå ñíèæå-
íèå êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé ïîñëå èõ äå-
áþòà ïîçâîëÿåò îòíåñòè ÌÀÝ â ãðóïïó
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ýïèëåïòè÷åñêèõ ýíöåôàëîïàòèé. Âîç-
ìîæíî, ïîñëåäóþùèå èññëåäîâàíèÿ äîêà-
æóò ãåíåòè÷åñêóþ ãåòåðîãåííîñòü äàííî-
ãî ñèíäðîìà, ÷òî è îïðåäåëÿåò ïðîãíîç
çàáîëåâàíèÿ.

Ñëåäóåò ïðèíöèïèàëüíî ðàçëè÷àòü
ýïèëåïñèþ ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñ-
êèìè ïðèñòóïàìè (èëè ñèíäðîì Äîçå) è
«ôåíîòèïè÷åñêèé ñèìïòîìîêîìïëåêñ» ñ
ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêèìè ïðèñòó-
ïàìè ïðè äðóãèõ çàáîëåâàíèÿõ, â òîì
÷èñëå, ïðè ñèìïòîìàòè÷åñêîé ëîáíîé
ýïèëåïñèè è íàñëåäñòâåííî-äåãåíåðà-
òèâíûõ çàáîëåâàíèÿõ. «Êëàññè÷åñêèé»
ôåíîòèï ÌÀÝ âêëþ÷àåò íàëè÷èå ÃÑÏ,
ìèîêëîíè÷åñêèõ, ìèîêëîíè÷åñêè-àòî-
íè÷åñêèõ ïàðîêñèçìîâ è àáñàíñîâ ïðè
ìèíèìàëüíîé âûðàæåííîñòè î÷àãîâûõ
íåâðîëîãè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ è èíòåë-
ëåêòóàëüíûõ íàðóøåíèé. Êðèòåðèÿìè
èñêëþ÷åíèÿ ñëóæàò: íàëè÷èå ÷àñòûõ òî-
íè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ â áîäðñòâîâàíèè;
ïîÿâëåíèå ôîêàëüíûõ ïðèñòóïîâ è ìóëü-
òèðåãèîíàëüíûõ èçìåíåíèé íà ÝÝÃ; ëî-
êàëüíûå íàðóøåíèÿ, âûÿâëåííûå ïðè
íåéðîâèçóàëèçàöèè; ïðîãðåññèðóþùåå
òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ ñ íàðàñòàíèåì íå-
âðîëîãè÷åñêèõ íàðóøåíèé. 

Íåñìîòðÿ íà çíà÷èòåëüíóþ êëèíè÷åñ-
êóþ ãåòåðîãåííîñòü ÌÀÝ ïðåäñòàâëÿåò
ñîáîé îòäåëüíûé ýïèëåïòè÷åñêèé ñèíä-
ðîì, îòëè÷íûé îò ÑËÃ è äðóãèõ ôîðì
ýïèëåïñèè. Êðèòåðèÿìè äèàãíîçà ÌÀÝ
ÿâëÿþòñÿ [2, 10, 36]:

âûñîêàÿ ÷àñòîòà ñåìåéíûõ ñëó÷àåâ
ýïèëåïñèè, ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ
è àíîìàëüíûõ ÝÝÃ-ïàòòåðíîâ ñðåäè
ðîäñòâåííèêîâ ïðîáàíäà;
íîðìàëüíîå ïñèõîìîòîðíîå ðàçâè-
òèå äåòåé äî íà÷àëà çàáîëåâàíèÿ;
äåáþò ïðèñòóïîâ â âîçðàñòå 7 ìåñ –
6 ëåò (ìàêñèìóì 2-6 ëåò);
ïåðâè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûé òèï
ïðèñòóïîâ: ãåíåðàëèçîâàííûå òî-
íèêî-êëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû, ñ êî-
òîðûõ îáû÷íî äåáþòèðóåò çàáîëå-
âàíèå; ìèîêëîíóñ, àòîíè÷åñêèå, ìè-
îêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû, àáñàíñû; âîçìîæíîñòü ïîÿâëå-
íèÿ òîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ âî âðå-
ìÿ ñíà â îòäåëüíûõ ñëó÷àÿõ;

ãåíåðàëèçîâàííàÿ ïèê- è ïîëèïèê-
âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü â ñî÷åòàíèè ñ
ïðîáåãàìè áèïàðèåòàëüíîãî òåòà-
ðèòìà (4-7 Ãö);
îòñóòñòâèå ñòðóêòóðíûõ íàðóøå-
íèé â ìîçãå ïðè íåéðîâèçóàëèçà-
öèè;
âîçìîæíîñòü ïîÿâëåíèÿ íåâðîëî-
ãè÷åñêèõ íàðóøåíèé è ñíèæåíèÿ
èíòåëëåêòà ïî ìåðå ðàçâèòèÿ çàáî-
ëåâàíèÿ;
ôàðìàêîðåçèñòåíòíîñòü ñ âîçìîæ-
íîñòüþ ïåðñèñòèðîâàíèÿ ïðèñòó-
ïîâ â 50% ñëó÷àåâ. 

Äèôôåðåíöèðîâàòü ÌÀÝ íåîáõîäèìî ñ
öåëûì ðÿäîì ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ,
è ïðåæäå âñåãî, ñ ñèíäðîìàìè Ëåííîêñà-
Ãàñòî, ïñåâäî-Ëåííîêñà, Äðàâå, ïðîãðåññè-
ðóþùèìè ýïèëåïñèÿìè ñ ìèîêëîíóñîì, à
òàêæå ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïè-
ëåïñèåé ñ ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûìè
ïðèñòóïàìè. Òî÷íàÿ äèàãíîñòèêà ÌÀÝ ÿâ-
ëÿåòñÿ ïðèíöèïèàëüíî âàæíîé â îòíîøå-
íèè òàêòèêè ëå÷åíèÿ è ïðîãíîçà. 

Íàèáîëüøèå ñëîæíîñòè ìîãóò âîçíè-
êàòü ïðè äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòè-
êå ÌÀÝ ñ ñèíäðîìîì Ëåííîêñà-Ãàñòî. ×à-
ñòûå ðåçèñòåíòíûå ê òåðàïèè òîíè÷åñêèå
àêñèàëüíûå ïðèñòóïû, âîçíèêàþùèå, êàê
â äíåâíîå âðåìÿ, òàê è îñîáåííî – íî÷üþ,
ñîïðîâîæäàþùèåñÿ recruiting rhythm íà
ÝÝÃ, âõîäÿò â êëàññè÷åñêóþ òðèàäó ïðè-
ñòóïîâ ÑËÃ, è íàáëþäàþòñÿ ïðè ÌÀÝ
ëèøü â åäèíè÷íûõ òÿæåëûõ ñëó÷àÿõ (òàê
íàçûâàåìûå, ïåðåõîäíûå ôîðìû îò ÌÀÝ
ê ÑËÃ) [3, 13, 39]. Äëÿ ÌÀÝ íåõàðàêòåðíû
ôîêàëüíûå ïðèñòóïû è ñòðóêòóðíûå èç-
ìåíåíèÿ ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè, ÷òî
âîçìîæíî ó áîëüíûõ ÑËÃ. Ñ äðóãîé ñòîðî-
íû, ìèîêëîíè÷åñêèé âàðèàíò ÑËÃ («ïðî-
ìåæóòî÷íûé» èëè «áîëîíñêèé» âàðèàíò)
ñ ïðåîáëàäàíèåì ìèîêëîíè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ è îòíîñèòåëüíî «ìÿãêèì» òå÷åíè-
åì, ïîõîæ íà êëèíè÷åñêîå òå÷åíèå ÌÀÝ
[29]. Îäíàêî â èññëåäîâàíèè P. Bonanni è
ñîàâò. (2002) ïîêàçàíî ýëåêòðîôèçèîëî-
ãè÷åñêîå ðàçëè÷èå ýïèëåïòè÷åñêîãî ìè-
îêëîíóñà ïðè ÌÀÝ è ÑËÃ [5]. Ïðè ÌÀÝ âîç-
íèêàåò ïåðâè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûé òà-
ëàìî-êîðòèêàëüíûé ìèîêëîíóñ, à ïðè
ÑËÃ – ÷àùå ïî ìåõàíèçìó âòîðè÷íîé áè-
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ëàòåðàëüíîé ñèíõðîíèçàöèè èç ëîáíîé
êîðû. H. Doose (1992) îòìåòèë ïðè ÑËÃ
îòñóòñòâèå ïðÿìîé ñâÿçè ìåæäó âîçíèê-
íîâåíèåì ýïèëåïòèôîðìíûõ ÝÝÃ ïàò-
òåðíîâ è ïîÿâëåíèåì êëèíè÷åñêèõ ïàðî-
êñèçìîâ, çà èñêëþ÷åíèåì òîíè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ [10]. Ïðè ÌÀÝ â áîëüøèíñòâå
ñëó÷àåâ èìååòñÿ ÷åòêàÿ çàâèñèìîñòü ìåæ-
äó ïîÿâëåíèåì ïèê- è ïîëèïèê-âîëíîâûõ
êîìïëåêñîâ ñ âîçíèêíîâåíèåì àáñàíñîâ
è ìèîêëîíè÷åñêèõ ïàðîêñèçìîâ. 

Ëå÷åíèå. Ââèäó ÷àñòûõ ïàäåíèé, ïàöè-
åíòàì ðåêîìåíäîâàíî íîøåíèå ñïåöèàëü-
íûõ øëåìîâ ñ çàùèòîé ïîäáîðîäêà è ñî-
îòâåòñòâóþùåå îáîðóäîâàíèå èõ æèëîé
êîìíàòû ñ öåëüþ óìåíüøåíèÿ òðàâìàòè-
çàöèè. Ëå÷åíèå íà÷èíàåòñÿ ñ ìîíîòåðà-
ïèè ïðåïàðàòàìè – ïðîèçâîäíûìè âàëü-
ïðîåâîé êèñëîòû. Ñðåäíèå äîçû âàëüïðî-
àòîâ â ëå÷åíèè ÌÀÝ ñîñòàâëÿþò 30-60
ìã/êã/ñóò. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ âûðà-
æåííûé òåðàïåâòè÷åñêèé ýôôåêò äîñòè-
ãàåòñÿ òîëüêî ïðè ïîëèòåðàïèè. Îïòè-
ìàëüíûå êîìáèíàöèè: ñî÷åòàíèå âàëü-
ïðîàòîâ ñ ëàìîòðèäæèíîì (2-5
ìã/êã/ñóò), ñóêöèíèìèäàìè (îêîëî 30
ìã/êã/ñóò) èëè áåíçîäèàçåïèíàìè (êëîáà-
çàì – îêîëî 1 ìã/êã/ñóò) [17, 18]. Ïî íàøå-
ìó ìíåíèþ, ïðè íåäîñòàòî÷íîé ýôôåê-
òèâíîñòè ìîíîòåðàïèè âàëüïðîàòàìè,
ñëåäóåò ïåðåõîäèòü ê èõ êîìáèíàöèè ñ ëà-
ìîòðèäæèíîì (Mukhin K.Yu. è ñîàâò.,
1998). Â îòëè÷èå îò íåðåäêîé àããðàâàöèè
ìèîêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ïðè ñèíäðî-
ìå Äðàâå, à èíîãäà è ïðè þíîøåñêîé ìèî-
êëîíè÷åñêîé ýïèëåïñèè, ëàìîòðèäæèí,
î÷åâèäíî «ðàáîòàåò» ïðè ÌÀÝ [14]. Â ñëó-
÷àå ïðåîáëàäàíèÿ àáñàíñîâ, à òàêæå ïðè
áåññóäîðîæíîì ýïèëåïòè÷åñêîì ñòàòóñå
ýôôåêòèâíà êîìáèíàöèÿ âàëüïðîàòîâ ñ
ñóêöèíèìèäàìè. H. Oguni è ñîàâò. (2002)
îòìå÷àëè ýôôåêòèâíîñòü ñóêöèíèìèäîâ
â 64% ñëó÷àåâ ÌÀÝ [35]. Ó äåòåé ðàííåãî
âîçðàñòà ïðè ÷àñòûõ ÃÑÏ âîçìîæíî ïðè-
ìåíåíèå ôåíîáàðáèòàëà â ñðåäíåé äîçå 2-
5 ìã/êã/ñóò [18]. Åäèíè÷íûå ñîîáùåíèÿ
ïîêàçûâàþò ýôôåêòèâíîñòü òîïèðàìàòà
è ðóôèíàìèäà ïðè àòîíè÷åñêèõ ïðèñòó-
ïàõ ïàäåíèé, à òàêæå ýôôåêòèâíîñòü ëå-
âåòèðàöåòàìà, çîíèñàìèäà, ñóëüòèàìà è
áðîìèäîâ ó áîëüíûõ ÌÀÝ [23, 26, 36, 43].

Âìåñòå ñ òåì, J. Kroll-Seger è ñîàâò. (2006)
ñîîáùèëè î ðåçêîé àããðàâàöèè ìèîêëî-
íóñà ó 3-ëåòíåãî ìàëü÷èêà, áîëüíîãî ÌÀÝ,
ïðè çàìåíå âàëüïðîàòîâ íà ëåâåòèðàöå-
òàì [26]. Â îòäåëüíûõ ïóáëèêàöèÿõ ïðè
ðåçèñòåíòíîì òå÷åíèè îòìå÷àåòñÿ ýô-
ôåêòèâíîñòü ñòåðîèäíûõ ãîðìîíîâ (äåê-
ñàìåòàçîí, ïðåäíèçîëîí, ÀÊÒÃ) [9, 35]. 

Kelley S.A., Kossoff E.H. (2010) ñ÷èòàþò,
÷òî ìîäèôèöèðîâàííàÿ äèåòà Àòêèíñà
ÿâëÿåòñÿ âåñüìà ïåðñïåêòèâíîé â ëå÷å-
íèè ÌÀÝ è äîëæíà ïðèìåíÿòüñÿ íå òîëü-
êî â ðåçèñòåíòíûõ ñëó÷àÿõ, íî è ñðàçó ïî-
ñëå íåýôôåêòèâíîñòè áàçîâîé òåðàïèè
[25]. Îñîáàÿ ýôôåêòèâíîñòü êåòîãåííîé
äèåòû êîíñòàòèðóåòñÿ ó áîëüíûõ ÌÀÝ ñ
ìóòàöèåé â ãåíå SLC2A1 ñ íàðóøåíèåì
òðàíñïîðòà ãëþêîçû [32].

Ïðîòèâîïîêàçàíû ê ïðèìåíåíèþ ïðå-
ïàðàòû, êîòîðûå ìîãóò àããðàâèðîâàòü
ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû è âûçûâàòü
ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ ïðè ÌÀÝ: êàðáà-
ìàçåïèí/îêñêàðáàçåïèí, ôåíèòîèí, âèãà-
áàòðèí, ãàáàïåíòèí, òèàãàáèí. Âìåñòå ñ
òåì, ïî íàøèì äàííûì, äîáàâëåíèå íå-
áîëüøèõ äîç êàðáàìàçåïèíà/îêñêàðáàçå-
ïèíà ê ïðåïàðàòàì âàëüïðîåâîé êèñëîòû
ìîæåò áûòü ýôôåêòèâíî ïðè ðåçèñòåíò-
íûõ ê òåðàïèè ÷àñòûõ ÃÑÏ (Ìóõèí Ê.Þ.,
2000).

Ïðîãíîç. Òå÷åíèå ÌÀÝ «âàðèàáåëüíî
è íåïðåäñêàçóåìî» [20], ÷òî, áåçóñëîâíî,
ñâèäåòåëüñòâóåò î ãåòåðîãåííîñòè ñèíä-
ðîìà è «ðàçìûòîñòè» äèàãíîñòè÷åñêèõ
êðèòåðèåâ [15]. Äàííûå î äîñòèæåíèè ðå-
ìèññèè ïðè ñèíäðîìå ÌÀÝ òàêæå î÷åíü
ðàçëè÷íû. Ñíèæåíèå ÷àñòîòû ïðèñòóïîâ
îñóùåñòâèìî â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ, îä-
íàêî, ïîëíàÿ ðåìèññèÿ äîñòèãàåòñÿ, â
ñðåäíåì, ó 50-75% áîëüíûõ. Â íàøåì èñ-
ñëåäîâàíèè òåðàïåâòè÷åñêàÿ ðåìèññèÿ
áûëà äîñòèãíóòà ó 70% áîëüíûõ, ïðåèìó-
ùåñòâåííî, íà êîìáèíàöèè âàëüïðîàòîâ
è ëàìîòðèäæèíà (Ìóõèí Ê.Þ., 2000). Â
èññëåäîâàíèè M. Trivisano è ñîàâò. (2011)
ðåìèññèÿ áûëà äîñòèãíóòà â 89% ñëó÷àåâ
ÌÀÝ, â îñíîâíîì, â òå÷åíèå ïåðâûõ 3,5
ëåò ñ ìîìåíòà äåáþòà ïðèñòóïîâ [42].
Ëèøü ó 2 áîëüíûõ ïðîäîëæàëèñü ðåçèñ-
òåíòíûå ê òåðàïèè òîíè÷åñêèå ïðèñòóïû.
Â ãðóïïå áîëüíûõ ÌÀÝ, îáñëåäîâàííûõ H.
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Oguni è ñîàâò. (2002), ïîëíàÿ ðåìèññèÿ
ïðèñòóïîâ áûëà äîñòèãíóòà ëèøü â 68%
ñëó÷àåâ. Ó îñòàëüíûõ áîëüíûõ ïðîäîëæà-
ëèñü ÃÑÏ è òîíè÷åñêèå ïðèñòóïû [35]. 

Îòäåëüíîãî âíèìàíèÿ çàñëóæèâàåò âî-
ïðîñ î âîçìîæíîñòè ñàìîëèìèòèðóþùå-
ãî òå÷åíèÿ ýïèëåïñèè ïðè ÌÀÝ. Ñóììè-
ðóÿ äàííûå ëèòåðàòóðû, R. Guerrini è ñî-
àâò. (2012) ñîîáùàþò î âîçìîæíîñòè
ñïîíòàííîãî ïðåêðàùåíèÿ ïðèñòóïîâ ó
50-89% áîëüíûõ ÌÀÝ â òå÷åíèå ïåðâûõ 3
ëåò çàáîëåâàíèÿ [20]. Äàííàÿ ãèïîòåçà
íóæäàåòñÿ â äàëüíåéøåé ïðîâåðêå. Â íà-
øåì èññëåäîâàíèè ëèøü ó 1 ïàöèåíòà îá-
íàðóæèëàñü ñïîíòàííàÿ ðåìèññèÿ ïðè-
ñòóïîâ. Â àâòîðèòåòíîì èññëåäîâàíèè H.
Oguni è ñîàâò. (2002), äåéñòâèòåëüíî, ó
89% áîëüíûõ ÌÀÝ íàáëþäàëîñü êóïèðî-
âàíèå ìèîêëîíè÷åñêèõ è àòîíè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ â òå÷åíèå 1-3 ëåò ñ íà÷àëà çà-
áîëåâàíèÿ, íî äðóãèå òèïû ïðèñòóïîâ,
âêëþ÷àÿ ÃÑÏ, ïåðñèñòèðîâàëè [35]. Ïî
êðàéíåé ìåðå, ñîçäàåòñÿ âïå÷àòëåíèå, ÷òî
ïðèñòóïû ó áîëüíûõ ÌÀÝ íàèáîëåå ðåçè-
ñòåíòíû ê ëå÷åíèþ â òå÷åíèå ïåðâûõ ìå-
ñÿöåâ ñ ìîìåíòà äåáþòà çàáîëåâàíèÿ, à ñ
âîçðàñòîì ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ îíè
ñòàíîâÿòñÿ áîëåå «÷óâñòâèòåëüíû» ê òåðà-
ïèè ÀÝÏ [20]. Íå èñêëþ÷åíî, ÷òî ÷àñòü
ñëó÷àåâ ÌÀÝ îáóñëîâëåíà êîìáèíàöèåé
äâóõ ôàêòîðîâ: ãåíåòè÷åñêîé ïðåäðàñïî-
ëîæåííîñòè è âðîæäåííîãî íàðóøåíèÿ
ñîçðåâàíèÿ ìîçãà [15]. 

Âîïðîñ î âîçìîæíîñòè òðàíñôîðìà-
öèè ÌÀÝ â ñèíäðîì Ëåííîêñà-Ãàñòî èëè
äðóãèå ôîðìû ýïèëåïñèè îñòàåòñÿ îò-
êðûòûì. Â ðÿäå ïóáëèêàöèé ñîîáùàåòñÿ,
÷òî ñ òå÷åíèåì âðåìåíè ó íåêîòîðûõ
áîëüíûõ ïîÿâëÿþòñÿ ðåçèñòåíòíûå ê òå-
ðàïèè òîíè÷åñêèå ïðèñòóïû â áîäðñòâî-
âàíèè, ôîêàëüíûå ïðèñòóïû, äîáðîêà÷å-
ñòâåííûå ýïèëåïòèôîðìíûå ïàòòåðíû
äåòñòâà (ÄÝÏÄ) íà ÝÝÃ è äðóãèå ïðèçíà-
êè, íå óêëàäûâàþùèåñÿ â «êëàññè÷åñêóþ»
êàðòèíó çàáîëåâàíèÿ [24, 35, 42]. Âåñüìà
âåðîÿòíî, ÷òî â ýòèõ ñëó÷àÿõ ðå÷ü èäåò î
äðóãèõ ôîðìàõ ýïèëåïñèè èçíà÷àëüíî,
ôåíîòèïè÷åñêè, íàïîìèíàþùèõ ÌÀÝ.

Èìååòñÿ ñîîáùåíèå î åäèíè÷íîì ñëó÷àå
òðàíñôîðìàöèè äîáðîêà÷åñòâåííîé ìè-
îêëîíè÷åñêîé ýïèëåïñèè ìëàäåí÷åñòâà â
ÌÀÝ [4]. Àâòîðû ñîîáùàþò î ïàöèåíòå, ó
êîòîðîãî áûëà äèàãíîñòèðîâàíà äîáðî-
êà÷åñòâåííàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåï-
ñèÿ ìëàäåí÷åñòâà ñ ïîñëåäóþùåé ïîëíîé
ðåìèññèåé. ×åðåç 2 ãîäà ðåìèññèè áåç òå-
ðàïèè ÀÝÏ, â âîçðàñòå 4 ëåò, ó ïàöèåíòà
ðàçâèëàñü òèïè÷íàÿ ýëåêòðîêëèíè÷åñêàÿ
êàðòèíà ÌÀÝ. Â íåñêîëüêèõ èññëåäîâàíè-
ÿõ ïîä÷åðêèâàåòñÿ, ÷òî êëèíèêà ÌÀÝ ìî-
æåò âîçíèêàòü ó äåòåé ñ ôåíîòèïîì èäèî-
ïàòè÷åñêîé ýïèëåïñèè ñ ôåáðèëüíûìè
ïðèñòóïàìè ïëþñ [37].

Ñóììèðóÿ, ê íåáëàãîïðèÿòíûì ôàêòî-
ðàì òå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ ìîãóò áûòü îò-
íåñåíû ñëåäóþùèå:

÷àñòûå ýïèçîäû áåññóäîðîæíîãî
ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà;
÷àñòûå ãåíåðàëèçîâàííûå ñóäî-
ðîæíûå ïðèñòóïû;
÷àñòûå òîíè÷åñêèå è òîíèêî-âè-
áðàòîðíûå ïðèñòóïû, îñîáåííî,
âîçíèêàþùèå â áîäðñòâîâàíèè;
÷àñòûå ïðèñòóïû ïàäåíèé è àòè-
ïè÷íûå àáñàíñû;
âûðàæåííûé èíòåëëåêòóàëüíûé äå-
ôèöèò ó ïàöèåíòîâ. 

Îäíàêî íå âñå àâòîðû ïîääåðæèâàþò
äàííûå êðèòåðèè íåáëàãîïðèÿòíîãî ïðî-
ãíîçà ïðè ÌÀÝ. Ïî ìíåíèþ A. Kaminska è
ñîàâò. (1999), íå ñóùåñòâóåò äîñòîâåðíûõ
êðèòåðèåâ, íà îñíîâàíèè êîòîðûõ ìû ìîã-
ëè áû ÷åòêî ïðîãíîçèðîâàòü òå÷åíèå äàí-
íîãî çàáîëåâàíèÿ [24]. 

Áîëüøèíñòâî äåòåé, ñòðàäàþùèõ ÌÀÝ,
èìåþò, õîòÿ áû ìèíèìàëüíûå êîãíèòèâ-
íûå íàðóøåíèÿ, íåðåäêî â ñî÷åòàíèè ñ ãè-
ïåðàêòèâíûì ïîâåäåíèåì, ÷òî çíà÷èòåëü-
íî çàòðóäíÿåò èõ îáó÷åíèå â îáùåîáðàçî-
âàòåëüíîé øêîëå, äàæå â ñëó÷àå ïîëíîãî
êóïèðîâàíèÿ ïðèñòóïîâ. Äàííûé ôàêò
åùå áîëüøå ñáëèæàåò ÌÀÝ ñ ãðóïïîé ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ýíöåôàëîïàòèé. Ïðîäîëæà-
þùèåñÿ ïðèñòóïû è êîãíèòèâíûå íàðó-
øåíèÿ – äâà îñíîâíûõ ôàêòîðà ñíèæåíèÿ
êà÷åñòâà æèçíè áîëüíûõ ÌÀÝ [15].
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