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Ä
îáðîêà÷åñòâåííàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ
ýïèëåïñèÿ ìëàäåí÷åñòâà (ÄÌÝÌ) —
ðåäêàÿ, âîçðàñò-çàâèñèìàÿ ôîðìà

ýïèëåïñèè, ÷àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè, êîòî-
ðîé íå óñòàíîâëåíà. Ïî äàííûì ðàçíûõ
àâòîðîâ, äîëÿ ÄÌÝÌ ñîñòàâëÿåò äî 1-2%
ñðåäè âñåõ ñëó÷àåâ ýïèëåïñèè ñ äåáþòîì
â ïåðâûå 3 ãîäà æèçíè [6, 14]. Ïðåäïîëàãà-
åòñÿ, ÷òî ÄÌÝÌ — ãåíåòè÷åñêè äåòåðìè-
íèðîâàííîå çàáîëåâàíèå, ïåðåäàþùååñÿ
ïî ïîëèãåííîìó òèïó íàñëåäîâàíèÿ; ïðè
ýòîì ãåííûå ìóòàöèè, îòâåòñòâåííûå çà
ðàçâèòèå ýòîãî çàáîëåâàíèÿ, â íàñòîÿùåå
âðåìÿ íå óñòàíîâëåíû [10]. Â Ìåæäóíà-
ðîäíîé êëàññèôèêàöèè ýïèëåïñèè (1989
ã.; 2001 ã.) ÄÌÝÌ îòíåñåíà â ðàçäåë «èäèî-
ïàòè÷åñêèå ãåíåðàëèçîâàííûå ýïèëåï-
ñèè».

Çàáîëåâàíèå äåáþòèðóåò ñ 3-6 ìåñÿöåâ
äî 3 ëåò ó äåòåé ñ íîðìàëüíûì ðàçâèòèåì,
íå èìåâøèõ ôàêòîðîâ ðèñêà ïîðàæåíèÿ
ãîëîâíîãî ìîçãà. Îáëèãàòíûì è åäèíñò-
âåííûì òèïîì ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòó-
ïîâ ïðè ÄÌÝÌ, çà èñêëþ÷åíèåì ôåáðèëü-
íûõ ñóäîðîã, ÿâëÿþòñÿ ÷àñòûå, îäèíî÷-
íûå èëè êîðîòêèå êëàñòåðíûå ñåðèè ìèî-
êëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, âîçíèêàþùèå
êàê â áîäðñòâîâàíèè, òàê è âî ñíå [5, 14].
Ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû ïðè ÄÌÝÌ
ïðåèìóùåñòâåííî âîâëåêàþò ïðîêñè-
ìàëüíûå îòäåëû âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé è
ìûøöû øåè, ÷òî êëèíè÷åñêè ïðîÿâëÿåò-
ñÿ êîðîòêèì êèâêîì, êëåâêîì è/èëè ïî-
âòîðíûìè âçìàõàìè ðóê. Óòðàòû ñîçíà-
íèÿ â ìîìåíò ìèîêëîíè÷åñêîãî ïðèñòó-
ïà, âåðîÿòíî, íåò; îòñóòñòâóþò òàê æå äû-
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Â ñòàòüå ïðåäñòàâëåíî êëèíè÷åñêîå íàáëþäåíèå ñëó÷àÿ äîáðîêà÷åñòâåííîé ìèîêëîíè÷åñêîé ýïèëåï-
ñèè ìëàäåí÷åñòâà (ÄÌÝÌ) ó ðåáåíêà ñ äåòñêèì öåðåáðàëüíûì ïàðàëè÷îì (ÄÖÏ). Îïèñàíî ïðîñïåêòèâíîå
(äëèòåëüíîñòüþ 2 ãîäà) íàáëþäåíèå çà ïàöèåíòîì ñ îòÿãîùåííûì ïåðèíàòàëüíûì àíàìíåçîì è ôîðìè-
ðîâàíèåì âïîñëåäñòâèè ñïàñòèêî-ãèïåðêèíåòè÷åñêîé ôîðìû ÄÖÏ è ðàçâèòèåì â ðàííåì âîçðàñòå ýïè-
ëåïñèè, ñîîòâåòñòâóþùåé ýëåêòðî-êëèíè÷åñêèì êðèòåðèÿì ôîðìû èäèîïàòè÷åñêîé ãåíåðàëèçîâàííîé
ýïèëåïñèè — ÄÌÝÌ. Âîçìîæíî, ýòî ïåðâîå ïîäîáíîå íàáëþäåíèå, ïðåäñòàâëåííîå â ëèòåðàòóðå. Îòìå÷å-
íà íåîáõîäèìîñòü êîððåêòíîé ñèíäðîìàëüíîé äèàãíîñòèêè ðàçëè÷íûõ ôîðì ýïèëåïñèè ó äåòåé ñ ÄÖÏ.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: äîáðîêà÷åñòâåííàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ ìëàäåí÷åñòâà, ãåíåðàëèçîâàííûå è
ôîêàëüíûå èäèîïàòè÷åñêèå ýïèëåïñèè ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà, äåòñêèé öåðåáðàëüíûé ïàðàëè÷, ñòðóê-
òóðíîå ïîðàæåíèå ìîçãà â ìëàäåí÷åñêîì âîçðàñòå, äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ìëàäåí÷åñêèõ ýïèëåïñèé. 

The article describes a clinical case of benign myoclonic epilepsy of infancy in a child with cerebral palsy. Prospective
observation of a patient (2 years duration) with perinatal pathology and development afterwards of spastic-hyperki-
netic form of cerebral palsy and occurring epilepsy in infancy, corresponding of electro-clinical characteristics of idio-
pathic generalized epilepsy — benign myoclonic epilepsy of infancy. Probably, it is the first description of such clinical
case in literature. The author noted the necessity of correct syndrome diagnosis of different forms of epilepsy in children
with cerebral palsy.

Key words: benign myoclonic epilepsy of infancy, generalized and focal epilepsies in infancy, cerebral palsy,
structural lesions of brain in infancy, differential diagnosis of different forms of epilepsy in infancy. 



õàòåëüíûå è âåãåòàòèâíûå íàðóøåíèÿ
[17, 22]. 

Íåêîòîðûå àâòîðû ïðåäëàãàþò âûäå-
ëÿòü íîçîëîãè÷åñêè ñàìîñòîÿòåëüíóþ
ôîðìó áîëåçíè — «ðåôëåêòîðíûé âàðè-
àíò ÄÌÝÌ», ò.å. ñëó÷àè, êîãäà ìèîêëîíè-
÷åñêèå ïðèñòóïû ïðîâîöèðóþòñÿ ýêçî-
ãåííûìè ôàêòîðàìè [21]. Äðóãèå ñ÷èòàþò
«ðåôëåêòîðíûå ìèîêëîíèè» ñîñòàâíîé
÷àñòüþ åäèíîãî çàáîëåâàíèÿ [12, 14]. Áî-
ëåå òîãî, Auvin S. è ñîàâò. (2006) [11] ïîëà-
ãàåò, ÷òî íàëè÷èå ðåôëåêòîðíûõ ìèîêëî-
íèé — åùå îäèí ïðèçíàê, ïîäòâåðæäàþ-
ùèé äèàãíîç ÄÌÝÌ.  

Íà èíòåðèêòàëüíîé ÝÝÃ ïðè ÄÌÝÌ,
êàê ïðàâèëî, íå âûÿâëÿþò îòêëîíåíèé,
ïðè ýòîì ôîòîïàðîêñèçìàëüíûé îòâåò
âñòðå÷àåòñÿ â 20-27% ñëó÷àåâ. Âî âðåìÿ
ìèîêëîíè÷åñêèõ ñóäîðîã ðåãèñòðèðóåòñÿ
êîðîòêèé ãåíåðàëèçîâàííûé ðàçðÿä âû-
ñîêîàìïëèòóäíîé «ïîëèïèê-âîëíîâîé»
àêòèâíîñòè, ÷òî ïîçâîëÿåò äèôôåðåíöè-
ðîâàòü èõ îò «íåýïèëåïòè÷åñêîãî ìèî-
êëîíóñà» è äðóãèõ òèïîâ ïðèñòóïîâ [2, 3,
7, 13, 19] (ðèñ. 1). Âàæíûì êðèòåðèåì
ÄÌÝÌ, ïî îïðåäåëåíèþ, ÿâëÿåòñÿ îòñóò-
ñòâèå ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé ãîëîâíîãî
ìîçãà íà ÌÐÒ [6, 13, 17]. 

Ìèîêëîíè÷åñêèå ñóäîðîãè ó äåòåé ñ
ÄÌÝÌ âûñîêî÷óâñòâèòåëüíû ê ïðåïàðà-
òàì âàëüïðîåâîé êèñëîòû, ïðè ýòîì â 78-

85% ñëó÷àåâ óäàåòñÿ äîáèòüñÿ ñòîéêîé ðå-
ìèññèè [14]. Îòäàëåííûé ïðîãíîç â îòíî-
øåíèè âûçäîðîâëåíèÿ îò ýïèëåïñèè ñ÷è-
òàåòñÿ áëàãîïðèÿòíûì. Ïðè åñòåñòâåí-
íîì òå÷åíèè ïðîöåññà ñòîéêàÿ ðåìèññèÿ
íàñòóïàåò ÷åðåç 6 ìåñ. – 5 ëåò [6, 14, 22].
Îäíàêî ó 20-30% äåòåé, îñîáåííî ïðè îò-
ñðî÷åííîì íà÷àëå ëå÷åíèÿ, ôîðìèðóþò-
ñÿ êîãíèòèâíûå èëè ïîâåäåí÷åñêèå íàðó-
øåíèÿ ðàçëè÷íîé ñòåïåíè [13, 20]. 

Íèæå ïðèâîäèì êëèíè÷åñêîå íàáëþ-
äåíèå, êîòîðîå âûçâàëî ó íàñ îïðåäåëåí-
íûå äèàãíîñòè÷åñêèå òðóäíîñòè. 

Êëèíè÷åñêîå íàáëþäåíèå
Ìàëü÷èê Ñ.Þ., 7 ìåñÿöåâ. Ïðè ïîñòóï-

ëåíèè æàëîáû ñî ñòîðîíû ìàòåðè íà çà-
äåðæêó ïñèõîìîòîðíîãî ðàçâèòèÿ ðåáåí-
êà è ÷àñòûå «âçäðàãèâàíèÿ, ïåðåäåðãèâà-
íèÿ» ðóê. 

Àíàìíåç æèçíè: ðåáåíîê ðîäèëñÿ ó ìî-
ëîäîé, çäîðîâîé æåíùèíû îò I-îé íîð-
ìàëüíî ïðîòåêàâøåé áåðåìåííîñòè, íà
ñðîêå 40 íåäåëü. Â ðîäàõ: òðóäíîñòè âûâå-
äåíèÿ ãîëîâêè ïëîäà, ýêñòðåííîå êåñàðå-
âî ñå÷åíèå. Îöåíêà ïî øêàëå Àïãàð — 2/4
áàëëà. Çàäåðæêà íà÷àëà ñïîíòàííîãî äû-
õàíèÿ, ïðîâîäèëè ÈÂË â òå÷åíèå 3 ñóòîê. 

Â íåâðîëîãè÷åñêîì ñòàòóñå: óãíåòå-
íèå ñîçíàíèÿ, äèôôóçíàÿ ãèïîòîíèÿ, ãè-
ïîðåôëåêñèÿ, ãèïîäèíàìèÿ. Íåéðîñîíî-
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Ðèñ. 1. Ìàëü÷èê Ò.Ì., 8 ìåñ. ÄÌÝÌ. Ðåãèñòðèðóåòñÿ èêòàëüíûé ïàòòåðí — êîðîòêèé áèëàòåðàëüíûé ðàçðÿä
âûñîêîàìïëèòóäíûõ êîìïëåêñîâ ïîëèïèê-âîëíà â ìîìåíò ãåíåðàëèçîâàííûõ ìèîêëîíè÷åñêèõ ñóäîðîã.
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ãðàôèÿ (ÍÑÃ) (íà 2-îé äåíü æèçíè): îò-
÷åòëèâîå ïîâûøåíèå ýõî-ñèãíàëà â ïîä-
êîðêîâûõ ãàíãëèÿõ. ÍÑÃ (íà 18-é äåíü
æèçíè): ñîõðàíÿåòñÿ ãèïåðýõîãåííîñòü â
ïîäêîðêîâûõ ãàíãëèÿõ, íà÷àëüíûå àòðî-
ôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ ìîçãà (óìåðåííîå
ðàñøèðåíèå æåëóäî÷êîâîé ñèñòåìû è
ñóáàðàõíîèäàëüíûõ ïðîñòðàíñòâ). ÝÝÃ
ìîíèòîðèíã (íà 4-é äåíü æèçíè): óñòîé-
÷èâàÿ íèçêîâîëüòàæíàÿ, íåäèôôåðåíöè-
ðîâàííàÿ àêòèâíîñòü. Â íåîíàòàëüíîì ïå-
ðèîäå «êëèíèêî-ýëåêòðîãðàôè÷åñêèõ»
ñóäîðîã ó ðåáåíêà íå çàôèêñèðîâàíî. Ñå-
ìåéíûé àíàìíåç ïî ýïèëåïñèè íå îòÿãî-
ùåí. Ñ äèàãíîçîì «ãèïîêñè÷åñêè-èøåìè-
÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ ñðåäíåé ñòåïåíè è
ïðåèìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì ïîä-
êîðêîâûõ ãàíãëèåâ» ðåáåíîê â òå÷åíèå 2
íåäåëü íàõîäèëñÿ â îòäåëåíèè èíòåíñèâ-
íîé òåðàïèè.

Àíàìíåç áîëåçíè: Ñî ñëîâ ìàòåðè, ðåáå-
íîê èçíà÷àëüíî ðàçâèâàëñÿ ñ çàäåðæêîé.
Ïðèìåðíî â 4 ìåñÿöà ó ìàëü÷èêà ïîÿâè-
ëèñü ÷àñòûå (2-4 ðàçà â íåäåëþ), à íå-
ñêîëüêî ïîçäíåå —ìíîãîêðàòíûå, åæå-
äíåâíûå ýïèçîäû íåïðîèçâîëüíûõ ñèì-
ìåòðè÷íî-ñèíõðîííûõ «âñêèäûâàíèé»
ðóê, êîòîðûå îòìå÷àëèñü â ñîñòîÿíèè
áîäðñòâîâàíèÿ è ó÷àùàëèñü ïðè çàñûïà-
íèè. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ ïàðîêñèçìû
ïðîâîöèðîâàëèñü ðåçêèì çâóêîì, èñïó-
ãîì, òàêòèëüíîé ñòèìóëÿöèåé. Â îäíîì èç
ñòàöèîíàðîâ ãîðîäà äàííûå ñîñòîÿíèÿ
áûëè ðàñöåíåíû, êàê «êëîíè÷åñêèå ñóäî-
ðîãè» â ñòðóêòóðå ñèìïòîìàòè÷åñêîé
ýïèëåïñèè. Íà ôîíå ïðèåìà ôèíëåïñèíà
ó ðåáåíêà îòìå÷àëîñü îò÷åòëèâîå ó÷àùå-
íèå ïðèñòóïîâ. Ñî ñëîâ ìàòåðè, çà òðåõ-
ìåñÿ÷íûé ïåðèîä ñïîíòàííîãî òå÷åíèÿ
«ñóäîðîæíîãî ñèíäðîìà» (ñ ìîìåíòà äå-
áþòà â 4 ìåñ. äî ïîñëåäíåé ãîñïèòàëèçà-
öèè) îñòàíîâêè èëè ðåãðåññà â ïñèõîìî-
òîðíîì ðàçâèòèè ðåáåíêà íå áûëî. Íà-
îáîðîò, ïî ìíåíèþ ìàòåðè, çà ýòî âðåìÿ
ðåáåíîê, õîòÿ è ìåäëåííî, ïðèîáðåòàë
íîâûå íàâûêè.

Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ íà ìîìåíò
ãîñïèòàëèçàöèè (7 ìåñ.) — ðåáåíîê â ñî-
çíàíèè, ïèùó ãëîòàåò, ñëåäèò, àêòèâíî
óëûáàåòñÿ, ãóëèò, ðàñïîçíàåò ìàòü, îòìå-
÷àþòñÿ ïîïûòêè ïåðåâîðà÷èâàòüñÿ è òÿ-
íóòüñÿ ê èãðóøêå. Ãîëîâó óäåðæèâàåò íå-
ïðîäîëæèòåëüíî, âëîæåííûé â êèñòü

ïðåäìåò äåðæèò íåóâåðåííî, íå ñèäèò.
Ïåðåäíèé ðîäíè÷îê ïðàêòè÷åñêè çàêðûò.
Ñõîäÿùååñÿ êîñîãëàçèå. Äèôôóçíàÿ ìû-
øå÷íàÿ ãèïîòîíèÿ, ñìåíÿþùàÿñÿ äèñòî-
íèåé. Îæèâëåíèå ñóõîæèëüíûõ ðåôëåê-
ñîâ. Ñîõðàíåíû øåéíî-òîíè÷åñêèå ðå-
ôëåêñû.

Ôåíîìåíîëîãèÿ ïðèñòóïîâ îöåíèâà-
ëàñü ïî äàííûì àíàìíåçà, ïî äàííûì íå-
ïîñðåäñòâåííîãî âèçóàëüíîãî íàáëþäå-
íèÿ, ïðåäñòàâëåííûõ ðîäèòåëÿìè äîìàø-
íèõ âèäåîçàïèñåé è âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòî-
ðèíãà. Ó ðåáåíêà îòìå÷àþòñÿ åæåäíåâíûå,
ìíîãîêðàòíûå (äåñÿòêè ðàç çà ñóòêè), ïðî-
òåêàþùèå â áîäðñòâîâàíèè è âî ñíå, ïà-
ðîêñèçìû â âèäå îäèíî÷íûõ èëè ñåðèé-
íûõ (2-5 ïîñëåäîâàòåëüíûõ ñîêðàùåíèé),
ñèíõðîííûõ ìèîêëîíè÷åñêèõ âçäðàãèâà-
íèé âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé. Ïðè ýòîì
ìûøöû øåè, òóëîâèùà, íèæíèõ êîíå÷íî-
ñòåé è ëèöåâîé ìóñêóëàòóðû íå âîâëåêà-
ëèñü. Â ñîñòàâå ïàðîêñèçìà îòñóòñòâóåò
òîíè÷åñêèé êîìïîíåíò, íåò óáåäèòåëü-
íûõ äàííûõ çà íàðóøåíèå ñîçíàíèÿ, äû-
õàíèÿ, íàëè÷èÿ ãëàçíûõ è âåãåòàòèâíûõ
ôåíîìåíîâ. Â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ â áîäð-
ñòâîâàíèè ïðèñòóïû ïðîâîöèðîâàëèñü
ðåçêèì çâóêîì (èñïóãîì) èëè òàêòèëüíîé
ñòèìóëÿöèåé (íàïðèìåð, ïðè ïðîâåäåíèè
ìàññàæà). Âî âðåìÿ íî÷íîãî è äíåâíîãî
ñíà ïðèñòóïû ðàçâèâàëèñü â ïåðâûå 20
ìèíóò ïîñëå çàñûïàíèÿ è èìåëè àíàëî-
ãè÷íóþ êèíåìàòèêó. Ïðè íàñèëüñòâåííîì
ïðîáóæäåíèè ðåáåíêà ìèîêëîíèè ïîâòî-
ðÿëèñü. Ïðîáà «ïîñòóêèâàíèÿ ïî êîí÷èêó
íîñà» îòðèöàòåëüíàÿ (òåñò íà ðàçâèòèå
ôåíîìåíà ãèïåðýêïëåêñèè). 

Âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíã (7 ìåñ.): óìå-
ðåííîå äèôôóçíîå çàìåäëåíèå àêòèâíîñ-
òè (çàäåðæêà ôîðìèðîâàíèÿ îñíîâíîãî
ðèòìà ÝÝÃ). Ñïîíòàííàÿ ýïèëåïòèôîðì-
íàÿ àêòèâíîñòü íå ðåãèñòðèðóåòñÿ. Ôîòî-
ïàðîêñèçìàëüíûé îòâåò íå ïîëó÷åí. Ýëå-
êòðîãðàôè÷åñêàÿ ñòðóêòóðà ñíà ñîõðàíå-
íà. Â íà÷àëüíûõ ñòàäèÿõ ôàçû ìåäëåííî-
ãî ñíà ó ðåáåíêà îòìå÷àþòñÿ ïîâòîðíûå,
õàðàêòåðíûå âûøåîïèñàííûì ìèîêëî-
íè÷åñêèå âçäðàãèâàíèÿ âåðõíèõ êîíå÷-
íîñòåé, êîòîðûì âî âñåõ ñëó÷àÿõ ñîîòâåò-
ñòâîâàëè ãåíåðàëèçîâàííûå, êîðîòêèå
ðàçðÿäû âûñîêîàìïëèòóäíûõ êîìïëåê-
ñîâ ïîëèïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà — èêòàëü-
íûé ïàòòåðí (ðèñ. 2).
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Ïîñëå ââåäåíèÿ êîíâóëåêñà â ñóòî÷íîé
äîçå 30-35 ìã/êã ïðèñòóïû ïîëíîñòüþ (!)
êóïèðîâàíû â òå÷åíèå íåäåëè (ïðè ïåð-
ñèñòåíöèè èõ äî íà÷àëà ëå÷åíèÿ â òå÷å-
íèå 3 ìåñÿöåâ).

ÌÐÒ (9 ìåñ.): óìåðåííî âûðàæåííàÿ
êîðòèêàëüíî-ñóáêîðòèêàëüíàÿ àòðîôèÿ.
Ñèììåòðè÷íîå «óïëîòíåíèå» è óìåíüøå-
íèå â îáúåìå ïîäêîðêîâûõ ãàíãëèåâ è òà-
ëàìóñîâ (Status marmoratus). 

Âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíã (êîíòðîëü â 9
ìåñÿöåâ è â 2 ãîäà 6 ìåñÿöåâ) — èêòàëüíàÿ
è èíòåðèêòàëüíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àê-
òèâíîñòü íå ðåãèñòðèðóåòñÿ. Ôîòîïàðîê-
ñèçìàëüíûé îòâåò íå ïîëó÷åí.

Îñìîòð â 2 ãîäà 6 ìåñ. Ïðèñòóïû îò-
ñóòñòâóþò íà ôîíå ðåãóëÿðíîãî ïðèåìà
ñðåäíèõ äîç âàëüïðîàòîâ. Ìàòü îòìå÷àåò,
÷òî â âîçðàñòå 1 ãîäà 2 ìåñÿöåâ ñàìîñòîÿ-
òåëüíî îòìåíèëà ïðåïàðàòû, ïðè ýòîì ó
ðåáåíêà âíîâü ïîÿâèëèñü ìèîêëîíè÷åñ-
êèå âçäðàãèâàíèÿ ðóê, êîòîðûå áûñòðî
êóïèðîâàëèñü ïðè âîçîáíîâëåíèè ëå÷å-
íèÿ. Ñî ñëîâ ìàòåðè, çà èñòåêøèé ïåðèîä
íàáëþäåíèÿ ðåáåíîê çíà÷èòåëüíî ïðèáà-
âèë â ïñèõîìîòîðíîì ðàçâèòèè. Ìàëü÷èê
àêòèâíî èíòåðåñóåòñÿ è ðàññìàòðèâàåò
îêðóæàþùèå ïðåäìåòû, äèôôåðåíöèðóåò
«ñâîèõ è ÷óæèõ», îòìå÷àåòñÿ «êîìïëåêñ
îæèâëåíèÿ» ïðè âèäå ìàòåðè, ïðîèçíîñèò
îòäåëüíûå ñëîãè è ñëîâà. Ãîëîâó óäåðæè-

âàåò, ïåðåâîðà÷èâàåòñÿ, ñèäèò ñ ïîñòîðîí-
íåé ïîìîùüþ. Èãðàåò è óäåðæèâàåò â ðó-
êàõ èãðóøêè. Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ:
ñõîäÿùååñÿ êîñîãëàçèå, ìûøå÷íàÿ ñïàñ-
òè÷íîñòü, ñìåíÿþùàÿñÿ äèñòîíèåé, ãè-
ïåðêèíåçû, îæèâëåíèå ñóõîæèëüíûõ ðå-
ôëåêñîâ, ïîëîæèòåëüíûé ñèìïòîì Áàáèí-
ñêîãî. 

Òàêèì îáðàçîì, íà îñíîâàíèè äëèòåëü-
íîãî (â òå÷åíèå 2 ëåò) ïðîñïåêòèâíîãî íà-
áëþäåíèÿ è êîìïëåêñíîãî îáñëåäîâàíèÿ
ðåáåíêó âûñòàâëåí îêîí÷àòåëüíûé äèà-
ãíîç: ÄÖÏ, ñïàñòèêî-ãèïåðêèíåòè÷åñêàÿ
ôîðìà. Îòñòàâàíèå ïñèõîìîòîðíîãî ðàç-
âèòèÿ. Ñõîäÿùååñÿ êîñîãëàçèå. Äîáðîêà-
÷åñòâåííàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ
ìëàäåí÷åñòâà (ïåðèîä ðåìèññèè).

Îáñóæäåíèå
Äàííîå êëèíè÷åñêîå íàáëþäåíèå

ïðåäñòàâëÿåòñÿ íàì èíòåðåñíûì è íåîä-
íîçíà÷íûì â êëèíè÷åñêîé èíòåðïðåòà-
öèè. Ñ îäíîé ñòîðîíû, ó ðåáåíêà èìåëèñü
îñíîâíûå êëèíèêî-ýëåêòðîãðàôè÷åñêèå
êðèòåðèè «Äîáðîêà÷åñòâåííîé ìèîêëî-
íè÷åñêîé ýïèëåïñèè ìëàäåí÷åñòâà», à
èìåííî — òèïè÷íûé âîçðàñò äåáþòà, íà-
ëè÷èå ÷àñòûõ ãåíåðàëèçîâàííûõ ìèî-
êëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, êîòîðûå â íåêî-
òîðûõ ñëó÷àÿõ ïðîâîöèðîâàëèñü ýêçî-
ãåííîé ñòèìóëÿöèåé (ðåôëåêòîðíûå ìè-
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Ðèñ. 2. Èêòàëüíàÿ ãåíåðàëèçîâàííàÿ àêòèâíîñòü. Â ìîìåíò îäèíî÷íûõ ìèîêëîíèé ðåãèñòðèðóåòñÿ êîðîòêèé ðàçðÿä
âûñîêîàìïëèòóäíîé ïîëèïèê-âîëíîâîé àêòèâíîñòè (îòìå÷åíî ñòðåëêîé). Ïðè ïîâòîðíûõ ñåðèéíûõ ìèîêëîíèÿõ
(ïñåâäîêëîíèè) íà ÝÝÃ îòìå÷àþòñÿ êðàòêîâðåìåííûå ðèòìè÷íûå ãåíåðàëèçîâàííûå âñïûøêè îñòðûõ âîëí (îòìå÷åíî
ñêîáêîé).
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îêëîíèè), îòñóòñòâèå äðóãèõ âèäîâ ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ çà ïåðèîä íàáëþ-
äåíèÿ áîëåå 2 ëåò, áûñòðûé îòâåò íà ëå÷å-
íèå è äëèòåëüíàÿ ñòîéêàÿ ðåìèññèÿ ýïè-
ëåïñèè ïðè èñïîëüçîâàíèè â ìîíîòåðà-
ïèè ñðåäíèõ äîç âàëüïðîàòîâ, àããðàâàöèÿ
ìèîêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ êàðáàìàçå-
ïèíîì, îòñóòñòâèå îñòàíîâêè è ðåãðåññà
ïñèõîìîòîðíîãî ðàçâèòèÿ ðåáåíêà ïðè
äëèòåëüíîì òå÷åíèè çàáîëåâàíèÿ, îòñóò-
ñòâèå ãðóáûõ èçìåíåíèé ôîíîâîé àêòèâ-
íîñòè è ýïèëåïòèôîðìíûõ ðàçðÿäîâ íà
ìåæïðèñòóïíîé ÝÝÃ áîäðñòâîâàíèÿ è
ñíà, ðåãèñòðàöèÿ ãåíåðàëèçîâàííîé ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè òîëüêî â ìî-
ìåíò ìèîêëîíè÷åñêîãî ïðèñòóïà [7, 14]. 

Ñ äðóãîé ñòîðîíû, âàæíûìè êðèòåðèÿ-
ìè ÄÌÝÌ, ïî îïðåäåëåíèþ, ÿâëÿþòñÿ íå-
îòÿãîùåííûé ïåðèíàòàëüíûé àíàìíåç,
îòñóòñòâèå íåâðîëîãè÷åñêîé ñèìïòîìà-
òèêè ó äåòåé äî äåáþòà çàáîëåâàíèÿ è îò-
ñóòñòâèå ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé ãîëî-
âíîãî ìîçãà [13]. Â ëèòåðàòóðå èìååòñÿ
åäèíñòâåííîå îïèñàíèå ðàçâèòèÿ ýòîãî
çàáîëåâàíèÿ ó ðåáåíêà ñ áîëåçíüþ Äàóíà
[14]. Rossi P. è ñîàâò. (1997) [22] íàáëþäà-
ëè ñëó÷àé ÄÌÝÌ ó ðåáåíêà, ðîäèâøåãîñÿ
îò îòÿãîùåííîé áåðåìåííîñòè (êðîâîòå-
÷åíèå â ðîäàõ), è â ïîñëåäóþùåì ðàçâè-
âàâøåãîñÿ ñ îòêëîíåíèÿìè; îäíàêî, àâòîð
íå ïðèâîäèò äåòàëüíîãî êëèíèêî-íåâðî-
ëîãè÷åñêîãî îïèñàíèÿ ñîñòîÿíèÿ ïàöè-
åíòà. Â äîñòóïíîé ëèòåðàòóðå íàì íå óäà-
ëîñü îáíàðóæèòü íè îäíîãî íàáëþäåíèÿ
ñëó÷àåâ ÄÌÝÌ ó äåòåé ñ ÄÖÏ èëè äðóãèìè
íåâðîëîãè÷åñêèìè çàáîëåâàíèÿìè, ñî-
ïðîâîæäàþùèìèñÿ ñòðóêòóðíûì ïîðà-
æåíèåì ìîçãà.

Ó äåòåé ñ ÄÖÏ ýïèëåïñèÿ ÿâëÿåòñÿ îä-
íèì èç ñàìûõ ÷àñòûõ êîìîðáèäíûõ ñî-
ñòîÿíèé, îòÿãîùàþùèõ òå÷åíèå îñíîâ-
íîãî çàáîëåâàíèÿ. Ïî íåêîòîðûì äàí-
íûì, ýïèëåïñèÿ ïðè ðàçëè÷íûõ êëèíè÷å-
ñêèõ ôîðìàõ ÄÖÏ âñòðå÷àåòñÿ â 15-90%
ñëó÷àåâ [1, 18]. Ê ñîæàëåíèþ, áîëüøèíñò-
âî àâòîðîâ äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè íå äå-
òàëèçèðóþò ôîðìû ýïèëåïñèè è òèïû
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ó äåòåé ñ
ÄÖÏ. Ïî ìíåíèþ Áåëîóñîâîé Å.Ä. (2004)
[1], ïðè ïîñòàíîâêå äèàãíîçà «ýïèëåïñèÿ»
ó ðåáåíêà ñ ÄÖÏ íåîáõîäèìî ïðèäåðæè-
âàòüñÿ Ìåæäóíàðîäíîé êëàññèôèêàöèè
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ (1981) è ýïè-

ëåïñèè (1989), ñòðåìèòüñÿ ê êîððåêòíîé
ïîñòàíîâêå ñèíäðîìàëüíîãî äèàãíîçà, à
íå ïðîñòî âûñòàâëÿòü äèàãíîç «ñèìïòî-
ìàòè÷åñêîé ýïèëåïñèè». Áåçóñëîâíî, èçó-
÷åíèå è óòî÷íåíèå ÷àñòîòû âñòðå÷àåìîñ-
òè òåõ èëè èíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðî-
ìîâ ðàñøèðèò íàøè ïðåäñòàâëåíèÿ è
çíàíèÿ î òàêîì ñåðüåçíîì ñîñòîÿíèè, êàê
äåòñêèé öåðåáðàëüíûé ïàðàëè÷, à òàêæå
ïîçâîëèò áîëåå àäåêâàòíî ðàçðàáàòûâàòü
òàêòèêó ëå÷åíèÿ è íàáëþäåíèÿ çà ïàöè-
åíòàìè.      

Âîçìîæíî ëè ðàçâèòèå «äîáðîêà÷åñò-
âåííûõ» èäèîïàòè÷åñêèõ, â òîì ÷èñëå, è
ãåíåðàëèçîâàííûõ, ýïèëåïñèé ó äåòåé ñ
îðãàíè÷åñêèì ïîðàæåíèåì ìîçãà? Äëÿ
ïîäòâåðæäåíèÿ ýòîãî ôàêòà íåîáõîäèìî
äàëüíåéøåå íàêîïëåíèå êëèíè÷åñêèõ
äàííûõ. Ðàññìàòðèâàåìàÿ â ïîñëåäíèå
ãîäû êîíöåïöèÿ «äâîéíîé ïàòîëîãèè»
(dual pathology) òåîðåòè÷åñêè íå èñêëþ-
÷àåò äàííîé âåðîÿòíîñòè. Íàïðèìåð, äî-
êóìåíòèðîâàíû ñëó÷àè ðàçâèòèÿ äîáðî-
êà÷åñòâåííîé ïàðöèàëüíîé ýïèëåïñèè
äåòñòâà ñ öåíòðî-òåìïîðàëüíûìè ñïàé-
êàìè (ðîëàíäè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ) ó äåòåé
ñ ïðèîáðåòåííûì â ïîñòíàòàëüíîì ïåðè-
îäå ñòðóêòóðíûì ïîðàæåíèåì ãîëîâíîãî
ìîçãà [23]. Ìóõèí Ê.Þ. è ñîàâò. (2010)
ïðåäëàãàåò ê ðàññìîòðåíèþ íîâûé ýïè-
ëåïòè÷åñêèé ñèíäðîì — «Ôîêàëüíàÿ ýïè-
ëåïñèÿ äåòñòâà ñî ñòðóêòóðíûìè èçìåíå-
íèÿìè â ìîçãå è äîáðîêà÷åñòâåííûìè
ýïèëåïòèôîðìíûìè ïàòòåðíàìè íà ÝÝÃ»
(ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ). Äàííàÿ ôîðìà ýïèëåï-
ñèè ðàçâèâàåòñÿ ó äåòåé ñ òÿæåëûì ïåðè-
íàòàëüíûì ïîðàæåíèåì ìîçãà è ôîðìè-
ðîâàíèåì â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ â ïîñëå-
äóþùåì ÄÖÏ. Ïî ìíåíèþ àâòîðà, ÔÝÄ-
ÑÈÌ-ÄÝÏÄ çàíèìàåò ïðîìåæóòî÷íîå
òàêñîíîìè÷åñêîå ïîëîæåíèå ìåæäó èäè-
îïàòè÷åñêèìè è ñèìïòîìàòè÷åñêèìè
ôîðìàìè ýïèëåïñèè, íî áëèæå, ïî ñâîèì
êëèíèêî-ýëåêòðîãðàôè÷åñêèì õàðàêòå-
ðèñòèêàì, — ê èäèîïàòè÷åñêèì ôîðìàì
çàáîëåâàíèÿ [8]. 

Êðîìå òîãî, óñòàíîâëåí ôàêò íåðåäêîé
ðåãèñòðàöèè íà ÝÝÃ «ðîëàíäè÷åñêèõ
ñïàéêîâ» ó äåòåé ñ ðàçëè÷íûìè ôîðìàìè
ÄÖÏ áåç ýïèëåïñèè [4]. Îïèñàíû ñëó÷àè
àáñàíñ-ýïèëåïñèè ó äåòåé ñ ÄÖÏ [16]. Ïî
ìíåíèþ ðÿäà àâòîðîâ, þíîøåñêàÿ ìèî-
êëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ (êëàññè÷åñêàÿ
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ôîðìà èäèîïàòè÷åñêîé ãåíåðàëèçîâàí-
íîé ýïèëåïñèè), ïðè íàëè÷èè ñîîòâåòñò-
âóþùèõ êðèòåðèåâ çàáîëåâàíèÿ, ìîæåò
áûòü äèàãíîñòèðîâàíà ó ïàöèåíòîâ ñî
ñòðóêòóðíûìè äåôåêòàìè ìîçãà, íî ïðè
óñëîâèè, ÷òî äàííûå ïîâðåæäåíèÿ íå
âëèÿþò íà êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó è ïðî-
ãíîç ýïèëåïñèè [15]. 

Â ïðåäñòàâëåííîì íàáëþäåíèè, íå-
ñìîòðÿ íà íàëè÷èå ó ðåáåíêà ïåðâè÷íîãî
öåðåáðàëüíîãî ïîâðåæäåíèÿ è íåâðîëî-
ãè÷åñêîãî äåôèöèòà, õàðàêòåð êëèíèêî-
ýëåêòðîãðàôè÷åñêîé êàðòèíû â îñòðîì
ïåðèîäå, äîëãîñðî÷íîå òå÷åíèå çàáîëå-
âàíèÿ è îòäàëåííûé èñõîä, ñ íàøåé òî÷-
êè çðåíèÿ, â öåëîì ñîîòâåòñòâîâàë êðèòå-
ðèÿì èäèîïàòè÷åñêîé ãåíåðàëèçîâàííîé
ýïèëåïñèè. Òàêèì îáðàçîì, ìîæíî ïðåä-
ïîëîæèòü, ÷òî ó íàáëþäàåìîãî ðåáåíêà
èìåëî ìåñòî ñîñóùåñòâîâàíèå ïåðâè÷íî-
ãî ãåíåòè÷åñêîãî äåôåêòà, ïðèâåäøåãî ê
ðàçâèòèþ èäèîïàòè÷åñêîé ãåíåðàëèçî-
âàííîé ýïèëåïñèè (ÄÌÝÌ) è íåçàâèñè-
ìîå (íåýïèëåïòîãåííîå) àíòå-/èíòðàíà-
òàëüíîå ïîâðåæäåíèå ìîçãà. Îäíàêî, ó÷è-
òûâàÿ îòíîñèòåëüíî âûñîêóþ ÷àñòîòó
âñòðå÷àåìîñòè â äåòñêîé ïîïóëÿöèè òÿ-
æåëûõ ïåðèíàòàëüíûõ ïîðàæåíèé ìîçãà
è èäèîïàòè÷åñêèõ ôîðì ýïèëåïñèè, äî-
ñòàòî÷íî ñòðàííî, ÷òî íà ïðàêòèêå è â ëè-
òåðàòóðå èçâåñòíî ìàëîå êîëè÷åñòâî íà-
áëþäåíèé è îïèñàíèé ñî÷åòàíèÿ äàííûõ
ñîñòîÿíèé. Âîçìîæíî, ÷òî â ðÿäå ñëó÷àåâ
íàëè÷èå ïðåäøåñòâóþùåãî «îðãàíè÷åñ-
êîãî» äåôåêòà ìîçãà ó ðåáåíêà è ðàçâèòèå
ó íåãî â ïîñëåäóþùåì ýïèëåïñèè îøè-
áî÷íî òðàêòóåòñÿ, êàê ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ
ýïèëåïñèÿ, ÷òî çà÷àñòóþ âåäåò çà ñîáîé
íåîáîñíîâàííîå, äëèòåëüíîå èñïîëüçî-
âàíèå ìåäèêàìåíòîçíîé ïîëèòåðàïèè è
îãðàíè÷åíèé â ïðîâåäåíèè ðåàáèëèòà-
öèîííûõ ìåðîïðèÿòèé. Â ýòîé ñâÿçè, íàì
ïðåäñòàâëÿåòñÿ âàæíûì âû÷ëåíåíèå èç
ãðóïïû äåòåé ñ ÄÖÏ è ýïèëåïñèåé ñëó÷àè,
óäîâëåòâîðÿþùèå êðèòåðèÿì ÔÝÄÑÈÌ-
ÄÝÏÄ, ïîñêîëüêó ýòî îïðåäåëÿåò òàêòèêó
ëå÷åíèÿ (êàê ïðàâèëî, îòíîñèòåëüíî íå-
ïðîäîëæèòåëüíîå ïðèìåíåíèå ÀÝÏ â ìî-
íîòåðàïèè), ïðîãíîç (âñåãäà áëàãîïðèÿò-
íûé ïî ýïèëåïñèè) è ðåêîìåíäàöèé ïî
ðåàáèëèòàöèè â ñâÿçè ñ îñíîâíûì çàáî-
ëåâàíèåì [8]. 

Ìóõèí Ê.Þ., Àëèõàíîâ À.À. (2000) [6]

ïðè ÌÐÒ èññëåäîâàíèè 220 äåòåé ñ èäèî-
ïàòè÷åñêèìè ãåíåðàëèçîâàííûìè ýïè-
ëåïñèÿìè îáíàðóæèëè, ÷òî ðàçíîîáðàç-
íûå ñòðóêòóðíûå íàðóøåíèÿ â ãîëîâíîì
ìîçãå âñòðå÷àþòñÿ ïðè ðàçëè÷íûõ ôîð-
ìàõ ÈÃÝ â 22-43,3% ñëó÷àåâ. Ïî ìíåíèþ
àâòîðîâ, âîçìîæíû òðè îáúÿñíåíèÿ äàí-
íîãî ôàêòà: (1) âåðèôèöèðîâàííûå ìîð-
ôîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ íàïðÿìóþ íå
ñâÿçàíû ñ ýïèëåïñèåé è, ïî ñóòè, ÿâëÿþò-
ñÿ íåçàâèñèìûìè, «ñëó÷àéíûìè» íàõîä-
êàìè; (2) âîçìîæíî, ñóùåñòâóþò «èäèîïà-
òè÷åñêèå êîïèè» ñèìïòîìàòè÷åñêèõ ýïè-
ëåïñèé; (3) âîçìîæíî, ÷òî â ðÿäå ñëó÷àåâ
ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííûå «ìà-
ëûå, ìèíèìàëüíûå» êîðòèêàëüíûå ìàëü-
ôîðìàöèè ÿâëÿþòñÿ íåïîñðåäñòâåííîé
ïðè÷èíîé èäèîïàòè÷åñêèõ ýïèëåïñèé.
Åñëè ïðèäåðæèâàòüñÿ ýòèõ êîíöåïöèé, òî
â íàøåì ñëó÷àå, âåðîÿòíî, èìååò ìåñòî
ïåðâîå óòâåðæäåíèå.

Â ïðåäñòàâëåííîì íàáëþäåíèè ïðè
ïîñòàíîâêå ðåáåíêó ñ ÄÖÏ äèàãíîçà äîá-
ðîêà÷åñòâåííîé ìèîêëîíè÷åñêîé ýïè-
ëåïñèè ìëàäåí÷åñòâà ìû ïðîâîäèëè äèô-
ôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ñ ñîñòîÿíèÿìè,
ñîïðîâîæäàþùèìèñÿ êàê íåýïèëåïòè÷å-
ñêèì ìèîêëîíóñîì, òàê è ðàçëè÷íûìè
ôîðìàìè ýïèëåïñèè ñ äåáþòîì â ïåðâûå
ãîäû æèçíè, â ñòðóêòóðå êîòîðûõ âñòðå-
÷àþòñÿ ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû.

Ìëàäåí÷åñêèå «ìèîêëîíè÷åñêèå» ýïè-
ëåïñèè ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé ðàçíîðîä-
íóþ êëèíèêî-ýòèîïàòîãåíåòè÷åñêóþ
ãðóïïó. Ñðåäè íèõ âûäåëÿþò: ðàííþþ
ìèîêëîíè÷åñêóþ ýíöåôàëîïàòèþ, ñèíä-
ðîì Âåñòà, òÿæåëóþ ìèîêëîíè÷åñêóþ
ýïèëåïñèþ ìëàäåí÷åñòâà (ñèíäðîì Äðà-
âå), ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêóþ ýïè-
ëåïñèþ (ñèíäðîì Äóçå), ìèîêëîíè÷åñêèé
ñòàòóñ ïðè íåïðîãðåññèðóþùèõ ýíöåôà-
ëîïàòèÿõ, ñèíäðîì Ëåííîêñà—Ãàñòî,
ïðîãðåññèðóþùèå ìèîêëîíóñ-ýïèëåï-
ñèè ñ ðàííèì äåáþòîì, âðîæäåííûå ìå-
òàáîëè÷åñêèå ýíöåôàëîïàòèè, ñîïðî-
âîæäàþùèåñÿ ìèîêëîíè÷åñêèìè ñóäîðî-
ãàìè. Â äàííîì ñëó÷àå îñíîâíûå äèôôå-
ðåíöèàëüíî-äèàãíîñòè÷åñêèå îòëè÷èÿ
ýòèõ ôîðì ýïèëåïñèè îò ÄÌÝÌ: ïîëè-
ìîðôíîñòü ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ â
ñòðóêòóðå óêàçàííûõ ñèíäðîìîâ, ôàðìà-
êîðåçèñòåíòíîñòü, íåðåäêî — ïðîãðåññè-
ðîâàíèå ýïèëåïòè÷åñêîãî ïðîöåññà, íåó-
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êëîííîå ðàçâèòèå îñòàíîâêè è ðåãðåññà
ïñèõîìîòîðíîãî ðàçâèòèÿ ðåáåíêà, à òàê
æå íàëè÷èå ãðóáûõ èçìåíåíèÿ ôîíîâîé,
ìåæïðèñòóïíîé ÝÝÃ [9].

Â äèôôåðåíöèàëüíî-äèàãíîñòè÷åñ-
êèé êðóã ÄÌÝÌ âõîäèò òàêæå ðÿä íåýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ñîñòîÿíèé, íàïðèìåð, äîá-
ðîêà÷åñòâåííûé íåîíàòàëüíûé ìèîêëî-
íóñ ñíà, äîáðîêà÷åñòâåííûé ìëàäåí÷åñ-
êèé ìèîêëîíóñ (ñèíäðîì Ôåäæåðìàíà),
ãèïíàãîãè÷åñêèå ìèîêëîíèè, èíôàí-
òèëüíûé îíàíèçì, spasmus nutans, ãèïåð-
ýêïëåêñèÿ, ãàñòðî-ýçîôàãåëüíûé ðåô-
ëþêñ (ñèíäðîì Ñàíäèôåðà), íåýïèëåïòè-
÷åñêèå äâèæåíèÿ ãëàç ó ìëàäåíöåâ, òðå-
ìîðîïîäîáíûé ãèïåðêèíåç è íåêîòîðûå
äðóãèå. Ïðè ýòîì, ïîìèìî êëèíè÷åñêîé
êàðòèíû, îñíîâíûì äèôåðåíöèàëüíî-äè-
àãíîñòè÷åñêèì êðèòåðèåì ñëóæèò îòñóò-
ñòâèå èêòàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè â ìîìåíò íåýïèëåïòè÷åñêîãî
ïàðîêñèçìà [3].

Â ìèðîâîé ëèòåðàòóðå çà 30-ëåòíèé
ïåðèîä ïîñëå ïåðâîãî îïèñàíèÿ ê íàñòîÿ-
ùåìó âðåìåíè ïðåäñòàâëåíî âñåãî îêîëî
180-190 íàáëþäåíèé ñëó÷àåâ ÄÌÝÌ [11-
14]. Ñîîòâåòñòâåííî, íåñìîòðÿ íà îáùåå
ïðèçíàíèå çàáîëåâàíèÿ, êàê ñàìîñòîÿ-
òåëüíîé íîçîëîãè÷åñêîé åäèíèöû, äî
ñèõ ïîð èäåò ïðîöåññ íàêîïëåíèÿ êëèíè-
÷åñêîãî ìàòåðèàëà. Íàïðèìåð, Auvin S. è
ñîàâò. (2006) íàáëþäàë ñëó÷àé òðàíñôîð-
ìàöèè ÄÌÝÌ â þíîøåñêóþ ìèîêëîíè÷å-
ñêóþ ýïèëåïñèþ. Darra F. è ñîàâò, (2006)

ïðåäñòàâèëè ñëó÷àé ÄÌÝÌ, êîãäà ó ðåáåí-
êà äî äåáþòà õàðàêòåðíûõ ìèîêëîíè÷åñ-
êèõ ñóäîðîã îòìå÷àëèñü ïîâòîðíûå îðî-
ôàöèàëüíûå ïðèñòóïû âî ñíå; ïðè ýòîì
íà ìåæïðèñòóïíîé ÝÝÃ ðåãèñòðèðîâà-
ëèñü òèïè÷íûå «ðîëàíäè÷åñêèå» ñïàéêè.
Êðîìå òîãî, àâòîðû íàáëþäàëè ñëó÷àé
ÄÌÝÌ ñ íåîáû÷íî ïîçäíèì äåáþòîì — â
5 ëåò. Capovilla G. è ñîàâò., (2007) îïèñàëè
8 äåòåé, ó êîòîðûõ ìèîêëîíèè â ñòðóêòó-
ðå ÄÌÝÌ ïðîâîöèðîâàëèñü èñêëþ÷è-
òåëüíî ôîòîñòèìóëÿöèåé.

Ê ñîæàëåíèþ, ïðàêòè÷åñêè âñå àâòîðû
ïðè èçó÷åíèè ÄÌÝÌ èçíà÷àëüíî, àïðèî-
ðè èñêëþ÷àþò èç èññëåäîâàíèÿ äåòåé ñ
èìåþùèìñÿ íåâðîëîãè÷åñêèì äåôèöè-
òîì è ìèîêëîíè÷åñêèìè ñóäîðîãàìè,
ññûëàÿñü ïðè ýòîì íà «êëàññè÷åñêîå» îï-
ðåäåëåíèå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñèíäðîìà [5,
11-13, 19]. Ñ äðóãîé ñòîðîíû, õîðîøî èç-
âåñòíî, ÷òî â ëþáîé îáëàñòè íàó÷íûõ
çíàíèé, êàçàëîñü áû, óñòîÿâøèåñÿ òî÷êè
çðåíèÿ, êîíöåïöèè, îïðåäåëåíèÿ, êëàññè-
ôèêàöèè ðàíüøå èëè ïîçæå íåèçáåæíî
ïîäâåðãàþòñÿ ïåðåîñìûñëåíèþ è ïåðå-
ñìîòðó. Âîçìîæíî, ìû è îøèáëèñü ñ ïî-
ñòàíîâêîé ñîîòâåòñòâóþùåãî äèàãíîçà
ÄÌÝÌ ó ðåáåíêà ñ ÄÖÏ. Äëÿ ïîäòâåðæäå-
íèÿ äàííîãî ôàêòà íåîáõîäèìû íîâûå
íàáëþäåíèÿ è îïèñàíèÿ ñõîæèõ ñëó÷àåâ.  

Íàáëþäåíèå çà ðåáåíêîì ïðîäîëæàåò-
ñÿ. Âåðîÿòíî, ýòî ïåðâîå â ëèòåðàòóðå ïîë-
íîöåííîå îïèñàíèå ñëó÷àÿ ÄÌÝÌ ó ðåáåí-
êà ñ äåòñêèì öåðåáðàëüíûì ïàðàëè÷îì.
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