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Óâàæàåìûå êîëëåãè, äîðîãèå äðóçüÿ è ÷èòà-
òåëè Ðóññêîãî æóðíàëà äåòñêîé íåâðîëîãèè!

Ïåðåä Âàìè òðåòèé âûïóñê íàøåãî æóðíàëà çà
2013 ãîä. Æóðíàë îòêðûâàåò ïåðåäîâàÿ ñòàòüÿ ïðî-
ôåññîðà Àíäðåÿ Ñåðãååâè÷à Ïåòðóõèíà «Áóäóùåå
äåòñêîé íåâðîëîãèè â Ðîññèè», ïîñâÿùåííàÿ ñóùå-
ñòâóþùèì ïðîáëåìàì è ïåðñïåêòèâàì ðàçâèòèÿ
îäíîãî èç ãëàâíûõ íàïðàâëåíèé ìåäèöèíû â íà-
øåé ñòðàíå.

Òðàäèöèîííî, â íàøåì æóðíàëå ïðåäñòàâëåíû
ìàòåðèàëû, ïîñâÿùåííûå ðàçëè÷íûì àñïåêòàì
ýïèëåïñèè. Ñòàòüÿ, ïðåäñòàâëåííàÿ êîëëåêòèâîì
àâòîðîâ ÈÄÍÝ èì. Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè (Ìóõèí Ê.Þ.,
Ìèðîíîâ Ì.Á.), ïîñâÿùåíà ðåäêîìó è î÷åíü âàæíî-
ìó äëÿ äèàãíîñòèêè òèïó ïðèñòóïîâ – èíãèáèòîð-
íûì ýïèëåïòè÷åñêèì ïðèñòóïàì. Ïîäðîáíî ðàñ-
ñìàòðèâàåòñÿ ñåìèîëîãèÿ è äèàãíîñòèêà èíãèáè-
òîðíûõ ïðèñòóïîâ, à òàêæå ïðèíöèïû ëå÷åíèÿ.
Ïîä÷åðêèâàåòñÿ, ÷òî ýòè ïðèñòóïû âñòðå÷àþòñÿ çíà-
÷èòåëüíî ÷àùå, ÷åì äèàãíîñòèðóþòñÿ, è îíè ïðèíöè-
ïèàëüíî îòëè÷àþòñÿ îò ïàðàëè÷åé Òîääà.  Äðóãàÿ ñòà-
òüÿ êîëëåêòèâà àâòîðîâ ÈÄÍÝ (Ãëóõîâà Ë.Þ. è ñîàâò.)
ïðîäîëæàåò öèêë ïóáëèêàöèé, ïîñâÿùåííûõ êëè-
íè÷åñêîé ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôèè. Ïîäðîáíî ðàñ-
ñìàòðèâàåòñÿ ðîëü ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèõ
àêòèâèðóþùèõ ìåòîäîâ (ãèïåðâåíòèëÿöèÿ, ôîòî-
ñòèìóëÿöèÿ è äð.) â äèàãíîñòèêå è äèôôåðåíöè-
àëüíîé äèàãíîñòèêå ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, à
òàêæå èíòåðïðåòàöèÿ è çíà÷åíèå ýòèõ ìåòîäîâ â
êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå íåâðîëîãà. 

Ì.Þ. Áîáûëîâà (ÈÄÍÝ) è Í.Ë. Ïå÷àòíèêîâà
(ÐÄÊÁ) ïðåäñòàâèëè ïîäðîáíûé îáçîð çàðóáåæ-
íîé ëèòåðàòóðû, ïîñâÿùåííûé ãåíåòè÷åñêèì îñ-
íîâàì àóòèñòè÷åñêîãî ðàññòðîéñòâà. 

Ñ ãëóáîêîé ãðóñòüþ è áëàãîäàðíîñòüþ ìû âñïî-
ìèíàåì Àëåêñàíäðà Þðüåâè÷à Åðìàêîâà – èçâåñò-
íîãî ó÷åíîãî, îïûòíîãî âðà÷à-ýïèëåïòîëîãà, òà-
ëàíòëèâîãî, òâîð÷åñêîãî ÷åëîâåêà. Àëåêñàíäð Åð-
ìàêîâ óøåë èç æèçíè 14 àâãóñòà 2013 ãîäà. Îí ïðî-
æèë êîðîòêóþ, íî ÿðêóþ è íàñûùåííóþ æèçíü ó÷å-
íîãî, îñòàâèâ ïîñëå ñåáÿ ìíîæåñòâî íàó÷íûõ òðó-
äîâ, ïàìÿòü è áëàãîäàðíîñòü êîëëåã è ïàöèåíòîâ.

Òðàäèöèîííî äëÿ âàñ ïîäãîòîâëåíû òåñòîâûå
çàäàíèÿ, ñ ïîìîùüþ êîòîðûõ âû ìîæåòå ïðîâå-
ðèòü ñâîè çíàíèÿ ïî ðàçíûì ðàçäåëàì íåâðîëîãèè.

Óâàæàåìûå êîëëåãè! Ìû ïðèãëàøàåì âàñ ê ñî-
òðóäíè÷åñòâó, îáñóæäåíèþ àêòóàëüíûõ âîïðîñîâ
äåòñêîé íåâðîëîãèè, äèñêóññèÿì íà ñòðàíèöàõ Ðóñ-
ñêîãî æóðíàëà äåòñêîé íåâðîëîãèè. Ïðèñûëàéòå
íàì ñòàòüè, îáçîðû, ðåöåíçèè, êðèòè÷åñêèå çàìå-
÷àíèÿ, íàáëþäåíèÿ èç ïðàêòèêè, î÷åðêè ïî èñòî-
ðèè ìåäèöèíû. Èíôîðìàöèþ î íàøåì æóðíàëå âû
ìîæåòå ïîëó÷èòü íà ñàéòå www.epileptologist.ru, à
íàïðàâëÿòü ñòàòüè – ïî àäðåñó RJCN@epileptology.ru.

Ñ ãëóáîêèì óâàæåíèåì, ðóêîâîäèòåëü êëèíèêè
Èíñòèòóòà äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè 
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Å
ñëè áû ÿ ïèñàë áû ýòó ñòàòüþ 50 ëåò íà-
çàä, òî íà÷àë áû åå ñëîâàìè: ...Áëàãîäàðÿ
çàáîòàì Ïàðòèè è Ïðàâèòåëüñòâà… äåò-

ñêàÿ íåâðîëîãèÿ â íàøåé ñòðàíå ïîëó÷èëà
áîëüøîå ðàçâèòèå… Îäíàêî, íåñìîòðÿ íà òî,
÷òî ó íàñ åñòü è ïàðòèÿ è ïðàâèòåëüñòâî, ñêà-
çàòü î òîì, ÷òî â íàøåé ñòðàíå ðàçâèâàåòñÿ
äåòñêàÿ íåâðîëîãèÿ, áóäåò áîëüøèì ïðåóâå-
ëè÷åíèåì. Áîëåå òîãî, ñëåäóåò êîíñòàòèðî-
âàòü, ÷òî ñïåöèàëèçèðîâàííûå îòäåëåíèÿ
äëÿ îêàçàíèÿ íåâðîëîãè÷åñêîé ïîìîùè äå-
òÿì îñíàùåíû õóæå, ÷åì êàêèå-ëèáî äðóãèå
îòäåëåíèÿ â äåòñêèõ áîëüíèöàõ,  çà î÷åíü
ðåäêèì èñêëþ÷åíèåì. Ñèòóàöèÿ îñëîæíÿåò-
ñÿ åùå è òåì, ÷òî è ñàìà ñïåöèàëüíîñòü «äåò-
ñêèé íåâðîëîã» èñêëþ÷åíà èç ïåðå÷íÿ ìåäè-
öèíñêèõ ñïåöèàëüíîñòåé!  Ïðåäìåòîì èññëå-
äîâàíèÿ äåòñêîãî íåâðîëîãà ÿâëÿåòñÿ ìîçã
÷åëîâåêà, à ìîçã ÷åëîâåêà  –  ýòî íå òîëüêî îð-
ãàí,   óïðàâëÿþùèé  äâèæåíèÿìè,  íî è èñòî÷-
íèê ïñèõè÷åñêèõ ïðîöåññîâ,  ò.å. èíòåëëåêòà
è ïñèõèêè!  Â çàâèñèìîñòè îò òîãî, êàêîé
óäåëüíûé âåñ â ïîïóëÿöèè ñîñòàâëÿþò äåòè ñ
íàðóøåíèÿìè èíòåëëåêòà è ïîâåäåíèÿ, è îï-
ðåäåëÿåòñÿ èíòåëëåêòóàëüíûé ïîòåíöèàë îá-
ùåñòâà. Äëÿ òîãî, ÷òîáû ïðîáåëû â îêàçàíèè
ñèñòåìàòèçèðîâàííîé è ñïåöèàëèçèðîâàí-
íîé ïîìîùè äåòÿì ñ íåâðîëîãè÷åñêîé  ïàòî-
ëîãèåé íå ñòàëè îùóòèìûìè äëÿ îáùåñòâà (à
ýòî ÷ðåâàòî íå òîëüêî ãóìàíèñòè÷åñêèìè
ïðîáëåìàìè, íî è ñóãóáî ìàòåðèàëüíûìè, ò.ê.
ðåáåíîê ñ ïàðàëè÷îì, îòñòàâàíèåì â ðàçâè-
òèè, íàðóøåíèåì ïîâåäåíèÿ òðåáóåò óõîäà è
áîëüøèõ ìàòåðèàëüíûõ çàòðàò), íåîáõîäèìî
ïðèíÿòèå ñðî÷íûõ ìåð äëÿ âîçðîæäåíèÿ
ýòîé ìåäèöèíñêîé ñïåöèàëüíîñòè.  Äåòñêàÿ
íåâðîëîãèÿ,  êàê ðàçäåë ìåäèöèíñêîé íàóêè
è êàê âðà÷åáíàÿ ñïåöèàëüíîñòü, ñòàëà ðàçâè-
âàòüñÿ â Ðîññèè  íàðàâíå ñ äðóãèìè ïåðåäî-
âûìè â íàó÷íîì îòíîøåíèè ñòðàíàìè, ÷òî
ñâÿçàíî ñ äåÿòåëüíîñòüþ òàêèõ ó÷åíûõ êàê
Â.Ì. Áåõòåðåâ è ìí. äð.  Îäíàêî, íåñìîòðÿ íà

ýòî, â Ðîññèè  äî ñèõ ïîð íåò èíñòèòóòà äåò-
ñêîé íåâðîëîãèè. Èññëåäîâàíèå ìîçãà ÷åëî-
âåêà òðåáóåò ïðèìåíåíèÿ öåëîãî ðÿäà âûñî-
êîòåõíîëîãè÷íûõ è äîðîãîñòîÿùèõ ìåòîäîâ
(êàê ñ íàó÷íîé, òàê è ñ ïðàêòè÷åñêîé öåëüþ).
Ê íèì îòíîñÿòñÿ è ìåòîäû âûñîêîðàçðåøàþ-
ùåé íåéðîâèçóàëèçàöèè, áèîõèìè÷åñêèå è
èììóíîëîãè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ, ìîðôîëî-
ãè÷åñêèå ìåòîäû,  âêëþ÷àÿ ãèñòîõèìè÷åñêèå
è óëüòðàñòðóêòóðíûå èññëåäîâàíèÿ è, êîíå÷-
íî æå, ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèå.  Îïïîíåí-
òû ìîãóò âîçðàçèòü, ÷òî âñå ýòè ìåòîäû ïðè-
ìåíÿþòñÿ â íàøåé ñòðàíå. Îäíàêî,  íà ñàìîì
äåëå, ýòè èññëåäîâàíèÿ ïðîâîäèòñÿ î÷åíü
ôðàãìåíòàðíî, ôîðìàëüíî è â áîëüøèíñòâå
ñëó÷àåâ íåêà÷åñòâåííî, ïðè èõ âûñîêîé ñòî-
èìîñòè. Íàïðèìåð, ìîæíî ëè ïðîâåñòè áèî-
ïñèþ ìûøö áîëüíîìó ñ ìûøå÷íîé äèñòðî-
ôèåé â ëþáîì ãîðîäå Ðîññèéñêîé Ôåäåðà-
öèè, êðîìå Ìîñêâû è Ñàíêò-Ïåòåðáóðãà?  À
èññëåäîâàòü òàêóþ ðóòèííóþ ôóíêöèþ, êàê
ôóíêöèÿ âíåøíåãî äûõàíèÿ, èëè ïðîâåñòè
òàêîå îáÿçàòåëüíîå èññëåäîâàíèå êàê ýëåêò-
ðîìèîãðàôèÿ? À âåäü òàêîé îïûò áûë. Åùå â
1975 ã. àêàäåìèêîì Ë.Î. Áàäàëÿíîì áûë îðãà-
íèçîâàí Âñåðîññèéñêèé íåðâíî-ìûøå÷íûé
Öåíòð, â êîòîðîì ïðîâîäèëîñü èçó÷åíèå
ýòèõ çàáîëåâàíèé è îêàçûâàëàñü ïðàêòè÷åñ-
êàÿ ïîìîùü áîëüíûì. Ñ ðàñïàäîì Ñîâåòñêîãî
Ñîþçà ïåðåñòàë ôóíêöèîíèðîâàòü è äàííûé
öåíòð, è ñåé÷àñ ýòîé ïðîáëåìîé â Ìîñêâå çà-
íèìàþòñÿ ëèøü îòäåëüíûå ýíòóçèàñòû (ä.ì.í.
Ñ.À. Ìàëüìáåðã  è  Äàäàëè  Å.Ë).

Â ïîñëåäíèå ãîäû ïîëó÷èëè áîëüøîå ðàç-
âèòèå áèîõèìè÷åñêèå è ìîëåêóëÿðíî-ãåíå-
òè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ, îñóùåñòâëÿåìûå âî
Âñåðîññèéñêîì ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêîì Öåíò-
ðå, è  Ìèíçäðàâîì áûëî ïðèíÿòî ðåøåíèå î
ñîçäàíèè ñïåöèàëèçèðîâàííîãî îòäåëåíèÿ â
Ðîññèéñêîé äåòñêîé êëèíè÷åñêîé áîëüíèöå.
Îäíàêî ýòî òîëüêî îäíî îòäåëåíèå íà âñþ
Ðîññèþ! Ìåæäó òåì,  ãåíåòè÷åñêèå èññëåäîâà-
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Ïðîôåññîð êàôåäðû íåâðîëîãèè, íåéðîõèðóðãèè è ìåäèöèíñêîé ãåíåòèêè 
ëå÷åáíîãî ôàêóëüòåòà ÃÁÎÓ ÂÏÎ ÐÍÈÌÓ èì. Í.È. Ïèðîãîâà, Ìîñêâà;
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íèÿ ñâèäåòåëüñòâóþò î òîì, ÷òî êàæäûé äâóõ-
ñîòûé ÷åëîâåê â ïîïóëÿöèè   ÿâëÿåòñÿ íîñèòå-
ëåì ìèòîõîíäðèàëüíîãî ãåíà è ñîâîêóïíàÿ
÷àñòîòà ìåòàáîëè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé íåíà-
ìíîãî  îòñòàåò îò òàêèõ ðàñïðîñòðàíåííûõ
áîëåçíåé, êàê ñàõàðíûé äèàáåò è áðîíõèàëü-
íàÿ àñòìà. Êîíå÷íî æå, ñðåäè íèõ åñòü è ò.í.
«îðôàííûå» (ðåäêî âñòðå÷àþùèåñÿ) áîëåçíè,
íî, òåì áîëåå, äëÿ èõ âûÿâëåíèÿ íóæíî çà÷àñ-
òóþ ïðîâåñòè âåñü ñïåêòð áèîõèìè÷åñêèõ è
ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé,
÷òîáû óñòàíîâèòü òî÷íûé äèàãíîç. Â ñîîòâåò-
ñòâèè ñ ýòè÷åñêèìè òðåáîâàíèÿìè ÕÕI âåêà,
òî÷íûé äèàãíîç, êàêèì áû òðóäíûì îí íå
áûë, äîëæåí áûòü óñòàíîâëåí ïðè æèçíè
áîëüíîãî. Òåì áîëåå, ýòî êàñàåòñÿ íàñëåäñò-
âåííûõ áîëåçíåé, òàê êàê òî÷íûé äèàãíîç íå-
îáõîäèì íå òîëüêî äëÿ âûáîðà ìåòîäà ëå÷å-
íèÿ (êîãäà ýòî âîçìîæíî), íî è äëÿ óòî÷íåíèÿ
ðèñêà ïîâòîðíîãî ðîæäåíèÿ ðåáåíêà ñ ýòîé
ïàòîëîãèåé â ñåìüå è ïðîâåäåíèÿ ìåäèêî-ãå-
íåòè÷åñêîãî êîíñóëüòèðîâàíèÿ.

Çíà÷èòåëüíî ëó÷øå â ïîñëåäíåå äåñÿòèëå-
òèå îáñòîèò äåëî ñ äèàãíîñòèêîé ýïèëåïñèè.
Íå ïî óêàçàíèÿì ñâûøå, à ïî ñîáñòâåííîé
èíèöèàòèâå íà ìåñòàõ îðãàíèçîâàíû ñïåöè-
àëèçèðîâàííûå äèàãíîñòè÷åñêèå Öåíòðû.
Ðåçóëüòàò  î÷åâèäåí – âû íå óâèäèòå áîëüøå
íà óëèöå äåòåé, áüþùèõñÿ â ýïèëåïòè÷åñêîì
ïðèñòóïå, ïîòîìó ÷òî ñåé÷àñ åñòü âñå âîç-
ìîæíîñòè äëÿ óñòàíîâëåíèÿ òî÷íîãî äèà-
ãíîç ýïèëåïñèè è ïðàâèëüíîãî ïîäáîðà òå-
ðàïèè.  Ýòî áûëî äîñòèãíóòî â ðåçóëüòàòå íå-
ïðåðûâíîé îáðàçîâàòåëüíîé è îðãàíèçàöè-
îííîé ðàáîòû êîëëåêòèâà ó÷åíûõ â òå÷åíèå
ïîëóòîðà äåñÿòèëåòèé. Ìîæíî íàçâàòü è ôà-
ìèëèè ñïåöèàëèñòîâ-íåâðîëîãîâ, ðàçâèâ-
øèõ â íàøåé ñòðàíå ýïèëåïòîëîãèþ äî ìè-
ðîâîãî óðîâíÿ. Èõ õîðîøî çíàþò  ïðàêòè÷åñ-
êèå âðà÷è â íàøåé ñòðàíå è çà ðóáåæîì, òåì
íå ìåíåå, õîòåëîñü áû åùå ðàç óïîìÿíóòü èõ
èìåíà: ïðîô. Ìóõèí Ê.Þ., Âîðîíêîâà Ê.Â.,
Õîëèí À.À è äð.  Òåì áîëåå, ÷òî êîëëåêòèâ ýòîò
ðàñôîðìèðîâàí, è ýòî óæå èñòîðèÿ, ê ñîæà-
ëåíèþ, òèïè÷íàÿ äëÿ íàøåé ñòðàíû. Íî è â
îáëàñòè ýïèëåïòîëîãèè ñîõðàíÿåòñÿ ïîòåí-
öèàë äëÿ ðàçâèòèÿ: íåîáõîäèìî cîâåðøåíñò-
âîâàòü  ýëåêòðîôèçèîëîãèþ, äëÿ ýòîãî ñëåäó-
åò ââåñòè îòäåëüíóþ ñïåöèàëüíîñòü, ðàçðà-
áàòûâàòü ïðåõèðóðãè÷åñêóþ äèàãíîñòèêó è
õèðóðãèþ ýïèëåïñèè. Íåîáõîäèìî ñîâåð-
øåíñòâîâàòü îáðàçîâàíèå âðà÷åé è âíåäðÿòü
ìåæäóíàðîäíûé îïûò.

Ñëåäóþùàÿ  âàæíàÿ è íå ìåíåå çíà÷èìàÿ
ïðîáëåìà: äèàãíîñòèêà è ëå÷åíèå èíôåêöè-

îííûõ è äåìèåëèíèçèðóþùèõ çàáîëåâàíèé
íåðâíîé ñèñòåìû. Íà÷èíàÿ ñ 30  ãã. XX-ãî ñòî-
ëåòèÿ áûëè äîñòèãíóòû çíà÷èòåëüíûå óñïå-
õè â èçó÷åíèè íåéðîèíôåêöèé, ñâÿçàííûå ñ
èìåíàìè òàêèõ îòå÷åñòâåííûõ ó÷åíûõ, êàê
Ë.À. Çèëüáåð, Ì.Ñ.  Ìàðãóëèñ,  Ì.Ï. ×óìàêîâ è
ìíîãèå äðóãèå. Îäíàêî â ïîñëåäíèå ãîäû çà-
ìåòíû ïðîáëåìû, êàê è â îáëàñòè îïðåäåëå-
íèÿ âîçáóäèòåëÿ, òàê è â ñôåðå èììóíîëîãè-
÷åñêèõ èññëåäîâàíèé. Âî-ïåðâûõ, ýòè èññëå-
äîâàíèÿ íå âñåãäà âîçìîæíû è â áîëüøèíñò-
âå ñëó÷àåâ íåäîñòóïíû; âî-âòîðûõ, êà÷åñòâî
ýòèõ èññëåäîâàíèé íå äîñòàòî÷íî âûñîêî.
Ïîëó÷åíî î÷åíü ìíîãî ëîæíîïîëîæèòåëü-
íûõ ðåçóëüòàòîâ, à âåäü îò èäåíòèôèêàöèè
âîçáóäèòåëÿ çàâèñèò æèçíü ïàöèåíòà!  Â îá-
ëàñòè äåìèåëèíèçèðóþùèõ çàáîëåâàíèé è
õðîíè÷åñêèõ èíôåêöèîííûõ áîëåçíåé
íåðâíîé ñèñòåìû òàêæå íåîáõîäèìî ñîâåð-
øåíñòâîâàíèå ëàáîðàòîðíîé ñëóæáû, íî, è â
ïåðâóþ î÷åðåäü, òðåáóåòñÿ  ïîâûøåíèå êâà-
ëèôèêàöèè ìåäèöèíñêîãî ïåðñîíàëà. Ýòî
ìîæåò áûòü  äîñòèæèìî òîëüêî ïðè íåïðå-
ðûâíî ïðîäîëæàþùåìñÿ îáðàçîâàíèè âðà-
÷åé. Â ýòîé ñôåðå ìåäèöèíû òàêæå íåîáõî-
äèìî ñîçäàíèå ðåãèîíàëüíûõ ñïåöèàëèçè-
ðîâàííûõ öåíòðîâ. Îäíàêî íå ñëåäóåò çàáû-
âàòü, ÷òî  â ïåðâóþ î÷åðåäü äîëæíà áûòü îñó-
ùåñòâëåíà ïîäãîòîâêà êâàëèôèöèðîâàííûõ
êàäðîâ, è óæå äëÿ íèõ – ñôîðìèðîâàíà ñòðóê-
òóðà è ïîäîáðàíî îáîðóäîâàíèå. Ïî ïðèíöè-
ïó: íå ëþäåé ê ïðèáîðàì è çäàíèÿì, à ê ëþ-
äÿì – è çäàíèÿ è îáîðóäîâàíèå!

Òàê, äëÿ ÷åãî æå íóæåí íàó÷íî-èññëåäîâà-
òåëüñêèé èíñòèòóò äåòñêîé íåâðîëîãèè?
Ïðåæäå âñåãî,  äëÿ ðàçðàáîòêè ñòðàòåãèè íà-
ó÷íûõ èññëåäîâàíèé â îáëàñòè èçó÷åíèÿ ìîç-
ãà ðåáåíêà, äëÿ êîîðäèíàöèè èññëåäîâàòåëü-
ñêèõ ðàáîò, ïðîâîäèìûõ êîëëåêòèâàìè êà-
ôåäð ìåäèöèíñêèõ ÂÓÇîâ (ñ ó÷åòîì òîãî, ÷òî
êàôåäðû ðåøàþò ÷àñòíûå çàäà÷è), äëÿ ïðîâå-
äåíèÿ ïîïóëÿöèîííûõ èññëåäîâàíèé ïî ðàñ-
ïðîñòðàíåííîñòè çàáîëåâàíèé íåðâíîé ñèñ-
òåìû. Â ïðàêòè÷åñêîì îòíîøåíèè, èìåííî
íàó÷íî-èññëåäîâàòåëüñêèé èíñòèòóò äîëæåí
ðàçðàáàòûâàòü äèàãíîñòè÷åñêèå øêàëû è
ïðîòîêîëû ëå÷åíèÿ è ïðîâîäèòü ëîíãèòóäè-
íàëüíûå èññëåäîâàíèÿ ýôôåêòèâíîñòè ëå÷å-
íèÿ íåâðîëîãè÷åñêèõ áîëüíûõ. Ìåðû ïî ðå-
ôîðìèðîâàíèþ çäðàâîîõðàíåíèÿ íàäî ïðè-
íèìàòü ñåé÷àñ, èíà÷å áóäåò ïîçäíî! Íåîáõî-
äèìî íå çàáûâàòü, ÷òî èíòåëëåêò íàöèè ñî-
ñòàâëÿåò êàæäûé îòäåëüíûé ÷ëåí îáùåñòâà è
íàðîäîâ, íàñåëÿþùèõ íàøó ñòðàíó!
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È
íãèáèòîðíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû (ÈÏ) õàðàêòåðèçóþòñÿ íåâîç-
ìîæíîñòüþ âûïîëíèòü ïðîèçâîëü-

íîå äâèæåíèå ïðè ñîõðàííîñòè ñîçíàíèÿ
[18]. Äðóãèå íàçâàíèÿ ïðèñòóïîâ ýòîãî òèïà:
àêèíåòè÷åñêèå ïðèñòóïû, íåãàòèâíûå ìî-
òîðíûå ïðèñòóïû, ãåìèïàðåòè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû, ïàðåòè÷åñêèå ïðèñòóïû, èêòàëüíûé
ïàðåç. 

Èñòîðèÿ èçó÷åíèÿ âîïðîñà. Govers â
1885 ãîäó (öèò. ïî ðóññêîìó èçäàíèþ 1896
ã.) îïèñàë 5 ïàöèåíòîâ, ó êîòîðûõ âî âðåìÿ
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ âîçíèêàëà ïà-
ðàëèçàöèÿ. Òàê, ó îäíîãî èç ïàöèåíòîâ ïðè-
ñòóï ïðîÿâëÿëñÿ âíåçàïíûì áîðìîòàíèåì â
ñî÷åòàíèè ñî ñëàáîñòüþ ïðàâîé ðóêè; ñóäî-
ðîæíûå ïîäåðãèâàíèÿ îòñóòñòâîâàëè.
Govers âïåðâûå ïðåäïîëîæèë, ÷òî «ýïèëåï-

òè÷åñêàÿ àêòèâàöèÿ ìîçãà» ìîæåò âûçûâàòü
êëèíè÷åñêè êàê «ïîëîæèòåëüíûå», òàê è
«îòðèöàòåëüíûå» äâèãàòåëüíûå ôåíîìåíû.
H. Jackson â 1890 ãîäó îïèñàë ïðèñòóï, âî
âðåìÿ êîòîðîãî ó ïàöèåíòà «ðóêà ïàäàëà çà-
ìåðòâî» è îòìå÷àëîñü íàïðÿæåíèå ëèöåâîé
ìóñêóëàòóðû íà ýòîé æå ñòîðîíå. H. Higer
(1897) îïèñàë ïàöèåíòà ñ ïðîäîëæèòåëü-
íûì èêòàëüíûì ãåìèïàðåçîì, è ïîçæå ââåë
òåðìèí «status hemiparaliticus», ïîä÷åðêè-
âàÿ, ÷òî ýòî ñâîåîáðàçíûé ýïèëåïòè÷åñêèé
ïðèñòóï, êîòîðûé íå ïðîÿâëÿåòñÿ íè êëî-
íè÷åñêèìè, íè òîíè÷åñêèìè ñóäîðîãàìè. 

Âåðîÿòíî, Â. Ïåíôèëä è Ò. Ýðèêñîí
(1949) áûëè ïåðâûìè èññëåäîâàòåëÿìè,
ïðîäåìîíñòðèðîâøèìè, ÷òî ýïèëåïòè÷åñ-
êèå ïðèñòóïû, èñõîäÿùèå èç ëîáíîé êîðû,
ìîãóò ïðîÿâëÿòüñÿ íå òîëüêî ñóäîðîãàìè,

ÎÐÈÃÈÍÀËÜÍÛÅ ÑÒÀÒÜÈ
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Ê.Þ. Ìóõèí, Ì.Á. Ìèðîíîâ

INHIBITORY MOTOR SEIZURES:
SEMIOLOGY AND THERAPY 
Ê.Yu. Ìukhin, Ì.B. Ìironov

Èíñòèòóò äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè èìåíè Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè, Ìîñêâà

Ñòàòüÿ ïîñâÿùåíà ðåäêîìó è óíèêàëüíîìó òèïó ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ – «èíãèáèòîðíûì ïðè-
ñòóïàì», õàðàêòåðèçóþùèìñÿ íåâîçìîæíîñòüþ âûïîëíèòü ïðîèçâîëüíîå äâèæåíèå ïðè ñîõðàííîñòè ñî-
çíàíèÿ. Òî÷íàÿ ðàñïðîñòðàíåííîñòü ïðèñòóïîâ ýòîãî òèïà íå èçâåñòíà, íî ìíîãèå ñëó÷àè îñòàþòñÿ íå-
ðàñïîçíàííûìè èëè íåïðàâèëüíî äèàãíîñòèðîâàíû, êàê ïàðàëè÷ Òîääà. Ýòî ïîä÷åðêèâàåò àêòóàëüíîñòü
âîïðîñà è íåîáõîäèìîñòü çíàòü êëèíèêî-ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèå ïðèçíàêè ïðèñòóïîâ äàííîãî òè-
ïà è ó÷èòûâàòü èõ ïðè ïðîâåäåíèè äèôôåðåíöèàëüíîãî äèàãíîçà. Àâòîðû ïðåäñòàâèëè ïîäðîáíûé îáçîð
ëèòåðàòóðû, âêëþ÷àÿ èñòîðèþ èçó÷åíèÿ, ýòèîëîãèþ, ïàòîãåíåç è ïðåäïîëàãàåìûå ìåõàíèçìû ôîðìèðî-
âàíèÿ èíãèáèòîðíûõ ïðèñòóïîâ, êëèíè÷åñêèå è ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèå äàííûå, òåðàïåâòè÷åñêèå
ïîäõîäû. Â ëå÷åíèè èíãèáèòîðíûõ ïðèñòóïîâ â êà÷åñòâå ïðåïàðàòîâ ïåðâîãî âûáîðà ïðèìåíÿþò ïðåïà-
ðàòû âàëüïðîåâîé êèñëîòû. Ïðåäïî÷òèòåëüíåå îðèãèíàëüíûé ïðåïàðàò ïðîëîíãèðîâàííîãî äåéñòâèÿ â
ìèêðîãðàíóëàõ (äåïàêèí õðîíîñôåðà).

Àâòîðû òàêæå ïðåäñòàâèëè ñîáñòâåííûå íàáëþäåíèÿ ïàöèåíòîâ ñ èíãèáèòîðíûìè ïðèñòóïàìè.
Êëþ÷åâûå ñëîâà: ýïèëåïñèÿ, èíãèáèòîðíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû, ýòèîëîãèÿ, ïàòîãåíåç, êëè-

íè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ, ÝÝÃ, äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç, ëå÷åíèå.

The article is devoted to rare and unique type of epileptic  seizures  –  inhibitory motor seizures, characterized by
the inability to execute a voluntary movement with preserved consciousness. The exact prevalence  of  this type of
seizures is not known, but many cases are unrecognized or non-correctly diagnosed as Todd's paralysis. Therefore
practical doctors should know the clinical and electroencephalographic characteristics of this type of seizures and
take them into account in the differential diagnoses . The authors presented a detailed review of the literature,
including the historical data, etiology, pathogenesis and proposed mechanisms of formation of  inhibitory motor
seizures, clinical and EEG characteristics, therapeutic approaches. Antiepileptic drugs of choice used in the treatment
of inhibitory motor seizures are valproic acid (preferably depakine chronosphere – original prolonged form of val-
proate).  

The authors also presented their observations of patients with inhibitory motor seizures.
Key words: epilepsy, inhibitory motor seizures, etiology, pathogenesis, clinical manifestations, EEG, differential

diagnosis, treatment.



íî è èíãèáèòîðíûìè ôåíîìåíàìè – ñëàáî-
ñòüþ â êîíå÷íîñòÿõ, âïëîòü äî íåâîçìîæ-
íîñòè ïðîèçâåñòè äâèæåíèå. Òàêæå íåãà-
òèâíûìè ôåíîìåíàìè îíè ñ÷èòàëè ïðîÿâ-
ëåíèå èêòàëüíîé àôàçèè è èêòàëüíîãî àìà-
âðîçà. Â ïîñëåäóþùåì Penfield W. è Jasper
H. (1954) îïèñàëè áîëüíîãî, ó êîòîðîãî íà-
áëþäàëèñü ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû ñ ïî-
äåðãèâàíèåì ëèöåâîé ìóñêóëàòóðû ñëåâà, ñ
îäíîâðåìåííîé ïàðàëèçàöèåé ëåâîé ðóêè
è ñëàáîñòüþ ëåâîé íîãè. Àâòîðû óñòàíîâè-
ëè ëîêàëèçàöèþ î÷àãà â ìîòîðíîé êîðå
ñïðàâà.   

Lennox W.G.,  Lennox M.A.  (1960) ïîä÷åð-
êèâàëè áîëüøèå ñëîæíîñòè äèôôåðåíöè-
àëüíîé äèàãíîñòèêè ÈÏ è ïîñòïðèñòóïíî-
ãî ïàðåçà Òîääà. Äî ïðèìåíåíèÿ ìåòîäà âè-
äåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãà îïèñàíèå áîëüøèí-
ñòâà ñëó÷àåâ ÈÏ áàçèðîâàëîñü íà îïèñàíè-
ÿõ ñîáñòâåííûõ îùóùåíèé ïàöèåíòîâ  â
ìîìåíò ïðèñòóïà.

Êëàññèôèêàöèÿ. Èíãèáèòîðíûå ïðè-
ñòóïû îòñóòñòâîâàëè â êëàññèôèêàöèè ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ 1981 ãîäà, è âïåð-
âûå ïðåäñòàâëåíû â Ïðîåêòå êëàññèôèêà-
öèè 2001 ãîäà â ðàçäåëå ôîêàëüíûå ìîòîð-
íûå ïðèñòóïû. Ñîãëàñíî Ïðîåêòó êëàññè-
ôèêàöèè, ôîêàëüíûå ìîòîðíûå ïðèñòóïû
ïîäðàçäåëÿþòñÿ íà êëîíè÷åñêèå, àñèììåò-
ðè÷íûå òîíè÷åñêèå (ñâÿçàííûå ñ ðàçäðà-
æåíèåì äîïîëíèòåëüíîé ìîòîðíîé çîíû),
ñ òèïè÷íûìè àâòîìàòèçìàìè, ñ ãèïåðêèíå-
òè÷åñêèìè  àâòîìàòèçìàìè, ñ ôîêàëüíûì
íåãàòèâíûì ìèîêëîíóñîì è èíãèáèòîðíûå
[8]. Òàêèì îáðàçîì, èíãèáèòîðíûå ïðèñòó-
ïû – òåðìèí, îôèöèàëüíî ïðèíÿòûé Ìåæ-
äóíàðîäíîé Ïðîòèâîýïèëåïòè÷åñêîé Ëè-
ãîé (ILAE). Âìåñòå ñ òåì, H.-O. Luders è S.
Noachtar (1999, 2000, 2001), îäíè èç ïèîíå-
ðîâ èçó÷åíèÿ äàííîãî òèïà ïðèñòóïîâ, èñ-
ïîëüçóþò òåðìèí «àêèíåòè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû». Â øèðîêî èçâåñòíîé êëàññèôèêàöèè
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ Luders H.-O. è S.
Noachtar  (2001) àêèíåòè÷åñêèå ïðèñòóïû
îòíîñÿòñÿ ê ðóáðèêå «îñîáûå òèïû ïðèñòó-
ïîâ». Òàêæå â ìèðîâîé ëèòåðàòóðå øèðîêî
ïðèìåíÿåòñÿ òåðìèí «íåãàòèâíûå ìîòîð-
íûå ïðèñòóïû» [30].

Ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ, ïðåäïî÷òèòåëü-
íåå òåðìèí «èíãèáèòîðíûå» èëè «íåãàòèâ-
íûå ìîòîðíûå» ïðèñòóïû. Ìû ñ÷èòàåì, ÷òî
òåðìèí «àêèíåòè÷åñêèå ïðèñòóïû», ïðåä-
ëîæåííûé H.-O.  Luders è S. Noachtar  (2001),

âíîñèò áîëüøóþ ïóòàíèöó â òåðìèíîëî-
ãèþ. Íà ïðîòÿæåíèè ñîâðåìåííîé èñòîðèè
ýïèëåïòîëîãèè òåðìèíîì «àêèíåòè÷åñêèå
ïðèñòóïû» îáîçíà÷àëè ñîâåðøåííî ðàç-
ëè÷íûå ïîíÿòèÿ. Lennox W.G. è Lennox M.A.
(1960) ïîä òåðìèíîì «àêèíåòè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû» îïèñûâàëè ïðèñòóïû âíåçàïíîãî
ïàäåíèÿ ñ âûêëþ÷åíèåì ñîçíàíèÿ, ïðîäîë-
æèòåëüíîñòüþ áîëåå 1 ìèí. H. Gastaut è ñî-
àâò. (1961) äîáàâèëè ê îïèñàíèþ ýòèõ ïðè-
ñòóïîâ «îáùåå ñíèæåíèå ìûøå÷íîãî òîíó-
ñà» è ñ÷èòàëè èõ õàðàêòåðíûìè äëÿ «ñèíä-
ðîìà Ëåííîêñà». Èíòåðåñíî, ÷òî â òåðìèíî-
ëîãè÷åñêîì ñëîâàðå ïî ýïèëåïñèè Ã. Ãàñòî
(1975) óêàçûâàåò, ÷òî «ïðèïàäîê èíãèáè-
òîðíûé ýïèëåïòè÷åñêèé – òåðìèí íåðåêî-
ìåíäóåìûé, òàê êàê îí ñåìèîëîãè÷åñêè íå
òî÷åí. Èíîãäà óïîòðåáëÿåòñÿ äëÿ îáîçíà÷å-
íèÿ àòîíè÷åñêèõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèïàä-
êîâ». Luders H.-O. è S. Noachtar  (2001) ïðè-
âíåñëè â ïîíÿòèå «àêèíåòè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû» ñîâåðøåííî íîâîå çíà÷åíèå – ïðèñòó-
ïû, õàðàêòåðèçóþùèåñÿ íåâîçìîæíîñòüþ
âûïîëíèòü ïðîèçâîëüíûå äâèæåíèÿ ïðè
ñîõðàííîì ñîçíàíèè. Òàêèì îáðàçîì,  â
òåðìèíîëîãèè Â.Ã. Ëåííîêñà è Ã. Ãàñòî íåò
óïîìèíàíèÿ î «âíåçàïíîì ïàäåíèè ñ âû-
êëþ÷åíèåì ñîçíàíèÿ, îáùåì ñíèæåíèè
ìûøå÷íîãî òîíóñà, ïðîäîëæèòåëüíîñòè
áîëåå 1 ìèí». Â ñâÿçè ñ ýòèì, òåðìèí «àêè-
íåòè÷åñêèå ïðèñòóïû» âíîñèò áîëüøóþ ïó-
òàíèöó â êëàññèôèêàöèþ, è ìû ïðåäïî÷è-
òàåì èñïîëüçîâàòü íàçâàíèå «èíãèáèòîð-
íûå ïðèñòóïû». 

Ñîãëàñíî ïðîåêòó êëàññèôèêàöèè ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ 2001 ãîäà, ÈÏ îò-
íîñÿòñÿ ê ôîêàëüíûì ìîòîðíûì ïðèñòó-
ïàì [8]. Âìåñòå ñ òåì, íåêîòîðûå àâòîðû âû-
äåëÿþò ñðåäè èíãèáèòîðíûõ ïðèñòóïîâ
ôîêàëüíûå è ãåíåðàëèçîâàííûå ÈÏ [6, 22].
Ôîêàëüíûå ÈÏ âñåãäà èìåþò ôîêàëüíûé
ìåõàíèçì âîçíèêíîâåíèÿ (ãåíåðèðóþòñÿ
èç î÷àãà â ïðåäåëàõ îäíîé ãåìèñôåðû). Ãå-
íåç ãåíåðàëèçîâàííûõ ÈÏ ñëîæíåå. Âåðî-
ÿòíî, îíè ìîãóò èìåòü êàê ôîêàëüíûé, òàê è
ãåíåðàëèçîâàííûé ìåõàíèçì âîçíèêíîâå-
íèÿ, íî â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ïî ìåõàíèç-
ìó ÿâëÿþòñÿ ôîêàëüíûìè [6].

Ïàòîãåíåç. Âïåðâûå H.-O. Luders è ñî-
àâò. â 1987 ãîäó íà îñíîâàíèè ýêñïåðèìåí-
òàëüíûõ è êëèíè÷åñêèõ (âî âðåìÿ ïðåõè-
ðóðãè÷åñêîé äèàãíîñòèêè) èññëåäîâàíèé
ïðîäåìîíñòðèðîâàëè, ÷òî èíãèáèòîðíûå
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ïðèñòóïû âîçíèêàþò ïðè ðàçäðàæåíèè, òàê
íàçûâàåìîé, íåãàòèâíîé ìîòîðíîé çîíû
êîðû ëîáíîé êîðû. Íåãàòèâíàÿ ìîòîðíàÿ
çîíà âêëþ÷àåò â ñåáÿ çàäíþþ ÷àñòü íèæíåé
ëîáíîé èçâèëèíû, áëèæå ê ïåðâè÷íîé ìî-
òîðíîé çîíå ëèöà: ïîëÿ 44,45 ïî Áðîäìàí-
íó è ìåäèàëüíóþ ÷àñòü ïîëÿ 8. Â 2008 ãîäó
H.-O. Luders êîíêðåòèçèðîâàë ëîêàëèçàöèþ
íåãàòèâíîé ìîòîðíîé çîíû âî ôðîíòàëü-
íîé êîðå, âûäåëèâ 2 öåíòðà: ïåðâè÷íàÿ íå-
ãàòèâíàÿ ìîòîðíàÿ çîíà è äîïîëíèòåëüíàÿ
íåãàòèâíàÿ ìîòîðíàÿ çîíà. Ê ïåðâè÷íîé
íåãàòèâíîé ìîòîðíîé çîíå îò îòíåñ çàä-
íþþ ÷àñòü íèæíåé ëîáíîé èçâèëèíû, ðàñ-
ïîëîæåííóþ íåïîñðåäñòâåííî êïåðåäè îò
ìîòîðíîãî öåíòðà ëèöà è ïðèìûêàþùóþ
âïëîòíóþ   ê ìîòîðíîìó öåíòðó ðå÷è Áðîêà
íà äîìèíàíòíîé ïî ðå÷è ñòîðîíå (à èíîãäà
è ÷àñòè÷íî åãî ïåðåêðûâàþùóþ). Äîïîë-
íèòåëüíàÿ íåãàòèâíàÿ ìîòîðíàÿ çîíà ðàñ-
ïîëîæåíà â ìåäèàëüíîé ÷àñòè âåðõíåé ëîá-
íîé èçâèëèíû, áëèæå ê äîïîëíèòåëüíîé
ñåíñîìîòîðíîé çîíå, êïåðåäè îò ïðåäñòà-
âèòåëüñòâà ëèöà â äîïîëíèòåëüíîé ñåíñî-
ìîòîðíîé çîíå [19]. 

H.-O. Luders è S. Noachtar  (2001) ïðåäïî-
ëàãàþò, ÷òî âíóòðè íåãàòèâíîé ìîòîðíîé
çîíû ñóùåñòâóåò ñîìàòîòîïè÷åñêîå ðàçäå-
ëåíèå, êàê â ïåðâè÷íîé ñåíñîìîòîðíîé êî-
ðå. Ýëåêòðè÷åñêàÿ ñòèìóëÿöèÿ ýòèõ îòäå-
ëîâ êîðû ëîáíîé äîëè ïðèâîäèò ê íåâîç-
ìîæíîñòè âûïîëíèòü ïðîèçâîëüíûå äâè-
æåíèÿ èëè óäåðæàòü êîíå÷íîñòü â ïîäíÿ-
òîì ïîëîæåíèè (ïðîòèâ ãðàäèåíòà ñèëû òÿ-
æåñòè). Ïðèíöèïèàëüíî âàæíî, ÷òî ýòè íå-
ãàòèâíûå ìîòîðíûå ôåíîìåíû âîçíèêàþò,
ïðåèìóùåñòâåííî, â ñåãìåíòàõ òåëà íà êîí-
òðàëàòåðàëüíîé î÷àãó ðàçäðàæåíèÿ ñòîðî-
íå, îäíàêî, íåðåäêî çàäåéñòâîâàíà è èïñè-
ëàòåðàëüíàÿ ñòîðîíà. Ïîñëå íà÷àëà ñòèìó-
ëÿöèè íåãàòèâíîé ìîòîðíîé çîíû âî âðåìÿ
ïðåäîïåðàöèîííîãî ìîíèòîðèíãà ýëåêò-
ðîìèîãðàôè÷åñêàÿ àêòèâíîñòü ìûøö íà
ïðîòèâîïîëîæíîé ñòîðîíå ñíèæàåòñÿ, è
íåìåäëåííî âîññòàíàâëèâàåòñÿ ïîñëå îêîí-
÷àíèÿ ñòèìóëÿöèè [16]. Ýêñïåðèìåíòàëü-
íûå èññëåäîâàíèÿ íà ïðèìàòàõ ïðîäåìîí-
ñòðèðîâàëè âîçìîæíîñòü ñóùåñòâîâàíèÿ â
êàæäîì ïîëóøàðèè äâóñòîðîííåãî ïðåä-
ñòàâèòåëüñòâà íåãàòèâíîé ìîòîðíîé çîíû
äëÿ êàæäîé ñòîðîíû òåëà (ñâîåé è ïðîòèâî-
ïîëîæíîé), òî åñòü îòâåò íà ðàçäðàæåíèå
ìîæåò áûòü äâóñòîðîííèì! [17]. 

Ïîÿâëåíèå íåãàòèâíûõ ìîòîðíûõ ôåíî-
ìåíîâ îïèñàíî òàêæå ïðè ðàçäðàæåíèè
ïåðâè÷íîé ìîòîðíîé êîðû è äîïîëíèòåëü-
íîé ñåíñîìîòîðíîé çîíû [12, 26]. Îäíàêî â
ýòîì ñëó÷àå êëèíè÷åñêèé îòâåò (èíãèáè-
òîðíûé ïðèñòóï) âîçíèêàåò èñêëþ÷èòåëü-
íî íà êîíòðàëàòåðàëüíîé ñòîðîíå. Ïóáëè-
êàöèè, ïîñâÿùåííûå ìåõàíèçìàì ãåíåðà-
öèè èíãèáèòîðíûõ ïðèñòóïîâ, ïðàêòè÷åñ-
êè îòñóòñòâóþò. R. Matsumoto è ñîàâò.
(2000) ïðîàíàëèçèðîâàëè ðåçóëüòàòû èê-
òàëüíîé ýëåêòðîêîðòèêîãðàììû, ñíÿòîé â
óñëîâèÿõ äëèòåëüíîé èìïëàíòàöèè ñóáäó-
ðàëüíûõ ýëåêòðîäîâ ó 30-ëåòíåé æåíùèíû
ñ ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñè-
åé, ïðîÿâëÿþùåéñÿ èíãèáèòîðíûìè ïðè-
ñòóïàìè. Àâòîðû óñòàíîâèëè, ÷òî èíãèáè-
òîðíûå ïðèñòóïû âîçíèêàþò ïðè ðàçäðà-
æåíèè ïåðâè÷íîé ìîòîðíîé êîðû íà êîí-
òðàëàòåðàëüíîé ñòîðîíå è ïðåäïîëîæèëè,
÷òî â îñíîâå ÈÏ ëåæèò ìåõàíèçì áëîêèðî-
âàíèÿ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòüþ ïó-
ëà ìîòîíåéðîíîâ ïåðåäíèõ ðîãîâ ñïèííî-
ãî ìîçãà ÷åðåç êîðòèêîñïèíàëüíûé ïóòü.    

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Òî÷íàÿ ÷àñ-
òîòà ÈÏ â ïîïóëÿöèè áîëüíûõ ýïèëåïñèåé
íå óñòàíîâëåíà. Ñ îäíîé ñòîðîíû, êëèíè-
öèñòû çíàþò, ÷òî ýòî âåñüìà ðåäêèé òèï
ïðèñòóïîâ, ñ äðóãîé – î÷åâèäíî, ÷òî ìíîãèå
ñëó÷àè îñòàþòñÿ íåðàñïîçíàííûìè èëè íå-
ïðàâèëüíî äèàãíîñòèðîâàíû êàê ïàðàëè÷
Òîääà. 

N.K. So (1995) âñå ïðèñòóïû ñ «ïðåêðàùå-
íèåì äâèæåíèÿ» (àêèíåòè÷åñêèå) ðàçäåëèë
íà 3 ãðóïïû: 

1-ÿ ãðóïïà:  âî âðåìÿ ïðèñòóïà âîçíèêà-
åò íåâîçìîæíîñòü âûïîëíèòü ïðîèçâîëü-
íîå äâèæåíèå â îïðåäåëåííîé ÷àñòè òóëî-
âèùà èëè êîíå÷íîñòè («èêòàëüíûé ïàðåç»)
ïðè ñîõðàííîì ñîçíàíèè;

2-ÿ ãðóïïà: êîðîòêèå àòîíè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû («íåãàòèâíûé ìèîêëîíóñ») – ïðèñòó-
ïû, âî âðåìÿ êîòîðûõ â îïðåäåëåííîé ÷àñ-
òè òóëîâèùà èëè êîíå÷íîñòè âîçíèêàåò
êðàòêîâðåìåííàÿ àòîíèÿ.

3-ÿ ãðóïïà: ñáîðíàÿ; ê ýòîé ãðóïïå àâòîð
îòíåñ âñå «ïðèñòóïû ïàäåíèé». 

S. Noachtar  è  H.-O. Luders (2000) ê èñ-
òèííûì èíãèáèòîðíûì ïðèñòóïàì ïðåäëà-
ãàþò îòíîñèòü òîëüêî ïàöèåíòîâ ïåðâîé
ãðóïïû. Ïðè êîðîòêèõ ïðèñòóïàõ àòîíèè
àâòîðû èñïîëüçóþò òåðìèí «àòîíè÷åñêèå
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ïðèñòóïû» èëè «íåãàòèâíûé ìèîêëîíóñ».
Äëÿ âñåõ ïðèñòóïîâ, ñîïðîâîæäàþùèåñÿ
ïàäåíèåì, íåçàâèñèìî îò ìåõàíèçìà âîç-
íèêíîâåíèÿ è õàðàêòåðà ìûøå÷íîãî òîíó-
ñà, àâòîðû ïðåäëàãàþò âûáðàòü òåðìèí «àñ-
òàòè÷åñêèå ïðèñòóïû».  

Èíãèáèòîðíûå ïðèñòóïû ïðîÿâëÿþòñÿ
íåâîçìîæíîñòüþ íà÷àòü èëè ïðîäîëæèòü
äâèæåíèå, à òàêæå óäåðæàòü êîíå÷íîñòü
èëè òóëîâèùå ïðîòèâ ãðàäèåíòà ñèëû òÿæå-
ñòè â âåðòèêàëüíîì ïîëîæåíèè. Ïîÿâëÿåò-
ñÿ âíåçàïíàÿ íåâîçìîæíîñòü âûïîëíåíèÿ
äâèæåíèé â êîíå÷íîñòè èëè åå ÷àñòè ïðè
ñîõðàííîì ñîçíàíèè. Îñíîâíàÿ æàëîáà ðî-
äèòåëåé íà òî, ÷òî ó ðåáåíêà âíåçàïíî íà
êîðîòêîå âðåìÿ îñëàáëà íîæêà èëè «ïîâèñ-
ëà» ðó÷êà. ÈÏ ìîãóò âîâëåêàòü âñå òóëîâè-
ùå, êîíòðàëàòåðàëüíóþ ïîëîâèíó òóëîâè-
ùà, îòäåëüíûå ñåãìåíòû òóëîâèùà, êîíå÷-
íîñòè èëè ÷àñòè êîíå÷íîñòè. Ìûøå÷íûé
òîíóñ â êîíå÷íîñòè, âîâëå÷åííîé â ïðè-
ñòóï, êàê ïðàâèëî, ñíèæåí, íî ìîæåò áûòü è
â íîðìå [22]. Ñòåïåíü âûðàæåííîñòè ïàðà-
ëè÷à ìîæåò ôëóêòóèðîâàòü ïî ìåðå ðàçâè-
òèÿ è îêîí÷àíèÿ ïðèñòóïà. Ïðîäîëæèòåëü-
íîñòü ÈÏ íåâåëèêà è îáû÷íî ñîñòàâëÿåò îò
íåñêîëüêèõ äåñÿòêîâ ñåêóíä äî íåñêîëüêèõ
ìèíóò. Â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ ïðèñòóïû
ïðîäîëæèòåëüíûå, ñ ôîðìèðîâàíèå ñòàòó-
ñà èíãèáèòîðíûõ ïðèñòóïîâ [30].

Â.À. Êàðëîâ (2010) îòìå÷àåò, ÷òî íåãà-
òèâíûå ìîòîðíûå ïðèñòóïû íåðåäêî áûâà-
þò äåáþòíûì òèïîì ïðèñòóïîâ ïðè ñèìï-
òîìàòè÷åñêîé ëîáíîé ýïèëåïñèè. Âìåñòå ñ
òåì, ÈÏ ðåäêî áûâàþò åäèíñòâåííûì òè-
ïîì ïðèñòóïîâ. Èì ìîæåò ïðåäøåñòâîâàòü
ôîêàëüíîé ñåíñîðíûé ïðèñòóï â âîâëå÷åí-
íîé ÷àñòè òåëà èëè êîíå÷íîñòè. Ïàöèåíò
èñïûòûâàåò îùóùåíèå îíåìåíèÿ, ïîêàëû-
âàíèÿ, ææåíèÿ, äàâëåíèÿ, íàïðèìåð, â ðóêå,
ñ ïîñëåäóþùèì ïîÿâëåíèåì â íåé ïàðàëè-
çàöèè, òî åñòü íåâîçìîæíîñòè âûïîëíèòü
ïðîèçâîëüíîå äâèæåíèå. Â èññëåäîâàíèè B.
Abou-Khalil è ñîàâò. (1995), èç 8 ïàöèåíòîâ
(6 âçðîñëûõ è 2 ðåáåíêà) ó âñåõ âîçíèêàëè
ôîêàëüíûå ñåíñîðíûå ïðèñòóïû ïåðåä ðàç-
âèòèåì «èêòàëüíîãî ïàðåçà». Îïèñàíî ïîÿâ-
ëåíèå íåñïåöèôè÷åñêîé àóðû, à òàêæå âåð-
ñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ïðåäøåñòâóþùèõ ðàç-
âèòèþ ÈÏ. 

Èíãèáèòîðíûå ïðèñòóïû áîëüøå âîâëå-
êàþò äèñòàëüíûå îòäåëû êîíå÷íîñòåé. Êàê
óêàçûâàëîñü âûøå, ïåðâè÷íàÿ íåãàòèâíàÿ

ìîòîðíàÿ çîíà ðàñïîëîæåíà íåïîñðåäñò-
âåííî êïåðåäè îò ìîòîðíîé çîíû ëèöà. Â
ñâÿçè ñ ýòèì, ÈÏ â êîíå÷íîñòÿõ íåðåäêî ñî-
÷åòàåòñÿ ñ êëîíè÷åñêèìè ïîäåðãèâàíèÿìè
ÿçûêà è ìûøö ëèöà íà òîé æå ñòîðîíå [21].
Äàííûé ïðèçíàê (ñî÷åòàíèå ÈÏ ñ èïñèëà-
òåðàëüíûìè ãåìèôàöèàëüíûìè ïðèñòóïà-
ìè) àâòîðû ñ÷èòàþò î÷åíü âàæíûì êàê ñ
òî÷êè çðåíèÿ äèàãíîñòèêè ÈÏ, òàê è ëàòå-
ðàëèçàöèè.

Ïðè âîâëå÷åíèè ìûøö, ó÷àñòâóþùèõ â
ðå÷åâîé ïðîäóêöèè (ÿçûê, ãóáû, ãîðòàíü è
ò.ä.) âî âðåìÿ ïðèñòóïà ìîæåò âîçíèêàòü íà-
ðóøåíèå ðå÷è. Îñòàíîâêà ðå÷è («speech
arrest») â ýòîì ñëó÷àå íå îòíîñèòñÿ ê ïðîÿâ-
ëåíèÿì ìîòîðíîé àôàçèè, òàê êàê íå çàäåé-
ñòâîâàíà çîíà Áðîêà. Ìåõàíèçì â ýòîì ñëó-
÷àå îáðàòíûé íàðóøåíèþ ðå÷è ïðè òèïè÷-
íûõ ïðèñòóïàõ ðîëàíäè÷åñêîé ýïèëåïñèè.
Â ñëó÷àå ðîëàíäè÷åñêîé ýïèëåïñèè âîçíè-
êàþò ñóäîðîãè ðå÷åäâèãàòåëüíîé ìóñêóëà-
òóðû, à ïðè ðàçäðàæåíèè íåãàòèâíîé ìî-
òîðíîé çîíû – íàîáîðîò, èíãèáèðîâàíèå
(ïàðàëèçàöèÿ) äàííîé ìóñêóëàòóðû. H.-O.
Luders è S. Noachtar  (2000) ïðåäïîëàãàþò,
÷òî ÈÏ ñ âîâëå÷åíèåì ðå÷åäâèãàòåëüíîé
ìóñêóëàòóðû ìîãóò óêàçûâàòü íà íàëè÷èå
î÷àãà â äîïîëíèòåëüíîé íåãàòèâíîé ìî-
òîðíîé çîíå. 

Îïèñàíû èíãèáèòîðíûå ïðèñòóïû ñ íå-
âîçìîæíîñòüþ âûïîëíèòü âåðòèêàëüíîå
äâèæåíèå ãëàçíûõ ÿáëîê [16]. Ðåäêèì ïðî-
ÿâëåíèåì ÈÏ ÿâëÿåòñÿ ïàðåç ìûøö øåè ñ
íåâîçìîæíîñòüþ óäåðæàíèÿ ãîëîâû ïðè
ñîõðàííîì ñîçíàíèè [22]. Íåðåäêîå âîç-
íèêíîâåíèå äâóñòîðîííåé êëèíè÷åñêîé
ñèìïòîìàòèêè ìîæåò çíà÷èòåëüíî çàòðóä-
íèòü ëàòåðàëèçàöèþ î÷àãà.

Ãåíåðàëèçîâàííûå ÈÏ ïðîÿâëÿþòñÿ íå-
âîçìîæíîñòüþ âûïîëíèòü êàêîå-ëèáî äâè-
æåíèå ïðè ñîõðàííîñòè ñîçíàíèÿ è ïîçû.
Áîëüíûå îïèñûâàþò ñâîå ñîñòîÿíèå êàê îá-
ùàÿ «ñêîâàííîñòü», «÷óâñòâóþ êàê çàìîðî-
æåííûé».  R. Toledano è ñîàâò. (2010) îïèñà-
ëè 10 ïàöèåíòîâ (èç íèõ 9 ìóæ÷èí) â âîçðà-
ñòå îò 5 äî 73 ëåò ñ ãåíåðàëèçîâàííûìè àêè-
íåòè÷åñêèìè (èíãèáèòîðíûìè) ïðèñòóïà-
ìè. Â 4 ñëó÷àÿõ ÈÏ áûëè åäèíñòâåííûì òè-
ïîì ïðèñòóïîâ. Ïðèñòóïû ïðîÿâëÿëèñü
âíåçàïíûì ïðåêðàùåíèåì ñïîñîáíîñòè ãî-
âîðèòü è íåâîçìîæíîñòüþ âûïîëíèòü êà-
êîå-ëèáî äâèæåíèå. Ïðîäîëæèòåëüíîñòü
ïðèñòóïîâ ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ íå
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ïðåâûøàëà 30 ñåêóíä, îäíàêî, ó íåêîòîðûõ
ïàöèåíòîâ ïðèñòóïû âîçíèêàëè â âèäå ñå-
ðèé. Â äâóõ ñëó÷àÿõ ïðèñòóïû ïðîâîöèðî-
âàëèñü íà÷àëîì õîäüáû è â ÷åòûðåõ – âíå-
çàïíûì çâóêîâûì ðàçäðàæèòåëåì. 

S. Noachtar  è  H.-O. Luders (2000) ïðåä-
ñòàâèëè îïèñàíèå «ãåíåðàëèçîâàííûõ àêè-
íåòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ» ó íåñêîëüêèõ áîëü-
íûõ èäèîïàòè÷åñêîé ãåíåðàëèçîâàííîé
ýïèëåïñèåé. Äàííûå ïðèñòóïû ïðîÿâëÿ-
ëèñü âíåçàïíîé íåâîçìîæíîñòüþ âûïîë-
íèòü êàêèå-ëèáî äâèæåíèÿ ïðè ñîõðàííîì
ñîçíàíèè. Òàê, íàïðèìåð, ïàöèåíòêà, ÷óâñò-
âóÿ íà÷àëî ïðèñòóïà, íå ñìîãëà íàæàòü íà
ñèãíàëüíóþ êíîïêó âî âðåìÿ ïðîâåäåíèÿ
âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãà. Ïðîäîëæèòåëü-
íîñòü òàêèõ ïðèñòóïîâ, ïî íàáëþäåíèÿì
àâòîðîâ,  ñîñòàâëÿëà îò 20 äî 60 ñåêóíä. Âî
âñåõ ñëó÷àÿõ ïðè ïîäîçðåíèè íà ãåíåðàëè-
çîâàííûå ÈÏ íåîáõîäèìî òùàòåëüíî òåñ-
òèðîâàòü ñîçíàíèå ïàöèåíòà, è òîëüêî â
ñëó÷àå åãî ñîõðàííîñòè, ìîæíî äèàãíîñòè-
ðîâàòü ÈÏ. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ íåâîç-
ìîæíîñòü âûïîëíèòü äâèæåíèå ïðè íàðó-
øåíèè óðîâíÿ ñîçíàíèÿ ñâèäåòåëüñòâóåò î
íàëè÷èè ó áîëüíîãî äèàëåïòè÷åñêèõ
(ñëîæíûõ ïàðöèàëüíûõ) ïðèñòóïîâ. 

Ìíîãèå àâòîðû îòìå÷àþò, ÷òî ÈÏ íåðåä-
êî òðàíñôîðìèðóþòñÿ â ôîêàëüíûé êëîíè-
÷åñêèé, òîíè÷åñêèé èëè òîíèêî-êëîíè÷åñ-
êèé ïðèñòóï (íåðåäêî – ãåìèêëîíè÷åñêèé),
ðåæå – âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûé òîíè-
êî-êëîíè÷åñêèé ïðèñòóï. Îïèñàíî ïîÿâëå-
íèå èïñèëàòåðàëüíûõ ïàðåçó êèñòåâûõ àâ-
òîìàòèçìîâ áåç êîíòðàëàòåðàëüíîé äèñòî-
íè÷åñêîé óñòàíîâêè êèñòè â êîíöå ÈÏ [22].
B. Abou-Khalil è ñîàâò. (2006) êîíñòàòèðîâà-
ëè ôîêàëüíûå êëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû ïîñëå
èêòàëüíîãî ïàðåçà ó 50% îáñëåäîâàííûõ
áîëüíûõ ñ èíãèáèòîðíûìè ïðèñòóïàìè. 

Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêàÿ õàðàê-
òåðèñòèêà. Èññëåäîâàíèå ÝÝÃ è âèäåî-ÝÝÃ
ìîíèòîðèíã èãðàþò âàæíóþ ðîëü â äèàãíî-
ñòèêå ÈÏ è ïðè ïðîâåäåíèè äèôôåðåíöè-
àëüíîãî äèàãíîçà ñ ïàðåçîì Òîääà. Íàèáî-
ëåå ïîëíîå èññëåäîâàíèå âàðèàíòîâ èê-
òàëüíîé àêòèâíîñòè ïðè ÈÏ ïðîâåäåíî è
îáîáùåíî S. Noachtar  è H.-O. Luders (2000).
Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ íà÷àëî ÈÏ õàðàêòå-
ðèçîâàëîñü ïîÿâëåíèåì íà ÝÝÃ ðåãèîíàëü-
íîãî óïëîùåíèÿ è çàìåäëåíèÿ, êîòîðîå ïî
ìåðå ðàçâèòèÿ ïðèñòóïà òðàíñôîðìèðîâà-
ëîñü â ðåãóëÿðíóþ ïèê-âîëíîâóþ àêòèâ-

íîñòü èëè áûñòðîâîëíîâóþ àêòèâíîñòü
îêîëî 10 Ãö. Âîçìîæíî ïîÿâëåíèå âî âðåìÿ
ïðèñòóïà ðåãóëÿðíûõ ðèòìè÷íûõ ìåäëåí-
íûõ âîëí. Èíòåðåñíî, ÷òî ëèøü ó 3 èç 11
áîëüíûõ ðåãèîíàëüíîå çàìåäëåíèå èëè
ïèê-âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü ëîêàëèçîâàëàñü â
ëîáíûõ îòâåäåíèÿõ. Â îñòàëüíûõ ñëó÷àÿõ
èêòàëüíàÿ àêòèâíîñòü ïîÿâëÿëàñü ýêñòðàô-
ðîíòàëüíî (â âèñî÷íûõ, òåìåííûõ èëè öåí-
òðàëüíûõ îòâåäåíèÿõ) èëè äèôôóçíî [22].  

Â äðóãèõ èññëåäîâàíèÿõ ó áîëüøèíñòâà
ïàöèåíòîâ ÝÝÃ âî âðåìÿ ÈÏ äåìîíñòðèðî-
âàëî ïîÿâëåíèå ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòè â ðàçëè÷íûõ îòâåäåíèÿõ â ïðåäåëàõ
ëîáíûõ äîëåé [29], ÷àùå – ìåçèîôðîíòàëü-
íûõ [O'Donovan è ñîàâò., 2007].

B. Abou-Khalil è ñîàâò. (1995) ïðè ïðîâå-
äåíèè ñòåðåî-ÝÝÃ èññëåäîâàíèÿ áîëüíûì
ÈÏ âûÿâèëè èêòàëüíóþ àêòèâíîñòü, âîçíè-
êàþùóþ â öåíòðàëüíî-òåìåííûõ îòâåäåíè-
ÿõ, ÷òî êîððåëèðîâàëî ñ ðåçóëüòàòàìè ÏÝÒ,
ïîêàçûâàþùåé ãèïîìåòàáîëèçì èìåííî â
ýòîé çîíå. F. Villani è ñîàâò. (2006) êîíñòàòè-
ðîâàëè èêòàëüíóþ àêòèâíîñòü â ïåðèðî-
ëàíäîâîé îáëàñòè ó ïàöèåíòà ñ ÈÏ, âîçíèê-
øèìè ïîñëå õèðóðãè÷åñêîãî äðåíàæà ñóá-
äóðàëüíîé ãåìàòîìû ëîáíî-òåìåííîé îá-
ëàñòè. R.F.  Smith è ñîàâò. (1997) ëîêàëèçîâà-
ëè èêòàëüíóþ àêòèâíîñòü â ìåäèîáàçàëü-
íûõ îòäåëàõ âèñî÷íîé êîðû ó ðÿäà áîëü-
íûõ ñ ÈÏ. Àâòîðû îòìåòèëè, ÷òî èíãèáè-
òîðíûå ïðèñòóïû ñ èêòàëüíîé àêòèâíîñ-
òüþ â ëîáíî-òåìåííûõ îòâåäåíèÿõ áûëè
áîëåå äëèòåëüíûìè, ÷åì ÈÏ, èñõîäÿùèå èç
âèñî÷íîé êîðû. 

Ýòèîëîãèÿ è íîçîëîãè÷åñêàÿ ïðèíàä-
ëåæíîñòü. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ èíãèáè-
òîðíûå ïðèñòóïû – ïðîÿâëåíèå ñèìïòîìà-
òè÷åñêèõ èëè êðèïòîãåííûõ ôîðì ôîêàëü-
íîé ýïèëåïñèè. R.F. Smith  è ñîàâò. (1997)
îáîáùèëè ýòèîëîãè÷åñêèå ôàêòîðû è ëî-
êàëèçàöèþ ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé â ìîç-
ãå ó âçðîñëûõ è äåòåé, ñòðàäàþùèõ ÈÏ. Ïî
äàííûì íåéðîâèçóàëèçàöèè, èç 22 âçðîñ-
ëûõ áîëüíûõ ó 14 (64%) ñòðóêòóðíûå èçìå-
íåíèÿ â ìîçãå ëîêàëèçîâàëèñü â ëîáíî-òå-
ìåííûõ îòäåëàõ (â 7 ñëó÷àÿõ – îïóõîëè è â
7 – ïðè÷èíîé ýïèëåïñèè áûë öåðåáðàëü-
íûé èíñóëüò). Ó 5 áîëüíûõ âûÿâëÿëñÿ ìåçè-
àëüíûé âèñî÷íûé ñêëåðîç, è â 3 ñëó÷àÿõ
ýòèîëîãèÿ îñòàëàñü íå èçâåñòíîé. Èíòåðåñ-
íî îòìåòèòü, ÷òî ó âñåõ 4 ïàöèåíòîâ äåòñêî-
ãî âîçðàñòà, ðåçóëüòàòû ÌÐÒ áûëè íîðìàëü-
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íûìè, è ýïèëåïñèÿ áûëà ðàñöåíåíà êàê
êðèïòîãåííàÿ.   Âûñîêàÿ ÷àñòîòà îïóõîëåé
ãîëîâíîãî ìîçãà (â ÷àñòíîñòè – ãëèîì) è ñî-
ñóäèñòûõ íàðóøåíèé (èíñóëüòû, ãåìàòîìû,
êàâåðíîìû) â ãåíåçå ÈÏ ïîä÷åðêèâàåòñÿ âî
ìíîãèõ ïóáëèêàöèÿõ [20, 22].

Áîëüøèíñòâî ïàöèåíòîâ ñ èíãèáèòîð-
íûìè ïðèñòóïàìè îòâå÷àþò êëèíèêî-ýëåê-
òðî-íåéðîâèçóàëèçàöèîííûì õàðàêòåðèñ-
òèêàì ëîáíîé ýïèëåïñèè [22]. Âìåñòå ñ òåì,
äàííûé òèï ïðèñòóïîâ îïèñàí ó áîëüíûõ
âèñî÷íîé è òåìåííîé ôîêàëüíîé ýïèëåï-
ñèåé [27, 29]. Îäíàêî, ïî ìíåíèþ H.-O.
Luders (2008), âî âñåõ ñëó÷àÿõ èíãèáèòîð-
íûõ ïðèñòóïîâ âîâëåêàåòñÿ ëîáíàÿ êîðà.

Ïîÿâëåíèå èíãèáèòîðíûõ ïðèñòóïîâ ó
áîëüíûõ èäèîïàòè÷åñêîé (ãåíåðàëèçîâàí-
íîé è ôîêàëüíîé) ýïèëåïñèåé îïèñàíî â
ëèòåðàòóðå ëèøü â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ, è
ïî íàøåìó ìíåíèþ, äîñòàòî÷íî ñïîðíî
[22].  P.A. Hanson è R. Chodos  (1978) îïèñàëè
12-ëåòíåãî ïàöèåíòà ñ ïðåäïîëîæèòåëü-
íûì äèàãíîçîì èäèîïàòè÷åñêîé ôîêàëü-
íîé ýïèëåïñèè. Ó äàííîãî áîëüíîãî íàáëþ-
äàëèñü ïðèñòóïû ñî ðâîòîé, ãîëîâíîé áî-
ëüþ è äëèòåëüíûì ãåìèïàðåçîì, ïðîâîöè-
ðóåìûå ãèïåðòåðìèåé. 

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç. Èíòå-
ðåñíî, ÷òî â ïîëîâèíå âñåõ ñëó÷àåâ âîçíèê-
íîâåíèÿ èíãèáèòîðíûõ ïðèñòóïîâ â íà-
áëþäåíèè R. Toledano è ñîàâò. (2010) ïåð-
âîíà÷àëüíî áûë óñòàíîâëåí íåïðàâèëüíûé
äèàãíîç, ÷òî ñâèäåòåëüñòâóåò î çíà÷èòåëü-
íîé ñëîæíîñòè ðàñïîçíàâàíèÿ äàííîãî òè-
ïà ïðèñòóïîâ. Èíãèáèòîðíûå ïðèñòóïû
ñëåäóåò îòëè÷àòü îò òðàíçèòîðíûõ èøåìè-
÷åñêèõ àòàê, ãåìèïëåãè÷åñêîé ìèãðåíè,
ïñèõîãåííûõ ïðèñòóïîâ. Â ðàìêàõ ýïèëåï-
ñèè ÈÏ äèôôåðåíöèðóþò ñ äèàëåïòè÷åñ-
êèìè, àòîíè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè, è ãëàâ-
íîå – ñ ïîñòïðèñòóïíûì ïàðåçîì Òîääà. 

Äèàëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû îòëè÷àþòñÿ
îò ÈÏ íàðóøåíèåì ñîçíàíèÿ âî âðåìÿ ïðè-
ñòóïà, è âñëåäñòâèå ýòîãî – íåâîçìîæíîñ-
òüþ âûïîëíåíèÿ äåéñòâèé. Îò àòîíè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ ÈÏ îòëè÷àåò:

Îòñóòñòâèå âûðàæåííîé àòîíèè â ìî-
ìåíò ïðèñòóïà.
Çíà÷èòåëüíî áîëüøàÿ äëèòåëüíîñòü
ïðèñòóïà. Ïðè íåãàòèâíîì ìèîêëîíó-
ñå ïðîäîëæèòåëüíîñòü ïðèñòóïà íå
ïðåâûøàåò íåñêîëüêèõ ñåêóíä, ïðè
ÈÏ – äåñÿòêè ñåêóíä è ìèíóòû.

Ïî ìíåíèþ H.-O. Luders (2008), â ñëó÷àå
âûðàæåííîé àòîíèè âî âðåìÿ ýïèëåïòè÷å-
ñêîãî ïðèñòóïà ñëåäóåò ãîâîðèòü îá «àòîíè-
÷åñêîì ïðèñòóïå», à â ñëó÷àå ïàäåíèÿ – îá
«àñòàòè÷åñêîì ïðèñòóïå».

Íàèáîëüøèå ñëîæíîñòè âîçíèêàþò ïðè
äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêå ÈÏ ñ
ïîñòïðèñòóïíûì ïàðåçîì Òîääà. Íèæå ìû
ñóììèðîâàëè êëèíè÷åñêèå îòëè÷èÿ èíãè-
áèòîðíûõ ïðèñòóïîâ îò ïàðåçà Òîääà.

Ïðè èêòàëüíîì ïàðåçå (èíãèáèòîð-
íûõ ïðèñòóïàõ) ïàðåç íàñòóïàåò âñå-
ãäà äî ïîÿâëåíèÿ êëîíè÷åñêèõ ìû-
øå÷íûõ ïîäåðãèâàíèé.  Ïîñòèêòàëü-
íîìó ïàðåçó Òîääà âñåãäà ïðåäøåñòâó-
åò êëîíè÷åñêèé ïðèñòóï â òåõ æå ÷àñ-
òÿõ òåëà, â êîòîðûõ âîçíèêàåò ïàðåç.
Ïðîáëåìà çàêëþ÷àåòñÿ â òîì, ÷òî åäâà
çàìåòíûå êëîíè÷åñêèå ïîäåðãèâàíèÿ
ìîãóò áûòü ïðîñìîòðåíû âðà÷îì, èëè
ïàöèåíò ìîæåò íå îáðàòèòü íà íèõ
âíèìàíèå. 
Ïðè âîçíèêíîâåíèè ïàðàëèçàöèè ó
ïàöèåíòîâ, èìåâøèõ â àíàìíåçå ôî-
êàëüíûå êëîíè÷åñêèå èëè òîíèêî-
êëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû, ñëåäóåò, â
ïåðâóþ î÷åðåäü, äóìàòü î ïàðåçå Òîä-
äà. Íàëè÷èå ó áîëüíûõ â àíàìíåçå ñî-
ìàòîñåíñîðíîé àóðû èëè àñèììåò-
ðè÷íûõ òîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ (õà-
ðàêòåðíûõ äëÿ ëîáíîé ýïèëåïñèè äî-
ïîëíèòåëüíîé ìîòîðíîé çîíû) áîëü-
øå ñâèäåòåëüñòâóåò â ïîëüçó ÈÏ.
Èíãèáèòîðíûì ïðèñòóïàì ìîæåò
ïðåäøåñòâîâàòü ñîìàòîñåíñîðíàÿ àó-
ðà, à ïàðåçó Òîääà – ôîêàëüíûé êëî-
íè÷åñêèé ïðèñòóï. 
Îá ÈÏ ñëåäóåò äóìàòü, åñëè ïàðåç âîç-
íèêàåò íà îäíîé ñòîðîíå, à ôîêàëü-
íûé êëîíè÷åñêèé ïðèñòóï – íà ïðî-
òèâîïîëîæíîé [22].
Êàê ïðàâèëî, ÈÏ èìåþò áîëåå êîðîò-
êóþ ïðîäîëæèòåëüíîñòü, ÷åì ïàðåç
Òîääà. Âîññòàíîâëåíèå äâèæåíèé ïðè
ÈÏ ïðîèñõîäèò îáû÷íî ìãíîâåííî, à
ïðè ïàðåçå Òîääà – áîëåå ïîñòåïåííî.

Òåðàïèÿ. Ëå÷åíèå ôîêàëüíûõ èíãèáè-
òîðíûõ ïðèñòóïîâ îñóùåñòâëÿåòñÿ ïî îá-
ùèì ïðèíöèïàì ëå÷åíèÿ ñèìïòîìàòè÷åñ-
êèõ (êðèïòîãåííûõ) ôîêàëüíûõ ôîðì ýïè-
ëåïñèè [4]. Ïðåïàðàòàìè âûáîðà ÿâëÿþòñÿ
ïðîèçâîäíûå âàëüïðîåâîé êèñëîòû, êàðáà-
ìàçåïèíà èëè îêñêàðáàçåïèíà [22]. Ñòàðòî-
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âóþ òåðàïèþ ìû ðåêîìåíäóåì îñóùåñòâ-
ëÿòü ñ ïðåïàðàòîâ âàëüïðîåâîé êèñëîòû.
Ðåêîìåíäóåòñÿ ïðèìåíåíèå îðèãèíàëüíî-
ãî ïðîëîíãèðîâàííîãî ïðåïàðàòà â ìèêðî-
ãðàíóëàõ – äåïàêèíà õðîíîñôåðà. Äîçèðîâ-
êè äåïàêèíà õðîíîñôåðà âàðüèðóþò â øè-
ðîêîì äèàïàçîíå è ñîñòàâëÿþò â ëå÷åíèè
èíãèáèòîðíûõ ïðèñòóïîâ îò 30 äî 70
ìã/êã/ñóò (600-2000 ìã/ñóò) â 2 ïðèåìà. Äèñ-
êóòèðóåòñÿ âîçìîæíîñòü îäíîêðàòíîãî
ïðèåìà ïðåïàðàòà.    

Ïðè íåäîñòàòî÷íîé ýôôåêòèâíîñòè äå-
ïàêèíà õðîíîñôåðà ïðèìåíÿåòñÿ ìîíîòå-
ðàïèÿ îêñêàðáàçåïèíîì èëè êîìáèíàöèÿ
äåïàêèíà ñ îêñêàðáàçåïèíîì. Òðèëåïòàë
íàçíà÷àåòñÿ â ñðåäíåé äîçå 20-40 ìã/êã/ñóò
ó äåòåé, 900-1800 ìã/ñóò ó âçðîñëûõ â 2 ïðè-
åìà. Äàííûõ ëèòåðàòóðû ïî àããðàâàöèè ÈÏ
ïðè íàçíà÷åíèè êàðáàìàçåïèíà ìû íå îá-
íàðóæèëè. Âìåñòå ñ òåì, ó îäíîãî èç íàøèõ
ïàöèåíòîâ 6 ëåò ñ äèàãíîçîì ñèìïòîìàòè-
÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè, êàðáàìàçå-
ïèí âûçâàë óðåæåíèå ãåìèêëîíè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ è àããðàâàöèþ ñ âîçíèêíîâåíèåì
de novo èíãèáèòîðíûõ ïðèñòóïîâ.

Ðåçåðâíûìè ïðåïàðàòàìè ìîãóò áûòü
òîïèðàìàò (òîïàìàêñ), ëåâåòèðàöåòàì (êåï-
ïðà), ëàêîñàìèä (âèìïàò). Âèìïàò ïðèìå-
íÿåòñÿ ó âçðîñëûõ (ñ 16 ëåò), îïòèìàëüíî â
êîìáèíàöèè ñ âàëüïðîàòàìè (äåïàêèí õðî-
íîñôåðà), â äîçå 200-400 ìã/ñóò â äâà ïðè-
åìà. 

Ïðè íàëè÷èè ðåçèñòåíòíûõ ÈÏ è ñòðóê-
òóðíîãî äåôåêòà ìîçãà, êîòîðûé ìîæåò
áûòü óäàëåí áåç ïðè÷èíåíèÿ áîëüíîìó íå-
ïðèåìëåìûõ ñèìïòîìîâ âûïàäåíèÿ, ñ óñïå-
õîì ïðèìåíÿåòñÿ õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå
[26].

Öåëüþ íàøåãî èññëåäîâàíèÿ áûëî èçó-
÷åíèå ÷àñòîòû âñòðå÷àåìîñòè, êëèíèêî-
ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèõ, íåéðîâèçó-
àëèçàöèîííûõ îñîáåííîñòåé è ýôôåêòèâ-
íîñòè ÀÝÏ ó ïàöèåíòîâ ñ èíãèáèòîðíûìè
ïðèñòóïàìè (ÈÏ).

ÎÁÚÅÊÒÛ È ÌÅÒÎÄÛ
Â èññëåäîâàíèå âêëþ÷åí 1261 ïàöèåíò ñ

ðàçëè÷íûìè ôîðìàìè ýïèëåïñèè ñ äåáþ-
òîì ïðèñòóïîâ îò ïåðâûõ ñóòîê æèçíè äî 18
ëåò. Ïàöèåíòû íàáëþäàëèñü ñ 1999 ã. ïî
2013 ãã.

Èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëîñü íà êëèíè÷å-

ñêîé áàçå Èíñòèòóòà äåòñêîé íåâðîëîãèè è
ýïèëåïñèè èì. Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè. 

Äèàãíîñòèêà ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòó-
ïîâ è ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ îñóùå-
ñòâëÿëàñü ñîãëàñíî êðèòåðèÿì ìåæäóíà-
ðîäíîé êëàññèôèêàöèè ýïèëåïòè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ (1981 ã); ýïèëåïñèé, ýïèëåïòè-
÷åñêèõ ñèíäðîìîâ è ñõîæèõ çàáîëåâàíèé
(1989 ã), à òàêæå íà îñíîâàíèè äîêëàäà êî-
ìèññèè ILAE ïî êëàññèôèêàöèè è òåðìèíî-
ëîãèè (2001 ã) [8].

Âñå ïàöèåíòû áûëè îáñëåäîâàíû êëèíè-
÷åñêè íåâðîëîãîì; ïðîâåäåíî ðóòèííîå
ÝÝÃ-èññëåäîâàíèå; òàêæå âî âñåõ ñëó÷àÿõ
ïðîâîäèëñÿ ïðîäîëæåííûé âèäåî-ÝÝÃ ìî-
íèòîðèíã ñ âêëþ÷åíèåì ñíà (àïïàðàò ýëåêò-
ðîýíöåôàëîãðàô-àíàëèçàòîð ÝÝÃÀ-21/26
«ÝÍÖÅÔÀËÀÍ-131-03», ìîäèôèêàöèÿ 11,
Ìåäèêîì ÌÒÄ; âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíã «Íåé-
ðîñêîï 6.1.508», Áèîëà). Âñåì áîëüíûì áûëî
ïðîâåäåíî ÌÐÒ èññëåäîâàíèå (ìàãíèòíî-
ðåçîíàíñíàÿ ñèñòåìà Sigma Infinity GE ñ íà-
ïðÿæåíèåì ìàãíèòíîãî ïîëÿ 1,5 Òåñëà).

ÐÅÇÓËÜÒÀÒÛ
Èíãèáèòîðíûå ïðèñòóïû áûëè âûÿâëå-

íû ó 6 ïàöèåíòîâ, ÷òî ñîñòàâèëî 0,5% îò
âñåõ ñëó÷àåâ ýïèëåïñèè ñ äåáþòîì ïðèñòó-
ïîâ äî 18 ëåò. Ñðåäè îáñëåäîâàííûõ íàìè 6
áîëüíûõ îòìå÷àëîñü ðàâíîå ðàñïðåäåëå-
íèå ïàöèåíòîâ ïî ïîëîâîìó ïðèçíàêó.

Èíãèáèòîðíûå ïðèñòóïû íàáëþäàëèñü
â ñòðóêòóðå ÷åòûðåõ ãðóïï ýïèëåïòè÷åñêèõ
ñèíäðîìîâ (òàáë. 1). Íàèáîëåå ÷àñòî ó ïà-
öèåíòîâ ñ ÈÏ êîíñòàòèðîâàëèñü ñèìïòîìà-
òè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ – 3 ñëó÷àÿ
(50%). Â îñòàëüíûõ ñëó÷àÿõ âûÿâëåíû âåðî-
ÿòíî ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ (êðèïòîãåííàÿ)
ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ (1 ïàöèåíò), ñèíä-
ðîì ïñåâäî-Ëåííîêñà (1 ïàöèåíò), ôîêàëü-
íàÿ ýïèëåïñèÿ äåòñòâà ñî ñòðóêòóðíûìè èç-
ìåíåíèÿìè â ìîçãå è äîáðîêà÷åñòâåííûìè
ýïèëåïòèôîðìíûìè ïàòòåðíàìè äåòñòâà
(ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ) (1 ïàöèåíò).

Âîçðàñò äåáþòà ýïèëåïñèè ñ ÈÏ âàðüè-
ðîâàë â øèðîêîì âîçðàñòíîì èíòåðâàëå –
îò 10 ìåñÿöåâ æèçíè äî 14 ëåò è â ñðåäíåì
ñîñòàâèë 5,7 ëåò ± 5,28 ëåò. Õàðàêòåðíûì
áûëî ðàííåå íà÷àëî çàáîëåâàíèÿ â 3 ñëó÷à-
ÿõ (50%) – ýïèëåïñèÿ, àññîöèèðîâàííàÿ ñ
ÈÏ, äåáþòèðîâàëà äî 3-õ ëåò: â 10 ìåñÿöåâ
æèçíè – 1 ïàöèåíò, â 1 ãîä – 1 ïàöèåíò,  â 3
ãîäà – 1 ïàöèåíò. 
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Ïðè èçó÷åíèè àíàìíåñòè÷åñêèõ äàííûõ
îòìå÷åíî, ÷òî èíãèáèòîðíûå ïðèñòóïû êàê
ïåðâûé òèï ïðèñòóïîâ â äåáþòå çàáîëåâà-
íèÿ íå íàáëþäàëèñü íè ó îäíîãî ïàöèåíòà.
Âî âñåõ ñëó÷àÿõ ÈÏ ïðèñîåäèíÿëèñü ê äðó-
ãèì òèïàì ïðèñòóïîâ ïîçäíåå â ïðîöåññå
ðàçâèòèÿ çàáîëåâàíèÿ. Ýïèëåïñèÿ, àññîöè-
èðîâàííàÿ ñ ÈÏ, äåáþòèðîâàëà ñ îäèíàêî-
âîé ÷àñòîòîé ñ ïîÿâëåíèÿ â êëèíè÷åñêîé
êàðòèíå ãåìèêëîíè÷åñêèõ, âòîðè÷íî-ãåíå-
ðàëèçîâàííûõ ñóäîðîæíûõ è ôåáðèëüíûõ
ïðèñòóïîâ – ïî 2 ñëó÷àÿ. 

Èçîëèðîâàííî èíãèáèòîðíûå ïðèñòó-
ïû, êàê åäèíñòâåííûé òèï ïðèñòóïîâ, â
êëèíè÷åñêîé êàðòèíå íå îòìå÷àëèñü. Âî
âñåõ ñëó÷àÿõ ÈÏ ñî÷åòàëèñü ñ äðóãèìè âè-
äàìè ïðèñòóïîâ. Äâà òèïà ïðèñòóïîâ íà-
áëþäàëèñü ó 2 ïàöèåíòîâ. Òðè è áîëåå òè-
ïîâ ïðèñòóïîâ çà âåñü ïåðèîä çàáîëåâàíèÿ
âûÿâëåíû ó 4 ïàöèåíòîâ (66,7% ñëó÷àåâ). 

Ó ïàöèåíòîâ íàøåé ãðóïïû â àêòèâíîì
ïåðèîäå ýïèëåïñèè êðîìå èíãèáèòîðíûõ
ïðèñòóïîâ ìîãëè âñòðå÷àòüñÿ 4 ðàçëè÷íûõ
òèïà ïðèñòóïîâ. Íàèáîëåå ÷àñòî ó ïàöèåí-
òîâ ñ ÈÏ êîíñòàòèðîâàëèñü ãåìèêëîíè÷åñ-

êèå ïðèñòóïû – â 4 ñëó÷àÿõ (66,7%). Ñ îäè-
íàêîâîé ÷àñòîòîé – ïî 3 ïàöèåíòà (50,0%) –
íàáëþäàëèñü âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûå
ñóäîðîæíûå ïàðîêñèçìû è ýïèëåïòè÷åñ-
êèé íåãàòèâíûé ìèîêëîíóñ. Â îäíîì ñëó÷àå
â õîäå âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãà áûëè âûÿâ-
ëåíû àòèïè÷íûå àáñàíñû.

Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêîå èññëå-
äîâàíèå. Âî âñåõ ñëó÷àÿõ â õîäå ïðîäîë-
æåííîãî âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãà ó ïàöèåí-
òîâ ñ èíãèáèòîðíûìè ïðèñòóïàìè âûÿâëÿ-
ëàñü ðåãèîíàëüíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àê-
òèâíîñòü. Íàèáîëåå ÷àñòî îïðåäåëÿëàñü ëî-
êàëèçàöèÿ ïèê-âîëíîâîé àêòèâíîñòè â ëîá-
íî-öåíòðàëüíî-òåìåííûõ îòäåëàõ (50%
ñëó÷àåâ). Ó äâóõ ïàöèåíòîâ ðåãèîíàëüíûå
ñïàéêè âûÿâëÿëèñü â ëîáíî-öåíòðàëüíî-
âèñî÷íûõ îòäåëàõ. Â îäíîì ñëó÷àå ýïèëåï-
òèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü îòìå÷àëàñü â òåìåí-
íîé îáëàñòè. Íàðÿäó ñ ðåãèîíàëüíûìè èç-
ìåíåíèÿìè ó 3 ïàöèåíòîâ íàáëþäàëîñü
ðàñïðîñòðàíåíèå ðàçðÿäîâ íà âñå ýëåêòðî-
äû îäíîãî ïîëóøàðèÿ ñ ôîðìèðîâàíèåì
ëàòåðàëèçîâàííûõ ðàçðÿäîâ. Ó äâóõ ïàöè-
åíòîâ ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêîå èñ-
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Ðèñ. 1. Ïàöèåíò Ê.Ê., 6 ëåò. Äèàãíîç: Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ. Äåáþò ýïèëåïñèè ñ 3 ëåò ñ ïîÿâëå-
íèÿ ãåìèêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ. Ïîñëå íàçíà÷åíèÿ êàðáàìàçåïèíà îòìå÷åíî ñíèæåíèå ÷àñòîòû äàííîãî òèïà
ïàðîêñèçìîâ, îäíàêî, ïîÿâèëèñü äðóãèå ïðèñòóïû, âîçíèêàþùèå â áîäðñòâîâàíèè â ïåðâóþ ïîëîâèíó äíÿ: «îá-
ìÿêàíèå» ëåâîé ïîëîâèíû òåëà (îïóñêàíèå ëåâîãî óãëà ðòà; ðóêà è íîãà âèñÿò «êàê ïëåòè»), ãèïåðñàëèâàöèÿ, äè-
çàðòðèÿ. Ñîçíàíèå ïðè ýòîì ñîõðàííî. Äëèòåëüíîñòü – äî 10 ìèíóò, ÷àñòîòà 2-3 ðàçà â íåäåëþ. Íà ôîíå ââåäåíèÿ
âòîðûì ïðåïàðàòîì äåïàêèíà õðîíîñôåðû â äîçå: 750 ìã/ñóò – ðåìèññèÿ áîëåå äâóõ ëåò. Íà ÝÝÃ çàðåãèñòðèðîâàí
ïàòòåðí èíãèáèòîðíîãî ïðèñòóïà â ëåâîé òåìåííî-öåíòðàëüíî-âèñî÷íîé îáëàñòè.
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ñëåäîâàíèå îïðåäåëÿëî äèôôóçíûå ïèê-
âîëíîâûå ðàçðÿäû â ðàìêàõ ôåíîìåíà âòî-
ðè÷íîé áèëàòåðàëüíîé ñèíõðîíèçàöèè. Â
100% ñëó÷àåâ óñòàíîâëåíî íàðàñòàíèå èí-
äåêñà ýïèëåïòèôîðìíûõ èçìåíåíèé âî
ñíå. Ïî ñâîèì ìîðôîëîãè÷åñêèì îñîáåííî-
ñòÿì êîìïëåêñû îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà ó
äâóõ ïàöèåíòîâ ñîîòâåòñòâîâàëè äîáðîêà-
÷åñòâåííûì ýïèëåïòèôîðìíûì ïàòòåðíàì
äåòñòâà (ïàöèåíòû ñ ñèíäðîìîì ïñåâäî-
Ëåííîêñà è ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ). 

Â õîäå âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãà â îäíîì
ñëó÷àå áûë çàðåãèñòðèðîâàí èíãèáèòîð-
íûé ïðèñòóï. Íà ÝÝÃ â íà÷àëå ïàðîêñèçìà
íàáëþäàëîñü ïîÿâëåíèå ðèòìè÷íîãî ðåãè-
îíàëüíîãî çàìåäëåíèÿ â ëåâîé öåíòðàëüíî-
òåìåííî-âèñî÷íîé îáëàñòè ñ âêëþ÷åíèåì
ðèòìè÷íûõ ñïàéêîâ, êîìïëåêñîâ ïèê-,
äàáëïèê-âîëíà ñ ðàñïðîñòðàíåíèåì íà âñå
îòäåëû ëåâîãî ïîëóøàðèÿ, à òàêæå áèôðîí-
òàëüíî è íà âåðòåêñíûå îòäåëû è äàëåå
äèôôóçíî (ðèñ. 1). Çàòåì îòìå÷àëîñü çàìå-
ùåíèå ðèòìè÷íûõ ïèê-âîëíîâûõ êîìïëåê-
ñîâ ðèòìè÷íûìè îñòðûìè âîëíàìè, ñïàé-
êàìè ñ ïðåîáëàäàíèåì â ëåâîé öåíòðàëüíî-
òåìåííî-âèñî÷íîé îáëàñòè. Äàëåå âíîâü îò-
ìå÷àåòñÿ ïîÿâëåíèå ðèòìè÷íîãî ðåãèî-
íàëüíîãî çàìåäëåíèÿ òåòà-, äåëüòà-äèàïàçî-
íà â ëåâîé öåíòðàëüíî-òåìåííî-âèñî÷íîé
îáëàñòè ñ âêëþ÷åíèåì ðèòìè÷íûõ ñïàé-
êîâ, êîìïëåêñîâ ïèê-, äàáëïèê-âîëíà ñ ðàñ-
ïðîñòðàíåíèåì íà âñå îòäåëû ëåâîãî ïîëó-
øàðèÿ, à òàêæå áèôðîíòàëüíî è íà âåðòåêñ-
íûå îòäåëû, ñ ïîñòåïåííûì óðåæåíèåì ÷àñ-
òîòû ïèê-âîëíîâûõ ðàçðÿäîâ ê êîíöó ïðè-
ñòóïà.

Ìåòîäû íåéðîâèçóàëèçàöèè. Ïðè ïðî-
âåäåíèè ÌÐÒ èññëåäîâàíèÿ îòñóòñòâèå ïà-
òîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé â ãîëîâíîì ìîçãå
êîíñòàòèðîâàëèñü ó 2 ïàöèåíòîâ (ñèíäðîì
ïñåâäî-Ëåííîêñà è êðèïòîãåííàÿ ôîêàëü-
íàÿ ýïèëåïñèÿ). Â îñòàëüíûõ ñëó÷àÿõ áûëè
îáíàðóæåíû ëîêàëüíûå ñòðóêòóðíûå íàðó-
øåíèÿ. Âûÿâëåíû: ïîðýíöåôàëè÷åñêàÿ êèñ-
òà ëîáíîé îáëàñòè, ëîêàëüíàÿ àòðîôèÿ ëîá-
íî-âèñî÷íîé îáëàñòè, àñèììåòðè÷íàÿ âåí-
òðèêóëîìåãàëèÿ, ôîêàëüíàÿ êîðêîâàÿ äèñ-
ïëàçèÿ ëîáíî-òåìåííîé äîëè – ïî 1 ïàöè-
åíòó.

Òåðàïèÿ. Íàçíà÷åíèå àíòèýïèëåïòè÷å-
ñêîé òåðàïèè êàê â ìîíîòåðàïèè (â 1 ñëó-
÷àå), òàê è â ïîëèòåðàïèè (â 5 ñëó÷àÿõ) â

ðàçëè÷íûõ êîìáèíàöèÿõ ïðèâåëî ê äîñòè-
æåíèþ ïîëíîé ðåìèññèè ëèøü â 50,0% ñëó-
÷àåâ ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííîé ñ ÈÏ.
Ñíèæåíèå ÷àñòîòû ïðèñòóïîâ íà 50% è áî-
ëåå íà ôîíå ÀÝÏ íàáëþäàëîñü òàêæå ó 50,0%
ïàöèåíòîâ. Îòñóòñòâèå ýôôåêòà íå áûëî
îòìå÷åíî íè â îäíîì ñëó÷àå.

Ïðè ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïè-
ëåïñèè ðåìèññèÿ áûëà äîñòèãíóòà â 66,7%
ñëó÷àåâ, ñíèæåíèå ÷àñòîòû ïðèñòóïîâ â
33,3%. Íà ôîíå ÀÝÏ â ñëó÷àå ñèíäðîìà
ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ  äîñòèãíóòà ðåìèññèÿ. Ó ïà-
öèåíòîâ ñ âåðîÿòíî ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôî-
êàëüíîé ýïèëåïñèåé è ñèíäðîìîì ïñåâäî-
Ëåííîêñà óäàëîñü äîáèòüñÿ ñíèæåíèÿ ÷àñ-
òîòû ïðèñòóïîâ íà 50%. 

Íàèáîëüøèé òåðàïåâòè÷åñêèé ýôôåêò â
íàøåì èññëåäîâàíèè îòìå÷åí ïðè ïðèìå-
íåíèè âàëüïðîàòîâ. Ïðîèçâîäíûå âàëüïðî-
åâîé êèñëîòû íàçíà÷àëèñü â 4 ñëó÷àÿõ.  Äå-
ïàêèí ïðèìåíÿëñÿ â ôîðìå ïðîëîíãèðî-
âàííîãî ïðåïàðàòà â ìèêðîãðàíóëàõ (äåïà-
êèí õðîíîñôåðà) â äîçå 600-2000 ìã â ñóòêè
(30-75 ìã/êã/ñóò). Íà ôîíå ïðèåìà äåïàêè-
íà õðîíîñôåðà â ìîíîòåðàïèè è â êîìáè-
íàöèè ñ äðóãèìè ïðåïàðàòàìè óäàëîñü äî-
áèòüñÿ ðåìèññèè â 75% ñëó÷àåâ (èç ÷èñëà
ïðèíèìàâøèõ äàííûé ïðåïàðàò). Ñíèæå-
íèå ÷àñòîòû ïðèñòóïîâ íà 50% è áîëåå êîí-
ñòàòèðîâàëîñü â 25%.

Òàêæå â 3 ñëó÷àÿõ â ëå÷åíèè ýïèëåïñèè â
íàøåì èññëåäîâàíèè ïðèìåíÿëèñü ïðåïà-
ðàòû ãðóïïû êàðáàìàçåïèíà. Äîçû êàðáà-
ìàçåïèíà âàðüèðîâàëèñü îò 200 äî 900 ìã â
ñóòêè (10-25 ìã/êã/ñóò). Òîëüêî â îäíîì ñëó-
÷àå íàáëþäàëàñü êëèíè÷åñêàÿ ðåìèññèÿ
(33,%). Â 2 îñòàëüíûõ ñëó÷àÿõ (66,7%) îòìå-
÷åíî ñíèæåíèå ÷àñòîòû ïðèñòóïîâ íà 50%
è áîëåå. Âàæíî îòìåòèòü, ÷òî ó 1 ïàöèåíòà
íàçíà÷åíèå êàðáàìàçåïèíà ïðèâåëî ê óðå-
æåíèþ ãåìèêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, íî
âûçâàëî àããðàâàöèþ ñ ïîÿâëåíèåì de novo
èíãèáèòîðíûõ ïðèñòóïîâ.

Ó 2 ïàöèåíòîâ äîáàâëåíèå ê áàçîâûì
ïðåïàðàòàì òîïèðàìàòà â äîçå 100-150 ìã â
ñóòêè (3-7 ìã/êã/ñóò) â 2 ïðèåìà ïðèâåëî ê
ðåìèññèè â 1 ñëó÷àå è ñíèæåíèþ ÷àñòîòû
ïðèñòóïîâ ó âòîðîãî ïàöèåíòà. Ýòîñóêñè-
ìèä, íàçíà÷åííûé ïàöèåíòó ñ ñèíäðîìîì
ïñåâäî-Ëåííîêñà â êà÷åñòâå äîïîëíèòåëü-
íîãî ïðåïàðàòà ê äåïàêèíó õðîíîñôåðà,  â
äîçå 750 ìã â ñóòêè, ïðèâåë ê çíà÷èòåëüíî-
ìó ñíèæåíèþ ÷àñòîòû ïðèñòóïîâ.
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Çíà÷åíèå ýëåêòðîýíöåëîãðàôè÷åñêèõ àêòèâèðóþùèõ
ìåòîäîâ â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå íåâðîëîãà
Ð ó ñ .  æ ó ð .  ä å ò .  í å â ð . :  ò .  V I I I ,  â û ï .  3 ,  2 0 1 3 .

Ö
åëüþ ìåòîäà ýëåêòðîýíöåôàëîãðà-
ôèè (ÝÝÃ) ÿâëÿåòñÿ êîíñòàòàöèÿ íîð-
ìàëüíîé ýëåêòðè÷åñêîé àêòèâíîñòè

è âûÿâëåíèÿ ïàòîëîãè÷åñêèõ ïîòåíöèàëîâ
ãîëîâíîãî ìîçãà ñ îïðåäåëåíèåì èõ çíà÷å-
íèÿ [24].

Îñíîâíàÿ îáëàñòü ïðèìåíåíèÿ ÝÝÃ – äè-
àãíîñòèêà ýïèëåïñèè, äèôôåðåíöèàëüíàÿ
äèàãíîñòèêà ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ è
íåýïèëåïòè÷åñêèõ ïàðîêñèçìàëüíûõ ñî-
ñòîÿíèé. Âìåñòå ñ ýòèì, ýëåêòðîýíöåôàëî-
ãðàôèÿ ÿâëÿåòñÿ  íåìàëîâàæíûì ìåòîäîì  â
îïðåäåëåíèè  äðóãèõ ðàçëè÷íûõ ïàòîëîãè-
÷åñêèõ ñîñòîÿíèé, êîòîðûå èìåþò äîâîëü-
íî õàðàêòåðíóþ, íî íå âñåãäà ïàòîãíîìî-

íè÷íóþ  ÝÝÃ-êàðòèíó – ýíöåôàëîïàòèè,
îïðåäåëåíèå ïðîãíîçà êîìû, ïîäòâåðæäå-
íèå ñìåðòè ìîçãà, äèàãíîñòèêà ðàññòðîéñòâ
ñíà è äð. [18].

ÝÝÃ ïðèíàäëåæèò îñîáàÿ ðîëü – ýòîò ìå-
òîä ïîìîãàåò âðà÷ó â óñòàíîâëåíèè òî÷íîãî
äèàãíîçà. Îäíàêî áîëüøàÿ ÷àñòü èíôîðìà-
öèè, ïîëó÷àåìàÿ ïðè çàïèñè ÝÝÃ – ïàññèâ-
íàÿ: ðåãèñòðàöèÿ ÝÝÃ ïðè îòñóòñòâèè çíà-
÷èìûõ ðàçäðàæàþùèõ ôàêòîðîâ  íå ïîçâî-
ëÿåò îïðåäåëèòü ðåàêòèâíîñòü òåõ èëè
èíûõ íîðìàëüíûõ ðèòìîâ èëè ïîëó÷èòü
äîñòîâåðíóþ èíôîðìàöèþ î íàëè÷èè ïà-
òîëîãè÷åñêîé àêòèâíîñòè. Ñóùåñòâóåò ðÿä
ìåòîäîâ, ïðèìåíÿåìûõ äëÿ âëèÿíèÿ íà áèî-
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THE IMPORTANCE OF ELECTROENCEPHALOGRAPHIC
ACTIVATING  METHODS  IN CLINICAL PRACTICE  OF
NEUROLOGIST 
L.Yu. Glukhova, Ê.Yu. Ìukhin,  Ì.À. Nikitina, Å.I. Barletova, Å.À. Òupikova

Èíñòèòóò äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè èì. Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè (ÈÄÍÝ), ã. Ìîñêâà

Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèå àêòèâèðóþùèå ìåòîäû øèðîêî ïðèìåíÿþòñÿ ïðè ïðîâåäåíèè ÝÝÃ ñ öå-
ëüþ îïðåäåëåíèÿ ðåàêòèâíîñòè íîðìàëüíîé áèîýëåêòðè÷åñêîé àêòèâíîñòè ãîëîâíîãî ìîçãà è ïðîâîêàöèè
ïàòîëîãè÷åñêîé (îñîáåííî ýïèëåïòèôîðìíîé) àêòèâíîñòè. Íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûìè àêòèâèðóþùè-
ìè ïðîöåäóðàìè ÿâëÿþòñÿ ôîòîñòèìóëÿöèÿ, ãèïåðâåíòèëÿöèÿ, îòêðûâàíèå-çàêðûâàíèå ãëàç, äåïðèâàöèÿ
ñíà è ñîí. ×åì áîëüøå ðàçëè÷íûõ ìåòîäîâ àêòèâàöèè ïðèìåíÿåòñÿ â ïðîöåññå èññëåäîâàíèÿ,  òåì âûøå èí-
ôîðìàòèâíîñòü ÝÝÃ â äèàãíîñòèêå  ðàçëè÷íûõ ïàòîëîãè÷åñêèõ ñîñòîÿíèé, îñîáåííî ýïèëåïñèè, òàê êàê
ýïèëåïòèôîðìíûå èçìåíåíèÿ, êàê ïðàâèëî, ïîÿâëÿþòñÿ ïðè îïðåäåëåííûõ óñëîâèÿõ. Â ïðàêòè÷åñêîé  äåÿ-
òåëüíîñòè, æåëàòåëüíî ïðèìåíÿòü àêòèâèðóþùèå ïðîöåäóðû,  êîòîðûå ëåãêî âûïîëíèìû ñ äîñòóïíûì
îáîðóäîâàíèåì è áåç âîçìîæíûõ íåæåëàòåëüíûõ ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ äëÿ ïàöèåíòîâ. Ïðèìåíåíèå àêòèâè-
ðóþùèõ ïðîá â ÝÝÃ ïîìîãàåò áîëåå òî÷íî óñòàíàâëèâàòü äèàãíîç è ñïîñîáñòâóåò ïðàâèëüíîìó íàçíà÷å-
íèþ òåðàïèè. Àâòîðû ïðåäîñòàâèëè ïîäðîáíûé îáçîð, ïîñâÿùåííûé êëèíè÷åñêèì àñïåêòàì äàííûõ ïðîöå-
äóð, â ñî÷åòàíèè ñ ñîáñòâåííûìè èëëþñòðàöèÿìè ÝÝÃ-îòâåòîâ íà ðàçëè÷íûå àêòèâèðóþùèå ïðîáû. 

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ÝÝÃ, àêòèâèðóþùèå ïðîáû, ãèïåðâåíòèëÿöèÿ, ôîòîñòèìóëÿöèÿ, äåïðèâàöèÿ ñíà,
ñîí.

The electroencephalographic activating  methods  are widely used during the EEG investigation to detect the reac-
tivity of normal electric activity of the  brain and for provocation of  pathological  (especially  epileptiform)  activity.
The most common activating procedures are intermittent photic stimulation, hyperventilation, the probe "opening –
closing" of the eyes, sleep deprivation and sleep.    The more different activation methods are used during EEG inves-
tigation the more  information  EEG-method can propose  in diagnostics of various pathological conditions , espe-
cially epilepsy, since epileptiform activity typically occur under certain conditions.    In practice it is desirable to apply
the activating procedures that are easily achievable with the available equipment and without possible adverse
effects for the patients. The use of activating methods during EEG helps to establish correct diagnosis and to  improve
the efficacy of the treatment. The authors proposed a detailed review, devoted to the clinical aspects of these activat-
ing methods, combined with their own illustrations of EEG- responses to a variety of activating procedures.

Key words: EEG, activating methods, hyperventilation, intermittent photic stimulation, sleep deprivation, sleep.



ýëåêòðè÷åñêóþ àêòèâíîñòü ãîëîâíîãî ìîç-
ãà. Òàêèå ìåòîäû ìîãóò âûÿâèòü ðàçëè÷íûå
èçìåíåíèÿ, êîòîðûå îòñóòñòâóþò íà ÝÝÃ
âíå äåéñòâèÿ äàííîãî àêòèâàòîðà, ÷òî ñó-
ùåñòâåííî ïîâûøàåò èíôîðìàòèâíîñòü
ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêîãî îáñëåäîâà-
íèÿ. Âðà÷ ïîëó÷àåò áîëåå ïîëíóþ èíôîð-
ìàöèþ äëÿ  ïðàâèëüíîé ïîñòàíîâêè äèà-
ãíîçà, îïðåäåëÿåò ïðîãíîç çàáîëåâàíèÿ è
íàçíà÷àåò êîððåêòíîå ëå÷åíèå. Ïîýòîìó
íåêîòîðûå èç àêòèâèðóþùèõ ïðîöåäóð ÿâ-
ëÿþòñÿ  îáÿçàòåëüíûìè äëÿ ïðîâåäåíèÿ
ÝÝÃ â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ. 

Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêàÿ àêòèâà-
öèÿ – ýòî ìåòîä âûçûâàíèÿ èëè óñèëåíèÿ
íîðìàëüíîé èëè ïàòîëîãè÷åñêîé (îñîáåí-
íî ýïèëåïòèôîðìíîé) àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ
[19]. Íàèáîëåå ÷àñòî ïðèìåíÿåìûå àêòèâè-
ðóþùèå ïðîöåäóðû – ýòî ãèïåðâåíòèëÿ-
öèÿ, ôîòîñòèìóëÿöèÿ, îòêðûâàíèå-çàêðû-
âàíèå ãëàç, äåïðèâàöèÿ ñíà è ñîí.

Ãèïåðâåíòèëÿöèîííàÿ ïðîöåäóðà –
ýòî ïðîáà, ïðè êîòîðîé îáñëåäóåìûé  ïðî-
èçâîäèò ãëóáîêîå ôîðñèðîâàííîå äûõàíèå,
ñ ÷àñòîòîé äûõàòåëüíûõ äâèæåíèé îêîëî
20 â ìèíóòó. Ãèïåðâåíòèëÿöèÿ ïðîâîäèòñÿ,
ïî êðàéíåé ìåðå, â òå÷åíèå 3  ìèíóò, îäíà-
êî, äëèòåëüíîñòü ìîæåò áûòü ñîêðàùåíà
ïðè óõóäøåíèè ñàìî÷óâñòâèÿ ïàöèåíòà âî
âðåìÿ ïðîáû. Âîçìîæíî ïðîäëåíèå òåñòà
äî 5 ìèíóò. Ïîñëå 5 ìèíóò ãèïåðâåíòèëÿ-
öèè èìååòñÿ ðèñê ðàçâèòèÿ âÿëîñòè, ñëàáî-
ñòè è äàæå îáìîðîêà. Ïîñëå îêîí÷àíèÿ
ïðîáû íåîáõîäèìî ïðîäîëæèòü ðåãèñòðà-
öèþ  ÝÝÃ  â òå÷åíèå  åùå íåñêîëüêèõ ìèíóò
[19]. Äåòè â âîçðàñòå 3-4 ëåò äëÿ ïðîâåäåíèÿ
ãèïåðâåíòèëÿöèè ìîãóò äóòü â òðóáî÷êè
èëè íàäóâàòü âîçäóøíûå øàðû, à â ìëàäåí-
÷åñêîì âîçðàñòå ïëà÷ ðåáåíêà ìîæåò èìè-
òèðîâàòü  ãèïåðâåíòèëÿöèþ.

Â ìåõàíèçìå ãèïåðâåíòèëÿöèè ó÷àñòâó-
þò ñëîæíûå ôèçèîëîãè÷åñêèå ðåàêöèè, êî-
òîðûå ìîãóò íàõîäèòü îòðàæåíèå íà ÝÝÃ.
Óâåëè÷åíèå ìèíóòíîãî äûõàòåëüíîãî îáúå-
ìà èñòîùàåò çàïàñû ÑÎ2, ïðèâîäÿ ê ãèïî-
êàïíèè, â ðåçóëüòàòå ðàçâèâàåòñÿ äûõàòåëü-
íûé àëêàëîç, ñóæåíèå öåðåáðàëüíûõ ñîñó-
äîâ, ÷òî â ñâîþ î÷åðåäü ïðèâîäèò ê ñíèæå-
íèþ ìîçãîâîãî êðîâîòîêà.   Êðîìå ýòîãî,
óêàçûâàåòñÿ, ÷òî óðîâåíü ãëþêîçû â êðîâè
èãðàåò âàæíóþ ðîëü â îïðåäåëåíèè ñòåïå-
íè çàìåäëåíèÿ ýëåêòðè÷åñêîé àêòèâíîñòè

ãîëîâíîãî ìîçãà ïðè ïðåäúÿâëåíèè ãèïåð-
âåíòèëÿöèè. Íèçêèé óðîâåíü ãëþêîçû  êðî-
âè (<80 ìã/100 ìë) ïðè  ãèïåðâåíòèëÿöèè
ñïîñîáñòâóåò ïîÿâëåíèþ äèôôóçíîãî çà-
ìåäëåíèÿ, â îòëè÷èå îò ñîäåðæàíèÿ ãëþêî-
çû âûøå 120ìã/100 ìë [14].  

Ó÷èòûâàÿ ôèçèîëîãè÷åñêèå ìåõàíèçìû,
çàïóñêàþùèåñÿ ïðè ãèïåðâåíòèëÿöèîííîé
ïðîáå, íåîáõîäèìî ïîìíèòü î âîçìîæíîì
ðèñêå  ñïàçìà ñîñóäîâ ãîëîâíîãî ìîçãà, ÷òî
ìîæåò óñóãóáëÿòü èìåþùèåñÿ ñîñóäèñòûå
çàáîëåâàíèÿ. Â ñâÿçè ñ ýòèì èìåþòñÿ ïðîòè-
âîïîêàçàíèÿ ê ïðîâåäåíèþ ãèïåðâåíòèëÿ-
öèè: îñòðûé èíñóëüò, íåäàâíî ïåðåíåñåííîå
ñóáàðàõíîèäàëüíîå êðîâîèçëèÿíèå, òÿæå-
ëàÿ ìèãðåíü, âíóòðè÷åðåïíàÿ ãèïåðòåíçèÿ,
ñåðïîâèäíî-êëåòî÷íàÿ àíåìèÿ,  ïîäòâåðæ-
äåííàÿ áîëåçíü ìîéÿ-ìîéÿ, òÿæåëûå ñåðäå÷-
íî-ñîñóäèñòûå çàáîëåâàíèÿ, ñåðäå÷íàÿ è äû-
õàòåëüíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü, ïîæèëîé âîç-
ðàñò, áåðåìåííîñòü, îòêàç ïàöèåíòîâ îò ïðî-
âåäåíèÿ ãèïåðâåíòèëÿöèè  [12, 18].

Âûäåëÿþò äâà îòâåòà íà ÝÝÃ ïðè ïðîâå-
äåíèè ãèïåðâåíòèëÿöèè – íîðìàëüíûé  è
ïàòîëîãè÷åñêèé  [19].

Íîðìàëüíàÿ ðåàêöèÿ íà ãèïåðâåíòèëÿ-
öèþ ìîæåò âûãëÿäåòü íà ÝÝÃ  äîñòàòî÷íî
äðàìàòè÷íî, îñîáåííî ó äåòåé. ×àñòî óæå
÷åðåç 30-60 ñåêóíä îò íà÷àëà ïðîáû ïîÿâëÿ-
åòñÿ äèôôóçíàÿ ïîëèìîðôíàÿ òåòà-àêòèâ-
íîñòü, êîòîðàÿ ìîæåò ðåçêî âîçðàñòàòü ïî
àìïëèòóäå äî ñîòåí ìêÂ è çàìåäëÿòüñÿ äî
äåëüòà-äèàïàçîíà (ðèñ. 1). Òàêîå èíäóöèðî-
âàííîå ôîðñèðîâàííûì äûõàíèåì âûñîêî-
àìïëèòóäíîå äèôôóçíîå çàìåäëåíèå, íàçû-
âàåòñÿ ãèïåðâåíòèëÿöèîííîé ãèïåðñèí-
õðîíèåé, ÷òî ðàññìàòðèâàåòñÿ â ðàìêàõ
íîðìû âî âñåõ âîçðàñòíûõ ãðóïïàõ [19, 24].
Íåîáõîäèìîå óñëîâèå êîíñòàòàöèè ôèçèî-
ëîãè÷åñêîé ðåàêöèè íà ãèïåðâåíòèëÿöèþ –
áûñòðîå  âîññòàíîâëåíèå ôîíîâîé ðèòìè-
êè, êîòîðîå ó çäîðîâûõ îáñëåäóåìûõ ïðî-
èñõîäèò  â òå÷åíèå 1 ìèíóòû ïîñëå îêîí÷à-
íèÿ ïðîáû [1, 19]. Íåîáû÷íî äëèòåëüíîå
ïîñòãèïåðâåíòèëÿöèîííîå çàìåäëåíèå
îïèñàíî ó ëèö ñ ñèíêîïàëüíûìè àòàêàìè
ðàçëè÷íîé ýòèîëîãèè [17]. 

Ó âçðîñëûõ ëèö, â ðàìêàõ ãèïåðâåíòèëÿ-
öèîííîé ãèïåðñèíõðîíèè, íàèáîëåå ÷àñòî
îòìå÷àåòñÿ äîìèíèðîâàíèå äåëüòà-, òåòà-
àêòèâíîñòè â ïåðåäíèõ îòäåëàõ, òîãäà êàê ó
äåòåé  âûñîêîàìïëèòóäíûå âîëíû ìåäëåí-
íûõ ôîðì àêòèâíîñòè äåëüòà-, òåòà-äèàïà-
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çîíà ïðåîáëàäàþò êàê â ïåðåäíèõ, òàê è â
çàäíèõ îòäåëàõ ïîëóøàðèé ìîçãà (ðèñ. 2).
Áîëåå ÷åì ó 70% äåòåé îòìå÷àåòñÿ ïîÿâëå-
íèå ãèïåðâåíòèëÿöèîííîé ãèïåðñèíõðî-
íèè, òîãäà êàê ó çäîðîâûõ âçðîñëûõ çàìåä-
ëåíèå íà ãèïåðâåíòèëÿöèþ âñòðå÷àåòñÿ äî-
ñòîâåðíî ðåæå  è îòìå÷àåòñÿ ìåíåå ÷åì â
10% ñëó÷àåâ [22]. Ìàêñèìàëüíî âûðàæåííàÿ
ðåàêöèÿ íà ãèïåðâåíòèëÿöèþ ïðåäñòàâëå-

íà â  âîçðàñòå  8-12 ëåò è âñòðå÷àåòñÿ ó  85%
äåòåé ýòîãî âîçðàñòà [22].  Îñîáûå òðóäíîñ-
òè â ïðàâèëüíîé  èíòåðïðåòàöèè  ïðåäñòàâ-
ëÿåò ïîÿâëåíèå íà ÝÝÃ  äèôôóçíîé ìåäëåí-
íîé àêòèâíîñòè, ïåðåìåæàþùåéñÿ çàîñò-
ðåííûìè âîëíàìè àëüôà-, áåòà-äèàïàçîíà,
êîòîðàÿ ìîæåò áûòü ïîõîæà íà ãåíåðàëèçî-
âàííûå êîìïëåêñû ïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà.

Âûðàæåííîñòü ãèïåðâåíòèëÿöèîííîãî îò-
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Ðèñ. 1. Ïàöèåíòêà Î.Ì., 4 ãîäà, æåí. Äèàãíîç: Íåâðîòè÷åñêèå ðåàêöèè. ÝÝÃ:  Íà 2-é ìèíóòå ãèïåðâåíòèëÿöèè
ðåãèñòðèðóåòñÿ äèôôóçíàÿ áèëàòåðàëüíî-ñèíõðîííàÿ âûñîêîàìïëèòóäíàÿ äåëüòà-àêòèâíîñòü –

ãèïåðâåíòèëÿöèîííàÿ ãèïåðñèíõðîíèÿ (âàðèàíò íîðìû).

Ðèñ. 2. Ïàöèåíò À.Ë., 4 ãîäà, ìóæ. Äèàãíîç:  Ïàðàñîìíèè èç ãðóïïû ðàññòðîéñòâ â ôàçó áûñòðîãî ñíà  (íî÷íûå êîøìàðû).
ÝÝÃ:  Íà 3-é ìèíóòå ãèïåðâåíòèëÿöèè â çàòûëî÷íî-òåìåííûõ îòäåëàõ â ñòðóêòóðå àëüôà-ðèòìà  ðåãèñòðèðóåòñÿ

áèëàòåðàëüíî-ñèíõðîííàÿ âûñîêîàìïëèòóäíàÿ íèçêî÷àñòîòíàÿ òåòà-àêòèâíîñòü, äåëüòà-êîëåáàíèÿ –
ãèïåðâåíòèëÿöèîííàÿ ãèïåðñèíõðîíèÿ (âàðèàíò íîðìû).



âåòà çàâèñèò îò íåñêîëüêèõ ôàêòîðîâ [9, 19]:
1. Äûõàòåëüíîå óñèëèå – ÷åì áîëüøå èí-

òåíñèâíîñòü äûõàòåëüíûõ äâèæåíèé,
òåì áîëåå âûðàæåíà ðåàêöèÿ íà ãèïåð-
âåíòèëÿöèþ;

2. Âîçðàñò – äèôôóçíîå äåëüòà-çàìåäëå-
íèå áîëåå âûðàæåíî â äåòñêîì âîçðàñòå;

3. Óðîâåíü ãëþêîçû êðîâè – ÷åì íèæå ñî-
äåðæàíèå ãëþêîçû  â êðîâè, òåì áîëåå
âûðàæåíî çàìåäëåíèå íà ÝÝÃ; 

4. Âåðòèêàëüíîå ïîëîæåíèå ñïîñîáñòâóåò
óñèëåíèþ ãèïåðâåíòèëÿöèîííîãî ýô-
ôåêòà íà ÝÝÃ.

Íåèçìåíÿþùàÿñÿ áèîýëåêòðè÷åñêàÿ àê-
òèâíîñòü íà ÝÝÃ ïðè  ïðîâåäåíèè ãèïåð-
âåíòèëÿöèè òàêæå ÿâëÿåòñÿ ôèçèîëîãè÷åñ-
êîé ðåàêöèåé [18].

Êðîìå èçìåíåíèé íà ÝÝÃ ïðè ïðîâåäå-
íèè ãèïåðâåíòèëÿöèè ó îáñëåäóåìûõ âîç-
ìîæíû ðàçëè÷íûå ñóáúåêòèâíûå îùóùå-
íèÿ. Î÷åíü âàæíî çíàíèå è ïîíèìàíèå
ýòèõ ôåíîìåíîâ, ÷òî ïîçâîëÿåò èçáåæàòü
èõ îøèáî÷íîé òðàêòîâêè. Â ðÿäå ñëó÷àåâ âî
âðåìÿ ôèçèîëîãè÷åñêîãî äèôôóçíîãî  çà-
ìåäëåíèÿ  íà ÝÝÃ ïðè ãèïåðâåíòèëÿöèè â
íîðìå ìîæåò îòìå÷àòüñÿ çàìåäëåíèå îòâå-
òà íà çàäàííûå âîïðîñû, íàðóøåíèå âåð-
áàëüíîé ïàìÿòè. Îïèñàíî ïîÿâëåíèå òàêèõ
ñèìïòîìîâ, êàê ôëþêòóàöèÿ êîíöåíòðàöèè

âíèìàíèÿ è  íàðóøåíèå ïîíèìàíèÿ ðå÷è,
ïàëüöåâàÿ è ïåðèáóêêàëüíàÿ ïàðåñòåçèè,
ðàçâèòèå ïàíè÷åñêèõ àòàê, ãîëîâîêðóæå-
íèÿ, òðàíçèòîðíîãî íàðóøåíèÿ  çðåíèÿ,
çâîíà â óøàõ, êîòîðûå ìîãóò âîçíèêàòü äà-
æå ïðè îòñóòñòâèè  çàìåäëåíèÿ íà ÝÝÃ.
Ïðåäïîëàãàåòñÿ, ÷òî ýòè ñèìïòîìû – ðå-
çóëüòàò óâåëè÷åíèÿ âåãåòàòèâíîé àêòèâíî-
ñòè [32]. 

Ïàòîëîãè÷åñêèé îòâåò íà ãèïåðâåíòè-
ëÿöèþ. Ãèïåðâåíòèëÿöèÿ âûçûâàåò òðè îñ-
íîâíûõ ïàòîëîãè÷åñêèõ  òèïà ÝÝÃ-èçìåíå-
íèé  [19]:

– Óñèëåíèå èëè ïðîâîêàöèÿ ðåãèîíàëü-
íîãî èëè ëàòåðàëèçîâàííîãî çàìåäëåíèÿ
ïðè ñòðóêòóðíîì  ïîâðåæäåíèè êîðû ãîëî-
âíîãî ìîçãà (ðèñ. 3). 

– Îòñðî÷åííîå ñèììåòðè÷íîå èëè ëàòå-
ðàëèçîâàííîå çàìåäëåíèå –  óíèëàòåðàëü-
íîå èëè áèëàòåðàëüíîå çàìåäëåíèå, êîòî-
ðîå âîçíèêàåò ÷åðåç íåñêîëüêî ìèíóò ïîñëå
îêîí÷àíèÿ ãèïåðâåíòèëÿöèè è èìååò îñî-
áåííîå äèàãíîñòè÷åñêîå çíà÷åíèå ïðè áî-
ëåçíè ìîéÿ-ìîéÿ [26]. Îïèñàíî íåîáû÷íî
äëèòåëüíîå ïîñòãèïåðâåíòèëÿöèîííîå çà-
ìåäëåíèå  ó ïàöèåíòîâ ñ ñèíêîïàëüíûìè
àòàêàìè ðàçëè÷íîé ýòèîëîãèè  [17]. Èìåþò-
ñÿ äàííûå, ÷òî âûðàæåííûå äèôôóçíûå
äåëüòà-âîëíû, èíäóöèðîâàííûå ãèïåðâåí-
òèëÿöèåé è äëèòåëüíî ïåðñèñòèðóþùèå
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Ðèñ. 3. Ïàöèåíò Ë.Ã., 7 ëåò, ìóæ. Äèàãíîç: Ïîñëåäñòâèÿ ïåðèíàòàëüíîãî ãèïîêñè÷åñêè-èøåìè÷åñêîãî ïîðàæåíèÿ ÖÍÑ.
Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ (âèñî÷íàÿ) ýïèëåïñèÿ ñëåâà. ÝÝÃ: Ïðåäúÿâëåíèå ãèïåðâåíòèëÿöèè â êîíöå 1-é ìèíóòû

ïðîáû âûçûâàåò ïîÿâëåíèå ïðåõîäÿùåãî  ðåãèîíàëüíîãî àðèòìè÷íîãî çàìåäëåíèÿ â ðèòìå äåëüòà â ëåâîì ïîëóøàðèè
ñ àêöåíòîì â öåíòðàëüíî-âèñî÷íîé-òåìåííîé îáëàñòè (ïàòîëîãè÷åñêèé îòâåò íà ãèïåðâåíòèëÿöèþ).
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ïîñëå ïðåêðàùåíèÿ ïðîáû, èíîãäà ìîãóò
áûòü ïåðâûì ïðèçíàêîì ïàòîëîãè÷åñêîé
ãèïîãëèêåìèè, âñëåäñòâèå îïóõîëè îñòðîâ-
êà ïîäæåëóäî÷íîé æåëåçû [7].

–  Ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü â âè-
äå èíòåðèêòàëüíûõ (ìåæïðèñòóïíûõ) è
èêòàëüíûõ (ïðèñòóïíûõ) ïàòòåðíîâ. Èç
èíòåðèêòàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòè  ãèïåðâåíòèëÿöèÿ íàèáîëåå ÷àñòî
âûçûâàåò àêòèâàöèþ  ãåíåðàëèçîâàííûõ
êîìïëåêñîâ ïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà, ïîëè-
ïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà, ïîëèïèêîâ. Ðåãèî-
íàëüíûå ýïèëåïòèôîðìíûå èçìåíåíèÿ àê-
òèâèðóþòñÿ ãèïåðâåíòèëÿöèåé çíà÷èòåëü-
íî ðåæå – ëèøü ó 6%  ïàöèåíòîâ ñ ôîêàëü-
íûìè ýïèëåïñèÿìè [30]. Èç ýïèëåïòè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ ãèïåðâåíòèëÿöèÿ, êàê àêòèâèðó-
þùàÿ ïðîáà, íàèáîëåå ÷óâñòâèòåëüíà äëÿ
òèïè÷íûõ àáñàíñîâ: áîëåå ÷åì ó  80% äåòåé ñ
àáñàíñíûìè ôîðìàìè ýïèëåïñèè, íå ïîëó-
÷àþùèõ ëå÷åíèÿ, àáñàíñû  ïðîâîöèðóþòñÿ
ãèïåðâåíòèëÿöèåé  [13]  (ðèñ. 4); òîãäà êàê
ôîêàëüíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû ó
áîëüíûõ ýïèëåïñèåé ãèïåðâåíòèëÿöèåé
ïðîâîöèðóþòñÿ  ëèøü â 4% ñëó÷àåâ [30].

Ðèòìè÷åñêàÿ ôîòîñòèìóëÿöèÿ (ÐÔÑ) –
ýòî ïðîöåäóðà ñ ïðåäúÿâëåíèåì ïåðåä
ãëàçàìè ðèòìè÷åñêèõ âñïûøåê ñâåòà
ðàçëè÷íîé ÷àñòîòû,  âûïîëíÿåìàÿ ïðè

ïðîâåäåíèè ÝÝÃ ñ öåëüþ îáíàðóæåíèÿ
àíîìàëüíîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè ê ñâåòîâûì

ñòèìóëàì (ôîòî÷óâñòâèòåëüíîñòü), îáåñ-
ïå÷èâàÿ òåì ñàìûì èíôîðìàöèþ î ïàòî-
ëîãè÷åñêîé âîñïðèèì÷èâîñòè ãîëîâíîãî
ìîçãà ÷åëîâåêà ê ïðåðûâèñòîé ñâåòîâîé
ñòèìóëÿöèè [37]. ÐÔÑ – âàæíåéøàÿ ïðîáà
äëÿ âûÿâëåíèÿ ïàòîëîãè÷åñêîé àêòèâíîñ-
òè ïðè ôîòîñåíñèòèâíûõ ôîðìàõ ýïèëåï-
ñèè. Âïåðâûå âëèÿíèå ÐÔÑ íà ÝÝÃ ÷åëîâå-
êà èçó÷èëè E.D. Adrian è  B.H.C. Matthews â
1934 ãîäó [5].

Íàèáîëåå ÷àñòî âàðèàíòû 1-3  ðàññìàò-
ðèâàþòñÿ â ñòðóêòóðå ôèçèîëîãè÷åñêèõ îò-
âåòîâ íà ôîòîñòèìóëÿöèþ. Ëèøü 4-é âàðè-
àíò ðàññìàòðèâàåòñÿ êàê àáñîëþòíî ïàòî-
ëîãè÷åñêèé.

Ðåàêöèÿ óñâîåíèÿ (íàâÿçûâàíèÿ) ðèòìà –
ýòî ôèçèîëîãè÷åñêèé îòâåò, ñîïðîâîæäàþ-
ùèéñÿ ïîÿâëåíèåì  ðèòìè÷íîé àêòèâíîñòè
íà ÝÝÃ â òåìåííî-çàòûëî÷íûõ îòäåëàõ ñî-
îòâåòñòâåííî ÷àñòîòàì âñïûøåê èñêëþ÷è-
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Ðèñ. 4. Ïàöèåíòêà Ã.À., 9 ëåò, æåí. Äèàãíîç: Þíîøåñêàÿ àáñàíñíàÿ ýïèëåïñèÿ. ÝÝÃ: Ïðåäúÿâëåíèå ãèïåðâåíòèëÿöèè â
êîíöå 2-é ìèíóòû ïðîáû âûçûâàåò ïîÿâëåíèå äèôôóçíîãî áèëàòåðàëüíî-ñèíõðîííîãî ýïèëåïòèôîðìíîãî ðàçðÿäà â

âèäå êîìïëåêñîâ ïèê-, äàáëïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà, ñ ÷àñòîòîé 3,5 Ãö, ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ 5,5 ñåêóíä, êëèíè÷åñêè
ñîïðîâîæäàþùåãîñÿ îñòàíîâêîé âçîðà ñ îòñóòñòâèåì ðåàêòèâíîñòè – ïðîñòîé òèïè÷íûé àáñàíñ

(ïàòîëîãè÷åñêèé îòâåò íà ãèïåðâåíòèëÿöèþ).

Âàðèàíòû âëèÿíèÿ ÐÔÑ íà ÝÝÃ:

1. Îòñóòñòâèå èçìåíåíèé íà ÝÝÃ;
2. Ðåàêöèÿ óñâîåíèÿ ðèòìà;
3. Ôîòîìèîêëîíè÷åñêàÿ ðåàêöèÿ;
4. Ôîòîïàðîêñèçìàëüíàÿ ðåàêöèÿ.



òåëüíî òîëüêî ïðè ïðåäúÿâëåíèè  ÐÔÑ (ðèñ.
5,6). Óñâîåíèå ðèòìà òèïè÷íî âîçíèêàåò íà
÷àñòîòàõ ìåæäó 5 è 30 Ãö. Ðàñïðîñòðàíåí-
íîñòü óñâîåíèÿ ðèòìà âàðüèðóåò îò âîçðàñ-
òà, è  ìîæåò îïðåäåëÿòüñÿ ó äåòåé óæå ÷åðåç
íåñêîëüêî ÷àñîâ ïîñëå ðîæäåíèÿ [16]. Íî
íàèáîëåå òèïè÷íî  ðåàêöèÿ óñâîåíèÿ ðèò-
ìà ïðåäñòàâëåíà  ó äåòåé â âîçðàñòå îò 6 äî
13-14 ëåò. ×àñòîòà âûÿâëåíèÿ ðåàêöèè óñâî-
åíèÿ óìåíüøàåòñÿ ó âçðîñëûõ è âíîâü óâå-

ëè÷èâàåòñÿ  ó ïîæèëûõ. Àìïëèòóäà ðåàêöèè
óñâîåíèÿ ðèòìà îáû÷íî âûøå ó äåòåé, ÷åì ó
âçðîñëûõ, è âíîâü èìååò òåíäåíöèþ ê óâå-
ëè÷åíèþ ó ïîæèëûõ ëþäåé.  Îòñóòñòâèå ðå-
àêöèè óñâîåíèÿ ðèòìà íå èìååò äèàãíîñòè-
÷åñêîãî çíà÷åíèÿ [27]. 

Ðåàêöèÿ óñâîåíèÿ ðèòìà â íîðìå  ïðå-
èìóùåñòâåííî ñèììåòðè÷íàÿ. Äèàãíîñòè-
÷åñêóþ çíà÷èìîñòü èìååò óñòîé÷èâàÿ  îä-
íîñòîðîííÿÿ ðåàêöèÿ óñâîåíèÿ ðèòìà,   êî-

20
Çíà÷åíèå ýëåêòðîýíöåëîãðàôè÷åñêèõ àêòèâèðóþùèõ

ìåòîäîâ â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå íåâðîëîãà

ÐÓÑÑÊÈÉ ÆÓÐÍÀË ÄÅÒÑÊÎÉ ÍÅÂÐÎËÎÃÈÈ
ÒÎÌ VIII  ÂÛÏÓÑÊ 3  2013

Ðèñ. 5. Ïàöèåíò Â.Ï., 12 ëåò, ìóæ. Äèàãíîç: Êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ (çàòûëî÷íàÿ ñëåâà?) ýïèëåïñèÿ. ÝÝÃ: Ïðè
ïðåäúÿâëåíèè ÐÔÑ íà ÷àñòîòå 21 Ãö ðåãèñòðèðóåòñÿ ñèììåòðè÷íàÿ ðåàêöèÿ óñâîåíèÿ ðèòìà â çàòûëî÷íûõ

îòäåëàõ îáåèõ ãåìèñôåð (âàðèàíò íîðìû).

Ðèñ. 6. Ïàöèåíò Â.Ï., 12 ëåò, ìóæ. Äèàãíîç: Êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ (çàòûëî÷íàÿ ñëåâà?) ýïèëåïñèÿ (ñì. ðèñ. 5). ÝÝÃ:
Ïðåêðàùåíèå ôîòîñòèìóëÿöèè ÷àñòîòîé 21 Ãö ïðèâîäèò ê íåìåäëåííîìó ïðåêðàùåíèþ ðåàêöèè óñâîåíèÿ ðèòìà

(âàðèàíò íîðìû).
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òîðàÿ ðàññìàòðèâàåòñÿ êàê ïàòîëîãè÷åñêàÿ
è, êàê ïðàâèëî, èìååò ìåñòî ó ïàöèåíòîâ ñ
ïîâðåæäåíèåì ãîëîâíîãî ìîçãà èëè ïðè
ýïèëåïñèè [12].   Îäíàêî èíòåðïðåòàöèÿ ïà-
òîëîãè÷åñêîé ðåàêöèè óñâîåíèè ðèòìà
äîëæíà ïðîâîäèòüñÿ ñ îñòîðîæíîñòüþ, òàê
êàê ë¸ãêàÿ íåñòàáèëüíàÿ  àñèììåòðèÿ èìååò
ìåñòî è ó çäîðîâûõ ëþäåé. Êðîìå ýòîãî,
èçîëèðîâàííàÿ, áåç äðóãèõ ïàòîëîãè÷åñêèõ
ÝÝÃ ïàòòåðíîâ,  àìïëèòóäíàÿ àñèììåòðèÿ
ðåàêöèè óñâîåíèÿ ðèòìà íà  ÝÝÃ íå äîëæíà
ðàññìàòðèâàòüñÿ êàê ïàòîëîãè÷åñêàÿ [11].

Â îòäåëüíûõ  ñëó÷àÿõ íà íèçêèõ ÷àñòî-
òàõ  ïîòåíöèàëû â îòâåò íà ôîòîñòèìóëÿ-
öèþ ìîãóò  ïðåâûøàòü àìïëèòóäó ôîíîâîé
ðèòìèêè, íàïîìèíàÿ ïèêè, è èõ îñíîâíîå
îòëè÷èå îò èñòèííîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè  – ëîêàëèçàöèÿ äàííûõ êîëåáà-
íèé èñêëþ÷èòåëüíî â ïðåäåëàõ òåìåííî-
çàòûëî÷íûõ îòäåëîâ â òå÷åíèå âñåãî âðåìå-
íè ðàçäðàæåíèÿ. Åñëè ïðîèñõîäèò ðàñïðî-
ñòðàíåíèå íà ïåðåäíèå îòäåëû, ïî âñåé âå-
ðîÿòíîñòè, èìååò ìåñòî ýïèëåïòèôîðìíàÿ
àêòèâíîñòü [18].  Îïèñàíà ðåàêöèÿ óñâîå-
íèÿ ðèòìà   â îáëàñòè íèçêèõ ÷àñòîò  (0,5-3
Ãö) ïðè íåéðîäåãåíåðàòèâíûõ çàáîëåâàíè-
ÿõ, òàêèõ êàê MELAS-ñèíäðîì, ïðè ïîçäíåé
èíôàíòèëüíîé ôîðìå íåéðîíàëüíîãî öå-
ðîèäíîãî ëèïîôóñöèíîçà [27].

Ôîòîìèîêëîíè÷åñêèé îòâåò – ðèòìè÷-

íûå âçäðàãèâàíèÿ ìûøö ëèöà, ãëàçíîé ìóñ-
êóëàòóðû, èíîãäà âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé è
øåè  â îòâåò íà ðèòìè÷íûå âñïûøêè ñòðî-
áîñêîïà, áåç âîçíèêíîâåíèÿ ýïèëåïòè-
ôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ; ðåãèñòðèðó-
þòñÿ ëèøü ìûøå÷íûå àðòåôàêòû â ëîáíûõ
îòâåäåíèÿõ [24] (ðèñ.7). Íàèáîëåå ÷àñòî ôî-
òîìèîêëîíè÷åñêèé îòâåò âîçíèêàåò íà ÷àñ-
òîòàõ îò 12 äî 18 Ãö.  Ó áîëüíûõ ýïèëåïñèåé
îí èìååò ìåñòî â 1% ñëó÷àåâ, ó çäîðîâûõ
ëþäåé  – 0,1-0,3%  [21].  Ôîòîìèîêëîíè÷åñ-
êèé îòâåò  îïèñàí ó áîëüíûõ ñ ïîâðåæäåíè-
åì ñòâîëà ãîëîâíîãî ìîçãà, ó ëèö ñ ïñèõèàò-
ðè÷åñêèìè ðàññòðîéñòâàìè, ó ïîæèëûõ, ó
áîëüíûõ õðîíè÷åñêèì àëêîãîëèçìîì, à
òàêæå êàê ðåàêöèÿ íà îòìåíó àëêîãîëÿ, áàð-
áèòóðàòîâ, áåíçîäèàçåïèíîâ  [40].  Îäíàêî,
íåñìîòðÿ íà  ýòî, êëèíè÷åñêîå çíà÷åíèå
ôîòîìèîêëîíè÷åñêîé ðåàêöèè ÷åòêî íå
îïðåäåëåíî, è ïîýòîìó îíà ÷àñòî ðàññìàò-
ðèâàåòñÿ êàê íîðìàëüíûé âàðèàíò [12].

Ôîòîïàðîêñèçìàëüíûé îòâåò (ôîòî-
ïàðîêñèçìàëüíàÿ ðåàêöèÿ) – ýòî ïàòîëîãè-
÷åñêàÿ ðåàêöèÿ íà ôîòîñòèìóëÿöèþ â âèäå
ïîÿâëåíèÿ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè
ïî òèïó êîìïëåêñîâ ïèê, ïîëèïèê-ìåäëåí-
íàÿ âîëíà ïðè  ïðåäúÿâëåíèè ÐÔÑ (ðèñ. 8).
Ïðèìåíÿåìûé  òåðìèí ôîòîêîíâóëüñèâ-
íûé îòâåò íåóäà÷åí, ïîñêîëüêó îí ïðåäïî-
ëàãàåò êëèíè÷åñêè âûðàæåííûå ñóäîðîãè, à
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Ðèñ. 7. Ïàöèåíòêà Ë.Ë., æåí., 55 ëåò. Äèàãíîç: Ãîëîâíûå áîëè íàïðÿæåíèÿ, ðåäêèå ñèíêîïàëüíûå ñîñòîÿíèÿ íåÿñíîãî
ãåíåçà. ÝÝÃ: Ïðåäúÿâëåíèå ÐÔÑ 3 Ãö. Îòìå÷àåòñÿ ïîÿâëåíèå  àðòåôàêòà ìîðãàíèÿ  è ìûøå÷íûõ àðòåôàêòîâ â ëîáíûõ

îòâåäåíèÿõ, âèçóàëüíî îòìå÷àåòñÿ ìèîêëîíóñ âåê. Ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü íå îáíàðóæèâàåòñÿ –
ôîòîìèîêëîíè÷åñêàÿ ðåàêöèÿ (âàðèàíò íîðìû).



íå èçìåíåíèÿ íà ÝÝÃ [18]. Ãåíåðàëèçîâàí-
íûé ôîòîïàðîêñèçìàëüíûé îòâåò íàèáî-
ëåå ÷àñòî âîçíèêàåò íà ÷àñòîòàõ îò 15 äî 20
Ãö. Ìàêñèìóì âûðàæåííîñòè ôîòîñåíñè-
òèâíîñòè íàáëþäàåòñÿ â âîçðàñòå îò  10 äî
25 ëåò. Â âîçðàñòå ñòàðøå 30 ëåò ôîòîïàðîê-
ñèçìàëüíàÿ ðåàêöèÿ âîçíèêàåò ðåæå. 

×àñòîòà ôîòîïàðîêñèçìàëüíîé ðåàêöèè
(ÔÏÐ) äîñòèãàåò 1,8% â ïîïóëÿöèè ëþäåé
áåç ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ [25]. Îêîëî
4% âñåõ áîëüíûõ ñ ýïèëåïñèåé èìåþò ôî-
òîïàðîêñèçìàëüíûé îòâåò. Ïðè ýòîì ÷àñòî-
òà ôîòîïàðîêñèçìàëüíîãî îòâåòà çàâèñèò
îò ýïèëåïòè÷åñêîãî ñèíäðîìà. Òàê, ïðè
þíîøåñêîé ìèîêëîíè÷åñêîé ýïèëåïñèè
ôîòîïàðîêñèçìàëüíûé îòâåò âîçíèêàåò â
38% ñëó÷àåâ, ïðè þíîøåñêîé àáñàíñ ýïè-
ëåïñèè –  â 20%, à ïðè äåòñêîé àáñàíñ ýïè-
ëåïñèè – ëèøü â 10%. Ôîòîïàðîêñèçìàëü-
íûé îòâåò ðåãèñòðèðóåòñÿ ó 2,8% áîëüíûõ ñ
ôîêàëüíûìè ôîðìàìè ýïèëåïñèè [8]. Âîç-
íèêíîâåíèå ðåãèîíàëüíûõ ýïèëåïòèôîðì-
íûõ èçìåíåíèé â çàòûëî÷íûõ îòäåëàõ ÷àñ-
òî àññîöèèðóåòñÿ ñ ïîâðåæäåíèÿìè â êîðå
çàòûëî÷íîé, òåìåííîé è çàäíåâèñî÷íîé
äîëåé. Ðåãèîíàëüíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àê-
òèâíîñòü  â çàòûëî÷íûõ îòäåëàõ â ñòðóêòó-
ðå ôîòîïàðîêñèçìàëüíîãî îòâåòà òàêæå
îïðåäåëÿåòñÿ ïðè èäèîïàòè÷åñêîé ôîòî-
ñåíñèòèâíîé çàòûëî÷íîé ýïèëåïñèè [19].  

Íàèáîëåå ÷àñòî ôîòîïàðîêñèçìàëüíûé
îòâåò âîçíèêàåò ïðè èäèîïàòè÷åñêîé ãåíå-
ðàëèçîâàííîé ýïèëåïñèè (ÈÃÝ).  Ìåõàíèçì
ðàçâèòèÿ ôîòîïàðîêñèçìàëüíîé ðåàêöèè
íå äîñòàòî÷íî ÿñåí, íî î÷åâèäíî ÿâëÿåòñÿ
îòðàæåíèåì  àíîìàëüíî ïîâûøåííîé âîç-
áóäèìîñòè êîðû çàòûëî÷íûõ äîëåé [19].  Â
41% ñëó÷àåâ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü
ïðè ÐÔÑ ñíà÷àëà ïîÿâëÿåòñÿ â çàòûëî÷íûõ
îòâåäåíèÿõ ñ ïîñëåäóþùèì äèôôóçíûì
ðàñïðîñòðàíåíèåì [8] (ðèñ. 9).

Îáíàðóæåíà ñâÿçü ôîòîïàðîêñèçìàëü-
íîé ðåàêöèè ñ õðîìîñîìîé 6 p21.2 â ñåìüÿõ
áåç ÈÃÝ è ñ õðîìîñîìîé 13q31.3 â ñåìüÿõ ñ
ÈÃÝ [24].

Âûäåëÿþò 3 îñíîâíûõ òîïîãðàôè÷åñ-
êèõ òèïà ðàñïðåäåëåíèÿ ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè â îòâåò íà ÐÔÑ [19]: 

– ãåíåðàëèçîâàííàÿ áèëàòåðàëüíî-ñèí-
õðîííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü â
âèäå ïèêîâ, êîìïëåêñîâ ïîëèïèê-ìåäëåí-
íàÿ âîëíà èëè ïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà (ñîáñò-
âåííî ôîòîïàðîêñèçìàëüíûé îòâåò);

– áèëàòåðàëüíî-ñèíõðîííàÿ, ïðåèìóùå-
ñòâåííî ñèììåòðè÷íàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ
àêòèâíîñòü â âèäå ïèêîâ, ïîëèïèêîâ, êîì-
ïëåêñîâ ïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà  â çàòûëî÷-
íûõ îòäåëàõ (ôîòîýïèëåïòèôîðìíûé îò-
âåò).

– ðåãèîíàëüíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àê-
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Ðèñ. 8. Ïàöèåíò Ç.Å., 14 ëåò, ìóæ. Äèàãíîç: Èäèîïàòè÷åñêàÿ ãåíåðàëèçîâàííàÿ ýïèëåïñèÿ ñ èçîëèðîâàííûìè
ãåíåðàëèçîâàííûìè ñóäîðîæíûìè ïðèñòóïàìè. ÝÝÃ: Ïðåäúÿâëåíèå ÐÔÑ íà ÷àñòîòàõ 10 è 14 Ãö  âûçûâàåò ïîÿâëåíèå

ñãðóïïèðîâàííûõ äèôôóçíûõ áèëàòåðàëüíûõ ðàçðÿäîâ êîìïëåêñîâ ïèê-, ïîëèïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà,
ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ 1-2 ñåêóíäû – ôîòîïàðîêñèçìàëüíàÿ ðåàêöèÿ (ïàòîëîãè÷åñêèé âàðèàíò ðåàêöèè íà ÐÔÑ).
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òèâíîñòü â çàòûëî÷íûõ îòäåëàõ  èëè ëàòå-
ðàëèçîâàííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâ-
íîñòü ñ ïðåîáëàäàíèåì â çàòûëî÷íîé îáëà-
ñòè (ôîòîýïèëåïòèôîðìíûé îòâåò). 

ÐÔÑ ìîæåò ïðîâîöèðîâàòü òðè îñíîâ-
íûõ âèäà ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ:  ãåíå-
ðàëèçîâàííûå òîíèêî-êëîíè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû, ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ è àáñàí-

ñû (ðèñ. 10). Çíà÷èòåëüíî ðåæå ïðè ïðîâå-
äåíèè ÐÔÑ ðàçâèâàþòñÿ ôîêàëüíûå ýïè-
ëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû. Ñëåäóåò îñòàíîâèòü
ôîòîñòèìóëÿöèþ íà òîé ÷àñòîòå, íà êîòî-
ðîé îòìå÷àåòñÿ î÷åâèäíîå íàðàñòàíèå ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè, îòìå÷àåòñÿ ïî-
ÿâëåíèå ýïèëåïòè÷åñêîãî ìèîêëîíóñà, òàê
êàê èìååòñÿ âåðîÿòíîñòü ïðîâîêàöèè ãåíå-
ðàëèçîâàííîãî ñóäîðîæíîãî ïðèñòóïà. Èñ-
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Ðèñ. 9. Ïàöèåíòêà À.Ì., 18 ëåò, æåí. Äèàãíîç: Þíîøåñêàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ. Êëèíè÷åñêàÿ ðåìèññèÿ áîëåå 5
ëåò. ÝÝÃ: Ïðåäúÿâëåíèå ÐÔÑ íà ÷àñòîòå 21  Ãö  âûçûâàåò ïîÿâëåíèå ãðóïïû äèôôóçíûõ îñòðûõ âîëí ñ àìïëèòóäíûì

àêöåíòîì â çàòûëî÷íî-òåìåííûõ îòäåëàõ – ôîòîïàðîêñèçìàëüíàÿ ðåàêöèÿ (ïàòîëîãè÷åñêèé âàðèàíò ðåàêöèè íà ÐÔÑ).

Ðèñ. 10. Ïàöèåíòêà Ø.Â., 9 ëåò, æåí. Äèàãíîç: Þíîøåñêàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ. ÝÝÃ: Ïðåäúÿâëåíèå ÐÔÑ íà
÷àñòîòå 16  Ãö  âûçûâàåò ïîÿâëåíèå äèôôóçíûõ ñãðóïïèðîâàííûõ ðàçðÿäîâ êîìïëåêñîâ ïîëèïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà,

ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ 3,5 ñåêóíäû, êëèíè÷åñêè ñîïðîâîæäàâøèõñÿ ýïèëåïòè÷åñêèì ìèîêëîíóñîì  â ðóêàõ –
ôîòîïàðîêñèçìàëüíàÿ ðåàêöèÿ. Ïðîáà ÐÔÑ áûñòðî îñòàíîâëåíà.



êëþ÷åíèÿ ìîãóò áûòü ñäåëàíû â ïåðèîä èí-
òåíñèâíîãî âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãà ñ  öå-
ëüþ ðåãèñòðàöèè ýïèëåïòè÷åñêîãî ïðèñòó-
ïà äëÿ áîëüøåé ïîëíîòû êëèíèêî-ýëåêòðî-
ýíöåôàëîãðàôè÷åñêîé êàðòèíû [18].

Ïðèíöèïèàëüíî âàæíî âûäåëÿòü äâà âà-
ðèàíòà ÔÏÐ: ïðîëîíãèðîâàííàÿ è ëèìèòè-
ðîâàííàÿ [4, 7]. Ïðè ïðîëîíãèðîâàííîé ôî-
òîïàðîêñèçìàëüíîé ðåàêöèè, íàçûâàåìîé
òàêæå êðèòåðèåì Áèêôîðäà, ãåíåðàëèçî-
âàííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü ïðî-
äîëæàåòñÿ ïîñëå îêîí÷àíèÿ ðèòìè÷åñêîé
ôîòîñòèìóëÿöèè â òå÷åíèå 100 ìñ è áîëåå.
Èìåííî êðèòåðèé Áèêôîðäà ñëóæèò âàæ-
íåéøèì äèàãíîñòè÷åñêèì ñèìïòîìîì, êî-
òîðûé â 90-95% ñëó÷àåâ àññîöèèðóåòñÿ ñ
ôîòîñåíñèòèâíîé ýïèëåïñèåé (ÔÑÝ). Ïðè
ëèìèòèðîâàííîé ôîòîïàðîêñèçìàëüíîé
ðåàêöèè ðàçðÿäû ïèê-, ïîëèïèê-âîëíîâîé
àêòèâíîñòè âîçíèêàþò òîëüêî â ìîìåíò
ÔÏÐ è ïðåêðàùàþòñÿ ñðàçó ïîñëå îêîí÷à-
íèÿ ÐÔÑ.  Îáíàðóæåíèå ëèìèòèðîâàííîé
ôîòîïàðîêñèçìàëüíîé ðåàêöèè ïðè îòñóò-
ñòâèè ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ â êëèíè-
÷åñêîé êàðòèíå  íå äîëæíî áûòü îñíîâàíè-
åì äëÿ äèàãíîñòèêè ýïèëåïñèè, òîãäà êàê
îáíàðóæåíèå ïðîëîíãèðîâàííîé ôîòîïà-
ðîêñèçìàëüíîé ðåàêöèè íà ÝÝÃ ãîâîðèò  â
ïîëüçó ýïèëåïñèè [12].

Ïðîáà «îòêðûâàíèå-çàêðûâàíèå»
ãëàç.  Åùå Ãàíñ Áåðãåð (1929) îáíàðóæèë

ýôôåêò áëîêèðîâàíèÿ àëüôà-ðèòìà ïðè îò-
êðûâàíèè ãëàç [6]. È â íàñòîÿùåå âðåìÿ ýòà
ïðîáà ÿâëÿåòñÿ î÷åíü âàæíîé äëÿ îïðåäåëå-
íèÿ ðåàêòèâíîñòè ðèòìîâ,  ÷òî äàåò âîç-
ìîæíîñòü îïðåäåëåíèÿ èõ ïðèíàäëåæíîñ-
òè ê íîðìàëüíûì èëè ïàòîëîãè÷åñêèì
ôîðìàì àêòèâíîñòè. Íàïðèìåð, ó äåòåé
ðèòìè÷íàÿ ìåäëåííàÿ àêòèâíîñòü â çàòû-
ëî÷íûõ îòäåëàõ, áëîêèðóþùàÿñÿ ïðè îò-
êðûâàíèè ãëàç, ìîæåò áûòü íîðìàëüíûì
ðèòìîì äëÿ ðåáåíêà, òîãäà êàê òàêàÿ æå ïî
ìîðôîëîãèè  àêòèâíîñòü, íî óæå íå áëîêè-
ðóþùàÿñÿ ïðè îòêðûâàíèè ãëàç, áóäåò ðàñ-
ñìàòðèâàòüñÿ êàê  ïàòîëîãè÷åñêàÿ.

Ïðîáà «îòêðûâàíèå-çàêðûâàíèå»  ãëàç
(ÎÃ-ÇÃ)   èìååò âàæíîå çíà÷åíèå â äèàãíîñ-
òèêå ôîòîñåíñèòèâíûõ ýïèëåïñèé. Íàèáî-
ëåå ýôôåêòèâíûé ìåòîä ïðîâîêàöèè ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè – çàêðûâàíèå
ãëàç [40]. Â 1994 ã. C.P. Panayiotopoulos îïè-
ñàë ôåíîìåí ñêîòîñåíñèòèâíîñòè (îò ãðå÷.
skotos – òåìíîòà, ò.å. ÷óâñòâèòåëüíîñòü ê
òåìíîòå), êîòîðûé ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ïî-
ÿâëåíèå ïîëèïèê-âîëíîâûõ ðàçðÿäîâ ñðàçó
ïîñëå çàêðûâàíèÿ ãëàç (èëè â òå÷åíèå 3 ñå-
êóíä)  â õîðîøî îñâåùåííîì ïîìåùåíèè (â
çàòåìíåííîé êîìíàòå íå âîçíèêàåò). Ôåíî-
ìåí ñêîòîñåíñèòèâíîñòè ñâÿçàí ñ ïîòåðåé
çðèòåëüíîé ôèêñàöèè (fixation – of photo-
sensitivity) ïðè ïåðåõîäå èç îñâåùåííîãî
ïîìåùåíèÿ â òåìíîòó è õàðàêòåðåí äëÿ ðÿ-
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Ðèñ. 11. Ïàöèåíòêà È.È.,12 ëåò, æåí. Äèàãíîç: Èäèîïàòè÷åñêàÿ ãåíåðàëèçîâàííàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ýïèëåïòè÷åñêèì
ìèîêëîíóñîì âåê.  ÝÝÃ:  ñðàçó ïîñëå çàêðûâàíèÿ ãëàç ðåãèñòðèðóåòñÿ ãåíåðàëèçîâàííûé ýïèëåïòèôîðìíûé ðàçðÿä

ìíîæåñòâåííûõ ïèêîâ (÷àñòîòà îêîëî 14 Ãö), ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ îêîëî 1 ñåêóíäû.
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äà ôîòîñåíñèòèâíûõ ôîðì ýïèëåïñèè [33].
Ñîãëàñíî êðèòåðèÿì  C.P. Panayiotopoulos
(1994),  ãåíåðàëèçîâàííûé ðàçðÿä ðåãèñò-
ðèðóåòñÿ íå ïîçäíåå 3 ñåêóíä ïîñëå çàêðû-
âàíèÿ ãëàç è åãî ïðîäîëæèòåëüíîñòü íå
ïðåâûøàåò 3 ñåêóíä, çàòåì îí äîëæåí ïðå-
êðàùàòüñÿ, äàæå åñëè ãëàçà ïðîäîëæàþò îñ-
òàâàòüñÿ çàêðûòûìè (ðèñ. 11). Ðåàêöèÿ ñêî-
òîñåíñèòèâíîñòè îñîáåííî çàìåòíà â ñà-
ìîì íà÷àëå çàïèñè ÝÝÃ ïðè êîìàíäå îïåðà-
òîðà: «Çàêðûòü ãëàçà». 

Îòêðûâàíèå ãëàç òàêæå ìîæåò èìåòü
çíà÷åíèå â äèàãíîñòèêå ýïèëåïñèè. Äëÿ
èäèîïàòè÷åñêîé çàòûëî÷íîé ýïèëåïñèè
õàðàêòåðíî ïîäàâëåíèå ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè ïðè îòêðûâàíèè ãëàç [35]. 

Äåïðèâàöèÿ ñíà – îäèí èç ýôôåêòèâ-
íûõ ìåòîäîâ àêòèâàöèè ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ  ýïè-
ëåïñèåé [15, 19]. Äåïðèâàöèÿ ñíà çàêëþ÷à-
åòñÿ â óìåíüøåíèè ïðîäîëæèòåëüíîñòè ñíà
ïî ñðàâíåíèþ ñ ôèçèîëîãè÷åñêîé  (depri-
vation àíãë. – ëèøåíèå). Äåïðèâàöèÿ ñíà
ìîæåò áûòü ïîëíîé  (îòñóòñòâèå ñíà â òå÷å-
íèå 24 ÷) èëè ÷àñòè÷íîé (íî÷íîé ñîí ñî-
êðàùàåòñÿ äî  2-4 ÷  ïåðåä îáñëåäîâàíèåì)
[31]. Äëÿ äåòåé è ïîäðîñòêîâ íåò íåîáõîäè-
ìîñòè â ïîëíîì èñêëþ÷åíèè íî÷íîãî ñíà
ïåðåä ÝÝÃ èññëåäîâàíèåì [35]. Ïî íàøåìó

ìíåíèþ, â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ó äåòåé
øêîëüíîãî âîçðàñòà ïðîáà ÿâëÿåòñÿ äîñòà-
òî÷íîé ïðè îòõîäå êî ñíó â 1-2 ÷ íî÷è è ïðè
ïðîáóæäåíèè â 5-6 ÷ óòðà. Íàèáîëüøàÿ ýô-
ôåêòèâíîñòü äåïðèâàöèè ñíà äîñòèãàåòñÿ,
åñëè ïîçäíèé îòõîä êî ñíó ñî÷åòàåòñÿ ñ ðåç-
êèì íàñèëüñòâåííûì ïðîáóæäåíèåì â íåî-
áû÷íî ðàííåå äëÿ îáñëåäóåìîãî ïàöèåíòà
âðåìÿ.

Äåïðèâàöèÿ  ñíà ïðèìåíÿåòñÿ äëÿ ïðî-
âîêàöèè èíòåðèêòàëüíîé ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè èëè íåïîñðåäñòâåííî ñà-
ìèõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, êîòîðûå
âîçíèêàþò âñëåäñòâèå óâåëè÷åíèÿ íåéðî-
íàëüíîé âîçáóäèìîñòè ïðè íåäîñûïàíèè
[39] (ðèñ. 12).  N. Fountain è ñîàâò. (1998) ïî-
êàçàëè, ÷òî ó 52% ïàöèåíòîâ ñ ýïèëåïñèåé,
íå èìåâøèõ íà ðàííèõ ÝÝÃ ýïèëåïòè-
ôîðìíûõ èçìåíåíèé, ïðè ïðîâåäåíèè ÝÝÃ
íà ôîíå äåïðèâàöèè ñíà îòìå÷àëîñü ïîÿâ-
ëåíèå ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè âíå
çàâèñèìîñòè îò àêòèâèðóþùåãî ýôôåêòà
ñíà.

Íà ôîíå ïðåäâàðèòåëüíî ïðîâåäåííîé
äåïðèâàöèè ñíà èíôîðìàòèâíîñòü ïðî-
ëîíãèðîâàííîãî âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãà
ñóùåñòâåííî óâåëè÷èâàåòñÿ   [3, 31].  

Äåïðèâàöèÿ ñíà íàèáîëåå ýôôåêòèâíà
äëÿ âûÿâëåíèÿ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíî-
ñòè ïðè èäèîïàòè÷åñêèõ ãåíåðàëèçîâàí-
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ÐÓÑÑÊÈÉ ÆÓÐÍÀË ÄÅÒÑÊÎÉ ÍÅÂÐÎËÎÃÈÈ
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Ðèñ. 12. Ïàöèåíòêà Ç.Ë., 24 ãîäà, æåí. Äèàãíîç: Èäèîïàòè÷åñêàÿ ãåíåðàëèçîâàííàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ðåäêèìè
èçîëèðîâàííûìè ñóäîðîæíûìè ïðèñòóïàìè.  Ïîâòîðíàÿ ÝÝÃ íà ôîíå äåïðèâàöèè ñíà, ïîñëå íåãàòèâíûõ ðåçóëüòàòîâ

íåñêîëüêèõ ÝÝÃ âíå äåïðèâàöèè ñíà. Çàðåãèñòðèðîâàí ñïîíòàííûé ýïèëåïòèôîðìíûé ðàçðÿä êîìïëåêñîâ ïèê,
ïîëèïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà, ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ îêîëî 1,5 ñåêóíä.



íûõ ôîðìàõ ýïèëåïñèè. Ê äåïðèâàöèè ñíà
îñîáî «÷óâñòâèòåëüíû»  ìèîêëîíè÷åñêèå
ïðèñòóïû, àáñàíñû  è ãåíåðàëèçîâàííûå ñó-
äîðîæíûå ïðèñòóïû (ÃÑÏ). Îñîáî óÿçâèìû
ê äåïðèâàöèè ñíà ïàöèåíòû ñ þíîøåñêîé
ìèîêëîíè÷åñêîé ýïèëåïñèåé, ó êîòîðûõ
ïðèñòóïû ìîãóò âîçíèêàòü âñêîðå ïîñëå
ïðîáóæäåíèÿ, ýòî ñëåäóåò ïîìíèòü ïðè
ïðîâåäåíèè ÝÝÃ-îáñëåäîâàíèÿ â óñëîâèÿõ
äåïðèâàöèè ñíà [35].

Ñîí ñëóæèò âûñîêîýôôåêòèâíûì ìåòî-
äîì ïðîâîêàöèè ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòè (ðèñ. 13).  Óæå â 40-õ ãîäàõ XX ñòîëå-
òèÿ F.Gibbs è E. Gibbs (1947) ñîîáùèëè, ÷òî
ýïèëåïòèôîðìíûå ðàçðÿäû óâåëè÷èâàþò-
ñÿ ñ íàñòóïëåíèåì ñíà, è ñîí èìååò áîëü-
øóþ öåííîñòü â äèàãíîñòèêå ýïèëåïñèè. Ó
áîëüøèíñòâà  ïàöèåíòîâ  ýïèëåïòèôîðì-
íàÿ àêòèâíîñòü âîçíèêàåò  âî ñíå â òå÷åíèå
15-30 ìèíóò ïîñëå íà÷àëà ñíà. Íà ñåãî-
äíÿøíèé äåíü ñîí ÿâëÿåòñÿ ðóòèííîé àêòè-
âèðóþùåé ïðîöåäóðîé â ýëåêòðîýíöåôà-
ëîãðàôè÷åñêèõ ëàáîðàòîðèÿõ.

Ïðåäñòàâëåííîñòü  ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè âî ñíå çàâèñèò îò ôàç ñíà, êîòî-
ðûå îòëè÷àþòñÿ ìåæäó ñîáîé ðàçëè÷íûìè
ôèçèîëîãè÷åñêèìè ìåõàíèçìàìè  [38]. 

Â ôàçå ìåäëåííîãî ñíà  (ÔÌÑ) (îñîáåí-

íî I-II ñò.) ïðîèñõîäèò ïîÿâëåíèå èëè íàðà-
ñòàíèå êàê äèôôóçíûõ, òàê è ðåãèîíàëü-
íûõ ýïèëåïòèôîðìíûõ èçìåíåíèé, äàæå
ïðè îòñóòñòâèè êëèíè÷åñêîé ìàíèôåñòà-
öèè ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ [38]
(ðèñ.14).  Íàðàñòàíèå ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè â ÔÌÑ  ñâÿçûâàþò ñ ÷ðåçìåð-
íîé äèôôóçíîé êîðòèêàëüíîé ñèíõðîíè-
çàöèåé, èç-çà êîòîðîé  è  óâåëè÷èâàåòñÿ
êîðêîâàÿ âîçáóäèìîñòü âî ñíå ïðè ýïèëåï-
òîãåíåçå. Ðàçâèòèå ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ çàâèñèò îò «êðèòè÷åñêîé ìàññû»
ñèíõðîíèçèðîâàííûõ êîðêîâûõ íåéðîíîâ
[39]. W. Penfield è H. Jasper (1954) ïîä÷åðêè-
âàëè: «ñîí âëèÿåò  íà âîçìîæíîñòü îðãàíè-
çàöèè íåéðîíîâ â ñèíõðîíèçèðîâàííîì
ýïèëåïòè÷åñêîì ðàçðÿäå», êîãäà îáúåäèíÿ-
þòñÿ àíîìàëüíîå âîçáóæäåíèå ñèíõðîíè-
çèðîâàííûõ íåéðîíîâ â ýïèëåïòîãåííîé
çîíå ñ  ñèíõðîíèçàöèåé â ÔÌÑ, ÷òî â ïîñëå-
äóþùåì ìîæåò ïîâëèÿòü íà ïîÿâëåíèå  èí-
òåðèêòàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíî-
ñòè è ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ.

Â ôàçå áûñòðîãî ñíà (ÔÁÑ) äèôôóçíûå
ýïèëåïòèôîðìíûå ðàçðÿäû íàîáîðîò áëî-
êèðóþòñÿ, à ðåãèîíàëüíûå ýïèëåïòèôîðì-
íûå èçìåíåíèÿ ñòàíîâÿòñÿ áîëåå ëîêàëèçî-
âàííûìè, ÷òî ñâÿçàíî  ñ óìåíüøåíèåì òàëà-
ìîêîðòèêàëüíûõ ñèíõðîíèçèðóþùèõ ìå-
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Ðèñ. 13. Ïàöèåíòêà Ö.À., 8 ëåò, æåí. Äèàãíîç: Èäèîïàòè÷åñêàÿ çàòûëî÷íàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ðàííèì äåáþòîì (òèï
Ïàíàéîòîïóëîñà), àòèïè÷íîå òå÷åíèå ñ ïàòòåðíîì ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè âî ñíå. ÝÝÃ-êàðòèíà

ïîãðóæåíèÿ èç  ïàññèâíîãî áîäðñòâîâàíèÿ â I ñòàäèþ ñíà. Â ñîñòîÿíèè ïàññèâíîãî áîäðñòâîâàíèÿ ðåãèñòðèðóåòñÿ
àëüôà-ðèòì ÷àñòîòîé 10 Ãö; ïîãðóæåíèå â ñîí âûçûâàåò íåìåäëåííîå ïîÿâëåíèå äèôôóçíûõ âûñîêîàìïëèòóäíûõ

áèëàòåðàëüíî-àñèíõðîííûõ êîìïëåêñîâ ïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà (ìîðôîëîãèÿ äîáðîêà÷åñòâåííûõ ýïèëåïòèôîðìíûõ
ïàòòåðíîâ äåòñòâà, ÄÝÏÄ) ñ ðåãèîíàëüíûì àêöåíòîì â ëåâîé öåíòðàëüíî-çàäíåâèñî÷íî-òåìåííîé îáëàñòè.
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õàíèçìîâ è äåñèíõðîíèçàöèåé êîðêîâûõ
íåéðîíîâ [39] (ðèñ.15).  Â ñâÿçè ñ òàêîé îñî-
áåííîñòüþ ÔÁÑ,  ïàöèåíòàì, êîòîðûì ïðî-
âîäÿò âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíã â êà÷åñòâå

ïðåõèðóðãè÷åñêîé ïîäãîòîâêè, ðåêîìåíäó-
åòñÿ òàêæå è îöåíêà ÔÁÑ äëÿ îïðåäåëåíèÿ
ìàêñèìàëüíîé ëîêàëèçàöèè ýïèëåïòè-
ôîðìíûõ èçìåíåíèé [29, 39]. 

Çíà÷åíèå ýëåêòðîýíöåëîãðàôè÷åñêèõ àêòèâèðóþùèõ
ìåòîäîâ â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå íåâðîëîãà

ÐÓÑÑÊÈÉ ÆÓÐÍÀË ÄÅÒÑÊÎÉ ÍÅÂÐÎËÎÃÈÈ
ÎÐÈÃÈÍÀËÜÍÛÅ ÑÒÀÒÜÈ

Ðèñ. 14. Ïàöèåíòêà Ö.À., 8 ëåò, æåí. Äèàãíîç: Èäèîïàòè÷åñêàÿ çàòûëî÷íàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ðàííèì äåáþòîì (òèï
Ïàíàéîòîïóëîñà), àòèïè÷íîå òå÷åíèå ñ ïàòòåðíîì ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè âî ñíå (ñì. ðèñ. 13).

Âèäåî-ÝÝÃ ïîëèñîìíîãðàôèÿ (Âèäåî-ÝÝÃ-ÏÑÃ).  ÝÝÃ: II ñòàäèÿ ñíà,  íà ôîíå «ñîííûõ âåðåòåí»  ðåãèñòðèðóåòñÿ
äèôôóçíàÿ âûñîêîàìïëèòóäíàÿ áèëàòåðàëüíî-àñèíõðîííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü  òèïà ÄÝÏÄ ñ

àìïëèòóäíûì àêöåíòîì â ïåðåäíèõ îòäåëàõ, ñ ðåãèîíàëüíîé àêöåíòóàöèåé êîìïëåêñîâ â ëåâîé ëîáíî-öåíòðàëüíî-
âèñî÷íîé îáëàñòè, èíäåêñîì áîëåå 85% íà ýïîõå çàïèñè.

Ðèñ. 15. Ïàöèåíòêà Ö.À., 8 ëåò, æåí. Äèàãíîç: Èäèîïàòè÷åñêàÿ çàòûëî÷íàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ðàííèì äåáþòîì (òèï
Ïàíàéîòîïóëîñà), àòèïè÷íîå òå÷åíèå ñ ïàòòåðíîì ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè âî ñíå (ñì. ðèñ. 13, 14).
Âèäåî-ÝÝÃ ïîëèñîìíîãðàôèÿ (Âèäåî-ÝÝÃ-ÏÑÃ). ÝÝÃ: ÔÁÑ, îòìå÷àåòñÿ ïîëíàÿ ðåäóêöèÿ äèôôóçíîé ýïèëåïòèôîðìíîé

àêòèâíîñòè ñ ðåãèñòðàöèåé åäèíè÷íûõ ðåãèîíàëüíûõ ýïèëåïòèôîðìíûõ èçìåíåíèé â âèäå íèçêîàìïëèòóäíûõ
êîìïëåêñîâ ïèê-ìåäëåííàÿ âîëíà â ëåâîé çàäíåâèñî÷íî-òåìåííîé îáëàñòè ñ âîâëå÷åíèåì âåðòåêñíîãî ðåãèîíà Pz. Íà

êàíàëàõ ÝÎÃ ïðîñëåæèâàåòñÿ àêòèâíîñòü, îòðàæàþùàÿ áûñòðûå äâèæåíèÿ ãëàçíûõ ÿáëîê.



Ñîí äîñòèãàåòñÿ ïðè ïðîâåäåíèè ÝÝÃ
èññëåäîâàíèÿ  ïðè  ñëåäóþùèõ âîçìîæíûõ
óñëîâèÿõ: åñòåñòâåííûé ñîí (íî÷íîé èëè
äíåâíîé); äåïðèâàöèÿ ñíà (÷àñòè÷íàÿ èëè
ïîëíàÿ ðåäóêöèÿ íî÷íîãî ñíà íàêàíóíå îá-
ñëåäîâàíèÿ); ìåäèêàìåíòîçíûé ñîí [35].

Ïðåäïî÷òèòåëüíåå ïðîèçâîäèòü çàïèñü
ÝÝÃ âî ñíå  â ñèòóàöèè, êàê ìîæíî áîëåå
ïðèáëèæåííîé ê åñòåñòâåííîìó ñîñòîÿ-
íèþ è ïðèâû÷êàì ïàöèåíòà,  äëÿ äîñòèæå-
íèÿ  íàèëó÷øèõ ðåçóëüòàòîâ,  ïðè ìèíè-
ìàëüíîì ðèñêå äëÿ ïàöèåíòà è ìèíèìàëü-
íîì äèñêîìôîðòå  êàê äëÿ ïàöèåíòà, òàê è
äëÿ  åãî ñåìüè. Äàæå ÷àñòè÷íàÿ äåïðèâàöèÿ
ñíà ñïîñîáñòâóåò çàñûïàíèþ 90% îáñëåäóå-
ìûõ ïðè ïðîâåäåíèè ÝÝÃ [35].

Â ðåäêèõ ñëó÷àÿõ ñ  öåëüþ äîñòèæåíèÿ
ñíà ðåêîìåíäóþò ïðèìåíÿòü  ñåäàòèâíûå
ïðåïàðàòû êîðîòêîãî äåéñòâèÿ [19]. Îòäà-
åòñÿ ïðåäïî÷òåíèå õëîðàëãèäðàòó, à â ïî-
ñëåäíåå âðåìÿ  – ìåëàòîíèíó  [18, 19, 35].
Îäíàêî íàçíà÷åíèå ýòèõ ïðåïàðàòîâ ìîæåò
áûòü ñîïðÿæåíî ñ ðàçâèòèåì ìåäèêàìåí-
òîçíûõ ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ (íàïðèìåð,
èíäèâèäóàëüíàÿ íåïåðåíîñèìîñòü) èëè ñ
âîçðàñòíûìè îãðàíè÷åíèÿìè. Â  ñâÿçè ñ
ýòèì, âçâåøèâàÿ âîçìîæíûå ðèñêè,  â ñâîåé
ïðàêòèêå ñ öåëüþ  äîñòèæåíèÿ ñíà ìû ïðè-
ìåíÿåì äåïðèâàöèþ ñíà èëè íåïîñðåäñò-
âåííî ñàì åñòåñòâåííûé ñîí (îïòèìàëüíî
íî÷íîé).

Ñîñòîÿíèå ñíà  ÿâëÿåòñÿ  îäíèì èç  íàè-
áîëåå èíôîðìàòèâíûõ ïåðèîäîâ äëÿ îïðå-
äåëåíèÿ ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé íà ÝÝÃ
[18]. Íî âìåñòå ñ ýòèì, âî ñíå ìîæíî íàáëþ-
äàòü ðàçëè÷íûå íîðìàëüíûå ÝÝÃ-ïàòòåð-
íû,  êîòîðûå ñïîñîáíû ìàñêèðîâàòüñÿ ïîä
ýïèëåïòèôîðìíóþ àêòèâíîñòü,  òàêèå êàê
ãèïíàãîãè÷åñêàÿ ãèïåðñèíõðîíèçàöèÿ,
âåðòåêñ-ïîòåíöèàëû, Ê-êîìïëåêñû, äîáðî-
êà÷åñòâåííûå  ýïèëåïòèôîðìíûå òðàíçè-
òû ñíà, «14-6 Ãö» ïîçèòèâíûå ïèêè è äð., ÷òî
åùå ðàç ïîêàçûâàåò çíà÷èìîñòü çíàíèé è
îïûòà ñïåöèàëèñòà, ðàñøèôðîâûâàþùåãî
ÝÝÃ.

Çàêëþ÷åíèå. Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè-
÷åñêèå àêòèâèðóþùèå ïðîáû èìåþò áîëü-
øîå çíà÷åíèå â äèàãíîñòèêå ðàçëè÷íûõ ïà-
òîëîãè÷åñêèõ ñîñòîÿíèé, îñîáåííî ýïè-
ëåïñèè. Ðåàêöèÿ íà ãèïåðâåíòèëÿöèþ è
ôîòîñòèìóëÿöèþ â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ
îïðåäåëÿþòñÿ êàê ïàòîëîãè÷åñêàÿ  ëèøü
ïðè ïîÿâëåíèè ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòè èëè âîçíèêíîâåíèè âûðàæåííîé ÷à-
ñòîòíîé àñèììåòðèè ïîòåíöèàëîâ íà ÝÝÃ.
Ìîùíûì ïðîâîöèðóþùèì ôàêòîðîì ìåæ-
ïðèñòóïíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òè  ÿâëÿåòñÿ ñîí, îñîáåííî åãî ïîâåðõíîñò-
íûå ñòàäèè (I-II ñòàäèè ÔÌÑ). Äåïðèâàöèÿ
ñíà îêàçûâàåò ñèëüíîå âëèÿíèå íà âîçáóäè-
ìîñòü íåéðîíîâ êîðû ãîëîâíîãî ìîçãà, ÷òî
ñïîñîáñòâóåò  ïîÿâëåíèþ íå òîëüêî ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ, íî è
ðàçâèòèþ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ó
ïðåäðàñïîëîæåííûõ ëèö. Ïðîáà «ÎÃ-ÇÃ» äà-
åò âîçìîæíîñòü íå òîëüêî âûÿâèòü ýïèëåï-
òèôîðìíóþ àêòèâíîñòü ó ïðåäðàñïîëîæåí-
íûõ ëèö, íî òàêæå èãðàåò âàæíóþ ðîëü â îï-
ðåäåëåíèè ðåàêòèâíîñòè îñíîâíûõ ðèò-
ìîâ. Çíàÿ  èçâåñòíûå ìåõàíèçìû òîé èëè
èíîé àêòèâèðóþùåé ìåòîäèêè,  ñëåäóåò
áûòü âíèìàòåëüíûìè è ïîìíèòü îá èìåþ-
ùèõñÿ ïðîòèâîïîêàçàíèÿõ. Ó áîëüíûõ ñ íå-
êîòîðûìè ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòûìè çàáîëå-
âàíèÿìè, áîëåçíÿìè äûõàòåëüíîé ñèñòåìû,
ïðè  áåðåìåííîñòè è äð. ñëåäóåò îòêàçàòüñÿ
îò ïðîâåäåíèÿ ãèïåðâåíòèëÿöèè. Ôîòîñòè-
ìóëÿöèÿ îáû÷íî áåçîïàñíà. Îäíàêî ïðè
î÷åâèäíîì íàðàñòàíèè ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè ñëåäóåò îñòàíîâèòü  ôîòîñòè-
ìóëÿöèþ íà òîé ÷àñòîòå, íà êîòîðîé îòìå-
÷àåòñÿ äàííàÿ ðåàêöèÿ, òàê êàê èìååòñÿ âå-
ðîÿòíîñòü ïðîâîêàöèè ãåíåðàëèçîâàííîãî
ñóäîðîæíîãî ïðèñòóïà. Ïðèìåíåíèå àêòè-
âèðóþùèõ ïðîá ïðè ïðîâåäåíèè ÝÝÃ ïîìî-
ãàåò áîëåå òî÷íî óñòàíàâëèâàòü äèàãíîç è
ñïîñîáñòâóåò ïðàâèëüíîìó íàçíà÷åíèþ òå-
ðàïèè.
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Ê
îíöåïöèÿ àóòèçìà ñôîðìèðîâàíà ñ
òî÷êè çðåíèÿ ïñèõè÷åñêîãî äèçîí-
òîãåíåçà, òî åñòü íàðóøåíèÿ ñòàíîâ-

ëåíèÿ ïñèõîëîãè÷åñêèõ ôóíêöèé – îáùå-
íèÿ, ýìîöèé, âîñïðèÿòèÿ, ìûøëåíèÿ. Â
íàñòîÿùåå âðåìÿ âûäåëÿþò àóòèçì ïðî-
öåññóàëüíîãî è íåïðîöåññóàëüíîãî ãåíå-
çà. Ïðè àóòèçìå ïðîöåññóàëüíîãî ãåíåçà
ðåáåíîê ðàçâèâàåòñÿ íîðìàëüíî äî 6-36
ìåñ. (ñðåäíèé âîçðàñò äåáþòà – 16-18
ìåñ.), êîãäà ïðîèñõîäèò ïñèõîòè÷åñêèé
ýïèçîä, ñîïðîâîæäàþùèéñÿ ðåãðåññîì
íàâûêîâ îáùåíèÿ è ðå÷è, ïîñëå ÷åãî ðàç-
âèòèå ïðîèñõîäèò íà ôîíå ñôîðìèðîâàâ-
øåãîñÿ äåôåêòà. Íåïðîöåññóàëüíûé àó-
òèçì – ýòî âðîæäåííîå íàðóøåíèå õàðàê-
òåðà, ñâÿçàííîå ñ íåäîðàçâèòèåì ïåðâà-
çèâíîé ñôåðû. 

Çà ïðîøåäøèå äåñÿòèëåòèÿ èçó÷åíèÿ
àóòèçìà íàêîïèëèñü ôàêòû, ñâèäåòåëüñò-
âóþùèå î òîì, ÷òî àóòèçì – ýòî íå òîëüêî
ïñèõîëîãè÷åñêîå ðàññòðîéñòâî. Ó íåêîòî-

ðûõ äåòåé êðîìå àóòèçìà âûÿâëÿþò õðî-
ìîñîìíûå è ãåíåòè÷åñêèå ñèíäðîìû,
àíîìàëèè ãîëîâíîãî ìîçãà, ñèìïòîìû ñî-
åäèíèòåëüíî-òêàííîé äèñïëàçèè, ôóíê-
öèîíàëüíûå íàðóøåíèÿ  æåëóäî÷íî-êè-
øå÷íîãî òðàêòà, áîëåçíè îáìåíà. Äîëãîå
âðåìÿ ñî÷åòàíèþ àóòèçìà ñ äðóãèìè êëè-
íè÷åñêèìè ñèìïòîìàìè íå ïðèäàâàëè
îñîáîãî çíà÷åíèÿ, íî âûñîêàÿ ÷àñòîòà ïî-
äîáíûõ ñëó÷àåâ çàñòàâèëà çàäóìàòüñÿ îá
èõ «íåñëó÷àéíîñòè». Â ðåçóëüòàòå âîçíèê
òåðìèí «àòèïè÷íûé» èëè «ñèíäðîìàëü-
íûé» àóòèçì – àóòèçì, ÿâëÿþùèéñÿ îä-
íèì èç ñèìïòîìîâ äðóãîãî çàáîëåâàíèÿ.

Ýòèîëîãèÿ, ïàòîãåíåç è ðàñïðîñòðà-
íåííîñòü àóòèçìà. Ýòèîëîãèþ àóòèçìà
óäàåòñÿ óñòàíîâèòü â 40% ñëó÷àåâ, ïðè÷è-
íà îñòàëüíûõ 60% – íåèçâåñòíà [79]. Ïî
äàííûì ìíîãèõ àâòîðîâ, ðèñê àóòèçìà ó
ðåáåíêà ïîâûøàåòñÿ ñ óâåëè÷åíèåì âîç-
ðàñòà îòöà íà ìîìåíò çà÷àòèÿ [20, 25, 58,
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Àóòèçì ìîæåò âñòðå÷àòüñÿ ïðè õðîìîñîìíûõ è ãåíåòè÷åñêèõ ñèíäðîìàõ, ïîðîêàõ ðàçâèòèÿ ãîëîâíî-
ãî ìîçãà,  áîëåçíÿõ îáìåíà è äð. Â ñâÿçè ñ ýòèì â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðèíÿò òåðìèí «àòèïè÷íûé» èëè «ñèíä-
ðîìàëüíûé» àóòèçì – àóòèçì, ÿâëÿþùèéñÿ îäíèì èç ñèìïòîìîâ äðóãîãî çàáîëåâàíèÿ. Ãåíåòè÷åñêèå è õðî-
ìîñîìíûå ïðè÷èíû ñîñòàâëÿþò 25-50% ñëó÷àåâ àóòèçìà. Àâòîðû ïðåäñòàâèëè ïîäðîáíûé îáçîð ëèòåðà-
òóðû, ïîñâÿùåííûé ãåíåòè÷åñêèì àñïåêòàì àóòèçìà. Â ñòàòüå ðàññìàòðèâàþòñÿ èçâåñòíûå íàñëåäñò-
âåííûå çàáîëåâàíèÿ, ïðîÿâëÿþùèåñÿ àóòèçìîì, êëàññèôèêàöèè ãåíîâ-êàíäèäàòîâ àóòèçìà, òåîðèè ïàòî-
ãåíåçà àóòèçìà, ïîäõîäû ê äèàãíîñòèêå, à òàêæå ïðîáëåìû, ñâÿçàííûå ñ ãåíåòè÷åñêèì êîíñóëüòèðîâàíè-
åì  ïðè äèàãíîñòèêå àóòèçìà.
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Autism can occur in combination with chromosomal and genetic syndromes, malformations of the brain, meta-
bolic diseases, etc. In this regard, currently adopted the term «atypical» or «syndromic» autism – autism, which is a
symptom of another disease. Genetic and chromosomal causes account for 25-50% of cases of autism. The authors
presented a detailed review of the literature devoted to the genetic aspects of autism. The article discusses known
hereditary diseases, manifested as autistic disorder, classification of genes-candidates of autism, the theory of  autism
pathogenesis, approaches to the diagnosis, as well as the problems associated with genetic counseling for patients
with autism.
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64, 78].  Âûäåëÿþò ýêçîãåííûå è ýíäîãåí-
íûå ôàêòîðû âîçíèêíîâåíèÿ àóòèçìà. Ê
ýêçîãåííûì ôàêòîðàì îòíîñÿò òåðàòîãåí-
íûå âîçäåéñòâèÿ (âèðóñû, ðàäèàöèÿ, òðàâ-
ìà, îñòðàÿ àñôèêñèÿ, èíòîêñèêàöèÿ) íà
ïëîä âî âðåìÿ âíóòðèóòðîáíîãî ðàçâèòèÿ
[22]. Ê ýíäîãåííûì ôàêòîðàì îòíîñÿòñÿ
íàñëåäñòâåííûå ïðè÷èíû è âëèÿíèå áëè-
æàéøåãî îêðóæåíèÿ (íàïðèìåð, õàðàêòåð
âîñïèòàíèÿ ðåáåíêà, ñòåïåíü åãî äåïðè-
âàöèè). 

Ãåíåòè÷åñêèå è õðîìîñîìíûå ïðè÷è-
íû ñîñòàâëÿþò 25-50% ñëó÷àåâ àóòèçìà,
ïðè÷åì, ÷åì òÿæåëåå àóòèçì, òåì áîëåå âå-
ðîÿòíà åãî ãåíåòè÷åñêàÿ ïðèðîäà [51, 79].
Òàê, àóòèçìîì ñòðàäàþò 25-47% áîëüíûõ
ñèíäðîìîì Õ-ôðàãèëüíîé õðîìîñîìû, 5-
10%  áîëüíûõ ñèíäðîìîì Äàóíà, 16-48%
áîëüíûõ òóáåðîçíûì ñêëåðîçîì. Òàêæå
àóòèçì õàðàêòåðåí äëÿ ñèíäðîìîâ Àí-
ãåëüìàíà, Æóáåðà, Êîýíà, ýïèëåïòè÷åñ-
êèõ ýíöåôàëîïàòèé, îñîáåííî, ñèíäðîìà
Âåñòà [89]. 

Ó îäíîÿéöîâûõ áëèçíåöîâ àóòèçì ïî-
âòîðÿåòñÿ â 70-95% ñëó÷àåâ, à ó äèçèãîò-
íûõ – â 10-24%. ×åðòû àóòèçìà ïðèñóòñò-
âóþò ó ðîäñòâåííèêîâ áîëüíîãî â 90% [5,
19]. Ïî äàííûì ðàçíûõ èññëåäîâàòåëü-
ñêèõ ãðóïï, ïðîâîäèâøèõ êðóïíûå ïîïó-
ëÿöèîííûå èññëåäîâàíèÿ, ðàñïðîñòðà-
íåííîñòü àóòèçìà ñîñòàâëÿåò 1 íà 100 äå-
òåé [8, 53]. Ó ìàëü÷èêîâ àóòèçì ðàçâèâàåò-
ñÿ â 4 ðàçà ÷àùå (ì : æ = 4 : 1) [95].

Ôåíîòèïè÷åñêèå îñîáåííîñòè. Ïðè
îñìîòðå ìíîæåñòâåííûå ñòèãìû äèçýìá-
ðèîãåíåçà, óêàçûâàþùèå íà íàðóøåíèå
âíóòðèóòðîáíîãî ðàçâèòèÿ è ñèíäðîìàëü-
íûé õàðàêòåð àóòèçìà, îòìå÷àþò ó 15-20%
ïàöèåíòîâ [66]. Êàê ïðàâèëî, îöåíèâàåòñÿ
12 êðèòåðèåâ: âåñ, õàðàêòåð ðîñòà âîëîñ,
ôîðìà è ðàçìåð óõà, ðàçìåð íîñà è ëáà,
ðàçìåð è ôîðìà ëèöà, íîñîãóáíûé ôèëüòð,
ðîò è ãóáû, çóáû, ðàçìåð ðóêè, ïàëüöåâ,
íîãòåé è ñòîï. Ïîêàçàòåëü îêðóæíîñòè ãî-
ëîâû òàêæå ÷àñòî âûõîäèò çà ãðàíèöû íîð-
ìû. Ìèêðîöåôàëèÿ âñòðå÷àåòñÿ ó 5 -15%
äåòåé ñ àóòèçìîì è êîððåëèðóåò ñ íåáëàãî-
ïðèÿòíûì ïðîãíîçîì [67]. Ìàêðîöåôàëèÿ
âñòðå÷àåòñÿ ó 30% äåòåé ñ àóòèçìîì [65]. 

Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ è ìîðôîëîãè÷å-
ñêèå èññëåäîâàíèÿ ïðè àóòèçìå. Íà ìàê-

ðîóðîâíå îòìå÷àåòñÿ óâåëè÷åíèå îáúåìà
ìîçãà [77], óâåëè÷åíèå âåñà ìîçãà [6], ãè-
ïîòðîôèÿ ìîçæå÷êà [9]. Ìèêðîñêîïè÷åñ-
êè âûÿâëÿþò óìåíüøåíèå äåíäðèòè÷åñ-
êîãî âåòâëåíèÿ â ñòðóêòóðàõ ëèìáè÷åñ-
êîé ñèñòåìû – ìèíäàëåâèäíîì òåëå è
ãèïïîêàìïàõ [80], òàì æå – óìåíüøåíèå
îáúåìà íåéðîíîâ, âûñîêóþ ïëîòíîñòü
äåíäðèòè÷åñêèõ øèïèêîâ, ôîêàëüíûå
êîðòèêàëüíûå äèñïëàçèè, íàðóøåíèå
êîðòèêàëüíîé îðãàíèçàöèè [48], ñíèæå-
íèå ÷èñëà êëåòîê Ïóðêèíüå â ìîçæå÷êå
[9], íåðåäêî â ñî÷åòàíèè ñ ãëèîçîì  (ïðî-
ëèôåðàöèÿ àñòðîöèòîâ). 

Èññëåäîâàíèå áîëüøîé âûáîðêè ïàöè-
åíòîâ ñ àóòèçìîì ñ ïðèìåíåíèåì ÌÐÒ âû-
ÿâèëî âûñîêóþ ñòåïåíü àíîìàëèé ãîëî-
âíîãî ìîçãà (48%), â òîì ÷èñëå íàðóøåíèå
ñåðî-áåëîé äåìàðêàöèè, ðàñøèðåíèå
ïðîñòðàíñòâ Âèðõîâà-Ðîáèíà, àíîìàëèè
âèñî÷íîé äîëè [14], àíîìàëèè ìîçîëèñòî-
ãî òåëà, ïîëèìèêðîãèðèþ [87]. Îäíàêî äî
ñèõ ïîð ÌÐÒ íå âêëþ÷åíà â ñòàíäàðòû èñ-
ñëåäîâàíèÿ ïðè àóòèçìå.

Èòàê, àóòèçì ÿâíî èìååò íàñëåäñòâåí-
íóþ ïðåäðàñïîëîæåííîñòü. Íà ïåðâûé
âçãëÿä âñå ñòîëü î÷åâèäíî, ÷òî âîçíèêàåò
âîïðîñ: ïî÷åìó äî ñèõ ïîð íå íàéäåí ãåí
àóòèçìà?

Èçâåñòíûå ìóòàöèè, 
ñîïðîâîæäàþùèåñÿ ðàçâèòèåì àóòèçìà

Ñèíäðîì ôðàãèëüíîé Õ-õðîìîñî-
ìû, âïåðâûå îïèñàí Lubs (1969). 

Ýòèîëîãèÿ. Ãèïåðìåòèëèðîâàíèå èëè
óâåëè÷åíèå òðèíóêëåîòèäíûõ ïîâòîðîâ
(CGG) â ëîêóñå FMR1 (Xq27.3). Â íîðìå
÷èñëî CGG ïîâòîðîâ – 5-45, ñòàáèëüíî ïå-
ðåäàþùèõñÿ ñëåäóþùåìó ïîêîëåíèþ. Â
ñëó÷àå ïðåìóòàöèè êîëè÷åñòâî ïîâòîðîâ
óâåëè÷èâàåòñÿ äî 55-200, à äëÿ êëèíè÷åñ-
êîãî ïðîÿâëåíèÿ Õ-ôðàãèëüíîé õðîìîñî-
ìû íåîáõîäèìî áîëåå 200 ïîâòîðîâ. Ïðî-
äóêò ãåíà – áåëîê, ó÷àñòâóþùèé â ñèíàï-
ñîîáðàçîâàíèè. Ìóòàöèè â ëîêóñå FMR1
íàõîäÿò â 7-8% ñëó÷àåâ èäèîïàòè÷åñêîãî
àóòèçìà [70].

Ïàòîãåíåç. Íàðóøåíèå ôîðìèðîâàíèÿ
äåíäðèòîâ è ñèíàïñîâ [33, 60].

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü. Âñòðå÷àåòñÿ ó 1
íà 4000 íîâîðîæäåííûõ ìàëü÷èêîâ. 
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Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Äëÿ áîëüíûõ
ìóæñêîãî ïîëà õàðàêòåðíà ðàçëè÷íàÿ ñòå-
ïåíü çàäåðæêè ðàçâèòèÿ, íàðóøåíèÿ ïî-
âåäåíèÿ è ëèöåâîé äèçìîðôèçì (óçêîå
äëèííîå ëèöî, áîëüøèå óøè). Äðóãèå
ñèìïòîìû Õ-fra âêëþ÷àþò çàäåðæêó äâè-
ãàòåëüíîãî ðàçâèòèÿ, òðåâîãó, îáñåññèâ-
íî-êîìïóëüñèâíîå ïîâåäåíèå, ãèïåðàê-
òèâíîñòü, àãðåññèâíîñòü. Âûÿâëÿþòñÿ íà-
ðóøåíèÿ âíèìàíèÿ, ïàìÿòè, ôóíêöèè
ïëàíèðîâàíèÿ, ñíèæåíû ìàòåìàòè÷åñêèå
ñïîñîáíîñòè.  Ñ áîëüøîé ÷àñòîòîé âñòðå-
÷àåòñÿ ýïèëåïñèÿ. Îñíîâíûì ñèìïòîìîì
çàáîëåâàíèÿ ÿâëÿåòñÿ àóòèçì, êîòîðûé
ïðîÿâëÿåòñÿ ñòðàõîì îáùåíèÿ, ñòåðåîòè-
ïèÿìè, ïåðñåâåðàöèÿìè, âûñîêîé ÷óâñò-
âèòåëüíîñòüþ ê ðàçäðàæèòåëÿì, íåñòîé-
êèì çðèòåëüíûì êîíòàêòîì [34, 42]. Ñòå-
ïåíü èíòåëëåêòóàëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè
è òÿæåñòü àóòèçìà çàâèñèò îò äëèíû ïî-
âòîðîâ. Ó íîñèòåëüíèö ïîëíîé ìóòàöèè
(>200 ïîâòîðîâ) æåíñêîãî ïîëà èíòåë-
ëåêò íå ñòðàäàåò, îäíàêî òèïè÷íû ëàáèëü-
íîñòü íàñòðîåíèÿ, òðåâîæíûå è øèçîòè-
ïè÷åñêèå ðàññòðîéñòâà [34]. Ó ìàëü÷èêîâ
ñ ïðåìóòàöèåé (50-200 ïîâòîðîâ) îòìå÷à-
åòñÿ àññîöèèðîâàííûé ñ Õ-fra ñèíäðîì
òðåìîðà-àòàêñèè (FXTAS). Îí õàðàêòåðè-
çóåòñÿ ïîçäíèì äåáþòîì è ïðîãðåññèðó-
þùèì òå÷åíèåì: èíòåíöèîííûé òðåìîð,
øàòêàÿ ïîõîäêà, ïàðêèíñîíèçì, êîãíè-
òèâíûå íàðóøåíèÿ [16, 91]. 

Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ. ÊÒ/ÌÐÒ âûÿâëÿåò
ðàçëè÷íûå ñòðóêòóðíûå àíîìàëèè â îáëà-
ñòè ãèïïîêàìïà, ìèíäàëåâèäíîãî òåëà,
õâîñòàòîãî ÿäðà, òàëàìóñà; íåðåäêàÿ íà-
õîäêà – ãèïîãåíåçèÿ ÷åðâÿ ìîçæå÷êà [45].
Ýòè àíîìàëèè ÿâëÿþòñÿ ñëåäñòâèåì íå-
ïðàâèëüíîãî äåíäðèòè÷åñêîãî âåòâëåíèÿ
è íàðóøåíèÿ íåéðîíàëüíûõ ñâÿçåé, ÿâëÿ-
þùèõñÿ îñíîâîé îáó÷åíèÿ è ïàìÿòè. 

Ñèíäðîì Ðåòòà. Çàáîëåâàíèå îïèñàë
A. Rett â 1966 ãîäó. 

Ýòèîëîãèÿ. Ìóòàöèÿ â ãåíå ñòðîèòåëü-
íîãî áåëêà (MECP2), (Xq28). Íàñëåäîâà-
íèå, ñöåïëåííîå ñ ïîëîì. Ìóòàöèè MECP2
áåç êëèíèêè ñèíäðîìà Ðåòòà àññîöèèðî-
âàíû ñ àóòèçìîì [21].

Ïàòîãåíåç. Ãåí ó÷àñòâóåò â íåéðîíàëü-
íîì ñîçðåâàíèè: ýêñïðåññèðóåò ãåíû, êî-
äèðóþùèå íåéðîòðîôè÷åñêèé ôàêòîð,
êîòîðûé âëèÿåò íà ñîçðåâàíèå è ïëàñòè÷-

íîñòü ìîçãà, à òàêæå íà ñèíàïòîãåíåç [12,
61]. 

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü. Âñòðå÷àåòñÿ
ïðåèìóùåñòâåííî ó ëèö æåíñêîãî ïîëà ñ
÷àñòîòîé 1/10.000-1/20.000. Ïðè ìóæñêîì
ãåíîòèïå íàðóøåíèÿ ëåòàëüíû, èíîãäà ó
áîëüíûõ ìóæñêîãî ïîëà âûÿâëÿþò ìîçàè-
öèçì èëè ìóòàöèþ, ðàñïîëîæåííóþ íå íà
Õ-õðîìîñîìå. Â 80-90% ñëó÷àåâ ìóòàöèÿ
âîçíèêàåò de novo.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà. Ðàííåå ðàçâè-
òèå â íîðìå äî 6-8 ìåñ., â ýòîì âîçðàñòå íà-
÷èíàþò óòðà÷èâàòüñÿ íàâûêè, çàìåäëÿåò-
ñÿ ïðèðîñò ãîëîâû. Ñèìïòîìû ïîëèîð-
ãàííû, íî â îñíîâíîì çàòðàãèâàþò êîãíè-
òèâíóþ è äâèãàòåëüíóþ ñôåðû. Õàðàêòåð-
íû ìîþùèå äâèæåíèÿ ðóêàìè. ×àñòî ðàç-
âèâàåòñÿ ýïèëåïñèÿ. 

Òóáåðîçíûé ñêëåðîç. Çàáîëåâàíèå
îïèñàë Bourneville â 1880 ãîäó. 

Ýòèîëîãèÿ. Ïîëèñèñòåìíîå çàáîëåâà-
íèå ñ àóòîñîìíî-äîìèíàíòíûì òèïîì íà-
ñëåäîâàíèÿ. Îïèñàíû äâå ìóòàöèè: â ãåíå
TSC1 (9q34.3), êîäèðóþùåì ãàìàðòèí, è â
ãåíå TSC2  (16p13.3), êîäèðóþùåì òóáå-
ðèí. 

Ïàòîãåíåç. Ãàìàðòèí è òóáåðèí ìîäó-
ëèðóþò ôóíêöèþ êëåòîê è èãðàþò ðîëü â
íåéðîíàëüíîé ìèãðàöèè, äèôôåðåíöèà-
öèè è ðàçâèòèè [4].  Ìóòàöèè ïðèâîäÿò ê
ïàòîëîãè÷åñêîìó ðîñòó è íàðóøåíèþ
äèôôåðåíöèàöèè êëåòîê â ðàçëè÷íûõ
îðãàíàõ. Ôîðìèðóþòñÿ êîðòèêàëüíûå òó-
áåðñû, ñóáêîðòèêàëüíûå ãàìàðòîìû â
ìîçãå, ïîëèêèñòîç ïî÷åê, àíãèîôèáðîìû
íà ëèöå, ðàáäîìèîìà ñåðäöà.

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü. Âñòðå÷àåòñÿ ñ
÷àñòîòîé 1 íà 6.000-10.000 íîâîðîæäåí-
íûõ. 

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà. Õàðàêòåðíî
ðàçâèòèå ýïèëåïñèè (ðàçëè÷íûå ôîðìû
çàáîëåâàíèÿ è òèïû ïðèñòóïîâ), êîãíè-
òèâíûå íàðóøåíèÿ è àóòèçì. Âûðàæåíà
êëèíè÷åñêàÿ íåîäíîðîäíîñòü ñòåïåíè
íàðóøåíèé, äàæå ó ïàöèåíòîâ èç îäíîé
ñåìüè. Àóòèçì âñòðå÷àåòñÿ ó 25-60% áîëü-
íûõ ñ òóáåðîçíûì ñêëåðîçîì. Îñîáåííîñ-
òè àóòèçìà ïðè òóáåðîçíîì ñêëåðîçå: äåòè
äîñòóïíû êîíòàêòó, íåÿðêî âûðàæåííûå
ñòåðåîòèïèè, ñèìïòîìû îäèíàêîâû ó
ìàëü÷èêîâ è äåâî÷åê [100].
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Ñèíäðîì äåëåöèè 22q11, âåëîêàðäèî-
ôàöèàëüíûé ñèíäðîì, îïèñàí
Shprintzen (1978).

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Äåëåöèÿ
22q11 çàòðàãèâàåò íåñêîëüêî ãåíîâ, â òîì
÷èñëå, T-box1 (TBX1). Ýòîò ãåí êîäèðóåò
áåëîê, ó÷àñòâóþùèé â ôîðìèðîâàíèè
ìîçãà, ñåðäöà, ëèöà è êîíå÷íîñòåé [75].

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü äåëåöèè 22q11
ñîñòàâëÿåò 1:4.000. Ñîîòíîøåíèå ïî ïîëó
– ì:æ=1:1.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà. Âðîæäåííûé
ïîðîê ñåðäöà, âûñîêîå íåáî, ãèïîïàðàòè-
ðåîç, ëèöåâîé äèçìîðôèçì. Ïñèõè÷åñêèå
íàðóøåíèÿ âêëþ÷àþò ïñèõîçû [94], òðå-
âîæíîñòü, ðàññòðîéñòâà íàñòðîåíèÿ, îá-
ñåññèâíî-êîìïóëüñèâíûå ðàññòðîéñòâà
[86]. Ó 15-30% ïàöèåíòîâ èìåþòñÿ ÷åðòû
àóòèçìà – àóòîàãðåññèÿ, íàðóøåíèå îáùå-
íèÿ, áåäíàÿ ìèìèêà, ïåðñåâåðàöèè, âîçáó-
äèìîñòü [3, 72, 96]. Îòëè÷èòåëüíîé îñî-
áåííîñòüþ ÿâëÿåòñÿ íåïîíèìàíèå ôîíåì
ÿçûêà è ýìîöèé [86].

Âðîæäåííûå äåôåêòû ìåòàáîëèçìà,
ñîïðîâîæäàþùèåñÿ àóòèçìîì [99]. Ïåð-
âûìè èç çàáîëåâàíèé ýòîé ãðóïïû áûëè
îòêðûòû íàðóøåíèÿ îáìåíà àìèíîêèñ-
ëîò (ôåíèëêåòîíóðèÿ, ñèíäðîì Ëåøà-Íè-
õàíà), ïîçæå – ñèíäðîì Ñìèòà-Ëåìëè-
Îïèòöà (íàðóøåíèå ñèíòåçà õîëåñòåðè-
íà), ðàññòðîéñòâà öèêëà ìî÷åâèíû è ìè-
òîõîíäðèàëüíûå áîëåçíè [59, 101]. 

Ñèíäðîì äåôèöèòà êðåàòèíèíà – íà-
ñëåäñòâåííûé äåôåêò ñèíòåçà è òðàíñïîðòà
êðåàòèíèíà. Îïèñàíî 2 âàðèàíòà ôåðìåí-
òîïàòèé: äåôèöèò L-àðãèíèí-ãëèöèíàìèí-
äèíîòðàíñôåðàçû (AGAT) è äåôèöèò ãóàíè-
äèíîàöåòàò ìåòèëòðàíñôåðàçû (GAMT).
Òðåòèé âàðèàíò – íàðóøåíèå òðàíñïîðòà
êðåàòèíèíà – Õ-ñöåïëåííûé ñèíäðîì, êî-
òîðûé âïåðâûå îïèñàí â 2001 [84]. 

Ýòèîëîãèÿ. Ìóòàöèÿ ãåíà òðàíñïîðòà
êðåàòèíèíà SLC6A8 (Xq28). 

Ïàòîãåíåç. Ãåí SLC6A8 ýêñïðåññèðî-
âàí âî ìíîãèõ òêàíÿõ (êîñòè, ìûøöû,
ïî÷êè, ãîëîâíîé ìîçã, ñåðäöå), ïîýòîìó
çàáîëåâàíèå íîñèò ïîëèñèñòåìíûé õà-
ðàêòåð. Â íàèáîëüøåé ñòåïåíè ïîðàæàåò-
ñÿ  ÖÍÑ: ãðóáàÿ çàäåðæêà ðàçâèòèÿ â ðàí-
íåì äåòñòâå ñìåíÿåòñÿ ãëóáîêîé óìñòâåí-
íîé îòñòàëîñòüþ, ýïèëåïñèåé, ìîòîðíîé

è ñåíñîðíîé àëàëèåé, àóòèçìîì, àóòîàã-
ðåññèåé [10, 84].

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü. Ñîñòàâëÿåò  2%
ñëó÷àåâ Õ-ñöåïëåííîé óìñòâåííîé îòñòà-
ëîñòè. Ó ïàöèåíòîâ ñ äåôèöèòîì GAMT
èëè AGAT ðàííåå íàçíà÷åíèå êðåàòèíèíà
ìîæåò ñòàòü ýôôåêòèâíûì ìåòîäîì ëå÷å-
íèÿ íåâðîëîãè÷åñêèõ îñëîæíåíèé. Ó ïà-
öèåíòîâ ñ ìóòàöèåé SLC6A8 íàçíà÷åíèå L-
àðãèíèíà íå ýôôåêòèâíî [71].

Õðîìîñîìíûå àíîìàëèè âûÿâëÿþòñÿ
ó 3-7% ïàöèåíòîâ ñ àóòèçìîì è çàäåðæêîé
ðàçâèòèÿ. Íàèáîëåå ÷àñòûå âàðèàíòû –
äóïëèêàöèÿ ëîêóñà (15q11-q13) íà ìàòå-
ðèíñêîé õðîìîñîìå [33, 46]. Ìóòàöèè ëî-
êóñà 16p11.2 ïðè àóòèçìå ñîñòàâëÿþò
0,76%, ïðè÷åì äåëåöèÿ âñòðå÷àåòñÿ âäâîå
÷àùå, ÷åì äóïëèêàöèè [33], äåëåöèÿ äëèí-
íîãî ïëå÷à õðîìîñîìû 2 (q37) [30], õðî-
ìîñîìû 7 (q22 è q31) [1] è õðîìîñîìû 22
(q11) [72] è (q13) [54]. Óâåëè÷åíèå ÷èñëà
ïîâòîðîâ ó ïàöèåíòîâ ñ àóòèçìîì âûÿâ-
ëÿåòñÿ â ðåãèîíàõ, ñâÿçàííûõ ñ äðóãèìè
äåëåöèÿìè èëè äóïëèêàöèÿìè: 1q21.1,
22q11.21, 22q13.33, 2p16.3, 3p26.3, 6q26,
7q11.22, 15q13.3. Íåêîòîðûå èç ýòèõ «ãî-
ðÿ÷èõ òî÷åê» êîäèðóþò òàêèå èçâåñòíûå â
ïàòîãåíåçå àóòèçìà áåëêè, êàê NRXN1
(2p16.3), PARK2 (6q26), è AUTS2 (7q11.22).
Óâåëè÷åíèå ÷èñëà ïîâòîðîâ ìîæåò âîçíè-
êàòü de novo èëè íàñëåäîâàòüñÿ îò ìàòåðè
èëè îòöà. Ïðåäïîëàãàåòñÿ, ÷òî ðèñê àóòèç-
ìà âûøå ïðè ìóòàöèÿõ de novo, ÷òî îáúÿñ-
íÿåò ïîÿâëåíèå äåòåé ñ àóòèçìîì â çäîðî-
âûõ ñåìüÿõ [85]. A. Bremer et al. (2011) óñ-
òàíîâèëè, ÷òî óðîâåíü íàñëåäóåìûõ ïî-
âòîðîâ âûøå ïðè ñåìåéíûõ ñëó÷àÿõ, ÷åì
ïðè ñïîðàäè÷åñêèõ [18]. Ýòî çíà÷èò, ÷òî
ìóòàöèè de novo îòâå÷àþò çà ðàçâèòèå
ñïîðàäè÷åñêèõ ñëó÷àåâ, êîòîðûå êëèíè-
÷åñêè ïðîòåêàþò òÿæåëåå, à íàñëåäóåìûå
ìóòàöèè îòâå÷àþò çà ñåìåéíûå ñëó÷àè,
êëèíè÷åñêè áîëåå ëåãêèå. Âàæíîå çíà÷å-
íèå èìååò ðàñïîëîæåíèå ìóòàöèè. Òàê,
àóòèçì äîñòîâåðíî ðàçâèâàåòñÿ ïðè äóï-
ëèêàöèè ìàòåðèíñêîãî ëîêóñà 15q13.3
[64] è äåëåöèè 16p11.2 [33]. Ìóòàöèè â ëî-
êóñàõ 1q21.1, 2p16.3 è 22q11.21. íå âñåãäà
àññîöèèðóþòñÿ ñ àóòèçìîì.

Ãåííûå ñèíäðîìû. Ãåí Engrailed 2
(EN2) ðåãóëèðóåò ìîðôîãåíåç ñðåäíåãî
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ìîçãà è ìîçæå÷êà. Ìóòàöèè EN2 ïðèâîäÿò
ê àíîìàëèÿì ìîçæå÷êà, êîòîðûå ÷àñòî
âûÿâëÿþòñÿ ïðè àóòèçìå [23]. Îíêîãåí
MET ó÷àñòâóåò â îáðàçîâàíèè ñèíàïñîâ
êîðòèêàëüíûõ íåéðîíîâ [28]. NRXN1 è
UBE3A [39]: ïðè àóòèçìå âûÿâëåíû ìóòà-
öèè ÷åòûðåõ îñíîâíûõ ãåíîâ yáèêâèòè-
íîâîé ñåìüè (UBE3A, PARK2, RFWD2,
FBXO40). Óáèêâèòèíîâàÿ ãðóïïà ïðèñîå-
äèíÿåòñÿ ê äåôåêòíîìó áåëêó ïîñëå
òðàíñëÿöèè, òàêîé áåëîê ðàçðóøàåò ìè-
øåíè, îáðàçóåò ñâÿçè ñ ïðîòåàñîìàìè.
Óáèêâèòèí-ïðîòåàñîìû ôóíêöèîíèðóþò
â ïðå- è ïîñòñèíàïòè÷åñêèõ ìåìáðàíàõ,
ó÷àñòêè êîòîðûõ îòâå÷àþò çà ðåãóëÿöèþ
âûñâîáîæäåíèÿ íåéðîìåäèàòðîâ, èõ îá-
ðàòíîãî çàõâàòà, à òàêæå ìîäóëÿöèþ â
äåíäðèòè÷åñêèõ øèïèêàõ. 

Ãåíû NRXN1, CNTN4, NLGN1, ASTN2 îòâå-
÷àþò çà ïðîöåññû íåéðîíàëüíîé êëåòî÷-
íîé àäãåçèè, ðîñò àêñîíîâ, ôîðìèðîâà-
íèå ñèíàïñîâ è íåéðîãëèàëüíûõ ñâÿçåé.
NRXN1 àññîöèèðóåòñÿ ñ íåñòàáèëüíîñ-
òüþ õðîìîñîìû 2p16.3 [76]. 

Õ-ñöåïëåííûå ìóòàöèè íåéðîëèãèíîâ
NLGN3, NLGN4 è SHANK3 – ðåäêèå ãåíåòè÷å-
ñêèå ñèíäðîìû, ïðîÿâëÿþùèåñÿ çàäåðæ-
êîé óìñòâåííîãî ðàçâèòèÿ è ýïèëåïñèåé.
Îäíàêî â ñóììå îíè ñîñòàâëÿþò >40% [15]
è ~40% [26] êðèïòîãåííûõ ôîðì àóòèçìà ñ
ýïèëåïñèåé [68]. Ïðè òóáåðîçíîì ñêëåðîçå,
íåéðîôèáðîìàòîçå è óáèêâèòèíîâîé íå-
äîñòàòî÷íîñòè òàêæå íàðóøåí ñèíòåç íåé-
ðîëèãèíîâ.  Ôóíêöèÿ ãåíà SHANK3, ó÷àñò-
âóþùåãî â ïðîöåññàõ ñèíàïòîãåíåçà, íàðó-
øåíà ïðè ñèíäðîìå äåëåöèè 22q13.3. Äàí-
íûé ñèíäðîì õàðàêòåðèçóåòñÿ íåîíàòàëü-
íîé ãèïîòîíèåé, óìñòâåííîé îòñòàëîñòüþ,
ãðóáîé çàäåðæêîé ðàçâèòèÿ ðå÷è è àóòèç-
ìîì. Ïðè ýòîì ôèçè÷åñêîå ðàçâèòèå äåòåé
íå îòëè÷àåòñÿ îò íîðìû. [27, 69]. 

Ìóòàöèè â ãåíå íåïåïòèäíîãî îêñèòî-
öèíà (OXT) [55]. Îêñèòîöèí âëèÿåò íà ïî-
âåäåíèå è îáùåíèå ÷åðåç ñîöèàëüíóþ ïà-
ìÿòü, âêëþ÷àÿ îòâåò è ïîíèìàíèå ýìîöèé
[40, 50]. Ñîãëàñíî ãèïîòåçå îêñèòîöèí
ýïèãåíåòè÷åñêè ðåãóëèðóåò ðàçâèòèå
ýìîöèîíàëüíîé ñôåðû [41]. 

Âûÿâëåíî 6 ãåíåòè÷åñêèõ ìàðêåðîâ â
ëîêóñå 5p14.1. õðîìîñîìû 5, ãäå ðàñïîëî-
æåíî äâà ãåíà CDH9 è CDH10, êîäèðóþ-
ùèõ êàäãåðèíû – òðàíñìåìáðàííûå áåë-
êè, îòâå÷àþùèå çà êëåòî÷íóþ àäãåçèþ

êàëüöèé-çàâèñèìûõ êëåòîê [97] è ôîðìè-
ðîâàíèå ñèíàïòè÷åñêèõ ñâÿçåé ðàçâèâà-
þùåãîñÿ ìîçãà [81]. 

Ìóòàöèè ãåíà CNTNAP2 êîððåëèðóþò ñ
ðàññòðîéñòâàìè ðå÷è. Ïðîäóêòîì ãåíà
CNTNAP2 (7q35) ÿâëÿåòñÿ áåëîê ñåìåéñò-
âà íåéðåêñèíîâ, îñóùåñòâëÿþùèõ ñèíàï-
òîãåíåç [2, 93].

Ìóòàöèè ãåíà NRXN1 âåäóò ê ðåäêèì
ôîðìàì àóòèçìà è øèçîôðåíèè [52, 83],
íî îòìå÷åíû è ïðè äðóãèõ áîëåçíÿõ
[102], íàïðèìåð, ARX ïðè  Õ-ñöåïëåííîé
ëèññýíöåôàëèè, àãåíåçèè ìîçîëèñòîãî
òåëà â ñî÷åòàíèè ñ ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ ãå-
íèòàëèé, óìñòâåííîé îòñòàëîñòüþ, ñ ýïè-
ëåïñèåé èëè áåç íåå, äèñòîíèåé; ãåí LMNA,
êîòîðûé ïðèâîäèò ê íåñêîëüêèì çàáîëå-
âàíèÿì, â ÷àñòíîñòè ìûøå÷íîé äèñòðî-
ôèè Ýìåðè-Äðåéôóñà 2 òèïà, àêñîíàëüíîé
íåâðîïàòèè Øàðêî-Ìàðè-Òóòà 1B òèïà,
ñèíäðîìó ïðîãåðèè Õàò÷èíñîíà è äðóãèõ.

Èññëåäîâàíèÿ áîëüøîé âûáîðêè âû-
ÿâèëè ìóòàöèè â ëîêóñàõ 6q27 è 20p13 [98],
ïðîäóêò ýòèõ ãåíîâ ïîêà íå óñòàíîâëåí.

Òàêèì îáðàçîì, ïàòîëîãè÷åñêèå ãåíû
íàéäåíû â ðàçëè÷íûõ ëîêóñàõ, ÷òî ïîä-
òâåðæäàåò íåîäíîðîäíîñòü àóòèçìà. Íåé-
ðîàíàòîìè÷åñêèå è ôèçèîëîãè÷åñêèå íà-
ðóøåíèÿ ïðè ìóòàöèÿõ ãåíîâ çàâèñÿò îò
âëèÿíèÿ ãåíåòè÷åñêèõ ìîäèôèêàòîðîâ,
ðîëè ýòèõ ãåíîâ â ìîçãå ÷åëîâåêà è âëèÿ-
íèÿ âíåøíèõ ôàêòîðîâ íà èõ ýêñïðåññèþ.
Ðàçëè÷èÿ â òèïàõ ìóòàöèé (íàïðèìåð, òî-
÷å÷íàÿ ìóòàöèÿ ïî ñðàâíåíèþ ñ áîëüøè-
ìè íàðóøåíèÿìè), áåçóñëîâíî, òàêæå âëè-
ÿþò íà ôåíîòèïè÷åñêóþ èçìåí÷èâîñòü.

Îäíàêî íåòðóäíî çàìåòèòü, ÷òî âñå êàí-
äèäàòíûå ãåíû â êàêîé-ëèáî ñòåïåíè âëèÿ-
þò íà ïðîöåññû ñèíàïòè÷åñêîé ïåðåäà÷è.

Ãåíåòèêà àóòèçìà

Êàíäèäàòíûå ãåíû àóòèçìà ìîæíî ðàç-
äåëèòü íà 4 âèäà:

1. Ðåäêèå: ïðè ìîíîãåííûõ ôîðìàõ,
êîãäà ìóòàöèè îäíîãî ãåíà âûçûâàþò àó-
òèçì (íàïðèìåð,  NRXN1, SHANK3).

2. Ñèíäðîìàëüíûå: ãåíû ïðè ñèíäðî-
ìàõ ñ àóòèñòè÷åñêèìè ñèìïòîìàìè (íà-
ïðèìåð, FMR1 (ôðàãèëüíîé  Õ-õðîìîñî-
ìû), MECP2 (ñèíäðîì Ðåòòà)).

3. Àññîöèèðîâàííûå: ãåíû ñ ïîëèìîð-
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ôèçìîì è ìàëûì ðèñêîì ðàçâèòèÿ àóòèç-
ìà, «èäèîïàòè÷åñêèå» ôîðìû àóòèçìà
(íàïðèìåð,  MET, GABRB1).

4. Ôóíêöèîíàëüíûå: ãåíû àóòèçìà ó
æèâîòíûõ, íå âñòðå÷àþùèåñÿ ïðè äðó-
ãèõ íàðóøåíèÿõ. Ïðèìåðû: CADSP2
âûçûâàåò àóòèçì ó ìûøåé; ó ëþäåé ðå-

çóëüòàò ìóòàöèè íå èçâåñòåí.

Èç ýòèõ êàòåãîðèé, ðåäêèå è ñèíäðî-
ìàëüíûå êàíäèäàòíûå ãåíû, î÷åâèäíî,
ñîîòâåòñòâóþò àóòèçìó. Â íàó÷íîé ëèòå-
ðàòóðå èçâåñòíî áîëåå 200 ãåíîâ-êàíäèäà-
òîâ äëÿ àóòèçìà (òàáë. 1). 
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Òàáëèöà 1 [29, 39].
Ãåíåòè÷åñêàÿ êëàññèôèêàöèÿ ãåíîâ-êàíäèäàòîâ

Ðåäêèå (81) Ñèíäðîìàëüíûå (21) Àññîöèèðîâàííûå (84) Ôóíêöèîíàëüíûå (23)

ANKRD11, A2BP1,
APC, ASTN2, AUTS2, 
BZRAP1,
C3orf58, CA6,
CACNA1H, CADM1,
CENTG2, CNTN4,
CNTNAP2, CNTNAP5,
CXCR3,
DIAPH3, DLGAP2,
DPP10, DPP6, DPYD,
EIF4E, 
FABP5, FABP7,
FBXO40, FHIT,
FRMPD4, 
GALNT13, GLRA2,
GRPR, 
HNRNPH2,
IL1RAPL1, IMMP2L,
JMJD1C, 
KCNMA1, KIAA1586,
MBD1, MBD3, MBD4,
MCPH1, MDGA2,
MEF2C, 
NBEA, NLGN1,
NLGN3, NLGN4X,
NOS1AP, NRXN1,
ODF3L2, OPHN1,
OR1C1, 
PARK2, PCDH9,
PCDH10, PCDH19,
PDZD4, PLN, PPP1R3F,
PSMD10, PTCHD1,
RAB39B, RAPGEF4,
RB1CC1, REEP3,
RFWD2, RIMS3, RPL10,
RPS6KA2, 
SCN1A, SCN2A,
SEZ6L2, SH3KBP1,
SHANK2, SHANK3,
SLC4A10, SLC9A9,
ST7, SUCLG2,
TMEM195, TSPAN7,
UBE3A, 
WNK3

ADSL, AGTR2, AHI1,
ALDH5A1, ARX, 
CACNA1C, CACNA1F,
CDKL5,
DHCR7, DMD, DMPK, 
FMR1,
MECP2,
NF1, NTNG1,
PTEN, 
SLC6A8, SLC9A6,
TSC1, TSC2, 
XPC

ABAT, ADA, ADORA2A,
ADRB2, AR, ARNT2,
ASMT, ATP10A,
AVPR1A, 
C4B, CACNA1G,
CCDC64, CDH10,
CDH22, CDH9,
CTNNA3,  CYP11B1,
DISC1, DLX1, DLX2,
DRD3, 
EN2, ESR1, ESRRB,
FBXO33, FEZF2,
FOXP2, FRK,
GABRA4, GABRB1,
GABRB3, GLO1,
GPX1, GRIK2,
GRIN2A, GRM8,
GSTM1,
HLA-A, HLA-DRB1,
HOXA1, HRAS, HS3ST5,
HSD11B1, HTR1B,
HTR3A, HTR3C, INPP1,
ITGA4, ITGB3,
LAMB1, LRFN5, LRRC1,
LZTS2,
MACROD2, MARK1,
MET, MTF1, MYO16,
NOS2A, NPAS2, NRCAM,
NRP2, NTRK1, NTRK3, 
OXTR,
PER1, PIK3CG, PITX1,
PON1, PRKCB1,
PTGS2, RELN,
RHOXF1,
SLC1A1, SLC25A12,
SLC6A4, STK39, SYT17, 
TDO2, TPH2,
UBE2H,
VASH1,
WNT2

ALOX5AP, ASS, 
CACNA1D, CADPS2,
CBS, CD44, CNR1,
DAB1, DAPK1,
DCUN1D1, DDX11, 
EGR2,
F13A1, FLT1,
ITGB7,
MAOA, MAP2, OPRM1,
RAI1, ROBO1, 
SDC2, SEMA5A, 
TSN
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Òàêèì îáðàçîì, áîëüøèíñòâî ìóòàöèé
ïðè àóòèçìå êàñàåòñÿ ãåíîâ íåéðåêñèíîâ
è íåéðîëèãèíîâ, êîòîðûå êîäèðóþò

ñòðóêòóðû ñèíàïñîâ, íåéðîìåäèàòîðû,
ðåãóëÿòîðû ìèãðàöèè è äèôôåðåíöèà-
öèè êëåòîê [35, 62].
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Êàíäèäàòíûå ãåíû àóòèçìà 
2p16.3 NRXN1 – ôîðìèðîâàíèå ñèíàïñîâ 
2q12.3-q14.2 DPP10 ðåöåïòîð äîôàìèíà
3p24-26 OXTr ðåöåïòîð îêñèòîöèíà
3p26-p25 CNTN4 ôîðìèðîâàíèå ñèíàïñîâ
4p14-q21.1 GABRG/GABRA ðåöåïòîð ÃÀÌÊ
6q26 PARK2 
7q11.22 AUTS2 
7q31.1 ST7 ïîäàâëåíèå ðîñòà îïóõîëåâûõ êëåòîê
7q35-q36 CNTNAP2 ôîðìèðîâàíèå ñèíàïñîâ
8p23 DLGAP2 ðåöåïòîð NMDA-ãëóòàìàòà
15q11-q13 UBE3A, GABRB3,GABRA5, GABRG3  
15q11-q14 GABRA/GABRB/GABRG ðåöåïòîð ÃÀÌÊ
15q13.3 CHRNA7 
15q13 APBA2 íåéðîìåäèàöèÿ
16p11.2 DOC2A íåéðîìåäèàöèÿ
22q11 PRODH íåéðîìîäóëÿöèÿ
22q13 SHANK3 ôîðìèðîâàíèå ñèíàïñîâ
Xp22.3 NLGN4 ôîðìèðîâàíèå ñèíàïñîâ
Xp11.4 TSPAN7 ðîñò è ñîçðåâàíèå íåéðîíîâ
Xp22.1-p21.3 IL1RAPL1 ðåöåïòîð èíòåðëåéêèíà

Ìîëåêóëÿðíàÿ ôóíêöèÿ ãåíîâ-êàíäèäàòîâ àóòèçìà: 
1. Êëåòî÷íàÿ àäãåçèÿ: ìîëåêóëû êëåòî÷íîé àäãåçèè, íàïðàâëåííîãî ðîñòà àêñîíà,

âíåêëåòî÷íîãî ìàòðèêñà, ñåêðåöèÿ âíåêëåòî÷íûõ áåëêîâ;
2. Îáðàçîâàíèå àêñîíàëüíûõ ñâÿçåé: íàïðàâëåíèå ðîñòà àêñîíà, ìèãðàöèÿ êëåòîê,

ãëèêîïðîòåèí êëåòî÷íîé ïîâåðõíîñòè, ðåìîäåëèðîâàíèå öèòîñêåëåòà, ìîðôîëîãèÿ
âåòâëåíèÿ äåíäðèòîâ;

3. Íåéðîìåäèàöèÿ: àäàïòåð áåëêà, G-áåëîê-ñïàðåííûå ðåöåïòîðû, ëèãàíäû èîííûõ
êàíàëîâ, ðåöåïòîðû íåéðîìîäóëÿòîðîâ, íåéðîìîäóëÿòîðíûé ðåöåïòîð-
àññîöèèðîâàííûé áåëîê, ñèíòåç íåéðîìîäóëÿòîðîâ, ðåöåïòîð íåéðîìåäèàòîðà,
ñèíòåç ìåäèàòîðà, ïðåñèíàïòè÷åñêîå âûñâîáîæäåíèå, ñòðîèòåëüíûå áåëêè,
ñåíñîðíûå ðåöåïòîðû, ïåðåíîñ÷èê, âîëüòàæ-çàâèñèìûå èîííûå êàíàëû, ìîäóëÿòîð
âîëüòàæ-çàâèñèìûõ èîííûõ êàíàëîâ;

4. Ñèãíàëüíûå áåëêè: ãëèêîçèëèðîâàíèå, êèíàçû, ñóáñòðàòû êèíàçû, ôîñôàòàçà,
ïðîòåîãëèêàíû, G-áåëîê èëè ìîäóëÿòîð, òèðîçèíîâûé ðåöåïòîð êèíàçû, äðóãèå
ñèãíàëüíûå ìîëåêóëû;

5. Äåãðàäàöèÿ: ïðîòåàñîì-ñâÿçàííûé áåëîê, óáèêâèòèí-ëèãàçà;
6. Òðàíñêðèïöèÿ: öèðêàäíûå áåëêè, êîôàêòîðû, ñâÿçûâàíèå ÄÍÊ, áåëêè îòâåòà íà

ïîâðåæäåíèå ÄÍÊ, ìåòèëèðîâàíèå ÄÍÊ, ðåöåïòîð ýñòðîãåíà, áåëêè
äåìåòèëèðîâàíèÿ ãèñòîíîâ, ãîìåîäîìåíîâûå áåëêè, ïóðèíîâûé îáìåí, ôàêòîð
òðàíñêðèïöèè;

7. Òðàíñëÿöèÿ: ðèáîñîìíûå áåëêè, ñâÿçûâàíèå ÐÍÊ, ìåòàáîëèçì ÐÍÊ, ñòðóêòóðà ÐÍÊ;
8. Äðóãèå: àíòèîêñèäàíòû, ðåãóëÿòîð ÿäðûøêà, ÀÒÔ, ôåðìåíòû æèðíûõ êèñëîò, áåëêè

èììóííîé ñèñòåìû, áèîñèíòåç ìåìáðàíû, áåëîê-ïåðåíîñ÷èê ìèòîõîíäðèé, áåëîê
ìèøåíü ìèòîõîíäðèé, îêèñëåíèå, ïðîñòàãëàíäèíû, íåèçâåñòíàÿ ôóíêöèÿ.



Ãèïîòåçû ïàòîãåíåçà àóòèçìà

Äî 2006 ãîäà, êîãäà áûëî îòêðûòî
áîëüøèíñòâî ãåíîâ, ñ÷èòàëè, ÷òî àó-
òèçì – ðàññòðîéñòâî íåéðîìåäèàòîð-
íîãî îáìåíà, â ÷àñòíîñòè, íàðóøåíèÿ
îáìåíà ñåðîòîíèíà. Ñåé÷àñ äëÿ îáúÿñ-
íåíèÿ àóòèçìà ïðåäëîæåíî äâå îñíîâ-
íûå ãèïîòåçû: 

(1) ïîâûøåíèå âîçáóäèìîñòè ãîëî-
âíîãî ìîçãà èç-çà íàðóøåíèÿ ïðîöåñ-
ñîâ âîçáóæäåíèÿ/òîðìîæåíèÿ â ñèíàï-
ñå [82],

(2) âòîðàÿ ãèïîòåçà íà ïåðâîå ìåñòî
ñòàâèò àíîìàëüíîå ðàçâèòèå íåéðîíà è
îñîáåííî – àíîìàëüíîå ôîðìèðîâàíèå
ñèíàïñà [17]. 

Îáå ãèïîòåçû îáúåäèíÿåò ãîñïîäñò-
âóþùàÿ â íàñòîÿùåå âðåìÿ êîðòèêàëü-
íî-äèñêîííåêòèâíàÿ ìîäåëü àóòèçìà
[37], â ñîîòâåòñòâèè ñ êîòîðîé  àóòèçì
âîçíèêàåò èç-çà ñíèæåíèÿ èëè ïîâûøå-
íèÿ àêòèâíîñòè ôóíêöèîíàëüíûõ ñâÿ-
çåé è íåéðîíàëüíîé ñèíõðîíèçàöèè
íåðâíûõ ïóòåé. Ýòà àêòèâíîñòü êîððå-
ëèðóåò ñ ñîöèàëüíûìè, êîììóíèêàòèâ-
íûìè, êîãíèòèâíûìè è ñåíñîìîòîðíû-
ìè íàðóøåíèÿìè. 

Ãåíåòè÷åñêàÿ îñíîâà êîðòèêàëüíî-
äèñêîííåêòèâíîé ìîäåëè àóòèçìà. Â
ïåðèîäå ïðîëèôåðàöèè àêòèâíî ôóíê-
öèîíèðóåò êîìïëåêñ ãåíîâ mTOR, êîòî-
ðûé ðåãóëèðóåò ðîñò êëåòêè ïðè ìèòîçå
è ñèíàïòîãåíåç [17], ÷òî ïîçâîëÿåò èçáå-
æàòü èçáûòî÷íîãî ðîñòà íåéðîíîâ è íî-
âîîáðàçîâàíèé. Àêòèâíîñòü mTOR ïî-
âûøåíà ïðè íåéðîôèáðîìàòîçå è òóáå-
ðîçíîì ñêëåðîçå (äåëåöèè â NF1, TSC1 è
TSC2). Ìóòàöèè â ãåíå PTEN, êîòîðûé ÿâ-
ëÿåòñÿ èíàêòèâàòîðîì  mTOR, ïðèâîäÿò
ê ñèíäðîìó ãàìàðòîì-îïóõîëè. Óêàçàí-
íûå ìóòàöèè òàêæå îáíàðóæèâàþò ó çäî-
ðîâûõ ïðîáàíäîâ ñ àóòèçìîì. Ñëåäîâà-
òåëüíî, ãåí PTEN îáëàäàåò ðàçíîé ïåíåò-
ðàíòíîñòüþ [63].

Ãåíû SHANK (SHANK2, SHANK3) êî-
äèðóþò áåëêè, ïðåäñòàâëåííûå íà ïîñò-
ñèíàïòè÷åñêîé ìåìáðàíå è äåíäðèòàõ.
Îíè ôîðìèðóþò èîííûå êàíàëû, ðå-
öåïòîðû íåéðîìåäèàòîðîâ è äðóãèå
ýëåìåíòû  ìåìáðàíû [44]. Íà ïîñòñè-

íàïòè÷åñêîé ìåìáðàíå òàêæå ðàñïîëî-
æåíû ïðîäóêòû ãåíîâ, ìóòàöèè êîòî-
ðûõ îáíàðóæèâàþòñÿ ïðè àóòèçìå: SYN-
GAP1, SHANK2, SHANK3, NLGN4, NLGN3,
NRXN1, è IL1RAPL1.

Ñ àóòèçìîì è óìñòâåííîé îòñòàëîñ-
òüþ ñâÿçàíû ìóòàöèè â ãåíàõ ðåöåïòî-
ðà ÃÀÌÊ – ãëàâíîãî òîðìîçíîãî íåé-
ðîìåäèàòîðà â ìîçãå ÷åëîâåêà. Òàê,
ëîêóñ 15q11.2-q13 ñîäåðæèò ãåíû
GABRα5, GABRβ3, GABRγ3; ëîêóñ 4p14 –
ãåíû GABRα2, GABRβ1, GABRγ1,
GABRα4.

Ãëóòàìàòåðãè÷åñêèå ñèíàïñû ñîäåð-
æàò NMDA, AMPA è êàèíàòíûå ðåöåïòî-
ðû. 

SYNGAP1 – ãåí, ìóòàöèè êîòîðîãî
íåðåäêè ïðè äîìèíàíòíîé óìñòâåííîé
îòñòàëîñòè   [43] è íåíàñëåäñòâåííîì
àóòèçìå [76]. Ïðîäóêò SYNGAP1 –  áåëîê,
àêòèâèðóþùèé ÃÒÔ-àçó, êîòîðàÿ ÿâëÿ-
åòñÿ ÷àñòüþ ðåöåïòîðà NMDA. NMDA
îñóùåñòâëÿåò ãëóòàìàò-îïîñðåäîâàí-
íîå âîçáóæäåíèå ïîñòñèíàïòè÷åíñêèõ
íåéðîíîâ, ôîðìèðóåò ïàìÿòü è ïëàñ-
òè÷íîñòü ñèíàïñîâ. SynGAP – íåãàòèâ-
íûé ðåãóëÿòîð NMDA. Ïîâûøåííàÿ ýêñ-
ïðåññèÿ SynGAP óìåíüøàåò àêòèâíîñòü
GLuR1, ñóáúåäèíèöû AMPA-ðåöåïòîðà
(AMPAR), âîçáóæäàþùåãî èîíîòðîïíî-
ãî ðåöåïòîðà ãëóòàìàòà. 

Íà ôóíêöèþ NMDA-ðåöåïòîðà òàêæå
âëèÿåò ãåí IL1RAPL1. Ìóòàöèè â ýòîì ãå-
íå ïðèâîäÿò ê íàðóøåíèþ ëîêàëèçàöèè
MAGUK-áåëêîâ, ïðîèçâîäíûõ ãåíà PSD-
95 (DLG4), ñîñòàâëÿþùèõ ðåöåïòîð
NMDA, èîííûõ êàíàëîâ è äðóãèõ ñèã-
íàëüíûõ áåëêîâ â ïîñòñèíàïòè÷åñêîé
ìåìáðàíå [36, 74]. Áåëîê IL1RAPL1 áëî-
êèðóåò PSD-95, ñíèæàÿ àêòèâíîñòü
ïîñòñèíàïòè÷åñêîé ìåìáðàíû â âîç-
áóæäàþùèõ ñèíàïñàõ. PSD-95 âçàèìî-
äåéñòâóåò ñ íåñêîëüêèìè èçâåñòíûìè
áåëêàìè: CASK, SynGAP, GLuR6 è íåéðî-
ëèãèíû.

Ìóòàöèè GRIK2  âûÿâëÿþò ïðè óìñò-
âåííîé îòñòàëîñòè è àóòèçìå. Ãåí GRIK2
êîäèðóåò áåëîê GLuR6 –  ñóáúåäèíèöó
êàèíàòíîãî ðåöåïòîðà (KAR). KAR – èî-
íîòðîïíûé ðåöåïòîð ãëóòàìàòà, âîç-
áóæäàþùåãî íåéðîìåäèàòîðà, ñõîäíûé
ñ ðåöåïòîðàìè NMDA è AMPA. Îí ðàñïî-
ëîæåí â ìøèñòûõ âîëîêíàõ ãèïïîêàìïà
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è ó÷àñòâóåò â ìåõàíèçìàõ ïàìÿòè è îáó-
÷åíèÿ [32]. 

Áåëîê FMRP, êîäèðóåìûé ãåíîì
FMR1, êîòîðûé ïîâðåæäåí ïðè ñèíäðî-
ìå X-ôðàãèëüíîé õðîìîñîìû è ó÷àñò-
âóåò â òðàíñëÿöèè áåëêà [42]. Îí ñòðîèò,
à çàòåì òðàíñïîðòèðóåò ìÐÍÊ èç ÿäðà ê
ìèøåíÿì  â öèòîïëàçìå. Ýòè ìèøåíè
ÿâëÿþòñÿ áåëêàìè, ïîâðåæäåíèå êîòî-
ðûõ òèïè÷íî äëÿ àóòèçìà è óìñòâåííîé
îòñòàëîñòè – PSD-95, DLG1, SHANK1,
DLGAP1-4, Grin1, Grin2b, GluR1, è GluR2
[7]. Ýòîò áåëîê òàêæå ó÷àñòâóåò â ñèíòå-
çå äðóãèõ áåëêîâ, ôóíêöèÿ êîòîðûõ íà-
ðóøåíà ïðè àóòèçìå – SEMA3F, CamKII,
GABRD, ARC, MAP1B, APP. 

Ñóáúåäèíèöà ÃÀÌÊ êîäèðóåòñÿ ëîêó-
ñàìè 4p è 15q, êîòîðûå ÷àñòî ïîâðåæäå-
íû ïðè àóòèçìå. Äóïëèêàöèÿ äëèííîãî
ïëå÷à 15 õðîìîñîìû (15q11-q13) âñòðå-
÷àåòñÿ ó 0,5-3,0% áîëüíûõ àóòèçìîì [46].
Äåëåöèÿ è äóïëèêàöèÿ îäíîãî èç ëîêóñîâ
â ýòîì ðåãèîíå îòâå÷àåò çà ðàçâèòèå ñèí-
äðîìîâ Àíãåëüìàíà è Ïðàäåðà-Âèëëè –
îáà ñèíäðîìà êëèíè÷åñêè ïðîÿâëÿþòñÿ
àóòèçìîì è óìñòâåííîé îòñòàëîñòüþ.
Ýòîò ó÷àñòîê ñîäåðæèò ãåíû òðåõ ÃÀÌÊ-
ðåöåïòîðîâ: GABRα5, GABRβ3, GABRγ3.
Òàêæå ïðè àóòèçìå íàéäåíû ìóòàöèè â
ðåöåïòîðàõ GABRα2, GABRβ1, GABRγ1,
GABRα4 â ëîêóñå 4p14. Â öåëîì, ïî äàí-
íûì S.H. Fatemi è ñîàâò., êîíöåíòðàöèÿ
ìÐÍÊ ÃÀÌÊ-ðåöåïòîðîâ (GABRα4,
GABRα5 and GABRβ1) â ãîëîâíîì ìîçãå
áîëüíûõ àóòèçìîì áûëà çíà÷èòåëüíî
íèæå, ÷åì â êîíòðîëüíîé ãðóïïå [31].

Íåéðîëèãèí NLGN4 è íåéðåêñèí
NRXN1 – áåëêè ïîñòñèíàïòè÷åñêîé
ìåìáðàíû, êîòîðûå îñóùåñòâëÿþò ñè-
íàïòîãåíåç è êëåòî÷íóþ àäãåçèþ [38].
Ãåíàìè êëåòî÷íîé àäãåçèè ÿâëÿþòñÿ
NLGN3 è CNTNAP2 [2], êàäãåðèíû è ïðî-
òîêàäãåðèíû CDH9 è CDH10 [97]. Ìóòà-
öèÿ ïîñëåäíèõ  âûÿâëÿëàñü ïðè ñèíäðî-
ìå óìñòâåííîé îòñòàëîñòè è ýïèëåïñèè ó
æåíùèí (EFMR) [49]. Ãåí CDH15 êîäèðóåò
áåëîê êàäãåðèí, ðàñïîëîæåííûé â ãîëî-
âíîì ìîçãå è ñêåëåòíûõ ìûøöàõ. Ó ïàöè-
åíòîâ ñ ìóòàöèåé ýòîãî ãåíà êëèíè÷åñêè
îòìå÷àåòñÿ óìñòâåííàÿ îòñòàëîñòü, ïðè
ýòîì àäãåçèÿ â ãîëîâíîì ìîçãå  íàðóøåíà
áîëåå ÷åì íà 80% [13].

Íàðóøåíèå êîíòðîëÿ òðàíñêðèïöèè

ïðîèñõîäèò, íàïðèìåð, ïðè ñèíäðîìå
Ðåòòà. Ãåí MECP2 êîäèðóåò áåëîê, êîòî-
ðûé ÿâëÿåòñÿ ìîäóëÿòîðîì òðàíñêðèï-
öèè, ïîäàâëÿÿ èëè àêòèâèðóÿ ãåíû ÄÍÊ.
Àíàëîãè÷íîé ôóíêöèåé îáëàäàþò áå-
ëîê JARID1C, ãåí êîòîðîãî ðàñïîëîæåí
íà Õ-õðîìîñîìå, è AUTS2, ãåí êîòîðîãî
ðàñïîëîæåí íà 7 õðîìîñîìå. Âûäåëå-
íèå ãåíîâ òðàíñêðèïöèè – åùå îäíî íà-
ó÷íîå íàïðàâëåíèå èçó÷åíèÿ ïàòîãåíå-
çà àóòèçìà. Îñîáîå çíà÷åíèå òàêèå ãåíû
ïðèîáðåòàþò â ïåðèîä ñîçðåâàíèÿ êî-
ðû áîëüøîãî ìîçãà è ìîçæå÷êà [11]. Â
ñëó÷àÿõ ìóòàöèé äàííûõ ãåíîâ àóòèçì
ñî÷åòàåòñÿ ñ ýïèëåïñèåé è óìñòâåííîé
îòñòàëîñòüþ.

Ìóòàöèÿ ãåíà PTCHD1 ÿâëÿåòñÿ ïðè-
÷èíîé çàáîëåâàíèÿ ó 1% ïàöèåíòîâ ñ
àóòèçìîì. Ýòîò ãåí êîäèðóåò ðåöåïòîð
äëÿ ñèãíàëüíûõ ìîëåêóë [73].  

Ñîãëàñíî êîðòèêàëüíî-äèñêîííåê-
òèâíîé ãèïîòåçå, ïðè àóòèçìå íàðóøå-
íà èíòåãðàöèÿ è ðàñïðîñòðàíåíèå ýëå-
êòðè÷åñêèõ ñèãíàëîâ èç-çà íåïðàâèëü-
íîé ôóíêöèè ñëåäóþùèõ ñòðóêòóð: 
1. ïðåñèíàïòè÷åñêèå íåðâíûå îêîí÷à-

íèÿ – ñïåöèàëèçèðîâàííûå â îòíî-
øåíèè íåéðîìåäèàòîðà; 

2. ïðåñèíàïòè÷åñêàÿ ìåìáðàíà – ñîäåð-
æèò áûñòðûå âîëüòàæ-çàâèñèìûå èîí-
íûå êàíàëû è íåéðîìåäèàòîðíûå ðå-
öåïòîðû, òðàíñïîðòåðû è G-áåëêîâûå
ðåöåïòîðû, ìîäóëèðóþùèå íåéðîìå-
äèàöèþ;

3. ñèíàïòè÷åñêàÿ ùåëü – îáðàçóåòñÿ
ãëèàëüíûìè êëåòêàìè è ñîäåðæèò
àäãåçèâíûå ìîëåêóëû;

4. àäãåçèâíûå ìîëåêóëû – ïîääåðæèâà-
þò ñïåöèàëèçàöèþ ïðåñèíàïòè÷åñ-
êèõ îêîí÷àíèé â ñîîòâåòñòâèè ñî ñïå-
öèàëèçàöèåé  ïîñòñèíàïòè÷åñêèõ
îêîí÷àíèé;

5. ñèíàïñû – ôîðìèðóþòñÿ ó ýìáðèîíà
â ðåçóëüòàòå ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèðî-
âàííûõ ìåõàíèçìîâ; â ïîñòíàòàëü-
íîì ïåðèîäå ïðîèñõîäèò çàêðåïëå-
íèå ñèíàïòè÷åñêèõ ñâÿçåé, èõ óòî÷-
íåíèå è ñòàáèëèçàöèÿ;  

6. ïîñòñèíàïòè÷åñêàÿ ìåìáðàíà – ñî-
ñòîèò èç ñòðóêòóðíûõ áåëêîâ è ñèã-
íàëüíûõ ìîëåêóë (òèðîçèíêèíàçû è
ôîñôàòàçû).
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Äàëüíåéøåå èçó÷åíèå ýòèõ áåëêîâ
î÷åíü âàæíî ñ òî÷êè çðåíèÿ ôàðìàêîëî-
ãèè: âçàèìîäåéñòâóÿ ñ íàðóæíîé ìåìáðà-
íîé êëåòêè, îíè ìîãóò ñòàòü îòëè÷íûìè
ìèøåíÿìè äëÿ äåéñòâèÿ ëåêàðñòâåííûõ
ïðåïàðàòîâ.

Ñëåäñòâèåì íàðóøåíèÿ èíòåãðàöèè
íåéðîíîâ è ðàñïðîñòðàíåíèÿ èìïóëü-
ñîâ ÿâëÿåòñÿ âûñîêàÿ âîçáóäèìîñòü
íåéðîíîâ. Â ðåçóëüòàòå íàðóøàåòñÿ îá-
ðàáîòêà ñëîæíîé èíôîðìàöèè, ñòðà-
äàåò ïîâåäåíèå (ðàçâèâàåòñÿ òðåâîãà,
íàðóøåíî ñîöèàëüíîå âçàèìîäåéñò-
âèå). 

Àóòèçì è ýïèëåïñèÿ 

Ïîâûøåíèå âîçáóäèìîñòè íåéðî-
íîâ ãîëîâíîãî ìîçãà ÿâëÿåòñÿ ñâîåîá-
ðàçíûì ïàòîãåíåòè÷åñêèì ïåðåêðåñò-
êîì ìåæäó àóòèçìîì è ýïèëåïñèåé. ×à-
ñòîòà ýïèëåïñèè ó áîëüíûõ àóòèçìîì â
ñðåäíåì äîñòèãàåò 30% [24, 88]. Ïðè
ýòîì ïî ìåðå âçðîñëåíèÿ áîëüíûõ
ðèñê ýïèëåïñèè äîñòèãàåò 46% [47]. Ñó-
ùåñòâóåò è îáðàòíàÿ âçàèìîñâÿçü –
ïñèõîëîãè÷åñêîå ñîñòîÿíèå  ó 32%
áîëüíûõ ñ ýïèëåïñèåé ñîîòâåòñòâóåò
äèàãíîñòè÷åñêèì êðèòåðèÿì àóòèçìà
[24]. Ýïèëåïñèÿ ÷àùå âñòðå÷àåòñÿ ó ïà-
öèåíòîâ ñî ñðåäíåé èëè òÿæåëîé ôîð-
ìîé àóòèçìà è äâèãàòåëüíûìè íàðóøå-
íèÿìè [90]. Ñî÷åòàíèå àóòèçìà è ýïè-
ëåïñèè î÷åíü íåáëàãîïðèÿòíî âëèÿåò
íà èíòåëëåêòóàëüíîå ðàçâèòèå è ýìî-
öèîíàëüíîå ñîñòîÿíèå.

Ðåêîìåíäàöèè ïî ãåíåòè÷åñêîé
äèàãíîñòèêå

Ïðè àóòèçìå öåëåñîîáðàçíî ïðîâî-
äèòü ñêðèíèíã íà íàñëåäñòâåííûå áî-
ëåçíè îáìåíà (ÍÁÎ), ïðè÷åì, ïðîâîäèòü
ýòî èññëåäîâàíèå ðåêîìåíäóåòñÿ íå-
ñêîëüêî ðàç ïî ìåðå âçðîñëåíèÿ ïàöè-
åíòà, ïîòîìó ÷òî îòðèöàòåëüíûé ðå-
çóëüòàò íå âñåãäà èñêëþ÷àåò çàáîëåâà-
íèå [92].

Ãåíåòè÷åñêèé àíàëèç ïîêàçàí ïàöè-
åíòàì ñ àóòèçìîì, îñîáåííî â ñëó÷àå
åãî ñî÷åòàíèÿ ñ ýïèëåïñèåé [56]. 

Ëèíêèðîâàíèå ïîçâîëÿåò îáíàðó-
æèòü èçìåíåííûå ó÷àñòêè õðîìîñîìû ó

áîëüíûõ ÷ëåíîâ ñåìüè ïî ñðàâíåíèþ
ñî çäîðîâûìè ðîäñòâåííèêàìè, ó êîòî-
ðûõ òàêèõ èçìåíåíèé íåò.

Ìåòîä FISH (ôëþîðåñöåíòíàÿ ãèá-
ðèäèçàöèÿ in situ) èñïîëüçóåòñÿ äëÿ ïî-
èñêà îïðåäåëåííûõ ìèêðîäåëåöèé. Èç-
çà òðóäîåìêîñòè ìåòîäèêè ìîæíî èñ-
ñëåäîâàòü òîëüêî îäíó õðîìîñîìó èëè
åå ÷àñòü. Ïîýòîìó áîëüøóþ ïîïóëÿð-
íîñòü ñåé÷àñ ïðèîáðåòàåò òåõíèêà àíà-
ëèçà âñåãî ãåíîìà, ïðè êîòîðîé ìîæíî
äèàãíîñòèðîâàòü ìèêðîäåëåöèè è äóï-
ëèêàöèè ñ âûñîêèì ðàçðåøåíèåì è âû-
ÿâèòü èçìåíåíèÿ ÷èñëà êîïèé [57]. Ñåê-
âåíèðîâàíèå öåëîãî ãåíîìà ïî-ïðåæ-
íåìó îñòàåòñÿ äîâîëüíî äîðîãîé ïðîöå-
äóðîé, ïîýòîìó ìíîãèå ãðóïïû ñåêâå-
íèðóþò «ExoME» (ò. å. ðàçëè÷íûå áåëîê-
êîäèðóþùèå îáëàñòè ãåíîìà) ÷åëîâåêà,
ñîñòàâëÿþùèå ìåíåå 3% îò âñåãî ãåíî-
ìà. Ïðèìåíÿþò ìåòîäû ãèáðèäèçàöèè
îëèãîíóêëåîòèäîâ, êîòîðûå ïîçâîëÿþò
âûäåëèòü è óñèëèòü ïðàêòè÷åñêè âñå ÷å-
ëîâå÷åñêèå ýêçîíû ñðàçó («ExoME»). 

Êàðèîòèïèðîâàíèå – èññëåäîâàíèå
õðîìîñîì ïîä ìèêðîñêîïîì – ïîñòå-
ïåííî óñòóïàåò ìåñòî áîëåå òî÷íûì
ìåòîäèêàì, ò.ê. âûÿâëÿåò ëèøü íåáîëü-
øîå ÷èñëî çàáîëåâàíèé. Äàæå ïðè âû-
ñîêîì ðàçðåøåíèè ìóòàöèè ìåíåå 5
Mb íåëüçÿ îáíàðóæèòü ïðè êàðèîòèïè-
ðîâàíèè.

Ðåçóëüòàòû êàðèîòèïèðîâàíèÿ è
FISH íå èñêëþ÷àþò äðóãèå òèïû ãåíåòè-
÷åñêèõ èçìåíåíèé.

Ïðîáëåìû äèàãíîñòèêè àóòèçìà

Ãåíåòè÷åñêè äèàãíîñòèðîâàòü àó-
òèçì íà ïðàêòèêå ñëîæíî, íåñìîòðÿ íà
òî, ÷òî óæå èçâåñòíû ãåíû, êîòîðûå åãî
âûçûâàþò, è øèðîêî äîñòóïíû ìåòîäû
ãåíåòè÷åñêîé äèàãíîñòèêè.  Ñóùåñòâóåò
íåñêîëüêî ïðè÷èí:   

1. Ìíîæåñòâî ãåíåòè÷åñêèõ ñèíäðî-
ìîâ, 

2. Ïîëèãåííûé òèï íàñëåäîâàíèÿ, 
3. Âçàèìîäåéñòâèå ãåíîâ è âëèÿíèÿ

îêðóæàþùåé ñðåäû íà ðàçâèòèå
ìîçãà.

Èíûìè ñëîâàìè, ðàçâèòèå àóòèñòè-
÷åñêîãî ôåíîòèïà çàâèñèò îò ìíîãèõ
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ãåíîâ, ýêñïðåññèðîâàííûõ â öåíòðàëü-
íîé íåðâíîé ñèñòåìå. Ñëåäîâàòåëüíî,
÷òîáû ïîäòâåðäèòü ãåíåòè÷åñêóþ ïðè-
ðîäó àóòèçìà ó ïàöèåíòà íåîáõîäèìî
äâà óñëîâèÿ: 1) âðà÷ äîëæåí áûòü çíà-
êîì ñ âàðèàíòàìè ãåíåòè÷åñêèõ ìóòà-
öèé ïðè àóòèçìå, 2) ãåíåòè÷åñêàÿ äèà-
ãíîñòèêà äëÿ âûÿâëåíèÿ ýòèõ ãåíîâ
äîëæíà áûòü ìàòåðèàëüíî äîñòóïíîé
äëÿ ñåìüè ïàöèåíòà. 

Äëÿ òîãî, ÷òîáû âðà÷ îðèåíòèðîâàëñÿ
â ãåíåòèêå àóòèçìà, íåîáõîäèìî ñîçäàòü
äèàãíîñòè÷åñêèé àëãîðèòì, ïðè êîòî-
ðîì îïðåäåëåííûå îñîáåííîñòè ôåíî-
òèïà êîððåëèðîâàëè áû ñî ñïåöèôè÷åñ-
êèìè ãåíàìè. Òàêîãî àëãîðèòìà ïîêà íå
ñóùåñòâóåò. 

Â ñâÿçè ñ ýòèì èíòåðåñíî íàïðàâëå-
íèå â ñîâðåìåííûõ èññëåäîâàíèÿõ – ñî-
îòíåñåíèå ãåíîòèïà è ôåíîòèïà àóòèç-
ìà, ñîçäàíèå ôåíîòèïè÷åñêèõ ãðóïï çà-

áîëåâàíèÿ. Î÷åíü ñëîæíî îïðåäåëèòü
ýíäîôåíîòèïû àóòèçìà, ïîòîìó ÷òî äëÿ
ýòîãî íóæíà ÷åòêàÿ êëàññèôèêàöèÿ ïî-
âåäåíèÿ è ìûøëåíèÿ, à òàêæå ó÷åò
âíåøíèõ ôàêòîðîâ, íàïðèìåð, ìîäåëü
âîñïèòàíèÿ. Ïîêà íå ðàçðàáîòàíû êà÷å-
ñòâåííûå áèîëîãè÷åñêèå ìàðêåðû, êî-
òîðûå ìîãóò íàäåæíî êëàññèôèöèðî-
âàòü ãåíåòè÷åñêè îäíîðîäíûå òèïû àó-
òèçìà. 

Òàêæå, â íàñòîÿùåå âðåìÿ íå ñóùåñò-
âóåò ãåíåòè÷åñêîãî àíàëèçà, êîòîðûé
äîñòîâåðíî ìîã áû äèàãíîñòèðîâàòü àó-
òèçì.

Òàêèì îáðàçîì, ãåíåòè÷åñêàÿ ïðèðî-
äà àóòèçìà ÿâëÿåòñÿ äîêàçàííûì ôàê-
òîì. Îäíàêî íåîáõîäèìû äàëüíåéøèå
èññëåäîâàíèÿ, êîòîðûå ïîçâîëÿò ñîåäè-
íèòü íàøè áîãàòûå òåîðåòè÷åñêèå çíà-
íèÿ ïî ãåíåòèêå àóòèçìà ñ êëèíè÷åñêîé
ïðàêòèêîé è îïòèìèçèðóþò äèàãíîñòè-
êó.
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14 àâãóñòà 2013 ãîäà óøåë èç æèçíè
Àëåêñàíäð Þðüåâè÷ Åðìàêîâ – èçâåñòíûé
äåòñêèé íåâðîëîã, ýïèëåïòîëîã, êàíäèäàò
ìåäèöèíñêèõ íàóê, âåäóùèé íàó÷íûé ñî-
òðóäíèê îòäåëà ïñèõîíåâðîëîãèè è ýïè-
ëåïòîëîãèè Ìîñêîâñêîãî ÍÈÈ ïåäèàòðèè è
äåòñêîé õèðóðãèè, ñîòðóäíèê ìåäèöèíñêî-
ãî öåíòðà «Íåâðî-ìåä».  

Àëåêñàíäð Åðìàêîâ îêîí÷èë II Ìîñêîâ-
ñêèé îðäåíà Ëåíèíà ãîñóäàðñòâåííûé ìåäè-
öèíñêèé èíñòèòóò èìåíè Í.È. Ïèðîãîâà â
1987 ãîäó. Ïðîøåë îðäèíàòóðó ïî íåâðîëî-
ãèè â ÄÊÁ ¹ 1 ã. Ìîñêâû (Ìîðîçîâñêîé áîëü-
íèöå). Ðàáîòàë âðà÷îì-íåâðîëîãîì â ðàéîí-
íîé ïîëèêëèíèêå â òå÷åíèå 3 ëåò, çàòåì ñòàë
íàó÷íûì ñîòðóäíèêîì â ÌÍÈÈ ïåäèàòðèè è
äåòñêîé õèðóðãèè. Çàùèòèë êàíäèäàòñêóþ
äèññåðòàöèþ ïî ïðîáëåìå äèôôåðåíöèàëü-
íîé äèàãíîñòèêè ñèíäðîìà Âåñòà (èíôàí-
òèëüíûõ ñïàçìîâ). À.Þ. Åðìàêîâ – àâòîð áî-
ëåå 60 ïå÷àòíûõ ðàáîò, ðóêîâîäèòåëü 5 çà-
ùèùåííûõ êàíäèäàòñêèõ äèññåðòàöèé â îá-
ëàñòè ýïèëåïòîëîãèè. Ëåêòîð è àêòèâíûé
ó÷àñòíèê ìíîãèõ êðóïíûõ ðîññèéñêèõ è
ìåæäóíàðîäíûõ ñèìïîçèóìîâ, êîíôåðåí-
öèé, êîíãðåññîâ è ñúåçäîâ, ó÷àñòíèê ìåæäó-
íàðîäíûõ èññëåäîâàíèé â ñîòðóäíè÷åñòâå ñ
âåäóùèìè åâðîïåéñêèìè êëèíèêàìè ïî ðàç-
ëè÷íûì àñïåêòàì ýïèëåïñèè.

Áîëåå 25 ëåò À.Þ. Åðìàêîâ ïîñâÿòèë âðà-
÷åáíîé, íàó÷íîé è ïåäàãîãè÷åñêîé ðàáîòå, è
îñíîâíûì íàïðàâëåíèåì åãî íàó÷íîé è
ïðàêòè÷åñêîé ðàáîòû áûëî ëå÷åíèå ýïèëåï-
ñèè ó äåòåé. Îí ñòàë îäíèì èç ëó÷øèõ ñïåöè-

àëèñòîâ â îáëàñòè äåòñêîé ýïèëåïòîëîãèè. 
Êîëëåã âñåãäà ïîðàæàëè åãî ãëóáîêèå çíà-

íèÿ íå òîëüêî â ñâîåé ñïåöèàëüíîñòè,  íî â
ðàçëè÷íûõ îáëàñòÿõ èñòîðèè, ëèòåðàòóðû. Îí
îáëàäàë ïðåêðàñíîé, ðåäêîé ïàìÿòüþ, ðàçíî-
ñòîðîííèìè çíàíèÿìè, áûë èíòåðåñíûì ñî-
áåñåäíèêîì. Àëåêñàíäð Þðüåâè÷ áûë âåëèêî-
ëåïíûì, áëèñòàòåëüíûì âðà÷îì, âñåãäà óìåþ-
ùèì ïîäîáðàòü äîáðûå ñëîâà äëÿ ñâîèõ ìà-
ëåíüêèõ ïàöèåíòîâ è èõ ðîäèòåëåé; íèêîãäà è
íèêîìó íå îòêàçûâàþùèì â ïîìîùè.

Â òå÷åíèå ìíîãèõ ëåò Àëåêñàíäð Þðüå-
âè÷ áûë íàó÷íûì ðåäàêòîðîì è ïîñòîÿí-
íûì àâòîðîì æóðíàëà «Âåñòíèê ýïèëåïòî-
ëîãèè». Êàê íàó÷íîãî ðåäàêòîðà åãî îòëè÷à-
ëè ýíöèêëîïåäè÷åñêèå çíàíèÿ, òî÷íîñòü è
ïóíêòóàëüíîñòü. 

Îí âñåãäà ïîäõîäèë ê ðàáîòå îòâåòñòâåí-
íî, íåôîðìàëüíî; âî âñåì ñòðåìèëñÿ äî-
ñòè÷ü ÿñíîñòè, ñîâåðøåíñòâà, íàéòè åäèí-
ñòâåííî âåðíîå ðåøåíèå – ýòî êàñàëîñü êàê
íàó÷íîé, òàê è ïðàêòè÷åñêîé äåÿòåëüíîñòè.

Àëåêñàíäð Åðìàêîâ íå äîæèë äî 49 ëåò.
Îí ïðîæèë êîðîòêóþ, íî ÿðêóþ è íàñûùåí-
íóþ æèçíü ó÷åíîãî, îñòàâèâ ïîñëå ñåáÿ
ìíîæåñòâî íàó÷íûõ òðóäîâ, ïàìÿòü è áëà-
ãîäàðíîñòü êîëëåã è ïàöèåíòîâ. 

Âñå äåòñêèå íåâðîëîãè çíàëè Àëåêñàíä-
ðà Þðüåâè÷à. Òðóäíî ïðåäñòàâèòü ñåáå, ÷òî
óæå íå óâèäèøü êîëëåãó è äðóãà íà êîíôå-
ðåíöèÿõ, êëèíè÷åñêèõ ðàçáîðàõ, â êîìàí-
äèðîâêàõ. Ñâåòëàÿ åìó ïàìÿòü!

Ðåäêîëëåãèÿ Ðóññêîãî æóðíàëà 
äåòñêîé íåâðîëîãèè

Àëåêñàíäð Þðüåâè÷ Åðìàêîâ



47Òåñòîâûé êîíòðîëü

ÐÓÑÑÊÈÉ ÆÓÐÍÀË ÄÅÒÑÊÎÉ ÍÅÂÐÎËÎÃÈÈ
ÏÎÂÛØÅÍÈÅ ÊÂÀËÈÔÈÊÀÖÈÈ

1. Ïðè ãåíåòè÷åñêîì àíàëèçå âûÿâëåíà
òðèñîìèÿ 21 õðîìîñîìû. Óêàæèòå õàðàêòåð-
íûå èçìåíåíèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà ïàöèåíòîâ ñ
ýòèì ñèíäðîìîì: 

1. Ìèêðîöåôàëèÿ
2. Ìàêðîöåôàëèÿ
3. Ñêàôîöåôàëèÿ
4. Ãèäðîöåôàëèÿ
5. Óìåíüøåíèå êîëè÷åñòâà èçâèëèí
6. Óìåíüøåíèå ðàçìåðà ëîáíûõ äîëåé
7. Óâåëè÷åíèå êîëè÷åñòâà èçâèëèí 

(ïîëèìèêðîãèðèÿ)
8. Âîçìîæíî óïëîùåíèå çàòûëî÷íûõ äîëåé
9. Âåðíî: 1,5,6,8

10. Âåðíî: 2,3,4,7

2. Êàêèå èçìåíåíèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà íå
õàðàêòåðíû äëÿ ïàöèåíòîâ ñ òðèñîìèåé 21
õðîìîñîìû:

1. Ìèêðîöåôàëèÿ
2. Ìàêðîöåôàëèÿ
3. Óìåíüøåíèå êîëè÷åñòâà èçâèëèí
4. Óìåíüøåíèå ðàçìåðà ëîáíûõ äîëåé
5. Óâåëè÷åíèå êîëè÷åñòâà èçâèëèí

(ïîëèìèêðîãèðèÿ)
6. Âîçìîæíî óïëîùåíèå çàòûëî÷íûõ äîëåé
7. Âåðíî: 2,5 
8. Âåðíî: 1,3

3.Íàçîâèòå ñèíäðîì, â îñíîâå êîòîðîãî –
òðèñîìèÿ 21 õðîìîñîìû: 

1. Ñèíäðîì Òåðíåðà.
2. Ñèíäðîì Êëÿéíôåëüòåðà
3. Ñèíäðîì Äàóíà
4. Ñèíäðîì ëîìêîé Õ-õðîìîñîìû
5. Ñèíäðîì Ðåéå
6. Òóáåðîçíûé ñêëåðîç

4. Êàê íàçûâàåòñÿ âàðèàíò êðàíèî-
ñòåíîçà, ïðè êîòîðîì ïðîèñõîäèò ðàííåå
çàêðûòèå ñàãèòòàëüíîãî øâà:

1. Ñêàôîöåôàëèÿ
2. Áðàõèöåôàëèÿ
3. Ïëàãèîöåôàëèÿ
4. Òðèãîíîöåôàëèÿ

5. Êàêîé âàðèàíò êðàíèîñòåíîçà âñòðå-
÷àåòñÿ íàèáîëåå ÷àñòî?

1. Ñêàôîöåôàëèÿ
2. Áðàõèöåôàëèÿ
3. Ïëàãèîöåôàëèÿ
4. Òðèãîíîöåôàëèÿ

6. Êàê íàçûâàåòñÿ âàðèàíò êðàíèî-
ñòåíîçà, ïðè êîòîðîì ïðîèñõîäèò ïðåæäå-
âðåìåííîå çàêðûòèå ìåòîïè÷åñêîãî (ëîáíîãî)
øâà. Äàííûé òèï êðàíèîñòåíîçà âñòðå÷àåòñÿ
ïðèìåðíî â 10% ñëó÷àåâ èç âñåõ âàðèàíòîâ
êðàíèîñòåíîçà. Â ïåðåâîäå ñ ãðå÷åñêîãî,
áóêâàëüíî «òðåóãîëüíàÿ ãîëîâà» (ãîëîâà â
ôîðìå êàïëè èëè êèëÿ)?

1. Ñêàôîöåôàëèÿ
2. Áðàõèöåôàëèÿ
3. Ïëàãèîöåôàëèÿ
4. Òðèãîíîöåôàëèÿ

7. Êàê íàçûâàåòñÿ ñèíîñòîç êîðîíàðíîãî
øâà?  Ýòî âòîðîé ïî ÷àñòîòå òèï êðàíèîñòåíîçà:

1. Ñêàôîöåôàëèÿ
2. Áðàõèöåôàëèÿ
3. Ëîáíàÿ ïëàãèîöåôàëèÿ
4. Çàòûëî÷íàÿ ïëàãèîöåôàëèÿ
5. Òðèãîíîöåôàëèÿ

8. Êàê íàçûâàåòñÿ ðàçíîâèäíîñòü êðàíèî-
ñòåíîçà, îòëè÷àþùàÿñÿ âûñîêèì îòíîøåíèåì
ïîêàçàòåëÿ íàèáîëüøåé øèðèíû ãîëîâû ê
íàèáîëüøåé äëèíå:

1. Ñêàôîöåôàëèÿ
2. Áðàõèöåôàëèÿ
3. Ëîáíàÿ ïëàãèîöåôàëèÿ
4. Çàòûëî÷íàÿ ïëàãèîöåôàëèÿ
5. Òðèãîíîöåôàëèÿ

ÓÂÀÆÀÅÌÛÅ ÊÎËËÅÃÈ!

Ìû áëàãîäàðèì âñåõ, êòî ïðèñëàë îòâåòû íà âîïðîñû òåñòîâîãî êîíòðîëÿ, îïóáëèêîâàííûå â ïðåäûäóùåì íîìåðå íàøåãî æóðíàëà. Òå,
êòî îòâåòèë ïðàâèëüíî íà áîëüøóþ ÷àñòü âîïðîñîâ, ñìîãóò ðåãóëÿðíî ïîëó÷àòü íàø æóðíàë áåñïëàòíî.

Ïðàâèëüíûå îòâåòû íà âîïðîñû òåñòîâîãî êîíòðîëÿ, îïóáëèêîâàííûå â ïðîøëîì íîìåðå æóðíàëà (Ðóññêèé æóðíàë äåòñêîé íåâðî-
ëîãèè:  ò. VIII, âûï. 2, 2013, ñòð. 47):

1ûé âîïðîñ — îòâåò 4; 2îé âîïðîñ — îòâåò 1; 3èé âîïðîñ — îòâåò 5; 4ûé âîïðîñ — îòâåò 5;

5ûé âîïðîñ — îòâåò 1; 6îé âîïðîñ — îòâåò 1; 7îé âîïðîñ — îòâåò 4; 8îé âîïðîñ — îòâåò 3.

Ñåãîäíÿ ìû âíîâü ïðåäëàãàåì âàì ïðîâåðèòü ñâîè çíàíèÿ è îòâåòèòü íà ïðåäëîæåííûå âîïðîñû. Îòâåòû ïðèñûëàéòå â ðåäàêöèþ ïî
ïî÷òå èëè E-mail: RJCN@epileptologist.ru, center@epileptologist.ru.

Ïåðâûå ïÿòü âðà÷åé, ïðèñëàâøèõ ïðàâèëüíûå îòâåòû, ïîëó÷àò âîçìîæíîñòü îôîðìèòü áåñïëàòíóþ ïîäïèñêó íà «Ðóññêèé æóðíàë
äåòñêîé íåâðîëîãèè».

Ïðàâèëüíûå îòâåòû áóäóò îïóáëèêîâàíû â ñëåäóþùåì íîìåðå æóðíàëà.

ÒÅÑÒÎÂÛÉ ÊÎÍÒÐÎËÜ
Âûáåðèòå îäèí ïðàâèëüíûé îòâåò
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ÒÐÅÁÎÂÀÍÈß ÄËß ÀÂÒÎÐÎÂ

1. Ñòàòüè äîëæíû èìåòü âèçó íàó÷íîãî ðóêîâîäèòåëÿ è ñîïðîâîäèòåëüíîå ïèñüìî ðóêîâîäñòâà ó÷ðåæäåíèÿ â ðåäàêöèþ æóðíàëà.

2. Ñòàòüÿ äîëæíà áûòü ðàñïå÷àòàíà íà îäíîé ñòîðîíå ëèñòà áóìàãè øðèôòîì òèïà Times êåãëåì 14 ÷åðåç 1,5 èíòåðâàëà, øèðè-
íà ïîëÿ ñëåâà — 4 ñì, ñïðàâà — 1 ñì, ñâåðõó — 1,5 ñì, ñíèçó — 1 ñì.
Îáÿçàòåëüíî ïðèñûëàòü ýëåêòðîííóþ âåðñèþ ñòàòüè, ïîäãîòîâëåííóþ â ðåäàêòîðå WinWord (ôîðìàò ôàéëà — *.doc, *.rtf),
íîñèòåëü — ñì. ï. 12. Ðàñïå÷àòêà äîëæíà áûòü èäåíòè÷íà ýëåêòðîííîìó âàðèàíòó. Ýëåêòðîííàÿ âåðñèÿ ìîæåò áûòü ïåðåäà-
íà íà íîñèòåëå — êîìïàêò-äèñêè CD-R, CD-RW, à òàêæå âûñëàíà ïî E-mail:epineuro@ya.ru; neurokafedra@mtu-net.ru; cen-
ter@epileptologist.ru.  

3. Îáúåì îðèãèíàëüíûõ ñòàòåé è ëåêöèé, âêëþ÷àÿ òàáëèöû, ðèñóíêè, áèáëèîãðàôè÷åñêèé ñïèñîê è ðåçþìå, íå äîëæåí ïðåâû-
øàòü 15 ñòð., îáçîðíûõ ñòàòåé — 20 ñòð. Âñå ñòàòüè è ðèñóíêè äîëæíû áûòü ïðåäñòàâëåíû â äâóõ ýêçåìïëÿðàõ. Îáúåì îòäåëü-
íûõ ñîîáùåíèé è çàìåòîê íå äîëæåí ïðåâûøàòü 7 ñòð.

4. Â íà÷àëå 1-é ñòðàíèöû ïîñëåäîâàòåëüíî óêàçûâàþò èíèöèàëû è ôàìèëèè àâòîðîâ, íàçâàíèå ñòàòüè, ó÷ðåæäåíèå, ãîðîä.

5. Îðèãèíàëüíàÿ ñòàòüÿ äîëæíà ñîñòîÿòü èç êðàòêîãî ââåäåíèÿ, õàðàêòåðèñòèêè ñîáñòâåííîãî ìàòåðèàëà è ìåòîäèê èññëåäî-
âàíèÿ, ðåçóëüòàòîâ, èõ îáñóæäåíèÿ, âûâîäîâ, áèáëèîãðàôè÷åñêîãî ñïèñêà. Áèáëèîãðàôè÷åñêèå ññûëêè â òåêñòå ñòàòüè ïðè-
âîäÿò â êâàäðàòíûõ ñêîáêàõ ñ íîìåðàìè â ñîîòâåòñòâèè ñ áèáëèîãðàôè÷åñêèì ñïèñêîì.

6. Áèáëèîãðàôè÷åñêèé ñïèñîê ïðèâîäèòñÿ â êîíöå ñòàòüè, îí äîëæåí áûòü ïðåäñòàâëåí â ñîîòâåòñòâèè ñ äåéñòâóþùèì ÃÎÑ-
Òîì è ðàñïå÷àòàí íà îòäåëüíîì ëèñòå. Èñòî÷íèêè ïðèâîäÿò ñ óêàçàíèåì â àëôàâèòíîì ïîðÿäêå ôàìèëèé è èíèöèàëîâ âñåõ
àâòîðîâ, ñíà÷àëà îòå÷åñòâåííûõ, çàòåì èíîñòðàííûõ, ïîëíîãî íàçâàíèÿ ñòàòüè, íàçâàíèÿ èñòî÷íèêà, ãäå íàïå÷àòàíà ñòàòüÿ,
òîì, íîìåð, ñòðàíèöû (îò è äî) èëè ïîëíîå íàçâàíèå êíèãè, ìåñòî, ãîä èçäàíèÿ è ÷èñëî ñòðàíèö. Ôàìèëèè èíîñòðàííûõ àâ-
òîðîâ, íàçâàíèå è âûõîäíûå äàííûå èõ ðàáîò ïðèâîäÿò â îðèãèíàëüíîé òðàíñêðèïöèè. Îïèñàíèå êàæäîãî èñòî÷íèêà
äîëæíî íà÷èíàòüñÿ ñ íîâîé ñòðîêè.

7. Ê êàæäîé ñòàòüå ïðèëàãàþò ðåçþìå îáúåìîì äî 1/2 ñòðàíèöû (15 ñòðîê), íàïå÷àòàííîå íà îòäåëüíîì ëèñòå, â êîòîðîì äî-
ñòàòî÷íî ïîëíî äîëæíà áûòü îòðàæåíà ñóòü èçëàãàåìîãî âîïðîñà, ìåòîäèêà èññëåäîâàíèÿ, ìàòåðèàë ðàáîòû è åå ðåçóëüòà-
òû ñ óêàçàíèåì íàçâàíèÿ ðàáîòû, ôàìèëèè è èíèöèàëîâ àâòîðîâ. Ïîñëå ðåçþìå óêàçûâàþòñÿ êëþ÷åâûå ñëîâà (äî 10 ñëîâ è
ñëîâîñî÷åòàíèé).

8. Ñòàòüÿ äîëæíà áûòü ïîäïèñàíà âñåìè àâòîðàìè ñ óêàçàíèåì ôàìèëèè, èìåíè è îò÷åñòâà, íîìåðà òåëåôîíà, ïî÷òîâîãî àäðå-
ñà è, â îáÿçàòåëüíîì ïîðÿäêå, àäðåñà ýëåêòðîííîé ïî÷òû êàæäîãî àâòîðà.

9. Ñòàòüÿ äîëæíà áûòü òùàòåëüíî âûâåðåíà àâòîðîì. Ñîêðàùåíèå ñëîâ, èìåí, íàçâàíèé (êðîìå îáùåïðèíÿòûõ ñîêðàùåíèé
îáîçíà÷åíèé ôèçè÷åñêèõ, õèìè÷åñêèõ è ìàòåìàòè÷åñêèõ âåëè÷èí è òåðìèíîâ) íå äîïóñêàåòñÿ. Â ñòàòüÿõ ñëåäóåò èñïîëüçî-
âàòü åäèíèöû Ìåæäóíàðîäíîé ñèñòåìû (ÑÈ). Ñïåöèàëüíûå òåðìèíû ñëåäóåò ïðèâîäèòü â ðóññêîé òðàíñêðèïöèè.

10. Ãðàôèêè, ðèñóíêè è äèàãðàììû äîëæíû áûòü ÷åòêèìè, ôîòîãðàôèè — êîíòðàñòíûìè. Ðàçìåð ðèñóíêîâ — íå ìåíåå 9 õ 12
ñì è íå áîëåå 13 õ 18 ñì. 
Ïîäðèñóíî÷íûå ïîäïèñè íåîáõîäèìî ïðåäîñòàâëÿòü îáÿçàòåëüíî íà îòäåëüíîì ëèñòå. Â íèõ óêàçûâàþò íîìåð ðèñóíêà,
îáúÿñíåíèå çíà÷åíèÿ âñåõ îñåé, êðèâûõ, áóêâ, öèôð è äðóãèõ óñëîâíûõ îáîçíà÷åíèé. Â ïîäïèñÿõ ê ìèêðîôîòîãðàôèÿì óêà-
çûâàþò óâåëè÷åíèå îêóëÿðà è îáúåêòèâà, ìåòîä îêðàñêè (èëè èìïðåãíàöèè) ñðåçîâ.
Ìåñòî, ãäå â òåêñòå äîëæåí áûòü ïîìåùåí ðèñóíîê èëè òàáëèöà, ñëåäóåò îòìåòèòü ïðÿìîóãîëüíèêîì â ëåâîì ïîëå; â íåì ñòà-
âÿò íîìåð ðèñóíêà èëè òàáëèöû. Â ýëåêòðîííîé âåðñèè òàêæå íåîáõîäèìî óêàçàòü ìåñòî, êóäà â òåêñòå äîëæåí áûòü ïîìå-
ùåí ðèñóíîê èëè òàáëèöà (âûäåëåíèåì ññûëêè íà ñîîòâåòñòâóþùèé ðèñóíîê èëè òàáëèöó æèðíûì øðèôòîì). 

11. Òðåáîâàíèÿ ê ðèñóíêàì, ïðåäîñòàâëåííûì íà ìàãíèòíûõ íîñèòåëÿõ.
Ôîðìàò ôàéëà ðèñóíêà — TIFF (*.tif). Ðàçðåøåíèå — íå ìåíåå 300 dpi. Èñïîëüçîâàíèå ñæàòèÿ JPEG äîïóñòèìî â îòäåëüíûõ
ñëó÷àÿõ (ïî ñîãëàñîâàíèþ ñ ðåäàêöèåé). Ðèñóíîê äîëæåí áûòü îáðåçàí ïî êðàÿì èçîáðàæåíèÿ è íå èìåòü ïóñòûõ ïîëåé. Íà-
çâàíèå ôàéëà äîëæíî ñîîòâåòñòâîâàòü íîìåðó è íàçâàíèþ ðèñóíêà.
Âêëþ÷åíèå ðèñóíêà â ôàéë äîêóìåíòà Word äîïóñòèìî â îòäåëüíûõ ñëó÷àÿõ, òîëüêî ïðè óñëîâèè ïðèëîæåíèÿ îòäåëüíîãî
ôàéëà ýòîãî ðèñóíêà èëè åãî îðèãèíàëà.

12. Ðåäàêöèÿ îñòàâëÿåò çà ñîáîé ïðàâî ñîêðàùàòü è ðåäàêòèðîâàòü ñòàòüè è èëëþñòðàòèâíûé ìàòåðèàë. Ñòàòüè íå âîçâðàùàþòñÿ.

13. Ïëàòà ñ àñïèðàíòîâ çà ïóáëèêàöèþ ðóêîïèñåé íå âçèìàåòñÿ. 

Òðåáîâàíèÿ äëÿ àâòîðîâ
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