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Синдром псевдо-Леннокса: клинико-электроэнцефалографические 
характеристики

К.Ю. Мухин
ООО «Институт детской неврологии и эпилепсии им. Святителя Луки»; 
Россия, 143396, Москва, пос. Первомайское, дер. Пучково, ул. Светлая, 6

Контакты: Константин Юрьевич Мухин center@epileptologist.ru

Синдром псевдо-Леннокса (СПЛ), или атипичная доброкачественная парциальная эпилепсия детского возраста, – заболевание 
из группы возрастзависимых эпилептических энцефалопатий с феноменом продолженной пик-волновой активности в фазу мед-
ленного сна, проявляющееся частыми полиморфными фокальными моторными и псевдогенерализованными приступами, когни-
тивными нарушениями, а также наличием на электроэнцефалограмме региональной и диффузной эпилептиформной активности, 
по морфологии идентичной доброкачественным эпилептиформным паттернам детства. Заболевание впервые описано J. Aicardi 
и J.J. Chevrie в 1982 г. на основании изучения 7 случаев. Сложность диагностики заключается в полиморфизме как эпилептических 
приступов, так и данных электроэнцефалографии, а также малой известности синдрома среди практикующих врачей и отсутст-
вии его в Международной классификации эпилепсий. Типичная триада приступов, возникающая почти у 100 % больных, включа-
ет фокальные моторные пароксизмы (идентичные таковым при роландической эпилепсии), атипичные абсансы и атонические 
приступы. Приступы при СПЛ в активном периоде заболевания (как правило, до 7–8 лет) весьма резистентны к антиэпилеп-
тическим препаратам. Лишь несколько препаратов доказанно эффективны при СПЛ: вальпроаты, сукцинимиды, бензодиазепи-
ны, топирамат и сультиам. Отмечено учащение приступов у больных СПЛ при введении таких препаратов, как вигабатрин, 
габапентин, ламотриджин, фенобарбитал, фенитоин. Автор подробно рассматривает историю изучения заболевания, клиниче-
ские проявления, диагностические критерии, подходы к терапии и прогноз.

Ключевые слова: эпилепсия, эпилептическая энцефалопатия, синдром псевдо-Леннокса, электроэнцефалография, доброкачест-
венные эпилептиформные паттерны детства, клиника, диагностика, лечение, прогноз

DOI: 10.17650/2073-8803-2016-11-1-7-13

PSEUDO-LENNOX SYNDROME: CLINICAL AND ELECTROENCEPHALOGRAPHIC CHARACTERISTICS

K.Yu. Mukhin
Svt. Luka’s Institute of Child Neurology and Epilepsy; 

6 Svetlaya St., Puchkovo Village, Pervomayskoe Settlement, Moscow, 143396, Russia

Pseudo-Lennox syndrome (PLS), or atypical benign partial epilepsy of childhood, is a disease from a group of age-related epileptic encepha-
lopathies with a phenomenon of continuous spike-wave activity during slow sleep, which manifests itself as frequent polymorphic focal motor 
and pseudogeneralized seizures, cognitive impairments, as well as regional and diffuse epileptiform activity on electroencephalogram (EEG) 
by the morphology identical to that of benign epileptiform patterns of childhood. The disease was first described by J. Aicardi and J. J. Chevrie 
in 1982, based on a study of 7 cases. Its diagnostic complexity is the polymorphism of both epileptic seizures and EEG data, as well as low 
awareness of the syndrome among physicians and its absence in the international classification of epilepsies. The typical triad of seizures, 
which occurs in nearly 100 % of patients, encompasses focal motor paroxysms (identical to those as observed in Rolandic epilepsy), atypical 
absences, and atonic seizures. Seizures in PLS in its active period (generally up to 7–8 years) are highly resistant to antiepileptic drugs. Only 
a few agents have been proven to be effective in PLS; these include valproates, succinimides, benzodiazepines, topiramate, and sulthiame. 
The frequency of seizures are noted to increase in patients with PLS treated with drugs, such as vigabatrin, gabapentin, lamotrigine, pheno-
barbital, or phenytoin. The author considers in detail the history of studies of the disease, clinical manifestations, diagnostic criteria, thera-
peutic approaches, and prognosis.

Key words: epilepsy, epileptic encephalopathy, pseudo-Lennox syndrome, electroencephalography, benign epileptiform discharges of child-
hood, clinical presentation, diagnosis, treatment, prognosis

Синдром псевдо-Леннокса (СПЛ) – заболевание 
из группы возрастзависимых эпилептических энцефало-
патий с феноменом продолженной пик-волновой актив-
ности в фазу медленного сна, проявляющееся частыми 
полиморфными фокальными моторными и псевдогене-

рализованными приступами, когнитивными нарушениями, 
а также наличием на электроэнцефало грамме (ЭЭГ) реги-
ональной и диффузной эпилептиформной активности, 
по морфологии идентичной доброкачественным эпилеп-
тиформным паттернам детства (ДЭПД) [3].
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Возраст дебюта СПЛ варьирует от 1,5 до 7 лет; 
пик заболеваемости приходится на 3–5 лет (до 70 % 
случаев) [3, 24]. С практической точки зрения важ-
но, что все случаи РЭ у пациентов в возрасте до 7 лет 
имеют потенциальную возможность трансформации 
в СПЛ. До момента дебюта заболевания психомо-
торное и речевое развитие пациентов обычно 
не страдает.

В 1 / 3 случаев СПЛ манифестирует с фебрильных 
приступов. Для СПЛ характерны полиморфизм и вы-
сокая частота приступов. Наблюдаются следующие 
типы эпилептических приступов [3]:

• фебрильные судороги;
• фокальные моторные;
• атипичные абсансы;
• атонические (фокальный негативный мио-

клонус);
• атонически-астатические;
• вторично-генерализованные тонико-клони-

ческие;
• миоклонические;
• эпилептический статус.
Типичная триада приступов, возникающая почти 

у 100 % больных, включает фокальные моторные па-
роксизмы (идентичные таковым при РЭ), атипичные 
абсансы и атонические приступы [3, 19, 24]. Основ-
ной вид приступов – короткие фарингооральные, 
гемифациальные или фациобрахиальные пароксизмы 
с нарушением речи, возникающие обычно при засы-
пании или пробуждении, типичные для РЭ. Данный 
вид приступов характерен для дебюта заболевания. 
Уже через несколько месяцев присоединяются ати-
пичные абсансы и атонические приступы. Фокальные 
атонические пароксизмы обычно билатеральны 
и проявляются в виде пассивных кивков, наклонов 
туловища, ступенчатых приседаний и мгновенных 
падений без судорог [3, 24]. Частота данных присту-
пов достигает нескольких десятков в сутки, нарастая 
в период после пробуждения. При внезапном сниже-
нии мышечного тонуса в ногах возникают атониче-
ски-астатические приступы с молниеносным падени-
ем на колени или ягодицы без признаков выключения 
сознания. Генерализованные судорожные приступы 
(обычно ассоциированные со сном) и миоклониче-
ские пароксизмы (активный миоклонус) встречаются 
у 1 / 3 больных СПЛ.

При неадекватном лечении (особенно при назна-
чении карбамазепина) у больных нередко возникает 
эпилептический статус атипичных абсансов, атониче-
ских или фарингооральных приступов со снижением 
двигательной (ступор) и психической активности, 
анартрией, гиперсаливацией, атоническими феноме-
нами (кивки, наклоны) и флюктуацией сознания. Ста-
тус чаще наступает в утреннее время (после пробужде-
ния) и может продолжаться часами [22, 37].

Заболевание впервые описано J. Aicardi и J. J. Chevrie 
в 1982 г. на основании изучения 7 случаев. Клиническая 
картина во многом была схожей с роландической эпи-
лепсией (РЭ), но наблюдались и существенные отли-
чия – присутствовали абсансы и атонические приступы; 
частота приступов была очень высокой. В связи с этим 
авторы предложили название «атипичная доброкачест-
венная парциальная эпилепсия детского возраста» [6]. 
В немецкоязычной литературе (A. Hahn, H. Doose, 
U. Stephani и др.) для обозначения данного синдрома 
принят термин «синдром псевдо-Леннокса» [16, 17]. Авто-
ры подчеркивают высокую частоту и полиморфизм при-
ступов в сочетании с выраженными когнитивными на-
рушениями в активной фазе заболевания, что сближает 
его с синдромом Леннокса–Гасто. При этом прогноз 
в отношении приступов благоприятен у всех пациентов, 
что обусловливает название СПЛ [28].

В проекте современной классификации эпилеп-
тических синдромов данная форма отсутствует [18]. 
Предполагается, что СПЛ не является самостоятель-
ным эпилептическим синдромом, а представляет со-
бой особый вариант течения РЭ [36]. Однако яркий 
полиморфизм клинико-ЭЭГ-характеристик, с одной 
стороны, и достаточно четкие критерии диагности-
ки – с другой, а также во многих случаях неблагопри-
ятный исход в отношении когнитивного развития 
детей в отличие от РЭ позволяют большинству авто-
ров сделать вывод об уникальности и самостоятель-
ности данного эпилептического синдрома [4, 19, 23, 
24, 29].

В этиологии СПЛ ведущую роль отводят генети-
ческим факторам, а также возможности поражения 
таламуса в перинатальном периоде с нарушением 
таламо кортикальных связей [12, 29, 30]. H.Р. Doose 
(2000, 2003), рассматривая происхождение РЭ и эпи-
лептических энцефалопатий, сочетающихся с ДЭПД 
на ЭЭГ, выдвигает гипотезу о «врожденном наруше-
нии процессов созревания мозга» [15, 17].

Симптоматика
СПЛ не может считаться редким заболеванием, 

однако диагностические критерии его весьма размы-
ты, в связи с чем правильный диагноз обычно не уста-
навливается. Сложность диагностики заключается 
в полиморфизме как эпилептических приступов, так 
и данных ЭЭГ, а также в малой известности синдрома 
среди практикующих врачей и отсутствии его в Ме-
ждународной классификации эпилепсий. Частота 
СПЛ в основном оценивается среди больных РЭ. 
По данным различных авторов, частота СПЛ среди 
пациентов с РЭ составляет от 1,0 до 5,5 % [21, 29, 34]. 
В нашей практике распространенность СПЛ состави-
ла 16 на 1000 больных эпилепсией в возрасте до 15 лет 
[3, 4]. Интересно отметить, что частота СПЛ оказалась 
выше частоты синдрома Леннокса–Гасто!
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Неврологический статус. В активном периоде забо-
левания нередко выявляются атаксия, интенционный 
тремор, брадикинезия. Речевые расстройства при СПЛ 
констатируются у большинства пациентов. Они прояв-
ляются в виде бради-, олиголалии, в некоторых случа-
ях – дизартрии с элементами скандированной речи. 
Ведущими нарушениями являются замедление 
и «обеднение» речи [39]. Кроме того, при неврологи-
ческом осмотре могут быть обнаружены симптомы 
оролингвобуккомоторной диспраксии: гипомимия, 
трудности жевания, дизартрия, нарушение движений 
языком, постоянное слюнотечение [19]. Выраженность 
данных симптомов флюктуирует, нарастая в период 
учащения приступов и уменьшаясь (вплоть до полного 
исчезновения) в период улучшения.

Когнитивные нарушения – облигатный симптомо-
комплекс СПЛ. Расстройство высших психических 
функций прежде всего касается сферы памяти и вни-
мания. Наблюдаются выраженное снижение концент-
рации внимания, неусидчивость, гиперактивность. 
Эмоционально-личностная сфера и поведение стра-
дают меньше; вместе с тем нередко заметны признаки 
психического инфантилизма [3]. В развернутый пери-
од заболевания обучение по программе массовой шко-
лы, как правило, невозможно. Когнитивные функции 
постепенно улучшаются, а в ряде случаев – восстанав-
ливаются после прекращения приступов (обычно 
к началу пубертатного периода) [29].

Нейровизуализация. В большинстве случаев СПЛ 
результаты нейровизуализации патологии не выяв-
ляют [13, 24]. У обследованных нами больных в еди-
ничных случаях констатировали неспецифические 
диффузные нарушения: умеренную кортикальную 
атрофию, гипотрофию полушарий мозжечка, гипо-
плазию червя мозжечка, вентрикуломегалию [3]. 
Ни в одном случае не было установлено фокальных 
корковых нарушений. С нашей точки зрения, нали-
чие локальных структурных аномалий при нейрови-
зуализации противоречит диагнозу СПЛ и наблюда-
ется обычно при симптоматической фокальной 
эпилепсии или синдроме фокальной эпилепсии 
детства со структурными изменениями в мозге 
и ДЭПД на ЭЭГ.

Лечение и прогноз
Приступы при СПЛ в активном периоде заболе-

вания (как правило, до 7–8 лет) весьма резистентны 
к антиэпилептическим препаратам. Лишь несколь-
ко препаратов доказанно эффективны при СПЛ: 
вальпроаты, сукцинимиды, бензодиазепины, топи-
рамат и сультиам [3, 24, 39]. Лечение начинается 
с производных вальпроевой кислоты (депакин, де-

пакин хроно) в средней дозе 30–50 мг / кг / сут. Од-
нако в большинстве случаев приходится переходить 
к политерапии. Оптимальная комбинация в лечении 
СПЛ – вальпроаты + сукцинимиды (петнидан*, пет-
нидан-сафт* в дозе до 35 мг / кг / сут) [34]. Также вы-
сокоэффективны комбинации вальпроатов с топи-
раматом (топамакс, 3–5 мг / кг / сут), клобазамом 
(фризиум*, около 1 мг / кг / сут) или сультиамом 
(осполот*, около 10 мг / кг / сут) [15, 25].

При СПЛ существует высокая угроза аггравации 
эпилептических приступов при назначении многих 
антиэпилептических препаратов. Это прежде всего 
относится к карбамазепину и окскарбазепину, которые 
даже могут способствовать трансформации РЭ в СПЛ 
[1, 19, 31]. Отмечено учащение приступов у больных 
СПЛ при введении таких препаратов, как вигабатрин, 
габапентин, ламотриджин, фенобарбитал, фенитоин 
[20, 26].

При неэффективности антиэпилептических пре-
паратов мы рекомендуем пероральное назначение 
кортикостероидных гормонов (гидрокортизон, декса-
метазон или преднизолон). Продолжительность курса 
зависит от эффективности и переносимости препара-
та и составляет обычно от 1 до 6 мес [3].

Прогноз при СПЛ требует осторожного подхода. 
Во время активного периода заболевания приступы 
нередко резистентны к проводимой терапии [10]. Пос-
ле 7–9 лет активность заболевания обычно снижается, 
и у большинства пациентов удается медикаментозно 
купировать приступы. C. Dittrich и соавт. (1999) пока-
зали, что средняя продолжительность наличия при-
ступов при СПЛ составляет около 4 лет, причем в 73 % 
случаев терапевтическая ремиссия достигается 
до 16-летнего возраста, а в 99 % – до 18 лет [14]. 
При этом лишь у 15 % пациентов при наблюдении 
в катамнезе сохраняются когнитивные и речевые на-
рушения. В нашем исследовании продолжительность 
активного периода заболевания также составляла 
в среднем около 4 лет, однако после полного прекра-
щения приступов и блокирования диффузных 
эпилепти формных разрядов на ЭЭГ когнитивные на-
рушения различной степени выраженности определя-
ли в 75 % случаев [4]. В исследовании A. Hahn (2000) 
56 % пациентов после прекращения приступов выну-
ждены были посещать вспомогательную школу вслед-
ствие выраженных когнитивных нарушений [27].

Электроэнцефалографические изменения
ЭЭГ-исследование имеет высокую информатив-

ность при СПЛ и выявляет нарушения практически 
у 100 % больных в межприступном периоде в активной 
стадии заболевания. Основной ЭЭГ-паттерн – высоко-

*Препараты, не зарегистрированные в России.
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амплитудная эпилептиформная активность острая–
медленная волна (идентичная по морфологии ДЭПД) высокого 
индекса, возникающая преимущественно в перед не-
центральных отведениях, с диффузным распростране-
нием и нарастанием во сне.

Основная активность. В большинстве случаев 
основная активность фона не изменена. Однако лег-
кое замедление было констатировано в 14 % случаев 
в исследовании А. Hahn (2000) [27] и у 33 % наших 
пациентов [4].

Эпилептиформная активность. При СПЛ харак-
терно появление ДЭПД. Данный паттерн представлен 
высокоамплитудным 5-точечным электрическим ди-
полем в виде комплексов острая–медленная волна 
с максимальной «негативностью» в лобных отведени-
ях [2, 15]. Интересно отметить, что ДЭПД на ЭЭГ кон-
статируют у 40 % сибсов пробандов с СПЛ в возрасте 
3–10 лет, причем эта цифра достоверно выше, чем сре-
ди сибсов пробандов, больных РЭ [29].

Морфология эпилептиформных паттернов анало-
гична таковой при РЭ, однако их локализация имеет 
свои особенности [5]. Отмечается отчетливое преобла-
дание паттернов, локализованных в лобных и лобно-
центральных отведениях (рис. 1). Кроме того, воз-
можно их мультирегиональное возникновение как 
в пределах одной гемисферы, так и в обеих гемисферах 
независимо, что становится особенно заметным 
во сне. Нередко мы можем наблюдать преимуществен-
но бифронтальное асинхронное распространение эпи-
лептиформной активности – до 62 % пациентов в ис-
следовании А. Hahn и соавт. (2001) [29]. По мнению 
H. Doose (2003), лобная локализация эпилептиформ-
ной активности при СПЛ обусловливает полимор-
физм приступов с включением псевдогенерализован-

ных приступов (атипичные абсансы, атонические), 
когнитивные нарушения и резистентность к антиэпи-
лептическим препаратам [15].

ДЭПД возникают как унилатерально, так и би-
латерально-асинхронно независимо с обеих гемисфер 
[10]. При записи ЭЭГ в динамике у большинства па-
циентов наблюдают перемещение («шифт») пик-вол-
новой активности из одной гемисферы в другую; так-
же может меняться амплитудный акцент острых волн. 
Вместе с тем у трети обследованных нами больных лока-
лизация данной активности на всех записях ЭЭГ в дина-
мике оставалась без изменения, соответствуя фокальным 
моторным приступам, возникающим контра латерально 
[3]. Периодически в фоне отмечают нарастание эпи-
лептиформных комплексов, возникновение их груп-
пами (пробегами по 1–3 с и более) (см. рис. 1) и тен-
денцию к диффузному распространению по всем 
отведениям.

Наиболее информативна при СПЛ запись ЭЭГ 
во время сна. С наступлением фазы медленного 
сна (преимущественно 2-й стадии) наблюдается 
резкое увеличение представленности ДЭПД и са-
мое главное – их диффузное распространение. 
Эпилептиформная активность распространяется 
на оба полушария, принимая регулярный и син-
хронизированный характер с частотой пик-волно-
вых комплексов 2–3 в секунду. При этом создается 
ложное впечатление о первично-генерализованном 
и билатерально-синхронном характере данной ак-
тивности, как при типичных абсансах. Однако 
при тщательном анализе определяется региональ-
ное начало разряда (обычно в одном из лобно-цен-
тральных отведений), а также амплитудное пре-
обладание паттернов с одной из гемисфер. Это 
свидетельствует о наличии механизмов вторичной 
билатеральной синхронизации в генезе данной ак-
тивности [3, 7]. От 40 до 60 % пациентов с СПЛ об-
наруживают на ЭЭГ постоянную продолженную 
пик-волновую активность в фазу медленного сна 
(рис. 2), идентичную таковой при электрическом 
эпилептическом статусе медленного сна [2, 29]. При 
этом высокий индекс диффузной эпилептиформ-
ной активности может приводить к полному исчез-
новению морфологических характеристик ДЭПД. 
Однако в отличие от электрического эпилептиче-
ского статуса медленного сна, при котором продол-
женная пик-волновая активность в фазу медленно-
го сна регистрируется многие месяцы и годы, при  
СПЛ она возникает на более короткое время (тран-
зиторно), обычно в период учащения приступов [20]. 
При появлении такой активности на ЭЭГ структура 
сна резко нарушается и физиологические паттерны 
сна практически исчезают.

Функциональные пробы оказывают слабое влия-
ние на появление и характер эпилептиформной ак-

Рис. 1. Пациент А., мальчик, 4,5 года. Диагноз: СПЛ. ЭЭГ, бодрство-
вание. Региональный разряд ритмичной эпилептиформной активности 
острая–медленная волна морфологии ДЭПД, локализованный преиму-
щественно по правым лобно-центрально-вертексным отведениям, 
продолжительностью 5 с (интериктально). Комментарий: в данном 
случае регионально сгруппированные ДЭПД нельзя считать ЭЭГ-пат-
терном приступа
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тивности при СПЛ. Преимущественное возникнове-
ние ДЭПД во время ритмической фотостимуляции 
наблюдали у 16,5 % наших пациентов [4] и у 11 % 
в исследовании А. Hahn (2000) [27]. В единичных слу-
чаях диффузные комплексы провоцируются при про-
должительной гипервентиляции. С другой стороны, 
некоторые манипуляции могут приводить к уменьше-
нию выраженности или даже полному исчезновению 
эпилептиформной активности ДЭПД в момент их 
проведения. H. Matsuoka и соавт. (2005) к методикам 
«нейрофизиологического блокирования» ДЭПД 
на ЭЭГ относят: любую мануальную активность кон-
тралатерально очагу (письмо, рисование, собирание 
пазлов и проч.); интенсивное или многократное сжатие 
пальцев в кулак контралатерально очагу; движение язы-
ком вперед-назад [32]. К этому перечню можно доба-
вить открывание глаз и высовывание языка [24].

Иктальная ЭЭГ. Полиморфизм приступов при 
СПЛ обусловливает крайне разнообразную иктальную 
картину ЭЭГ-паттернов (рис. 3). Фокальные моторные 
приступы проявляются на ЭЭГ низкоамплитудными 
(20–30 мкВ) быстрыми спайками (около 12 Гц), нара-
стающими по амплитуде и уменьшающимися по ча-
стоте по мере продолжения разряда, с преимуществен-
ной локализацией в лобно-центрально-височных 
отведениях контралатерально приступу [9, 11]. Также 
возможно появление иктальной быстрой активности, 
которая чередуется с острыми волнами, нарастающи-
ми по частоте и амплитуде по мере продолжения при-
ступа [22].

С наибольшей вероятностью иктальную ЭЭГ 
при СПЛ удается записать во время атипичных абсан-
сов. При видео-ЭЭГ-мониторинге во время приступа 
констатируют билатеральное, но асинхронное появле-
ние разрядов высокоамплитудных (с преобладанием 
в передних отделах) нерегулярных диффузных комп-

лексов пик–волна или острая–медленная волна с ча-
стотой 1,5–4,0 Гц и продолжительностью обычно 
3–10 с, синхронно с пароксизмом атипичных абсансов. 
Это подтверждает концепцию о фокальном генезе ати-
пичных абсансов при СПЛ и ряде других форм эпилеп-
сии, возникающих в результате феномена вторичной 
билатеральной синхронизации [3, 10, 33]. Межполу-
шарная асинхрония может не определяться при визу-
альном анализе ЭЭГ, составляя от 8 до 15 мс [7].

Атонические приступы – наиболее характерный 
тип приступов при СПЛ. В их основе лежит патофи-
зиологический феномен негативного миоклонуса – 
ингибирование мышечного тонуса в результате появ-
ления медленноволнового компонента пик-волнового 
комплекса на ЭЭГ [24]. Атонические приступы возни-
кают вследствие коркового эпилептического разряда, 
исходящего, вероятнее всего, из области премоторной 
коры или ингибиторной зоны лобной доли [40]. 
По данным последних исследований G. Rubboli 
и C. A. Tassinari (2006), основанных на применении ме-
тода магнитоэнцефалографии, главный источник эпи-
лептиформной активности во время билатеральных 
атонических приступов локализуется в нижних отделах 
прецентральной извилины лобной коры [38].

H.Е. Boenigk (2000, персональное общение) [8] 
представил диаграмму, на которой наглядно проде-
монстрировал связь между длительностью медленной 
волны (в миллисекундах) и продолжительностью фе-
номена мышечной атонии. При росте ребенка 100 см 
и длительности медленной волны 100 мс пациент 

Рис. 2. Пациент С., мальчик, 7 лет. Диагноз: СПЛ. ЭЭГ, сон. Продол-
женная диффузная (с региональным преобладанием справа) высоко-
амплитудная эпилептиформная активность морфологии ДЭПД в фазу 
медленного сна

Рис. 3. Пациентка Ф., девочка, 5 лет. Диагноз: СПЛ. ЭЭГ, бодрствова-
ние (при пробуждении), приступ. Внезапно возникший региональный 
разряд продолженной ритмичной эпилептиформной активности низко-
амплитудная острая–медленная волна в правых лобно-центральных 
отведениях. Синхронно с появлением региональной ритмичной эпилепти-
формной активности при видео-ЭЭГ-мониторинге зарегистрирован 
гемифациальный приступ слева (стрелка вверху – визуальное начало 
приступа). Комментарий: в отличие от рис. 1, морфология регионально 
сгруппированных продолженных комплексов не соответствует ДЭПД. 
В связи с этим даже при визуальном отсутствии приступа данный раз-
ряд следует считать ЭЭГ-паттерном приступа
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«присядет» в результате снижения мышечного тонуса 
в ногах на 5 см. Если же длительность медленной вол-
ны увеличится до 250 мс (1 / 4 с), то пациент «прися-
дет» на 31 см и при этом уже не сможет сохранить 
равновесие и упадет (атонически-астатический при-
ступ). По мнению H.Е. Boenigk (2000), чисто атони-
ческие приступы возникают при очень узком круге 
эпилептических синдромов и характерны главным 
образом для СПЛ. По классификации данные присту-
пы следует относить к атоническим, а по механизму 
возникновения – к негативному миоклонусу [8].

Атонические приступы соответствуют появлению 
на ЭЭГ диффузных высокоамплитудных разрядов 
медленных волн, чередующихся с низкоамплитудны-
ми спайками и острыми волнами с частотой 2–4 Гц 
[40]. Продолжительность медленных волн порядка 
200–500 мс; синхронно с ними при электромиографии 
регистрируется падение амплитуды (феномен мышеч-
ной атонии). H.Р. Doose (2003) в своем атласе по ЭЭГ 
у детей пишет: «Только полиграфическая запись, акку-
ратно синхронизированная между медленной волной 
в пик-волновом разряде и коротким падением мышечно-
го тонуса, может указывать на наличие фокального 
негативного эпилептического миоклонуса» [15].

Продолжительность эпилептиформных разрядов 
короткая, обычно не более 1,0–1,5 с. Согласно иссле-
дованию H. Oguni и соавт. (1992), атонические при-
ступы возникают синхронно с генерализованными 
разрядами комплексов острая–медленная волна в пе-
риод формирования высокоамплитудной медленной 
волны [35].

Медленноволновая активность. На фоновой ЭЭГ 
может отмечаться периодическое ритмическое замед-
ление в одном из лобных отведений или бифронталь-
но [10]. H.Р. Doose (2003) в некоторых случаях опи-
сывает ритмичное тета-замедление, максимально 
выраженное в центральных отведениях, как следст-
вие генетической предрасположенности при идиопа-
тических эпилепсиях [15].

Динамика  ЭЭГ-паттернов.  ЭЭГ-паттерны 
при СПЛ, как и клиническое течение заболевания, 
имеют четкий возрастзависимый характер. Пик забо-
левания с возникновением диффузных ЭЭГ-паттер-
нов и высоким индексом продолженной эпилепти-
формной активности в фазу медленного сна обычно 
приходится на возраст 3–7 лет. В этот период сущест-
венное улучшение или практически полная нормали-
зация ЭЭГ возможны только при интенсификации 
лечения, особенно при применении бензодиазепинов 
или кортикостероидов. Однако, как правило, данный 
эффект носит лишь временный характер. С вступле-
нием пациентов в препубертатный период (после 
8–10 лет) активность эпилептогенеза постепенно сни-
жается. Пик-волновая активность теряет свою регу-
лярность, исчезает диффузное распространение эпи-
лептиформных паттернов, более отчетливо становятся 
заметны региональные паттерны, и ЭЭГ все больше 
напоминает запись при РЭ. В пубертатном периоде 
ЭЭГ нормализуется у всех пациентов [2]. Вместе 
с тем в отдельных случаях редкие низкоамплитудные 
«роландические комплексы» могут регистрироваться 
у пациентов до 18 лет и даже старше [29].
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Фокальный эпилептический миоклонус 
при синдроме Кожевникова–Расмуссена

Н.Е. Кваскова, К.Ю. Мухин
ООО «Институт детской неврологии и эпилепсии им. Святителя Луки»; 
Россия, 143396, Москва, пос. Первомайское, дер. Пучково, ул. Светлая, 6

Контакты: Надежда Евгеньевна Кваскова nekvaskova@mail.ru

В статье представлены клинические, электроэнцефалографические (ЭЭГ) и нейровизуализационные особенности, а также 
результаты терапии пациентов с фокальным эпилептическим миоклонусом (ФЭМ) при синдроме Кожевникова–Расмус-
сена (СКР). ФЭМ при СКР был выявлен у 11 больных, что составило 0,9 % всех случаев эпилепсии с дебютом приступов 
до 18 лет (n = 1261). Возраст дебюта СКР варьировал от 3 до 21 года (средний – 9,2 ± 5,7 года). В активном периоде 
заболевания у всех пациентов в клинической картине появлялся активный ФЭМ и нарастала частота вторично-генера-
лизованных судорожных приступов (ВГСП). Помимо ВГСП и ФЭМ у большинства (91 %) больных наблюдали фокальные 
моторные (клонические) и фокальные соматосенсорные приступы. По мере прогрессирования заболевания ФЭМ становил-
ся более выраженным по частоте и интенсивности, захватывал все больше групп мышц, локализуясь преимущественно 
в мышцах туловища и конечностей. Типичным ЭЭГ-паттерном ФЭМ у больных СКР была региональная эпилептиформная 
активность, возникающая в структуре продолженного регионального замедления с локализацией максимум в лобно-цент-
рально-височных отведениях. При проведении магнитно-резонансной томографии головного мозга в динамике у всех паци-
ентов отмечено нарастание тотальной корковой гемиатрофии. Во всех случаях назначение антиэпилептической терапии 
приводило к урежению ФЭМ, однако полной ремиссии достигнуто не было ни у одного пациента. Двум больным было про-
ведено хирургическое лечение эпилепсии, в 1 случае после правосторонней гемисферотомии наблюдали стойкую ремиссию 
эпилептических приступов. Наше исследование показало, что ФЭМ – крайне резистентный тип приступов. Данный факт 
диктует необходимость выявления ФЭМ на ранних этапах заболевания в прогностических целях, а также для более ран-
него хирургического лечения.

Ключевые слова: эпилепсия, синдром Кожевникова–Расмуссена, фокальный эпилептический миоклонус, электроэнцефалография, 
диагноз, лечение, прогноз
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FOCAL EPILEPTIC MYOCLONUS IN KOZHEVNIKOV–RASMUSSEN SYNDROME 

N.E. Kvaskova, K.Yu. Mukhin
Svt. Luka’s Institute of Child Neurology and Epilepsy; 

6 Svetlaya St., Puchkovo Village, Pervomayskoe Settlement, Moscow, 143396, Russia

The article presents the clinical, electroencephalographic (EEG) and neuroimaging features, as well as the results of treatment 
of patients with focal epileptic myoclonus (FEM) with the Kozhevnikov–Rasmussen syndrome (KRS). FEM in KRS-patients was 
identified in 11 cases, accounting for 0.9 % of all the cases of epilepsy with the onset of seizures up to 18 years (n = 1261). The age 
at onset of KRS ranged from 3 to 21 years (average – 9.2 ± 5.7 years). In the active period of the disease of all patients in the clini-
cal picture the active FEM appeared and increasing frequency of the secondary generalized seizures (SGS). In addition SGS and 
FEM, the clinical picture of the disease in most patients (91 %) the focal motor (clonic) and the somatosensory focal seizures were 
observed. As the disease progressed, the FEM became more pronounced in frequency and intensity, seized more muscle groups, loca-
lizing mainly in the muscles of the trunk and limbs. The typical EEG pattern of FEM patients with KRS was regional epileptiform 
activity that occurs in the structure of the continued regional slowing localizing maximum of the fronto-central-temporal region. Du-
ring the magnetic resonance tomography of the brain in dynamics all the patients observed the increase in total cortical hemiatrophy. 
In all the cases, the appointment of antiepileptic therapy resulted in a slowing of the FEM, however, a complete remission was reached 
at none of the patients. Two patients were made surgical treatment of epilepsy. In one case remission of epileptic seizures was observed 
after right-side hemispherotomy. Our study showed that FEM is very resistant type of epileptic seizures. This fact calls for the identi-
fication of the FEM at the early stages of the disease with the purpose to improve the prognosis, as well as for an earlier surgical 
treatment.

Key words: epilepsy, Kozhevnikov–Rasmussen syndrome, focal epileptic myoclonus, electroencephalography, diagnosis, treatment, 
prognosis
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Введение
Фокальный эпилептический миоклонус (ФЭМ) – 

приступы, возникающие вследствие локальных эпилеп-
тиформных разрядов в сенсомоторной коре головного 
мозга [24]. Клинически ФЭМ проявляется едва замет-
ными подергиваниями в различных группах мышц.

Наиболее часто данный тип приступов встречает-
ся при эпилепсии Кожевникова (ЭК) и синдроме Ко-
жевникова–Расмуссена (СКР) [1, 5, 7, 23]. По клини-
ческим проявлениям ФЭМ может быть активным 
или негативным [16, 19, 21, 23].

Вероятнее всего, ФЭМ впервые описал россий-
ский невролог Алексей Яковлевич Кожевников. 
21 января 1894 г. знаменитый ученый на заседании 
созданного им Московского общества неврологов 
и психиатров выступил с докладом на тему «Об особом 
виде кортикальной эпилепсии». Согласно докладу 
проф. А. Я. Кожевникова клиническая картина бо-
лезни у всех пациентов была в высшей степени схожа: 
«…сочетание генерализованных эпилептических присту-
пов с постоянными клоническими судорогами в строго 
определенных частях тела. Из этих постоянных судорог 
развивались: 1) типичные джексоновские припадки в од-
ной половине тела и 2) вышеупомянутые общие припад-
ки, развивавшиеся также по джексоновскому типу» [6]. 
Описанную им новую форму А. Я. Кожевников назвал 
epilepsia corticalis sive partialis continua. Присутствовав-
ший на заседании проф. Н. Ф. Филатов предложил дру-
гое название – эпилепсия Кожевникова [9]. Позже 
заболевание было названо именно так; данная нозоло-
гическая форма была признана во всем мире и введена 
в Международную классификацию эпилепсий, эпилеп-
тических синдромов и схожих заболеваний 1989 г. [25].

В 1958 г. канадский невролог T. Rasmussen с коллега-
ми описали клинику подострого очагового энцефалита, 
одним из кардинальных симптомов которого была ЭК. 
Позже заболевание было названо энцефалитом Расмус-
сена, или синдромом Расмуссена [27]. Восстанавливая 
историческую справедливость, отечественные ученые 
предлагают называть его синдромом Кожевникова–
Расмуссена [2, 3, 5, 8]. Заболевание характеризуется 
эпилептическими приступами (включая облигатный 
тип приступов – ФЭМ), двигательными нарушениями 
(центральный гемипарез) и расстройством высших пси-
хических функций в сочетании с неуклонно прогресси-
рующим течением и возможным летальным исходом. 
Согласно современной концепции выделяется 3 стадии 
развития СКР. В I стадии заболевания (продромальный 
период) дебютирует ФЭМ, однако он носит нерегуляр-
ный характер. Во II стадии (активный период) ФЭМ ста-
новится постоянным в одной половине тела, а в III ста-
дии (период стабилизации) отмечается его урежение [11].

В отечественной литературе публикации, посвя-
щенные изучению ФЭМ при СКР, носят единичный 
характер [2, 3, 7, 8].

Цель исследования – изучение клинических, электро-
энцефалографических (ЭЭГ) и нейровизуализацион-
ных особенностей и результатов терапии пациентов 
с ФЭМ при СКР.

Материалы и методы
В исследование вошли пациенты с различными 

формами эпилепсии (n = 1261) с дебютом приступов 
от первых суток жизни до 18 лет, наблюдавшиеся 
с 1999 по 2013 г.

Исследование проводили на клинических ба-
зах кафедры неврологии и эпилептологии РНИМУ 
им. Н. И. Пирогова и Института детской неврологии 
и эпилепсии им. Святителя Луки.

Диагностику эпилептических синдромов осу-
ществляли согласно критериям Международной 
классификации эпилепсий, эпилептических синдро-
мов и схожих заболеваний (1989) [25], а также на ос-
новании доклада комиссии Международной анти-
эпилептической лиги (International League Against 
Epilepsy, ILAE) по классификации и терминологии 
(2001) [18, 25].

Все пациенты были клинически обследованы не-
врологом, им проводили рутинное ЭЭГ-исследование, 
а также продолженный видео-ЭЭГ-мониторинг 
с включением сна (электроэнцефалограф-анализатор 
ЭЭГА-21 / 26 «ЭНЦЕФАЛАН-131-03», модификация 11, 
«Медиком МТД»; аппарат для видео-ЭЭГ-мониторин-
га «Нейроскоп NS425», НПФ «Биола»). Всем больным 
была выполнена магнитно-резонансная томография 
(МРТ) (магнитно-резонансная система Sigma Infinity 
GE с напряжением магнитного поля 1,5 Тл).

Результаты
В общей группе были выявлены 11 пациентов 

с СКР, что составило 0,9 % всех случаев эпилепсии 
с дебютом приступов до 18 лет (n = 1261). Во всех слу-
чаях СКР в нашем исследовании был обнаружен ФЭМ. 
Возраст пациентов с ФЭМ варьировал от 5 до 24 лет 
на момент завершения работы (в среднем – 13,0 ± 
6,84 года). Среди обследованных нами больных с ФЭМ 
при СКР отмечалось достоверное (р = 0,05) преобла-
дание в группе пациентов женского пола (64 %).

В ходе нашего исследования у 6 (54 %) пациентов 
наблюдали I и II стадии заболевания; у 3 (27 %) – те-
чение II стадии СКР; у 1 (9 %) пациентки – активный 
период заболевания и стабилизация патологического 
процесса (II и III стадии); у 1 (9 %) больной были за-
регистрированы все 3 периода СКР.

I стадия СКР (продромальный период). Во время 
продромального периода 5 (45 %) пациентов, вошед-
ших в данное исследование, наблюдали амбулаторно 
в различных медицинских учреждениях Москвы, 
их описание основывается на данных историй болезни 
из этих учреждений.
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Возраст дебюта заболевания при СКР варьировал 
от 3 до 21 года (в среднем 9,2 ± 5,7 года). Продолжи-
тельность данной стадии составила от 5 мес до 3 лет 
2 мес (в среднем 19 ± 10 мес).

У всех исследуемых до начала СКР в неврологиче-
ском статусе патологии не было. Заболевание дебюти-
ровало с возникновения эпилептических приступов.

В I стадии заболевания у 9 (82 %) пациентов на-
блюдали только 1 тип эпилептических приступов: у 4 
(36 %) – вторично-генерализованные судорожные 
приступы (ВГСП), связанные со сном; у 4 (36 %) – 
фокальные сенсорные приступы в виде внезапного чув-
ства онемения, «мурашек», покалывания (парестезии) 
в конечностях, преимущественно верхних (сомато-
сенсорная аура), либо появления фотопсий и простых 
зрительных галлюцинаций (зрительная аура); у 1 (9 %) 
пациентки отмечали фокальные аутомоторные при-
ступы. У остальных 2 (18 %) больных наблюдали со-
четание различных типов эпилептических приступов: 
зрительная аура + ВГСП и фокальные соматосен-
сорные приступы + фокальные аутомоторные при-
ступы + ВГСП. В самом начале заболевания при 
детальном сборе анамнеза не удавалось выявить ло-
кального начала ВГСП. Однако по мере прогресси-
рования СКР они отчетливо развивались из фокаль-
ных приступов.

Следует отметить, что в I стадии СКР у пациентов 
нашей группы не зарегистрировано появление ФЭМ.

По мере нарастания частоты эпилептических при-
ступов у части больных появились нарушения в невро-
логическом статусе: у 4 (36 %) пациентов – когнитив-
ные нарушения, у 2 (18 %) – легкий центральный 
монопарез конечности, вовлеченной в соматосенсор-
ные приступы.

При продолженном видео-ЭЭГ-мониторинге ос-
новные ритмы работы головного мозга соответствова-
ли возрастным характеристикам.

В продромальном периоде СКР у всех пациентов 
было выявлено периодическое региональное замедле-
ние тета- и дельта-диапазона, преимущественно в пе-
редних отделах одного из больших полушарий голов-
ного мозга.

На ЭЭГ у 9 (82 %) из 11 пациентов была зареги-
стрирована региональная эпилептиформная актив-
ность, у 1 из этих больных наблюдали сочетание реги-
ональной и диффузной эпилептиформной активности. 
Как правило, региональную эпилептиформную актив-
ность регистрировали в структуре периодического 
регионального замедления преимущественно по элек-
тродам передних отделов головного мозга. В 2 (18 %) 
случаях наличия эпилептической зрительной ауры 
эпилептиформную активность регистрировали в за-
тылочно-задневисочных отделах.

При проведении МРТ у 6 (54 %) пациентов были 
выявлены следующие структурные изменения в голов-

ном мозге: 1) единичные гиперинтенсивные очаги в ко-
ре одного из больших полушарий; 2) дистрофические 
изменения одного из полушарий мозжечка; 3) редукция 
объема интравентрикулярной порции гиппокампа; 
4) умеренная асимметричная вентрикуломегалия; 
5) атрофия височной и лобных долей одного из полу-
шарий.

II стадия СКР (активный период). Течение II ста-
дии заболевания мы наблюдали у всех пациентов, во-
шедших в исследование.

В неврологическом статусе больных отмечали по-
явление и постепенное нарастание выраженности па-
реза по центральному типу.

При ориентировочном нейропсихологическом 
тестировании у всех пациентов выявлены снижение 
интеллекта и когнитивные нарушения в виде ухудше-
ния внимания и краткосрочной памяти, трудности 
усвоения нового материала, брадипсихии и в 1 слу-
чае – гиперактивного поведения.

На данной стадии СКР у всех пациентов в клини-
ческой картине заболевания нарастала частота ВГСП 
и появлялся активный ФЭМ. Он был различной интен-
сивности, носил асинхронный и аритмичный характер. 
В начале активного периода ФЭМ проявлялся едва за-
метными подергиваниями в одной группе мышц, 
по мере прогрессирования заболевания он становился 
более выраженным по частоте и интенсивности, захва-
тывал все больше групп мышц, локализуясь преимуще-
ственно в мышцах туловища и конечностей (рис. 1):

• в 2 (18 %) случаях миоклонус отмечали по геми-
типу в конечностях;

• в 2 (18 %) – в мышцах лица;
• в 2 (18 %) – по гемитипу в руке + в мышцах 

шеи + в мышцах лица;
• по 1 (9 %) случаю – в следующих сочетаниях: 

в руке + в мышцах шеи; по гемитипу в конечностях + 
в мышцах лица; по гемитипу в конечностях + в мыш-
цах брюшной стенки + в мышцах шеи; по гемитипу 
в руке + в грудных мышцах + в мышцах лица; в мыш-
цах ноги + в мышцах туловища.

В лицевой мускулатуре ФЭМ вовлекал угол рта, 
щечную мышцу, круговую мышцу глаза, сочетаясь 
с затруднением речи. Выраженность миоклонуса 
у всех пациентов значительно варьировала в зависи-
мости от сенсорных стимулов и эмоционального со-
стояния: усиливалась при прикосновении к конечнос-
ти, при попытке выполнить движение (миоклонус 
действия), при волнении, сразу после пробуждения. 
Частота ФЭМ в состоянии покоя в среднем составля-
ла 1–2 Гц с перерывом от нескольких секунд до не-
скольких минут, при воздействии сенсорными сти-
мулами она увеличивалась в среднем до 3–5 Гц 
(по данным электронейромиографии), во сне снижа-
лась до 1,0–1,5 Гц с более продолжительными переры-
вами, либо ФЭМ совсем купировался.
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Помимо ВГСП и ФЭМ в клинической картине 
заболевания у большинства (10 из 11) пациентов на-
блюдали фокальные клонические и фокальные сома-
тосенсорные приступы. Фокальные моторные присту-
пы характеризовались ритмичными клоническими 
подергиваниями конечности, а у 3 (27 %) пациентов 
постепенно распространялись на всю половину туло-
вища (гемиклонический приступ) (рис. 2).

В 5 (45 %) случаях фокальному клоническому при-
ступу предшествовала соматосенсорная аура (чувство 
онемения или вибрации). Фокальные тонические при-
ступы с версивным компонентом были отмечены у 6 
(54 %) пациентов и проявлялись поворотом глаз и го-
ловы в сторону пареза, приподниманием и локтевым 
сгибанием ипсилатеральной руки. Нередко версивным 
приступам предшествовало усиление миоклонуса в ко-
нечности.

У 6 (54 %) больных наблюдали фокальные аутомо-
торные пароксизмы в виде внезапной остановки дви-
гательной активности, «замирания»: глаза широко 
раскрыты, взгляд фиксирован перед собой и выража-

ет изумление или испуг (staring gaze). При этом у 3 
(27 %) пациентов отмечали различные вегетативные 
феномены: побледнение или покраснение лица, рас-
ширение зрачков, повышенное потоотделение, тахи-
кардия. В 3 (27 %) случаях отмечены приступы зри-
тельной ауры. Одна из пациенток описывала свои 
ощущения в иктальном периоде как появление перед 
глазами «ярких искр, блестящих шаров, лент, ярко-
красное окрашивание окружающих предметов».

По данным видео-ЭЭГ мониторинга замедление 
основной активности фоновой записи зарегистриро-
вано в 100 % случаев. В 5 (45 %) случаях определяли 
одностороннее (контралатерально парезу) отсутствие 
альфа-ритма.

Патологическую медленноволновую активность 
констатировали во всех случаях. Она проявлялась про-
долженным региональным (или диффузным с регио-
нальным преобладанием) тета-, дельта-замедлением 
у всех пациентов, периодически с распространением 
на все электроды одного полушария (латерализованное 
замедление).

Рис. 2. Пациентка И.М., 5 лет. Диагноз: СКР. ФЭМ с переходом в гемиклонический приступ

Рис. 1. Локализация ФЭМ у пациентов с СКР в активном периоде заболевания

2 пациента 1 пациент 2 пациента 1 пациент 1 пациент 1 пациент 1 пациент 2 пациента
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Региональную эпилептиформную активность 
на ЭЭГ в этой стадии регистрировали у всех пациен-
тов. Она была представлена острыми волнами, поли-
спайками и наиболее часто – комплексами острая–
медленная волна и полипик–волна амплитудой 
в среднем 250–350 мкВ. Наиболее частая локализация 
региональной эпилептиформной активности – в цент-
ральных отведениях с реверсией фазы по центрально-
му электроду (в 7 (64 %) случаях).

Типичным ЭЭГ-паттерном ФЭМ у больных СКР 
была региональная эпилептиформная активность, 
возникающая в структуре продолженного региональ-
ного замедления с локализацией максимум в лобно-
центрально-височных отведениях (рис. 3).

У 8 (73 %) пациентов отмечали распространение 
региональной эпилептиформной активности на все 
электроды пораженного полушария с формированием 
латерализованных разрядов. У 2 (18 %) больных реги-
стрировали амплитудное преобладание эпилепти-
формной активности в затылочной области поражен-
ного полушария.

В 3 (27 %) случаях была выявлена диффузная эпи-
лептиформная активность, представленная слабо син-
хронизированными диффузными разрядами комплексов 
острая–медленная волна частотой 3 Гц и образованная 
в результате феномена вторичной билатеральной син-
хронизации.

Представляет интерес тот факт, что у всех паци-
ентов во сне отмечали снижение индекса эпилепти-
формной активности.

У 10 (91 %) больных локальные миоклонические 
подергивания не всегда были синхронизированы с эпи-
лептиформной активностью на ЭЭГ. Вместе с тем мас-
сивный миоклонус, который трансформировался у 1 
пациента в фокальные моторные миоклонико-клони-

ко-тонические приступы, четко коррелировал с син-
хронным появлением иктального ЭЭГ-паттерна в виде 
ритмичной региональной пик / полипик-волновой ак-
тивности или сгруппированных острых волн средней 
амплитуды. При этом, как и в межприступном периоде, 
начало разряда отмечали в лобно-центрально-височных 
отведениях с последующей латерализацией на всю ге-
мисферу.

Изменения при нейровизуализации в активном 
периоде СКР были выявлены у всех 11 пациентов:

• у 9 (82 %) – тотальная корковая гемиатрофия 
(рис. 4);

• в 1 (9 %) случае помимо тотальной корковой геми-
атрофии выявлены дистрофические изменения в од-
ной из гемисфер мозжечка;

• в 1 (9 %) случае – глиозно-атрофические изме-
нения коры и субкортикального белого вещества левой 
теменной доли, распространяющиеся на височный 
оперкулум, сопряженные с атрофическим расширени-
ем левого бокового желудочка, расширением и углу-
блением борозд в регионе поражения; в перивентри-
кулярном белом веществе левой теменно-затылочной 
области – зоны лейкопатии.

При проведении МРТ головного мозга в динамике 
у всех пациентов отмечено нарастание тотальной кор-
ковой гемиатрофии.

III стадия СКР (период стабилизации). За время 
проведения исследования III стадию СКР наблюдали 
у 2 (18 %) больных. На момент исследования продол-
жительность наблюдения за пациентами, находящи-
мися в данной фазе заболевания, составляла 8 лет. Од-
ной из больных была проведена правосторонняя 
гемисферотомия. После оперативного лечения эпи-
лептические приступы, в том числе и ФЭМ, купирова-
лись, на момент исследования клиническая ремиссия 

Рис. 3. Пациент М.Д., 6 лет. Диагноз: СКР. На ЭЭГ регистрируется 
региональная эпилептиформная активность в левой лобно-центрально-
теменной области в структуре продолженного тета-, дельта-замед-
ления в виде острых волн, комплексов пик–волна, острая–медленная 
волна

Рис. 4. Пациентка И.М., 5 лет. Диагноз: СКР. На МРТ головного моз-
га выявляется гемиатрофия левого полушария
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продолжается 1 год 3 мес. При клиническом осмотре 
у данной пациентки наблюдают левосторонний геми-
парез, левостороннюю гемианопсию и координатор-
ные нарушения. Больная самостоятельно передвига-
ется, использует левую руку для самообслуживания; 
улучшились когнитивные функции (память, концент-
рация внимания).

У второй пациентки в неврологическом статусе 
наблюдали легкий правосторонний гемипарез и ам-
нестическую афазию. Больную беспокоили ежеднев-
ные фокальные аутомоторные и соматосенсорные 
приступы. ФЭМ наблюдали только периодически, 
на фоне эмоционального напряжения либо во время 
активных движений паретичными конечностями. 
ВГСП в III стадии заболевания у данной пациентки 
не отмечали.

Ориентировочно у обеих больных наблюдали вы-
раженный когнитивный дефицит.

При ЭЭГ-исследовании у пациентки, перенесшей 
правостороннюю гемисферотомию, отмечали межпо-
лушарную асимметрию в виде латерализованного 
по электродам правого полушария продолженного 
дельта-, тета-замедления и наличия устойчивых физио-
логических ритмов (альфа-ритм в затылочно-темен-
ных отделах, сенсомоторный ритм по центрально-лоб-
ным отведениям) по электродам левого полушария. 
Эпилептиформная активность в ходе повторных ис-
следований не зарегистрирована.

У второй пациентки на ЭЭГ регистрировали выра-
женное продолженное диффузное замедление био-
электрической активности головного мозга. Мед-
ленные формы активности представлены широко, 
диффузно, колебаниями тета-, дельта-диапазона с ак-
центом в затылочных отделах, больше справа. В состо-
янии бодрствования на фоне диффузного замедления 
выявляли региональное замедление в левой лобной 
области, периодически имеющее характер ритмическо-
го. На этом фоне в левой лобной области в структуре 
продолженного регионального замедления регистри-
ровали региональную эпилептиформную активность 
в виде комплексов острая–медленная волна.

На МРТ головного мозга, выполненной через 
1 мес пациентке, перенесшей правостороннюю геми-
сферотомию, выявлена картина полного разобщения 
правого полушария и остального мозга на уровне всех 
анатомических отделов внутренней капсулы, мозолис-
того тела, медиобазальных отделов лобной, теменной, 
затылочной долей, а также амигдалогиппокампэкто-
мии. Смещения срединных структур нет.

У второй пациентки по данным МРТ головного 
мозга в III стадии заболевания выявлена тотальная 
корково-подкорковая гемиатрофия левого полушария.

Лечение. СКР представляет собой прогрессирую-
щий хронический процесс, в связи с чем, по нашему 
мнению, лечение антиэпилептическими препаратами 

(АЭП) должно быть «разумно агрессивным» и дли-
тельным. Отмечена неодинаковая эффективность 
АЭП при различных типах приступов: фокальных мо-
торных, фокальных аутомоторных, ВГСП и ФЭМ. 
ВГСП у большинства пациентов были купированы 
при назначении следующих АЭП в монотерапии: бар-
битураты, вальпроевая кислота, карбамазепин, топи-
рамат, леветирацетам. При этом эффективность ука-
занных АЭП была одинаковой. Фокальные моторные 
приступы удалось купировать полностью у 4 (36 %) 
из 11 больных СКР. Применяли следующие АЭП в мо-
но- и дуотерапии: фенобарбитал, бензодизапены, 
финлепсин, трилептал, топамакс, кеппра и вальпро-
аты (депакин, конвулекс, конвульсофин). Максималь-
ная эффективность констатирована при назначении 
финлепсина, трилептала и топамакса в терапевтиче-
ских дозах. Аггравацию фокальных моторных присту-
пов отмечали у 1 (9 %) пациента при назначении кар-
бамазепина. Фокальные аутомоторные приступы 
купировать не удалось, однако на фоне приема АЭП 
их частота у всех пациентов (6 (54 %)) снизилась более 
чем на 50 %. Наиболее эффективными были следую-
щие АЭП в моно- и дуотерапии: бензодизапены, три-
лептал, топамакс, кеппра и вальпроаты (депакин, кон-
вулекс, конвульсофин).

Совершенно иная картина сложилась при анали-
зе эффективности АЭП в отношении миоклонуса. 
Во всех случаях назначение АЭП приводило к уреже-
нию ФЭМ, однако полной, даже кратковременной, 
ремиссии миоклонических приступов достигнуто 
не было ни у одного пациента. Наиболее эффектив-
ными препаратами в купировании миоклонуса были 
бензодиазепины, вальпроаты и кеппра; в меньшей 
степени топамакс. Следует отметить, что терапевтиче-
ские дозы финлепсина не вызывали усиления ФЭМ 
у больных СКР.

Помимо терапии «классическими» АЭП у 7 (64 %) 
пациентов применяли пирацетам в высоких дозах. Ноо-
тропил назначали путем внутривенного капельного 
(в физиологическом растворе хлорида натрия) введения 
в средней дозе 1 г / кг / сут, максимально 35 г / сут. Дли-
тельность курса лечения составляла в среднем 30 (20–
45) сут. На фоне терапии пирацетамом у всех пациентов 
отмечали ремиссию фокальных миоклонических при-
ступов. Продолжительность ремиссии варьировала от 2 
до 5 мес (в среднем 3,6 ± 1,3 мес).

Пульс-терапию метилпреднизолоном (30 мг / кг / сут) 
с последующим пероральным приемом преднизолона 
(1–2 мг / кг / сут) в течение 3 мес проводили 3 (27 %) па-
циентам. У всех больных на фоне кортикостероидной 
терапии отмечали ремиссию эпилептических при-
ступов продолжительностью от 3 до 7 мес (в среднем 
4,7 ± 2,1 мес). Несмотря на высокую эффективность 
терапии кортикостероидами, длительное лечение пред-
низолоном было невозможно из-за появления у всех 
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пациентов побочных эффектов (в основном артериаль-
ной гипертензии, гипокалиемии, остеопороза, стеро-
идной язвы желудка, атрофических полос на коже, 
вторичной надпочечниковой и гипоталамо-гипофизар-
ной недостаточности; у 1 пациентки была диагности-
рована катаракта).

Двум (18 %) больным проводили терапию октага-
мом (в дозе 3–4 мл / кг, но не более 25 мл внутривенно 
капельно со скоростью 8–10 капель в минуту, 5 сут) 
с временным нестойким положительным эффектом 
в виде снижения частоты эпилептических приступов.

Двум (18 %) пациентам было проведено оператив-
ное лечение: правосторонняя височная лобэктомия 
и правосторонняя гемисферотомия. У пациента, пе-
ренесшего височную лобэктомию, отмечали стойкую 
ремиссию фокальных аутомоторных приступов; часто-
та зрительных аур, фокальных моторных приступов, 
ВГСП и ФЭМ осталась прежней. У пациентки, пере-
несшей правостороннюю гемисферотомию, наблюда-
лась стойкая ремиссия эпилептических приступов.

Обсуждение
Исследование показало, что ФЭМ при СКР, 

как и сам синдром, встречается редко – по нашим дан-
ным, в 0,9 % всех случаев эпилепсии у детей.

Каждый эпилептический синдром, при котором 
встречается ФЭМ, имеет своеобразные клинические, 
ЭЭГ и нейровизуализационные особенности, значи-
тельные отличия по течению заболевания и прогнозу, 
что следует учитывать в дифференциальной диагно-
стике.

СКР – прогрессирующее заболевание головного 
мозга, предположительно аутоиммунной природы, 
проявляющееся резистентными фокальными эпилеп-
тическими приступами в сочетании с очаговыми не-
врологическими симптомами, нарушением высших 
психических функций и наличием прогрессирующей 
очаговой атрофии мозга при нейровизуализации [8].

J. Bancaud (1992) выделил 3 стадии развития СКР 
[8, 11]. I стадия (продромальный период) характери-
зуется дебютом заболевания с простых парциальных 
моторных приступов (которым может предшествовать 
соматосенсорная аура) или со вторично-генерализо-
ванных пароксизмов. Частота приступов относитель-
но невелика. После фокальных моторных приступов 
начинается появляться преходящий постприступный 
парез Тодда. Возможно также присоединение унила-
теральных миоклонических приступов. В течение не-
скольких недель или месяцев с момента дебюта про-
исходит значительное нарастание частоты приступов. 
Средняя продолжительность этого периода составля-
ет около 7 мес [8, 13].

II стадия (активный период) характеризуется час-
тыми, продолжительными приступами, статусным 
течением, постоянным эпилептическим миоклонусом 

в одной половине тела (симптомокомплекс ЭК). Про-
должительность постприступных симптомов выпаде-
ния увеличивается, и постепенно развивается перма-
нентный гемипарез. Присоединяется нарушение 
чувствительности по проводниковому типу и выпаде-
ние полей зрения. Постепенно нарастают расстройст-
ва высших психических функций, речи. Эта стадия 
заболевания продолжается в среднем около 8 мес [8].

III стадия (период стабилизации) в 80 % случаев 
наступает в пределах 3 лет от начала заболевания [26]. 
Этот период характеризуется некоторой стабилизаци-
ей и снижением частоты эпилептических приступов 
при одновременном прогрессировании неврологиче-
ских расстройств, нарушений высших психических 
функций и зрения [8].

C. G. Bien и соавт. [14], анализируя возраст дебюта 
у 13 пациентов c СКР, выделили 2 возрастные группы: 
в 1-й средний возраст дебюта составил 5,3 года, 
во 2-й – 18,9 года. Тремя годами позже C. G. Bien и со-
авт. [13] пересмотрели свою точку зрения, заметив, 
что ФЭМ при СКР дебютирует преимущественно 
в детском возрасте (средний возраст дебюта – 6 лет). 
По результатам нашего исследования, возраст дебюта 
заболевания при СКР варьировал от 3 до 21 года 
(в среднем 9,2 ± 5,7 года).

По нашим данным, ФЭМ дебютирует и наиболее 
выражен во II стадии СКР. В начале активного пери-
ода заболевания ФЭМ проявлялся едва заметными 
подергиваниями в одной группе мышц. По мере про-
грессирования СКР ФЭМ становился более выражен-
ным по частоте и интенсивности, захватывал все боль-
ше групп мышц, локализуясь преимущественно 
в мышцах туловища и конечностей. Описывая 20 па-
циентов с СКР, Y. Takahashi и соавт. [28] отмечали, 
что ФЭМ характеризуется непрерывными миоклони-
ческими подергиваниями конечностей и / или лица, 
как правило, без нарушения сознания; миоклониче-
ские подергивания могут длиться в течение дней, не-
дель или месяцев. Миоклонии обычно локализуются 
в одной части тела [28].

По нашим данным, выраженность ФЭМ у всех 
пациентов значительно варьировала в зависимости 
от сенсорных стимулов и эмоционального состояния. 
По мнению C. G. Bien и C. E. Elger [12], ФЭМ может 
усугубляться движением или сенсорными стимулами.

У пациента с ФЭМ при СКР, описанного P. G. Eile-
en [17], миоклонические подергивания затрагивали 
лицо, затем, со временем, – руку и ногу, что, по мне-
нию автора, отражает прогрессирующий характер па-
тологического процесса в полушарии.

В 2005 г. C. G. Bien и C. E. Elger [13] суммировали 
результаты большинства известных исследований и вы-
явили, что у пациентов с СКР через несколько месяцев 
после дебюта заболевания возникает фокальный мо-
торный дефицит с постепенным развитием гемипареза 
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в участках тела, вовлеченных в ФЭМ. Ссылаясь на ра-
боту D. Chinchilla и соавт. [16], они отмечали, что рас-
пространение двигательных нарушений на пострадав-
шей стороне нерегулярно, с периодами улучшения 
состояния и зависит от интенсивности ФЭМ [13].

По нашим данным, во II стадии заболевания 
по мере нарастания выраженности парезов выражен-
ность ФЭМ уменьшалась. В III стадии СКР ФЭМ 
наблюдали только периодически, на фоне эмоцио-
нального напряжения, во время активных движений 
либо при тактильном раздражении паретичных ко-
нечностей.

По мнению К. Ю. Мухина и соавт. (2006) [9], со-
вершенно очевидно, что в публикации А. Я. Кожевни-
кова (1894) [6] по крайней мере 3 случая имели хрони-
ческий прогрессирующий характер и, таким образом, 
были схожи с энцефалитом Расмуссена.

Наше исследование показало, что ФЭМ – едва за-
метный клинически, но крайне резистентный тип 
приступов, что подтверждается многими исследова-
ниями [4, 10, 20, 29]. Только в 1 случае, после геми-
сферотомии, удалось добиться ремиссии эпилептиче-
ских приступов, в том числе и ФЭМ. Выявление 
у пациентов ФЭМ является прогностически неблаго-
приятным фактором. Установление наличия ФЭМ 
в клинической картине требует на ранних сроках за-
болевания применения всего спектра диагностических 
мероприятий (включая методы нейровизуализации 
и видео-ЭЭГ-мониторинг) в целях уточнения этиоло-
гии, а следовательно – и прогноза заболевания. Также 
с учетом резистентности эпилепсии в данной группе 
пациентов возможно рассмотрение более радикальных 
и эффективных методов антиэпилептического лече-
ния – хирургических.
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Эпилепсия у 11 пациенток с типичным вариантом синдрома Ретта, 
вызванным мутацией МЕСР2: клинико-электроэнцефалографические 

характеристики, течение, терапия 
(результаты собственных наблюдений)

М.Ю. Бобылова1, К.Ю. Мухин1, И.В. Иванова1, 2, И.В. Некрасова2, 
О.А. Пылаева1, Н.Ю. Боровикова1, Е.С. Ильина2

1ООО «Институт детской неврологии и эпилепсии им. Святителя Луки»; 
Россия, 143396, Москва, пос. Первомайское, дер. Пучково, ул. Светлая, 6;

2ФГБУ «Российская детская клиническая больница» Минздрава России; Россия, 117997, Москва, Ленинский проспект, 117

Контакты: Мария Юрьевна Бобылова mariya_bobylova@mail.ru

Обследовано 11 больных женского пола в возрасте от 3 до 23 лет с синдромом Ретта с типичной мутацией в гене МЕСР2, на-
блюдавшихся с 2006 по 2015 г. Проводили оценку неврологического и психического статуса (систематически), продолженный 
видеоэлектроэнцефалографический мониторинг (по показаниям), магнитно-резонансную томографию, молекулярно-цитогене-
тическое исследование. Эпилепсия диагностирована у 6 (54,5 %) пациенток: в 5 случаях – симптоматическая фокальная, в 1 – 
симптоматическая генерализованная. Средний возраст дебюта эпилепсии – 3 года 9 мес. Генерализованные эпилептические 
приступы отмечены в 60 % случаев, фокальные – в 40 %. Изменения на электроэнцефалограмме выявлены у 9 больных, у 5 отме-
чено замедление основной активности, у 2 – региональная эпилептиформная активность, у 1 – диффузная эпилептиформная 
активность, соответствующая доброкачественным эпилептиформным паттернам детства. У 5 пациенток регистрировали 
мультирегиональную эпилептиформную активность. 

Ключевые слова: наследственные заболевания у детей, синдром Ретта, ген МЕСР2, эпилепсия, эпилептический приступ, видео-
электроэнцефалографический мониторинг, диагноз, лечение, прогноз

DOI: 10.17650/2073-8803-2016-11-1-23-28

EPILEPSY IN 11 PATIENTS WITH TYPICAL RETT SYNDROME CAUSED BY MECP2 MUTATION: 
CLINICAL AND ELECTROENCEPHALOGRAPHIC CHARACTERISTICS, COURSE, THERAPY 

(RESULTS OF THE AUTHORS’ OBSERVATIONS) 

M.Yu. Bobylova1, K.Yu. Mukhin1, I.V. Ivanova1, 2, I.V. Nekrasova2, O.A. Pylaeva1, N.Yu. Borovikova1, E.S. Il’ina2

1Svt. Luka’s Institute of Child Neurology and Epilepsy; 6 Svetlaya St., Puchkovo Village, Pervomayskoe Settlement, Moscow, 143396, Russia;
2Russian Children’s Clinical Hospital, Ministry of Health of Russia; 117 Leninskiy Prospekt, Moscow, 117997, Russia

Examinations were made in 11 female patients aged 3 to 23 years with Rett syndrome and typical mutation in the MECP2 gene, who had been 
followed up from 2006 to 2015. The investigators evaluated neurological and psychic status (systematically) and performed continuous video 
electroencephalographic (EEG) monitoring (if clinically indicated), magnetic resonance imaging, and molecular cytogenetic examination. Epi-
lepsy was diagnosed in 6 (54.5 %) patients: symptomatic focal epilepsy in 5 cases and symptomatic generalized epilepsy in 1. The mean age at 
epilepsy onset was 3 years and 9 months. Generalized epileptic seizures were noted in 60 % of cases and focal ones in 40 %. EEG changes were 
revealed in 9 patients, 5 with slowing of background activity, 2 with regional epileptiform activity, and 1 with diffuse epileptiform activity that 
corresponded to that of the benign epileptiform patterns of childhood. Five patients were recorded to have multiregional epileptiform activity.

Key words: hereditary diseases in children, Rett syndrome, MECP2  gene, epilepsy, epileptic seizure, video electroencephalographic moni-
toring, diagnosis, treatment, prognosis

Введение
Синдром Ретта (СР) – прогрессирующее наслед-

ственное заболевание, которое возникает главным 
образом у девочек, дебютирует в раннем возрасте и ха-
рактеризуется регрессом психомоторного развития, 
аутистическим поведением, утратой произвольных 
движений рук, специфическими мануальными авто-

матизмами и нередким (у 75–80 % пациентов) разви-
тием эпилепсии. Международной классификацией 
болезней 10-го пересмотра (1994) СР присвоена соб-
ственная рубрика – F84.2 [4, 5].

Заболевание впервые описал австрийский педиатр 
Андреас Ретт в 1966 г. В 1983 г. шведский врач Бенгт 
Хагберг на основании наблюдения 35 случаев заболе-
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вания сформулировал основные диагностические кри-
терии. В 1999 г. в семье с тремя детьми с СР впервые 
выделен ген, ответственный за развитие заболева-
ния, – МЕСР2 [4]. Мутации данного гена обнаружи-
ваются у 70–85 % больных с СР. В начале 2000 г. выяв-
лена мутация CDKL5, приводящая к развитию 5 % 
случаев данного заболевания (с атипичным течением). 
Оба гена находятся на Х-хромосоме. Некоторые слу-
чаи СР связаны с мутацией гена FOXG1, расположен-
ного в локусе 14q12 хромосомы 14. Причины осталь-
ных 15 % случаев до настоящего времени остаются 
не до конца изученными [14, 15].

Частота встречаемости СР оценивается как 1 слу-
чай на 10–15 тыс. женского населения [13]. Однако 
среди умственно отсталых пациентов женского пола 
СР встречается в 10 % случаев, а при прогрессирую-
щем слабоумии с ранним дебютом у девочек его часто-
та достигает 30 % [2, 15]. Таким образом, СР по рас-
пространенности занимает 2-е место (после синдрома 
Дауна) среди случаев наследственного слабоумия у де-
вочек.

Заболевание дебютирует в возрастном интервале 
от 6 до 20 мес и в типичных случаях характеризуется 
стадийным течением [6]:

• I стадия – «аутистического регресса», отмечает-
ся в возрасте от 6 до 18 мес: остановка психомоторно-
го развития, замедление роста головы;

• II стадия – «быстрого регресса», от 1,5 до 3 лет: 
регресс развития с потерей целенаправленного ману-
ального праксиса, который замещается патогномо-
ничными стереотипиями, напоминающими «мытье 
рук», «потирание рука об руку», периодическое дотра-
гивание рукой до рта и облизывание;

• III стадия – «псевдостационарная», от 3 до 8 лет, 
характеризуется стабилизацией: состояние достигает 
тяжелой умственной отсталости с аутизмом и на время 
перестает прогрессировать. На этой стадии возможно 
приобретение навыков социального общения, разви-
тие речи (как импрессивной, так и бедной экспрес сив-
ной), увеличение двигательной активности. На этой же 
стадии обычно развивается эпилепсия;

• IV стадия – «поздних двигательных нарушений», 
наблюдается после 8-летнего возраста, проявляясь на-
растанием двигательных расстройств. Больные утра-
чивают способность самостоятельно передвигаться. 
Развивается тетрапарез, постепенно нарастают скелет-
ные деформации. Начинают усиливаться экстрапира-
мидные расстройства – тремор, гиперкинезы, ригид-
ность.

Эпилепсия у пациенток с синдромом Ретта
Симптоматическая эпилепсия нередко встречается 

при СР. Эпилепсия развивается, по данным В. В. Гра-
чева (2001) [3], J. Aicardi (1998) [7], у 70–75 % пациен-
тов; по данным B. Cardoza и соавт. (2011) [8] – в 67 % 

случаев. Возраст дебюта эпилепсии составляет в сред-
нем 4 года и варьирует от 4 мес до 28 лет. Наиболее ха-
рактерны редкие вторично-генерализованные тонико-
клонические приступы – 70 % по данным J. Aicardi 
(1998) [7]. Фокальные приступы отмечаются в 60 % 
случаев, по данным В. В. Грачева (2001) [3]. В исследо-
вании B. Cardoza и соавт. (2011) [8] симптоматическая 
фокальная эпилепсия диагностирована у 60 % боль-
ных, симптоматическая генерализованная – у 40 %. 
При этом генерализованные тонико-клонические 
приступы отмечались в 62 % случаев, фокальные мо-
торные – в 15 %. Большинство фокальных приступов 
происходят из центральных или затылочных областей. 
Характерны фокальные моторные гемиклонические 
приступы, девиация головы и глаз, приступы с вегета-
тивным компонентом в виде апноэ [11]. Также для СР 
типичны рефлекторные приступы, провоцирующиеся 
едой, стрессом, гипервентиляцией; нередко отмечает-
ся аутоиндукция [18]. Частота развития эпилептиче-
ского статуса достигает 40 % [11, 18]. По данным 
К. Ю. Мухина и соавт. (2011), характерно сочетание 
разных типов приступов. Отмечаются генерализован-
ные тонико-клонические (70 %), фокальные мотор-
ные (60 %), тонические, миоклонические приступы, 
атипичные абсансы, атонические приступы, эпилеп-
тический статус [4].

Электроэнцефалографические изменения
У большинства пациентов с СР имеются характер-

ные изменения на электроэнцефалограмме (ЭЭГ). Эпи-
лептиформная активность обычно появляется в возра-
сте около 2 лет [10]. Характерно замедление основной 
активности, отражающее снижение когнитивных функ-
ций. Наблюдается отрицательная динамика в виде ут-
раты физиологических ритмов и появления патологи-
ческих паттернов. Данные изменения включают 
региональную, мультирегиональную и диффузную эпи-
лептиформную активность, а также ритмическую мед-
ленноволновую (тета-) активность (частотой 4–6 Гц) 
в центральных отделах, главным образом в лобно-цен-
тральных [16]. Изменения на ЭЭГ не зависят от типа 
мутации MECP2. В отдельных случаях развивается гипс-
аритмия [17]. Эпилептиформная активность может по-
являться задолго до развития эпилептических приступов 
[16]. Региональная эпилептиформная активность часто 
регистрируется в центральных отделах в виде комплек-
сов острая–медленная волна, пик–волна и по морфо-
логии комплексов нередко соответствует доброкачест-
венным эпилептиформным паттернам детства (ДЭПД) 
с нарастанием представленности во сне [11, 16]. Наибо-
лее часто отмечается сочетание диффузной и региональ-
ной активности, преимущественно в центральных отве-
дениях [3, 10]. Диффузная активность имеет тенденцию 
к нарастанию в фазу медленного сна. Нередко регистри-
руется электрический эпилептический статус медлен-
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ного сна, особенно при раннем дебюте эпилепсии [17]. 
J. Aicardi (1998) отмечает частую амплитудную акценту-
ацию диффузной активности в затылочных отведениях 
и появление там же региональных острых волн [7]. ЭЭГ-
изменения отражают стадийность течения СР: посте-
пенное уменьшение индекса эпилептиформной актив-
ности и нарастание тета-дельта-замедления по мере 
прогрессирования заболевания в IV стадии [3, 9]. 
D. G. Glaze и соавт. (1998) проанализировали данные 
видео-ЭЭГ-мониторинга у 82 пациенток с СР в возрасте 
2–30 лет. Изменения на ЭЭГ были выявлены в 100 % 
случаев. Максимум эпилептиформной активности за-
регистрирован в фазу медленного сна (97 %). Пароксиз-
мальные эпизоды наблюдались в 18 % случаев, причем 
в 6,8 % – эпилептические приступы, остальные 11,2 % 
расценены как неэпилептические пароксизмы. У 36 % 
пациентов в ходе видео-ЭЭГ-мониторинга были впер-
вые выявлены эпилептические приступы. Авторы ре-
зюмируют, что не все пароксизмальные состояния 
при СР являются эпилептическими приступами, а ви-
део-ЭЭГ-мониторинг с включением сна обязателен 
при СР, поскольку позволяет дифференцировать между 
собой состояния эпилептической и неэпилептической 
природы [12].

Результаты собственного исследования
В исследование были включены 11 больных жен-

ского пола в возрасте от 3 до 23 лет с генетически ве-
рифицированным СР (мутация МЕСР2), у 1 пациентки 
выявлен мозаицизм и относительно легкое течение СР. 
Длительность наблюдения – с 2006 по 2015 г.

Целью исследования явилось изучение анамнести-
ческих, клинических, ЭЭГ и нейровизуализационных 
особенностей у пациенток с СР, вызванным мутацией 
МЕСР2. Данные суммированы в табл. 1.

Клинико-анамнестические данные. У 6 из 11 больных 
ранний анамнез не был отягощен. В остальных случаях 
отмечалась перинатальная энцефалопатия, причем 
2 девочки были недоношенными, 1 родилась в срок 
с асфиксией и 2 родились в срок с признаками цере-
бральной ишемии. До дебюта СР 3 пациентки (2 недо-
ношенные и 1 доношенная) развивались с задержкой, 
отмечались гипертонус, гиперрефлексия; в связи с за-
держкой развития поставлен диагноз ДЦП. У одной 
из них СР и в дальнейшем сочетался с кли нической 
картиной ДЦП (в форме спастической диплегии). Еще 
2 больным диагноз ДЦП был первоначально установ-
лен, но после проведения генетического исследования 
с выявлением СР диагноз был изменен. Одна больная 

Таблица 1. Анамнестические, клинические, нейрорадиологические данные у наблюдаемых пациенток

Параметр Характеристика, число больных

Анамнез
Перинатальный анамнез не отягощен – 6.
Гипоксия-асфиксия – 5.
Недоношенность – 2

Развитие до дебюта СР

Нормальное – 7.
Детский церебральный паралич (ДЦП) – 4.
Задержка эмоциональных реакций и предречевого развития – 1.
Нормальные познавательная активность, эмоциональные реакции, речевое развитие – 10

Возраст дебюта, мес 6; 8; 8; 2; 12; 22; 18; 19; 24; 36;
без явного периода регресса – 1 пациентка

Средний возраст дебюта, мес 16

Дебютные проявления
Аутистические черты (потеря контакта, интереса к окружающему, стереотипии) – 6.
Регресс моторного развития – 2.
В равной степени аутизм + регресс моторного развития – 3

Ведущий клинический симптомо-
комплекс

Пирамидно-экстрапирамидные расстройства (тетрапарез + гиперкинезы) – 5.
ДЦП – 1.
Атактико-гипотонический синдром – 5.
Эпилепсия – 6.
Аутизм – 11

Исход (на 2015 г.) 

Способность самостоятельно ходить – 4.
Способность говорить (отдельные слова, фразы, односложно отвечать на вопросы) – 6.
Способность выполнять инструкции – 7.
Летальный исход – 1 (в возрасте 14 лет): дыхательные нарушения, длительная искусственная 
вентиляция легких, полиорганные нарушения

Данные магнитно-резонансной 
томографии (МРТ) 

Корково-подкорковая атрофия – 5.
Корково-подкорковая атрофия + перивентрикулярная лейкомаляция (ПВЛ) – 2.
ПВЛ – 2.
Норма – 2
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до 3 лет развивалась относительно нормально, исклю-
чая гиперактивность и своеобразие поведения в дет-
ском коллективе [1], после 3 лет поведенческие изме-
нения стали нарастать с развитием клинической 
картины шизофрении. Этот диагноз был пересмотрен 
только в 22 года, когда в связи с прогрессированием 
дрожательного паралича было проведено генетическое 
обследование и выявлена типичная мутация СР. Одна 
пациентка не имела четкого периода регресса, у нее на-
блюдали картину умственной отсталости, резко усилив-
шуюся после дебюта эпилепсии в 11 лет. Таким обра-
зом, только у 6 больных в нашем исследовании 
диагностика СР не вызывала трудностей, так как кли-
ническая картина была типичной: нормальное разви-
тие – аутистический регресс с характерными стереоти-
пиями – четкая стадийность течения. Остальные 
5 больных имели сопутствующий неврологический 
или когнитивный дефицит, и до периода аутистическо-
го регресса течение болезни у них не было классиче-
ским, несмотря на типичную мутацию СР у всех паци-
енток. Единственная в нашем исследовании больная 
с мозаичной формой мутации МЕСР2 имела типичное 
течение СР с выраженным аутизмом, скудным словар-
ным запасом, множественными стерео типиями, слож-
ностью переключения, усиливаю щимися при тревож-
ности, однако в более легкой фор ме – после 
длительного периода адаптации с ней можно устано-
вить контакт, выполняет некоторые инструкции, с по-
мощью взрослого может рассказать короткое стихотво-
рение наизусть, развиты навыки самообслуживания. 
У 6 девочек основным проявлением заболевания в де-
бюте был аутистический регресс: утрата интереса 
к окружающему и глазного контакта, развитие харак-
терных стереотипий, регресс речевого развития. У 2 
девочек сначала произошел регресс моторного развития 
в виде астазии-абазии. Психическое и речевое развитие 
при этом соответствовало норме, вплоть до появления 
предложений в речи и формирования навыков мелкой 
моторики. И лишь спустя несколько месяцев развивал-
ся аутизм в виде распада речи и замещения навыков 
самообслуживания стерео типиями. Состояние 1 боль-
ной прогрессивно ухудшалось, участились дыхательные 
нарушения, в резуль тате которых девочка неоднократ-
но находилась в отделении реанимации на аппаратном 
дыхании; развились полиорганная недостаточность, 
кома, наступил летальный исход.

Данные генетики. В 9 из 11 случаев СР диагности-
рован молекулярно-цитогенетическим методом. Двум 
больным был проведен хромосомный микроматрич-
ный анализ. Примечательно, что у 1 ребенка с пре-
обладанием двигательных нарушений хромосомный 
микроматричный анализ выявил также сопутствую-
щее заболевание – наследственную нейросенсорную 
полиневропатию 1-го типа (Шарко–Мари–Тута), уна-
следованную от отца (дупликация 17p11.2–12).

Эпилепсия. Возраст дебюта приступов варьировал 
от 1 года до 7 лет, в среднем составляя 3,9 года. У на-
ших пациенток выявлены следующие типы приступов: 
фокальные моторные – 26,6 %, вторично-генерализо-
ванные тонико-клонические – 26,6 %, атипичные 
абсансы с миоклонусом век – 6,6 %, тонические – 
6,6 %, миатонические – 6,6 %, миоклонические – 
6,6 %, версивные – 13,3 %, эпилептический статус – 
6,6 %. Генерализованные приступы встречались в 60 % 
случаев, фокальные – в 40 % (табл. 2).

Изменения на ЭЭГ. В большинстве случаев (у 9 па-
циенток) были выявлены изменения на ЭЭГ, и только 
у 2 больных ЭЭГ-картина соответствовала возрастной 
норме (табл. 3). У 5 пациенток наблюдали замедление 
основной активности. У 4 девочек выявили эпизоды 
периодического регионального замедления, чаще 
в лобно-центральных отделах, а у 1 из них – периоди-
ческую ритмическую лобную и затылочную дельта-
активность. В 2 случаях регистрировали региональную 
эпилептиформную активность, в 1 из которых она 
сочеталась с диффузной эпилептиформной активно-
стью. В последнем случае эпилептиформные измене-
ния соответствовали ДЭПД. У 5 пациенток регист-
рировали мультирегиональную эпилептиформную 
активность, которая в 2 случаях сочеталась с диффуз-
ной эпилептиформной активностью. На фоне анти-
эпилептической терапии у 3 пациенток отмечали поло-
жительную динамику на ЭЭГ, при этом у 1 из них 
фоновая активность соответствовала возрастной норме.

Нейровизуализация. МРТ не выявила структурных 
изменений у 1 больной (с мозаичной формой МЕСР2), 
и в 1 случае МРТ не проводили и при компьютерной то-
мографии изменений не выявлено. У 7 пациенток отме-
чали корково-подкорковую атрофию, из них у 3 – в со-
четании с ПВЛ, которая в 100 % случаев коррелирует 
с гипоксически-ишемическим поражением в перинаталь-
ном периоде и выявлена у девочек с задерж кой развития, 
наблюдавшейся в доклинический период (см. табл. 1).

Терапия. При назначении антиэпилептической терапии 
улучшение наблюдали во всех случаях. При этом устойчи-
вая клинико-ЭЭГ-ремиссия была достигнута у 2 больных. 

Таблица 2. Формы эпилепсии и типы приступов в группе обследован-
ных пациенток

Параметр Характеристика, число больных

Форма эпилепсии
Симптоматическая генерализован-
ная – 1.
Симптоматическая фокальная – 5

Эпилептические приступы

Редкие ВГСП – 5.
Фокальные моторные – 4.
Атипичные абсансы – 1.
Миоклонические – 2.
Версивные – 2.
Миатонические – 1.
Тонические –1



2
0

1
6

 1ТОМ 11 / VOL. 11

27

О
р

и
г

и
н

а
л

ь
н

ы
е

 
с

т
а

т
ь

и

ДЕТСКОЙ 
НЕВРОЛОГИИ
Р У С С К И Й 
Ж У Р Н А Л CHILD

NEUROLOGY
R U S S I A N
J O U R N A L  o f

Еще у 4 отмечали уменьшение частоты приступов более 
чем на 50 %; у 1 пациентки частота приступов уменьшилась 
менее чем на 50 %. В 1 случае антиэпилептическую тера-
пию не назначали по просьбе родителей, поскольку у де-
вочки отмечаются редкие (1–2 раза в год) фокальные мо-
торные приступы и выраженные нарушения глотания.

Среди антиэпилептических препаратов применя-
ли: препараты вальпроевой кислоты (2 случая) – тера-
певтический эффект в виде урежения приступов 
на 50 % и более; леветирацетам (4 случая) – снижение 
частоты приступов на 50 % и более; топирамат (3 слу-
чая) – медикаментозная ремиссия была достигнута 
у 2 пациенток и снижение частоты приступов на 50 % – 
у 1 больной. В 1 случае пациентке с резистентной эпи-
лепсией назначали комбинацию леветирацетама, то-
пирамата, зонеграна, клоназепама с эффектом в виде 
купирования ночных приступов и снижения частоты 
дневных приступов менее чем на 50 %.

Стойкая медикаментозная ремиссия достигнута 
только на фоне монотерапии топираматом. У 1 боль-
ной длительная ремиссия (6 лет) отмечалась при 
приеме карбамазепина в суточной дозе 15 мг / кг / сут. 
Однако затем произошел рецидив, и течение эпилеп-
сии стало тяжелым и резистентным к терапии. Од-
нократно развился эпилептический статус в возрасте 
9 лет. В результате длительного подбора терапии до-
стигнуто улучшение на 50 % на низких дозах топи-
рамата.

Заключение
В нашем исследовании эпилепсия диагностиро-

вана у 6 (54,5 %) пациенток: в 5 случаях – симптома-
тическая фокальная, в 1 – симптоматическая генера-
лизованная. Дебют эпилепсии отмечен в возрасте 
от 1 года до 7 лет (средний возраст – 3 года 9 мес). 
Генерализованные эпилептические приступы наблю-
дали в 60 % случаев, фокальные – в 40 %. Изменения 
на ЭЭГ выявлены у 9 больных, у 5 отмечено замедле-
ние основной активности, у 2 – региональная эпилеп-
тиформная активность, у 1 – диффузная эпи леп-
тиформная активность, соответствующая ДЭПД. 
У 5 пациенток регистрировалась мультирегиональная 
эпилептиформная активность.

Для лечения эпилепсии применяли вальпроевую 
кислоту, леветирацетам, карбамазепин, топирамат, зо-
негран, клоназепам. Стойкая медикаментозная ремис-
сия достигнута у 1 больной, эффект в виде урежения 
приступов на 50 % и более – у 3, менее чем на 50 % – 
у 1. В 1 случае антиэпилептическую терапию не прово-
дили по желанию родителей пациентки. Наша выбор-
ка является случайной и недостаточно большой, чтобы 
делать выводы об эффективности терапии. Однако 
наши данные согласуются с данными других исследо-
вателей в отношении возраста дебюта эпилепсии, ти-
пов приступов, изменений на ЭЭГ [3, 4, 7–9, 12].

Таблица 3. Изменения на ЭЭГ у наблюдаемых пациенток

Эпилептиформная активность Число 
больных

Региональная 1

Диффузная 3

Мультирегиональная 3

В виде ДЭПД 1

Пробеги быстроволновой активности 1

Региональное замедление 3

FIRDA, OIRDA 3

Примечание. FIRDA – лобная перемежающаяся ритмическая 
дельта-активность (frontal intermittent rhythmic delta activity); 
OIRDA – перемежающаяся ритмическая дельта-активность 
в затылочной области (occipital intermittent rhythmic delta activity).
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Недостаточность орнитинтранскарбамилазы – истинная причина 
«родового проклятия». Описание клинического случая

Ж. Ш. Багомедова, А. С. Котов, М. Н. Борисова, М. В. Пантелеева, Н. В. Журкова,
А. А. Бёме, Ю. Ю. Коталевская, О. С. Миронова, И. В. Ражева

ГБУЗ МО «Московский областной научно-исследовательский клинический институт им. М. Ф. Владимирского»;
Россия, 129110, Москва, ул. Щепкина, 61 / 2

Контакты: Алексей Сергеевич Котов 79262848115@ya.ru

Недостаточность орнитинтранскарбамилазы (гипераммониемия II типа) – Х-сцепленное метаболическое нарушение цикла мо-
чевины, вызванное мутациями гена OTC, кодирующего орнитинтранскарбамилазу. Изменения нервной системы обусловлены де-
генеративными процессами в сером и белом веществе больших полушарий головного мозга. Авторы описывают годовалого маль-
чика с недостаточностью орнитинтранскарбамилазы с дебютом заболевания на первом году жизни. Заболевание проявлялось 
отказом от пищи, рвотой, вялостью вплоть до летаргии с расстройством сознания, судорожным синдромом, отказом от упот-
ребления мясной пищи в межприступный период, задержкой психомоторного развития. Ребенок был госпитализирован в детское 
реанимационное отделение в тяжелом состоянии, без сознания, с острой неврологической симптоматикой. Клиническая карти-
на, результаты инструментального и лабораторного обследований и наличие отягощенной наследственности явились основани-
ем для предположения наследственного генеза заболевания. В условиях детского реанимационного отделения пациенту проводили 
интенсивную терапию, не имевшую эффекта. Смерть наступила на 5-е сутки госпитализации. Для верификации диагноза было 
проведено патологоанатомическое вскрытие, на основании которого установлена непосредственная причина смерти. В качест-
ве подтверждающих диагностических методов рассматриваются тандемная масс-спектрометрия и ДНК-диагностика.

Ключевые слова: орнитинтранскарбамилаза, цикл мочевины, дефицит фермента, наследственные болезни обмена веществ, ди-
агностика, лечение
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ORNITHINE TRANSCARBAMYLASE DEFICIENCY – THE REAL CAUSE OF “FAMILY CURSE”.
A CASE REPORT

Zh. Sh. Bagomedova, A. S. Kotov, M. N. Borisova, M. V. Panteleeva, N. V. Zhurkova,
A. A. Byome, Yu. Yu. Kotalevskaya, O. S. Mironova, I. V. Razheva

M. F. Vladimirsky Moscow Regional Research Clinical Institute; 61 / 2 Shchepkina St., Moscow, 129110, Russia

Ornithine transcarbamylase deficiency (type II hyperammonemia) – X-linked metabolic disorder of the urea cycle, caused by mutations 
of the gene encoding ornithine transcarbamylase (OTC). Changes to the nervous system caused by degenerative processes in the gray and white 
matter of the cerebral hemispheres. The authors describe 1-year-old boy with ornithine transcarbamylase deficiency as a clinical example, with 
the onset of the disease in the first year of life, with refusal of food, vomiting, weakness and tiredness progressing to lethargy and unconscious-
ness, convulsive seizures, refusal from meat in the interictal period, delayed of psychomotor development. The child was admitted to the children’s 
intensive care unit in serious condition, unconscious with severe neurological symptoms. The clinical picture, the results of instrumental and 
laboratory examination and the presence of family history were the basis for the assumption of the hereditary origin of the disease. Genetic 
further examination was planned. In the context of children’s intensive care unit, the patient was undergoing of intensive therapy, which had 
no effect. Death occurred on the 5th day of hospitalization. To verify the diagnosis post-mortem autopsy was conducted, based on which was 
installed the immediate cause of death. In confirming the diagnosis is considered as tandem mass spectrometry, and DNA diagnostics.

Key words: ornithine transcarbamylase, urea cycle, deficiency, hereditary metabolic diseases, diagnostics, treatment

Введение
Наследственные нарушения метаболизма амино-

кислот, органических кислот и дефекты митохондри-
ального β-окисления представляют одну из обширных 
групп наследственных болезней обмена веществ 
(НБОВ) (более 100 нозологических единиц). Боль-
шинство заболеваний этой группы манифестируют 
в раннем детском возрасте, характеризуются острым 

течением и часто сопровождаются поражением нерв-
ной системы. Дефицит активности фермента орнитин-
транскарбамилазы, впервые описанный в 1962 г., 
встречается с частотой 1 случай на 30 тыс. мальчиков 
[10, 12]. Мужчины гемизиготны по гену OTC, кодиру-
ющему орнитинтранскарбамилазу, и, следовательно, 
при наличии мутации в нем имеют выраженную кли-
ническую картину. Поскольку ген OTC подвергается 
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случайной инактивации в Х-хромосоме, женщины 
мозаичны по экспрессии мутации и могут иметь боль-
шое разнообразие функций фермента и клинической 
тяжести болезни. Точная встречаемость женщин-но-
сительниц с наличием клинических проявлений не-
известна [4, 13]. Ген OTC человека локализуется в ко-
ротком плече X-хромосомы [11]. Недостаточность 
орнитинтранскарбамилазы (OMIM 311250) имеет Х-
сцепленный рецессивный тип наследования, в связи 
с различной степенью выраженности проявлений у ге-
терозиготных женщин не исключен Х-сцепленный 
доминантный тип наследования. У лиц мужского по-
ла с неонатальной и инфантильной формами заболе-
вания отмечается ранний летальный исход. Первич-
ным биохимическим дефектом при этой патологии 
аминокислотного обмена является дефицит активнос-
ти орнитинтранскарбамилазы, вызывающий тяжелую 
гипераммониемию в неонатальном периоде. Данный 
фермент обеспечивает образование из орнитина и кар-
бамоилфосфата аминокислоты цитруллина – пред-
шественника аргинина [15]. Для пациентов с на-
рушениями цикла мочевины аргинин становится 
незаменимой аминокислотой, отсутствие которой 
в диете сопровождается гипераммониемией и / или 
гиперглутаминемией. Недостаточность орнитинтранс-
карбамилазы митохондриального матрикса в печени 
(активность фермента в кишечнике и в почках незна-
чительна) ведет к нарушению биосинтеза цитруллина 
и сопровождается накоплением метаболитов глутами-
на и аланина. При этом глутамин выполняет функцию 
короткодействующего буфера ионов аммония. Когда 
этот механизм насыщается, концентрация ионов ам-
мония в плазме быстро увеличивается до уровня, вы-
зывающего энцефалопатию, которая является следст-
вием отека головного мозга и набухания астроцитов. 
Это обусловлено внутриглиальным повышением кон-
центрации глутамина, приводящим к осмотическому 
накоплению воды в клетках. Гипераммониемия сопро-
вождается повышением концентрации оротовой кис-
лоты в моче [6]. Уровень ионов аммония в плазме 
> 200 мкмоль / л может вызывать поражение головного 
мозга в виде дегенеративных процессов в сером и бе-
лом веществе его больших полушарий. Описана цереб-
ральная (но не церебеллярная) атрофия. Обнаружива-
ются множество аномальных астроцитов, бледность 
ядер, изменения в цитоплазме нейронов. Тяжесть по-
ражения обусловлена как степенью, так и длитель-
ностью повышения концентрации аммония и глута-
мина в крови [1, 3, 5, 9].

Метаболический криз развивается в течение 24–72 ч 
(первые дни) после родов при неонатальной форме, 
на первом году жизни – при инфантильной форме не-
достаточности орнитинтранскарбамилазы, а также 
в более позднем возрасте. Юношеские формы с ча-
стичной недостаточностью фермента могут прояв-

ляться полной симптоматикой во время приступа. 
При инфантильной форме заболевания возникнове-
ние кризов часто связано с началом введения прикор-
ма с большим содержанием белка. Болезнь проявля-
ется рекуррентной рвотой, летаргией, комой на фоне 
гипеpаммониемии и респираторного алкалоза с сопут-
ствующими гипервозбудимостью, сопором, диспноэ, 
судорогами, атаксией, мышечной гипотонией. Часто 
повторяющиеся кризы сопровождаются развитием 
умственной отсталости, задержкой физического раз-
вития. Многие больные переходят к самоограничению 
в белковой пище [6].

Клиническое наблюдение
Пациент Х., 1 год (2014 г. р.). Ребенок от 3-й бере-

менности, протекавшей с гестозом, периодическим по-
вышением уровня глюкозы в крови (со слов родителей, был 
установлен диагноз гестационного сахарного диабета); 
от третьих самопроизвольных родов со стимуляцией, 
на сроке 40–41 нед; закричал сразу. При рождении масса 
тела 3750 г, рост 55 см, показатель по шкале Апгар 8 / 10 
баллов. Выписан из родильного дома на 3-и сутки.

Из семейного анамнеза известно, что 1-я беремен-
ность завершилась самопроизвольными родами; ребенок 
с рождения наблюдался неврологом с диагнозом «внутри-
черепная гипертензия» (со слов родителей), умер в воз-
расте 9 мес. Патологоанатомическое вскрытие не про-
водили, диагноз, со слов родителей, – менингоэнцефалит. 
Вторые беременность и роды физиологические. Мальчик 
(возраст на период получения данных 2 года 3 мес) здо-
ров, психомоторное и речевое развитие по возрасту.

Анамнез заболевания: ребенок с рождения наблюдал-
ся неврологом по поводу перинатального поражения 
цент ральной нервной системы, гипертензионно-гидро-
цефального синдрома. Раннее развитие с темповой за-
держкой: голову держал с 3,5–4 мес, сидел самостоя-
тельно с 7,5 мес. Стоял у опоры, но не ходил. Находился 
на искусственном вскармливании с рождения, прикорм 
введен по возрасту. Со слов родителей, с возрас та 6 мес 
у ребенка периодически отмечали повышение темпера-
туры тела выше 38 °С, наблюдали катаральные явления 
различной степени выраженности. В апреле 2015 г. на-
ходился на стационарном лечении в Центральной район-
ной больнице (ЦРБ) по поводу ларингита (со слов роди-
телей). Утром 13.06.2015 проснулся вялым, отказался 
от еды, отмечался судорожный приступ с заведением 
глазных яблок кверху и запрокидыванием головы; госпи-
тализирован в ЦРБ. По данным выписки из истории бо-
лезни, в биохимическом анализе крови выявляли снижение 
уровня кальция до 0,45 ммоль / л, повышение печеночных 
ферментов. Проведена компьютерная томография (КТ) 
головного мозга: картина наружной гидроцефалии; ано-
малия развития черепа. На фоне инфузионной, дегидра-
тационной и нейрометаболической терапии состояние 
улучшилось. На 10-е сутки выписан домой.
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ЭЭГ от 22.06.2015: основная активность сформиро-
вана в пределах возрастной нормы. Умеренные диффузные 
общемозговые изменения биоэлектрической активности. 
Эпилептиформной активности не зарегистрировано.

В течение следующих 4 мес жалоб не было, однако 
ребенок отказывался от мясной пищи. В начале ноября 
2015 г., со слов родителей, перенес острую респиратор-
ную вирусную инфекцию с лихорадкой до 38,2 °С в тече-
ние 2 дней, отмечали снижение аппетита. Находился 
на амбулаторном лечении. Со слов матери, в ночь с 15 
на 16 ноября несколько раз отмечали срыгивание. Утром 
16.11.2015 проснулся вялым, апатичным, отказывался 
от еды, однократно была рвота, отмечали подергивания 
в левой ноге, запрокидывание головы, не реагировал 
на свое имя. Госпитализирован по месту жительства 
в педиатрическое отделение. При поступлении: состоя-
ние тяжелое, положительный симптом Кернига, голова 
запрокинута назад, тонус повышен по спастическому 
типу. 

Клинический анализ крови от 16.11.2015: лейкоцитоз 
до 14,5 × 109 / л (при норме (7–11) × 109 / л), умеренная 
лимфопения до 38,7 % (при норме 45–65 %). Биохими-
ческий анализ крови: умеренное увеличение уровней ала-
нинаминотрансферазы до 45 Ед / л (при норме до 40 Ед / л), 
аспартатаминотрансферазы (АСТ) до 51 Ед / л (при нор-
ме до 40 Ед / л). В анализе спинномозговой жидкости ре-
акция Панди +, остальные показатели в пределах нормы. 
При КТ головного мозга получены данные об асимметрич-
ной (левосторонней) смешанной гидроцефалии головного 
мозга. Проведена рентгенография легких – изменений 
не выявлено. Лечение: инфузионная симптоматическая, 
антибактериальная, гормональная терапия. 

Для дальнейшего обследования и лечения ребенок 
переведен в педиатрическое отделение МОНИКИ 
им. М. Ф. Владимирского (по тяжести состояния в дет-
ское реанимационное отделение (ДРО)). При поступле-
нии в ДРО общее состояние очень тяжелое. Сознание 
нарушено – кома II–III степени. Отмечали гипертонус 
в конечностях, зрачки широкие, равные, фотореакции 
отсутствуют, парез взора влево. Кожные покровы блед-
ные, сухие, тоны сердца ритмичные. Гипертермия 
до 42 °С. Частота сердечных сокращений 180 уд / мин. 
Артериальное давление 121 / 79 мм рт. ст., дыхание са-
мостоятельное, частота дыхательных движений 48–50 
в минуту, аускультативно проводится во все отделы, 
немного ослаблено в нижних отделах, хрипов нет. Живот 
мягкий, не вздут. Рвота с примесью кофейной гущи. Ре-
бенок интубирован назотрахеально. Отмечено наличие 
симптома Кернига с 2 сторон, девиация головы влево. 
Тонус в конечностях снижен. Угнетение сухожильных 
рефлексов, отсутствие глубоких рефлексов со слизистых 
оболочек, корнеальных рефлексов, зрачковых реакций. 
Скрининг на инфекции (цитомегаловирус, вирус просто-
го герпеса, вирус Эпштейна–Барр, вирус ветряной оспы, 
вирус краснухи, микоплазмы, уреаплазмы, токсоплаз-

мы, хламидии, микобактерии туберкулеза, грибы рода 
Candida) дал отрицательный результат. 

В биохимическом анализе крови отмечено незначи-
тельное повышение содержания АСТ до 59 Ед / л (при нор-
ме до 40 Ед / л), креатинкиназы до 654 Ед / л (при норме 
25–200 Ед / л), тенденция к гипергликемии – 6,9 ммоль / л 
(при норме 3,3–6,1 ммоль / л). По данным коагулограм-
мы – гипофибриногенемия (1,97 г / л), снижение протром-
биновой активности по Квику до 63 % (при норме 70–
140 %). В анализе ликвора выявлено повышение уровня 
глюкозы до 4,9 ммоль / л (при норме 2,75–3,75 ммоль / л). 
Посев мочи на флору и чувствительность к антибиоти-
кам показал отсутствие бактерий в моче. На электро-
кардиограмме от 17.11.2015: синусовая тахикардия 
166 уд / мин. Вертикальное направление электрической 
оси сердца. Неполная блокада правой ножки пучка Гиса. 
Преобладание электрической активности правых отде-
лов сердца. По данным КТ головного мозга от 18.11.2015: 
череп асимметричен, с некоторым уменьшением объема 
левой гемисферы. Отмечено уменьшение объема вещест-
ва головного мозга левой гемисферы, преимущественно 
на уровне лобной и в меньшей степени теменной долей. 
На этом фоне вещество головного мозга с обеих сторон 
диффузно пониженной плотности (с отсутствием диф-
ференциации на серое и белое вещество), изменения более 
выражены на уровне левой гемисферы (височной и темен-
ной областей, в меньшей степени затылочной доли). 
С обеих сторон дополнительных объемных образований 
не обнаружено. Отмечается дислокация срединных 
структур влево на 2,3 мм. Желудочки мозга: IV желудо-
чек не расширен, III – умеренно расширен, боковые – 
асимметричны, левый умеренно расширен во всех отде-
лах. Базальные цистерны дифференцируются, широкие. 
Борозды субарахноидального пространства вдоль кон-
векситальной поверхности левой лобной доли расширены, 
на остальном протяжении сглажены (рис. 1).

Рис. 1. КТ головного мозга пациента Х.
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При сопоставлении с записанной на диск КТ голов-
ного мозга от 13.06.2015 (диск предоставлен 20.11.2015) 
определяется динамика изменений в виде уменьшения 
объема лобной, височной и прилежащих отделов темен-
ных областей слева; диффузного уменьшения плотности 
и снижения дифференциации вещества головного мозга 
на отмеченных выше уровнях; расширения всех желудоч-
ков головного мозга (преимущественно левого бокового); 
сглаженности борозд субарахноидального пространства 
на отмеченных выше уровнях. Костно-деструктивных, 
костно-травматических изменений не отмечено. Раз-
витые околоносовые пазухи пневматизированы.

Ребенок и родители были проконсультированы врачом-
генетиком. Составлена родословная семьи (рис. 2): старший 
сибс мужского пола умер в возрасте 9 мес (диагноз, со слов 
родителей, – менингоэнцефалит; раннее развитие с задер-
жкой, внутричерепная гипертензия). Родной брат матери 
пробанда умер в возрасте 1 года, причина неизвестна. Двое 
родных братьев бабушки пробанда по материнской линии 
умерли в возрасте до 2 лет, причина неизвестна (все эти 
случаи выделены на рис. 2 голубым цветом).

Клинико-генеалогический анализ и клиническая кар-
тина заболевания у пробанда позволили предположить 
наследственное заболевание, вероятно из группы НБОВ. 

Даны рекомендации по дополнительному обследованию: 
тандемная масс-спектрометрия крови, определение орга-
нических кислот мочи, исследование кариотипа, ультра-
звуковое исследование органов брюшной полости.

Лечение, проведенное пациенту Х. за время нахожде-
ния в ДРО МОНИКИ им. М. Ф. Владимирского: цефтри-
аксон 1000 мг / сут, амикацин 100 мг / сут, дексаметазон 
18 мг / сут, тиопентал натрия 500 мг / сут (18.11.2015), 
вальпроевая кислота 180 мг / сут, ацикловир 540 мг / сут, 
пентаглобин 45 мл № 2 (18.11.2015 и 19.11.2015), допамин 
4 % 1,6 мл (20.11.2015 и 21.11.2015), интерферон α-2b 
150 тыс. МЕ, преднизолон 30 мг (21.11.2015), парацета-
мол, инфузионная, симптоматическая терапия. Интен-
сивная терапия в течение 5 сут в условиях ДРО эффекта 
не имела. Несмотря на проводимое лечение, 22.11.2015 
в 7 ч 30 мин у ребенка наступила остановка сердечной 
деятельности. Реанимационные мероприятия проводили 
в течение 30 мин без эффекта. В 8 ч 00 мин констати-
рована биологическая смерть. При патологоанатомиче-
ском исследовании выявлено органическое поражение 
головного мозга с уменьшением левого полушария в 1,5 
раза по сравнению с правым, сглаженностью борозд, 
уплощением извилин, асимметрией боковых желудочков, 
умеренным расширением левого бокового и III желудоч-
ков (рис. 3). Масса головного мозга – 1000 г. Гистологи-
чески: перицеллюлярный, периваскулярный отек. В коре 
и белом веществе пролиферация астроцитов. Тяжелые 
дистрофические изменения нейронов, кортикальная 
и субкортикальная атрофия. Очаги глиоза.

Также при гистологическом исследовании внутрен-
них органов выявлены изменения в сердце в виде белковой 
дистрофии кардиомиоцитов. Отек интерстиция мио-
карда. В легких – дистелектаз, полнокровие меж-
альвеолярных перегородок. В печени (рис. 4) – белковая 
и мелкокапельная жировая дистрофия гепатоцитов 
центральной зоны (масса печени 440 г при возрастной 

Рис. 2. Генеалогическое древо пациента Х.

Рис. 3. Головной мозг пациента Х. (асимметрия правого и левого полушарий)
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норме 325 г, размер 18 × 11 × 9 × 5 см). В почках – 
острое венозное полнокровие, белковая дистрофия эпи-
телия почечных канальцев. В селезенке – полнокровие 
красной пульпы. Лимфоидные фолликулы нормальных 
размеров, без центров размножения. В вилочковой же-
лезе – инверсия слоев, тельца Гассаля различных разме-
ров, слоистые, некоторые содержат клеточный детрит, 
расположены преимущественно в мозговом слое. Меж-
дольковые перегородки широкие, содержат немногочис-
ленные жировые клетки.

Установлен патологоанатомический диагноз, ко-
торый совпадал с клиническим. Основной диагноз: на-
следственная органическая метаболическая энцефало-
патия: кортикальная и субкортикальная атрофия левой 
гемисферы головного мозга (лобной и теменной долей), 
очаговый глиоз и мелкие очаги некроза в белом веществе, 
асимметричная внутренняя гидроцефалия (умеренное 
расширение левого бокового и III желудочков). Белковая 
и мелкокапельная жировая дистрофия печени (масса 
440 г при возрастной норме 325 г). Осложнения основно-
го заболевания: статус острых симптоматических су-
дорожных приступов. Катаральный трахеобронхит 
в стадии реконвалесценции. Очаговые паравертебраль-
ные ателектазы легких. Кровоизлияние в мягкие ткани 
правой подключичной области и переднего средостения 
справа (состояние после катетеризации правой подклю-
чичной вены от 17.11.2015). Отек головного мозга. Со-
путствующие заболевания: брахидактилия.

Результаты назначенного генетиком обследования 
получены 23.12.2015. По данным тандемной масс-спек-
трометрии крови выявлено снижение концентрации ци-
труллина – 2,503 мкмоль / л (при норме 5–65 мкмоль / л). 
По данным исследования органических кислот мочи от-
мечено повышение концентрации 2-гидроксиизобутира-
та, 3-гидроксибутирата, 4-гидроксифенилацетата, 
2-оксоглутаровой, 3-гидроксиизовалериановой, адипи-
новой, фумаровой, глутаровой, метилмалоновой, орото-
вой кислот, лактата, пирувата, сукцината, этилмало-
ната. Результат цитогенетического исследования 
от 01.12.2015: 46, ХY – нормальный мужской кариотип.

Обсуждение
С учетом полученных результатов лабораторных 

исследований, планировалось дополнительное обсле-
дование семьи:

1) ДНК-диагностика – секвенирование гена OTC 
в лаборатории НБОВ Медико-генетического научно-
го центра (МГНЦ) (материал исследования – сухие 
пятна крови пробанда) в целях верификации диагноза, 
уточнения прогноза потомства; обследование сибса 
пробанда, учитывая тип наследования и мужской пол 
сибса, а также клинический полиморфизм заболева-
ния, в том числе возможность сочетания в одной семье 
неонатальной, инфантильной и ювенильной форм;

2) биохимическое обследование старшего сибса 
и матери пробанда (NH4

+, азот мочевины в крови), ко-
торое не было осуществлено ввиду отсутствия довери-
тельного контакта с родителями и, соответственно, 
подтверждения согласия на обследование. Дифферен-
циальную диагностику первоначально проводили 
между генерализованной вирусно-бактериальной ин-
фекцией, одним из проявлений которой мог быть се-
розный менингоэнцефалит, и НБОВ с превалирова-
нием клиники энцефалопатии. Отрицательные 
результаты анализа крови и ликвора на инфекции 
методом полимеразной цепной реакции, а также на-
личие отягощенной наследственности давали возмож-
ность с большей долей вероятности предположить 
наследственный обменный генез органического по-
ражения центральной нервной системы, что и было 
подтверждено с помощью биохимической лаборатор-
ной диагностики и данных патологоанатомического 
исследования, при котором были выявлены органи-
чес кое поражение головного мозга с уменьшением 
массы левого полушария в 1,5 раза по сравнению 
с правым; белковая и мелкокапельная жировая дис-
трофия печени. Признаков менингоэнцефалита обна-
ружено не было. Среди НБОВ дифференциальный 
диагноз проводили между аминоацидопатиями (в том 
числе дефекты цикла мочевинообразования), органи-
ческими ацидуриями (множественная карбоксилазная 
недостаточность, изовалериановая ацидемия, пропи-
оновая, глутаровая, метилмалоновая ацидурии), де-
фектами митохондриального β-окисления жирных 
кислот, болезнью Лея и другими митохондриальными 
заболеваниями, дефектами метаболизма карнитина. 
Для верификации диагноза были проведены тандем-
ная масс-спектрометрия крови, исследование органи-
ческих кислот мочи в лаборатории НБОВ МГНЦ.

Учитывая форму заболевания, можно предполо-
жить одну из возможных тактик лечения. При остро 
развивающейся гипераммониемии требуется немедлен-
ное измерение концентрации ионов аммония в плазме. 
Если оно превышает контроль в 3 и более раз, ребенку 
однократно (из-за высокой токсичности) вводят в те-
чение более 90 мин бензоат натрия 0,25 г / кг или 

Рис. 4. Патологические изменения печени у пациента Х.
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5,5 г / м2, фенилацетат натрия 0,25 г / кг или 5,5 г / м2, 
10 % аргинин гидрохлорид 2 мл / кг или 4,0 г / м2 в 10 % 
растворе глюкозы (400–600 мл / м2). Поскольку это ле-
чение может сопровождаться рвотой, в течение первых 
15 мин рекомендуют введение противорвотных средств. 
Лечение проводят на фоне полного запрета на посту-
пление азотсодержащих веществ реr os или внутривен-
но. Необходимое для энергетических затрат количество 
калорий (80–100 ккал / кг / день для младенцев) обеспе-
чивается 10–15 % раствором глюкозы. Поддерживаю-
щая терапия включает внутривенное введение в течение 
более 24 ч в 10 % растворе глюкозы (400–600 мл/м2) 
бензоата натрия 0,25 г / кг / день или 5,5 г / м2 / день фе-
нилацетата натрия, 10 % аргинина гидрохлорида 2 мг / кг 
или 4,0 г / м2 / день. Плазменные уровни ионов аммония, 
электролитов, pH, pCO2 необходимо контролировать 
сразу после завершения первого вливания и каждые 8 ч 
при поддерживающей терапии, пока уровни аммония 
не будут нормализованы. Под контролем этих показа-
телей также осуществляют индивидуальную коррекцию 
дозировок перечисленных выше препаратов. Гемо-
диализ в качестве чрезвычайной меры используют, если 
содержание ионов аммония в плазме существенно 
не снижается в течение 8 ч. Гемодиализ принципиально 
более эффективен (в 10 раз), чем перитонеальный диа-
лиз или артериовенозная гемофильтрация, особенно 
у детей в состоянии комы с превышением содержания 
ионов аммония в плазме в 10 и более раз. После выве-
дения из острого гипераммониемического криза назна-
чают: 1) диету с ограничением белка – 0,7 г / кг / день 
с добавкой 0,7 г / кг / день незаменимых аминокислот 
и достаточной калорийностью (100 ккал / кг / день), не-
обходимой для роста и развития, под контролем плаз-
менного уровня аммония, глутамина (< 1000 мкМ; по-
вышение его уровня предшествует гипераммониемии) 
и антропометрических показателей; 2) фенилбутират 
натрия в дозе 450–600 мг / кг / день, который в 2 раза эф-
фективнее бензоата натрия реr оs для активации латент-
ного биохимического пути синтеза фенилацетилглута-
мина, выводящего из организма азот вместо мочевины; 
3) цитруллин в дозе 170 мг / кг / день, являющийся 
источником синтеза аргинина. В продаже имеются спе-
циализированные продукты для диеты пациентов с на-
рушениями цикла мочевинообразования. Кортикосте-
роидная терапия, продуцирующая отрицательный 
азотистый баланс, противопоказана этим больным [13, 
14]. Специфической терапии недостаточности орнитин-
транскарбамилазы не проводили ввиду отсутствия под-
тверждающих диагностических данных, в первую оче-
редь результатов тандемной масс-спектрометрии крови 
и ДНК-диагностики.

Заключение
НБОВ не распознаются или поздно диагностиру-

ются в практике отечественной педиатрии и особенно 

неонатологии. Многие из этих заболеваний могут эф-
фективно корригироваться, поэтому разработка под-
ходов к их дифференциальной диагностике является 
актуальной и имеет большое практическое значение.

Одной из актуальных задач в области диагностики 
НБОВ является совершенствование неонатального 
скрининга. Во многих странах Европы и в США мас-
совый скрининг новорожденных включает обследова-
ние на несколько десятков НБОВ методом тандемной 
масс-спектрометрии [12, 13, 15]. В Российской Феде-
рации для ее внедрения в качестве основного метода 
обследования новорожденных необходима предвари-
тельная работа по количественной оценке измеряемых 
соединений, составлению алгоритмов подтверждаю-
щей диагностики для каждой нозологической формы 
и разработке организационных принципов такого 
рода скринирования.

В нашей стране до настоящего времени не решены 
некоторые проблемы подтверждающей диагностики 
заболеваний, включенных в программу массового об-
следования новорожденных на данный момент. Под-
тверждающая ДНК-диагностика наследственных за-
болеваний имеет большое значение, а для некоторых 
болезней, в том числе относящихся к НБОВ, она явля-
ется наиболее предпочтительным подходом. Безуслов-
на приоритетность молекулярно-генетических методов 
при установлении гетерозиготного носительства, а так-
же в пренатальной диагностике заболеваний, при ко-
торых мутантный фермент не экспрессируется в клет-
ках ворсин хориона. Для разработки эффективных 
протоколов ДНК-диагностики отдельных нозологиче-
ских форм необходимы данные о частоте и спектре 
мутаций. Однако исследования, посвященные анализу 
частоты и спектра мутаций при НБОВ в Российской 
Федерации, носят ограниченный характер, что связано 
в большинстве случаев с редкостью этих заболеваний. 
Низкая частота, выраженный клинический и био-
химический полиморфизм, генетическая гетероген-
ность, а также наличие гено- и фенокопий затрудняют 
диагностику НБОВ как на клиническом, так и на ла-
бораторном уровне. Однако совершенствование мето-
дов лечения этих заболеваний, которое наблюдается 
в последние годы, требует особого внимания к ним, 
поскольку от ранней диагностики во многом зависит 
и эффективность проводимой терапии [2, 7, 8, 13, 14]. 
В частности, определение уровня ионов аммония 
в плазме крови следует включать в алгоритм биохими-
ческого обследования у всех детей с подозрением 
на метаболический криз в целях быстрого выявления 
нарушений биосинтеза мочевины и своевременного 
начала патогенетического лечения. 

Учитывая отягощенную наследственность (родо-
словная соответствует Х-сцепленному рецессивному 
типу наследования, характерному для недостаточности 
орнитинтранскарбамилазы, в то время как подавляю-
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щее большинство НБОВ, с которыми проводили диф-
ференциальный диагноз, имеют аутосомно-рецессив-
ный тип наследования), данные анамнеза (в том числе 
дебют на первом году жизни с отказом от пищи, рво-
той, вялостью вплоть до летаргии с расстройством со-
знания, судорожным синдромом; отказ от употребле-
ния мясной пищи в межприступный период; темповая 
задержка психомоторного и речевого развития), кли-
ническую картину, результаты инструментального 
(в том числе картину отека головного мозга) и лабора-
торного обследований (отсутствуют данные о содержа-
нии ионов аммония в плазме, однако выявлено сни-
жение концентрации цитруллина в крови в сочетании 
с повышением уровня оротовой кислоты в моче 

в 24,5 раза выше нормы), летальный исход в возрасте 
1 года 29 суток, у пробанда наиболее вероятным сле-
дует считать диагноз: недостаточность орнитинтран-
скарбамилазы (наследственная аминоацидопатия 
из группы нарушений биосинтеза мочевины с X-сце-
пленным рецессивным типом наследования, OMIM 
311250), инфантильная форма. Метаболическая «ка-
тастрофа» с последующим нарастанием неврологиче-
ской симптоматики возникла на фоне респираторной 
инфекции, купированной к моменту смерти. Непо-
средственная причина смерти – отек головного мозга. 
В представленном примере важно отметить диагно-
стическую значимость своевременного проведения 
медико-генетического обследования.
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Спастическая форма детского церебрального паралича, 
эпилепсия с феноменом доброкачественных эпилептиформных 
паттернов детства на электроэнцефалограмме и ятрогенный 

синдром Стивенса–Джонсона (описание случая)
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В статье приводится описание феномена двойной патологии – сочетания структурных изменений головного мозга и феномена 
доброкачественных эпилептиформных паттернов детства на электроэнцефалограмме. Уникальность наблюдения заключается 
в развитии у ребенка, с рождения страдающего спастической формой детского церебрального паралича и тяжелой эпилепсией, 
синдрома Стивенса–Джонсона вследствие непереносимости одного из антиэпилептических препаратов. Рассматриваются те-
рапевтические подходы, направленные на преодоление целого спектра выявленных нарушений, приводимых в настоящем описании. 
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SPASTIC FORM OF CEREBRAL PALSY, EPILEPSY WITH BENIGN EPILEPTIFORM DISCHARGE 
OF CHILDHOOD ON ELECTROENCEPHALOGRAM, AND IATROGENIC STEVENS–JOHNSON SYNDROME 

(CASE DESCRIPTION) 

A.S. Kotov, M.N. Borisova, M.V. Panteleeva, A.V. Shatalin, E.O. Korobkina
M.F. Vladimirsky Moscow Regional Research Clinical Institute; 61/2 Shchepkina St., Moscow, 129110, Russia 

The article describes the phenomenon of dual pathology – a combination of structural changes in the brain and benign epileptiform discharge 
of childhood on electroencephalogram. The uniqueness lies in the observation that the child, since birth suffering from spastic form of cerebral 
palsy and severe epilepsy, demonstrated the development of Stevens–Johnson syndrome due to intolerance of one of the antiepileptic drugs. 
Therapeutic approaches to overcome a whole range of violations are discussed in the article.

Key words: cerebral palsy, epilepsy, antiepileptic drugs, adverse effects, Stevens–Johnson syndrome, electroencephalogram, benign epilepti-
form discharge of childhood, Landau–Kleffner syndrome

Введение
Детский церебральный паралич (ДЦП) – это груп-

па неврологических расстройств, появляющихся 
в младенчестве и раннем детстве и обусловливающих 
стойкое расстройство движений и мышечного тонуса. 
Различные формы ДЦП вторичны по отношению 
к поражению или аномалиям головного мозга, возни-
кающим в перинатальном периоде [13]. Известная 
особенность ДЦП – непрогрессирующий характер 
двигательных и когнитивных (в том числе речевых) 
нарушений.

Различные формы эпилепсии у больных ДЦП ре-
гистрируют в 27 раз чаще, чем в общей популяции [3, 
11]. Эпилепсия чаще всего встречается при спастиче-
ских формах ДЦП [12], ей страдают около половины 
пациентов со спастической тетраплегией (45,0–
65,5 %) и спастической гемиплегией (52 %), несколь-

ко реже эпилепсия встречается у детей со спастиче-
ской диплегией – 32 % [15].

О феномене двойной патологии (dual pathology) 
речь заходит в том случае, когда у ребенка на фоне ре-
зидуально-органических изменений головного мозга, 
подтвержденных нейровизуализацией, обнаружива-
ются и так называемые доброкачественные эпилепти-
формные разряды (паттерны) детства (benign epilepti-
form discharges of childhood; ДЭРД или ДЭПД, далее 
в статье применяется термин ДЭПД) – специфические 
изменения на электроэнцефалограмме (ЭЭГ) в виде 
острых волн, комплексов острая–медленная волна 
с характерной морфологией: начальный компонент 
состоит из трехфазной острой волны с последующей 
медленной волной [7]. Подобные изменения в эпохе 
записи ЭЭГ, по мнению некоторых специалистов, на-
поминают комплекс QRST на электрокардиограмме. 
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Общая продолжительность комплекса может дости-
гать 120 мкВ. ДЭПД могут отмечаться как региональ-
но, так и мультирегионально, с тенденцией к форми-
рованию групп в виде дуплетов или триплетов; 
наиболее выражены во время сна. Несмотря на то, 
что первое описание феномена относило его «к функ-
циональным спайкам, не имеющим клинического 
значения», традиционно считалось, что ДЭПД специ-
фичны для доброкачественных фокальных эпилепсий 
детского возраста. Впоследствии обнаружилось, 
что ДЭПД могут регистрироваться у детей с ДЦП 
и другими поражениями нервной системы, при эпи-
лептических энцефалопатиях (например, синдроме 
псевдо-Леннокса) и у 1–2 % здоровых детей [6]. В ос-
нове ДЭПД лежат наследственная предрасположен-
ность к нарушениям созревания корковых структур 
головного мозга или генетически детерминированные 
канало- и мембранопатии [1]. Встречающееся нередко 
сочетание типичных фокальных приступов, ДЭПД 
и структурных изменений мозгового вещества позво-
лило выделить новую форму эпилепсии – фокальную 
эпилепсию детства со структурными изменениями 
в мозге и ДЭПД на ЭЭГ. Диагностические критерии 
этой формы эпилепсии были разработаны К. Ю. Му-
хиным и соавт. [5]. В ее описании сообщается о благо-
приятном прогнозе в отношении приступов, особенно 
на фоне терапии препаратами вальпроевой кислоты. 
Характерной особенностью приступов является «двух-
пиковый» возраст дебюта – первый пик приходится 
на 2 года, а второй – на 4–6 лет.

Если когнитивные функции, прежде всего речь, 
внимание и память, пострадали в результате ишемиче-
ски-гипоксического поражения или иной внешней 
причины, то высокая пластичность мозга ребенка 
в восстановительном периоде нередко компенсирует 
утраченный потенциал – наблюдаемые в кабинетах 
неврологов дети с ДЦП и эпилепсией под влиянием 
адекватной терапии обычно быстро «догоняют» сверст-
ников в речевом и психическом развитии.

В том случае, когда у детей с отягощенным пери-
натальным анамнезом и фокальной эпилепсией про-
исходит регресс уже восстановленных или устанавли-
вающихся навыков речи, письма и мышления, а также 
прекращение ответа на ранее эффективную антиэпи-
лептическую терапию, необходимо тщательное на-
блюдение за характером приступов и данными ЭЭГ 
для исключения одной из форм эпилептической эн-
цефалопатии.

Клиническое наблюдение
Пациент Б., мальчик, 5 лет (д. р. 09.12.2009), нахо-

дился в отделении детской реанимации МОНИКИ 
им. М. Ф. Владимирского с 27.10.2015 по 05.11.2015, в пе-
диатрической клинике МОНИКИ им. М. Ф. Владимир-
ского – с 05.11.2015 по 13.11.2015. Из анамнеза: ребенок 

от 1-й беременности, протекавшей без особенностей 
(после 10 лет бесплодия). Роды 1-е, в срок, интранаталь-
ная асфиксия. Закричал не сразу; синюшность кожных 
покровов. Масса тела при рождении 3960 г. Оценка 
по шкале Апгар – 3 / 4 балла. С рождения диагностиро-
вано тяжелое гипоксически-ишемическое поражение 
центральной нервной системы, сразу после рождения 
выявлен отек головного мозга, в течение 1-х суток жиз-
ни проводили искусственную вентиляцию легких.

На 2-е сутки жизни развился судорожный приступ, 
пациент получал антиэпилептический препарат из груп-
пы вальпроатов со 2-го дня жизни до 5 мес с коррекцией 
дозировки по массе тела. Развивался с задержкой. После 
5 мес непрерывной терапии в связи с отсутствием при-
ступов препарат был отменен. Повторный приступ от-
мечался 17.05.2012 (в возрасте 2,5 года) через 40 мин 
после засыпания: мама услышала «чавканье» и, подойдя 
к кроватке, обнаружила ребенка без сознания, с заведе-
нием глаз вверх, «подергиванием» правой половины тела. 
Продолжительность приступа составила около 2 мин. 
Сходные приступы в 2012 г. наблюдались в сентябре 
(1 раз) и ноябре (1 раз). Проводили ЭЭГ-исследование 
(рис. 1). После осмотра невролога был вновь назначен 
препарат вальпроевой кислоты. Периодически проводи-
ли ЭЭГ-исследования с контролем в динамике (рис. 2).

Ребенок получал препарат вальпроевой кислоты 
на протяжении всего 2013 г. (с коррекцией дозы по мас-
се тела); следующий приступ возник с большим интер-
валом – в декабре 2013 г. Приступ отличался значитель-
ной, по словам матери, продолжительностью – около 
7–10 мин, при этом изменился по характеру: ребенок 
полностью не терял сознание, поворачивал голову во вре-
мя приступа на звуковой раздражитель, глаза были так-
же заведены, мышечные «подергивания» правой половины 
тела сохранялись весь период приступа. Пароксизм за-
вершался непродолжительным (около 10 мин) сном. Про-
лонгированный видео-ЭЭГ-мониторинг выявил продол-
женную эпилептиформную активность, напоминающую 
ДЭПД, в левой лобно-височной области (рис. 3). Было 

Рис. 1. ЭЭГ-картина пациента Б. от 06.03.2012 (возраст 2,5 года). 
Разряды эпилептиформной активности в виде комплексов пик–волна 
в правых отведениях с началом из правой лобно-передневисочной облас-
ти и последующим региональным замедлением
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принято решение добавить в схему терапии этосукси-
мид. Впоследствии приступы стали повторяться с раз-
личной периодичностью – вначале с периодами ремиссии 
по несколько месяцев, а затем практически ежемесячно. 
В марте 2014 г. зарегистрировано 8 приступов; в схему 
терапии с начала апреля введен окскарбазепин в воз-
растной дозировке, однако в июне произошло 9 присту-
пов, в августе – 10, в сентябре – 11. Общее количество 
приступов, без положительного ответа на терапию, 
стало прогрессивно увеличиваться, достигая 36 эпизодов 
в летние месяцы 2015 г. Именно с лета 2015 г. появилось 
существенное ухудшение течения приступов: частые 
эпизоды полного выключения сознания с гемиклонически-
ми приступами чередовались с флюктуацией сознания 
и периодами «обмякания» – внезапной кратковременной 
потерей мышечного тонуса. Ребенок стал замкнут – 
медленнее реагировал на звуковые раздражители, посте-

пенно перестал использовать произносимые ранее от-
дельные слова, стал эмоционально беден.

Пациент обследован в Научно-практическом цент-
ре медицинской помощи детям: магнитно-резонансная 
томография головного мозга на высокопольном томогра-
фе выявила субатрофию серого вещества лобных долей, 
смешанную гидроцефалию (рис. 4). Проведена коррекция 
противосудорожной терапии – в схему лечения добавлен 
ламотриджин. С 22.10.2015 на фоне приема ламотрид-
жина появилась папулезная сыпь на животе и коже яго-
диц. Препарат был отменен, проведена десенсиби-
лизирующая терапия, однако улучшения состояния 
не произошло. С 24.10.2015 сыпь стала распространен-
ной, появились множественные очаги эпидермолиза 
на коже ладоней, затем на туловище и лице, губах. Ре-
бенок был госпитализирован в реанимационное отделение 
по месту жительства.

Постепенное ухудшение состояния заставило спе-
циалистов перевести ребенка в реанимационное отделе-
ние МОНИКИ им. М. Ф. Владимирского. При поступле-
нии состояние тяжелое, в сознании. При обращении 
ребенок прислушивается, перестает плакать. На ос-
мотр и медицинские манипуляции реагирует возобновле-
нием громкого плача, вытягивается, выгибает спину. 
Самостоятельно не сидит, голову не удерживает, речи 
нет. Ребенок правильного телосложения, пониженного 
питания. Гипертермия до 37,7 °С. Кожа бледная, в облас-
ти лица, волосистой части головы, шеи, верхних и ниж-
них конечностей, туловища – распространенная пят-
нисто-папулезная сыпь (рис. 5). Красная кайма губ, 
периоральная область с областями эпидермолиза, тре-
щинами, корочками (рис. 6). Эрозии слизистой оболочки 
полости рта. Участки эпидермолиза, единичные неболь-
шие пузыри на ладонях (рис. 7). Симптом Никольского 
отрицательный. Тургор кожи не снижен. Подкожно-
жировая клетчатка развита умеренно, распределена 
равномерно. Язык густо обложен белым налетом, име-
ются очаги атрофии сосочков языка. При пальпации 
лимфатических узлов определяются подчелюстные, пе-
редние, задние шейные, затылочные и паховые лимфа-
тические узлы размером до 0,5–0,6 см, расположенные 
группами, подвижные, безболезненные. Мышечный тонус 

Рис. 2. ЭЭГ-картина пациента Б. от 09.10.2012 (возраст 3 года). На 
фоне неспецифических изменений корковой ритмики регистрируются 
разряды эпилептиформной активности в виде единичных комплексов 
острая–медленная волна в правых (доминантный очаг) и левых (суб-
доминантный очаг) лобно-височных отведениях

Рис. 3. ЭЭГ-картина пациента Б. от 19.10.2013 (возраст 4 года). Раз-
ряды эпилептиформной активности в виде единичных комплексов 
острая–медленная волна в правых лобно-височных отведениях. Неза-
висимо от них – продолженная эпилептиформная активность, напо-
минающая ДЭПД (острая–медленная волна с начальным компонентом 
из трехфазной острой волны с последующей медленной волной) по левым 
лобно-центрально-теменным отведениям с инверсией фазы под элек-
тродом Р3

Рис. 4. Магнитно-резонансная томография головного мозга пациен-
та Б. Признаки субатрофии серого вещества головного мозга в лобных 
долях, смешанная гидроцефалия
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повышен (D > S). Дыхание самостоятельное. В легких 
дыхание везикулярное, проводится во все отделы, выдох 
не удлинен. Артериальное давление 100 / 70 мм рт. ст., 
тоны сердца ясные, ритмичные. В реанимационном от-
делении ребенок получал инфузионную, антибактериаль-
ную терапию, местное лечение в виде обработки очагов 
красителями, растворами антисептиков, нанесения 
регенерирующего крема на эпителизирующиеся участки. 
Пациент был осмотрен офтальмологом, дерматологом, 
неврологом. Приступов за время пребывания в реанима-
ционном отделении на фоне гормональной терапии пред-
низолоном не отмечали.

С положительной динамикой ребенок был переведен 
под наблюдение в педиатрическое отделение. При осмот-
ре неврологом в педиатрическом отделении: ребенок в со-
знании, поворачивает глазные яблоки в сторону звуково-
го раздражителя при обращении по имени. Речь 

отсутствует. Менингеальных знаков нет. Асимметрии 
лица нет. Самостоятельно не сидит, не ходит. При 
оценке мышечного тонуса – асимметричное повыше-
ние мышечного тонуса по спастическому типу в ногах 
(D > S). На болевые раздражители реагирует реакцией 
одергивания и болевой гримасой. После перевода в педи-
атрическое отделение соматический статус ребенка 
начал постепенно улучшаться – наблюдали устойчивую 
тенденцию к эпителизации кожных покровов (рис. 8), 
быстро вернулся аппетит, нормализовалась температу-
ра тела. На фоне продолжения пероральной гормональной 
терапии с постепенным уменьшением дозировки присту-
пов не было.

После отмены глюкокортикоидов стали вновь от-
мечать приступы в виде флюктуации сознания с геми-
клоническими «подергиваниями» правой половины тела 
длительностью до 1,5 мин. После осмотра проведена 
коррекция терапии – в схему введен леветирацетам 
с постепенной титрацией дозы до 750 мг / сут, рекомен-
довано продолжить прием вальпроевой кислоты в дозе 
600 мг / сут, окскарбазепина в дозе 600 мг / сут. Ребенок 
выписан под динамическое наблюдение детским невроло-
гом-эпилептологом по месту жительства. Рекомендо-

Рис. 5. Изменения кожи пациента Б. (проявления синдрома Стивен-
са–Джонсона). Папулезные элементы на коже передней поверхности 
грудной клетки и живота, обработанные бриллиантовым зеленым

Рис. 6. Элементы сыпи при синдроме Стивенса–Джонсона у пациен-
та Б. Распространенная пятнисто-папулезная сыпь в области лица, 
красной каймы губ

Рис. 7. Единичные очаги эпидермолиза кожи ладоней, обработанные 
бриллиантовым зеленым

Рис. 8. Эпителизация элементов сыпи на коже лица у пациента Б. 
в восстановительном периоде
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вано продолжить ведение дневника приступов и их 
видео фиксацию.

Обсуждение
В ходе подробной беседы с матерью и анализа 

предыдущих заключений неврологов удалось обнару-
жить значительное ухудшение статомоторных навы-
ков, полное исчезновение речевой функции. Этот 
феномен можно связать с дезинтеграцией незрелых 
корковых структур, когда и без того замедленное фор-
мирование центров речи было дополнительно подав-
лено персистирующей эпилептиформной активно-
стью. Утрата речевой функции у ребенка в сочетании 
с персистирующей эпилептиформной активностью 
в левой лобно-височной области (корковые центры 
речи) заставляет заподозрить синдром Ландау–Клеф-
фнера (СЛК).

СЛК – редкая форма эпилепсии, которую впервые 
описали в 1957 г. W. M. Landau и F. R. Kleffner. В лите-
ратуре заболевание также обозначается как «синдром 
приобретенной эпилептической афазии» [4]. Для СЛК 
характерно следующее:

1) диффузные эпилептиформные изменения 
на ЭЭГ;

2) возраст дебюта 3–7 лет, наиболее часто – 5 лет;
3) кардинальный признак заболевания – быстро 

прогрессирующие речевые нарушения (ребенок пере-
стает адекватно реагировать на обращенную к нему 
речь – сенсорная афазия) с постепенной редукцией 
речевой функции: начинает говорить простыми фра-
зами, затем отдельными словами и постепенно пере-
стает говорить вообще (мутизм). Впоследствии ребе-
нок неспособен ответить даже на невербальные 
раздражители;

4) психокогнитивные функции и неврологический 
статус до дебюта нормальные или изменены в соответ-
ствии с основной резидуальной патологией (в таком 
случае до дебюта болезни характерно постепенное 
улучшение когнитивных функций, хоть и с отставани-
ем от сверстников);

5) иногда заболевание протекает с периодами обо-
стрения и ремиссий;

6) мальчики болеют в 2 раза чаще;
7) приступы хорошо отвечают на терапию глюко-

кортикоидами, однако итоговый прогноз неблагопри-
ятный.

Стабилизация состояния наступает к 15 годам, 
может отмечаться незначительное улучшение рече-
вой функции, хотя полного восстановления обычно 
не происходит [4, 14].

В описанном клиническом случае есть данные, 
свидетельствующие о возможном сочетании у ребен-
ка сразу нескольких заболеваний: одной из форм 
ДЦП (спастической диплегии), симптоматической 
фокальной эпилепсии, а также СЛК и ятрогенного 

синдрома Стивенса–Джонсона, который относится 
к тяжелым системным аллергическим реакциям за-
медленного типа и представляет собой вариант тече-
ния многоформной эритемы, при которой наряду 
с поражением кожи отмечается и поражение слизис-
тых оболочек [2]. Можно предположить, что изна-
чально у ребенка возникла симптоматическая фо-
кальная эпилепсия с хорошим терапевтическим 
ответом на вальпроаты. Началось постепенное вос-
становление нарушенных функций и развитие рече-
вых навыков с постепенным становлением всех 
форм речи. Внезапный рецидив приступов, появле-
ние нового паттерна эпилептиформной активности 
на ЭЭГ (комплексы ДЭПД в левых лобно-височных 
отведениях), резистентность к терапии многими 
анти эпилептическими препаратами и быстрая по-
теря начальных речевых навыков могут с высокой 
достоверностью говорить о развитии СЛК. Также 
в пользу данного синдрома свидетельствует хороший 
ответ приступов на терапию глюкокортикоидами, 
с другой стороны, против него – отсутствие у ребен-
ка признаков сенсорной афазии.

В определенной степени редким осложнением 
лекарственной терапии в детской практике является 
развитие синдрома Стивенса–Джонсона. Известно, 
что подобная острая токсико-аллергическая реакция 
возникает в ответ на введение терапевтической дозы 
препарата. Чаще всего развитие синдрома вызыва-
ют: антибиотики (особенно пенициллинового ря-
да) – до 55 %, нестероидные противовоспалитель-
ные препараты – до 25 %, сульфаниламиды – до 10 %, 
витамины и другие средства, влияющие на метабо-
лизм, – до 8 %, местные анестетики – до 6 %, дру-
гие группы препаратов, в том числе и антиэпилеп-
тические, составляют до 18 % [2, 8–10]. Подобная 
атопическая реакция имела место у рассматривае-
мого больного в ответ на ламотриджин.

Заключение
Представленный клинический случай в очеред-

ной раз затрагивает сложную проблему эпилептиче-
ских синдромов детского возраста в коморбидности 
с резидуально-органической патологией централь-
ной нервной системы, отражая, с одной стороны, 
высокий восстановительный потенциал детского 
мозга и, с другой стороны, склонность его к «парок-
сизмальности» как проявлению стереотипной пато-
логической реакции на ряд факторов (кортикальная 
незрелость, наличие других эпилептогенных очагов 
и прочих нарушений, в том числе генетически и им-
мунологически детерминированных). Таким обра-
зом, к детям с ДЦП, особенно в коморбидности 
с различными формами эпилепсии, должно быть 
приковано внимание различных специалистов – пе-
диатров, дерматологов, офтальмологов, генетиков 
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и, конечно же, неврологов, для которых знание осо-
бенностей клиники и принципов лекарственной 
терапии пароксизмальных нарушений, в том числе 

особенностей лекарственного взаимодейст вия и не-
желательных побочных реакций, является обяза-
тельным.
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А.Т. Стилл (1828–1917) – основоположник остеопатии: 
жизненный путь

В.И. Карпова1, В.В. Тарасова1, Н.А. Тарасов2

1Русская высшая школа остеопатической медицины; Россия, 109341, Москва, ул. Люблинская, 151;
2ООО «Институт остеопатии»; Россия, 191025, Санкт-Петербург, Поварской пер., 5 лит. А

Контакты: Валентина Игоревна Карпова neurolove@gmail.com

Остеопатия – молодая медицинская специальность, получившая официальное признание в России в 2013 г. Статья по-
священа истории формирования остеопатии и ее основоположнику – Андрью Тейлору Стиллу (1828–1917). Он оставил 
несколько печатных научных трудов, в том числе автобиографию, из которой стало известно многое о нем и о создании 
остеопатии. С исторической точки зрения остеопатия возникла не так давно – датой ее рождения считают 22 июня 
1874 г. Мы почти современники с ней и ее автором, но, несмотря на это, в международной остеопатической среде на-
блюдается процесс романтизации и мифологизации личности А. Т. Стилла. Причиной тому является, по нашему мнению, 
сила его личности, яркий жизненный путь. Благодаря личности А. Т. Стилла, возможно, остеопатия не затерялась среди 
многочисленных медицинских направлений и открытий, а продолжает развиваться и привлекать новых сторонников. 
С другой стороны, остеопатия, по мнению ее создателя, является наукой, поэтому мы считаем правильным не мифоло-
гический подход к биографии А. Т. Стилла, а научно-исторический, учитывающий все факторы формирования личности 
человека. Современная наука говорит, что такими факторами являются наследственность, среда и воспитание. Авто-
ры применили именно этот научный подход и поставили цель, не разрушая мифов, изучить факторы, сформировавшие 
философское и медицинское мировоззрение А. Т. Стилла, чтобы прогнозировать дальнейший путь развития остеопатии 
в нашей стране.

Ключевые слова: остеопатия, история создания, основоположник остеопатии, Андрью Тейлор Стилл, исторические аспекты, 
биография

A.T. STILL (1828–1917), THE FOUNDER OF OSTEOPATHY: THE COURSE OF LIFE

V.I. Karpova1, V.V. Tarasova1, N.A. Tarasov2

1Russian Higher School of Osteopathic Medicine; 151 Lyublinskaya St., Moscow, 109341, Russia;
2Institute of Osteopathy; 5 lit. A Povarskoy Pereulok, Saint Petersburg, 191025, Russia

Osteopathy is a young medical specialty that has found official acceptance in Russia since 2013. The paper deals with the history of osteo pathy 
and its founder Andrew Taylor Still (1828–1917). He left a few printed scientific works, including his biography reporting much of his life and 
activities and the creation of osteopathy. The emergence date of osteopathy is considered to be 22 June 1874. Historically, modern osteopathy 
has come into existence not so long. We are almost contemporaries of it and its author, but despite this, the international osteopathy commu-
nity is romanticizing and mythologizing the personality of A.T. Still. In our opinion, the reason is his magnetic personality and brilliant life. 
Thanks to A.T. Still’s personality, osteopathy may not have been lost among many medical areas and discoveries and continues to develop 
and attract new supporters. On the other hand, osteopathy is, in the opinion of its founder, a science; therefore a historical rather than 
mythological approach to A.T. Still’s bibliography, which takes into account all factors for personality formation, is considered correct. 
Modern science tells that these factors are inheritance, environment, and education. The authors have applied just this scientific approach 
and, without demolishing the myths, set forth an aim to study the factors forming the world outlook of A.T. Still in order to predict a further 
way to develope osteopathy in our country. 

Key words: osteopathy, history of creation, founder of osteopathy, Andrew Taylor Still, historical aspects, biography

Остеопатия – очень молодая дисциплина как 
для мира в целом, так и для России, где она появи-
лась чуть больше 20 лет назад и сейчас проходит этап 
становления и утверждения в качестве самостоятель-
ной медицинской специальности. 18.03.2013 в Мин-
юсте был зарегистрирован Приказ Министерства 
здравоохранения РФ № 1183н от 20.12.2012, в кото-
ром была утверждена должность «врач-остеопат». 

Таким образом, ожидается, что в штатном расписа-
нии медицинских организаций вскоре официально 
появится должность остеопата. Приказ Министерст-
ва образования и науки РФ № 1061 от 12.09.2013 
«Об утверждении перечней специальностей и направ-
лений подготовки высшего образования» утвердил 
остеопатию (шифр 31.08.52) как специальность выс-
шего образования, по которой подготовка кадров 
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высшей квалификации должна осуществляться 
по программам ординатуры.

Вот почему мы считаем особенно актуальным 
рассказать читателям, с чего начиналась и как была 
открыта эта удивительная, с нашей точки зрения, 
специальность. Современная российская остеопа-
тия находится в процессе роста, осмысляется и уточ-
няется ее предмет, создается и проверяется алго-
ритм практической работы остеопата, формируется 
научная доказательная база этой медицинской спе-
циальности. Целью статей по истории остеопатии 
является осмысление исторического пути этой дис-
циплины, размышление над ее спецификой, для 
того чтобы более точно и правильно понять ее место 
в современной медицине и наметить пути сотрудни-
чества с другими медицинскими специальностями. 
Мы убеждены, что знание истории остеопатии мог-
ло бы помочь в становлении современной россий-
ской остеопатии.

Данная статья посвящена основателю современ-
ной остеопатии – Андрью Тейлору Стиллу (Andrew 
Taylor Still). Любой человек и его дело неизбежно яв-
ляются продуктами своей эпохи, географического 
и социального окружения, поэтому разговор об осте-
опатии невозможен без анализа того времени, которое 
сформировало личность А. Т. Стилла и остеопатию 
как результат его научных исканий. А. Т. Стилл разде-
лял этот подход, поэтому в своей автобиографии счел 
необходимым подробно описать современную ему 
эпоху и основные ее черты.

Эпоха А. Т. Стилла – это Северная Америка 
XIX века, века создания нового государства, которое 
получило название Соединенных Штатов Америки. 
Оно рождалось в тяжелых условиях колонизации ев-
ропейцами нового для них континента, гражданской 
войны, эпидемий, отсутствия государственности, 
школ, больниц, академической науки. И вместе с но-
вым государством рождались и апробировались новые 
идеи, в частности медицинские. Они формировались 
не в тиши кабинетов в умах академически образован-
ных ученых, а в бурном водовороте жизни, в недрах 
которого академизм только зарождался. Остеопатия 
явилась продуктом социальной необходимости, 
но это не избавило ее от обязанности доказывать свое 
право на существование.

Мы поставили перед собой задачу показать, какие 
факторы повлияли на формирование личности 
А. Т. Стилла, а затем и на появление остеопатии.

В этой статье мы осветим некоторые наиболее 
важные факты биографии А. Т. Стилла; исторический 
фон, на котором протекали жизнь и практика этого 
мыслителя; философские идеи и принципы, лежащие 
в основе остеопатии; суть созданной им остеопатиче-
ской медицины; а также проведем некоторые парал-
лели с современной остеопатией.

Семья и детство А. Т. Стилла. Андрью Тейлор Стилл 
родился в штате Виргиния США в 1828 г. [6]. Семья 
и родители являются важным воспитательным звеном 
в жизни любого ребенка, поэтому мы считаем необхо-
димым отдать должное этой теме.

Отец А. Т. Стилла, Абрам Стилл, был пастором ме-
тодистской церкви, врачом, фермером. Только совме-
щая множество профессий, можно было прокормить 
семью и выжить в тех условиях. Он проповедовал ме-
тодизм на территории рождающихся Соединенных 
Штатов Америки и лечил тех, кому проповедовал: это 
были и колонизаторы, и жертвы колонизации, индей-
цы. Как и все колонисты, он корчевал лес под пашню, 
сеял пшеницу, разводил домашний скот. Отец был 
сильным и мужественным человеком и оказал боль-
шое влияние на своих детей. В тех строках автобиогра-
фии, которые посвящены Абраму Стиллу, он предста-
ет перед нами как трудолюбивый, принципиальный, 
честный, верный своим убеждениям, смелый человек, 
способный преодолевать многие трудности, верящий 
в прогресс и в свободу личности, выступающий про-
тив рабства. Это интеллигент своего времени, в доме 
которого читали книги и выписывали газеты, а книги 
были редкостью на Диком Западе!

Мать А. Т. Стилла, Марта Стилл, была под стать 
мужу. А. Т. Стилл характеризовал ее как сильную 
и строгую женщину. Поскольку методистский пропо-
ведник должен был часто покидать дом, дети и все 
хозяйство были на ней, и она с этим прекрасно управ-
лялась. Она умела все.

Труд был привычным и необходимым условием 
жизни. «Мой отец имел большую ферму и сеял много 
пшеницы. Ему требовалось много корма для лошадей, 
мулов, коров, овец и свиней, поэтому весь урожай оста-
вался дома. Нам приходилось собирать и молотить 
столько зерна, что мы работали с утра до ночи, чтобы 
собрать урожай до наступления холодов. Когда мы были 
подростками, моему старшему брату тогда было 
19 лет, следующему 17, а мне около 15, мы работали 
в поле с ранней зари до поздней ночи, затем кормили ско-
тину и только потом ужинали и готовились к охоте 
на енотов, лис, опоссумов и скунсов. С самых юных лет 
меня учили управлять повозкой, выполнять все работы 
на ферме, стоять за плугом, сгребать сено. Работа 
не тяготила меня, она возбуждала мой ум» [9, стр. 38]. 
С иронией пишет А. Т. Стилл, что, когда стоишь 
за плугом, голова свободна и никто не мешает раз-
мышлять.

Далее мы хотели бы раскрыть природно-истори-
ческие условия, на фоне которых происходило станов-
ление мировоззрения А. Т. Стилла и рождалась остео-
патия.

Его детство прошло в Виргинии, затем в Канзасе 
и Миссури, в отдаленных от центра районах, колони-
зированных европейцами и граничащих с районами, 
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занятыми индейцами. Этот период своей жизни Стилл 
именует жизнью на Границе. «Вся моя жизнь прошла 
на Диком Западе» [9, стр. 114].

В американской культуре слово «граница» означа-
ло не только границу между двумя странами, но имело 
более широкое значение и понималось как предел, где 
остановилась колонизация Северной Америки. Это 
граница между колонизированными территориями 
и областями, занятыми индейскими племенами. 
А. Т. Стилл был жителем пограничных территорий, 
или фронтиром.

Именно такими территориями были Канзас 
и Мис сури, самая западная часть США, куда еще 
не вторглась цивилизация, где росли девственные ле-
са, в огромном количестве водились олени, пумы, 
лисы, опоссумы, норки, змеи, орлы, индейки, где ев-
ропеец оказался лицом к лицу с природой, наедине 
с ней, мог часами наблюдать за дикими животными 
в их естественной среде обитания. Он также мог по-
знакомиться с бытом индейских племен, живущих 
в нетронутом цивилизацией мире, в гармонии с при-
родой и с ее законами, с их лечебными практиками, 
в частности с костоправством. Он видел звезды 
над головой, а не фонари. Отсутствие школ и книг 
заставляло самостоятельно искать ответы на все его 
вопросы.

В своей автобиографии А. Т. Стилл пишет: «Мой 
опыт жизни на Границе имел такое значение для меня, 
которое мне никогда не удастся выразить словами. Он 
был неоценим для моих научных исследований. Прежде 
чем изучить анатомию по книгам, я уже в совершенст-
ве знал ее по великой книге природы. Мальчишка, живу-
щий на Границе, знает множество волнующих историй, 
связанных с животными, о которых городской ребенок 
знает только по книгам. Наблюдая, узнаешь привычки 
и повадки диких животных, с которыми можно позна-
комиться только на уроках естествоведения, тогда 
как на Границе великая книга природы постоянно откры-
та твоим очам» [9, стр. 35]. Основной урок, который 
извлек А. Т. Стилл из жизни на Границе: за нарушение 
законов природы человек расплачивается здоровьем. 
Человеку следует понять законы природы и следовать 
им неукоснительно.

Соприкосновение с природой, созерцание ее по-
коя, красоты и силы, познание ее разумных законов 
позволили А. Т. Стиллу сформулировать главные прин-
ципы остеопатии. Они родились на Границе и благо-
даря ей.

Пути познания. Итак, с одной стороны, остеопа-
тия – это продукт эмпирического опыта ее основопо-
ложника. С другой стороны, А. Т. Стилл называет осте-
опатию плодом долгих размышлений. Разум помог ему 
открыть законы природы, в соответствии с которыми 
устроен и функционирует человек как ее часть. 
А. Т. Стилл обладал непротиворечивой логикой, умел 

последовательно размышлять на основании выдвига-
емых им гипотез. В этом плане его мыслительная де-
ятельность близка к требованиям, предъявляемым 
сегодня к научному мышлению, вот почему результа-
ты его мыслительной деятельности можно назвать 
достоверными.

Кроме эмпирического и рационального познания 
А. Т. Стилл много размышлял об интуиции и ее роли 
в его собственной жизни и в познании вообще [9, 
стр. 313]. Отдельным интереснейшим путем познания 
мы назвали бы «озарение», что дано очень малому ко-
личеству людей. А. Т. Стилл вошел в их число. Это слу-
чилось 22 июня 1874 г., и эта дата стала днем рождения 
остеопатии. Очевидно одно: основоположник остео-
патии – личность, обладающая неординарным умом 
и восприятием.

Колонизация. А. Т. Стилл прожил долгую жизнь 
и непосредственно участвовал в становлении нового 
государства США. Он являлся типичным представи-
телем своего времени. Можно сказать, что он форми-
ровал эпоху, а эпоха формировала его самого. Его лич-
ная биография тесно переплетается с историей США, 
и остеопатия становится продуктом эпохи и социаль-
ных потрясений. А. Т. Стилл родился в период актив-
ной колонизации Северной Америки в семье выходцев 
из Европы. Большие массы населения покидали Ев-
ропу, охваченную революциями, войнами, дворцовы-
ми переворотами, чтобы начать новую жизнь на новом 
месте. Одни пересекали океан, чтобы воплотить 
в жизнь идеи французской буржуазной революции 
о свободе, равенстве и братстве. Другие бежали от ни-
щеты, третьи были движимы алчностью и жаждой раз-
богатеть. Европейцы встретили отчаянное сопротив-
ление местного населения, так называемых индейцев. 
Но силы были не равны, и европейцы оттеснили ко-
ренных жителей на самый запад американского кон-
тинента. Хотя Канзас и был пограничным штатом, где 
остановилась европейская волна колонизации, он 
не был свободен от политической борьбы и социаль-
ных потрясений. А. Т. Стилл исколесил этот регион 
вдоль и поперек: сначала в повозке отца, который был 
странствующим миссионером методистской церкви 
и врачом, затем пешком или верхом на лошади, когда 
охотился или ездил с отцом к больным, а потом стал 
врачевать сам – сначала как доктор медицины, а затем 
как доктор остеопатии. Он ездил к больным в зной 
и стужу, днем и ночью, не выбирая пациентов 
ни по цвету кожи, ни по богатству. Он лечил белых, 
индейцев, негров. В его лексиконе родился термин 
«бродячая остеопатия». Он означал не только подвиж-
ный образ жизни, но и материальное состояние осно-
вателя остеопатии: бедность, диктовавшая бродячий 
образ жизни в поисках «клиентуры» и ради доказа-
тельства эффективности предлагаемой им методики 
лечения. Нам не удалось найти данные о том, как от-
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носился А. Т. Стилл к колонизации и судьбе американ-
ских индейцев. Одно несомненно: он был сформиро-
ван своим временем, был щепкой на бурных волнах 
исторических процессов. Именно волна колонизации 
вынесла его на Дикий Запад, на Границу, где и роди-
лась остеопатия.

Война против рабовладения. Кроме противостоя-
ния между европейскими колонизаторами и корен-
ным населением существовало противоречие между 
белыми рабовладельцами и черными рабами, завезен-
ными в Америку европейцами для работы на много-
численных плантациях. Многие выходцы из Европы, 
воспитанные на революционных идеалах свободы, 
равенства и братства, активно боролись против рабст-
ва во всех его формах и проявлениях. Зрелые годы 
А. Т. Стилла пришлись на войну свободного Севера 
против рабовладельческого Юга. Стилл, вслед за от-
цом, был убежденным сторонником свободы и сра-
жался за нее в рядах ополчения до полной победы. 
«В 1860 г. мы избрали Авраама Линкольна, чтобы тот 
стал арбитром в конфликте между сторонниками 
и противниками рабства уже не на территории нашего 
штата Канзас, а во всей Северной Америке. Началась 
война и не прекращалась, пока он не написал золотыми 
буквами: «Свободны навсегда, независимо от расы и цве-
та кожи», а я бы еще добавил «независимо от пола»» [9, 
стр. 61]. Идеи свободы А. Т. Стилл понимал очень ши-
роко. Он считал ее необходимым условием развития 
материи вообще и распространял идеи свободы на фи-
лософию остеопатии: свобода движения является не-
отъемлемым условием механической составляющей 
человеческого тела.

Становление США. Весь XIX век был периодом 
становления США, его государственной системы. 
А. Т. Стилл активно участвовал в политической жизни 
своей страны, он был избран народным представите-
лем в Законодательное собрание Канзаса. «Я возму-
тился, когда узнал, что в штате Миссури, который был 
моим родным домом в течение 20 лет, было более 600 
квадратных километров, на которых были организованы 
школы, но не было выделено ни единого доллара на их об-
устройство. Когда в юности я хотел учиться, около 
миллиона долларов власти потратили на покупку «нег-
ров и мулов», лишив меня права на образование и вынуж-
дая колоть дрова, чтобы оплатить учебу в «деревянной 
школе». Теперь, будучи законодателем, я решил сделать 
так, чтобы то же самое не повторилось в Канзасе» [9, 
стр. 72]. В строящемся новом государстве отсутство-
вали системы образования и здравоохранения. Наука 
была в рудиментарном состоянии, преобладали раз-
личные околонаучные медицинские течения, отсутст-
вовал контроль оказания медицинской помощи, 
основными лекарствами были виски и сомнительные 
снадобья. Не было газет и книг. Процветали алкого-
лизм и суеверие. А. Т. Стилл ясно осознавал эти про-

блемы, раздумья над которыми занимали много места 
в его жизни. Эти проблемы касались лично его. Он 
стал законодателем в том числе и для решения этих 
вопросов конкретно в своих штатах – Канзасе и Мис-
сури.

Образование. Образование было «больным» во-
просом в биографии А. Т. Стилла. Однажды, как бы 
вскользь, он сказал, что получил медицинское обра-
зование в Канзасе в Колледже медицины и хирургии 
(Kanzas City Schooland Surgeons). Он поступил туда 
в 1860-х годах, сразу же после войны, но не закончил 
его. Это была лаконичная фраза, произнесенная в ин-
тервью и опубликованная затем в статье Ф. Шиллера 
[7]. Ф. Шиллер пишет, что слово «учеба» не нужно 
понимать в том смысле, в котором мы понимаем его 
сегодня. Говоря об образовании А. Т. Стилла, следова-
ло бы употреблять это слово с большой осторож-
ностью. В Америке начала и середины XIX века, осо-
бенно в пограничных штатах, где обосновались 
первопроходцы – колонизаторы, академизм практи-
чески не существовал [8, стр. 56]. А. Т. Стилл писал, 
что в течение 5 лет учился на инженера, но мы не зна-
ем, где и когда он учился и закончил ли обучение [9, 
стр. 49]. Почему же А. Т. Стилл так лаконичен? Мы 
предполагаем, что он не мог откровенно написать 
об этом. Характер А. Т. Стилла и его непримиримость 
в отношении официальной медицины, смелая кри-
тика ее методов лечения вызывали недовольство 
представителей классической медицины. А. Т. Стилла 
объявили сумасшедшим и преследовали. Мы предпо-
лагаем, что он не мог открыто заявлять, что был само-
учкой и не имел дипломов об окончании каких-либо 
учебных заведений, так как сознаться в этом значило 
навлечь на себя новые неприятности и даже запрет 
на профессиональную лечебную деятельность, кото-
рая со временем стала единственным источником 
средств к существованию для него самого и его семьи. 
К тому же он был очень гордым человеком, с большим 
чувством собственного достоинства. Мы предполага-
ем, что именно по этим причинам А. Т. Стилл не пове-
дал нам о своих университетах. Университетом стала 
для него сама жизнь. Его образованность – это резуль-
тат самообразования, что не умаляет его личности. Он 
не смог получить образования из-за отсутствия школ, 
а позже из-за отсутствия качественных учебных заве-
дений. Он всему научился сам – у своего отца, из книг, 
наблюдая за природой, препарируя трупы индейцев, 
на поле боя, где он, спасая раненых, был одновремен-
но врачом всех специальностей, в том числе и хирур-
гом. В такие условия ставила сама жизнь.

Анатомия Грэя. Понимая важную роль, которую 
играет анатомия и ее изучение в процессе познания 
любой медицинской специальности, А. Т. Стилл при-
давал ей первостепенное значение. Он сам изучал ана-
томию и по книгам, и препарируя трупы индейцев, 
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и занимаясь врачеванием. А. Т. Стилл говорил также 
об исключительной роли анатомии в учебном процес-
се и хотел донести до сознания студента живую карти-
ну всех частей тела и каждой из них в отдельности. 
Когда он преподавал в своей школе, то повторял сту-
дентам, чтобы при лечении пациентов они всегда 
представляли анатомию нормального тела. Сам он 
изучал анатомию по учебнику Грэя [9, стр. 112]. Впер-
вые этот учебник был издан в Великобритании под на-
званием «Анатомия Грэя: описательная и хирургичес-
кая теория» в 1858 г., через год – в США. Книга была 
востребована широкой медицинской общественно-
стью и выдержала множество переизданий, а 26.09.2008 
состоялся юбилейный, 40-й британский выпуск. Та-
ким образом, мы понимаем, что А. Т. Стилл учился 
по передовым учебникам, которые отражали медицин-
ские знания той эпохи. Он всегда пытался анализиро-
вать и углублять свои познания, поэтому приступил 
к самостоятельному вскрытию трупов для того, чтобы 
увидеть все собственными глазами. А потом пошел 
дальше: к сравнению нормально и ненормально функ-
ционирующих структур в теле человека. «Тем, кто со-
бирается изучать науку остеопатии и спрашивает, 
к чему надо обратиться, посоветую начать с анатомии 
и закончить анатомией» [8, стр. 127].

Как экспериментатор, А. Т. Стилл начал лечить 
болезни с помощью остеопатии и отслеживать эффект 
данного метода. Он писал: «Во всем, что я говорю и пи-
шу, я следую законам природы» [8, стр. 110].

Он опирался во многом на собственный опыт 
в лечении разных болезней с помощью остеопатии. 
Постоянно практикуя, доктор помогал людям и глуб-
же понимал анатомию и физиологию. Основу его 
устоев составляла вера в природу. По мнению 
А. Т. Стилла, прежде чем размышлять о болезнях раз-
личных органов и систем, нужно тщательно изучить 
анатомию и физиологию. Он постоянно анализиро-
вал, все подвергал сомнению и подтверждал свои 
доводы практикой.

Терапевтические системы США в эпоху становления 
государства. До 1870 г. в Америке не было закона, ре-
гулирующего медицинское образование и медицин-
скую деятельность. Большинство врачей были либо 
самоучками, либо выпускниками медицинских школ, 
где образование сводилось к минимуму. Учились 2 го-
да, с ноября по февраль. Врач, получивший классиче-
ское образование, лечил с использованием каломели, 
порошка Довера, виски. Существовали и специалис-
ты, лечившие от всего разными способами, использу-
ющие комбинацию классической медицины, ботани-
ки, медицины индейцев, акушерства, гомеопатии, 
вегетарианства, гидротерапевтики, месмеризма, фре-
нологии, гипнотизма, костоправства [10, стр. 137]. 
А. Т. Стилл хорошо знал все современные ему терапев-
тические системы. Регулярная или героическая меди-

цина, месмеризм, трансцендентализм, универсализм, 
спиритуализм, френология, френомагнетизм, эклек-
тизм, сиентология и многие другие медицинские, 
пара медицинские и откровенно шарлатанские систе-
мы были распространены в обществе. Разобраться 
в их эффективности было не просто. В поисках эф-
фективных методов лечения А. Т. Стилл испробовал 
все, чтобы наконец создать свою терапевтическую си-
стему, которая не зависела ни от официальной меди-
цины, ни от наличия или отсутствия больниц, ле-
карств, медицинских инструментов для диагностики 
и лечения. «Как Святой Павел, я испробовал все, и хо-
рошее и плохое» [9, стр. 113].

В тех условиях самым эффективным мог стать 
только тот метод, когда врач мог полностью положить-
ся на себя самого, на свой разум и свои руки. Таким 
методом стала остеопатия как плод личного опыта 
А. Т. Стилла.

Эпидемии. Отсутствие гигиены и государствен-
ной медицинской помощи населению привело 
к многочисленным эпидемиям. А. Т. Стилл испыты-
вал глубокое отчаяние и разочарование в медицине, 
когда видел умирающих на поле боя и ничем не мог 
им помочь, когда эпидемия менингита уносила жиз-
ни людей. Не пощадила она и его семью. Личная 
трагедия стала еще одним поводом для поиска новой 
системы лечения.

Научно-технический прогресс. Несмотря на бедст-
вия, эта эпоха стала временем интенсивного научно-
технического прогресса. В США шло бурное развитие 
железных дорог, строительство и внедрение в жизнь 
паровых двигателей, затем электричества. Представи-
телями научно-технического прогресса стали для 
А. Т. Стилла обычная швейная машинка, духовка и па-
роход. Все эти достижения отразились на мировоззре-
нии и философии основателя остеопатии: он стал сто-
ронником механистического подхода к человеческому 
телу. А. Т. Стилл считал, что человек – это машина, 
самая совершенная из всех.

Мы остановимся на тех философских течениях, 
которые в первую очередь повлияли на мировоззрение 
А. Т. Стилла.

Методизм. Религиозное учение методизма оказало 
первостепенное влияние на формирование мировоз-
зрения А. Т. Стилла. Методизм – это доктрина еванге-
листской протестантской церкви, основанной в Анг-
лии в начале XVIII века на принципах, разработанных 
Джоном и Чарли Весли. Как реакция протеста на об-
рядность англиканской церкви, эта доктрина ставит 
на первое место личный опыт верующего, стремление 
к совершенству и повышению общественной морали. 
Методистская идея перфекционизма, или совершенст-
ва, пропитала умы и поступки американского общест-
ва XIX века. Методизм внушал отвращение к алкоголю 
и рабству, возбуждал интерес к образованию. Именно 
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методизм подсказал А. Т. Стиллу идею поставить 
на первое место не болезнь, а здоровье.

Идея перфекционизма вступала в противоречие 
с наличием огромного количества болезней. Поиск 
выхода из этого тупика привел А. Т. Стилла к созданию 
остеопатии.

Мы пройдем по интеллектуальной цепи рассужде-
ний, по которой шел А. Т. Стилл, и остановимся на тех 
звеньях, которые не давали ему покоя и заставляли воз-
вращаться вновь и вновь к рассуждениям на эту тему.

Итак, А. Т. Стилл был адептом методической цер-
кви, главной идеей которой была идея перфекциониз-
ма, или совершенства. Он был уверен, что мир сотво-
рен Богом, что Бог совершенен, а значит, его творение 
тоже совершенно. Совершенен космос, совершенна 
Вселенная, совершенна природа и совершенен чело-
век, как часть природы. Бог для А. Т. Стилла – это си-
ноним совершенства везде и во всем [9, стр. 237].

Многие страницы его автобиографии посвящены 
доказательству совершенства Творца и его великих 
творений. А. Т. Стилл находил все новые примеры для 
доказательства, все новые аргументы, все более точ-
ные слова и красивые образы, но каждый раз споты-
кался на одном и том же: почему совершенный чело-
век страдает от болезней? Если есть болезни, значит, 
человек не совершенен, значит, природа не совершен-
на, значит, Бог не совершенен, что противоречило 
принципу перфекционизма, усвоенному им с молоком 
матери. Невозможно, чтобы Бог не был совершенен! 
И снова он ходит по кругу, ища новые доказательства 
в пользу совершенства. Если люди болеют, а врач ле-
чит эти болезни, значит, врач помогает Богу?! Врач 
уподобляется Богу! Невозможно!

И наконец, конфликт был решен. А. Т. Стилл по-
лучил откровение от Создателя [9, стр. 193]. Это было 
22 июня 1874 г. Он понял истину, которая гласила, 
что Бог поместил все нужные лекарства внутрь мате-
риальной оболочки, являющейся обителью для жиз-
ненного духа, а остеопат создает условия для действия 
этих лекарств, когда в этом возникает необходимость. 
И на этом тезисе держится принцип самокоррекции 
и самоисцеления.

И вот 22 июня 1874 г. А. Т. Стилл решил это осново-
полагающее для него противоречие и объявил, что 
поднял знамя остеопатии. Он нашел теоретическое 
доказательство эффективности остеопатии, и далее 
предстояло доказать ее на практике [9, стр. 194].

Эволюционизм. А. Т. Стилл искал опору для остео-
патической науки в современных ему философских 
идеях. Он опирался на принципы эволюционизма. 
В свою простую терапевтическую систему он ввел кон-
цепцию эволюции Дарвина, что на том этапе обеспе-
чило прочный фундамент науке остеопатии.

На философскую составляющую остеопатии 
повлияли труды Г. Спенсера «Первые принципы» 

и «Принципы биологии». Г. Спенсер распространил 
эволюционную теорию Ч. Дарвина на социальные 
процессы. Именно у Г. Спенсера А. Т. Стилл нашел 
формулировку законов причины и следствия, движе-
ния и жизни, структуры и функции, нашел биологи-
ческое определение человека.

«Человек – это конкретный индивидуум, имеющий 
структуру, которая ему позволяет, если он находится 
в подходящих условиях, постоянно приспосабливать свою 
внутреннюю среду к внешним условиям, с тем чтобы со-
хранять равновесие своих функций» [2, стр. 20].

А. Т. Стилл интегрировал эти законы в свою систе-
му, и они стали краеугольным камнем остеопатии. 
Именно у Г. Спенсера он нашел ответы на мучившие 
его вопросы, так как Г. Спенсер дал глобальное объяс-
нение эволюции мира, начиная с обычных законов 
механики. Под влиянием Г. Спенсера А. Т. Стилл вы-
разил свою знаменитую формулу: «Первое проявление 
жизни – это движение» [2, стр. 20].

Костоправство. С 1883 г. А. Т. Стилл начал внедрять 
в свою практику старинное искусство костоправства. 
Комбинируя различные мануальные практики, он 
считал, что приобрел то, что все искали «на ощупь», 
а именно специфическое лечение, позволяющее ока-
зывать влияние на физиологию, т. е. на функцию. Он 
создал систему, основанную на научных принципах, 
всеобщих законах и индивидуальном подходе. Он 
искал и нашел адекватное название для своей систе-
мы, остановившись на термине «остеопатия». По-
скольку теория эволюции и техники костоправства 
происходили из анатомии, стало логичным обращение 
А. Т. Стилла к названию, которое напрямую говорило 
о костной структуре человека.

Итак, А. Т. Стилл детально изучал механику, элек-
тричество, микробиологию К. Бернара, знакомился 
с философскими идеями Ч. Дарвина и Г. Спенсера, 
изучал терапевтические методики, применяемые его 
коллегами, сам использовал их в своей терапевтиче-
ской практике.

Философия как неотъемлемая часть остеопатическо-
го мировоззрения А. Т. Стилла. По мнению А. Т. Стилла, 
остеопат должен быть философом, поэтому он много 
думал над различными философскими вопросами. Он 
размышлял о Боге, о происхождении Вселенной, о тай-
не жизни, смерти, любви, о материи и ее атрибутах, 
пространстве, времени и движении, о философии при-
роды, о болезни и здоровье, о понятии нормы и не нор-
мы, о гармонии, о причине и следствиях, о сознании 
и разуме, о законах природы... Этот список можно 
продолжать бесконечно.

А. Т. Стилл не боялся думать о тайнах бытия, 
не исключал их из своего мировоззрения, не обходил 
их молчанием, что раздражало его оппонентов.

Мы убеждены, что главным философским до-
стижением А. Т. Стилла стало умение включить во-
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просы о тайне жизни в философскую систему осте-
опатии, не скатившись в мистицизм и оккультизм. 
А суеверная толпа не понимала его идей, пугаясь 
самой темы, не вдаваясь даже в суть его рассужде-
ний. Заслуга А. Т. Стилла заключается в том, что он 
исключил мистицизм из остеопатической практики, 
представив остеопатию как профессию, которая 
сродни любому ремеслу, наподобие ремесла часов-
щика, занятого ремонтом часов. Предметом остео-
патии стала забота о механической составляющей 
человеческого тела, которое он понимал как самую 
совершенную машину.

В своих философских поисках А. Т. Стилл шел од-
новременно в двух направлениях: сначала в сторону 
макромира, Вселенной, откуда он видел космические 
картины, наблюдал за солнечной системой и вращени-
ем планет. Он отождествлял Землю с телом человека, 
сосуды напоминали ему дороги, по которым движутся 
полезные для тела «грузы» – питание и лекарства. За-
тем он погружался вглубь материи, исследуя малое, 
базовые элементы материи, из которых строится чело-
век, наподобие здания, построенного из кирпичей. Он 
обнаружил общие законы построения большого и ма-
лого, природы и человека, макромира и микромира. 
Размышление для А. Т. Стилла – это не праздное вре-
мяпрепровождение, ради любопытства, а необходимое 
условие для создания фундамента своей медицины. 
Остеопатия – это плод ума, размышлений. А. Т. Стилл 
пришел к остеопатии через разум и интеллект.

Здоровье. А. Т. Стилл размышлял над болезнью 
и здоровьем. В этой паре классическую медицину ин-
тересует прежде всего болезнь, а остеопатия поставила 
на первое место интерес к здоровью. «Наши самые ста-
рые из первопроходцев скажут вам, что в первые годы 
колонизации свиньи не знали, что такое болезнь. Они 
жили на воле, среди природы, ели и пили то, что находи-
ли, размножались и были счастливы. Если они заболевали 
от переедания или от чего-либо еще, у них хватало здра-
вого смысла, чтобы пойти к ручью или в другое важное 
место, погрузиться туда и лежать, пока лихорадка 
не уймется и пока они снова не почувствуют себя хорошо. 
Охотники тоже не встречали больных медведей, волков, 
пантер». «Мы считаем, что отсутствие болезней у жи-
вотных и птицы вызвано неукоснительным следованием 
законам, коим их заставляет подчиняться природа. Ког-
да они устают, они отдыхают, когда они голодны, они 
едят, они живут, строго удовлетворяя свои нужды. Че-
ловек не является исключением из этого правила. По на-
шему мнению, одна из самых важных причин для челове-
ческих болезней коренится в презрении человека к этим 
великим факторам, а человек имеет меньше здравого 
смысла, чем гусь» [9, стр. 215].

Остеопатия делает вывод, что здоровье – результат 
соблюдения законов природы, а природа всегда явля-
ется произвольной, самоисцеляющей, самопитающей 

и самозащищающейся. Так рождались принципы 
остеопатии.

Личный путь. Кроме географических и обществен-
но-политических условий эпохи, неоспоримо форми-
рующих личность и определяющих жизненный путь 
А. Т. Стилла, хотелось бы заглянуть в тонкие сферы, 
связанные с понятием судьбы и предназначения. 
Жизнь А. Т. Стилла является подтверждением тому, 
что где-то и кем-то путь наш начертан, а мы неизбеж-
но стремимся его пройти. Он с самого детства шел 
к остеопатии. Его вела интуиция [9]. Ему повезло ро-
диться в семье образованного для своего времени че-
ловека, методистского пастора, сторонника свободы 
и равенства. Свое первое открытие в остеопатии 
А. Т. Стилл сделал в 10 лет: он научился избавлять себя 
от головной боли, не применяя лекарства, а простым 
механическим действием на череп, используя самые 
обыкновенные вожжи [9, стр. 33].

Весь его опыт жизни на Границе был эмпириче-
ским познанием законов природы и целительной си-
лы, неизбежно присутствующей в ней. Он учился 
у природы. Ему повезло иметь пытливый, наблюда-
тельный ум и упорный характер. Он не считал себя 
изобретателем остеопатии. Он увидел то, что было 
в природе. В этом его заслуга. 22 июня 1874 г. в возра-
сте 46 лет он окончательно порывает с ортодоксальной 
медициной, которая на самом деле никогда не оправ-
дывала его надежд, и излагает теорию остеопатической 
медицины и формулирует ее основные принципы. Он 
поднимает флаг остеопатии [9, стр. 83].

Создание первой школы остеопатии. Проверив 
на практике эффективность своей медицины и ее фи-
лософских законов на этапе «бродячей остеопатии», 
А. Т. Стилл поставил вопрос о возможности передавать 
другим свой личный опыт, свое искусство. В 1892 г. он 
основал первую остеопатическую школу в мире – Аме-
риканскую школу остеопатии в Кирксвилле, штат Мис-
сури. Он начал с анатомии, которая является базовой 
наукой для остеопата, затем преподавал свою собствен-
ную теорию болезни и здоровья, а также мануальную 
методику, созданную и апробированную им самим в те-
чение многих лет практической работы. Выпускники 
этой школы получали диплом доктора остеопатии, 
а не доктора медицины, как выпускники классических 
медицинских учебных заведений. Тем самым А. Т. Стилл 
подчеркивал своеобразие остеопатии и определял ей 
особое место по отношению к аллопатии.

Торжество остеопатии. Не каждому удавалось уз-
реть торжество своих идей при жизни. А. Т. Стилл был 
одним из таких счастливцев. Он создал остеопатию, 
победил своих идеологических противников, основал 
Американскую школу остеопатии – первое в мире 
остеопатическое учебное заведение. С политической 
точки зрения это было признание остеопатии, хотя 
и в одном штате.



2
0

1
6

 1ТОМ 11 / VOL. 11

49

ДЕТСКОЙ 
НЕВРОЛОГИИ
Р У С С К И Й 
Ж У Р Н А Л CHILD

NEUROLOGY
R U S S I A N
J O U R N A L  o f

И
с

т
о

р
и

я
 

н
е

в
р

о
л

о
г

и
и

2
0

1
6

 1ТОМ 11 / VOL. 11

49

ДЕТСКОЙ 
НЕВРОЛОГИИ
Р У С С К И Й 
Ж У Р Н А Л CHILD

NEUROLOGY
R U S S I A N
J O U R N A L  o f

С 1892 по 1900 г. остеопатия широко распростра-
няется на юге США, хотя ей приходится постоянно 
бороться со своими противниками. Но все-таки осте-
опатия официально разрешена как парамедикальная 
специальность без права выписывать лекарства, 
но с правом практиковать акушерство и хирургию. От-
крываются новые остеопатические колледжи.

В 1905 г. аллопатическая медицина, сильная, хо-
рошо организованная и структурированная, идет в на-
ступление на остеопатию. Американская медицинская 
ассоциация оказывает давление на власти, создается 
комиссия Флекснера для инспекции частных учебных 
заведений, многие из которых приказано закрыть. 
Именно благодаря успехам практической остеопатии 
ей удалось сохранить себя. Во-первых, на ее защиту 
встали пациенты и общественное мнение в целом. Во-
вторых, остеопатии повезло: семья президента Теодо-
ра Рузвельта тоже лечилась у остеопата. Травля была 
остановлена. Это был первый крестовый поход в США 
против остеопатии.

Но остеопатия продолжила свое триумфальное 
шествие. Первым штатом в США, признавшим ее 
(1896 г.), был Вермонт. Штат Калифорния добился 
этого права последним, уже в 1974 г., благодаря упор-
ной борьбе группы старейших остеопатов во главе 
с Виолой Фрайман. Они через Верховный суд США 
добились права создать Колледж остеопатической ме-
дицины в Помоне.

Таким образом, профессия остеопата в США была 
признана окончательно и в 1969 г. получила медицин-
ские и хирургические права и привилегии.

Определение остеопатии. Итак, что же такое осте-
опатия, родившаяся в Канзасе?

«Здание моей науки, или мое открытие, родилось 
в Канзасе. Оно является следствием многочисленных 
экспериментов, реализованных на Границе, следстви-
ем моих баталий со змеями, барсуками, следствием 
моей борьбы с идеологией рабства, следствием моего 
непосредственного участия в войне за Независимость, 
следствием всего моего опыта от начала жизни 
вплоть до 22 июня 1874 г. Истина сверкнула в моем 
сознании, как вспышка солнца: учась, исследуя и на-
блюдая, я постепенно приближался к открытию нау-
ки, которая станет великим благом для человечества» 
[9, стр. 257].

Основоположник современной остеопатии, док-
тор Андрью Тейлор Стилл, дал своей мануальной си-
стеме лечения имя и указал на 22 июня 1874 г. как 
на дату рождения своей науки и практики.

«Вы спрашиваете, что такое остеопатия; если вы 
посмотрите в словарь, вы найдете такое определение: 
«болезнь кости». Это грубейшее заблуждение. Остео-
патия состоит из двух слов: osteon означает «кость», 
и pathos или pathein означает «страдать». Это название 
предполагает, что кость является отправной точкой, 

опираясь на которую, я установил причину патологиче-
ских условий, потом я комбинировал «остео» и «патию», 
получив в результате остеопатию» [9, стр. 165].

Основополагающие принципы своей доктрины 
Стилл изложил в двух книгах: «Философия остео-
патии» и «Остеопатическая практика». Много инте-
ресных фактов и мыслей привел он также в своей авто-
биографии.

В чем же суть этого метода? Во-первых, остеопа-
тия – это мануальная практика, а остеопат – специа-
лист, который лечит руками и находится в прямом 
контакте с телом пациента. Это «медицина большого 
и указательного пальцев», как шутил А. Т. Стилл [9, стр. 
149]. Во-вторых, она опирается на целительные силы 
природы [9, стр. 77]. Это два основополагающих по-
стулата остеопатии.

Мануальная медицина. Мануальная практика, 
или лечение руками, существовала всегда. Упомина-
ния о ней мы находим в самых древних письменных 
источниках. В документах V века до н. э., оставленных 
китайскими и египетскими цивилизациями, находят 
доказательства мануальных методов лечения.

Мануальная медицина связана с именами леген-
дарных врачей прошлого. Это Гиппократ, который 
в 400 г. до н. э. писал о большом значении мануальных 
практик. Это Гален, уроженец Малой Азии, который 
во II веке н. э. в Риме рассуждал о мануальных мани-
пуляциях, основанных на знании анатомии и невро-
логии. Это Авиценна, который в XI веке описывал 
патологию и клинику седалищных проблем и ма-
нуальные терапевтические средства их лечения.

Конец Средних Веков связан с возвращением 
к неоплатоновской иррациональной философии 
и к расцвету алхимии, с интересом к лечению химиче-
скими препаратами (ртуть, мышьяк) в ущерб мануаль-
ным практикам, которые были полностью отброшены 
медициной того времени. Лишь несколько медиков, 
имеющих университетский статус, продолжали прак-
тиковать учение Гиппократа: Ги де Шолиак из школы 
в Монпелье и Амбуаз Паре (Франция), чьи методы 
схожи с методами Гиппократа [1].

К счастью, как и надеялся Гиппократ, новые поко-
ления врачей не забыли мануальных приемов оказа-
ния помощи. В национальных традициях почти всех 
народов, в том числе и на территории России, есть 
мануальные практики: повивальное искусство, косто-
правство, но только в XIX веке появляется остеопати-
ческая медицина – сначала в Америке, потом в Анг-
лии и Франции, а затем и в России.

От мануальных традиций лечения к остеопатии. 
Как уже было сказано, остеопатическая медицина 
А. Т. Стилла тоже опиралась на мануальные традиции, 
в частности на костоправство индейцев Северной 
Америки. Этим искусством хорошо владел его отец, 
Абрам Стилл. С детских лет А. Т. Стилл помогал отцу, 
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а потом сам стал лечить руками. Он начинал свою 
врачебную карьеру именно в этом качестве и вплоть 
до 1890 г. представлялся как lightningbonesetter, т. е. ко-
стоправ [9, стр. 100]. В отличие от народного косто-
правства А. Т. Стилл опирался на анатомические 
и физиологические основы, изучению которых он 
посвятил всю жизнь. Суть костоправства состоит 
в устранении механических нарушений в теле чело-
века.

Остеопатия и природа. А. Т. Стилл называет остео-
патию плодом долгих размышлений. Разум помог 
ему открыть законы природы, в соответствии с ко-
торыми устроен и функционирует человек как ее 
часть. Природа дала человеку жизненные силы, 
энергию, флю иды жизни, которые должны свободно 
циркулировать в теле для обеспечения здоровья. 
Если на пути этих флюидов появляется механиче-
ское препятствие, нарушающее свободный ток энер-
гии, ток жидкостей тела, то возникает болезнь. Роль 
остеопата в этом случае – устранить механическое 
препятствие на пути жизни и отойти. Природа доде-
лает все остальное сама. В философии А. Т. Стилла 
самому остеопату отводится очень скромная роль. 
Он не целитель, не вершитель судеб, а простой ин-
женер или даже механик. Лечит природа, а остеопат 
обеспечивает условия, чтобы целительные жизнен-
ные силы, источником которых является природа, 
свободно циркулировали в теле человека. Представ-
ляется важным напомнить еще раз, что А. Т. Стилл, 
признавая понятие жизненных сил природы, не впа-
дал при этом в мистицизм и оккультизм, а оставался 
в поле рационального понимания организации Все-
ленной. Остеопатия – это в первую очередь новый 
тип мышления, который предполагает рациональ-
ный подход к силам природы.

Признание циркулирующих в теле жизненных 
сил – самое пугающее, а потому уязвимое место 
в остеопатической философии А. Т. Стилла, которое 
не всегда встречало понимание со стороны официаль-
ной науки.

Вместо комментария хочется привести цитату 
из автобиографии А. Т. Стилла. Эти слова принадлежат 
его другу Харрису, одному из первых, кто поддержал 
А. Т. Стилла в трудные минуты всеобщего непонима-
ния. «Конечно же, человек боится идти по дороге, по ко-
торой никогда не ходил, и он боится всего того, чего 
не понимает. Он не понимает, что такое жизнь, 
что такое смерть, а следовательно, он опасается гово-
рить на эти темы. Мало кто из людей позволяет себе 
думать о непроторенных тропах, а тем более идти 
по ним» [9].

Дабы избежать проблем в отношениях с офици-
альными доктринами, остеопатия менялась в сторону 
сведения своего метода лечения к техническим мани-
пуляциям с тканями, несмотря на призывы основате-

ля остеопатии сохранять ее в чистоте. А. Т. Стилл ста-
рался избегать описания техник в своих трудах, он 
считал главными не техники и манипуляции, а прин-
ципы и философский фундамент. Современные ос-
теопаты придерживаются такого же мнения: тот, кто 
знаком с принципами, технику придумает сам. Сохра-
нилось предание, что перед смертью А. Т. Стилл дал 
напутствие стоящим у его постели детям: «Сохраните 
в чистоте, мальчики, сохраните в чистоте» («Keep it 
pure, boys, keep it pure») [9, стр. 362].

Но это удавалось не всегда. Поэтому приходилось 
деликатно обходить эту тему и занимать сугубо меха-
нистические позиции. Нам, современным остеопа-
там, хотелось бы поучиться у А. Т. Стилла умению, 
не игнорируя вопросов, составляющих тайну бытия, 
оставаться в рациональном поле биомеханики и дос-
тойно занимать свое место среди других медицинских 
специальностей. Нам близко мнение некоторых со-
временных французских остеопатов, согласно кото-
рому вопрос жизни и ее источника – это великая тай-
на [5, стр. 115].

Природа как источник здоровья. В современной 
остеопатии есть понятие стилнесса, или глубокого по-
коя, который является источником здоровья и исцеле-
ния. Опрос, проведенный среди ведущих современных 
остеопатов мира, показал, что стиллнесс понимается 
как природное явление, которое присутствует в тера-
певтической практике остеопата [4]. Остеопаты гово-
рят о покое и красоте природы как источнике здоро-
вья, а терапевты отправляют своих пациентов 
в санатории для природно-климатического исцеления. 
Несмотря на эволюцию остеопатии, через стилнесс 
продолжается связь современной остеопатии с идеей 
целительных сил природы, высказанной ее основопо-
ложником. Так, внутри остеопатии продолжается борь-
ба чисто технического ее направления с направлением, 
призывающим обратить внимание на понятие жизнен-
ных сил внутри человека, что вполне соответствует 
основному закону гегелевской диалектики о единстве 
и борьбе противоположностей. Это противоречие яв-
ляется главной движущей силой развития. Итак, сов-
ременная остеопатия, следуя философской традиции 
А. Т. Стилла, продолжает свой философский поиск 
истины.

Остеопатия – это наука. Для А. Т. Стилла источни-
ком жизни была природа, т. е. Бог, потому что он 
отож дествлял эти понятия. Возникает вопрос соотно-
шения веры и науки. А. Т. Стилл считал, что они 
не противоречат друг другу. Он был верующим чело-
веком, пастором методистской церкви. В своей остео-
патической концепции А. Т. Стилл был сторонником 
божественного происхождения человека. В то же вре-
мя ему удалось примирить материальные представле-
ния о мире с религиозной верой. В его философской 
системе противоречия между наукой и Богом нет, по-
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скольку «наука – это эманация духа божьего», а «при-
рода – это божественный университет», в котором те, 
кто способен, вкушают сочные плоды науки [9, стр. 
142–144].

А. Т. Стилл рассматривал остеопатию как науку, 
а науку – как прогресс. Поскольку остеопатия – это 
наука, остеопатия – это прогресс [9, стр. 183].

Это главные постулаты, которые взяла у А. Т. Стил-
ла современная остеопатия, а тайна происхождения 
человека, тайна жизни и смерти остаются за ее преде-
лами. Вопросы веры – индивидуальный выбор учено-
го, но выбор этот не прост.

Гейзенберг писал: «Первый глоток из стакана ес-
тествознания делает нас атеистом, а на дне его нас 
ждет Бог». [11].

Принципы остеопатии. В основе остеопатии лежат 
принципы, которые даны свыше, и А. Т. Стилл про-
читал их в книге природы. Природа сама вложила 
в тело все эти принципы, чтобы телу не пришлось 
их разыскивать для поддержания своего благополу-
чия [9, стр. 193]. «Природа готова оказать неотлож-
ную помощь в большом количестве случаев. Что делает 
мул, работавший целый день, когда мышцы его позво-
ночника натянуты, как струна? Он находит подходя-
щее местечко, чтобы поваляться на земле. Он бьет 
себя копытами. Он подставляет бока под удары своих 
приятелей мулов. Чем не остеопатические манипуля-
ции? Они продиктованы здравым смыслом. Что делает 
курица, когда микробы, так мы это теперь называем, 
расплодились в ее перьях? Она вынимает свой микро-
скоп, смотрит и делает вывод, что это микробы. Тог-
да она поднимает тучу пыли и вытряхивает пыль вме-
сте с микробами. Посмотрите на свинью. Она умнее, 
чем ее хозяин. Когда у нее лихорадка, она забирается 
в лужу и остается в ней, пока лихорадка не проходит» 
[9, стр. 193].

А. Т. Стилл не раз подчеркивал важность принци-
пов в любой теории. Это ее фундамент. «Любому фило-
софскому заключению всегда должны предшествовать 
базовые принципы. Они служат центром, относительно 
которого можно провести окружность и внутри нее 
найти все доказательства истины, которую хотят 
установить. Истина сравнима с машиной, построенной 
с определенной целью. Все части ее должны быть на сво-
ем месте. Приложенная сила должна быть адаптирова-
на, иначе машина не сможет выполнить работу, для ко-
торой она создана, и цель не будет достигнута. Если 
этого не сделать, работа покажет, что отправная 
точка рассуждения туманна, и с этой точки зрения вы 
терпите поражение» [9].

Главный принцип остеопатии А. Т. Стилла – прин-
цип жизни. Мы достаточно подробно рассмотрели 
этот принцип в стилловском понимании: это великая 
тайна, великое чудо [9, стр. 135]. Остеопатии отводит-
ся при этом скромная роль: она обеспечивает условия 

для свободной циркуляции жизненных сил в теле че-
ловека. Это и есть здоровье.

«Человеческое тело – это машина, оживляемая не-
видимой силой, названной жизнью…» [9, стр. 166]. 
Остео патия занимается механическим аспектом тела. 
Итак, говоря о механическом аспекте, нам не удается, 
как ни старайся, обойти стороной принцип жизни. 
А нужно ли его обходить? Не является ли желание 
обойти эту тему проявлением современного суеверия? 
Что думал на эту тему сам А. Т. Стилл?

«Тема жизни не имеет начала, откуда ни начнешь 
думать о ней, будет всегда полезно» [9, стр. 165]. Этими 
словами нам хотелось бы закончить изложение прин-
ципа жизни в философии А. Т. Стилла.

Следующим важным принципом является разум-
ность всего живого. Жизнь, по мнению А. Т. Стилла, 
разумна, а ткани наделены сознанием, и каждая клет-
ка знает свою роль в теле и выполняет ее в соответст-
вии с законами природы. Законы природы неизбеж-
ны, неумолимы, и выйти за их пределы невозможно, 
не поплатившись здоровьем. «Закон разума – это За-
кон духа материи и движения» [9, стр. 169, 208]. А че-
ловек составляет единое целое с бесконечной приро-
дой, поэтому для поддержания здоровья должен 
следовать ее законам [9, стр. 220]. Человек – это един-
ство структуры и функции [9].

Принцип самоисцеления и самокоррекции гласит, 
что природа способна самостоятельно восстанавли-
ваться после ущерба, нанесенного ей жарой, стужей, 
усталостью, раздражением, физическими нагрузками, 
а роль остеопатии скромна: убрать механические пре-
пятствия на пути к здоровью [9, стр. 120].

Идея «от причины – к следствию» глубоко повли-
яла на концепцию А. Т. Стилла. Он говорил о себе 
как о человеке, днем и ночью рассуждающем об этом 
великом принципе [9, стр. 94, 178, 184].

Мы только перечислили основные принципы 
стилловской остеопатии, не давая им глубокого ана-
лиза с современной позиции; однако большинство 
из них легли в основу современной остеопатии.

Механический подход в остеопатии. Для А. Т. Стил-
ла остеопатия – наука, основывающаяся на том прин-
ципе, что человек – это машина, вот почему он много 
пишет о механике. Он начал изучать механику с 1855 г. 
и продолжал вплоть до 1870 г. Мы говорили о научно-
техническом буме в эпоху А. Т. Стилла, что неизбежно 
сформировало его механистический взгляд на устройст-
во человека.

Как представитель своей эпохи, А. Т. Стилл счи-
тал, что человек – это машина, которую Бог наделил 
сознанием. Скелет, т. е. кости и их сочленения, явля-
ется базовой составляющей этой машины. Именно 
это хотел сказать А. Т. Стилл, назвав свою науку остео-
патией. Движение – основное назначение «челове-
ческой машины». Движение должно быть разумно, 
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поэтому все ткани человека наделены сознанием. 
Остеопат – это механик человеческого тела, занима-
ющийся наладкой всех узлов и соединений в целях 
обеспечения их подвижности и беспрепятственного 
тока жизненной энергии через все суставы и сочле-
нения. Он много пишет о машинерии жизни [9, стр. 
196], о человеке как электрической машине [9, стр. 
204]. Эти воззрения остаются актуальными и сегодня.

А. Т. Стилл говорит о великой механике живого 
тела [9, стр. 175]. Он сам любил изобретать новые ма-
шины, например, изобрел маслобойку и усовершен-
ствовал жатку. «С 1874 г. я начал углубленное изучение 
приводящих колес, шестеренок, внутреннего устройст-
ва, рычагов и приводов различных механизмов, в том чи-
сле механики человеческой жизни, ее сил, ресурсов, свя-
зочных прикреплений, мышц и их прикреплений, нервов 
и их питания, кровообращения, движения крови от сер-
дца и к сердцу…» [9].

А. Т. Стилл, как представитель XIX века, исповедо-
вал механистический подход к человеку. Но в отличие 
от большинства, которое считало, что человек устроен 
как машина, А. Т. Стилл утверждал, что все происходит 
как раз наоборот: машина устроена как человек. Че-
ловек – это совершенная суперструктура, а все техни-
ческие сооружения устроены по ее образцу. Так про-
является оригинальность его мышления и глубина 
подхода. Первичен человек, а не машина. Машина – 
это плод его ума.

Остеопатическая практика А.Т. Стилла. А. Т. Стилл 
брался за лечение любых недугов. В своей автобиогра-
фии он описывает множество клинических случаев 
лечения различных болезней. Это сезонные болезни, 
астма, пневмония, дизентерия, свинка, скарлатина, 
паралич, дислокация позвонков, болезни глаз, рожа, 
вывихи. Он не отказывался ни от одного пациента. 
Он проверял остеопатию на прочность, размышлял 
о болезнях и их причинах. Вот мнение об остеопатии 
его современника, доктора из Эдинбурга: «Я попы-
тался узнать о ней хоть что-нибудь у местных докто-
ров, но не смог услышать ни одного вразумительного 
слова. Мне кажется странным, что доктора ничего 
не знают о лечебной системе, которой пользуются 
в их городе уже лет пять или шесть, в то время как эта 
система дала чудо дейст венные результаты в лечении 
лихорадки, дизентерии, краснухи, свинки, эпилепсии, 
в обезболивании родов, уменьшении зоба, при пневмонии, 
глазной инфекции, астме. Об этом говорят во всем 
штате» [9, стр. 113].

Итак, обстоятельства вынуждали А. Т. Стилла ле-
чить все. Но хотелось бы еще раз обратить внимание: 
он лечил не болезнь, а механические препятствия 
на пути к здоровью, которые, возможно, стали причи-
ной болезни.

«Лечить больного, а не болезнь». А. Т. Стилл говорил 
о том, что остеопатия лечит больного, а не болезнь. Он 

называл нарушения кровообращения среди основных 
причин заболеваний [9, стр. 163].

«Власть артерии абсолютна и универсальна», – так 
сформулировал он философский принцип главенст-
вующей роли кровообращения в организме. «Жар, 
дизентерия, головные боли, сердечные и легочные болезни, 
краснуха, коклюш и все известные болезни, которые мне 
приходилось лечить, подтверждают, что этот принцип 
работает без исключений» [9, стр. 163].

Именно биомеханические нарушения в «умной 
машине», по мнению А. Т. Стилла, являются причиной 
ослабления кровотока и почвой для развития болезни. 
«В 1874 г. я заявил, что артериальное нарушение рано 
или поздно приведет к болезни…» [9, стр. 163].

Принцип лечения больного, а не болезни заклю-
чается в том, чтобы искать и устранять нарушения 
биомеханики тела у пациентов с любыми жалобами 
и с любыми заболеваниями.

Современные остеопаты знают больше о природе 
заболеваний, чем их коллеги в XIX веке. Очевидно, 
что причины многих болезней (например, инфекцион-
ных) не ограничиваются нарушениями кровообраще-
ния. Поэтому с современной точки зрения в терапии 
многих заболеваний более уместен комплексный под-
ход, чем только остеопатическое лечение. Тем не менее 
современные остеопаты продолжают считать, что роль 
биомеханических нарушений в организме велика. Они 
не позволяют полноценно проявиться собственным 
защитным силам организма и тем самым создают фон 
для развития заболеваний и их тяжелого течения. Поэ-
тому современная остеопатия должна быть профилак-
тически направленной. Также остео патическая терапия 
может дополнять классическое лечение различных бо-
лезней у любых пациентов [3, стр. 16].

Предмет остеопатии А. Т. Стилла. С современной 
точки зрения предметом остеопатии для А. Т. Стилла 
был бы биомеханический аспект тела человека. 
А. Т. Стилл воздействовал руками на тело пациента, 
устраняя биомеханические нарушения, что приводи-
ло к восстановлению функций организма. Он сам 
дает нам право так считать, так как пишет, что мог 
так «скрутить» пациента, что проходили болезни [9]. 
Таким образом, мы можем считать остеопатию 
А. Т. Стилла функциональной медициной. Как и до-
ктор Стилл, современные остеопаты занимаются 
устранением функциональных биомеханических на-
рушений в организме (нарушений подвижности су-
ставов и сочленений, внутренних органов, наруше-
ний эластичности соединительной ткани). Любое 
заболевание и состояние сопровождается функцио-
нальными изменениями (отек, ишемия, фиброз). 
Они проявляются как нарушения подвижности, эла-
стичности тканей тела. Именно такие нарушения 
искал и устранял в теле пациента А. Т. Стилл. Этим же 
занимаются остеопаты сегодня.
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У современных остеопатов есть явное преимуще-
ство. За счет успехов, которых добилась медицина 
за прошедшие более 100 лет, они могут определить 
вклад функциональных (обратимых) и органических 
нарушений в состояние пациента. При наличии пре-
имущественно функциональных нарушений остео-
патическое лечение оказывается максимально эффек-
тивным. Чем больше органического компонента 
в составе заболевания или состояния, тем труднее 
добиться результата остеопатическим методом, и нуж-
но применять комплексное лечение. Вот почему так 
необходимо сегодня сотрудничество между различны-
ми специальностями.

Остеопатия как медицина для детей и взрослых. 
А. Т. Стилл лечил пациентов всех возрастов. Фило-
софский подход остеопатии, заключающийся в том, 
чтобы лечить больного, а не болезнь, позволял ему 
принимать детей, пациентов зрелого и старшего воз-
раста, мужчин и женщин, в том числе беременных [9, 
стр. 164].

В теле пациента любого возраста, пола и расы док-
тор Стилл искал биомеханические нарушения и устра-
нял их руками. Современная остеопатия продолжает 
эти традиции, оставаясь «остеопатией для всех».

Остеопатия и нервная система. Поскольку эта 
статья предназначается для публикации в журнале, по-
священном детской неврологии, мы не можем обойти 
вниманием отношение А. Т. Стилла и его остеопатии 
к нервной системе, к нервам.

Все болезни, считал А. Т. Стилл, это следствия, 
причиной же является частичная или полная неспо-
собность нервов корректно проводить флюиды жизни. 
Именно это стало краеугольным камнем, на котором 
он воздвигал и поддерживал остеопатию в течение 
25 лет. Каждый день приносил доктору все более весо-
мые доказательства того, что эта философия верна. 
Потребовались долгие годы, чтобы проверить на пра-
ктике и предоставить доказательства такого взгляда 
на нервы и их роль в теле.

Например, заболевания внутренних органов 
А. Т. Стилл рассматривал как следствие неправильно-
го функционирования компонентов нервной системы. 
Они же, в свою очередь, могут страдать от отсутствия 
нормальной подвижности опорно-двигательного ап-
парата. Так механическая составляющая была увязана 
им с неврологической.

Остеопатия и сосудистая система. А. Т. Стилл пони-
мал человека как единое целое и не рассматривал 
нервную систему изолированно от кровеносной, а обе 
эти системы отдельно от опорно-двигательного аппа-
рата. Это можно подтвердить примерами из его пра-
ктики. Он лечил пациента с гнойничковым заболева-
нием глаз, усиливая приток артериальной крови 
к глазному яблоку, что способствовало восстановле-
нию тканей, а следовательно, и зрения.

А. Т. Стилл делится воспоминаниями о лечении 
пациентов, страдающих бронхиальной астмой. Он 
устранял напряжение на уровне грудной клетки, 
вправляя ребра и позвонки. Убирая механические 
препятствия и возвращая полноценную подвиж-
ность данному региону, он помогал сосудистой 
и нервной системам в обеспечении их физиологи-
ческих функций.

Остеопат прежде всего стремится к воссозданию 
физиологически совершенной формы, восстанавливая 
нормальный костный остов, в котором сосудистая 
и нервная системы смогли бы нормально выполнять 
свои функции.

Сотрудничество. Во времена А. Т. Стилла система 
здравоохранения США находилась в зачаточном 
состоянии. Пациентов лечили в основном врачи-
самоучки, а многочисленные шарлатаны больше 
вредили больным, чем помогали. Поэтому основа-
тель остеопатии был противником медицины, все-
лив в своих последователей дух борьбы с врачами 
и ненависть к лекарствам. Не стоит распространять 
локальную историческую ситуацию в США XIX ве-
ка на весь мир, не следует заблуждаться и сомне-
ваться в решающей роли классической медицины 
в борьбе с болезнями. Ее историческая поступь до-
казала свою прогрессивную роль в избавлении 
от недугов и продвижении гигиены и не нуждается 
в защите.

Враждебное отношение А. Т. Стилла к классической 
медицине – это следствие условий конкретной истори-
ческой эпохи, в которой сформировались его взгляды. 
Эта часть его мировоззрения совершенно не актуальна 
сегодня и даже вредна. В отношениях между врачами 
и остеопатами возможен лишь один путь – путь сотруд-
ничества, регулируемый деонтологией.

Сам А. Т. Стилл сочетал многие методы лечения, 
о чем уже говорилось в нашей статье; он даже комби-
нировал остеопатическое лечение с психологическим 
воздействием при лечении алкоголизма [9, стр. 104].

В 90-х годах XX века в России началось препода-
вание остеопатии. Остеопатия стала второй специ-
альностью российских врачей, специалистов в раз-
личных областях медицинской науки, в рамках 
последипломного образования. В нашей стране не-
возможно представить вражду между остеопатами 
и врачами, так как все специалисты, овладевшие 
остеопатическими навыками, изначально являются 
врачами. Вся история российской остеопатии – это 
история не вражды, а сотрудничества и взаимо-
проникновения специальностей.

Сегодня остеопатия в России все более и более 
прочно занимает нишу функциональной медицины, 
медицины «предболезни», направленной на создание 
здорового фона в организме человека, предотвраще-
ние развития заболеваний и дополнение классиче-
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ских подходов в лечении заболеваний остеопатиче-
ской составляющей. Что может дать остеопатия 
классической медицине сегодня? Она может высту-
пить как медицинская специальность, обеспечиваю-
щая поддержание нормальной физиологии в орга-
низме человека. Как и 100 лет назад, современный 
остеопат оценивает физиологию «умной машины» – 
тела человека – и устраняет биомеханические нару-
шения, которые могут стать фоном или причиной 
для развития заболеваний. Остеопат оценивает и под-
держивает в норме биомеханику тела, т. е. подвиж-
ность его соединений и сочленений, эластичность 
тканей, беспрепятственное проведение эндогенных 
ритмов. Остеопат выявляет нарушения подвижности 
внутри «умной машины» на этапе, предшествующем 
развитию болезни. Болезнью же занимается врач-
специалист классической медицины. Если болезнь 
уже развилась, остеопат дополняет лечение, назна-
ченное специалистом (хирургом, терапевтом, окули-
стом, ЛОРом и врачами других специальностей). 
Нормализация биомеханики тела способствует более 
легкому течению заболевания, повышению эф-
фективности классического медицинского лечения 
и скорейшему выздоровлению пациента. Во времена 
доктора Стилла медицина в США находилась в зача-
точном состоянии. А. Т. Стилл и его современники 
не имели в полной мере представления об этиологии 
и патогенезе заболеваний. Поэтому «старый доктор» 
мог опереться только на собственные наблюдения 
и ощущения. Устраняя биомеханические нарушения 
в теле пациента, он так или иначе помогал ему, облег-
чал его состояние. Современные врачи-остеопаты 
обладают всеми общемедицинскими знаниями. Се-
годня остеопатия может существенно дополнить эти-
отропное и патогенетическое лечение за счет норма-
лизации биомеханики тканей больного. Поэтому 
современная остеопатия в сочетании с классической 
медициной может намного эффективнее помочь па-
циенту.

Диагностика и лечение по А. Т. Стиллу. Со времен 
своего основания остеопатия располагала собствен-
ной методикой обследования и лечения. Конечно, 
А. Т. Стилл обращал внимание на симптомы, с кото-
рыми к нему обращался пациент. Но не симптом был 
главным фактором в диагностике. «Старый доктор» 
проводил пальпацию тела пациента и выявлял биоме-
ханические нарушения, основываясь на собственных 
субъективных ощущениях. Его руки отличали нор-
мальные ткани от ненормальных и проводили лече-
ние. Как и сегодня, «не нормой» считались асиммет-
рия тонуса и тургора тканей, температуры, влажности 

или сухости кожи, ограничение амплитуды движения 
в суставе, измененная чувствительность и болезнен-
ность. В качестве яркого примера можно привести 
случай лечения ребенка, больного дизентерией. 
А. Т. Стилл ощутил холод в животе ребенка и пытался 
вернуть тепло в живот, т. е. нормализовать циркуляцию 
крови.

На основании пальпаторных ощущений осново-
положник остеопатии делал вывод о наличии наруше-
ния подвижности тканей и кровообращения в тканях 
человека, т. е. о существовании препятствий на пути 
здоровья. Обнаружив биомеханические препятствия 
на пути физиологии «умной машины», А. Т. Стилл 
устранял их мануальными приемами, восстанавливая 
нормальную биомеханику тканей. На этом вклад остео-
пата в лечение заканчивался. Затем за дело брались 
самоисцеляющие свойства живого организма. Будучи 
освобожденными от механических препятствий, они 
доводили процесс лечения до выздоровления.

«Найди причину и уйди, или find it, fix itandletgo», – 
так говорил А. Т. Стилл о принципе лечения в осте-
опатии [9].

Современные остеопаты в полной мере разделяют 
взгляды доктора Стилла, добавляя к ним концепции 
и практические приемы, разработанные учениками 
и последователями основателя остеопатии.

Заключение. В данной статье мы постарались сде-
лать общий обзор истории остеопатии на первом эта-
пе ее развития; показать истоки остеопатии, ее фи-
лософские законы, принципы, их философское 
преломление и практическое применение в терапев-
тической практике современных остеопатов России. 
Мы не умолчали о трудных вопросах внутри остеопа-
тического мировоззрения, о философских противоре-
чиях, которые, несомненно, отражаются на практиче-
ской деятельности и рождают различные направления 
внутри нашей единой остеопатической науки и прак-
тики. Мы постарались показать, как они преломляют-
ся в современной остеопатии, что современная остео-
патия с благодарностью берет из учения А. Т. Стилла, 
а от чего отказывается и по какой причине. Мы еще 
раз подчеркиваем, что рассказали об остеопатии 
А. Т. Стилла, и хотя современная остеопатия считает 
его своим основоположником, она не отождествляет 
себя полностью с остеопатией XIX века в таком виде, 
в каком ее видел доктор Стилл. Но мы не отказываем-
ся от главного: мы считаем именно А. Т. Стилла осно-
воположником современной остеопатии и будем сле-
довать основному его совету – «копать глубже» [9]. 
Поэтому мы планируем продолжать обсуждение темы 
истории остеопатии в следующих статьях.
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Уважаемые коллеги!
Мы благодарим всех, кто прислал ответы на вопросы тестового контроля, опубликованные в предыдущем 

номере нашего журнала. 
Правильные ответы на вопросы тестового контроля, опубликованные в «Русском журнале детской невро-

логии» № 4/2015, стр. 67:

1-й вопрос – ответ 11; 3-й вопрос – ответ 8; 5-й вопрос – ответ 11; 7-й вопрос – ответ 8.
2-й вопрос – ответ 2; 4-й вопрос – ответ 3; 6-й вопрос – ответ 5; 

Сегодня мы вновь предлагаем вам проверить свои знания и ответить на предложенные вопросы. Ответы 
присылайте в редакцию по почте или e-mail: rjcn@epileptologist.ru.

Правильные ответы будут опубликованы в следующем номере журнала.

ТЕСТОВЫЙ КОНТРОЛЬ

Выберите один правильный ответ

I. Какая электроэнцефалографическая картина характер-
на для юношеской миоклонической эпилепсии?

1. Сохранность основного ритма.
2. Замедление основного ритма.
3. Доброкачественные эпилептиформные паттерны 

детства.
4. Комплексы пик–волна с частотой 3 Гц.
5. Гипсаритмия.
6. Диффузные пик-волновые разряды.
7. Все перечисленное.
8. Все, кроме 2 и 3.
9. Все, кроме 2, 3 и 5.

II. Какие признаки характерны для юношеской миоклони-
ческой эпилепсии?

1. Хороший ответ на адекватно подобранную терапию 
антиэпилептическими препаратами (АЭП), но высокий риск 
рецидивов после ее отмены.

2. Хороший ответ на адекватно подобранную терапию 
АЭП и низкий риск рецидивов после ее отмены.

3. Трудность достижения ремиссии даже при адекватно 
подобранной терапии АЭП и высокий риск рецидивов после 
отмены терапии.

4. Трудность достижения ремиссии даже при адекватно 
подобранной терапии АЭП, но в случае достижения стойкой 
ремиссии низкий риск рецидивов после отмены терапии.

5. Резистентность к терапии АЭП.

III. В каком возрасте дебютирует синдром псевдо-Леннок-
са у большинства пациентов?

1. 3–5 лет.
2. На первом году жизни.
3. До 3 лет.
4. После 7 лет.

IV. Какие типы эпилептических приступов могут встре-
чаться у пациентов с синдромом псевдо-Леннокса?

1. Фебрильные судороги.
2. Фокальные моторные.
3. Атипичные абсансы.
4. Атонические (фокальный негативный миоклонус).
5. Атонически-астатические.
6. Вторично-генерализованные тонико-клонические.
7. Миоклонические.
8. Эпилептический статус.
9. Все перечисленное.

V. Какие типы эпилептических приступов составляют 
основную «триаду» и встречаются у большинства пациентов 
с синдромом псевдо-Леннокса?

1. Фебрильные судороги.
2. Фокальные моторные.
3. Атипичные абсансы.
4. Атонические (фокальный негативный миоклонус).
5. Атонически-астатические.
6. Вторично-генерализованные тонико-клонические.
7. Миоклонические.
8. Эпилептический статус.
9. Верны 2, 3 и 4.
10. Верны 2, 3 и 7.
11. Верны 1, 4 и 6.

VI. Какие препараты могут быть эффективны при синдро-
ме псевдо-Леннокса?

1. Вальпроат.
2. Топирамат.
3. Карбамазепин.
4. Окскарбазепин.
5. Ламотриджин.
6. Сукцинимиды.
7. Бензодиазепины.
8. Сультиам.
9. Все перечисленное.
10. Верны 1, 2, 6–8.
11. Верны 3–5.
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