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Резюме
Эпилептический миоклонус век (ЭМВ) с абсансами или без – эпилептические приступы, проявляющиеся при-
крыванием глаз и частыми (3-6 раз в сек.) ритмическими миоклониями век («трепетание век»), которые могут 
сопровождаться короткими абсансами или протекают без потери сознания. Проведен анализ форм эпилепсии 
и типов приступов, ассоциированных с эпилептическим миоклонусом век. Описан синдром навязчивых движе-
ний глаз, ассоциированный с эпилептическим миоклонусом век. Предложен сценарий проведения видео-ЭЭГ-
мониторинга при ЭМВ. ЭМВ – редкий тип приступов, встречающийся как при генерализованных, так и при фо-
кальных формах эпилепсии. ЭМВ часто сочетается с навязчивыми движениями глаз, которые требуют диффе-
ренциального диагноза с тиками и другими навязчивостями. Применение продолженного ВЭМ необходимо 
во избежание состояний мнимого ухудшения или мнимого улучшения. Эффективность АЭП при лечении ЭМВ 
зависит от эпилептических синдромов, ассоциированных с ЭМВ. 
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Summary
Epileptic eyelid myoclonia with or without absences – epileptic seizures presented with closing of eyes and frequent 
(3-6 times per second) rhythmic myoclonias of eyelids («eyelid fluttering»). They can be accompanied by absences 
seizures of short duration or they are not accompanied by loss of consciousness. We analyzed the forms of epilepsy, 
seizure types and compulsive movements of eyes associated with epileptic eyelid myoclonia. We present an algorithm 
of video-EEG monitoring to diagnostic this epileptic syndrome. Epileptic eyelid myocloniais a seldom type of seizures. It 
observed with generalized and focal epilepsies. Epileptic eyelid myoclonia can be combined with It can be combined with 
obsessive eye movementsб what is need differential diagnosis with tics and other obsessions. Using of prolong EEG 
monitoring is necessary in order to avoid the deterioration of the state of imaginary or perceived improvement. AEP 
efficiency depends on the epileptic syndrome associated with of еpileptic eyelid myoclonia. 
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Ýпилептический миоклонус век (ЭМВ) с абсан-
сами или без – эпилептические приступы, про-
являющиеся прикрыванием глаз и частыми 

(3-6 раз в сек.) ритмическими миоклониями век 
(«трепетание век») [24]. Они могут сопровождаться 
короткими абсансами или протекают без потери со-
знания. В проекте международной классификации 
эпилептических приступов ЭМВ включен в группу 
абсансных приступов со специфическими характе-
ристиками [8], что является дискуссионным, так как 
они нередко протекают без абсансов.

Синдром миоклонии век с абсансами был впервые 
описан Jeavons в 1977 г. как форма фотосенситивной 
эпилепсии [20] и позже был подтвержден другими 
исследователями [7,17]. Первое описание синдрома 
предложил Дживонс: «характеристикой приступов 

являются короткие эпизоды подергиваний век с де-
виацией глаз вверх, ассоциированные с генерализо-
ванными разрядами пик-волна на ЭЭГ, возникающие 
при закрывании глаз. Все пациенты фотосенситив-
ны. Средний возраст дебюта составляет 6 лет. Про-
гноз не такой хороший, как при детской абсанс-эпи-
лепсии, ремиссии, как правило, не достигается. Мы 
наблюдали взрослых пациентов с этим синдромом, 
у которых отмечался хороший ответ на комбиниро-
ванную терапию вальпроатами и этосуксимидом» 
[20].

Синдром миоклонуса век с абсансами подробно 
изучался и в дальнейшем, наиболее полные публика-
ции начали появляться с 1989 г. [7,9,10,15,17,19,25]. 
В 1996 г. Duncan J. S. и Panayiotopoulos C. P. предло-
жили в своей книге, посвященной данной проблеме, 
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назвать миоклонию век с абсансами синдромом 
Дживонса в знак признания заслуг ученого [13]. Не-
смотря на многочисленные публикации на данную 
тему, в настоящее время ILAE не выделяет эпилепти-
ческий миоклонус век с абсансами в отдельный син-
дром [14] и рассматривает его только с позиции типа 
приступов.

ЭМВ без абсансов представляет собой приступы 
трепетания век, часто ассоциированные с заведени-
ем глазных яблок вверх с клоническим компонентом 
и возможной ретропульсией головы. Данные присту-
пы короткие (0,5-5 сек.), преимущественно возника-
ют после закрывания глаз и наблюдаются часто в те-
чение суток, количество приступов может достигать 
сотен. При этом изменения уровня сознания в мо-
мент приступа не отмечается.

ЭМВ возникает при закрывании глаз или при про-
ведении ритмической фотостимуляции. В основе 
приступов лежит феномен «eyes closure sensitivity» 
(ECS) – появление эпилептиформной активности 
в первые 1-3 сек. после закрывания глаз. Предлага-
ются разные теории, объясняющие данный феномен: 
механизм, связанный с закрыванием глаз (eyes 
closure mechanism) [18,33]; прерывание световой им-
пульсации [28,31,32]; потеря центрального зрения 
(fixation-off sensitivity) [6,23]. В ряде случаев эпилеп-
тический миоклонус век может возникать при закры-
тых глазах пациента, при этом визуальное наблюде-
ние в этот период показывает более плотное смыка-
ние век с подкатыванием вверх глазных яблок.

Для реализации приступов при синдроме Дживон-
са необходима триада: 1 – движения в периорбиталь-
ной мускулатуре (смыкание век) и глазных яблок; 
2 – феномен ESC в виде появления диффузных эпи-
лептиформных разрядов на ЭЭГ после закрывания 
глаз; 3 – эпилептический миоклонус век, возникаю-
щий синхронно с разрядами [24].

На ЭЭГ синхронно с эпилептическим миоклонусом 
век регистрируется характерный ЭЭГ-паттерн – раз-
ряды диффузных полиспайков, комплексов полипик-
волна различной степени билатеральной синхрониза-
ции, которым предшествует окулографический арте-
факт. Может отмечаться амплитудное преобладание 
разрядов у части пациентов в лобных отведениях, 
в других случаях наблюдается амплитудный акцент 
в задних отделах, преимущественно в затылочных 
областях. Продолжительность разрядов может зна-
чительно варьировать. Наиболее часто встречаются 
разряды длительностью 0,5-3 сек. Значительно реже 
разряды формируют более длительные группы (см. 
рис 1). Максимально индекс диффузной полипик-
волновой активности отмечается после утреннего на-
сильственного пробуждения, когда у большинства 
пациентов наблюдаются длительные разряды диф-
фузных билатерально-асинхронных полиспайков, 
групп диффузных полиспайков, комплексов пик-, по-
липик-волна в сочетании с диффузными медленны-
ми волнами. В ходе сна отмечается значительное 
снижение индекса диффузной полипик-волновой ак-
тивности или полная ее редукция.

Ðèñóíîê 1. Âèäåî-ÝÝÃ-ìîíèòîðèíã.

Â õîäå âèäåî-ÝÝÃ-ìîíèòîðèíãà çàðåãèñòðèðîâàí ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ âåê ñ  àáñàíñîì. Íà ÝÝÃ îòìå÷àåòñÿ 
ïîÿâëåíèå áèîêöèïèòàëüíûõ ñïàéêîâ, êîòîðûì ïðåäøåñòâóåò ïîÿâëåíèå îêóëîãðàôè÷åñêîãî êîððåëÿòà, ñ áûñòðûì 
ôîðìèðîâàíèåì äèôôóçíîãî ðàçðÿäà ãðóïï ïîëèñïàéêîâ, êîìïëåêñîâ ïîëèïèê-âîëíà íèçêîé ñòåïåíè ñèíõðîíèçàöèè 
â íà÷àëå ðàçðÿäà ñ ïîñòåïåííûì íàðàñòàíèåì âûðàæåííîñòè áèëàòåðàëüíîé ñèíõðîíèè ñ ïåðåõîäîì 
â ãåíåðàëèçîâàííûé ïèê-âîëíîâîé ðàçðÿä.
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Варианты эпилептического миоклонуса век:
– Эпилептический миоклонус век;
– Эпилептический миоклонус век с абсансами;
– Эпилептический миоклонус век с изменением 

уровня сознания;
– Эпилептический миоклонус век, ассоциирован-

ный с миоклоническими приступами;
– Статус эпилептического миоклонуса век;
– Неэпилептический миоклонус век (навязчивые 

движения глаз, имитирующие ЭМВ), при этом отсут-
ствует электроэнцефалографический коррелят эпи-
лептического миоклонуса век.

Синдром Дживонса (синонимы: синдром ЭМВ, 
синдром миоклонии век с абсансами или без) – фор-
ма эпилепсии, которая манифестирует появлением 
частых приступов, представляющих собой миокло-
нии век, нередко в совокупности с абсансами. Дебю-
тирует заболевание обычно в детском возрасте. Пик 
дебюта соответствует возрасту 6-8 лет (от 2 до 14 
лет). Синдром в два раза чаще встречается у лиц жен-
ского пола [24]. 

Долгое время синдром ЭМВ относился к идиопа-
тическим генерализованным формам эпилепсии. 
Большинство авторов до настоящего времени скло-
няется к тому, что синдром Дживонса является гене-
тически детерминированной формой эпилепсии 
[9,24,29].

Однако в настоящее время накоплено достаточное 
количество наблюдений, свидетельствующих о том, 
что синдром ЭМВ может встречаться как при генера-
лизованных, так и при фокальных формах эпилеп-

сии в рамках феномена вторичной билатеральной 
синхронизации на ЭЭГ. Этиологические факторы так-
же многообразны. В ряде случаев причиной эпилеп-
сии с ЭМВ могут служить структурные нарушения 
в коре головного мозга (фокальные корковые дис-
плазии, гипоксически-ишемические поражения 
и т. д.), и в таких случаях мы констатируем симптома-
тический фокальный характер эпилепсии [15,16,27]. 
В других случаях анамнестические данные, включая 
положительный семейный анамнез, отсутствие в не-
врологическом статусе очаговой симптоматики, пер-
вично-генерализованный характер эпилептиформ-
ных нарушений в ходе видео-ЭЭГ-мониторинга и от-
сутствие изменений на МРТ, заставляют предполо-
жить идиопатическую генерализованную форму 
и свидетельствуют о генетически детерминирован-
ном синдроме [9,24,29].

В последнее время появились публикации, пока-
завшие возможность возникновения ЭМВ при идио-
патических фокальных формах эпилепсии в рамках 
феномена вторичной билатеральной синхронизации 
на ЭЭГ. В 2009 г. К. Ю. Мухин на основании собствен-
ных результатов и анализа литературы предложил 
новую форму эпилепсии: «идиопатическая фокаль-
ная эпилепсия с псевдогенерализованными присту-
пами» [4]. При этом ЭМВ возникает у пациентов 
с нормальным интеллектом, отсутствием очаговой 
неврологической симптоматики, у которых возмож-
ны фокальные приступы, приуроченные ко сну, и ре-
гистрируются доброкачественные эпилептиформ-
ные паттерны детства (ДЭПД) на ЭЭГ.

29,4%

26,5%

17,7%

8,8%

5,9%

5,9%
2,9%

2,9%

С-м Дживонса

ИФЭ-ПГП

ЮМЭ

КФЭ с ВБС

ЮАЭ

СФЭ с  ВБС

ТМЭМ

ЭМА

Ðèñóíîê 2. Ýïèëåïòè÷åñêèå ñèíäðîìû, àññîöèèðîâàííûå ñ ýïèëåïòè÷åñêèì ìèîêëîíóñîì âåê. 

Ïðèìå÷àíèå. ÈÔÝ-ÏÃÏ – èäèîïàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûìè ïðèñòóïàìè; ÞÌÝ – 
þíîøåñêàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ; ÊÔÝ ñ ÂÁÑ – êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ôåíîìåíîì âòîðè÷íîé 
áèëàòåðàëüíîé ñèíõðîíèçàöèè íà ÝÝÃ; ÞÀÝ – þíîøåñêàÿ àáñàíñ ýïèëåïñèÿ; ÑÔÝ ñ ÂÁÑ – ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ 
ýïèëåïñèÿ ñ ôåíîìåíîì âòîðè÷íîé áèëàòåðàëüíîé ñèíõðîíèçàöèè íà ÝÝÃ; ÒÌÝÌ – òÿæåëàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ 
ìëàäåí÷åñòâà; ÝÌÀ – ýïèëåïñèÿ ñ ìèîêëîíè÷åñêèìè àáñàíñàìè.
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По нашим наблюдениям, эпилепсия с ЭМВ также 
может возникать транзиторно на фоне других эпи-
лептических синдромов.

В отечественной литературе ЭМВ посвящены еди-
ничные публикации [1,3,4].

ЭМВ является редким типом приступов. По нашим 
данным, как и по данным других авторов, синдром 
Дживонса среди пациентов с эпилепсией встречает-
ся в 2,7% случаев; составляя 12,9% среди идиопати-
ческих генерализованных эпилепсий с абсансами 
[17].

Результаты нашего исследования показали, что 
дебют эпилепсии в общей группе пациентов с ЭМВ 
варьируют в широком возрастном диапазоне: от 3 
мес. жизни до 14 лет. Средний возраст дебюта соста-
вил 6,2±4,09 лет.

Наше исследование выявило многообразие эпи-
лептических синдромов, ассоциированных с ЭМВ, 
с различными этиологическими факторами и про-
гнозом (см. рис. 2). ЭМВ выявлен у пациентов с идио-
патической генерализованной эпилепсией, идиопа-
тической фокальной эпилепсией, криптогенной/
симптоматической фокальной эпилепсией с фено-
меном вторичной билатеральной синхронизации 
на ЭЭГ, эпилептическими энцефалопатиями. Общим 
для всех вышеперечисленных синдромов, ассоции-
рованных с ЭМВ, является фотосенситивность и фе-
номен ECS.

Ряд авторов допускает наличие в клинической 
картине ЭМВ не только в рамках синдрома Дживон-
са, но и при других формах идиопатической генера-
лизованной эпилепсии [24]. Наши данные показыва-
ют, что среди пациентов с ЭМВ формы ИГЭ выявлены 
в 26,5% случаев: юношеская миоклоническая эпи-
лепсия констатируется у 17,7% пациентов, юноше-
ская абсанс-эпилепсия – в 5,9%, эпилепсия с мио-
клоническими абсансами – одного пациента (2,9%).

Идиопатическая фокальная эпилепсия с псевдо-
генерализованными приступами (ИФЭ-ПГП) в нашем 
исследовании была второй по численности пациен-
тов с ЭМВ – 26,5% случаев. В 2009 г. в группе пациен-
тов с редкими фокальными приступами, приурочен-
ными ко сну, у которых регистрировались доброка-
чественные эпилептиформные паттерны детства 
и диффузные эпилептиформные разряды на ЭЭГ, 
К. Ю. Мухин выявил эпилептический миоклонус век 
в 30% случаев [4].

Возможность возникновения ЭМВ у пациентов 
с симптоматическими или криптогенными формами 
эпилепсии подтверждается работами зарубежных 
авторов [15,24,25,30]. Наше исследование показало, 
что среди пациентов с ЭМВ криптогенная фокальная 
эпилепсия выявляется в 8,8% случаев, симптомати-
ческая фокальная эпилепсия – в 5,9% случаев. Среди 
этиологических факторов, лежащих в основе СФЭ/
КФЭ, можно отметить перинатальные гипоксически-
ишемические поражения (как диффузные, так и ло-
кальные), фокальную корковую дисплазию.

В ходе работы мы выявили ЭМВ, провоцируемый 
закрыванием глаз, у пациентки с тяжелой миоклони-
ческой эпилепсией младенчества (ТМЭМ). По дан-
ным Ш. Драве, указанная ассоциация не является 
редкой для данного синдрома [12]. Так, в исследова-
нии 1992 г. фотосенситивность была выявлена в 49% 
случаев ТМЭМ. При этом у 10 из 63 пациентов отме-
чались аутоиндуцированные приступы ЭМВ [11].

В основе возникновения ЭМВ при фокальных 
формах эпилепсии и при эпилептических энцефало-
патиях лежит феномен вторичной билатеральной 
синхронизации на ЭЭГ [2].

Эпилептические синдромы, при которых возможен 
эпилептический миоклонус век (данные авторов 
и данные литературных источников):

– Синдром Дживонса;
– Идиопатическая фокальная эпилепсия с псев-

догенерализованными приступами;
– Юношеская миоклоническая эпилепсия;
– Идиопатическая затылочная фотосенситивная 

эпилепсия;
– Абсансные фотосенситивные формы эпилепсии;
– Синдром Драве;
– Синдром Дузе;
– Симптоматическая/криптогенная фокальная 

эпилепсия с псевдогенерализованными приступами 
и феноменом вторичной билатеральной синхрониза-
ции на ЭЭГ;

– Синдром Тассинари;
– Прогрессирующие миоклонус-эпилепсии;
– Другие недифференцируемые фотосенситив-

ные формы с ЭЭГ-феноменом «eyes closure 
sensitivity».

Большинство авторов сходятся во мнении, что 
ЭМВ может ассоциироваться с миоклоническими 
приступами, абсансами и генерализованными судо-
рожными приступами, при этом фокальные присту-
пы не характерны для синдрома Дживонса [24]. Наше 
исследование (включавшее 34 пациента) показало, 
что при эпилепсии, ассоциированной с ЭМВ, могут 
отмечаться 13 различных типов приступов как гене-
рализованных, так и фокальных (см. рис. 3). Наибо-
лее частыми типами приступов являлись соответ-
ственно: миоклонические и абсансы – по 29,4% слу-
чаев, генерализованные тонико-клонические при-
ступы – 26,5% случаев. Вторично-генерализованные 
судорожные приступы и приступы, исходящие из за-
тылочной коры, были выявлены с одинаковой часто-
той – 11,8%. Фебрильные приступы отмечены в 8,8% 
случаев. Остальные типы приступов встречались 
в единичных случаях: атонические приступы (2,9%), 
фокальные моторные (2,9%), фокальные аутомотор-
ные приступы (2,9%), эпилептические спазмы (2,9%), 
миоклонически-атонические приступы (2,9%), мио-
клонические абсансы (2,9%).

При анализе интериктальной биоэлектрической 
активности мы выявили, что диффузные разряды 
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регистрировались в 100% случаев, региональная/
мультирегиональная эпилептиформная активность 
присутствовала также в 100% случаев, в т. ч. у паци-
ентов с эпилепсией с миоклоническими абсансами 
(ЭМА), юношеской абсанс-эпилепсией (ЮАЭ) и юно-
шеской миоклонической эпилепсией (ЮМЭ). В 26,5% 
случаев в ходе видео-ЭЭГ-мониторинга констатиро-
ваны доброкачественные эпилептиформные паттер-
ны детства (ДЭПД) с нарастанием индекса во сне, 
причем они отмечались у всех пациентов с идиопати-
ческой фокальной эпилепсией с псевдогенерализо-
ванными приступами.

Следует отметить, что родители и окружающие 
не всегда замечали ЭМВ и в 64,7% случаев этот вид 
приступов впервые был выявлен при проведении ви-
део-ЭЭГ-мониторинга, вне зависимости от наличия 
или отсутствия других типов приступов в этот пери-
од. Наш опыт показывает, что и в период назначения 
антиэпилептической терапии при эпилепсии, ассоци-
ированной с ЭМВ, возможна ложная оценка состоя-
ния пациентов их близкими: как состояние мнимого 
улучшения (псевдоремиссии), так и наоборот – со-
стояние мнимого ухудшения. Псевдоремиссия – со-
стояние, при котором у пациента с установленным 

диагнозом эпилепсии и получающего антиэпилепти-
ческие препараты (АЭП), возникают эпилептические 
приступы, не диагностируемые пациентом и его 
окружающими. Мнимое ухудшение при эпилепсии – 
состояние, при котором пациент и его семья в период 
после точного установления диагноза эпилепсии 
и назначения АЭП (согласно форме заболевания 
и типам приступов) сообщают лечащему врачу о на-
растании частоты существующих приступов или по-
явлении у них новых типов приступов. При этом тща-
тельный врачебный опрос и дополнительное обсле-
дование, включающее продолженный видео-ЭЭГ-мо-
ниторинг, доказывают, что пароксизмальные 
состояния, являющиеся предметом жалоб больного, 
не являются эпилептическими, а следовательно, от-
сутствует ухудшение течения эпилепсии и нет необ-
ходимости в интенсификации терапии.

Ряд авторов, изучавших эпилепсию с ЭМВ, пред-
полагали, что целью медленного прикрывания глаз 
является самоиндуцирование приступов с целью по-
лучения удовольствия, в т. ч. и близкого к сексуаль-
ному [11]. В одной из  наших публикаций была пред-
ставлена история болезни пациентки 29 лет с диа-
гнозом юношеская миоклоническая эпилепсия, у ко-
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Ïðèìå÷àíèå. Ìèîêëîí. Àáñàíñû – ìèîêëîíè÷åñêèå àáñàíñû; ìèîêëîí-àòîíè÷. Ï. – ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèå ïðèñòóïû; 
Ý. ñïàçìû – ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû; Ôîêàë. Àóòîìîòîðí. Ï. – ôîêàëüíûå àóòîìîòîðíûå ïðèñòóïû; Ôîêàë. Ìîòîðí. Ï. – 
ôîêàëüíûå ìîòîðíûå ïðèñòóïû; Àòîíè÷. ïðèñòóïû – àòîíè÷åñêèå ïðèñòóïû; Ôåáðèë. Ïðèñòóïû – ôåáðèëüíûå 
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Àòèïè÷. Àáñàíñû – àòèïè÷íûå àáñàíñû; Òèïè÷. Àáñàíñû – òèïè÷íûå àáñàíñû; ÃÑÏ – ãåíåðàëèçîâàííûå ñóäîðîæíûå 
ïðèñòóïû; Ìèîêëîí. Ïðèñòóïû – ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû; ÝÌÂ – ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ âåê.
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торой ретроспективно был выявлен ЭМВ. 
В комментариях о своих ощущениях в период эпи-
лептического миоклонуса век она рассказала: «Раз-
ряды, может быть, и происходят в голове, а внизу 
живота такое тепло возникало…».

Другие авторы, наоборот, считают, что аутоиндук-
ция не характерна для синдрома Дживонса. Так 
Panayiotopoulos C.P. и соавт. обследовали 17 взрос-
лых пациентов с миоклонусом век с абсансами с при-
менением видео-ЭЭГ-мониторинга [26]. В этой груп-
пе, по мнению авторов, в 15 случаях не было возмож-
ности заподозрить случаи самоиндукции приступов. 
Напротив, пациенты рассматривали миоклонус век 
как неприятное, «социально смущающее» состоя-
ние. Авторы подчеркивают, что пациенты были до-
вольны, когда на фоне терапии частота приступов 
уменьшилась. По мнению Panayiotopoulos C.P., это 
противоречит понятию аутоиндукции, так как в про-
тивном случае на фоне лечения, наоборот, должна 
была нарастать частота миоклоний век, если цель 
заключалась в провокации приступов. Пациенты 
в группе Панайотополуса объясняли возникновение 
миоклонуса век как насильственное, независящее 
от них самих, движение глаз, возникающее при све-
товом раздражителе [27]. В ходе нашего наблюдения 
пациентка 30 лет с синдромом Дживонса и эпилепти-
ческим миоклонусом век объяснила свое поведение 
следующим образом: «Я не могу не закрывать глаза, 
потому что возникает ощущение, как будто песчинка 
попала в глаза».

Представляет интерес публикация Kent и соавт., ко-
торые провели обследование шести пациентов с ЭМВ. 
В пяти случаях были выявлены различные компуль-
сивные или тикоподобные симптомы. К ним можно 
отнести ощущения, которые с трудом можно контро-
лировались силой воли, и которые вызывают навязчи-
вые движения глаз. При этом компульсии, в случае 
возникновения приступа, приводили к чувству вну-
треннего облегчения [21]. Авторы предложили инте-
ресный термин «компульсивная аутоиндукция», срав-
нивая свои наблюдения с синдромом Туретта. Подчер-
кивается схожесть тикоподобных движений глаз, вы-
зывающих разряды на ЭЭГ у светочувствительных 
пациентов с обсессивно-компульсивными симптома-
ми при синдроме Туретта. Защищая свое предположе-
ние о обсессивно-компульсивной природе навязчивых 
движений глаз, авторы заключают, что самоиндукция 
разрядов, возможно, не является преднамеренной 
или даже протекает незамеченная пациентом [21].

В ходе нашего исследования у всех пациентов с ЭМВ 
было выявлено схожее поведение в виде стереотипных 
движений глаз – неестественно долгое прикрывание 
глаз на 1-5 сек., нередко в сочетании с заведением 
глазных яблок вверх (с ротаторным компонентом), 
а также с трепетанием век. В большинстве случаев 
движения носили навязчивый характер. Зарегистриро-
ванные движения глаз могли сопровождаться диф-
фузными полипик-волновыми разрядами – ЭЭГ-пат-
терном ЭМВ, но также могли протекать без появления 
эпилептиформной активности на ЭЭГ (см. рис. 4).

Ðèñóíîê 4. Âèäåî-ÝÝÃ-ìîíèòîðèíã.

Â õîäå âèäåî-ÝÝÃ-ìîíèòîðèíãà çàðåãèñòðèðîâàíû íàâÿç÷èâûå äâèæåíèÿ ãëàç â âèäå çàâåäåíèÿ ãëàçíûõ ÿáëîê ââåðõ 
ñ îäíîâðåìåííûì ïðèêðûâàíèåì âåê è èõ òðåïåòàíèåì. Íà ÝÝÃ óêàçàííûå ñîáûòèÿ ñîïðîâîæäàëèñü ïîÿâëåíèåì 
îêóëîãðàôè÷åñêîãî àðòåôàêòà â ëîáíûõ îòäåëàõ. ×àñòü äâèæåíèé ãëàç ñîïðîâîæäàëàñü ïîÿâëåíèåì êîðîòêèõ 
äèôôóçíûõ ðàçðÿäîâ ïîëèïèê-âîëíà, òîãäà êàê áîëüøàÿ ÷àñòü ãèïåðêèíåçîâ ïðîòåêàëà áåç ïîÿâëåíèÿ ýïèëåïòèôîðìíîé 
àêòèâíîñòè.
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Соотношение навязчивых движений глаз (то есть 
неестественно долгое прикрывание глаз с заведени-
ем глазных яблок вверх и миоклониями век) и ЭМВ 
составило 3:1. Таким образом, наше исследование 
показало, что при сопоставлении клинико-электро-
энцефалографических данных навязчивые движе-
ния глаз преобладают в клинике над собственно 
эпилептическим миоклонусом век.

Выявляются характерные особенности поведения 
пациентов. Большинство пациентов маскируют на-
вязчивые движения глаз. Могут отворачиваться 
от наблюдателей или создавать видимость есте-
ственных ситуаций: кашель, зевота, манерность. 
Одинаковы ситуации, учащающие навязчивые дви-
жения глаз: стресс, скука, одиночество. 

Варианты электроэнцефалографических измене-
ний, возникающих в момент навязчивых движений 
глаз у пациентов с ЭМВ (см. рис. 4):

– Появление в затылочных отведениях альфа-ритма;
– Гиперсинхронные диффузные вспышки экзаль-

тированных бета- и альфа-волн;
– Региональные низкоамплитудные спайки, поли-

спайки, комплексы полиспайк-волна в затылочных 
областях;

– Диффузные разряды полиспайков, комплексов 
полипик-волна низкой степени билатеральной син-
хронизации с амплитудным преобладанием и нача-
лом в большинстве случаев в задних отделах;

– Длительные диффузные разряды групп поли-
спайков, комплексов пик-, полипик-волна низкой сте-
пени синхронизации в начале разряда с постепенным 
нарастанием выраженности билатеральной синхро-
нии с переходом в генерализованный пик-волновой 
разряд. 

Клинические проявления навязчивых движений глаз:
– Прикрывание глаз;
– Прикрывание глаз с заведением глазных яблок 

вверх;
– Прикрывание глаз с заведением глазных яблок 

вверх с трепетанием век;
– Прикрывание глаз с заведением глазных яблок 

вверх с покашливанием;
– Прикрывание глаз с заведением глазных яблок 

вверх с приоткрыванием рта и напряжением перио-
ральной мускулатуры;

– Прикрывание глаз с заведением глазных яблок 
вверх и появление зевоты или покашливания;

– В состоянии пассивного бодрствования (с за-
крытыми глазами) – более плотное смыкание век 
и заведение глазных яблок вверх.

Варианты клинико-электроэнцефалографических 
коррелятов ЭМВ:

1. Закрывание глаз – возникновение диффузного 
разряда на ЭЭГ – синхронно появление ЭМВ – «клас-
сические» проявления ЭМВ;

2. Закрывание глаз + заведение глазных яблок 
вверх + трепетание век – далее диффузный разряд 
без ЭМВ;

3. Закрывание глаз + заведение глазных яблок 
вверх + трепетание век – далее диффузный разряд 
и синхронно ЭМВ;

4. Начало диффузного разряда синхронно трепе-
танию век без предшествующего окулографического 
коррелята – данный коррелят отмечается исключи-
тельно в состоянии пассивного бодрствования. При 
этом визуальный контроль показывает более плот-
ное прикрывание глаз и заведение глазных яблок 
вверх, предшествующее эпилептическому приступу. 

По нашему опыту и данным литературы, пациенты 
тщательно скрывают от окружающих свои ощущения, 
возникающие при навязчивых движениях глаз. В ряде 
случаев пациенты рассказывали о «приятных» ощу-
щениях, чувстве оргазма или, наоборот, о неприятных 
ощущениях и насильственности движений глаз.

По нашему мнению, в развитии синдрома навязчи-
вых движений глаз при ЭМВ могут играть роль раз-
ные механизмы – аутоиндукция приступов, привыч-
ные действия, обсессивно-компульсивные состоя-
ния, манерность. Тот факт, что большинство наблю-
даемых нами пациентов с ЭМВ игнорировали просьбу 
врачей как-либо трактовать навязчивые движения 
глаз, наталкивает на мысль, что мы имеем дело 
с привычными действиями. Возможно, сходный ме-
ханизм имеют случайные прикрывания глаз, встре-
чающиеся чаще всего в дебюте ЭМВ. Одно из объяс-
нений механизма навязчивых движений глаз при 
эпилепсии, ассоциированной с ЭМВ, можно предста-
вить следующим образом. Пациент с эпилепсией 
в какой-то момент, осознанно или нет, обнаруживает 
у себя способность при закрывании глаз получать 
удовлетворение. Это могут быть приятные ощуще-
ния, близкие к сексуальным, или ощущения релакса-
ции. Для этого необходимо сочетание феномена ECS, 
эпилепсии и особых психоэмоциональных черт ха-
рактера. Возможно, что часть пациентов с эпилепси-
ей, находящихся в ремиссии, ранее получали та-
кое же удовольствие от разрядов и от приступов, 
но не умели управлять этим; в период ремиссии они 
были лишены привычных разрядов. Далее постепен-
но привычка закрепляется. Можно предположить, 
что у части пациентов со временем не только эпилеп-
тиформные разряды или приступы вызывают удов-
летворение (осознанное или нет), но и сами привыч-
ные движения глаз. Принципиально важно отметить, 
что при навязчивых движениях глаз мы имеем дело 
не с аутоиндукцией в чистом виде, а с моделью по-
ведения, которая со временем, возможно, начинает 
носить обсессивно-компульсивный характер, или 
характер привычных движений. Подтверждением те-
ории «привычных движений глаз» может являться 
значительное их учащение без синхронных эпилеп-
тиформных разрядов, которое мы нередко наблюда-
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ли у наших пациентов с синдромом Дживонса, воз-
никающее при блокировании эпилептиформной ак-
тивности в ходе антиэпилептического лечения. Мы 
предлагаем называть данный симптомокомплекс 
«синдром навязчивых движений глаз, ассоциирован-
ным с эпилептическим миоклонусом век».

Наше исследование показало, что при синдромах, 
ассоциированных с ЭМВ, на фоне АЭП улучшение в от-
ношении приступов возможно в 97,1%, при этом ремис-
сия достигается лишь в 61,8%. Это согласуется с ре-
зультатами исследований других авторов, показавших, 
что эпилепсия с ЭМВ нередко резистентна к лечению 
[24]. При этом крайне важен возраст дебюта приступов 
и форма эпилепсии. По нашим данным, дебют симпто-
матической и криптогенной фокальных эпилепсий 
и синдрома Драве (наиболее резистентные формы) ха-
рактерен в раннем детском возрасте, тогда как в более 
позднем возрасте преобладают идиопатические фор-
мы эпилепсии. В связи с этим можно сделать вывод 
о том, что с возрастом резистентность приступов сни-
жается. Отмечается различная эффективность АЭП при 
лечении отдельных эпилептических синдромов, ассо-
циированных с ЭМВ. Высокий процент ремиссии на-
блюдался при следующих формах эпилепсии: ЮМЭ, 
ЮАЭ и ЭМА (в 100% случаев). В самых больших группах 
пациентов в нашем исследовании – синдром Дживонса 
и ИФЭ-ПГП были получены следующие результаты. 
В случаях идиопатической фокальной эпилепсии 
с псевдогенерализованными приступами ремиссия бы-
ла достигнута в 66,7% случаев, снижение приступов 
на 50% и более – в 33,3%. При синдроме Дживонса ку-
пирование приступов наблюдалось в 60,0% случаев, 
улучшение на 50% – в 40,0%. У пациентов с криптоген-
ной фокальной эпилепсией и феноменом вторичной 
билатеральной синхронизации блокирование присту-
пов констатировалось в 33,3% случаев и снижение ча-
стоты пароксизмов – в 66,7%. Назначение АЭП пациен-
там с симптоматической фокальной эпилепсией с фе-
номеном вторичной билатеральной синхронизации 
(ВБС) привело лишь к снижению частоты приступов, 
ремиссия не была достигнута. При тяжелой миоклони-
ческой эпилепсии младенчества ремиссии и значимого 
улучшения достигнуто не  было.

На основании публикаций мировой литературы 
и собственного опыта авторов можно отметить, что 
ЭМВ и навязчивые движения глаз, ассоциированные 
с ним, могут встречаться при многих эпилептических 
синдромах. Пациенты с ЭМВ нередко резистентны 
к АЭП. Однако данный тип эпилептических приступов 
клинически мало заметен, и в большинстве случаев 

выявляется впервые только при проведении видео-
ЭЭГ-мониторинга. В связи с этим крайне важным, 
по нашему мнению, является регистрация эпилепти-
ческого миоклонуса век и навязчивых движений глаз 
в ходе данного исследования. Мы предлагаем сцена-
рий проведения видео-ЭЭГ-мониторинга для выявле-
ния ЭМВ и навязчивых движений глаз, успешно заре-
комендовавший себя.

Сценарий проведения видео-ЭЭГ-мониторинга при 
эпилепсии с эпилептическим миоклонусом век:

– Тщательный сбор анамнеза;
– При выявлении эпилептического миоклонуса 

век или появлении диффузных полипик-волновых 
разрядов в момент закрывания глаз на ЭЭГ обяза-
тельное уточнение анамнеза;

– Важна совместная работа врачей и родителей – 
родители отмечают навязчивые движения глаз и по-
могают тестировать пациента;

– Видеокадр должен максимально приближать 
лицо пациента. Однако существует возможность 
присоединения миоклонических приступов и слож-
ных абсансов в ходе исследования, поэтому в кадр 
должна входить вся верхняя половина тела.

Исследование в состоянии бодрствования
– Проведение пробы «открывание-закрывание глаз»;
– Ритмическая фотостимуляция в сочетании 

с пробой «отрывание-закрывание глаз»;
– Состояние бодрствования после насильствен-

ного пробуждения (возможно после дневного сна);
– Эмоциональная и интеллектуальная нагрузка 

(решение задач, чтение книг);
– Создание ситуации, приводящей к скуке паци-

ента;
– Создание одиночества;
– Особый контроль (как визуальный, так и элек-

троэнцефалографический) за пациентами, находя-
щимися в состоянии бодрствования, особенно в по-
кое или скуке;

– Тестирование уровня сознания в момент при-
ступов.

Çàêëþ÷åíèå 
ЭМВ – редкий тип приступов, встречающийся как 

при генерализованных, так и при фокальных формах 
эпилепсии. ЭМВ часто сочетается с навязчивыми дви-
жениями глаз, которые требуют дифференциального 
диагноза с тиками и другими навязчивостями. Эф-
фективность АЭП при лечении ЭМВ зависит от эпи-
лептических синдромов, ассоциированных с ЭМВ. 
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