
ЭПИЛЕПСИЯ
и пароксизмальные 

состояния

Проблемная комиссия «Эпилепсия. Пароксизмальные состояния» РАН  
и Министерства здравоохранения Российской Федерации
Российская Противоэпилептическая Лига

2018 Том 10 №3

Э
п

и
л

еп
си

я 
и

 п
ар

о
кс

и
зм

ал
ьн

ы
е 

со
ст

о
ян

и
я

20
18

 Т
о

м
 1

0 
№

3

Включен в перечень ведущих  
рецензируемых журналов и изданий ВАК

EPILEPSY AND PAROXYZMAL CONDITIONS
ISSN 2077-8333

2018 Vol. 10 №3	 www.epilepsia.su	

Д
ан
на
я 
ин
те
рн
ет

-в
ер
си
я 
ст
ат
ьи

 б
ы
ла

 с
ка
ча
на

 с
 с
ай
та

 h
ttp

://
w

w
w

.e
pi

le
ps

ia
.s

u.
 Н
е 
пр
ед
на
зн
ач
ен
о 
дл
я 
ис
по
ль
зо
ва
ни
я 
в 
ко
м
м
ер
че
ск
их

 ц
ел
ях

. 
И
нф

ор
м
ац
ию

 о
 р
еп
ри
нт
ах

 м
ож

но
 п
ол
уч
ит
ь 
в 
ре
да
кц
ии

. Т
ел

.: 
+7

 (4
95

) 6
49

-5
4-

95
; э
л.

 п
оч
та

: i
nf

o@
irb

is
-1

.ru
. C

op
yr

ig
ht

 ©
 2

01
8 
И
зд
ат
ел
ьс
тв
о 
И
Р
БИ

С
. В

се
 п
ра
ва

 о
хр
ан
яю

тс
я.

 



52

 2018 Том 10  №3

© Коллектив авторов, 2018 	 ISSN 2077-8333
DOI: 10.17749/2077-8333.2018.10.3.052-062

Коморбидность детского церебрального 
паралича и доброкачественных 
эпилептиформных паттернов детства 
на ЭЭГ на примере клинических 
случаев дизиготных близнецов
Миронов М. Б.1, Чебаненко Н. В.2, Быченко В. Г.3, Рублева Ю. В.4,5, 
Бурд С. Г.4, Красильщикова Т. М.4

1 Детский медицинский центр неврологии и педиатрии (проспект Андропова, д. 13/32,  
Москва 119021, Россия)

2 Государственное бюджетное учреждение здравоохранения города Москвы  
«Научно-практический центр специализированной медицинской помощи детям  
имени В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента здравоохранения города Москвы»  
(ул. Авиаторов, д. 38, Москва 119620, Россия)

3 Федеральное государственное бюджетное учреждение «Научный центр акушерства,  
гинекологии и перинатологии» имени академика В. И. Кулакова Министерства здравоохранения 
Российской Федерации (ул. академика Опарина, д. 4, Москва 117198, Россия)

4 Федеральное государственное бюджетное образовательное учреждение высшего образования 
«Российский национальный исследовательский медицинский университет им. Н. И. Пирогова» 
Министерства здравоохранения Российской Федерации 
(ул. Островитянова, д. 1, Москва 117997, Россия)

5 Федеральное государственное бюджетное учреждение «Федеральный центр цереброваскулярной 
патологии и инсульта» Министерства здравоохранения Российской Федерации  
(ул. Островитянова, д. 1 стр. 10, Москва 117342, Россия)

Резюме 
В статье представлены клинические случаи сочетания детского церебрального паралича и доброкачественных 
эпилептиформных паттернов детства (ДЭПД) на ЭЭГ без эпилепсии у дизиготных близнецов. Клинические случаи 
дают основание подтвердить генетическую природу паттернов ДЭПД. В статье представлены возможные вариан-
ты течения заболевания у детей с детским церебральным параличом (ДЦП) и ДЭПД. Показаны подробные клини-
ко-электроэнцефалографические характеристики различных вариантов течения заболевания у  детей с  ДЦП 
и ДЭПД (включая прогноз в отношении приступов и когнитивных функций, а также тактику ведения больных). 
Пациентам данной группы требуется обязательное динамическое наблюдение с  проведением продолженного 
видео-ЭЭГ-мониторинга с включением сна.
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Summary
The article presents a clinical case of infantile cerebral palsy combined with BEDC (with no epileptic seizures) in 
dizygotic twins. The case supports the hypothesis of genetic nature of the BEDC patterns. The variety of EEG 
characteristics and clinical courses of the disease in children with cerebral palsy and BEDC are reviewed. Correct 
interpretation of the EEG findings provides an accurate prognosis of seizures and cognitive functions, as well as the 
patient management tactics. In these patients, continuous video EEG monitoring (both awake and sleeping) is 
recommended for a long-time follow-up.
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Доброкачественные эпилептиформные паттер-
ны детства (ДЭПД) – особый электроэнцефало-
графический паттерн, характеризующийся ми-

грирующими спайками в  центрально-височных 
областях, был впервые описан в  50-х гг. 20 в. [1]. 
В 1958 г. R. P. Nayrac и M. Beaussart опубликовали пер-
вое описание клинико-электроэнцефалографической 
корреляции ДЭПД с эпилепсией [2]. Позднее супруги 
Gibbs выделили данную разновидность эпилепсии 
в  особую форму с  характерными орофациальными 
и  фарингооральными приступами и  благоприятным 
прогнозом [3]. С учетом клинической картины присту-
пов Lombroso (1967) предложил термин «sylvian 
seizures». Co времени выделения роландической эпи-
лепсии (РЭ) в отдельную нозологическую форму пат-
терн ЭЭГ, характерный для нее, рассматривался в ос-
новном в  контексте типичной клинической картины, 

что отражено в самом названии «роландических спай-
ков». Доброкачественное течение РЭ было подтверж-
дено многочисленными проспективными исследова-
ниями [4-6]. Однако впоследствии были описаны 
атипичные формы с неблагоприятным прогнозом, ас-
социированные с ДЭПД [7-10].

Электроэнцефалографическим коррелятом этих 
состояний служат возрастзависимые паттерны, 
представляющие собой по морфологии трехфазный 
пятиточечный электрический диполь с  периодом 
острой волны более 70 мс, с последующей медлен-
ной волной и постоянной активацией во сне [11]. Это 
генетически детерминированные паттерны с  ауто-
сомно-доминантным наследованием с низкой пене-
трантностью и вариабельной экспрессивностью [12].

Выявление ДЭПД на  ЭЭГ не  является маркером 
эпилепсии. Согласно концепции Doose ЭЭГ-феномен 
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ДЭПД является признаком «врожденных нарушений 
созревания мозга» [13] и указывает на функциональ-
ную незрелость головного мозга у детей [14]. ДЭПД 
являются возрастзависимыми ЭЭГ паттернами у де-
тей и  регистрируются преимущественно в  возрасте 
от 3 до 14 лет [15]. 

ДЭПД встречаются в популяции у 1,5-5% здоровых 
детей без эпилепсии в  анамнезе [16]. По  данным 
В. Ю. Ноговицына, у  детей без эпилептических при-
ступов частота встречаемости ДЭПД в общей популя-
ции составляет 1,63% [17].

Из всех детей с ДЭПД без эпилептических присту-
пов в  3% случаев страдают детским церебральным 
параличом (ДЦП) [17]. Но у детей с ДЦП без эпилеп-
тических приступов частота встречаемости ДЭПД 
в 10 раз превышает популяционные данные [18].

По результатам рутинной ЭЭГ, рядом авторов по-
казано, что детский церебральный паралич (ДЦП) 
при отсутствии эпилепсии ассоциирован с ДЭПД бо-
лее чем в 20% случаев [18]. При анализе ЭЭГ-монито-
рингов с включением сна Г. В. Кузьмич с соавт. опре-
делили, что у  детей с  ДЦП без эпилептических 
приступов морфологические критерии ДЭПД выяв-
лены в 48% случаев [18].

Самым частым повреждением головного мозга 
у детей с ДЦП и у недоношенных детей является пе-
ривентрикулярная лейкомаляция (ПВЛ) [19]. В 1962 г. 
B. Q. Banker и  J. C. Larroche ввели термин «перивен-
трикулярная лейкомаляция» и подчеркнули его связь 
с  пограничными сосудистыми зонами. ПВЛ пред-
ставляет собой локальный или распространенный 
некроз перивентрикулярного белого вещества го-
ловного мозга, в основном – симметричный и била-
теральный [20]. 

В 2004 г. Х. Хольтхаузен выявил коморбидность 
ДЭПД с ПВЛ. Высокую частоту выявляемости регио-
нальной эпилептиформной активности в виде ДЭПД 
на ЭЭГ у детей с ПВЛ показал в своем исследовании 
в 2006 г. М. Wolff с соавт. Авторы высказали концеп-
цию о том, что для проявления такого генетического 
признака, как ДЭПД, на  ЭЭГ пусковым механизмом 
является ПВЛ. Среди детей с ПВЛ в 62% случаев за-
регистрированы ДЭПД [21]. В проведенном исследо-
вании К. Ю. Мухина с соавт. (2012) у пациентов с ПВЛ 
и детским церебральным параличом при отсутствии 
эпилепсии ДЭПД выявлялись у 67% детей [22].

Актуальной остается проблема развития эпилеп-
сии у  детей с  ДЭПД и  ПВЛ. В  исследовании Wolff 
с соавт. (2006) эпилепсия у детей с ПВЛ диагности-
рована в  12,5% случаев [21]. Эпилепсия у  детей 
с  ДЦП и  эпилептиформной активностью на  ЭЭГ 
старше 2 лет развивается в  9,7% [18]. По  мнению 
других авторов, у детей с ПВЛ эпилепсия возникает 
в 16-47% случаев [23].

У детей с задержкой речевого и психического раз-
вития без эпилептических приступов, имеющих 
ДЭПД на  ЭЭГ, необходимо исключать наличие эпи-
лепсии с  электрическим эпилептическим статусом 

медленного сна [24]. Основными причинами форми-
рования данной эпилептической энцефалопатии 
с  продолженной спайк-волновой активностью во 
время медленного сна (ПЭМС) у детей с ПВЛ являют-
ся генетически детерминированные нарушения про-
цессов созревания мозга, морфологические измене-
ния в  мозге перинатального генеза и  нарушение 
нейрональных связей, обусловленное постоянной 
продолженной эпилептиформной активностью на 
ЭЭГ [25].

В исследовании Садекова И. А. с соавт. (2017) пока-
зано, что выявление эпилептиформной активности 
по типу ДЭПД на ЭЭГ может быть ассоциировано с раз-
витием тяжелых когнитивных нарушений [26]. Однако 
большинство результатов альтернативных исследова-
ний доказывают, что ДЭПД не ухудшают когнитивные 
функции ребенка и являются предиктором восстанов-
ления наследственного нарушения созревания голов-
ного мозга («hereditary impairment of brain maturation») 
[27]. Игнорирование данного факта зачастую ведет 
к необоснованному назначению АЭП.

В практической неврологии актуальной пробле-
мой является назначение АЭП при ДЦП без эпилепти-
ческих приступов в  сочетании с  эпилептиформной 
активностью по типу ДЭПД на ЭЭГ. 

Представляем клиническое наблюдение близне-
цов с ДЦП без эпилептических приступов, имеющих 
ДЭПД на ЭЭГ. 

Пациентка А., 8 лет, первая из  двойни. Жалобы 
мамы на  то, что девочка самостоятельно не  сидит, 
не  ползает, не  ходит; ежедневные двигательные 
пароксизмы в  дневное время  – 7-10 раз в  сутки, 
продолжительностью 3-10 мин., в 9 мес. появились 
дистонические атаки; наличие эпилептиформных из-
менений на ЭЭГ.

Пациент К., 8 лет, второй из  двойни. Жалобы, со 
слов мамы, на неустойчивую измененную походку, на-
рушение речи, плохую память, наличие эпилепти-
формных изменений на ЭЭГ, приступов не отмечалось. 

Из анамнеза известно, что двойняшки от 1-й мно-
гоплодной беременности от матери 31 года с хрони-
ческим пиелонефритом, язвенной болезнью же
лудка, гипертонической болезнью, хроническим 
сальпингоофоритом, кандиломатозом, дисфунк-
цией яичников, трижды оперированной по  поводу 
разрыва кисты яичника, перенесшей эндометрит 
в  2009  г., носительство вируса герпеса. Беремен-
ность протекала с  токсикозом на всем протяжении, 
с угрозой прерывания в 1-м триместре, наложением 
швов на шейку матки в 24 нед., антифосфолипидным 
синдромом, с тяжелым гестозом (белок 6,6 г/л) в 3-м 
триместре, лечение фраксипарином. 

Роды – на 33-34-й нед., экстренное кесарево сече-
ние в  связи с  тяжестью гестоза. Девочка родилась 
первая с  массой тела 1620  г, длиной тела 43  см., 
мальчик – вторым с массой тела 1930 г, длиной тела 
45 см. Оценки по Апгар 5/7 баллов у обоих детей. Со-
стояние при рождении тяжелое у обоих за счет дыха-
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тельной недостаточности, синдрома угнетения ЦНС, 
сердечной недостаточности. До 2-х суток жизни дети 
находились на ИВЛ. Из роддома переведены в отде-
ление реанимации и  выхаживания новорожденных 
детей ГКБ №13. У  девочки диагностированы цере-
бральная ишемия 3-й степени, внутрижелудочковое 
кровоизлияние 1-й степени с двух сторон, перивен-
трикулярная лейкомаляция 3-й степени, недоношен-
ность, внутриутробная пневмония, которая разреши-
лась к  18-м суткам жизни. У  мальчика диа- 
гностированы последствия тяжелого гипоксически-
ишемического поражения ЦНС, перивентрикулярная 
лейкомаляция 1-2-й степени, синдром угнетения 
ЦНС, недоношенность, паховая грыжа, кормился че-
рез зонд. Через полтора месяца дети переведены для 
обследования и  лечения в  ГБУЗ «Научно-практиче-
ский центр детской психоневрологии ДЗМ», где 
в дальнейшем они регулярно получали восстанови-
тельное лечение.

В неврологическом статусе у  девочки выявлено: 
движения глазных яблок хаотичные, попытки зри-
тельного сосредоточения на предмете. Грубое сходя-
щееся косоглазие, парез взора кнаружи. Слабость 
мышц щек. Жевание ослаблено, глотание, фонация 
не  нарушены. Гиперсаливация. Спастический тонус 
в пронаторах предплечий, двуглавых мышцах (D>S), 

Рисунок 1. Пациентка А. При нейровизуализации 
выявлена значительная корково-подкорковая атрофия 
вещества лобно-височно-теменных областей головного 
мозга, вентрикуломегалия, киста прозрачной 
перегородки. 

Figure 1. Patient A (the twin girl). In neuroimaging, a 
significant cortical-subcortical atrophy of the frontal-
temporal-parietal areas, ventriculomegaly, and a cyst in the 
transparent septum were found.

сгибателях голеней, икроножных мышцах (D>S) 
2 балла по Ашфорту. Гипотония осевой мускулату-
ры. Слабость камбаловидных мышц. Сухожильные 
рефлексы высокие с рук, D=S, с ног повышены, S=D, 
с расширенной зоной коленного рефлекса.

Активные движения проявляются только тем, что 
девочка удерживает голову и  переворачивается. 
Сама не садится и не сидит. Непродолжительное вре-
мя сидит с  поддержкой с  грубым кифозом спины, 
осанка асимметричная. Выражены АШТР и ЛТР, ша-
говые автоматизмы с перекрестом ног на уровне го-
леней. Стопы эквино-плоско-вальгусные. Руки нахо-
дятся в  пронаторно-сгибательном положении. 
Активная супинация предплечий отсутствует. Функ-
ции охвата и опоры кистей нарушены: не захватыва-
ет и  не  удерживает предметы. Мелкая моторика 
не сформирована, нарушено отведение 1-го пальца 
кисти с двух сторон.

В психическом статусе у  девочки выявлено, что 
контакт преимущественно эмоциональный, понима-
ет обращенную речь, выполняет простые посильные 
инструкции. Игровая деятельность – на уровне про-
стых манипуляций с предметами. Концентрация вни-
мания – достаточная, устойчивость внимания сниже-

Рисунок 2. Пациент К. При нейровизуализации 
у мальчика объем структурных поражений головного 
мозга был меньше: наблюдалась умеренная корково-
подкорковая атрофия вещества лобно-височно-теменных 
областей головного мозга, вентрикулярная асимметрия, 
киста прозрачной перегородки.

Figure 2. Patient K (the twin boy). In neuroimaging,  
structural brain lesions were less pronounced: a moderate 
cortical-subcortical atrophy of the frontal-temporal-parietal 
areas, ventriculomegaly, and a cyst in the transparent septum 
were found.ч
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В неврологическом статусе у мальчика легкий спа-
стический тонус в  пронаторах предплечий, двугла-
вых мышцах (D>S), сгибателях голеней, икроножных 
мышцах (D=S) 1 балл по Ашфорту. Гипотония осевой 

на, переключаемость сохранена. Экспрессивная 
речь  – слоги, звукокомплексы. Навыки опрятности: 
пытается есть сама, удерживая ложку, доносит пищу 
до рта. В туалет не просится.

Рисунок 4. Пациент К. В ходе продолженного видео-ЭЭГ-мониторинга с включением сна регистрируются 
мультирегиональные доброкачественные эпилептиформные паттерны детства, представленные независимо в левой 
центрально-теменно-височной, правой центрально-теменной, правой затылочно-теменной областях.

Figure 4. Patient K. With continuous video-EEG monitoring (including the sleep phase), multiple benign epileptiform patterns  
of childhood are recorded; those appear independently in the left central-parietal-temporal, the right central-parietal, and right 
occipital-parietal areas.

Рисунок 3. Пациентка А. В ходе продолженного видео-ЭЭГ-мониторинга с включением сна регистрируются 
мультирегиональные доброкачественные эпилептиформные паттерны детства, представленные независимо в правой 
центрально-теменной, левой затылочной и левой центральной областях.

Figure 3. Patient A. With continuous video-EEG monitoring (including the sleep phase), multiple benign epileptiform patterns of 
childhood are recorded; those appear independently in the right central parietal, left occipital and left central areas.
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мускулатуры. Сухожильные рефлексы оживлены 
с рук, D=S, с ног повышены, S=D, с расширенной зо-
ной коленного рефлекса. Выраженный кифоз спины. 
Ходит неустойчиво, легкая внутренняя ротация лево-
го бедра, пятки не догружает. На пятках ходьба за-
труднена. Стопы плоско-вальгусные. Мелкая мото-
рика недостаточна.

В психическом статусе у мальчика выявлено, что 
он контакту доступен, адекватен, двигательно рас-
торможен, возбудим, эмоционален. Ориентирован 

в пространстве и времени. Познавательный интерес 
активный. Игровая деятельность сюжетно-ролевая. 
Концентрация внимания достаточная, устойчивость 
внимания снижена, переключаемость сохранена. 
Сенсорные эталоны сформированы. Импрессивная 
речь: понимание по  возрасту, экспрессивная речь 
на  уровне развернутой фразы. Разборчивость речи 
несколько снижена из-за дизартрии. Школьные на-
выки на  этапе формирования. Навыки опрятности 
сформированы по возрасту.

Таблица 1. Клинико-электроэнцефалографические характеристики различных вариантов течения заболевания у детей  
с ДЦП и ДЭПД. 

Table 1. Clinical and EEG characteristics of children with cerebral palsy (CP) and BEDC.

Вариант 
сочетания 

ДЦП и ДЭПД / 
Type of 

CP+BEDC 
combination

Эпилепсия 
/ Epilepsy

Изменения на ЭЭГ 
/ EEG changes

Негативное 
действие на 
когнитивные 

функции / 
Negative 
impact on 
cognitive 
functions

Приступы / 
Seizures

Антиэпилептическая 
терапия / Anti-epilep-

tic therapy
Прогноз / Prognosis

ДЦП и ДЭПД у пациентов без эпилептических приступов (~90% случаев) /  
CP and BEDC with no epileptic seizures (~90% of cases)

ДЦП в сочета-
нии с ДЭПД 
низкого и 
среднего 
индекса / CP+ 
mild or moder-
ate BEDC

Нет / No Региональная 
эпиактивность 
(1-2 фокуса) – 
любого индекса.
Мультирегио-
нальная эпиак-
тивность (3 и 
более фокуса)- 
низкого и средне-
го индекса / 
Regional epileptic 
activity (1-2 foci) 
of any grade. 
Multiregional 
epileptic activity  
(3 or more 
foci) – mild or 
moderate 

Отсутствует / 
None

Нет / None Не назначать с 
использованием 
принципа информи-
рованного согласия 
родителей.
Назначение АЭП 
оправдано при страхе 
родителей перед 
приступами или  
в ситуации отказа 
службы реабилита-
ции в помощи 
пациенту / Do not 
prescribe; use the 
principle of parental 
informed consent. 
Initiation of AEP is 
recommended in case 
the parents fear of new 
seizures or when the 
rehabilitation service 
refuses to help

В отношении присту-
пов:
~ в 10% случаях 
возможно появление 
приступов.
После блокирования 
ДЭПД возникновение 
приступов не характер-
но.
В отношении негатив-
ного влияния на 
когнитивные функции: 
влияние отсутствует /  
~ In 10% of cases, 
seizures can be 
expected. 
After blocking the BEDC, 
seizures do not typically 
appear.
No negative impact on 
cognitive functions

ДЦП + Когни-
тивная эпилеп-
тиформная 
дезинтергация 
/ CP + Cognitive 
epileptiform 
disintegration

Нет /No Мультирегио-
нальная эпиак-
тивность низко-
синхронизирован-
ная высокого 
индекса (более 
50% записи сна).
Диффузная 
эпиактивность 
низкого индекса / 
High grade , low 
synchronized 
multiregional 
epi-activity (>50% 
of sleep time). 
Low grade diffuse 
epi-activity 

Дискуссионно 
/ Debatable

Нет / None Дискуссионно / 
Debatable

В отношении присту-
пов:
возможно появление 
приступов (вероятно ~ 
в 10% случаях).
После блокирования 
ДЭПД возникновение 
приступов не характер-
но. 
В отношении негатив-
ного влияния на 
когнитивные функции: 
дискуссионно / 
Seizures can appear (~ 
10% of cases). 
After blocking the BEDC, 
seizures do not typically 
appear. Negative impact 
on cognitive functions 
debatable
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ДЦП + ESES 
синдром без 
приступов / CP 
+ ESES syn-
drome with no 
seizures

Да / Yes Мультирегио-
нальная эпиак-
тивность любого 
индекса 
Диффузная 
эпиактивность с 
индексом более 
50% в стадиях 
медленного сна / 
Multiregional 
epi-activity of any 
grade 
Diffuse epi-activity 
with >50% index in 
slow sleep phases

Есть / Yes Нет / None Вальпроаты,
леветирацетам,
этосуксимид,
топирамат,
гормональная 
терапия / Valproates, 
levetiracetam, 
ethosuximide, 
topiramate, 
hormonal therapy

В отношении присту-
пов:
возможно появление 
приступов.
После блокирования 
ДЭПД возникновение 
приступов не характер-
но.
В отношении негатив-
ного влияния на 
когнитивные функции: 
серьезный / Seizures 
possible.
After blocking the BEDC, 
seizures do not typically 
appear. 
Serious negative impact 
on cognitive functions 

ДЦП и ДЭПД у пациентов с эпилептическими приступами (~10% случаев) / CP and BEDC with epileptic seizures (~10% of cases)

ФЭДСИМ-
ДЭПД / 
CFESCB / BEDC

Да / Yes Региональная 
эпиактивность 
любого индекса.
Мультирегио-
нальная эпиак-
тивность любого 
индекса. 
Диффузные 
разряды низкого 
индекса / 
Multiregional 
epi-activity of any 
grade. 
Diffuse discharges 
of low grade 

Дискуссионно 
/ Debatable

Клонические,
затылочные, БТКП. 
Значительно реже:
атипичные абсансы, 
атонические, 
негативный мио-
клонус / Clonic, 
occipital, BTCS. 
Much less: atypical 
absences, atonic, 
negative myoclonus

Вальпроаты,
леветираце-
там,
этосукси-
мид,
топирамат / 
Valproates, 
levetiracetam, 
ethosuximide, 
topiramate

В отношении присту-
пов:
достижение ремис-
сии – более чем в 80% 
случаев.
После блокирования 
ДЭПД возникновение 
приступов не характер-
но.
В отношении негатив-
ного влияния на 
когнитивные функции: 
вероятно, отсутствует / 
As for the seizures: 
remission achieved in 
>80% of cases.
After blocking the BEDC, 
seizures do not typically 
appear. No apparent 
negative impact on 
cognitive function

ESES-синдром 
/ ESES 
syndrome

Да / Yes Мультирегио-
нальная эпиак-
тивность любого 
индекса. 
Диффузная 
эпиактивность с 
индексом более 
50% в стадиях 
медленного сна / 
Multiregional 
epi-activity of any 
grade 
Diffuse epi-activity 
with an index 
>50% in slow sleep 
phases

Есть / Yes Атипичные абсансы, 
атонические, 
негативный мио-
клонус. 
Клонические,
затылочные, БТКП / 
Atypical absences, 
atonic, negative 
myoclonus. Clonic, 
occipital, BTCS 

Вальпроаты,
леветираце-
там,
этосукси-
мид,
топирамат, 
гормональ-
ная терапия / 
/Valproates, 
levetiracetam, 
ethosuximide, 
topiramate, 
hormonal 
therapy

В отношении присту-
пов:
достижение ремис-
сии – более чем в 80% 
случаев.
После блокирования 
ДЭПД возникновение 
приступов не характер-
но.
В отношении негатив-
ного влияния на 
когнитивные функции: 
серьезный / As for the 
seizures: remission 
achieved in >80% of 
cases.
After blocking the BEDC, 
seizures do not typically 
appear. Serious negative 
impact on cognitive 
function

Примечание. ДЦП – детский церебральный паралич; ДЭПД – доброкачественные эпилептиформные паттерны детства; 
ФЭДСИМ-ДЭПД – фокальная эпилепсия детства со структурными изменениями в мозге и доброкачественными 
эпилептиформными паттернами детства; БТКП – билатеральные тонико-клонические приступы; ESES-синдром – 
эпилепсия с электрическим эпилептическим статусом медленного сна.

Note. CP – cerebral palsy; BEDC – benign epileptiform patterns of childhood; CFESCB / BEDC – childhood focal epilepsy with structural 
changes in the brain / benign epileptiform patterns of childhood; BTCS – bilateral tonic-clonic seizures; ESES – electrical status 
epilepticus in sleep.
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В 9 мес. у девочки в клинической картине, наряду 
со спастическим тетрапарезом, появились ежеднев-
ные дистонические атаки, эпилептических приступов 
не отмечалось. При проведении рутинной ЭЭГ выяви-
лась регионарная эпилептиформная активность 
в передних отведениях, в связи с чем ей был назна-
чен клоназепам.

При нейровизуализации у  пациентки выявлена 
значительная корково-подкорковая атрофия веще-
ства лобно-височно-теменных областей головного 
мозга, вентрикуломегалия, киста прозрачной пере-
городки (рис. 1). 

При нейровизуализации у пациента объем струк-
турных поражений головного мозга был меньше: на-
блюдалась умеренная корково-подкорковая атро-
фия вещества лобно-височно-теменных областей 
головного мозга, вентрикулярная асимметрия, киста 
прозрачной перегородки (рис. 2).

В возрасте 3 лет у пациентки при продолженном 
видео-ЭЭГ-мониторинге с  включением сна отмеча-
лась картина чрезмерного убыстрения ритмики, пе-
риодическое региональное тета-дельта-замедление 
в правой центрально-теменно-височной области. За-
регистрирована мультирегиональная эпилепти-
формная активность в  виде спайков, острых волн, 
комплексов пик-волна, острая-медленная волна, 
представленная: в правой центрально-теменной об-
ласти периодически с  распространением на  цен-
трально-теменные вертексные отделы, на  правую 
височно-теменную область, реже – на все электроды 
правого полушария, амплитудой до 450 мкВ; в левой 
центрально-теменной области периодически с  рас-
пространением на левую височную область, ампли-
тудой до 140 мкВ; в единичных случаях в левой за-
тылочной области периодически с распространением 
биокципитально, амплитудой до  350 мкВ. По  своей 
морфологии эпилептиформная активность на  от-
дельных эпохах записи сходна с  так называемыми 
доброкачественными эпилептиформными паттерна-
ми детства (ДЭПД) (рис. 3). 

По результатам проведения видео-ЭЭГ-монито-
ринга был выставлен диагноз: «эпилептиформная 
когнитивная дезинтеграция», назначена противоэпи-
лептическая терапия – леветирацетам (Кеппра) 
500 мг/сут. (30 мг/кг/сут.).

В последующем доза препарата постепенно увеличе-
на, в настоящее время принимает леветирацетам (Кеп-
пру) в растворе по 375 мг 2 раза в день (45,5 мг/кг/сут.)

Несмотря на постоянный прием Кеппры, динамики 
по  индексу ДЭПД не  было. Не  отмечено улучшения 
в когнитивной сфере.

Пациент К. В ходе продолженного видео-ЭЭГ-мони-
торинга с включением сна от 25.12.2015 г. регистриру-
ются мультирегиональные доброкачественные эпилеп-
тиформные паттерны детства, представленные 
независимо в  левой центрально-теменно-височной, 
правой центрально-теменной, правой затылочно-те-
менной областях. Отмечается нарастание индекса 

мультирегиональной эпилептиформной активности 
во сне до 50-80% записи.

Пациенту антиэпилептическая терапия не  назнача-
лась. Было рекомендовано динамическое наблюдение.

Окончательный диагноз пациентки А., 8 лет: 
«спастический церебральный паралич (G 80.0., 
GMFCS 5), дистонические атаки. ДЭПД-ассоци-
ированное состояние. Системное недоразвитие 
речи тяжелой степени у ребенка со сниженным ин-
теллектом» (F84.8).

Окончательный диагноз пациента К., 8 лет: «дет-
ский церебральный паралич, спастическая диплегия» 
(G 80.1., GMFCS 2). ДЭПД-ассоциированное состояние. 
Задержка психического и речевого развития. Спасти-
ко-паретическая дизартрия.

Таким образом, у  обоих дизиготных близнецов, 
страдающих ДЦП, на  ЭЭГ выявляется мультирегио-
нальная эпилептиформная активность типа ДЭПД. 
При этом длительный катамнез (более 5 лет) не по-
казал присоединения эпилептических приступов.

Обсуждение результатов
В настоящее время эпилептологи сходятся 

во мнении, что лечение эпилепсии может быть на-
чато только после установления точного диагноза 
и  подтверждения эпилептического характера при-
ступов [28]. Профилактическое лечение эпилепсии 
недопустимо [29].

В связи с этим необходимо в клинической карти-
не у  детей с  ДЦП без эпилептических приступов 
с ДЭПД на ЭЭГ выявлять группы риска и сопостав-
лять основные факторы риска развития эпилепсии. 
Мухин с  соавт. (2011) указывают на  следующие 
факторы риска: степень тяжести двигательного 
статуса (IV и  V уровни шкалы GMFCS), наличие 
в  анамнезе неонатальных приступов и  выявление 
мультирегиональной эпилептиформной активно-
сти на ЭЭГ [30]. По данным Батышевой Т. Т. с соавт. 
(2016), к факторам высокого риска развития эпи-
лепсии относятся структурные поражения голов-
ного мозга и недоношенность [31].

В исследовании Боровикова К. С. (2017) показа-
но, что при возникновении эпилептических при-
ступов у детей с ДЦП старше 2 лет в 70% случаев 
эпилепсия по своим характеристикам соответству-
ет синдрому ФЭДСИМ-ДЭПД. ФЭДСИМ-ДЭПД 
представляет собой идиопатическую фокальную 
эпилепсию у детей с локальными или диффузны-
ми изменениями в  мозге перинатального генеза 
[32]. В  большинстве случаев при синдроме 
ФЭДСИМ-ДЭПД достигается клиническая ремис-
сия, а  прогноз синдрома в  отношении приступов 
благоприятен. 

Представленные нами клинические случаи дизи-
готных близнецов 8 лет демонстрируют сочетание 
тяжелого внутриутробного поражения головного 
мозга и ДЭПД на ЭЭГ при отсутствии у них эпилепсии. 
Наличие ПВЛ в  обоих случаях, вероятно, являлось 
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пусковым механизмом развития паттернов ДЭПД, 
которые оказались маркером функциональной не-
зрелости ЦНС у дизиготных близнецов.

Клинические случаи дают основание подтвердить 
генетическую природу паттернов ДЭПД с аутосомно-
доминантным наследованием и  в  данном случае  – 
с высокой экспрессивностью. У дизиготных близнецов 
наблюдалось сочетание ДЭПД с ПВЛ, корково-подкор-
ковой атрофией вещества лобно-височно-теменных 
областей головного мозга, вентрикуломегалией. 

На основании нашего опыта и данных литературы 
мы суммировали различные возможные электро-кли-
нические варианты с разным прогнозом в отношении 
приступов и  воздействия на  когнитивные функции 
у пациентов с синдромом ДЦП и ДЭПД на ЭЭГ.

Возможные варианты течения заболевания у де-
тей с ДЦП и ДЭПД

1. ДЦП и ДЭПД без эпилепсии (90% случаев детей 
с ДЦП и ДЭПД и ~50 % среди всех пациентов с ДЦП):

–  ДЭПД низкого индекса; 
–  мультирегиональная низкосинхронизованная 

активность типа ДЭПД с индексом более 50% во сне 

(вариант когнитивной эпилептиформной дезинтер-
гации); 

–  ДЭПД с продолженными диффузными билате-
рально-синхронными разрядами (симптоматический 
вариант ESES-синдрома). 

2. ДЦП и ДЭПД с эпилепсией (10% случаев):
–  синдром ФЭДСИМ-ДЭПД; 
–  симптоматический вариант ESES-синдрома. 
Более подробные клинико-электроэнцефалогра-

фические характеристики различных вариантов те-
чения заболевания у детей с ДЦП и ДЭПД (включая 
прогноз в  отношении приступов и  когнитивных 
функций, а  также тактику ведения больных) пред-
ставлены в таблице 1.

С учетом высокого процента встречаемости ассо-
циации синдрома детского церебрального паралича 
и  доброкачественных эпилептиформных паттернов 
детства на ЭЭГ, а также значительной вариативности 
возможного течения заболевания, по нашему мнению, 
пациентам данной группы требуется обязательное ди-
намическое наблюдение с  проведением продолжен
ного видео-ЭЭГ-мониторинга с включением сна.
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