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Резюме
Цель – Оценить эпилептические, когнитивные и  аутистические расстройства у пациентов с агенезией мозолисто-
го тела (АМТ). Материалы и методы. Изучены клинические особенности у 31 пациента с АМТ (средний возраст – 
6,6±0,9 лет). Первую группу составили больные с сочетанной АМТ с эпилепсией (n=12), среди них: пациенты с ати-
пичным детским аутизмом (n=3), генетически подтверждены: синдром Айкарди (n=3), микроделеция длинного 
плеча 3Х (n=1), синдром Миллера-Дикера (n=1). Вторая группа – больные с сочетанной АМТ без эпилепсии (n=12), 
среди них: детский аутизм, обусловленный органическим заболеванием головного мозга (n=2), генетически под-
твержденный синдром Моват-Вильсона (n=1), микроцефалия (n=1). Третья группа – больные с изолированной 
АМТ без эпилепсии (n=7). Всем пациентам проведено неврологическое обследование, оценка психического ста-
туса, расширенное нейропсихологическое тестирование: диагностические нейропсихологические пробы в моди-
фикации И. А. Скворцова и соавт. (2000); нейропсихологический опросник с подсчетом коэффициента латераль-
ного предпочтения в модификации А. В. Семенович и соавт. (2002); комплексный метод определения ведущего 
полушария по Л. В. Яссман и соавт. (1999); ЭЭГ и МРТ головного мозга. Результаты. У 75% пациентов I-й группы 
выявлена симптоматическая фокальная эпилепсия (лобно-височная – 4, лобная – 3, височная – 2). Были зареги-
стрированы: 58% – сложные парциальные приступы; 41,6% – сложные парциальные приступы с вторичной гене-
рализацией; 16,7% – генерализованные судорожные приступы, их сочетание. У 16,7% больных в дебюте эпилеп-
сии  – атипичные фебрильные приступы с  дальнейшей трансформацией в  симптоматическую фокальную 
эпилепсию височной локализации. У пациентов 1-й группы выявлено минимальное значение суммарного итого-
вого балла оценки высших психических функций (ВПФ) в пределах от 25 до 51 (в среднем показатель Ме=26,5), 
что свидетельствует о наличии тяжелых когнитивных расстройств; у пациентов III-й группы суммарный итоговый 
балл оценки ВПФ находился в пределах от 77,5 до 87 (в среднем показатель Ме=81), что говорит о легких когни-
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тивных расстройствах. Сравнительный анализ степени тяжести когнитивных нарушений между группами I и  II 
и группами I и  III показал, что у пациентов с АМТ, ассоциированной с церебральными пороками, превалируют 
нарушения ВПФ тяжелой и средней степени тяжести (p<0,002). Фокальная/мультифокальная эпилептиформная 
активность зарегистрирована у 8 (67%) пациентов I группы. На МРТ у всех пациентов I группы АМТ сочеталась 
с различными врожденными аномалиями развития головного мозга; у 3 (25%) пациентов II группы среди раз-
личных структурных повреждений доминировали врожденные (межполушарные, арахноидальные) кисты. 
Заключение. У пациентов I и II групп верифицирована сочетанная церебральная патология с преобладанием ком-
бинированных врожденных пороков развития, преимущественно связанных с аномальным течением процессов 
нейрональной миграции, являющихся одним из факторов неблагоприятного прогноза заболевания; у 75% паци-
ентов с сочетанной АМТ, ассоциированной с эпилепсией височно-лобной локализации, выявлен максимальный 
когнитивный дефицит; в 72% наблюдений у пациентов с изолированной АМТ отмечались легкие когнитивные 
расстройства, имеющие относительно благоприятный прогноз. 

Ключевые слова
Сочетанная агенезия мозолистого тела, эпилепсия, когнитивные нарушения, расстройства аутистического спектра.

Статья поступила: 08.10.2018 г.; в доработанном виде: 07.11.2018 г.; принята к печати: 10.12.2018 г.
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Epileptic manifestations, cognitive impairment and autism spectrum disorders in patients  
with agenesis of the corpus callosum: the results of neuropsychological testing
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Summary
Aim. To assess the epileptic, cognitive and autistic manifestations of agenesis of the corpus callosum (ACC) in children. 
Material and methods. Clinical characteristics of 31 patients (median age 6.6±0.9 years) with ACC were studied. Group I 
included patients with combined ACC and epilepsy manifestations (n=12); among them, patients with atypical children’s 
autism (n=3), genetically confirmed Aicardi syndrome (n=3), microdeletion of the 3X long shoulder (n=1), and Miller-
Dieker syndrome (n=1). Group II included patients with combined ACC without epilepsy (n=12); among them: children 
with autism caused by an organic brain disorder (n=2), genetically confirmed Mowat-Wilson syndrome (n=1), and 
microcephaly (n=1). In Group III, there were patients with isolated ACC without epilepsy (n=7). All patients underwent a 
neurologic examination, an assessment of the mental status, and a neuropsychological testing that included diagnostic 
neuropsychological tests according to Skvortsov et al. (2000), a neuropsychological survey and calculation of the lateral 
preference according to Semenovich et al. (2002), a test for the dominant hemisphere according to Yassman et al. 
(1999), as well as brain EEG and MRI. Results. In 75% of patients in Group I, symptomatic focal epilepsy was diagnosed 
(frontal-temporal – 4, frontal – 3, temporal – 2). Among other findings: 58% – complex partial seizures, 41.6% – complex 
partial seizures with secondary generalization, 16.7% – generalized seizures and their combination. In 16.7% of patients, 
there were atypical febrile seizures at the epilepsy debut with further transformation into symptomatic focal epilepsy of 
temporal localization. In 25% of patients in Group I, the neurogenetic Aicardi syndrome manifested in infantile (tonic) 
seizures up 10-20 attacks a day (symptomatic West syndrome). In 3 patients of Group I, atypical infantile autism was 
associated with symptomatic focal epilepsy (frontal-temporal – 2 and frontal – 1); 2 patients of Group II had infantile 
autism caused by an organic brain disease. In patients from Group I, the minimum value of the highest mental functions 
(HMF) score ranged from 25 to 51 (on average, Me =26.5) indicating severe cognitive disorders. In patients of Group III, 
the total HMF score varied from 77.5 to 87 (on average, Me =81) indicating mild cognitive disorders. Upon an inter-group 
comparison, patients with ACC associated with cerebral defects showed moderate to severe HMF disturbances 
(p < 0.002). The focal/multifocal epileptiform activity was recorded in 8 (67%) patients of Group I. In brain MRI scans of 
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EPILEPSY 
and paroxysmal 

conditions 

Введение / Introduction
Агенезия мозолистого тела (АМТ) является одним 

из наиболее распространенных пороков развития го-
ловного мозга и встречается при различных нейро
генетических синдромах. АМТ может быть как изо-
лированным церебральным пороком, так и сочетаться 
с  другими врожденными аномалиями развития го-
ловного мозга [1]. АМТ бывает двух видов: тотальная 
АМТ – это полное отсутствие мозолистого тела (МТ) 
и парциальная АМТ, представленная в виде отдель-
ного фрагмента МТ. 

Согласно Калифорнийской программе, изучаю-
щей врожденные пороки развития (англ.  – The 
California Birth Defects Monitoring Program, CBDMP), 
распространенность АМТ составляет 1,4 на   10 000 
живорожденных детей [2]. 

Клинические проявления АМТ весьма разнообразны. 
Примечательно, что во многих клинических случаях, со-
пряженных с аутизмом, генетически обусловленных или 
связанных с токсическим поражением головного мозга, 
выявляются пороки развития МТ, в частности АМТ [3-5]. 
По данным A. Sotiriadis и G. Makrydimas (2012), соче-
танная АМТ встречается при церебральном параличе 
[6], эпилепсии [7]. По  данным других исследовате-
лей было обнаружено, что аномалии развития МТ 
играют важную роль в  нарушении формирования 
(становления) речевых навыков у детей [5].

B. Cheng и соавт. (2013) исследовали редкий кли-
нический случай сочетания парциальной АМТ и гела-
стической эпилепсии [8]. 

Изолированная АМТ, диагностированная прена-
тально, как правило, ассоциируется с  благоприят-
ным исходом, нормальным темпом психомоторного 
развития ребенка, в ряде случаев с легкими или уме-
ренными поведенческими и/или когнитивными рас-
стройствами [9-11].

В современной клинической практике широко ис-
пользуются различные скрининговые нейропсихоло-
гические шкалы, позволяющие подтвердить наличие 
тех или иных когнитивных нарушений у больных с АМТ 
(проба на запоминание и воспроизведение слов и ри-
сунков, решение интеллектуальных задач, исследо
вание движений, узнавание образов и  т. д.) [12,13]. 
Наиболее результативным нейропсихологическим 
методом исследования является определение «про-
филя развития ребенка», оценивающего двигатель-
ные навыки (крупная и  мелкая моторика), речевые, 
игровые и коммуникативные навыки, самообслужива-
ние и интеллектуальное развитие ребенка [14]. 

В настоящее время нарушения высших психиче-
ских функций (ВПФ) у больных с АМТ изучены недо-
статочно. В  большинстве случаев отечественные 
и зарубежные авторы ограничиваются исследовани-
ем отдельных нарушений ВПФ, в частности, различ-
ных видов памяти (вербальная, зрительная, слухоре-
чевая) [15,16], частично исследованы интеллек- 
туальные расстройства, приводящие к  когнитивной 
дезинтеграции при различных эпилептических энце-
фалопатиях [17]. 

Цель исследования  – оценить эпилептические, 
когнитивные и  аутистические расстройства у паци-
ентов с АМТ. 

Материалы и методы / Materials and 
Methods

Под нашим наблюдением находился 31 пациент 
с АМТ в возрасте от 4 лет 1 месяца до 11 лет включи-
тельно (средний возраст  – 6,6±0,9 лет), катамнез: 
6-12 месяцев. Первую группу составили больные 
с  сочетанной АМТ с  эпилепсией (n=12), среди них 
были пациенты с атипичным детским аутизмом (n=3), 
генетически подтверждены: синдром Айкарди (n=3), 

all patients of Group I, ACC was combined with various congenital development defects; in 3 (25%) patients of Group II, 
the structural lesions were dominated by congenital (hemispheric, arachnoid) cysts. Conclusion. Patients in Groups I 
and II have combined cerebral pathology with a predominance of combined congenital malformations, mainly associated 
with abnormal neuronal migration that negatively impacts the prognosis. In 75% of patients with combined ACC 
associated with temporal or frontal epilepsy, a highly severe cognitive deficiency was found; in 72% of cases of isolated 
ACC, mild cognitive disorders with a rather favorable prognosis were noted.

Key words
Combined agenesis of corpus callosum, epilepsy, cognitive impairment, autism spectrum disorders.
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микроделеция длинного плеча 3Х (n=1), синдром 
Миллера-Дикера (n=1); вторая группа – больные с со-
четанной АМТ без эпилепсии (n=12), среди них: 
детский аутизм, обусловленный органическим забо-
леванием головного мозга (n=2), генетически 
подтвержденный: синдром Моват-Вильсона (n=1), 
микроцефалия (n=1); третья группа – больные с изо-
лированной АМТ без эпилепсии (n=7).

Распределение больных по  гендерному признаку 
представлено в таблице 1.

Всем пациентам проведено неврологическое об-
следование, оценка психического статуса, расши-
ренное нейропсихологическое тестирование: диагно-
стические нейропсихологические пробы в  моди- 
фикации И. А. Скворцова и соавт. (2000) «Психологи-
ческое обследование детей первых семи лет жизни 
с  нарушениями психоневрологического развития» 
[18], результаты которого представлены в виде сум-
марного итогового балла оценки ВПФ (67 основных 
тестов и  проб, объединенных в  14 групп в  соответ-
ствии с  тестируемой функцией: гнозиса, праксиса, 
памяти, речевых навыков и мышления); нейропсихо-
логический опросник с  подсчетом коэффициента 
латерального предпочтения в модификации А. В. Се-
менович и  соавт. (2002) [19] и  комплексный метод 
определения ведущего полушария по  Л. В. Яссман 
и соавт. (1999) [20], в основе которого оценивали ве-
дущий глаз, ведущую руку и ведущую сторону вра-
щения. По результатам тестирования делался вывод 
о возможном доминировании одного из полушарий. 
Показатели оценки ВПФ обследованных больных вы-
явили степень нарушения данных функций в зависи-
мости от возрастной нормы. Согласно данным лите-
ратуры отставание может быть как равномерным, так 
и  неравномерным (диссоциированным), а  по  выра-
женности – тяжелым, средним или легким [18].

Диагноз эпилепсии был верифицирован в  соот-
ветствии с Международной классификацией эпилеп-
сии и эпилептических синдромов (1989) [21]. Мы ис-
пользовали эту версию классификации, поскольку 
исследование было начато до утверждения Между-
народной противоэпилептической лигой  – МПЭЛ 
(International League Against Epilepsy, ILAE) обновлен-
ных Рабочей классификации типов приступов 
и  Классификации эпилепсии, которое состоялось 
в 2017 г. Среди эпилепсий доминировали симптома-
тические фокальные формы эпилепсии.

Для уточнения характера эпилептических прояв-
лений всем пациентам была проведена электроэнце-
фалография, использован 24-канальный компью-

терный комплекс «Neurotravel» (Ates Medica, Италия) 
с  расположением электродов по  системе 10-20, 
с применением пробы открывания-закрывания глаз, 
ритмической фотостимуляцией в  диапазоне частот 
3-40 Гц, с гипервентиляцией до 3 мин.

 Для выявления структурных повреждений голов-
ного мозга всем пациентам была проведена магнит-
но-резонансная томография (МРТ) головного мозга 
в стандартных режимах. Применялся томограф с на-
пряженностью магнитного поля 1,5 Тл, (Excelent 
Vantage-Atlas, Toshiba, Япония). Структурно у  всех 
пациентов I и  II групп АМТ сочеталась с  различной 
церебральной патологией (см. табл. 4).

Обработка полученных данных осуществлялась 
с помощью стандартного компьютерного пакета ста-
тистических программ Microsoft Excel 2007 (Misrosoft, 
США) и  «Statistiсa 10.0» (StatSoft, Inc, США). При 
сравнении исследуемых групп использованы крите-
рии Уилкинсона-Манна-Уитни. Статистически значи-
мыми считались показатели при достижении уровня 
значимости p<0,05.

Результаты / Results
В нашем исследовании семиология эпилептиче-

ских приступов у  больных I группы представлена 
в таблице 2. Согласно данным таблицы, у обследо-
ванных больных преобладали сложные парциальные 
приступы (58%) в виде поворота головы и/или глаз 
в сторону, клонические подергивания в одной из ко-
нечностей; в 41,6% случаев – сложные парциальные 
(фокальные) приступы с вторичной генерализацией 
(поворот головы в  сторону, поворот глазных яблок 
в сторону с симметричным тоническим напряжением 
конечностей и последующими клоническими подер-
гиваниями); в  16,7% наблюдений  – генерализован-
ные судорожные приступы, их сочетание. 

При клиническом обследовании у 9 (75%) пациен-
тов I группы, были выявлены симптоматические фор-
мы фокальной эпилепсии: лобно-височная (n=4), лоб-
ная (n=3), височная (n=2), среди которых у  трех 
пациентов с атипичным детским аутизмом обнаруже-
на симптоматическая фокальная эпилепсия: лобно-
височная (n=2), лобная (n=1). В структуре нейрогене-
тического синдрома Айкарди у  3 (25%) пациентов I 
группы ретроспективно на первом году жизни наблю-
дались инфантильные (тонические) спазмы до 10-20 
приступов в сутки (симптоматический синдром Веста), 
неврологическая картина включала черепно-лицевые 
дисморфии, двигательные нарушения в виде спасти-
ческой пара- или гемиплегии, нарушения психическо-

Таблица 1. Распределение обследуемых больных в соответствии с полом.

Table 1. Distribution of patients by gender.

Распределение больных  
по полу / Gender

I группа / Group I II группа / Group II III группа / Group III

n, чел. / Number % n, чел. / Number % n, чел. / Number %
Девочки / Girls 10 83,3 5 41,7 2 28,6

Мальчики / Boys 2 16,7 7 58,3 5 71,4
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го и речевого развития. У 2 (16,7%) больных в дебюте 
эпилепсии зафиксированы атипичные фебрильные 
приступы, с дальнейшей трансформацией в симпто-
матическую височную эпилепсию. 

 В нашем исследовании атипичный детский аутизм 
выявлен у  трех больных I группы, среди которых 
у  большинства диагностирован когнитивный дефи-
цит, достигающий уровня умеренной и тяжелой ум-
ственной отсталости; у двух обследованных больных 
II группы с детским аутизмом, обусловленным орга-
ническим заболеванием головного мозга, выявлен 
средний когнитивный дефицит.

Фокальная/мультифокальная эпилептиформная 
активность зарегистрирована у  восьми пациентов I 
группы, среди них: у двух пациентов в структуре про-
долженного регионарного замедления дельта-диа-
пазона; у  трех пациентов зарегистрирована регио-
нальная эпилептиформная активность на  фоне 
диффузных общемозговых изменений биоэлектри-
ческой активности головного мозга до начала проти-
воэпилептического лечения; у  одного пациента 
на  фоне замедления основной активности зареги-
стрирована модифицированная гипсаритмия, у двух 
пациентов изменения на ЭЭГ отсутствовали.

У единственной пациентки II группы в фоновой за-
писи была зарегистрирована мультифокальная эпи-
лептиформная активность низкого индекса по  типу 
доброкачественных эпилептиформных разрядов 
детства (ДЭРД).

Таким образом, в нашем исследовании у всех па-
циентов I группы эпилепсия носила симптоматиче-
ский характер с преобладанием лобно-височной ло-
кализации, в  клинической картине доминировали 
сложные парциальные приступы (58%). 

Нами был проанализирован качественный харак-
тер нарушений ВПФ. У 3 (25%) пациентов I группы, 2 
(17%) II группы и единственного пациента III группы 
отмечались когнитивные нарушения средней степе-
ни тяжести в  виде снижения слухо-речевой памяти 
и пространственного праксиса, нарушения зритель-
но-пространственного восприятия в  комбинации 
с  нарушениями кинестетического и  динамического 
праксиса (отсутствие реципрокной координации рук, 
доминирование реверсий (зеркальности)). У 5 (72%) 
III группы и 2 (17%) пациентов II группы с когнитив-
ными нарушениями легкой степени тяжести имело 
место незначительное снижение слухо-речевой па-
мяти и   зрительно-пространственного восприятия, 
так называемое «легкое игнорирование» левой по-
ловины перцептивного поля. 

Результаты нейропсихологического обследования 
пациентов по  модифицированной методике 
И. А. Скворцова представлена в таблице 3. Согласно 
данным таблицы, максимальный суммарный итого-
вый балл оценки ВПФ был получен в III группе боль-
ных в пределах от 77,5 до 87 (в среднем показатель 
Ме=81), что говорит об отсутствии выраженных ког-
нитивных нарушений у  пациентов с  изолированной 

Таблица 2. Структура эпилептических приступов у больных I группы (n=12).

Table 2. Types of epileptic seizures in patients of Group I (n=12).

Семиология эпилептических приступов /  
Semiology of epileptic seizures

Количество пациентов / 
Number of patients

% от численности группы / % 
of total number of patients

Сложные парциальные приступы /  
Complex partial seizures 7 58

Сложные парциальные приступы с вторичной 
генерализацией / Complex partial seizures with secondary 

generalization
5 41,6

Генерализованные судорожные приступы / Generalized 
seizures 2 16,7

Примечание. У ряда пациентов было выявлено более одного типа эпилептических приступов, в связи с чем их количество 
не соответствует общему числу пациентов.

Note. In some patient, more than one type of epileptic seizures was found, and therefore their number is not identical to the total number 
of patients.

Таблица 3. Результаты нейропсихологического тестирования по модифицированной методике И.А. Скворцова 
в исследованных группах больных [18].

Table 3. The results of the neuropsychological test (modified from Skvortsov [18]).

Диагностические нейропсихологические пробы  
в модификации И.А. Скворцова [18] / Diagnostic  

neuropsychological test according to Skvortsov [18]

Показатель Me [25%;75%] / Parameter

I группа / 
Group I
(n=12)

II группа / 
Group II
(n=12)

III группа / 
Group III

(n=7)
Суммарная оценка высших психических функций (итоговый 

балл) / Total score of highest mental functions (final score) 26,5 [25;51] 45,5 [40;73] 81 [77,5;87]
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АМТ; соответственно минимальное значение сум-
марного итогового балла оценки ВПФ было получено 
у пациентов I группы в пределах от 25 до 51 (в сред-
нем показатель Ме=26,5), что свидетельствует о на-
личии тяжелых когнитивных расстройств. 

Нами был проведено определение доминантности 
одного из полушарий головного мозга у обследован-
ных больных, результаты представлены в таблице 4.

Как видно из  таблицы 4, использованный нейро
цпсихологический опросник с подсчетом коэффици-
ента латерального предпочтения в  модификации 
А. В. Семенович и  соавт. (2002) [19] и  комплексный 
метод определения ведущего полушария по Л. В. Ясс-
ман и соавт., (1999), во всех группах больных показал 
отсутствие ведущего полушария в сочетании с недо-
статочной сформированностью ведущей руки и  ве-
дущего глаза, что указывает на снижение межполу-
шарного взаимодействия на  транскортикальном 
уровне.

Таким образом, сравнительный анализ степени 
тяжести когнитивных нарушений между I и  II, 
а также I и  III группами показал, что у пациентов 
с  АМТ, ассоциированной с  эпилепсией, цере-
бральными пороками развития, превалируют на-
рушения ВПФ тяжелой и средней степени тяжести 
(p<0,002). 

На  рисунках 1 и  2 показаны МР-томограммы го-
ловного мозга обследованных больных с АМТ, ассо-
циированной с эпилепсией. 

Структурные изменения головного мозга у паци-
ентов I-й и II-й группы представлены в таблице 5.

Как видно из таблицы 5, на МРТ у всех пациентов 
I-й группы АМТ сочеталась с различными врожден-
ными аномалиями развития головного мозга, у  7 
(58%) пациентов преобладали церебральные маль-
формации, связанные с  нарушением процессов 
нейрональной миграции; у  3 (25%) пациентов II 
группы с  АМТ среди различных структурных по-

Таблица 4. Распределение обследованных пациентов по типу доминирования ведущего полушария по авторам [19,20].

Table 4. Distribution of patients by type of the dominant hemisphere according to [19,20].

Исследования латеральных 
предпочтений 

(по авторам) / Lateral 
preference according to

Количество 
больных / Number 

of patients
(n) 

Доминирование 
левого полушария / 
Dominant left hemi-

sphere

Амбилатеральность / 
Ambilateral patients

Доминирование 
правого полушария / 

Dominant right 
hemisphere

Semenovich et al. (2002) [19] 31 4 (12,9%) 22 (70%) 5 (16,1%)
Yassman et al. (1999) [20] 31 11 (35,5%) 16 (51,6%) 4 (12,9%)

Рисунок 1. МР-томограмма головного мозга пациента П., 
11 лет. 
Сагиттальное сечение, Т1-режим. Тотальная АМТ, 
радиальная центростремительная направленность 
борозд, отсутствие поясной извилины.

Figure 1. Brain MR-tomogram of patient P., 11 years old. 
Sagittal section, T1-mode. Total ACC, radial centripetal 
orientation of the sulci, lack of the cingulate gyrus.

Рисунок 2. МР-томограмма головного мозга пациентки 
Л., 3 года. 
Сагиттальное сечение, Т1-режим. Тотальная АМТ  
в сочетании кистозной трансформацией перестройкой 
белого вещества лобно-теменных отделов, гипоплазией 
мозжечка.

Figure 2. MR-tomogram of the patient’s brain L., 3 years. 
Sagittal section, T1-mode. Total ACC combined with cystic 
transformation and white matter rearrangement in the 
frontal-parietal segments, as well as with cerebellar hypoplasia.
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EPILEPSY 
and paroxysmal 

conditions 

Таблица 5. Результаты МРТ-исследования у обследованных пациентов I и II группы.

Table 5. MRI findings in patients from Group I and II.

Виды церебральных повреждений / 
Types of cerebral lesions

I группа / 
Group I 
(n=12)

II группа / 
Group II
(n=12)

Нарушение вентральной индукции (септооптическая дисплазия,  
агенезия прозрачной перегородки) / Disturbance of ventral induction 

 (septooptic dysplasia, agenesis of the transparent septum)
1 1

Нарушения нейрональной миграции (лисэнцефалия, шизэнцефалия, 
полимикрогирия, пахигирия, фокальная корковая дисплазия) /  

Neuronal migration disorders (lysencephaly, schizencephaly, polymicrogyria,  
pachigiriya, focal cortical dysplasia)

7 1

Папиломма сосудистого сплетения / Vascular plexus papilloma 1 −
Врожденные кисты (межполушарные, арахноидальные) /  

Congenital cysts (interhemispheric, arachnoid) 1 3

Мальформация Арнольда-Киари I-й степени / Grade I Arnold Chiari malformations 1 1
Корково-подкорковая субатрофия вещества мозга /  

Cortical-subcortical subatrophy of the brain matter 1 1

Структурные изменения в проекции зрительной лучистости /
 Structural changes in the projection of visual radiance 3 −

Аномалии развития задней черепной ямки (гипоплазия червя,  
полушарий мозжечка) / Abnormal development of the posterior cranial fossa  

(Hypoplasia of the vermis & cerebellar hemispheres)
1 1

Примечание. У ряда пациентов было выявлено более одного вида изменений, в связи с чем их количество соответствует 
общему числу пациентов.

Note. In some patients, more than one type of epileptic seizures was found, and therefore their number is not identical to the total 
number of patients.

вреждений доминировали врожденные (межполу-
шарные, арахноидальные) кисты.

Обсуждение / Discussion
По данным различных авторов, эпилепсия у детей 

и  подростков сопровождается нейропсихологиче-
ским дефицитом в  той или иной степени выражен-
ности [22-24]; наличие эпилепсии у пациентов с со-
четанной церебральной патологией существенно 
ухудшает прогноз заболевания, что нашло под-
тверждение в нашей работе. 

На МРТ среди различных церебральных поврежде-
ний преобладали эпилептогенные нарушения нейро-
нальной миграции: лисэнцефалия, шизэнцефалия, 
полимикрогирия, пахигирия, фокальная корковая 
дисплазия и др. (см. табл. 5). У 7 (58%) больных I груп-
пы АМТ сочеталась с  нарушениями кортикального 
развития мозга. У 3 (25%) больных II группы верифи-
цированы врожденные (межполушарные, арахнои-
дальные) кисты, не являющиеся эпилептогенными. 

В 75% наблюдений сочетанная церебральная 
патология у пациентов с АМТ выявлена в комби-
нации с  симптоматической эпилепсией височно-
лобной локализации и  в  66,7% сочетанная цере-
бральная патология с  АМТ без эпилепсии 
сопровождалась тяжелыми когнитивными рас-
стройствами (p<0,05). 

У трех больных I группы ретроспективно был под-
твержден один из редких нейрогенетических синдро-

мов  – синдром Айкарди с  верифицированными 
структурными дефектами вещества мозга: АМТ, су-
батрофия вещества мозга, структурные изменения 
в  проекции зрительной лучистости; киста полости 
прозрачной перегородки; пахигирия/полимикроги-
рия, их сочетание. При офтальмоскопии выявлены 
разнокалиберные хориоретинальные лакунарные 
очаги и вариабельная сочетанная аномалия зритель-
ных нервов. 

У 16% обследованных больных с АМТ выявлены 
расстройства аутистического спектра (у  трех  – 
атипичный детский аутизм, у  двух  – детский ау-
тизм, обусловленный органическим заболеванием 
головного мозга), что соответствует результатам, 
полученным в  исследовании, проведенном 
Paul L. K. и соавт. в 2014 г. в Калифорнийском тех-
нологическом институте отделении гуманитарных 
и социальных наук. При обследовании 22 пациен-
тов с  АМТ, отобранных по  полу, возрасту, доми-
нантности одного из полушарий и имеющих пока-
затели интеллектуального развития (IQ)>78, три их 
них (13,6%) имели расстройства аутистического 
спектра [5]. 

Сравнительный анализ степени тяжести когнитив-
ных нарушений между группами I и II, а также группа-
ми I и III показал, что у пациентов с АМТ, ассоцииро-
ванной с  эпилепсией и  с  церебральными пороками 
развития, превалируют нарушения ВПФ тяжелой 
и средней степени тяжести (p<0,002). 
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У пациентов с  сочетанной АМТ с/без эпилепсии 
выявлена амбилатеральность в  сочетании с  рас-
стройствами фонематического слуха, свидетель-
ствующая о наличии функциональной несформиро-
ванности межполушарных взаимодействий на 
транскортикальном уровне (51,6% пациентов  – по 
методике А. В. Семенович с соавт., [19]); (70% – по ме-
тодике Л. В. Яссман с соавт. [20]). 

В 2017 г. B. Lábadi и соавт. провели нейропсихоло-
гическое тестирование 18 пациентов в  возрастном 
диапазоне от  6 до  8 лет с  изолированной АМТ без 
эпилепсии. Полученные результаты показали, что 
пациенты с  изолированной АМТ по  сравнению 
со здоровыми сверстниками имели незначительные 
расстройства эмоционально-волевой сферы в соче-
тании с минимальными нарушениями памяти и вни-
мания [25]. Кроме того, по данным M. Fischer с соавт., 
у  пациентов с  изолированной АМТ без эпилептиче-
ских проявлений уровень интеллектуального разви-
тия соответствовал нижней границе возрастной нор-
мы [26]. По  нашим данным, в  72% случаев 

изолированная АМТ без эпилепсии характеризова-
лась легкими когнитивными нарушениями, имеющи-
ми относительно благоприятный прогноз заболева-
ния. Подобные результаты были подтверждены 
в других научных публикациях.

Заключение / Conclusion
Согласно проведенному исследованию у  пациен-

тов I и  II групп верифицирована сочетанная цере-
бральная патология с  преобладанием комбиниро-
ванных врожденных пороков развития, пре- 
имущественно связанных с  аномальным течением 
процессов нейрональной миграции, являющихся од-
ним из  факторов неблагоприятного прогноза забо-
левания; у 75% пациентов с сочетанной АМТ, ассоци-
ированной с  эпилепсией височно-лобной лока- 
лизации, выявлен максимальный когнитивный де-
фицит; в  72% наблюдений у  пациентов с  изоли
рованной АМТ отмечались легкие когнитивные рас-
стройства, имеющие относительно благоприятный 
прогноз. 
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