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РЕЗЮМЕ 

До недавнего времени не было официально утвержденной Международной Противоэпилептической Лигой (англ. 
International League Against Epilepsy, ILAE) классификации эпилептических синдромов. В 2022 г. в результате много-
летних упорных усилий экспертов и общественности вышли в свет работы, представляющие определение и класси-
фикацию эпилептических синдромов. ILAE утвердила следующее определение эпилептического синдрома: «харак-
терный набор клинических и электроэнцефалографических признаков, часто обусловленных специфическими 
этиологическими факторами (структурными, генетическими, метаболическими, иммунными и инфекционными)». 
Классификация эпилептических синдромов выполнена по возрастному принципу: с началом в неонатальном периоде 
и младенчестве, с началом в детском возрасте, с началом в разном возрасте. Отдельно были выделены синдромы 
идиопатической генерализованной эпилепсии. Клинические данные по каждому эпилептическому синдрому приве-
дены в едином шаблоне: эпидемиология, клиническая картина, анамнез заболевания, тип(ы) приступов, данные элек-
троэнцефалографии, результаты нейровизуализации, данные генетических исследований, результаты других лабо-
раторных исследований (когда они информативны), дифференциальный диагноз. Приводятся критерии постановки 
диагноза, включающие обязательные критерии, настораживающие признаки и критерии исключения. Эта классифи-
кация должна стать отправной точкой для дальнейшего улучшения организации работы практикующих специалистов, 
которые занимаются проблемой эпилепсии.
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SUMMARY 

Until recently, no classification of epileptic syndromes officially approved by the International League Against Epilepsy (ILAE) 
was available. In 2022, owing to many year-persistent efforts made by experts and the public community, the studies providing 
the definition and classification of epileptic syndromes were published. ILAE has approved the following definition of the 
epileptic syndrome: “a characteristic cluster of clinical and EEG features, often supported by specific etiological findings 
(structural, genetic, metabolic, immune, and infectious)”. The classification of epileptic syndromes is proposed according to 
the age principle: onset in neonates and infants, onset in childhood, onset at a variable age. Separately, the syndromes of 
idiopathic generalized epilepsy were presented. Clinical data for each epileptic syndrome are presented in a single pattern: 
epidemiology, clinical context, natural history, type(s) of seizures, electroencephalography, neuroimaging findings, genetic 
findings, other laboratory findings (when informative), differential diagnosis. The criteria for diagnosis, including mandatory 
criteria, warning signs and exclusion criteria, are given. This classification should be a starting point for further improvement 
in the organizing work of practitioners who deal with epilepsy.
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ВВЕДЕНИЕ / INTRODUCTION

Эпилепсия является одним из наиболее распростра-
ненных неврологических заболеваний, встречающимся 
на разных этапах жизни у мужчин и женщин, но чаще 
всего (а именно более чем в 60 случаях на 100 тыс. на-
селения) – у детей в возрасте младше 5 лет, а также 
в старшем (от 65 лет) возрасте [1, 2]. 

При одном из наиболее высоких количестве невроло-
гов (19,4 на 100 тыс. населения) в России остаются нере-
шенными вопросы междисциплинарного взаимодействия 
и маршрутизации пациентов с эпилепсией [3–6]. Пробле-
мы с доступом к диагностике и лечению признаются и во 
всем мире: 116 государств – членов Всемирной организа-
ции здравоохранения единогласно одобрили Межсекто-
ральный глобальный план действий по борьбе с эпилеп-
сией и другими неврологическими расстройствами (англ. 
Intersectoral Global Action Plan on Epilepsy and Other 
Neurological Disorders, IGAP), согласно которому к 2031 г. 
необходимо увеличить охват мерами по лечению эпилеп-
сии на 50% по сравнению с таковым в 2021 г. Для этого 
80% стран должны обновить законодательство с целью 
защиты прав пациентов с эпилепсией и улучшения досту-
па к службам здравоохранения с тем, чтобы 90% страда-
ющих эпилепсией знали о своем диагнозе как о поддаю-
щемся лечению заболевании, 80% из них были доступны 
соответствующие безопасные антиэпилептические пре-
параты (АЭП), а 70% получали лечение, позволяющее до-
стичь адекватного контроля над приступами [7, 8].

Одним из основных разработчиков IGAP являлась 
наиболее авторитетная организация, занимающаяся 

проблемой эпилепсии по всему миру, – Международная 
Противоэпилептическая Лига (англ. International League 
Against Epilepsy, ILAE), имеющая свыше 100 тыс. членов 
и национальные отделения более чем в 100 странах. 
В 2017 г. ILAE обновила определение эпилепсии, пред-
ставила рабочую классификацию типов приступов и но-
вую классификацию эпилепсии [9–11]. Классификация 
ILAE 2017 г. содержит три диагностических уровня – тип 
приступа, тип эпилепсии и эпилептический синдром, при 
этом на каждом уровне необходимо учитывать этиоло-
гию и сопутствующие (коморбидные) состояния. Опре-
деление эпилептического синдрома является важным 
для уточнения этиологии, методов лечения и прогноза, 
однако тогда классификация синдромов эпилепсии раз-
работана и официально утверждена не была.

В 2017 г. в рамках ILAE была создана Рабочая группа 
по классификации и определениям (англ. Nosology and 
Definitions Task Force), которая продолжила работу по 
формированию дефиниции эпилептического синдрома, 
описанию и классификации эпилептических синдромов 
с использованием терминологии классификации типов 
приступов и эпилепсии 2017 г. [9–13]. В мае 2022 г. но-
вая Классификация эпилептических синдромов ILAE 
как результат усилий Рабочей группы по классифика-
ции и определениям вышла в свет.

МЕТОДОЛОГИЯ / METHODOLOGY

Группирование эпилептических синдромов было вы-
полнено по принципу возраста возникновения – начала 
или дебюта: с началом в неонатальном периоде и мла-
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денчестве (младше 2 лет), с началом в детском возрасте 
(2–12 лет), с началом в разном возрасте (т.е. дебют может 
произойти как у детей (18 лет и младше), так и у взрос-
лых (19 лет и старше)). Отдельно были выделены синдро-
мы идиопатической генерализованной эпилепсии. В со-
ответствии с Классификацией эпилепсии ILAE 2017 г. 
синдромы в каждой из возрастных групп были дополни-
тельно разделены на генерализованные, фокальные или 
генерализованные и фокальные в зависимости от типа 
приступов (т.е. эпилептические синдромы, имеющие чер-
ты как фокальных, так и генерализованных). Также была 
выделена отдельная категория для эпилептических син-
дромов с эволюционной и/или эпилептической энцефа-
лопатией, т.е. когда она связана либо с основной этиоло-
гией, либо с наложенной эпилептической активностью, 
либо с тем и другим (англ. developmental and/or epileptic 
encephalopathy, DEE), и синдромов с прогрессирующим 
ухудшением неврологического статуса.

Одним из принципов построения новой классифика-
ции является использование описательных названий 
синдромов, однако были сохранены названия «синдром 
Драве» и «синдром Леннокса–Гасто». Причины состоят 
в том, что они могут включать в себя несколько типов 
приступов (а синдром Леннокса–Гасто включает не-
сколько этиологий, которые было бы сложно описать 
кратким названием), а также в том, что эти названия по-
всеместно используются в клинических исследованиях, 
при регистрации и назначении орфанных препаратов [13, 
14]. Кроме того, был сохранен термин «синдром Расмус-
сена», поскольку Рабочая группа ILAE не смогла пред-
ложить альтернативу этому хорошо зарекомендовавше-
му себя названию, которое охватывает эпилепсию, 
различные особенности визуализации и прогрессирую-
щее ухудшение неврологического статуса, наблюдаемое 
при указанном состоянии [15].

Клинические данные по каждому эпилептическому син-
дрому сводились в единый шаблон, который содержал: 

– эпидемиологию; 
– клиническую картину, включая возраст начала, со-

отношение полов, значимые данные общего анамнеза 
(антенатальные и перинатальные факторы, предшест- 
вующие фебрильные судороги), оценку когнитивных 
функций, развития и неврологического статуса при по-
ступлении; 

– течение заболевания, включая синдромальную эво-
люцию, общий ответ на терапию АЭП и другие методы 
лечения, вероятность достижения ремиссии и риск ряда 
сопутствующих заболеваний; 

– тип(ы) приступов, характеризуемые как обязатель-
ные, типичные, возможные в ряде случаев и не встречаю- 
щиеся при данном синдроме; 

– данные электроэнцефалографии (ЭЭГ), включая фо-
новую ритмику, интериктальные эпилептиформные раз-
ряды, иктальные паттерны и провоцирующие факторы; 

– результаты нейровизуализации; 
– данные генетических исследований; 
– результаты других лабораторных исследований (ког-

да они информативны); 
– дифференциальный диагноз.

В таком шаблоне члены Рабочей группы ILAE подго-
товили проекты описания каждого из эпилептических 
синдромов, после чего они обсуждались на онлайн- 
и очных встречах, в т.ч. совместно с Американским об-
ществом эпилепсии (англ. American Epilepsy Society) 
в 2018 и 2019 гг., на Европейском эпилептологическом 
конгрессе (англ. European Congress of Epileptology) 
в 2018 г. и на Международном конгрессе по эпилепсии 
(англ. International Epilepsy Congress) в 2019 г. Далее про-
екты дорабатывались членами Рабочей группы ILAE 
с учетом полученных комментариев [13].

Для достижения консенсуса использовали модифи-
цированный дельфийский метод экспертной оценки [16]. 
Для каждого синдрома согласно описанному выше ша-
блону были предложены основные критерии, разделен-
ные на следующие группы: 

– обязательные критерии: критерии, которые должны 
присутствовать для диагностики синдрома (при отсут-
ствии обязательного критерия синдром не может быть 
диагностирован); 

– настораживающие признаки: признаки, которые от-
сутствуют у  подавляющего большинства пациентов 
с синдромом, но в редких случаях могут иметь место (их 
наличие само по себе не исключает синдром, но должно 
заставить клинициста переосмыслить диагноз и прове-
сти дополнительные исследования, чтобы исключить 
другие состояния; чем больше присутствует насторажи-
вающих признаков, тем менее уверенным можно быть 
в диагнозе конкретного синдрома); 

– критерии исключения: критерии, которые должны 
отсутствовать для диагностики синдрома (при наличии 
исключающего критерия синдром не может быть диа-
гностирован). 

Для отдельных синдромов к оценке были предложе-
ны и дополнительные определения: возможность раз-
вития синдрома, или синдром в процессе развития (тер-
мин для обозначения синдромов, при которых в начале 
отсутствуют все обязательные диагностические призна-
ки, но требуется время для их развития, например ран-
няя стадия синдрома Расмуссена), и синдром без лабо-
раторного подтверждения (если отсутствует доступ 
к ЭЭГ, магнитно-резонансной томографии (МРТ) или 
другим исследованиям, без которых может оказаться 
невозможным с достаточной уверенностью диагности-
ровать некоторые синдромы) [12, 13].

Каждый участник обсуждения заполнял онлайн-
опросник, в котором оценил все предложенные крите-
рии по 9-балльной шкале Лайкерта (1 балл – «абсолют-
но не согласен», 9 баллов – «абсолютно согласен»). По 
любому критерию, оцененному ниже 7 баллов, участни-
кам предлагалось оставить комментарии в произволь-
ной форме. В дальнейшую работу включались только 
критерии, набравшие в среднем 7 баллов и более, в то 
время как остальные дополнительно рассматривались 
Рабочей группой ILAE с тщательным учетом поступив-
ших комментариев. Всего состоялось несколько раундов 
обсуждения с использованием дельфийского метода.

Подготовленные статьи с изложением позиции ILAE 
по определениям и классификации эпилептических син-
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дромов были предложены для общественного обсужде-
ния на официальном сайте ILAE, а также рецензентам 
журнала Epilepsia с использованием раундов дельфий-
ского метода, после чего они были финализированы 
членами Рабочей группы ILAE [12, 13, 16].

ОПРЕДЕЛЕНИЕ ЭПИЛЕПТИЧЕСКОГО 
СИНДРОМА / DEFINITION OF EPILEPTIC 
SYNDROME

ILAE утвердила следующее определение: «Эпилепти-
ческий синдром – характерный набор клинических 
и ЭЭГ-признаков, часто обусловленных специфическими 
этиологическими факторами (структурными, генетиче-
скими, метаболическими, иммунными и инфекционны-
ми)» [12, 13]. 

В своей основе эпилептический синдром должен 
иметь характерные электроклинические признаки 
(рис. 1). Постановка синдромального диагноза у челове-
ка с эпилепсией часто связана с изменением прогноза 
и подходов к ведению пациента. Эпилептические син-
дромы, как правило, имеют возрастные особенности 
и ряд специфических сопутствующих заболеваний [13]. 
Они обычно начинаются в  определенном возрасте, 
а в некоторых случаях и самокупируются в определен-
ном возрасте. Для многих эпилептических синдромов 
установлена корреляция с рядом специфических интел-
лектуальных, психических и других сопутствующих за-
болеваний, тогда как для других характерным призна-
ком является их отсутствие.

ЭПИЛЕПТИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫ  
С НАЧАЛОМ В НЕОНАТАЛЬНОМ ПЕРИОДЕ 
И МЛАДЕНЧЕСТВЕ / EPILEPTIC 
SYNDROMES WITH ONSET IN NEONATES 
AND INFANTS

В группу новорожденных и младенцев входят как не-
доношенные, так и доношенные дети от момента рож-
дения до 2-летнего возраста. Недавнее проспективное 
исследование продемонстрировало, что наиболее высо-
кие показатели заболеваемости эпилепсией отмечаются 
в  группах детей в возрасте до 6 мес (75 случаев на 
100 тыс. живорождений) и от 6 до 12 мес (62 случая на 
100 тыс. живорождений). Это выше, чем в предыдущих 
ретроспективных исследованиях [14, 17]. При начале 
эпилепсии в раннем возрасте отмечаются выраженные 
когнитивные расстройства, сопутствующие заболевания, 
которые чаще развиваются у детей с большим количе-
ством приступов и фармакорезистентной эпилепсией. 
Через 2 года после постановки диагноза до 50% из них 
имеют общую задержку развития [14, 17–22]. Синдро-
мальный диагноз эпилепсии у детей младше 3 лет может 
быть поставлен не менее чем в 54% случаев при исполь-
зовании новейших методов нейровизуализации и гене-
тических исследований [14, 17].

Возникающие в неонатальном периоде и младенче-
стве эпилептические синдромы разделены на две основ-
ные группы (рис. 2): 

– синдромы самокупирующейся эпилепсии, при кото-
рых возможна спонтанная ремиссия; 

Характерные
электроклинические

признаки / 
Characterictic

electroclinical features

Менее типичные клинические
проявления / Less specific
clinical entity

Более типичные клинические
проявления / More specific
clinical entity

Переменный прогноз / 
Variable prognosis

Специфический прогноз /
Specific prognosis

Различные
сопутствующие
заболевания / Varied
co-morbidities

Группа 1 /
Group 1

Группа 2 /
Group 2

Cамокупирующаяся
эпилепсия с вегетативными
(автономными) приступами /

Self-limited epilepsy
with autonomic seizures

(SeLEAS)

Детская абсансная
эпилепсия / Childhood

absense epilepsy
(CAE)

Эпилепсия с миоклонией
век / Epilepsy with eyelid

myoclonia
(EEM)

Эпилепсия
с миоклоническими
абсансами / Epilepsy

with myoclonic absense
(EMA)

Cамокупирующаяся
эпилепсия

с центрально-темпоральными
спайками / Self-limited epilepsy

with centrotemporal spikes
(SeLECTS)

Детская затылочная зрительная
эпилепсия / Childhood

оccipital visual epilepsy (COVE)

Фотосенситивная затылочная
эпилепсия / Photosensitive

occipital lobe epilepsy (POLE)

– Возникновение в зависимости от возраста / Age-dependent occurrence
– Предшествующая история обычно без особенностей / Antecedent
   history is usually unremarkable
– Когнитивные функции и неврологический статус в норме / Cognition
   and neurological examination normal
– Ремиссия обычно наступает к половому созреванию / Remission
   usually occurs by puberty
– Классическая семиология приступов / Classical seizure semiology
– Специфичная ЭЭГ / Specific EEG features

– Генетическая этиология (сложное наследование) / 
   Genetic etiology (complex inheritance)
– Положительный семейный анамнез эпилепсии / Positive family history of epilepsy
– Вариабельные изменения в неврологическом статусе и когнитивной сфере /
   Cognition and neurological examination variable
– Вариабельная реакция на медикаменты / Response to drugs variable
– Классическая семиология приступов / Classical seizure semiology
– Особенности ЭЭГ / Specific EEG features

Диапазон 1–14 лет (обычно 3–6 лет) /
Range 1–14 years (usual 3–6 years)

Мультиочаговые высокоамплитудные спайки /
Multifocal high voltage spike

Диапазон 2–13 лет (пик 4–10 лет) /
Range 2–13 years (peak 4–10 years)

Генерализованная спайк-волна частотой
2,5–3,5 Гц / Generalized spike-wave

at a frequency of 2.5–3.5 Hz

Диапазон 2–14 лет (пик 6–8 лет) / Range 2–14 years
(peak 6–8 years). Быстрые (3–6 Гц) генерализованные
полиспайки (закрытие глаз) / Fast (3–6 Hz) generalized

polyspikes (eye closure)

Range 1–12 years (peak 7 years) Генерализованные
спацки/полиспайки 3 Гц /

3 Hz generalized spike/polyspikes

Генерализованная спайк-волна 2–6 Гц / Generalized 2–6 Hz spike-wave
Диапазон от 6 мес до 8 лет (обычно 2–6 лет) / Range 6 months – 8 years (typically 2–6 years)

DEE

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами /

Epilepsy with myoclonic-atonic
seizures (EMAtS)

Неопределенный прогноз / Uncertain prognosis

Диапазон 3–14 лет (пик 7 лет) / Range 3–14 years (peak 7 years)
Центрально-темпоральные спайки / Centrotemporal spikes

Затылочные спайки, скотосенситивность / Occipital spikes, fixation-off sensitivity
Диапазон 1–19 лет (обычно 8–9 лет) / Range 1–19 years (usual 8–9 years)

Затылочные спайки / Occipital spikes
Диапазон 1–50 лет (чаще всего 4–17 лет,

в среднем 11 лет) / Range 1–50 years
(most commonly 4–17 years, mean 11 years)

Разная этиология /
Varied etiologies

Без DEE / No DEE

EE или DEE со спайк-волновой активностью во сне / EE or DEE with spike-wave activation in sleep

Энцефалопатия
с CSWS /

Encephalopathy
with CSWS

Атипичная доброкачественная
фокальная (парциальная) эпилепсия

детского возраста / Atypical benign focal
(partial) epilepsy of childhood

Cиндром
Ландау–Клеффнера /

Landau–Kleffner
syndrome

SeLECTS
SeLEAS
COVE
Cимптоматическая
фокальная эпилепсия,
например ПМГ /
Lesional focal
epilepsies such
as PMG

EE: Неустойчивость/регресс в // 
EE: Fluctuation/regression in:
– когнитивной сфере / cognition
– поведении / behavior
– двигательной сфере / motor
– аутистических проявлениях / autistic features

Синдромы генерализованной эпилепсии / Generalized epilepsy syndroms
– Идиопатические генерализованные эпилепсии / Idiopathic generalized epilepsies (IGE)
 • Юношеская миоклоническая эпилепсия / Juvenile myoclonic epilepsy (JME)
 • Юношеская абсансная эпилепсия / Juvenile absense epilepsy (JAE)
 • Эпилепсия с изолированными генерализованными тонико-клоническими приступами / Epilepsy with generalized tonic-clonic

   seizures alone (GTCA)

Синдромы фокальной эпилепсии / Focal epilepsy syndroms
– Самокупирующиеся / Self-limited

 • Детская затылочная зрительная эпилепсия / Childhood occipital
   visual epilepsy (COVE)
 • Фотосенситивная затылочная эпилепсия / Photosensitive occipital

   lobe epilepsy (POLE)
– Семейная мезиальная височная эпилепсия / Familial mesial
   temporal lobe epilepsy (FMTLE)
– Эпилепсия со слуховыми особенностями / Epilepsy with auditory
   features (EAF)

Синдромы эпилепсии с эволюционной и/или
эпилептической энцефалопатией или
с прогрессирующим неврологическим ухудшением /
Epilepsy syndroms with developmental and/or epileptic
encephalopathy, or with progressive neurological deterioration

– Эпилептический синдром, связанный
   с фебрильной инфекцией / Febrile infection-related
   epilepsy syndrome (FIRES)
– Синдром Расмуссена / Rasmussen syndrome (RS)

– Мезиальная височная эпилепсия с гиппокампальным склерозом / Mesial temporal lobe epilepsy with
   hippocampal sclerosis (MTLE-HS)

– Связанная со сном гипермоторная (гиперкинетическая) эпилепсия / Sleep related hypermotor
   (hyperkinetic) epilepsy (SHE)

Детская
абсансная эпилепсия /

Childhood
absense epilepsy

(CAE)

Юношеская
абсансная эпилепсия /

Juvenile
absense epilepsy

(JAE)

Эпилепсия 
с изолированными

генерализованными 
тонико-клоническими 
приступами / Epilepsy

with generalized
tonic-clonic seizures 

alone (GTCA)

– Семейная фокальная эпилепсия с вариабельным очагом / 
   Familial focal epilepsy with variable foci (FFEVF)

Комбинированные синдромы генерализованной и фокальной
эпилепсии / Combined generalized and focal epilepsy syndromes
– Эпилепсия с индуцированными чтением приступами /
   Epilepsy with reading induced seizures (EwRIS)

Генетические генерализованные эпилепсии / Genetic generalized epilepsies

Эпилептическая энцефалопатия /
Epileptic encephalopathy

Эволюционная и эпилептическая
энцефалопатия / Developmental

and epileptic encephalopathy

Эволюционная
энцефалопатия /

Developmental
Encephalopathy

Идиопатические генерализованные эпилепсии /
Idiopathic generalized epilepsies

– Прогрессирующие миоклонус-эпилепсии /
   Progressive myoclonus epilepsies (PME)

Очаговые или независимые
билатеральные спайки /

Focal or independent
bilateral spikes

Билатерально-синхронные /
Bylaterally synchronous

Заметная активация во время
N-REM фазы сна / Marked activation during

N-REM sleep

Мультифокальные / Multifocal

Cпецифические сопутствующие
заболевания или отсутствие
сопутствующих заболеваний /
Specific co-morbidities or absence
of co-morbidities

Уникальная этиология /
Unique etiology

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами / 
Epilepsy with myoclonic-atonic

seizures (EMAtS)

Эпилепсия с миоклонией век /
Epilepsy with eyelid myoclonia (EEM)

Эпилепсия с миоклоническими абсансами /
Epilepsy with myoclonic absenses (EMA)

Миоклоническая эпилепсия
младенчества / Myoclonic
epilepsy in infancy (MEI)

Юношеская
миоклоническая

эпилепсия / Juvenile
myoclonic epilepsy

(JME)

Рисунок 1. Характеристики эпилептического синдрома (адаптировано из [12])

Figure 1. An epileptic syndrome characteristics (adapted from [12])
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– эволюционные и эпилептические энцефалопатии 
(другое название на русском языке – энцефалопатии 
развития и  эпилептические энцефалопатии, англ. 
developmental and epileptic encephalopathies, DEE) – рас-
стройства, при которых имеется нарушение развития, 
связанное как с лежащей в основе этиологией, незави-
симой от эпилептиформной активности, так и с энцефа-
лопатией, обусловленной эпилепсией. 

Также выделена группа этиологически специфичных 
эпилептических синдромов, большинство из которых 
относятся к эволюционным и эпилептическим энцефа-
лопатиям. Их развитие обусловлено специфической ге-
нетической, структурной, метаболической, иммунной 
или инфекционной этиологией и имеет последователь-
ные электроклинические особенности, специфическое 
лечение и прогноз. 

Синдромы самокупирующейся эпилепсии / 
Syndromes of self-limited epilepsy

В группе самокупирующихся эпилептических синдро-
мов выделены самокупирующаяся (семейная) неона-
тальная эпилепсия (англ. self-limited (familial) neonatal 
epilepsy, SeLNE), самокупирующаяся семейная неона-
тально-младенческая эпилепсия (англ. self-limited 
familial neonatal-infantile epilepsy, SeLFNIE) и самокупи-
рующаяся (семейная) младенческая эпилепсия (англ. 
self-limited (familial) infantile epilepsy, SeLIE), имеющие 
в целом схожие электроклинические признаки, а также 
генетическая эпилепсия с фебрильными судорогами 

плюс (англ. genetic epilepsy with febrile seizures plus, 
GEFS+) и миоклоническая эпилепсия младенчества (англ. 
myoclonic epilepsy in infancy, MEI). 

При самокупирующихся эпилептических синдромах, 
начинающихся в возрасте младше 2 лет, приступы, как 
правило, хорошо корректируются АЭП, а когнитивные 
функции не снижены или имеют место незначительные 
когнитивные нарушения. В группе самокупирующихся 
эпилепсий есть синдромы, при которых как de novo, так 
и наследственные варианты патогенеза вызывают в це-
лом сходные электроклинические признаки и в семей-
ных, и в несемейных случаях. Поэтому авторы класси-
фикации особо оговаривают, что это вторичный признак, 
который может использоваться тогда, когда это уместно, 
и приводят его не всегда, а также в скобках после основ-
ного термина «самокупирующийся» [14, 23].

Эволюционные и эпилептические  
энцефалопатии / Developmental  
and epileptic encephalopathy

В группе DEE выделены ранняя младенческая эволю-
ционная и эпилептическая энцефалопатия (англ. early 
infantile developmental and epileptic encephalopathy, EIDEE) 
с началом исключительно в возрасте до 3 мес и другие 
синдромы, которые обычно проявляются после 3 мес 
или имеют дебют как в раннем, так и в позднем младен-
ческом периоде: эпилепсия младенчества с мигрирую-
щими фокальными приступами (англ. epilepsy in infancy 
with migrating focal seizures, EIMFS), синдром инфантиль-

Самокупирующиеся эпилепсии / Self-limited epilepsies

– Самокупирующаяся неонатальная эпилепсия / Self-limited 
neonatal epilepsy (SeLNE)

– Самокупирующаяся семейная неонатально-младенческая 
эпилепсия / Self-limited familial neonatal-infantile epilepsy 
(SeLFNIE)

– Самокупирующаяся младенческая эпилепсия / Self-limited 
infantile epilepsy (SeLIE)

– Генетическая эпилепсия с фебрильными судорогами плюс / 
Genetic epilepsy with febrile seizures plus (GEFS+)

– Миоклоническая эпилепсия младенчества / Myoclonic 
epilepsy in infancy (MEI)

Эволюционная и эпилептическая энцефалопатия / 
Developmental and epileptic encephalopathies (DEE)

– Ранняя младенческая эволюционная и эпилептическая 
энцефалопатия / Early infantile developmental and epileptic 
encephalopathy (EIDEE)

– Эпилепсия младенчества с мигрирующими фокальными 
приступами / Epilepsy in infancy with migrating focal seizures 
(EIMFS)

– Синдром инфантильных эпилептических  
спазмов / Infantile epileptic spasms syndrome (IESS)

– Синдром Драве / Dravet syndrome (DS)

Этиологически специфичные синдромы / Etiology-specific syndromes

– Эволюционная и эпилептическая энцефалопатия, связанная с мутацией в гене KCNQ2 / KCNQ2-DEE
– Пиридоксин-зависимая эволюционная и эпилептическая энцефалопатия, связанная с мутацией в гене ALDH7A1 /  
  Pyridoxine-dependent (ALDH7A1)-DEE (PD-DEE)

– Эволюционная и эпилептическая энцефалопатия, связанная с дефицитом пиридокс(aм)ин-5'-фосфата, обусловленным 
  мутацией в гене PNPO / Pyridox(am)ine 5’-phosphate deficiency (PNPO-DEE, P5PD-DEE)

– Эволюционная и эпилептическая энцефалопатия, связанная с мутацией в гене CDKL5 / CDKL5-DEE
– Кластерная эпилепсия, связанная с мутацией в гене PCDH19 / PCDH19 clustering epilepsy
– Синдром недостаточности переносчика глюкозы 1-го типа / Glucose transporter 1 deficiency syndrome (GLUT1DS)
– Синдром Штурге–Вебера / Sturge–Weber syndrome (SWS)
– Геластические приступы с гипоталамической гамартомой / Gelastic seizures with hypothalamic hamartoma (GS-HH)

Рисунок 2. Классификация эпилептических синдромов ILAE 2022 г.: эпилептические синдромы с началом  
в неонатальном периоде и младенчестве (адаптировано из [14])

Figure 2. The 2022 ILAE Classification of Epilepsy Syndromes: epilepsy syndromes with onset in neonates and infants (adapted 
from [14])
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ных эпилептических спазмов (англ. infantile epileptic 
spasms syndrome, IESS), а также синдром Драве. При DEE 
сопутствующие заболевания нервной системы могут 
быть связаны как с основной причиной, так и с негатив-
ными последствиями неконтролируемой эпилептиче-
ской активности [14].

Термин IESS был введен в качестве наиболее полно от-
ражающего характерный тип приступов, что полезно для 
ранней диагностики и своевременного назначения соот-
ветствующей терапии. Во многих случаях не отмечается 
наличия полной триады синдрома Веста (может отсут-
ствовать гипсаритмия или регресс), поэтому в новой 
классификации предлагается использовать термин IESS. 
Поскольку существуют совпадения электроклинических 
данных при синдроме Отахара и ранней миоклонической 
энцефалопатии, оба имеют общую генетическую и струк-
турную этиологию, а также во многих случаях наблюда-
ется неполное соответствие критериям, данные два син-
дрома были объединены в один синдром EIDEE [14].

Этиологически специфичные синдромы / 
Ethiology-specific syndromes

К группе эпилептических синдромов со специфичной 
этиологией, или этиологически специфичных синдромов, 
отнесены устойчивые электроклинические фенотипы, 
имеющие сильную ассоциацию с конкретной этиологией. 
На данном этапе не идентифицированы все этиологически 
специфичные эпилептические синдромы, но представле-
ны определения для их ограниченного числа, включая 
DEE, связанные с  мутациями в  генах KCNQ2, CDKL5, 
PCDH19, SCL2A1, пиридоксин- и  пиридокс(ам)ин-5'-
фосфат-зависимые эпилепсии, эпилепсии, обусловлен-
ные недостаточностью переносчика глюкозы 1-го типа 
(GLUT1), синдром Штурге–Вебера и геластические при-
ступы с гипоталамической гамартомой [14].

ЭПИЛЕПТИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫ  
С НАЧАЛОМ В ДЕТСКОМ ВОЗРАСТЕ / 
EPILEPTIC SYNDROMES WITH ONSET  
IN CHILDHOOD

Эпилептический синдром у детей представляется воз-
можным выявить по крайней мере в 1/3 случаев эпилеп-
сии [24–26]. Эпилептические синдромы детского возрас-
та условно делятся на три основные группы [26]: 

– cамокупирующиеся фокальные эпилепсии (англ. 
self-limited focal epilepsies, SeLFE);

– генерализованные эпилепсии, которые, как считает-
ся, имеют генетическую основу;

– эволюционные и/или эпилептические энцефалопа-
тии (DEE), которые часто имеют как фокальные, так и ге-
нерализованные приступы, включая синдром Леннокса–
Гасто, эволюционную эпилептическую энцефалопа- 
тию со спайк-волновой активностью во сне (англ. 
developmental epileptic encephalopathy with spike-and-
wave activation in sleep, DEE-SWAS) и эпилептическую 
энцефалопатию со спайк-волновой активностью во сне 
(англ. epileptic encephalopathy with spike-and-wave 

activation in sleep, EE-SWAS), только генерализованные 
приступы, такие как эпилепсия с миоклонически-атони-
ческими приступами (англ. epilepsy with myoclonic-atonic 
seizures, EMAtS), или только фокальные/мультифокаль-
ные приступы, такие как эпилептический синдром, свя-
занный с фебрильной инфекцией (англ. febrile infection-
related epilepsy syndrome, FIRES), и  гемиконвуль- 
сивно-гемиплегический эпилептический синдром (англ. 
hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome, HHE).

Самокупирующиеся фокальные эпилепсии 
детского возраста / Self-limited focal epilepsies 
of childhood

Распознавание эпилептических синдромов детского 
возраста требует тщательного анализа семиологии, эво-
люции приступов во времени, хода развития ребенка, 
а также данных ЭЭГ, включая фоновые, интериктальные 
и иктальные паттерны, а в некоторых случаях – МРТ и ге-
нетических исследований. Иногда они могут развиваться 
из других синдромов или типов эпилепсии. Например, 
синдром инфантильных эпилептических спазмов может 
развиться в синдром Леннокса–Гасто, а структурная фо-
кальная эпилепсия или самокупирующаяся эпилепсия 
с центрально-темпоральными спайками (англ. self-limited 
epilepsy with centrotemporal spikes, SeLECTS), ранее из-
вестная как «доброкачественная роландическая эпилеп-
сия» или «доброкачественная эпилепсия с центрально-
темпоральными спайками», – в EE-SWAS. У детей с пред- 
шествующим нормальным развитием может развиться 
тяжелая острая энцефалопатия с последующей фарма-
корезистентной эпилепсией – FIRES или HHE. Более того, 
SeLFE может частично совпадать с идиопатической гене-
рализованной эпилепсией или даже эволюционировать 
в нее, отражая лежащую в основе патогенеза предраспо-
ложенность пациента к появлению эпилептических при-
ступов [26, 27].

На SeLFE приходится до 25% всех эпилептических 
синдромов детского возраста. Важную роль в этиологии 
SeLFE играют генетические факторы. SeLFE развивается 
у здоровых в остальном детей, характеризуется отсут-
ствием патологии в когнитивной сфере и неврологиче-
ском статусе. Почти у всех больных к пубертатному пе-
риоду наступает ремиссия. Семиология приступов 
и ЭЭГ-особенности специфичны для каждого из синдро-
мов, входящих в эту группу. Согласно Классификации 
эпилептических синдромов ILAE 2022 г. исходя из долго-
срочного прогноза в рамках SeLFE выделяют две группы 
синдромов (рис. 3). 

В первую группу (группа 1) входят два синдрома: са-
мокупирующаяся эпилепсия с вегетативными (автоном-
ными) приступами (англ. self-limited epilepsy with 
autonomic seizures, SeLEAS), ранее именовавшаяся как 
«синдром Панайотопулоса» или «доброкачественная за-
тылочная эпилепсия с ранним началом», и самокупирую- 
щаяся эпилепсия с центрально-темпоральными спайка-
ми (англ. self-limited epilepsy with centrotemporal spikes, 
SeLECTS). Синдромы SeLEAS и SeLECTS имеют следую- 
щие общие черты:
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– дебют в соответствующем для каждого синдрома 
возрасте;

– отсутствие значимого структурного повреждения 
центральной нервной системы;

– отсутствие особенностей в анамнезе, в т.ч. родов 
и неонатального периода; 

– отсутствие отклонений в когнитивной сфере и не-
врологическом статусе;

– наступление ремиссии к периоду полового созревания;
– генетическая предрасположенность для характерных 

особенностей на ЭЭГ;
– классическая семиология приступов для каждого 

синдрома (приступы являются фокальными моторными 
или сенсорными с нарушением сознания или без него 
и могут эволюционировать в двусторонние тонико-кло-
нические);

– особенности ЭЭГ: эпилептиформные паттерны с ха-
рактерной морфологией и локализацией (в зависимости 
от эпилептического синдрома), часто с активностью во 
сне; фоновая ЭЭГ без патологии.

Вторая группа (группа 2) включает два синдрома: дет-
ская затылочная зрительная эпилепсия (англ. child- 
hood occipital visual epilepsy, COVE), ранее именовавшая-
ся как «синдром поздней доброкачественной затылочной 
эпилепсии» или «идиопатическая детская затылочная 
эпилепсия типа Гасто», и фотосенситивная затылочная 
эпилепсия (англ. photosensitive occipital lobe epilepsy, 
POLE), ранее известная как «идиопатическая фотосен-
ситивная затылочная эпилепсия». 

На рисунке 3 представлены возраст начала и данные 

ЭЭГ для каждого из синдромов. В первой группе ремис-
сия ожидается во всех случаях. Во второй группе высо-
ка вероятность ремиссии, однако у некоторых пациентов 
приступы могут сохраняться после подросткового воз-
раста [26]. 

Синдромы генетической генерализованной 
эпилепсии детского возраста / Genetic 
generalized epilepsy syndromes of childhood

К синдромам генетической генерализованной эпилеп-
сии детского возраста согласно Классификации эпилеп-
тических синдромов ILAE 2022 г. отнесены (рис. 4): дет-
ская абсансная эпилепсия (англ. childhood absence 
epilepsy, CAE), эпилепсия с  миоклонией век (англ. 
epilepsy with eyelid myoclonia, EEM) и эпилепсия с мио-
клоническими абсансами (англ. epilepsy with myoclonic 
absence, ЕМА). Присутствующая на рисунке EMAtS от-
носится к эволюционным и/или эпилептическим энце-
фалопатиям.

Наиболее часто встречающимся и хорошо изученным 
из них является CAE, который относится к идиопатиче-
ской генерализованной эпилепсии. EEM и EMA имеют 
более серьезный прогноз, чем CAE, и отличаются более 
высокой долей фармакорезистентности к АЭП и сопут-
ствующих заболеваний когнитивной сферы. В семейном 
анамнезе часто отмечается наличие идиопатической ге-
нетической эпилепсии или GEFS+. При EMAtS обычно на-
блюдается застой или регресс в развитии, поэтому дан-
ный синдром в классификации отнесен к DEE [26].

Характерные
электроклинические

признаки / 
Characterictic

electroclinical features

Менее типичные клинические
проявления / Less specific
clinical entity

Более типичные клинические
проявления / More specific
clinical entity

Переменный прогноз / 
Variable prognosis

Специфический прогноз /
Specific prognosis

Различные
сопутствующие
заболевания / Varied
co-morbidities

Группа 1 /
Group 1

Группа 2 /
Group 2

Cамокупирующаяся
эпилепсия с вегетативными
(автономными) приступами /

Self-limited epilepsy
with autonomic seizures

(SeLEAS)

Детская абсансная
эпилепсия / Childhood

absense epilepsy
(CAE)

Эпилепсия с миоклонией
век / Epilepsy with eyelid

myoclonia
(EEM)

Эпилепсия
с миоклоническими
абсансами / Epilepsy

with myoclonic absense
(EMA)

Cамокупирующаяся
эпилепсия

с центрально-темпоральными
спайками / Self-limited epilepsy

with centrotemporal spikes
(SeLECTS)

Детская затылочная зрительная
эпилепсия / Childhood

оccipital visual epilepsy (COVE)

Фотосенситивная затылочная
эпилепсия / Photosensitive

occipital lobe epilepsy (POLE)

– Возникновение в зависимости от возраста / Age-dependent occurrence
– Предшествующая история обычно без особенностей / Antecedent
   history is usually unremarkable
– Когнитивные функции и неврологический статус в норме / Cognition
   and neurological examination normal
– Ремиссия обычно наступает к половому созреванию / Remission
   usually occurs by puberty
– Классическая семиология приступов / Classical seizure semiology
– Специфичная ЭЭГ / Specific EEG features

– Генетическая этиология (сложное наследование) / 
   Genetic etiology (complex inheritance)
– Положительный семейный анамнез эпилепсии / Positive family history of epilepsy
– Вариабельные изменения в неврологическом статусе и когнитивной сфере /
   Cognition and neurological examination variable
– Вариабельная реакция на медикаменты / Response to drugs variable
– Классическая семиология приступов / Classical seizure semiology
– Особенности ЭЭГ / Specific EEG features

Диапазон 1–14 лет (обычно 3–6 лет) /
Range 1–14 years (usual 3–6 years)

Мультиочаговые высокоамплитудные спайки /
Multifocal high voltage spike

Диапазон 2–13 лет (пик 4–10 лет) /
Range 2–13 years (peak 4–10 years)

Генерализованная спайк-волна частотой
2,5–3,5 Гц / Generalized spike-wave

at a frequency of 2.5–3.5 Hz

Диапазон 2–14 лет (пик 6–8 лет) / Range 2–14 years
(peak 6–8 years). Быстрые (3–6 Гц) генерализованные
полиспайки (закрытие глаз) / Fast (3–6 Hz) generalized

polyspikes (eye closure)

Range 1–12 years (peak 7 years) Генерализованные
спацки/полиспайки 3 Гц /

3 Hz generalized spike/polyspikes

Генерализованная спайк-волна 2–6 Гц / Generalized 2–6 Hz spike-wave
Диапазон от 6 мес до 8 лет (обычно 2–6 лет) / Range 6 months – 8 years (typically 2–6 years)

DEE

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами /

Epilepsy with myoclonic-atonic
seizures (EMAtS)

Неопределенный прогноз / Uncertain prognosis

Диапазон 3–14 лет (пик 7 лет) / Range 3–14 years (peak 7 years)
Центрально-темпоральные спайки / Centrotemporal spikes

Затылочные спайки, скотосенситивность / Occipital spikes, fixation-off sensitivity
Диапазон 1–19 лет (обычно 8–9 лет) / Range 1–19 years (usual 8–9 years)

Затылочные спайки / Occipital spikes
Диапазон 1–50 лет (чаще всего 4–17 лет,

в среднем 11 лет) / Range 1–50 years
(most commonly 4–17 years, mean 11 years)

Разная этиология /
Varied etiologies

Без DEE / No DEE

EE или DEE со спайк-волновой активностью во сне / EE or DEE with spike-wave activation in sleep

Энцефалопатия
с CSWS /

Encephalopathy
with CSWS

Атипичная доброкачественная
фокальная (парциальная) эпилепсия

детского возраста / Atypical benign focal
(partial) epilepsy of childhood

Cиндром
Ландау–Клеффнера /

Landau–Kleffner
syndrome

SeLECTS
SeLEAS
COVE
Cимптоматическая
фокальная эпилепсия,
например ПМГ /
Lesional focal
epilepsies such
as PMG

EE: Неустойчивость/регресс в // 
EE: Fluctuation/regression in:
– когнитивной сфере / cognition
– поведении / behavior
– двигательной сфере / motor
– аутистических проявлениях / autistic features

Синдромы генерализованной эпилепсии / Generalized epilepsy syndroms
– Идиопатические генерализованные эпилепсии / Idiopathic generalized epilepsies (IGE)
 • Юношеская миоклоническая эпилепсия / Juvenile myoclonic epilepsy (JME)
 • Юношеская абсансная эпилепсия / Juvenile absense epilepsy (JAE)
 • Эпилепсия с изолированными генерализованными тонико-клоническими приступами / Epilepsy with generalized tonic-clonic

   seizures alone (GTCA)

Синдромы фокальной эпилепсии / Focal epilepsy syndroms
– Самокупирующиеся / Self-limited

 • Детская затылочная зрительная эпилепсия / Childhood occipital
   visual epilepsy (COVE)
 • Фотосенситивная затылочная эпилепсия / Photosensitive occipital

   lobe epilepsy (POLE)
– Семейная мезиальная височная эпилепсия / Familial mesial
   temporal lobe epilepsy (FMTLE)
– Эпилепсия со слуховыми особенностями / Epilepsy with auditory
   features (EAF)

Синдромы эпилепсии с эволюционной и/или
эпилептической энцефалопатией или
с прогрессирующим неврологическим ухудшением /
Epilepsy syndroms with developmental and/or epileptic
encephalopathy, or with progressive neurological deterioration

– Эпилептический синдром, связанный
   с фебрильной инфекцией / Febrile infection-related
   epilepsy syndrome (FIRES)
– Синдром Расмуссена / Rasmussen syndrome (RS)

– Мезиальная височная эпилепсия с гиппокампальным склерозом / Mesial temporal lobe epilepsy with
   hippocampal sclerosis (MTLE-HS)

– Связанная со сном гипермоторная (гиперкинетическая) эпилепсия / Sleep related hypermotor
   (hyperkinetic) epilepsy (SHE)

Детская
абсансная эпилепсия /

Childhood
absense epilepsy

(CAE)

Юношеская
абсансная эпилепсия /

Juvenile
absense epilepsy

(JAE)

Эпилепсия 
с изолированными

генерализованными 
тонико-клоническими 
приступами / Epilepsy

with generalized
tonic-clonic seizures 

alone (GTCA)

– Семейная фокальная эпилепсия с вариабельным очагом / 
   Familial focal epilepsy with variable foci (FFEVF)

Комбинированные синдромы генерализованной и фокальной
эпилепсии / Combined generalized and focal epilepsy syndromes
– Эпилепсия с индуцированными чтением приступами /
   Epilepsy with reading induced seizures (EwRIS)

Генетические генерализованные эпилепсии / Genetic generalized epilepsies

Эпилептическая энцефалопатия /
Epileptic encephalopathy

Эволюционная и эпилептическая
энцефалопатия / Developmental

and epileptic encephalopathy

Эволюционная
энцефалопатия /

Developmental
Encephalopathy

Идиопатические генерализованные эпилепсии /
Idiopathic generalized epilepsies

– Прогрессирующие миоклонус-эпилепсии /
   Progressive myoclonus epilepsies (PME)

Очаговые или независимые
билатеральные спайки /

Focal or independent
bilateral spikes

Билатерально-синхронные /
Bylaterally synchronous

Заметная активация во время
N-REM фазы сна / Marked activation during

N-REM sleep

Мультифокальные / Multifocal

Cпецифические сопутствующие
заболевания или отсутствие
сопутствующих заболеваний /
Specific co-morbidities or absence
of co-morbidities

Уникальная этиология /
Unique etiology

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами / 
Epilepsy with myoclonic-atonic

seizures (EMAtS)

Эпилепсия с миоклонией век /
Epilepsy with eyelid myoclonia (EEM)

Эпилепсия с миоклоническими абсансами /
Epilepsy with myoclonic absenses (EMA)

Миоклоническая эпилепсия
младенчества / Myoclonic
epilepsy in infancy (MEI)

Юношеская
миоклоническая

эпилепсия / Juvenile
myoclonic epilepsy

(JME)

Рисунок 3. Классификация эпилептических синдромов ILAE 2022 г.: самокупирующиеся фокальные эпилепсии детского 
возраста (адаптировано из [26]). 
ЭЭГ – электроэнцефалография

Figure 3. The 2022 ILAE Classification of Epilepsy Syndromes: self-limited focal epilepsies of childhood (adapted from [26]). 
EEG – electroencephalography
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Эволюционные и/или эпилептические энце-
фалопатии и эпилептическая энцефалопатия 
детского возраста // Developmental and/or 
epileptic encephalopathies and epileptic 
encephalopathy of childhood

Согласно Классификации эпилептических приступов 
ILAE 2022 г. к данным эпилептическим синдромам отно-
сятся EMAtS, синдром Леннокса–Гасто, эволюционная 
и/или эпилептическая энцефалопатия в сочетании со 
спайк-волновой активностью во сне (англ. developmental 
and/or epileptic encephalopathy in combination with spike-
and-wave activation in sleep, DEE-SWAS) и эпилептическая 
энцефалопатия в сочетании со спайк-волновой актив-
ностью во сне (англ. epileptic encephalopathy in com- 
bination with spike-and-wave activation in sleep, EE-SWAS), 
эпилептический синдром, связанный с фебрильной ин-
фекцией (англ. febrile infection-related epilepsy syndrome, 
FIRES) и гемиконвульсивно-гемиплегический эпилепти-
ческий синдром (англ. hemiconvulsion-hemiplegia-
epilepsy syndrome, HHE). 

EMAtS (ранее именовался «синдромом Дуза») встре-
чается примерно у 1 из 10 тыс. детей и составляет около 
2% детских эпилепсий. Полный набор клинических 
и ЭЭГ-признаков на ранних стадиях может отсутствовать, 
дополняясь со временем. У пациентов с EMAtS часто на-
блюдается застой или регресс в развитии на фоне труд-
но контролируемых приступов с улучшением по мере 
улучшения контроля над приступами [26, 28, 29]. 

Синдром Леннокса–Гасто представляет собой DEE 

различной этиологии. Он возникает в результате высо-
кочастотной синхронизированной активности в билате-
рально распределенных сетях мозга. Синдром характе-
ризуется следующими проявлениями:

– резистентные к АЭП приступы разных типов, вклю-
чая тонические, с началом до 18 лет;

– когнитивные и часто поведенческие расстройства, 
которые могут отсутствовать в дебюте; 

– диффузная медленная спайк-волна и генерализо-
ванная быстрая пароксизмальная активность на ЭЭГ.

Авторы классификации обращают внимание, что не-
верно использовать термин «синдром Леннокса–Гасто» 
для описания любой тяжелой эпилепсии с ранним нача-
лом и трудноконтролируемыми приступами, приводя-
щими к падениям пациента. Такой подход не позволяет 
распознать специфические особенности синдрома Лен-
нокса–Гасто и отличить его от имеющего лучший исход 
EMAtS, а также многих других тяжелых эпилепсий, воз-
никающих в детском возрасте. Полный набор клиниче-
ских и ЭЭГ-признаков на ранних стадиях заболевания 
часто отсутствует, и для его появления требуется время. 
Маленькие дети с характерными типами приступов, но 
без полного набора признаков нуждаются в тщательном 
наблюдении для выявления трансформации в синдром 
Леннокса–Гасто. В частности, в данный синдром часто 
эволюционирует ряд тяжелых синдромов эпилепсии 
младенчества [26].

DEE-SWAS и EE-SWAS имеют сходные клинические 
проявления и характеризуются различными сочетаниями 
регресса в когнитивной, речевой, поведенческой и дви-

Характерные
электроклинические

признаки / 
Characterictic

electroclinical features

Менее типичные клинические
проявления / Less specific
clinical entity

Более типичные клинические
проявления / More specific
clinical entity

Переменный прогноз / 
Variable prognosis

Специфический прогноз /
Specific prognosis

Различные
сопутствующие
заболевания / Varied
co-morbidities

Группа 1 /
Group 1

Группа 2 /
Group 2

Cамокупирующаяся
эпилепсия с вегетативными
(автономными) приступами /

Self-limited epilepsy
with autonomic seizures

(SeLEAS)

Детская абсансная
эпилепсия / Childhood

absense epilepsy
(CAE)

Эпилепсия с миоклонией
век / Epilepsy with eyelid

myoclonia
(EEM)

Эпилепсия
с миоклоническими
абсансами / Epilepsy

with myoclonic absense
(EMA)

Cамокупирующаяся
эпилепсия

с центрально-темпоральными
спайками / Self-limited epilepsy

with centrotemporal spikes
(SeLECTS)

Детская затылочная зрительная
эпилепсия / Childhood

оccipital visual epilepsy (COVE)

Фотосенситивная затылочная
эпилепсия / Photosensitive

occipital lobe epilepsy (POLE)

– Возникновение в зависимости от возраста / Age-dependent occurrence
– Предшествующая история обычно без особенностей / Antecedent
   history is usually unremarkable
– Когнитивные функции и неврологический статус в норме / Cognition
   and neurological examination normal
– Ремиссия обычно наступает к половому созреванию / Remission
   usually occurs by puberty
– Классическая семиология приступов / Classical seizure semiology
– Специфичная ЭЭГ / Specific EEG features

– Генетическая этиология (сложное наследование) / 
   Genetic etiology (complex inheritance)
– Положительный семейный анамнез эпилепсии / Positive family history of epilepsy
– Вариабельные изменения в неврологическом статусе и когнитивной сфере /
   Cognition and neurological examination variable
– Вариабельная реакция на медикаменты / Response to drugs variable
– Классическая семиология приступов / Classical seizure semiology
– Особенности ЭЭГ / Specific EEG features

Диапазон 1–14 лет (обычно 3–6 лет) /
Range 1–14 years (usual 3–6 years)

Мультиочаговые высокоамплитудные спайки /
Multifocal high voltage spike

Диапазон 2–13 лет (пик 4–10 лет) /
Range 2–13 years (peak 4–10 years)

Генерализованная спайк-волна частотой
2,5–3,5 Гц / Generalized spike-wave

at a frequency of 2.5–3.5 Hz

Диапазон 2–14 лет (пик 6–8 лет) / Range 2–14 years
(peak 6–8 years). Быстрые (3–6 Гц) генерализованные
полиспайки (закрытие глаз) / Fast (3–6 Hz) generalized

polyspikes (eye closure)

Range 1–12 years (peak 7 years) Генерализованные
спацки/полиспайки 3 Гц /

3 Hz generalized spike/polyspikes

Генерализованная спайк-волна 2–6 Гц / Generalized 2–6 Hz spike-wave
Диапазон от 6 мес до 8 лет (обычно 2–6 лет) / Range 6 months – 8 years (typically 2–6 years)

DEE

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами /

Epilepsy with myoclonic-atonic
seizures (EMAtS)

Неопределенный прогноз / Uncertain prognosis

Диапазон 3–14 лет (пик 7 лет) / Range 3–14 years (peak 7 years)
Центрально-темпоральные спайки / Centrotemporal spikes

Затылочные спайки, скотосенситивность / Occipital spikes, fixation-off sensitivity
Диапазон 1–19 лет (обычно 8–9 лет) / Range 1–19 years (usual 8–9 years)

Затылочные спайки / Occipital spikes
Диапазон 1–50 лет (чаще всего 4–17 лет,

в среднем 11 лет) / Range 1–50 years
(most commonly 4–17 years, mean 11 years)

Разная этиология /
Varied etiologies

Без DEE / No DEE

EE или DEE со спайк-волновой активностью во сне / EE or DEE with spike-wave activation in sleep

Энцефалопатия
с CSWS /

Encephalopathy
with CSWS

Атипичная доброкачественная
фокальная (парциальная) эпилепсия

детского возраста / Atypical benign focal
(partial) epilepsy of childhood

Cиндром
Ландау–Клеффнера /

Landau–Kleffner
syndrome

SeLECTS
SeLEAS
COVE
Cимптоматическая
фокальная эпилепсия,
например ПМГ /
Lesional focal
epilepsies such
as PMG

EE: Неустойчивость/регресс в // 
EE: Fluctuation/regression in:
– когнитивной сфере / cognition
– поведении / behavior
– двигательной сфере / motor
– аутистических проявлениях / autistic features

Синдромы генерализованной эпилепсии / Generalized epilepsy syndroms
– Идиопатические генерализованные эпилепсии / Idiopathic generalized epilepsies (IGE)
 • Юношеская миоклоническая эпилепсия / Juvenile myoclonic epilepsy (JME)
 • Юношеская абсансная эпилепсия / Juvenile absense epilepsy (JAE)
 • Эпилепсия с изолированными генерализованными тонико-клоническими приступами / Epilepsy with generalized tonic-clonic

   seizures alone (GTCA)

Синдромы фокальной эпилепсии / Focal epilepsy syndroms
– Самокупирующиеся / Self-limited

 • Детская затылочная зрительная эпилепсия / Childhood occipital
   visual epilepsy (COVE)
 • Фотосенситивная затылочная эпилепсия / Photosensitive occipital

   lobe epilepsy (POLE)
– Семейная мезиальная височная эпилепсия / Familial mesial
   temporal lobe epilepsy (FMTLE)
– Эпилепсия со слуховыми особенностями / Epilepsy with auditory
   features (EAF)

Синдромы эпилепсии с эволюционной и/или
эпилептической энцефалопатией или
с прогрессирующим неврологическим ухудшением /
Epilepsy syndroms with developmental and/or epileptic
encephalopathy, or with progressive neurological deterioration

– Эпилептический синдром, связанный
   с фебрильной инфекцией / Febrile infection-related
   epilepsy syndrome (FIRES)
– Синдром Расмуссена / Rasmussen syndrome (RS)

– Мезиальная височная эпилепсия с гиппокампальным склерозом / Mesial temporal lobe epilepsy with
   hippocampal sclerosis (MTLE-HS)

– Связанная со сном гипермоторная (гиперкинетическая) эпилепсия / Sleep related hypermotor
   (hyperkinetic) epilepsy (SHE)

Детская
абсансная эпилепсия /

Childhood
absense epilepsy

(CAE)

Юношеская
абсансная эпилепсия /

Juvenile
absense epilepsy

(JAE)

Эпилепсия 
с изолированными

генерализованными 
тонико-клоническими 
приступами / Epilepsy

with generalized
tonic-clonic seizures 

alone (GTCA)

– Семейная фокальная эпилепсия с вариабельным очагом / 
   Familial focal epilepsy with variable foci (FFEVF)

Комбинированные синдромы генерализованной и фокальной
эпилепсии / Combined generalized and focal epilepsy syndromes
– Эпилепсия с индуцированными чтением приступами /
   Epilepsy with reading induced seizures (EwRIS)

Генетические генерализованные эпилепсии / Genetic generalized epilepsies

Эпилептическая энцефалопатия /
Epileptic encephalopathy

Эволюционная и эпилептическая
энцефалопатия / Developmental

and epileptic encephalopathy

Эволюционная
энцефалопатия /

Developmental
Encephalopathy

Идиопатические генерализованные эпилепсии /
Idiopathic generalized epilepsies

– Прогрессирующие миоклонус-эпилепсии /
   Progressive myoclonus epilepsies (PME)

Очаговые или независимые
билатеральные спайки /

Focal or independent
bilateral spikes

Билатерально-синхронные /
Bylaterally synchronous

Заметная активация во время
N-REM фазы сна / Marked activation during

N-REM sleep

Мультифокальные / Multifocal

Cпецифические сопутствующие
заболевания или отсутствие
сопутствующих заболеваний /
Specific co-morbidities or absence
of co-morbidities

Уникальная этиология /
Unique etiology

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами / 
Epilepsy with myoclonic-atonic

seizures (EMAtS)

Эпилепсия с миоклонией век /
Epilepsy with eyelid myoclonia (EEM)

Эпилепсия с миоклоническими абсансами /
Epilepsy with myoclonic absenses (EMA)

Миоклоническая эпилепсия
младенчества / Myoclonic
epilepsy in infancy (MEI)

Юношеская
миоклоническая

эпилепсия / Juvenile
myoclonic epilepsy

(JME)

Рисунок 4. Классификация эпилептических синдромов ILAE 2022 г.: синдромы генетической генерализованной 
эпилепсии детского возраста (адаптировано из [26]). 
ЭЭГ – электроэнцефалография; DEE (англ. developmental and epileptic encephalopathies) – эволюционная  
и/или эпилептическая энцефалопатия

Figure 4. The 2022 ILAE Classification of Epilepsy Syndromes: genetic generalized epilepsy syndromes of childhood  
(adapted from [26]). 
EEG – electroencephalography; DEE – developmental and/or epileptic encephalopathies
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Характерные
электроклинические

признаки / 
Characterictic

electroclinical features

Менее типичные клинические
проявления / Less specific
clinical entity

Более типичные клинические
проявления / More specific
clinical entity

Переменный прогноз / 
Variable prognosis

Специфический прогноз /
Specific prognosis

Различные
сопутствующие
заболевания / Varied
co-morbidities

Группа 1 /
Group 1

Группа 2 /
Group 2

Cамокупирующаяся
эпилепсия с вегетативными
(автономными) приступами /

Self-limited epilepsy
with autonomic seizures

(SeLEAS)

Детская абсансная
эпилепсия / Childhood

absense epilepsy
(CAE)

Эпилепсия с миоклонией
век / Epilepsy with eyelid

myoclonia
(EEM)

Эпилепсия
с миоклоническими
абсансами / Epilepsy

with myoclonic absense
(EMA)

Cамокупирующаяся
эпилепсия

с центрально-темпоральными
спайками / Self-limited epilepsy

with centrotemporal spikes
(SeLECTS)

Детская затылочная зрительная
эпилепсия / Childhood

оccipital visual epilepsy (COVE)

Фотосенситивная затылочная
эпилепсия / Photosensitive

occipital lobe epilepsy (POLE)

– Возникновение в зависимости от возраста / Age-dependent occurrence
– Предшествующая история обычно без особенностей / Antecedent
   history is usually unremarkable
– Когнитивные функции и неврологический статус в норме / Cognition
   and neurological examination normal
– Ремиссия обычно наступает к половому созреванию / Remission
   usually occurs by puberty
– Классическая семиология приступов / Classical seizure semiology
– Специфичная ЭЭГ / Specific EEG features

– Генетическая этиология (сложное наследование) / 
   Genetic etiology (complex inheritance)
– Положительный семейный анамнез эпилепсии / Positive family history of epilepsy
– Вариабельные изменения в неврологическом статусе и когнитивной сфере /
   Cognition and neurological examination variable
– Вариабельная реакция на медикаменты / Response to drugs variable
– Классическая семиология приступов / Classical seizure semiology
– Особенности ЭЭГ / Specific EEG features

Диапазон 1–14 лет (обычно 3–6 лет) /
Range 1–14 years (usual 3–6 years)

Мультиочаговые высокоамплитудные спайки /
Multifocal high voltage spike

Диапазон 2–13 лет (пик 4–10 лет) /
Range 2–13 years (peak 4–10 years)

Генерализованная спайк-волна частотой
2,5–3,5 Гц / Generalized spike-wave

at a frequency of 2.5–3.5 Hz

Диапазон 2–14 лет (пик 6–8 лет) / Range 2–14 years
(peak 6–8 years). Быстрые (3–6 Гц) генерализованные
полиспайки (закрытие глаз) / Fast (3–6 Hz) generalized

polyspikes (eye closure)

Range 1–12 years (peak 7 years) Генерализованные
спацки/полиспайки 3 Гц /

3 Hz generalized spike/polyspikes

Генерализованная спайк-волна 2–6 Гц / Generalized 2–6 Hz spike-wave
Диапазон от 6 мес до 8 лет (обычно 2–6 лет) / Range 6 months – 8 years (typically 2–6 years)

DEE

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами /

Epilepsy with myoclonic-atonic
seizures (EMAtS)

Неопределенный прогноз / Uncertain prognosis

Диапазон 3–14 лет (пик 7 лет) / Range 3–14 years (peak 7 years)
Центрально-темпоральные спайки / Centrotemporal spikes

Затылочные спайки, скотосенситивность / Occipital spikes, fixation-off sensitivity
Диапазон 1–19 лет (обычно 8–9 лет) / Range 1–19 years (usual 8–9 years)

Затылочные спайки / Occipital spikes
Диапазон 1–50 лет (чаще всего 4–17 лет,

в среднем 11 лет) / Range 1–50 years
(most commonly 4–17 years, mean 11 years)

Разная этиология /
Varied etiologies

Без DEE / No DEE

EE или DEE со спайк-волновой активностью во сне / EE or DEE with spike-wave activation in sleep

Энцефалопатия
с CSWS /

Encephalopathy
with CSWS

Атипичная доброкачественная
фокальная (парциальная) эпилепсия

детского возраста / Atypical benign focal
(partial) epilepsy of childhood

Cиндром
Ландау–Клеффнера /

Landau–Kleffner
syndrome

SeLECTS
SeLEAS
COVE
Cимптоматическая
фокальная эпилепсия,
например ПМГ /
Lesional focal
epilepsies such
as PMG

EE: Неустойчивость/регресс в // 
EE: Fluctuation/regression in:
– когнитивной сфере / cognition
– поведении / behavior
– двигательной сфере / motor
– аутистических проявлениях / autistic features

Синдромы генерализованной эпилепсии / Generalized epilepsy syndroms
– Идиопатические генерализованные эпилепсии / Idiopathic generalized epilepsies (IGE)
 • Юношеская миоклоническая эпилепсия / Juvenile myoclonic epilepsy (JME)
 • Юношеская абсансная эпилепсия / Juvenile absense epilepsy (JAE)
 • Эпилепсия с изолированными генерализованными тонико-клоническими приступами / Epilepsy with generalized tonic-clonic

   seizures alone (GTCA)

Синдромы фокальной эпилепсии / Focal epilepsy syndroms
– Самокупирующиеся / Self-limited

 • Детская затылочная зрительная эпилепсия / Childhood occipital
   visual epilepsy (COVE)
 • Фотосенситивная затылочная эпилепсия / Photosensitive occipital

   lobe epilepsy (POLE)
– Семейная мезиальная височная эпилепсия / Familial mesial
   temporal lobe epilepsy (FMTLE)
– Эпилепсия со слуховыми особенностями / Epilepsy with auditory
   features (EAF)

Синдромы эпилепсии с эволюционной и/или
эпилептической энцефалопатией или
с прогрессирующим неврологическим ухудшением /
Epilepsy syndroms with developmental and/or epileptic
encephalopathy, or with progressive neurological deterioration

– Эпилептический синдром, связанный
   с фебрильной инфекцией / Febrile infection-related
   epilepsy syndrome (FIRES)
– Синдром Расмуссена / Rasmussen syndrome (RS)

– Мезиальная височная эпилепсия с гиппокампальным склерозом / Mesial temporal lobe epilepsy with
   hippocampal sclerosis (MTLE-HS)

– Связанная со сном гипермоторная (гиперкинетическая) эпилепсия / Sleep related hypermotor
   (hyperkinetic) epilepsy (SHE)

Детская
абсансная эпилепсия /

Childhood
absense epilepsy

(CAE)

Юношеская
абсансная эпилепсия /

Juvenile
absense epilepsy

(JAE)

Эпилепсия 
с изолированными

генерализованными 
тонико-клоническими 
приступами / Epilepsy

with generalized
tonic-clonic seizures 

alone (GTCA)

– Семейная фокальная эпилепсия с вариабельным очагом / 
   Familial focal epilepsy with variable foci (FFEVF)

Комбинированные синдромы генерализованной и фокальной
эпилепсии / Combined generalized and focal epilepsy syndromes
– Эпилепсия с индуцированными чтением приступами /
   Epilepsy with reading induced seizures (EwRIS)

Генетические генерализованные эпилепсии / Genetic generalized epilepsies

Эпилептическая энцефалопатия /
Epileptic encephalopathy

Эволюционная и эпилептическая
энцефалопатия / Developmental

and epileptic encephalopathy

Эволюционная
энцефалопатия /

Developmental
Encephalopathy

Идиопатические генерализованные эпилепсии /
Idiopathic generalized epilepsies

– Прогрессирующие миоклонус-эпилепсии /
   Progressive myoclonus epilepsies (PME)

Очаговые или независимые
билатеральные спайки /

Focal or independent
bilateral spikes

Билатерально-синхронные /
Bylaterally synchronous

Заметная активация во время
N-REM фазы сна / Marked activation during

N-REM sleep

Мультифокальные / Multifocal

Cпецифические сопутствующие
заболевания или отсутствие
сопутствующих заболеваний /
Specific co-morbidities or absence
of co-morbidities

Уникальная этиология /
Unique etiology

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами / 
Epilepsy with myoclonic-atonic

seizures (EMAtS)

Эпилепсия с миоклонией век /
Epilepsy with eyelid myoclonia (EEM)

Эпилепсия с миоклоническими абсансами /
Epilepsy with myoclonic absenses (EMA)

Миоклоническая эпилепсия
младенчества / Myoclonic
epilepsy in infancy (MEI)

Юношеская
миоклоническая

эпилепсия / Juvenile
myoclonic epilepsy

(JME)

Рисунок 5. Классификация эпилептических синдромов ILAE 2022 г.: эволюционные и/или эпилептические 
энцефалопатии (англ. developmental and/or epileptic encephalopathy, DEE) или эпилептическая энцефалопатия  
(англ. epileptic encephalopathy, EE) детского возраста в сочетании со спайк-волновой активностью во сне  
(англ. spike-and-wave activation in sleep, SWAS) (адаптировано из [26]).
На рисунке приведены и более не применяемые названия: «эпилептическая энцефалопатия с продолженной спайк-
волновой активностью во сне» и «атипичная доброкачественная фокальная (парциальная) эпилепсия». Специфические 
фокальные эпилептические синдромы, такие как самокупирующаяся эпилепсия с центрально-темпоральными спайками 
(англ. self-limited epilepsy with centrotemporal spikes, SeLECTS) и самокупирующаяся эпилепсия с вегетативными приступами 
(англ. self-limited epilepsy with autonomic seizures, SeLEAS) или другие структурные фокальные эпилепсии, могут 
эволюционировать в EE-SWAS либо транзиторно, либо в течение длительного периода.
CSWS (англ. continued spike-wave activity during sleep) – продолженная спайк-волновая активность во время сна;  
N-REM (англ. non-rapid eye movements) – небыстрые движения глаз; COVE (англ. сhildhood occipital visual epilepsy) – детская 
затылочная зрительная эпилепсия; ПМГ – полимикрогирия

Figure 5. The 2022 ILAE Classification of Epilepcy Syndromes: developmental and/or epileptic encephalopathies (DEE) or epileptic 
encephalopathy (EE) of childhood in combination with spike-and-wave activation in sleep (SWAS) (adapted from [26]).
No longer used names are also shown: “epileptic encephalopathy with continued spike-wave activity during sleep” and “atypical 
benign focal (partial) epilepsy.” Specific focal epilepsy syndromes such as self-limited epilepsy with centrotemporal spikes (SeLECTS) 
and self-limited epilepsy with autonomic seizures (SeLEAS) or other structural focal epilepsies may evolve into EE-SWAS either 
transiently or during long-term period.
CSWS – continued spike-wave activity during sleep; N-REM – non-rapid eye movements; COVE – сhildhood occipital visual epilepsy; 
PMG – polymicrogyria

гательной сферах, имеющего место в течение несколь-
ких недель после спайк-волновой активности во сне. 
В Классификации эпилептических синдромов ILAE 2022 г. 
они сгруппированы вместе, т.к. имеют схожий исход, 
включая слуховую агнозию, общий регресс поведенче-
ских и двигательных навыков и негативный миоклонус. 
DEE-SWAS и EE-SWAS заменяют синдромы, ранее поиме-
нованные как «эпилептическая энцефалопатия с продол-
женной спайк-волновой активностью во сне», «атипичная 
доброкачественная парциальная эпилепсия (синдром 
псевдо-Леннокса)». Однако, поскольку синдром Ландау–

Клеффнера представляет собой специфический подтип 
EE-SWAS, при котором регрессия затрагивает в основном 
речевую функцию с приобретенной слуховой агнозией, 
это название в новой классификации сохранено (рис. 5).

Эпилептический синдром, связанный с фебрильной 
инфекцией (FIRES), ранее также именовавшийся как 
«острый энцефалит с повторяющимися рефрактерными 
парциальными приступами» или «злокачественная (раз-
рушительная) эпилептическая энцефалопатия у детей 
школьного возраста», является одной из причин вновь 
возникающего рефрактерного эпилептического статуса, 
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который встречается преимущественно у детей и под-
ростков. Этому предшествует лихорадка инфекционно-
го происхождения в течение от 24 ч до 2 нед до его воз-
никновения. Острая фаза, во время которой тяжесть 
приступов очень велика, длится от 1 до 12 нед и харак-
теризуется высокой вероятностью летального исхода. 
Далее следует хроническая фаза, когда у большинства 
выживших остаются фармакорезистентная мультифо-
кальная эпилепсия, умственная отсталость различной 
степени или трудности в обучении. Причина FIRES неиз-
вестна, но все больше данных свидетельствуют о гете-
рогенной этиологии, приводящей к молниеносному ней-
ровоспалению, не опосредованному антителами [26, 
30–32].

Гемиконвульсивно-гемиплегический эпилептический 
синдром (HHE) является редким следствием фокально-
го моторного эпилептического статуса в младенчестве 
и раннем детстве. Инициирующим событием для разви-
тия данного эпилептического синдрома является фо-
кальный клонический эпилептический статус, обычно 
возникающий на фоне повышения температуры у детей 
в возрасте до 4 лет. При нейровизуализации во время 
эпилептического статуса имеет место односторонний 
отек пораженного полушария. За острой фазой следует 
атрофия полушария с последующим появлением фо-
кальных фармакорезистентных приступов. В результате 
у большинства пациентов возникает постоянный невро-
логический дефицит. Этиология и лежащие в основе па-
тогенеза HHE механизмы остаются невыясненными [26, 
33, 34].

ЭПИЛЕПТИЧЕСКИЕ СИНДРОМЫ  
С НАЧАЛОМ В РАЗНОМ ВОЗРАСТЕ / 
EPILEPTIC SYNDROMES WITH ONSET  
AT A VARIABLE AGE

Синдромы эпилепсии, возникающие в разном воз- 
расте, в Классификации эпилептических синдромов 
ILAE 2022 г. делятся на следующие группы (рис. 6) [15]:

– cиндромы генерализованной эпилепсии (англ. 
generalized epilepsy syndromes) полигенной этиологии, 
включающие три идиопатические генерализованные 
эпилепсии (англ. idiopathic generalized epilepsies, IGE): 
юношеская миоклоническая эпилепсия (англ. juvenile 
myoclonic epilepsy, JME), юношеская абсансная эпилеп-
сия (англ. juvenile absence epilepsy, JAE) и эпилепсия 
с изолированными генерализованными тонико-клони-
ческими приступами (англ. epilepsy with generalized tonic-
clonic seizures alone, GTCA);

– фокальные эпилептические синдромы, включающие 
синдромы самокупирующейся фокальной эпилепсии 
с предполагаемым комплексным наследованием: дет-
ская затылочная зрительная эпилепсия (англ. childhood 
occipital visual epilepsy, COVE) и фотосенситивная заты-
лочная эпилепсия (англ. photosensitive occipital lobe 
epilepsy, POLE), а также синдромы фокальной эпилепсии 
с генетической, структурной или структурно-генетиче-
ской этиологией – семейная мезиальная височная эпи-
лепсия (англ. familial mesial temporal lobe epilepsy, 

FMTLE), эпилепсия со слуховыми приступами (другой 
вариант названия на русском языке – эпилепсия со слу-
ховыми особенностями, англ. epilepsy with auditory 
features, EAF), а также мезиальная височная эпилепсия 
с гиппокампальным склерозом (англ. mesial temporal 
lobe epilepsy with hippocampal sclerosis, MTLE-HS), свя-
занная со сном гипермоторная (гиперкинетическая) эпи-
лепсия (англ. sleep related hypermotor (hyperkinetic) 
epilepsy, SHE) и семейная фокальная эпилепсия с ва- 
риабельными очагами (англ. familial focal epilepsy with 
variable foci, FFEVF);

– эпилептические синдромы с эволюционной и/или 
эпилептической энцефалопатией или с прогрессирую-
щим ухудшением неврологического статуса, включаю-
щие эпилептический синдром, связанный с фебрильной 
инфекцией (англ. febrile infection-related epilepsy 
syndrome, FIRES), синдром Расмуссена, а также прогрес-
сирующие миоклонус-эпилепсии (англ. progressive 
myoclonus epilepsies, PME);

– комбинированные генерализованные и фокальные 
эпилептические синдромы: эпилепсия с индуцирован-
ными чтением приступами (англ. epilepsy with reading 
induced seizures, EwRIS).

Авторы классификации эпилептических синдромов 
с началом в разном возрасте отмечают, что в будущем 
могут быть выявлены и добавлены в нее другие синдро-
мы [15].

Относящаяся к синдромам генерализованной эпилеп-
сии полигенной этиологии IGE, которую имеют до 20% 
всех больных эпилепсией, включает JME, JAE, GTCA и в 
рамках Классификации эпилептических приступов ILAE 
2022 г. выделена отдельно [35]. 

Самокупирующиеся фокальные эпилепсии (SeLFE) 
составляют до 25% всех детских эпилепсий и преиму-
щественно возникают в детском возрасте, но синдромы 
COVE и POLE могут начинаться в разном возрасте. Так, 
для COVE описано начало в возрасте до 19 лет. Хотя при 
этих синдромах ожидается ремиссия, она может насту-
пить не у всех пациентов. COVE характеризуется часты-
ми короткими фокальными осознанными сенсорными 
приступами со зрительными явлениями во время бодр-
ствования, за которыми часто следует головная боль. 
Для ЭЭГ характерны интериктальные затылочные 
острые или спайк-волны, наблюдаемые в основном во 
сне. Ремиссия наступает у 50–80% пациентов в течение 
2–7 лет после начала заболевания с применением или 
без применения АЭП. POLE чаще встречается у лиц жен-
ского пола, характеризуется фотоиндуцированными  
фокальными осознанными сенсорными приступами со 
зрительными явлениями. ЭЭГ отличается интерикталь-
ными затылочными спайками или спайк-волнами, появ-
лению которых способствует закрывание глаз и фото-
стимуляция. Также может иметь место генерализованная 
спайк-волновая активность [15].

FMTLE – распространенный синдром фокальной эпи-
лепсии со сложным типом наследования, обычно с на-
чалом в подростковом или взрослом возрасте. Как пра-
вило, FMTLE связан с  фокальными осознанными 
приступами с симптоматикой, относящейся к мезиаль-
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ной височной доле, особенно с выраженным дежавю. 
Пациенты имеют нормальную МРТ и хорошо реагируют 
на лечение АЭП. Также были описаны некоторые семьи 
с клинически гетерогенной формой FMTLE, включающей 
предшествующие фебрильные судороги, МРТ-признаки 
атрофии гиппокампа и менее благоприятный ответ на 
АЭП [15, 36, 37].

EAF представляет собой синдром фокальной эпилеп-
сии, который проявляется в подростковом или взрослом 
возрасте без какого-либо предшествующего анамнеза 
и характеризуется фокальными осознанными приступа-
ми со слуховыми симптомами и/или рецептивной афа-
зией. В редких случаях у пациентов могут возникать  
фокальные или билатеральные тонико-клонические 
припадки. У некоторых больных приступы провоциру-
ются специфическими звуками. EAF ранее именовался 
как «аутосомно-доминантная латеральная височная эпи-
лепсия» и «аутосомно-доминантная парциальная эпи-
лепсия со слуховыми особенностями». Он может возни-
кать как синдром семейной фокальной эпилепсии, 

семейный EAF (aнгл. family EAF, FEAF), который может 
наследоваться по аутосомно-доминантному типу (англ. 
autosomal dominant EAF, ADEAF) со сниженной пене-
трантностью [15].

MTLE-HS – часто встречающаяся фокальная эпилеп-
сия у взрослых, но она может дебютировать и в детском 
возрасте. Хотя к склерозу гиппокампа способны приве-
сти многие факторы, включая генетические, структурно-
генетическые и иммунные патологии, диагноз MTLE-HS 
возможно поставить только после подтверждения нали-
чия гиппокампального склероза как причины эпилепсии 
методами нейровизуализации. MTLE-HS часто резистен-
тен к терапии АЭП, однако хирургическое лечение может 
привести к полной ремиссии [15].

SHE характеризуется кластерами возникающих во 
время сна моторных приступов с внезапным началом 
и прекращением, продолжительностью менее 2 мин, 
с сохранением сознания и стереотипным гиперкинети-
ческим или асимметричным дистоническим/тоническим 
двигательным паттерном. SHE может быть устойчивым 

Характерные
электроклинические

признаки / 
Characterictic

electroclinical features

Менее типичные клинические
проявления / Less specific
clinical entity

Более типичные клинические
проявления / More specific
clinical entity

Переменный прогноз / 
Variable prognosis

Специфический прогноз /
Specific prognosis

Различные
сопутствующие
заболевания / Varied
co-morbidities

Группа 1 /
Group 1

Группа 2 /
Group 2

Cамокупирующаяся
эпилепсия с вегетативными
(автономными) приступами /

Self-limited epilepsy
with autonomic seizures

(SeLEAS)

Детская абсансная
эпилепсия / Childhood

absense epilepsy
(CAE)

Эпилепсия с миоклонией
век / Epilepsy with eyelid

myoclonia
(EEM)

Эпилепсия
с миоклоническими
абсансами / Epilepsy

with myoclonic absense
(EMA)

Cамокупирующаяся
эпилепсия

с центрально-темпоральными
спайками / Self-limited epilepsy

with centrotemporal spikes
(SeLECTS)

Детская затылочная зрительная
эпилепсия / Childhood

оccipital visual epilepsy (COVE)

Фотосенситивная затылочная
эпилепсия / Photosensitive

occipital lobe epilepsy (POLE)

– Возникновение в зависимости от возраста / Age-dependent occurrence
– Предшествующая история обычно без особенностей / Antecedent
   history is usually unremarkable
– Когнитивные функции и неврологический статус в норме / Cognition
   and neurological examination normal
– Ремиссия обычно наступает к половому созреванию / Remission
   usually occurs by puberty
– Классическая семиология приступов / Classical seizure semiology
– Специфичная ЭЭГ / Specific EEG features

– Генетическая этиология (сложное наследование) / 
   Genetic etiology (complex inheritance)
– Положительный семейный анамнез эпилепсии / Positive family history of epilepsy
– Вариабельные изменения в неврологическом статусе и когнитивной сфере /
   Cognition and neurological examination variable
– Вариабельная реакция на медикаменты / Response to drugs variable
– Классическая семиология приступов / Classical seizure semiology
– Особенности ЭЭГ / Specific EEG features

Диапазон 1–14 лет (обычно 3–6 лет) /
Range 1–14 years (usual 3–6 years)

Мультиочаговые высокоамплитудные спайки /
Multifocal high voltage spike

Диапазон 2–13 лет (пик 4–10 лет) /
Range 2–13 years (peak 4–10 years)

Генерализованная спайк-волна частотой
2,5–3,5 Гц / Generalized spike-wave

at a frequency of 2.5–3.5 Hz

Диапазон 2–14 лет (пик 6–8 лет) / Range 2–14 years
(peak 6–8 years). Быстрые (3–6 Гц) генерализованные
полиспайки (закрытие глаз) / Fast (3–6 Hz) generalized

polyspikes (eye closure)

Range 1–12 years (peak 7 years) Генерализованные
спацки/полиспайки 3 Гц /

3 Hz generalized spike/polyspikes

Генерализованная спайк-волна 2–6 Гц / Generalized 2–6 Hz spike-wave
Диапазон от 6 мес до 8 лет (обычно 2–6 лет) / Range 6 months – 8 years (typically 2–6 years)

DEE

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами /

Epilepsy with myoclonic-atonic
seizures (EMAtS)

Неопределенный прогноз / Uncertain prognosis

Диапазон 3–14 лет (пик 7 лет) / Range 3–14 years (peak 7 years)
Центрально-темпоральные спайки / Centrotemporal spikes

Затылочные спайки, скотосенситивность / Occipital spikes, fixation-off sensitivity
Диапазон 1–19 лет (обычно 8–9 лет) / Range 1–19 years (usual 8–9 years)

Затылочные спайки / Occipital spikes
Диапазон 1–50 лет (чаще всего 4–17 лет,

в среднем 11 лет) / Range 1–50 years
(most commonly 4–17 years, mean 11 years)

Разная этиология /
Varied etiologies

Без DEE / No DEE

EE или DEE со спайк-волновой активностью во сне / EE or DEE with spike-wave activation in sleep

Энцефалопатия
с CSWS /

Encephalopathy
with CSWS

Атипичная доброкачественная
фокальная (парциальная) эпилепсия

детского возраста / Atypical benign focal
(partial) epilepsy of childhood

Cиндром
Ландау–Клеффнера /

Landau–Kleffner
syndrome

SeLECTS
SeLEAS
COVE
Cимптоматическая
фокальная эпилепсия,
например ПМГ /
Lesional focal
epilepsies such
as PMG

EE: Неустойчивость/регресс в // 
EE: Fluctuation/regression in:
– когнитивной сфере / cognition
– поведении / behavior
– двигательной сфере / motor
– аутистических проявлениях / autistic features

Синдромы генерализованной эпилепсии / Generalized epilepsy syndroms
– Идиопатические генерализованные эпилепсии / Idiopathic generalized epilepsies (IGE)
 • Юношеская миоклоническая эпилепсия / Juvenile myoclonic epilepsy (JME)
 • Юношеская абсансная эпилепсия / Juvenile absense epilepsy (JAE)
 • Эпилепсия с изолированными генерализованными тонико-клоническими приступами / Epilepsy with generalized tonic-clonic

   seizures alone (GTCA)

Синдромы фокальной эпилепсии / Focal epilepsy syndroms
– Самокупирующиеся / Self-limited

 • Детская затылочная зрительная эпилепсия / Childhood occipital
   visual epilepsy (COVE)
 • Фотосенситивная затылочная эпилепсия / Photosensitive occipital

   lobe epilepsy (POLE)
– Семейная мезиальная височная эпилепсия / Familial mesial
   temporal lobe epilepsy (FMTLE)
– Эпилепсия со слуховыми особенностями / Epilepsy with auditory
   features (EAF)

Синдромы эпилепсии с эволюционной и/или
эпилептической энцефалопатией или
с прогрессирующим неврологическим ухудшением /
Epilepsy syndroms with developmental and/or epileptic
encephalopathy, or with progressive neurological deterioration

– Эпилептический синдром, связанный
   с фебрильной инфекцией / Febrile infection-related
   epilepsy syndrome (FIRES)
– Синдром Расмуссена / Rasmussen syndrome (RS)

– Мезиальная височная эпилепсия с гиппокампальным склерозом / Mesial temporal lobe epilepsy with
   hippocampal sclerosis (MTLE-HS)

– Связанная со сном гипермоторная (гиперкинетическая) эпилепсия / Sleep related hypermotor
   (hyperkinetic) epilepsy (SHE)

Детская
абсансная эпилепсия /

Childhood
absense epilepsy

(CAE)

Юношеская
абсансная эпилепсия /

Juvenile
absense epilepsy

(JAE)

Эпилепсия 
с изолированными

генерализованными 
тонико-клоническими 
приступами / Epilepsy

with generalized
tonic-clonic seizures 

alone (GTCA)

– Семейная фокальная эпилепсия с вариабельным очагом / 
   Familial focal epilepsy with variable foci (FFEVF)

Комбинированные синдромы генерализованной и фокальной
эпилепсии / Combined generalized and focal epilepsy syndromes
– Эпилепсия с индуцированными чтением приступами /
   Epilepsy with reading induced seizures (EwRIS)

Генетические генерализованные эпилепсии / Genetic generalized epilepsies

Эпилептическая энцефалопатия /
Epileptic encephalopathy

Эволюционная и эпилептическая
энцефалопатия / Developmental

and epileptic encephalopathy

Эволюционная
энцефалопатия /

Developmental
Encephalopathy

Идиопатические генерализованные эпилепсии /
Idiopathic generalized epilepsies

– Прогрессирующие миоклонус-эпилепсии /
   Progressive myoclonus epilepsies (PME)

Очаговые или независимые
билатеральные спайки /

Focal or independent
bilateral spikes

Билатерально-синхронные /
Bylaterally synchronous

Заметная активация во время
N-REM фазы сна / Marked activation during

N-REM sleep

Мультифокальные / Multifocal

Cпецифические сопутствующие
заболевания или отсутствие
сопутствующих заболеваний /
Specific co-morbidities or absence
of co-morbidities

Уникальная этиология /
Unique etiology

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами / 
Epilepsy with myoclonic-atonic

seizures (EMAtS)

Эпилепсия с миоклонией век /
Epilepsy with eyelid myoclonia (EEM)

Эпилепсия с миоклоническими абсансами /
Epilepsy with myoclonic absenses (EMA)

Миоклоническая эпилепсия
младенчества / Myoclonic
epilepsy in infancy (MEI)

Юношеская
миоклоническая

эпилепсия / Juvenile
myoclonic epilepsy

(JME)

Рисунок 6. Классификация эпилептических синдромов ILAE 2022 г.: синдромы эпилепсии с началом в разном возрасте 
(адаптировано из [15])

Figure 6. The 2022 ILAE Classification of Epilepsy Syndromes: epilepsy syndromes with onset at a variable age (adapted from [15])
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к терапии АЭП. Авторы Классификации эпилептических 
синдромов ILAE 2022 г. подчеркивают, что этот синдром 
может называться либо «гиперкинетической эпилепсией, 
связанной со сном», либо «гипермоторной эпилепсией, 
связанной со сном», поскольку у одних пациентов могут 
быть только гиперкинетические приступы, а у других – 
фокальные моторные приступы с тоническим/дистони-
ческим компонентом [9, 15].

FFEVF представляет собой аутосомно-доминантный 
синдром семейной фокальной эпилепсии с неполной 
пенетрантностью, характеризующийся фокальными 
приступами, которые возникают из разных областей 
коры (чаще всего лобных или височных) у разных членов 
семьи с различной степенью тяжести, но у каждого па-
циента в семье есть одноочаговый тип приступа. Этот 
синдром ранее был поименован как «семейная парци-
альная эпилепсия с вариабельными очагами» и «ауто-
сомно-доминантная парциальная эпилепсия с вариа-
бельными очагами». Этиология включает генетические 
и структурные причины. АЭП в большинстве случаев по-
казывают высокую эффективность. У пациентов с фо-
кальной корковой дисплазией и фармакорезистентными 
приступами к полной ремиссии может привести хирур-
гическое вмешательство [15, 38].

К эпилептическим синдромам с эволюционной и/или 
эпилептической энцефалопатией или с прогрессирую-
щим ухудшением неврологического статуса авторами 
классификации отнесен FIRES, который, однако, редко 
возникает во взрослом возрасте.

Синдром Расмуссена, ранее известный также как 
«энцефалит Кожевникова–Расмуссена», «энцефалит 
Расмуссена», характеризуется прогрессирующей атро-
фией полушарий, верифицируемой методами нейрови-
зуализации. Причина возникновения синдрома Расмус-
сена остается не установленной, вызывающие 
заболевание антитела не выявлены. В спинномозговой 
жидкости могут обнаруживаться умеренный плеоцитоз, 
слегка повышенный уровень белка и олигоклональные 
полосы. У пациентов отмечаются фокальные приступы 
(обычно моторные), частота и тяжесть которых со вре-
менем прогрессируют. Развивается прогрессирующий 
контралатеральный гемипарез. Диагноз ставится на ос-
новании характерной клинической картины и данных 
нейровизуализации. В центральной нервной системе 
выявляются многоочаговое корковое воспаление, ги-
бель нейронов и глиоз, ограниченный одним полушари-
ем [31].

Синдром PME встречается редко и вызывается гете-
рогенной группой генетических нарушений. Диагноз PME 
ставится при наличии миоклонуса, прогрессирующих 
двигательных и когнитивных нарушений, сенсорных 
и мозжечковых симптомов и аномального фонового за-
медления на ЭЭГ у пациента без нарушений развития 
и когнитивной функции в анамнезе. Общим признаком 
PME является фотосенсибилизация. PME может быть 
с аутосомно-рецессивным наследованием (в большин-
стве случаев), но может и возникать спорадически. Рас-
пространенность синдрома более высока в изолирован-
ных регионах или в культурах, где одобряются близ- 

кородственные браки. Таким образом, место рождения 
и этническое происхождение пациента являются важны-
ми данными для диагностики PME [15, 39].

EwRIS — редкий комбинированный синдром генера-
лизованной и фокальной эпилепсии, который характе-
ризуется инициируемыми чтением рефлекторными  
миоклоническими приступами с поражением орофа- 
циальных мышц. Если чтение продолжается, могут воз-
никнуть генерализованные тонико-клонические присту-
пы. Таким образом, тщательный сбор анамнеза имеет 
решающее значение для постановки диагноза, равно как 
и осведомленность об этом синдроме, поскольку выяв-
ление симптомов в зависимости от задачи может приве-
сти к неправильной диагностике как EwRIS, так и тиков 
или заикания. Приступы вызываются главным образом 
чтением, но также могут провоцироваться и другими ви-
дами активности, связанными с речевой функцией. Про-
гноз благоприятен, поскольку спонтанные припадки ма-
ловероятны, приступы реагируют на лечение и их можно 
избежать за счет уменьшения воздействия провоцирую-
щего раздражителя. У большинства пациентов судороги 
требуют длительного лечения, хотя у некоторых со вре-
менем может наступить ремиссия [15].

СИНДРОМЫ ИДИОПАТИЧЕСКОЙ 
ГЕНЕРАЛИЗОВАННОЙ ЭПИЛЕПСИИ / 
IDIOPATHIC GENERALIZED EPILEPSY 
SYNDROMES

Ранее в контексте классификации эпилепсии термин 
«идиопатический» использовался для описания рас-
стройств, которым ничего не предшествовало и для ко-
торых не было установлено никакой другой причины, 
кроме возможной наследственной предрасположенно-
сти [40, 41]. В ходе подготовки Классификации эпилеп-
сии ILAE 2017 г. было признано, что термин «генетиче-
ский» более точен, чем «идиопатический», однако 
вместе с тем термин «идиопатическая генерализован-
ная эпилепсия» по-прежнему имеет клиническое значе-
ние [9–11, 35]. Согласно Классификации эпилептиче-
ских синдромов ILAE 2022 г. идиопатическая генера- 
лизованная эпилепсия (англ. idiopathic generalized 
epilepsy, IGE) включает четыре синдрома: детская аб-
сансная эпилепсия (CAE), юношеская абсансная эпилеп-
сия (JAE), юношеская миоклоническая эпилепсия (JME) 
и эпилепсия с изолированными генерализованными то-
нико-клоническими приступами (GTCA) [35]. Синдромы 
IGE манифестируют в возрасте от 3 до 25 лет, редко – 
в более старшем возрасте, но не свыше 40 лет. У 23–
43% больных эпилепсией в детском и подростковом 
возрасте наблюдается генерализованная эпилепсия, 
53–58% из них имеют один из четырех вышеперечис-
ленных синдромов IGE.

В Классификации эпилепсии ILAE 2017 г. предлага-
ется использовать термин «генетические генерализо-
ванные эпилепсии» (англ. genetic generalized epilepsies, 
GGE) для широкой группы эпилепсий с генерализован-
ными типами приступов и генерализованными спайк-
волнами, предположительно генетической этиологии, 
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установленной на основании наличия схожих проявле-
ний у близнецов, а также членов семей [9–11, 35]. При-
знавая, что группа GGE включает множество как распро-
страненных, так и редко встречающихся генетических 
синдромов генерализованной эпилепсии, Рабочая груп-
па ILAE отнесла IGE к отдельной подгруппе GGE по сле-
дующим причинам [35]:

– IGE являются наиболее распространенными синдро-
мами в пределах GGE;

– как правило, у IGE хороший прогноз в отношении 
контроля приступов;

– IGE не развиваются в эпилептическую энцефалопа-
тию;

– существует клиническое совпадение между CAE, JAE 
и JME, с возрастом они могут трансформироваться 
в другой синдром IGE (например, CAE, эволюционирую-
щий в JME);

– у них схожие ЭЭГ-проявления, в т.ч. нормальная фо-
новая активность с генерализованными разрядами спайк-
волновой и/или полиспайк-волновой активности частотой 
2,5–6 Гц при гипервентиляции и фотостимуляции.

На рисунке 7 показано, как IGE входят в большую 
группу GGE. Здесь отражено, что различие между че-
тырьмя синдромами IGE не всегда четкие, поскольку 
имеет место схожесть клинических проявлений. Кроме 
того, существует пересечение между IGE и не-IGE GGE, 
о чем свидетельствует более высокая частота синдро-
мов IGE у родственников больных эпилепсией с миокло-
нией век, эпилепсией с миоклоническими абсансами, 

миоклонической эпилепсией младенчества, эпилепсией 
с миоклоническими атоническими приступами и генети-
ческой эпилепсией с фебрильными судорогами плюс 
(GEFS+) [23, 35, 42, 43].

Помимо IGE к группе GGE относятся генерализован-
ные типы приступов, которые не соответствуют крите-
риям какого-либо синдрома, и менее распространенные 
синдромы генерализованной эпилепсии, также имею-
щие генетическую основу, развивающиеся в условиях 
нормального интеллекта либо отставания в умственном 
развитии. Некоторые больные могут иметь эпилептиче-
скую энцефалопатию (EE), такую как эпилепсия с мио-
клонически-атоническими приступами (EMAtS), дру- 
гие – эволюционную и эпилептическую энцефалопатию 
(DEE), к которой относятся такие синдромы, как эпилеп-
сия с миоклоническими абсансами и эпилепсия с мио-
клонией век. Ряд эпилептических синдромов, таких как 
миоклоническая эпилепсия младенчества, может про-
являться генерализованной эпилепсией у ребенка с эво-
люционной энцефалопатией (т.е. отставанием в  ум-
ственном развитии) или с нормальным интеллектом.

Пациенты с IGE испытывают один или комбинацию 
следующих типов генерализованных приступов: абсан-
сы, миоклонические, тонико-клонические и миоклони-
ко-тонико-клонические приступы. Генерализованные 
тонико-клонические судороги могут иметь в качестве 
ранних проявлений фокальные или асимметричные ком-
поненты, такие как отклонение или версивные движения 
головы и глаз, а миоклонические судороги могут быть 

Рисунок 7. Классификация эпилептических синдромов ILAE 2022 г.: генетические генерализованные эпилепсии, 
включающие идиопатические генерализованные эпилепсии (адаптировано из [35])

Figure 7. The 2022 ILAE Classification of Epilepsy Syndromes: genetic generalized epilepsies including idiopathic generalized 
epilepsies (adapted from [35])
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myoclonic epilepsy

(JME)
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фокальными или асимметричными. Очаговые проявле-
ния часто варьируют от приступа к приступу. У части па-
циентов с IGE имеет место фотосенсибилизация [35].

При IGE на ЭЭГ присутствуют генерализованные 
разряды спайк-волн, обычно 2,5–5,5 Гц, которые часто 
возникают на фоне депривации сна, во время сна и при  
пробуждении. При фотостимуляции у большинства не 
получающих лечение пациентов с JME и у меньшин-
ства пациентов с CAE и JAE возникает фотопароксиз-
мальный ответ. Нормальная рутинная ЭЭГ не исключа-
ет диагноз IGE при наличии убедительных клинических 
данных.

У пациентов с IGE часто наблюдаются расстройства 
настроения, тревожность, синдром дефицита внимания 
и гиперактивности (СДВГ) и трудности в обучении. IGE 
также коррелирует с более низкими долгосрочными со-
циальными исходами, включая снижение успеваемости, 
повышенный риск незапланированной беременности, 
психические, эмоциональные и поведенческие пробле-
мы, снижение социального взаимодействия с друзьями.

У небольшой части пациентов с IGE выявлены моно-
генные причины. Примеры включают мутации в несколь-
ких генах – субъединицах рецептора гамма-аминомас-
ляной кислоты (например, GABRG2, GABRA1) и  гене, 
кодирующем переносчик глюкозы 1-го типа (SLC2A1). 
Встречаются как унаследованные варианты, так и вари-
анты de novo. В первом случае семейный анамнез может 
показывать неполную пенетрантность (при этом здоро-
вые родственники являются носителями патогенного 
варианта), во втором случае больные эпилепсией среди 
членов семьи отсутствуют.

Хотя семейный анамнез эпилепсии, связанной с гене-
рализованными приступами, подтверждает это, чаще 
всего пациенты с IGE не имеют семейного анамнеза эпи-
лепсии. Это объясняется либо мутацией de novo, либо 
сложным наследованием. Таким образом, термин «гене-
тический» относится к предрасполагающей причине, 
а не к наследованию самой болезни.

Существует достаточное количество больных GGE, 
имеющих генерализованные спайк-волны на ЭЭГ и гене-
рализованные приступы, но клинически не соответствую- 
щих ни одному синдрому IGE (например, пациенты с мио- 
клонической эпилепсией младенчества, эпилепсией 
с миоклонией век, эпилепсией с миоклоническими аб-
сансами и эпилепсией с миоклонически-атоническими 
приступами или вообще с проявлениями, не соответ-
ствующими ни одному синдрому). Такие больные долж-
ны быть классифицированы как пациенты с GGE без 
специфического эпилептического синдрома.

Детская абсансная эпилепсия / Childhood 
absence epilepsy

Детская абсансная эпилепсия (CAE) возникает у нор-
мального в других отношениях ребенка. Синдром харак-
теризуется наличием ежедневных абсансов, при этом на 
ЭЭГ в начале приступа регистрируется генерализован-
ная спайк-волновая активность частотой 2,5–4 Гц. Аб-
сансы провоцируются гипервентиляцией. Неврологиче-

ский статус без патологических проявлений, развитие 
и когнитивная сфера без отклонений от нормы. У детей 
с абсансной эпилепсией может иметь место СДВГ и мо-
гут появляться трудности с обучением. Приступы крат- 
ковременны, но могут возникать кластерами. Эпилепсия 
переходит в стадию ремиссии у 60% детей чаще всего 
в течение 2 лет после возникновения или в раннем под-
ростковом возрасте [35, 44].

Юношеская абсансная эпилепсия / Juvenile 
absence epilepsy

Юношеская абсансная эпилепсия (JAE) характеризу-
ется абсансами у нормального в других отношениях под-
ростка, которые обычно возникают реже чем один раз 
в день при отсутствии лечения и проявляются на ЭЭГ ге-
нерализованной спайк-волновой активностью частотой 
3–5,5 Гц. Генерализованные тонико-клонические при-
ступы наблюдаются более чем в 90% случаев, чаще все-
го они начинаются вскоре после начала абсансов. Нев- 
рологический статус без патологических проявлений, 
развитие и когнитивная сфера обычно без особенностей, 
хотя могут иметь место СДВГ и трудности в обучении. 
JAE хорошо контролируется АЭП, но может потребовать-
ся пожизненная терапия [35, 45] .

Юношеская миоклоническая эпилепсия / 
Juvenile myoclonic epilepsy

Юношеская миоклоническая эпилепсия (JME) явля-
ется наиболее частым синдромом IGE с дебютом в под-
ростковом и взрослом возрасте. JME характеризуется 
миоклоническими и генерализованными тонико-клони-
ческими судорогами у нормальных в других отношени-
ях подростков и взрослых. Миоклонические приступы 
обычно возникают вскоре после пробуждения и при 
утомлении. Депривация сна является важным провоци-
рующим фактором. На ЭЭГ регистрируется генерализо-
ванная спайк-волновая и полиспайк-волновая актив-
ность частотой 3–5,5 Гц. Фотосенситивность при 
JME – распространенное явление, возникающее у 90% 
больных при использовании фотостимуляции. Пациен-
там с JME часто требуется пожизненная терапия [35, 
46–48].

Эпилепсия с изолированными 
генерализованными тонико-клоническими 
приступами / Epilepsy with generalized tonic-
clonic seizures alone

Эпилепсия с изолированными генерализованными 
тонико-клоническими приступами (GTCA) является до-
вольно часто встречающимся синдромом IGE. У части 
пациентов наблюдаются генерализованные тонико-кло-
нические приступы, возникающие с различной частотой, 
которые обычно дебютируют на втором или в начале 
третьего десятилетия жизни и, как правило, провоциру-
ются депривацией сна. Других типов приступов не от-
мечается. На ЭЭГ имеет место генерализованная спайк-
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волновая или полиспайк-волновая активность частотой 
3–5,5 Гц. Частота ремиссии низкая, пациентам с GTCA 
может потребоваться пожизненное лечение [35].

ОБСУЖДЕНИЕ / DISCUSSION

В классификации ILAE прошлых лет и в предложени-
ях ILAE по уточнениям определений и классификаций 
всегда упоминался ряд хорошо изученных и довольно 
часто встречающихся эпилептических синдромов. Одна-
ко официально утвержденной ILAE синдромальной 
классификации до недавних пор принято не было. 
В 2017 г. ILAE представила базовую классификацию  
типов эпилептических приступов, тогда же эксперты  
отметили, что следующей логической областью для  
рассмотрения и оценки должна стать классификация 
эпилептических синдромов. Была создана Рабочая груп-
па ILAE и началась активная фаза создания классифи-
кации. Потребовалось 5 лет упорной работы эксперт- 
ного сообщества, чтобы разработать, согласовать и ут-
вердить классификацию эпилептических синдромов.

Уникальным преимуществом стала применяемая ме-
тодология, когда экспертная оценка и согласование про-
ходят с использованием дельфийского метода в не-
сколько итераций с участием экспертов Рабочей группы 
ILAE, специалистов авторитетных медицинских обще-
ственных организаций, широкой общественности, имев-
шей возможность внести вклад в экспертизу через офи-
циальный сайт ILAE, и рецензентов журнала Epilepsia. 
Таким образом, было обеспечено участие практически 
всех специалистов здравоохранения, имеющих интересы 
и экспертный уровень в эпилептологии и смежных на-
правлениях. Однако нет информации об участии в про-
цессе пациентских общественных организаций, которые 
по установившейся в последние годы практике привле-
каются для создания гайдлайнов по ограниченному кру-
гу других нозологий. Но в любом случае описанный фор-
мат представляет собой редкий случай организованной 
совместной работы, когда каждый специалист при же-
лании мог участвовать в создании документа и мнение 
каждого эксперта влияло на конечный результат.

Важными преимуществами Классификации эпилеп-
тических синдромов ILAE 2022 г. является разработан-
ная единая структура описания, включающая эпидемио- 
логию, анамнез, клиническую картину, течение болезни, 
описание приступов, электроклиническую картину (ЭЭГ), 
нейровизуализацию, данные генетических исследова-
ний, дифференциальную диагностику, а также диагно-
стические критерии в едином формате (обязательные 
критерии, настораживающие признаки и критерии ис-
ключения). Пожалуй, впервые представлена выполнен-
ная по единой схеме детальная характеристика каждого 
из эпилептических синдромов, вошедших в классифи-
кацию, которую в переводе на русский язык вы можете 
найти в Приложениях к этой статье.

Несомненно, позитивным моментом является реше-
ние сохранить ряд прежних названий синдромов, явля-
ющихся эпонимами, таких как синдром Драве, синдром 
Расмуссена, синдром Леннокса–Гасто. Те, кто следил за 

ходом разработки классификации, могли отмечать пуб- 
личные дискуссии на этот счет, но в итоге было принято 
решение оставить их, хотя подавляющее большинство 
других названий-эпонимов было заменено на название 
по доминирующему типу приступов с целью максималь-
но точно отразить их клиническую картину. Основанием 
сохранения прежних названий для вышеперечисленных 
синдромов послужило то, что это устоявшиеся и широ-
ко применяющиеся в рутинной клинической практике 
наименования. Также в настоящее время проходят на-
чатые несколько лет назад клинические исследования, 
ряд препаратов в инструкции по медицинскому приме-
нению имеют данные синдромы в составе показаний. 
Поэтому изменение названия повлекло бы за собой тер-
минологическую путаницу, необходимость внесения из-
менений в протоколы клинических исследований и ин-
струкции по медицинскому применению, что в итоге 
ухудшило бы доступ пациентов к терапии.

Новая Классификация эпилептических синдромов 
ILAE 2022 г. является одной из самых объемных меди-
цинских классификаций. Она занимает в общей слож-
ности 166 страниц в официальном печатном органе  
ILAE – рецензируемом журнале Epilepsia [12–15, 26, 35]. 
Очевидно, что практикующие врачи должны будут по-
стоянно обращаться к первоисточнику, однако быстрый 
поиск необходимой им информации и в случае обраще-
ния будет затруднен, поскольку классификация не пред-
ставляет собой единый документ, а разделена на шесть 
разных статей. Между тем объем можно было сокра-
тить: так, раздел «Методология» не только подробно 
описан в отдельной публикации, но и во многом дубли-
рован в каждой из статей.

Сейчас описание одного и того же эпилептического 
синдрома с разной степенью детализации может при-
сутствовать в нескольких статьях, составляющих Клас-
сификацию эпилептических синдромов ILAE 2022 г. Оче-
видно, что это во многом обусловлено сложностью 
и многогранностью проблематики эпилепсии, тем не 
менее это не идет на пользу классификации, поскольку 
в результате затруднен быстрый поиск в условиях огра-
ниченного временного ресурса практикующего врача. 
Также могут возникать разночтения в трактовке и не-
вольные заблуждения в отношении того, как классифи-
цировать такие эпилептические синдромы. Кроме этого, 
встречаются небольшие различия в терминологии. На-
пример, в статье S. Zuberi et al. [14] используется термин 
«эволюционная и эпилептическая энцефалопатия» (англ. 
developmental and epileptic encephalopathies), а в работе 
N. Specchio et al. [26] преимущественно встречается тер-
мин «эволюционная и/или эпилептическая энцефалопа-
тия», (англ. developmental and/or epileptic encephalo- 
pathies). В статьях K. Riney et al. [15], E. Hirsch et al. [35] 
и E.C. Wirrell et al. [13] используются оба варианта, при 
этом аббревиатура одна и та же (DEE). Работа K. Riney et 
al. [15] содержит пояснение: «Термин “эволюционная эн-
цефалопатия” применяется, когда возникает состояние, 
проявляющееся когнитивными, неврологическими или 
психическими нарушениями, застоем или регрессией, 
непосредственно обусловленными основной этиологией. 
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Напротив, термин “эпилептическая энцефалопатия” при-
сутствует, когда энцефалопатия вызвана эпилептиче-
ской активностью. Термин “эволюционная и эпилепти-
ческая энцефалопатия” (DEE) используется, когда оба 
фактора способствуют состоянию пациента». По-
видимому, такие моменты обусловлены тем, что над 
различными составляющими классификации работали 
разные коллективы авторов.

Иллюстрирующие классификацию схемы не всегда 
легки для восприятия, также авторы не всегда дают под-
робные пояснения – как, например, E. Hirsch et al. [35] 
представили пояснения к блок-схеме классификации 
генетических генерализованных эпилепсий, включаю-
щих идиопатические генерализованные эпилепсии (см. 
рис. 7, описание приведено в тексте статьи). В ряде дру-
гих случаев не вполне понятно, что означает тот или 
иной цвет или градиент на схеме, несет ли это какой-ли-
бо смысл или сделано лишь для лучшего визуального 
восприятия. Кроме того, на блок-схеме, иллюстрирую-
щей DEE или EE детского возраста в сочетании со спайк-
волновой активностью во сне [26], присутствуют старые 
наименования эпилептических синдромов, от которых 
уже отказались в Классификации эпилептических син-
дромов ILAE 2022 г., что также может запутать практи-
кующих врачей (см. рис. 5).

Составители классификации не всегда четко придер-
живаются разработанной единой схемы описания эпи-
лептических синдромов. В качестве одного из примеров: 
в описании эпилептических синдромов с началом в дет-
ском возрасте для части из них отдельным пунктом в таб- 
лицах приведен долгосрочный прогноз, в других случа-
ях эта информация не дается. Другим примером явля-
ются начинающиеся в разном возрасте эпилептические 
синдромы с эволюционной и/или эпилептической энце-
фалопатией и эпилептические синдромы с прогресси-
рующим ухудшением неврологического статуса (болез-
ни Унверрихта–Лундборга, Лафора, нейрональный 
цероидный липофусциноз), описание которых дается 
сплошным текстом без структурирования по вышеопи-
санному шаблону.

Наконец, авторы декларируют стремление использо-
вать четкую терминологию, которую можно было бы 
легко перевести на разные языки для удобства приме-
нения международным сообществом [13]. Однако эта 
задача была решена не в полной мере. На английском 
языке многие аббревиатуры звучат весьма благозвучно, 
но перевод на русский язык в ряде случаев затруднен. 
Например, термин developmental and/or epileptic ence- 
phalopathy (DEE) в данной статье переведен для крат- 
кости «эволюционная и эпилептическая энцефалопатия» 
или «эволюционная и/или эпилептическая энцефалопа-
тия» в зависимости от контекста оригинальных публи-
каций, хотя более точным является перевод «энцефа- 
лопатия, связанная с развитием и/или эпилепсией», 
а аббревиатура на русском неудобна для повседневного 

произношения, поэтому параллельно используется и аб-
бревиатура на английском. Как выход можно использо-
вать англоязычные аббревиатуры (в статье преимуще-
ственно применяется такой подход), но это потребует 
привыкания практикующих врачей. Другой пример: self-
limited epilepsy with centrotemporal spikes с запоминаю-
щейся аббревиатурой SeLECTS переводится как «само-
купирующаяся эпилепсия с центрально-темпоральными 
спайками», и аббревиатура на русском неизбежно теря-
ет в красоте и запоминаемости. Также термин «самоку-
пирующаяся эпилепсия» может быть ошибочно тракто-
ван как эпилепсия, не требующая лечения, которая 
в будущем исчезнет сама по себе. Поэтому в русско- 
язычном сообществе специалистов, занимающихся про-
блемой эпилепсии, достаточно широко распространен 
термин «возраст-зависимая эпилепсия». Но здесь с це-
лью применения терминологии, максимально близкой 
к оригинальной терминологии Классификации эпилеп-
тических синдромов ILAE 2022 г. приводится термин «са-
мокупирующаяся эпилепсия».

ЗАКЛЮЧЕНИЕ / CONCLUSION

Классификация эпилептических синдромов ILAE 
2022 г. является итогом многолетних усилий большого 
количества экспертов и примером открытого междуна-
родного сотрудничества специалистов в области эпи-
лепсии и смежных направлений. Сложность и много-
гранность проблемы обусловливают возможную 
критику новой классификации со стороны профессио-
нального сообщества, которая наверняка будет иметь 
место. Тем не менее выполненная работа по определе-
нию и  классификации эпилептических синдромов – 
важный шаг вперед и отправная точка как для улуч- 
шения понимания их этиопатогенеза, так и для дальней-
шего совершенствования организации работы практи-
кующих специалистов, которые занимаются проблемой 
эпилепсии, во всем мире. 

В какой мере Классификация эпилептических син-
дромов ILAE 2022 г. получит признание со стороны прак-
тикующих специалистов и насколько широко она будет 
внедрена в клиническую практику – покажет время.
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ич

ес
ки

м
 п

ов
ре

ж
де

ни
ем

, и
нф

ек
ци

ей
, и

нс
ул

ьт
ом

 и
ли

 
м

ет
аб

ол
ич

ес
ки

м
и 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

м
и

– 
М

ла
де

нц
ев

 с
 п

ер
си

ст
ир

ую
щ

им
и 

ф
ок

ал
ьн

ы
м

и 
ст

ер
ео

ти
пн

ы
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и 
сл

ед
уе

т 
пр

ов
ер

и
ть

 н
а 

на
ли

чи
е 

д
ру

го
й 

оч
аг

ов
ой

 с
тр

ук
ту

рн
ой

 п
ат

ол
ог

ии

1.
3

. С
ам

ок
уп

ир
ую

щ
ая

ся
 (

се
м

ей
на

я)
 м

ла
д

ен
че

ск
ая

 э
пи

ле
пс

ия
 (

ан
гл

. s
el

f-
lim

it
ed

 (
fa

m
ili

al
) 

in
fa

nt
ile

 e
pi

le
ps

y,
 S

eL
IE

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

В
ст

ре
ча

ет
ся

 о
тн

ос
и

те
ль

но
 ч

ас
то

, н
а 

ег
о 

до
лю

 п
ри

хо
ди

тс
я 

7–
9%

 в
се

х 
эп

и
ле

пс
ий

, н
ач

ин
аю

щ
и

хс
я 

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
2 

ле
т.

 З
аб

ол
ев

ае
м

ос
ть

 о
це

ни
ва

ет
ся

  
в 

14
,2

 с
лу

ча
я 

на
 1

00
 т

ы
с.

 ж
ив

ор
ож

де
ни

й

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

В
оз

ра
ст

 н
ач

ал
а 

за
бо

ле
ва

ни
я 

ва
рь

ир
уе

т 
от

 3
 д

о 
20

 м
ес

 с
 п

ик
ом

 в
 6

 м
ес

. А
нт

ен
ат

ал
ьн

ы
й,

 р
од

ов
ой

 и
 н

ео
на

та
ль

ны
й 

ан
ам

не
з 

об
ы

чн
о 

но
рм

ал
ьн

ы
. Р

аз
м

ер
 г

ол
ов

ы
  

и 
не

вр
ол

ог
ич

ес
ки

й 
ст

ат
ус

 в
 н

ор
м

е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

П
ри

ст
уп

ы
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 ч

ас
ты

м
и 

в 
на

ча
ле

, н
о 

об
ы

чн
о 

пр
ох

од
ят

 в
 т

еч
ен

ие
 1

 г
од

а 
по

сл
е 

м
ан

иф
ес

та
ци

и.
 В

 н
ел

еч
ен

ы
х 

сл
уч

ая
х 

в 
пе

ри
од

 о
т 

де
бю

та
 д

о 
ре

м
ис

си
и 

м
ог

ут
 и

м
ет

ь 
м

ес
то

 и
зо

ли
ро

ва
нн

ы
е 

и
ли

 к
ра

тк
ов

ре
м

ен
ны

е 
кл

ас
те

ры
 п

ри
ст

уп
ов

. У
 м

ен
ьш

ин
ст

ва
 п

ац
ие

нт
ов

 э
пи

ле
пс

ия
 м

ож
ет

 с
ох

ра
ня

ть
ся

  
в 

бо
ле

е 
по

зд
не

м
 в

оз
ра

ст
е.

У 
па

ци
ен

то
в 

с 
па

то
ге

нн
ы

м
и 

ва
ри

ан
та

м
и 

бо
га

то
го

 п
ро

ли
но

м
 т

ра
нс

м
ем

бр
ан

но
го

 б
ел

ка
 2

 (
P

R
R

T2
) 

м
ож

ет
 р

аз
ви

ть
ся

 п
ар

ок
си

зм
ал

ьн
ая

 к
ин

ез
ио

ге
нн

ая
 д

ис
ки

не
зи

я/
ди

ст
он

ия
, 

на
чи

на
я 

с 
де

тс
ко

го
 в

оз
ра

ст
а 

и 
за

ка
нч

ив
ая

 в
зр

ос
ло

й 
ж

из
нь

ю
. С

им
пт

ом
ы

 д
ви

га
те

ль
ны

х 
ра

сс
тр

ой
ст

в 
сл

ед
уе

т 
ис

ка
ть

 с
пе

ци
ал

ьн
о,

 т
.к

. о
ни

 о
че

нь
 к

ор
от

ки
е 

(д
ля

тс
я 

не
ск

ол
ьк

о 
се

ку
нд

) 
и 

ди
аг

но
з 

ча
ст

о 
не

 с
та

ви
тс

я

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 я
вл

яю
тс

я 
об

яз
ат

ел
ьн

ы
м

и 
д

ля
 п

ос
та

но
вк

и 
ди

аг
но

за
 и

 с
оп

ро
во

ж
д

аю
тс

я 
за

м
ир

ан
ие

м
, ц

иа
но

зо
м

, в
ы

пу
че

нн
ы

м
и 

гл
аз

ам
и 

с 
на

ру
ш

ен
ны

м
 с

оз
на

ни
ем

, 
ав

то
м

ат
из

м
ам

и,
 в

ер
си

ей
 г

ол
ов

ы
/г

ла
з 

и 
кл

он
ич

ес
ки

м
и 

су
до

ро
га

м
и.

 Ф
ок

ал
ьн

о-
кл

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
 м

ог
ут

 ч
ер

ед
ов

ат
ьс

я 
с 

од
но

й 
ст

ор
он

ы
 н

а 
д

ру
гу

ю
 и

 п
ер

ех
од

и
ть

  
в 

дв
ус

то
ро

нн
ие

 т
он

ик
о-

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

, н
о 

не
 м

иг
ри

ру
ю

т 
с 

од
но

й 
ст

ор
он

ы
 н

а 
д

ру
гу

ю
 в

 р
ам

ка
х 

од
но

го
 и

 т
ог

о 
ж

е 
пр

ис
ту

па
. П

ри
ст

уп
ы

 к
ор

от
ки

е 
(<

3 
м

ин
),

 н
о 

м
ог

ут
 

бы
ть

 ч
ас

ты
м

и 
(н

ап
ри

м
ер

, 5
–1

0 
в 

де
нь

 в
 т

еч
ен

ие
 1

–
3 

дн
ей

 в
 н

ач
ал

е 
за

бо
ле

ва
ни

я)
. У

 1
/3

 п
ац

ие
нт

ов
 о

ди
но

чн
ы

й 
из

ол
ир

ов
ан

ны
й 

пр
ис

ту
п 

во
зн

ик
ае

т 
за

 1
0

–1
5 

дн
ей

 д
о 

на
ча

ла
 

ча
ст

ы
х 

пр
ис

ту
по

в.
 М

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 б

ол
ее

 п
ро

до
лж

и
те

ль
ны

е 
пр

ис
ту

пы
, н

о 
он

и 
ре

дк
и.

 П
ри

ст
уп

ы
 с

ти
ха

ю
т,

 н
о 

по
вт

ор
яю

тс
я 

че
ре

з 
1–

3 
м

ес
 у

 1
/3

 б
ол

ьн
ы

х.
 

Н
ал

ич
ие

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
х 

сп
аз

м
ов

 и
/и

ли
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
пр

ис
ту

по
в 

ис
кл

ю
ча

ет
 э

то
т 

ди
аг

но
з

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 Э
Э

Г 
в 

но
рм

е,
 х

от
я 

по
ст

ик
та

ль
но

 м
ог

ут
 н

аб
лю

д
ат

ьс
я 

оч
аг

ов
ы

е 
за

м
ед

ле
ни

я.
 И

нт
ер

ик
та

ль
на

я 
Э

Э
Г,

 к
ак

 п
ра

ви
ло

, н
ор

м
ал

ьн
ая

, н
о 

бы
л 

оп
ис

ан
 в

ар
иа

нт
 с

о 
ср

ед
ин

ны
м

и 
сп

ай
ка

м
и 

во
 в

ре
м

я 
ф

аз
ы

 м
ед

ле
нн

ог
о 

сн
а.

 Е
сл

и 
ес

ть
 с

то
йк

ое
 о

ча
го

во
е 

за
м

ед
ле

ни
е 

в 
од

но
й 

об
ла

ст
и,

 с
ле

д
уе

т 
за

по
до

зр
и

ть
 с

тр
ук

ту
рн

ую
 а

но
м

ал
ию

 г
ол

ов
но

го
 м

оз
га

. 
Д

иф
ф

уз
но

е 
ст

ой
ко

е 
за

м
ед

ле
ни

е 
м

ож
ет

 у
ка

зы
ва

ть
 н

а 
д

ру
го

й 
си

нд
ро

м
.

И
кт

ал
ьн

ая
 з

ап
ис

ь 
ха

ра
кт

ер
из

уе
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

ра
зр

яд
ам

и,
 к

от
ор

ы
е 

ча
ст

о 
во

зн
ик

аю
т 

в 
ви

со
чн

ой
 и

ли
 з

ад
не

й 
об

ла
ст

и 
го

ло
вы

 и
 м

ог
ут

 р
ас

пр
ос

тр
ан

ят
ьс

я 
на

 о
ба

 п
ол

уш
ар

ия
. 

Н
ач

ал
о 

пр
ис

ту
па

 м
ож

ет
 в

ар
ьи

ро
ва

ть
 о

т 
до

ли
 к

 д
ол

е 
и

ли
 о

т 
по

лу
ш

ар
ия

 к
 п

ол
уш

ар
ию

 п
ри

 р
аз

ны
х 

пр
ис

ту
па

х 
у 

од
но

го
 и

 т
ог

о 
ж

е 
па

ци
ен

та
. О

дн
ак

о 
ик

та
ль

ны
й 

па
тт

ер
н 

 
в 

ра
м

ка
х 

од
но

го
 и

 т
ог

о 
ж

е 
пр

ис
ту

па
 н

е 
м

иг
ри

ру
ет

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
Н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ия

 н
е 

по
ка

зы
ва

ет
 с

тр
ук

ту
рн

ы
х 

на
ру

ш
ен

ий
, к

от
ор

ы
е 

м
ог

ли
 б

ы
 б

ы
ть

 п
ри

чи
но

й 
эп

и
ле

пс
ии

. Е
сл

и 
эл

ек
тр

ок
ли

ни
че

ск
ий

 д
иа

гн
оз

 я
се

н 
и 

им
ее

тс
я 

се
м

ей
ны

й 
ан

ам
не

з 
и

/и
ли

 п
ат

ог
ен

ны
й 

ва
ри

ан
т 

ге
на

 P
R

R
T2

, н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ия
 н

е 
яв

ля
ет

ся
 о

бя
за

те
ль

но
й

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

Ге
н 

P
R

R
T2

 н
аи

бо
ле

е 
ча

ст
о 

во
вл

еч
ен

 в
 п

ат
ог

ен
ез

. К
 д

ру
ги

м
 г

ен
ам

, р
ед

ко
 с

вя
за

нн
ы

м
 с

 э
ти

м
 с

ин
д

ро
м

ом
, о

тн
ос

ят
 S

C
N

8A
, п

ри
 м

ут
ац

ии
 к

от
ор

ог
о 

та
кж

е 
на

бл
ю

д
аю

тс
я 

дв
иг

ат
ел

ьн
ы

е 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
. Д

еб
ю

т 
в 

м
ла

де
нч

ес
тв

е 
та

кж
е 

на
бл

ю
д

ае
тс

я 
у 

па
ци

ен
то

в 
с 

па
то

ге
нн

ы
м

и 
ва

ри
ан

та
м

и 
ге

на
 S

C
N

2A
 (

см
. в

ы
ш

е 
ра

зд
ел

 S
eL

FN
IE

).
 В

 с
ем

ей
ны

х 
сл

уч
ая

х 
на

сл
ед

ов
ан

ие
 а

ут
ос

ом
но

-д
ом

ин
ан

тн
ое

 с
 в

ы
со

ко
й 

пе
не

тр
ан

тн
ос

ть
ю

. Г
ен

ет
ич

ес
ка

я 
эт

ио
ло

ги
я 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 и
де

нт
иф

иц
ир

ов
ан

а 
пр

им
ер

но
 в

 8
0%

 с
лу

ча
ев

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

– 
S

eL
FN

IE
: д

иф
ф

ер
ен

ци
ру

ю
т 

в 
ос

но
вн

ом
 п

о 
во

зр
ас

ту
 у

 и
м

ею
щ

и
х 

д
ан

ны
й 

си
нд

ро
м

 ч
ле

но
в 

се
м

ьи
 (

см
. р

аз
де

л 
вы

ш
е)

– 
С

уд
ор

ог
и 

м
ла

де
нч

ес
ко

го
 п

ер
ио

д
а,

 о
бу

сл
ов

ле
нн

ы
е 

ос
тр

ы
м

и 
пр

ич
ин

ам
и 

(н
ап

ри
м

ер
, к

ро
во

те
че

ни
ем

, и
нф

ек
ци

ей
, г

ип
ог

ли
ке

м
ие

й)
– 

С
тр

ук
ту

рн
ы

е 
пр

ич
ин

ы
, т

ак
ие

 к
ак

 п
ор

ок
и 

ра
зв

и
ти

я 
ко

ры
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
 и

ли
 т

ра
вм

ы
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
– 

Э
пи

ле
пс

ия
 д

ет
ск

ог
о 

во
зр

ас
та

 с
 м

иг
ри

ру
ю

щ
им

и 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

пр
ис

ту
па

м
и:

 н
аб

лю
д

ае
тс

я 
за

де
рж

ка
 р

аз
ви

ти
я 

не
рв

но
й 

си
ст

ем
ы

 и
 м

иг
ри

ру
ю

щ
ий

 п
ат

те
рн

 н
а 

Э
Э

Г 
в 

пр
ед

ел
ах

 
од

но
го

 и
 т

ог
о 

ж
е 

пр
ис

ту
па

– 
С

ин
д

ро
м

 Д
ра

ве
: д

ли
те

ль
ны

е,
 а

 н
е 

ко
ро

тк
ие

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

кл
он

ич
ес

ки
е 

(г
ем

ик
ло

ни
че

ск
ие

) 
пр

ис
ту

пы
 д

ол
ж

ны
 у

ка
зы

ва
ть

 н
а 

д
ан

ны
й 

си
нд

ро
м

– 
Н

ар
уш

ен
ия

 о
бм

ен
а 

ве
щ

ес
тв

: н
а 

м
ы

сл
ь 

об
 о

бм
ен

ны
х 

на
ру

ш
ен

ия
х 

до
лж

ны
 н

ав
од

и
ть

 п
ро

гр
ес

си
ру

ю
щ

ая
 э

нц
еф

ал
оп

ат
ия

 и
/и

ли
 д

ис
ф

ун
кц

ия
 д

ру
ги

х 
ор

га
но

в
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 н
ео

н
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
и

од
е 

и
 м

ла
де

н
че

ст
ве

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Д
еб

ю
ти

ру
ет

 в
 в

оз
ра

ст
е 

от
 1

 д
ня

 д
о 

23
 м

ес
 ж

из
ни

 (
в 

ср
ед

не
м

 1
1 

не
д

, м
ед

иа
на

 1
3 

не
д)

. О
ба

 п
ол

а 
ст

ра
д

аю
т 

од
ин

ак
ов

о.
 П

ер
ин

ат
ал

ьн
ы

й 
ан

ам
не

з 
бе

з 
ос

об
ен

но
ст

ей
. М

ла
де

нц
ы

 
ра

зв
ив

аю
тс

я 
в 

со
от

ве
тс

тв
ии

 с
 в

оз
ра

ст
ом

 с
 н

ор
м

ал
ьн

ы
м

и 
кл

ин
ич

ес
ки

м
 с

та
ту

со
м

 и
 о

кр
уж

но
ст

ью
 г

ол
ов

ы
. Д

ру
ги

х 
кл

ин
ич

ес
ки

х 
пр

из
на

ко
в 

(н
ап

ри
м

ер
, д

ви
га

те
ль

ны
х 

на
ру

ш
ен

ий
) 

не
 н

аб
лю

д
ае

тс
я

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

Ч
ас

то
та

 п
ри

ст
уп

ов
 в

ар
ьи

ру
ет

: у
 н

ек
от

ор
ы

х 
де

те
й 

бы
ва

ет
 в

се
го

 н
ес

ко
ль

ко
 п

ри
ст

уп
ов

, и
 о

ни
 н

е 
ну

ж
д

аю
тс

я 
в 

ле
че

ни
и,

 т
ог

д
а 

ка
к 

у 
д

ру
ги

х 
на

бл
ю

д
аю

тс
я 

кл
ас

те
ры

 и
з 

м
но

ж
ес

тв
а 

пр
ис

ту
по

в 
в 

де
нь

. С
уд

ор
ог

и 
пр

ек
ра

щ
аю

тс
я 

в 
во

зр
ас

те
 1

2–
24

 м
ес

, б
ез

 р
ец

ид
ив

ов
 в

 б
ол

ее
 п

оз
дн

ем
 в

оз
ра

ст
е.

 С
уд

ор
ог

и 
ле

гк
о 

ко
нт

ро
ли

ру
ю

тс
я 

А
Э

П

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов
С

на
ча

ла
 н

аб
лю

д
аю

тс
я 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

то
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и 

с 
от

кл
он

ен
ие

м
 г

ол
ов

ы
 и

 г
ла

з,
 з

ат
ем

 д
ру

ги
е 

то
ни

че
ск

ие
 и

 к
ло

ни
че

ск
ие

 с
уд

ор
ог

и.
 У

 н
ек

от
ор

ы
х 

от
м

еч
аю

тс
я 

за
м

ет
но

е 
ап

но
э 

и 
не

по
дв

и
ж

ны
й 

вз
ор

. П
ри

ст
уп

ы
 р

аз
ли

ча
ю

тс
я 

по
 п

ро
до

лж
и

те
ль

но
ст

и 
(о

т 
20

 с
 д

о 
4 

м
ин

).
 С

уд
ор

ог
и 

ре
дк

о 
со

пр
ов

ож
д

аю
тс

я 
ли

хо
ра

дк
ой

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г
Ф

он
ов

ая
 Э

Э
Г 

об
ы

чн
о 

но
рм

ал
ьн

ая
. В

 п
ер

ио
ды

 б
ол

ее
 а

кт
ив

ны
х 

пр
ис

ту
по

в 
м

ог
ут

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
ра

зр
яд

ы
, п

ре
им

ущ
ес

тв
ен

но
 в

 з
ад

ни
х 

от
де

ла
х,

 и
ли

 
ра

сп
ро

ст
ра

не
нн

ое
 з

ам
ед

ле
ни

е

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
Н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ия

 н
е 

по
ка

зы
ва

ет
 с

тр
ук

ту
рн

ы
х 

на
ру

ш
ен

ий
, к

от
ор

ы
е 

м
ог

ли
 б

ы
 б

ы
ть

 п
ри

чи
но

й 
эп

и
ле

пс
ии

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

А
ут

ос
ом

но
-д

ом
ин

ан
тн

ое
 н

ас
ле

до
ва

ни
е 

с 
вы

со
ко

й 
пе

не
тр

ан
тн

ос
ть

ю
 н

аб
лю

д
ае

тс
я 

у 
ра

зн
ы

х 
чл

ен
ов

 с
ем

ьи
, и

м
ев

ш
и

х 
де

бю
т 

в 
не

он
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
ио

де
  

и 
м

ла
де

нч
ес

тв
е.

 Э
то

т 
си

нд
ро

м
 в

 п
ер

ву
ю

 о
че

ре
дь

 с
вя

за
н 

с 
па

то
ге

нн
ы

м
и 

ва
ри

ан
та

м
и 

ге
на

 S
C

N
2A

, к
од

ир
ую

щ
ег

о 
су

бъ
ед

ин
иц

ы
 н

ат
ри

ев
ы

х 
ка

на
ло

в.
  

В
 н

ек
от

ор
ы

х 
се

м
ья

х 
с 

са
м

ок
уп

ир
ую

щ
им

ис
я 

пр
ис

ту
па

м
и,

 о
бу

сл
ов

ле
нн

ы
м

и 
м

ут
ац

ия
м

и 
в 

ге
не

 K
C

N
Q

2,
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 п

ац
ие

нт
ы

 с
 п

ри
ст

уп
ам

и,
 д

еб
ю

ти
ро

ва
вш

им
и 

вн
е 

не
он

ат
ал

ьн
ог

о 
пе

ри
од

а

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

– 
S

eL
N

E
– 

S
eL

IE
– 

О
ст

ры
е 

си
м

пт
ом

ат
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
 в

 н
ео

на
та

ль
но

м
 и

ли
 м

ла
де

нч
ес

ко
м

 п
ер

ио
де

, в
ы

зв
ан

ны
е 

ги
по

кс
ич

ес
ки

-и
ш

ем
ич

ес
ки

м
 п

ов
ре

ж
де

ни
ем

, и
нф

ек
ци

ей
, и

нс
ул

ьт
ом

 и
ли

 
м

ет
аб

ол
ич

ес
ки

м
и 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

м
и

– 
М

ла
де

нц
ев

 с
 п

ер
си

ст
ир

ую
щ

им
и 

ф
ок

ал
ьн

ы
м

и 
ст

ер
ео

ти
пн

ы
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и 
сл

ед
уе

т 
пр

ов
ер

и
ть

 н
а 

на
ли

чи
е 

д
ру

го
й 

оч
аг

ов
ой

 с
тр

ук
ту

рн
ой

 п
ат

ол
ог

ии

1.
3

. С
ам

ок
уп

ир
ую

щ
ая

ся
 (

се
м

ей
на

я)
 м

ла
д

ен
че

ск
ая

 э
пи

ле
пс

ия
 (

ан
гл

. s
el

f-
lim

it
ed

 (
fa

m
ili

al
) 

in
fa

nt
ile

 e
pi

le
ps

y,
 S

eL
IE

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

В
ст

ре
ча

ет
ся

 о
тн

ос
и

те
ль

но
 ч

ас
то

, н
а 

ег
о 

до
лю

 п
ри

хо
ди

тс
я 

7–
9%

 в
се

х 
эп

и
ле

пс
ий

, н
ач

ин
аю

щ
и

хс
я 

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
2 

ле
т.

 З
аб

ол
ев

ае
м

ос
ть

 о
це

ни
ва

ет
ся

  
в 

14
,2

 с
лу

ча
я 

на
 1

00
 т

ы
с.

 ж
ив

ор
ож

де
ни

й

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

В
оз

ра
ст

 н
ач

ал
а 

за
бо

ле
ва

ни
я 

ва
рь

ир
уе

т 
от

 3
 д

о 
20

 м
ес

 с
 п

ик
ом

 в
 6

 м
ес

. А
нт

ен
ат

ал
ьн

ы
й,

 р
од

ов
ой

 и
 н

ео
на

та
ль

ны
й 

ан
ам

не
з 

об
ы

чн
о 

но
рм

ал
ьн

ы
. Р

аз
м

ер
 г

ол
ов

ы
  

и 
не

вр
ол

ог
ич

ес
ки

й 
ст

ат
ус

 в
 н

ор
м

е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

П
ри

ст
уп

ы
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 ч

ас
ты

м
и 

в 
на

ча
ле

, н
о 

об
ы

чн
о 

пр
ох

од
ят

 в
 т

еч
ен

ие
 1

 г
од

а 
по

сл
е 

м
ан

иф
ес

та
ци

и.
 В

 н
ел

еч
ен

ы
х 

сл
уч

ая
х 

в 
пе

ри
од

 о
т 

де
бю

та
 д

о 
ре

м
ис

си
и 

м
ог

ут
 и

м
ет

ь 
м

ес
то

 и
зо

ли
ро

ва
нн

ы
е 

и
ли

 к
ра

тк
ов

ре
м

ен
ны

е 
кл

ас
те

ры
 п

ри
ст

уп
ов

. У
 м

ен
ьш

ин
ст

ва
 п

ац
ие

нт
ов

 э
пи

ле
пс

ия
 м

ож
ет

 с
ох

ра
ня

ть
ся

  
в 

бо
ле

е 
по

зд
не

м
 в

оз
ра

ст
е.

У 
па

ци
ен

то
в 

с 
па

то
ге

нн
ы

м
и 

ва
ри

ан
та

м
и 

бо
га

то
го

 п
ро

ли
но

м
 т

ра
нс

м
ем

бр
ан

но
го

 б
ел

ка
 2

 (
P

R
R

T2
) 

м
ож

ет
 р

аз
ви

ть
ся

 п
ар

ок
си

зм
ал

ьн
ая

 к
ин

ез
ио

ге
нн

ая
 д

ис
ки

не
зи

я/
ди

ст
он

ия
, 

на
чи

на
я 

с 
де

тс
ко

го
 в

оз
ра

ст
а 

и 
за

ка
нч

ив
ая

 в
зр

ос
ло

й 
ж

из
нь

ю
. С

им
пт

ом
ы

 д
ви

га
те

ль
ны

х 
ра

сс
тр

ой
ст

в 
сл

ед
уе

т 
ис

ка
ть

 с
пе

ци
ал

ьн
о,

 т
.к

. о
ни

 о
че

нь
 к

ор
от

ки
е 

(д
ля

тс
я 

не
ск

ол
ьк

о 
се

ку
нд

) 
и 

ди
аг

но
з 

ча
ст

о 
не

 с
та

ви
тс

я

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 я
вл

яю
тс

я 
об

яз
ат

ел
ьн

ы
м

и 
д

ля
 п

ос
та

но
вк

и 
ди

аг
но

за
 и

 с
оп

ро
во

ж
д

аю
тс

я 
за

м
ир

ан
ие

м
, ц

иа
но

зо
м

, в
ы

пу
че

нн
ы

м
и 

гл
аз

ам
и 

с 
на

ру
ш

ен
ны

м
 с

оз
на

ни
ем

, 
ав

то
м

ат
из

м
ам

и,
 в

ер
си

ей
 г

ол
ов

ы
/г

ла
з 

и 
кл

он
ич

ес
ки

м
и 

су
до

ро
га

м
и.

 Ф
ок

ал
ьн

о-
кл

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
 м

ог
ут

 ч
ер

ед
ов

ат
ьс

я 
с 

од
но

й 
ст

ор
он

ы
 н

а 
д

ру
гу

ю
 и

 п
ер

ех
од

и
ть

  
в 

дв
ус

то
ро

нн
ие

 т
он

ик
о-

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

, н
о 

не
 м

иг
ри

ру
ю

т 
с 

од
но

й 
ст

ор
он

ы
 н

а 
д

ру
гу

ю
 в

 р
ам

ка
х 

од
но

го
 и

 т
ог

о 
ж

е 
пр

ис
ту

па
. П

ри
ст

уп
ы

 к
ор

от
ки

е 
(<

3 
м

ин
),

 н
о 

м
ог

ут
 

бы
ть

 ч
ас

ты
м

и 
(н

ап
ри

м
ер

, 5
–1

0 
в 

де
нь

 в
 т

еч
ен

ие
 1

–
3 

дн
ей

 в
 н

ач
ал

е 
за

бо
ле

ва
ни

я)
. У

 1
/3

 п
ац

ие
нт

ов
 о

ди
но

чн
ы

й 
из

ол
ир

ов
ан

ны
й 

пр
ис

ту
п 

во
зн

ик
ае

т 
за

 1
0

–1
5 

дн
ей

 д
о 

на
ча

ла
 

ча
ст

ы
х 

пр
ис

ту
по

в.
 М

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 б

ол
ее

 п
ро

до
лж

и
те

ль
ны

е 
пр

ис
ту

пы
, н

о 
он

и 
ре

дк
и.

 П
ри

ст
уп

ы
 с

ти
ха

ю
т,

 н
о 

по
вт

ор
яю

тс
я 

че
ре

з 
1–

3 
м

ес
 у

 1
/3

 б
ол

ьн
ы

х.
 

Н
ал

ич
ие

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
х 

сп
аз

м
ов

 и
/и

ли
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
пр

ис
ту

по
в 

ис
кл

ю
ча

ет
 э

то
т 

ди
аг

но
з

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 Э
Э

Г 
в 

но
рм

е,
 х

от
я 

по
ст

ик
та

ль
но

 м
ог

ут
 н

аб
лю

д
ат

ьс
я 

оч
аг

ов
ы

е 
за

м
ед

ле
ни

я.
 И

нт
ер

ик
та

ль
на

я 
Э

Э
Г,

 к
ак

 п
ра

ви
ло

, н
ор

м
ал

ьн
ая

, н
о 

бы
л 

оп
ис

ан
 в

ар
иа

нт
 с

о 
ср

ед
ин

ны
м

и 
сп

ай
ка

м
и 

во
 в

ре
м

я 
ф

аз
ы

 м
ед

ле
нн

ог
о 

сн
а.

 Е
сл

и 
ес

ть
 с

то
йк

ое
 о

ча
го

во
е 

за
м

ед
ле

ни
е 

в 
од

но
й 

об
ла

ст
и,

 с
ле

д
уе

т 
за

по
до

зр
и

ть
 с

тр
ук

ту
рн

ую
 а

но
м

ал
ию

 г
ол

ов
но

го
 м

оз
га

. 
Д

иф
ф

уз
но

е 
ст

ой
ко

е 
за

м
ед

ле
ни

е 
м

ож
ет

 у
ка

зы
ва

ть
 н

а 
д

ру
го

й 
си

нд
ро

м
.

И
кт

ал
ьн

ая
 з

ап
ис

ь 
ха

ра
кт

ер
из

уе
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

ра
зр

яд
ам

и,
 к

от
ор

ы
е 

ча
ст

о 
во

зн
ик

аю
т 

в 
ви

со
чн

ой
 и

ли
 з

ад
не

й 
об

ла
ст

и 
го

ло
вы

 и
 м

ог
ут

 р
ас

пр
ос

тр
ан

ят
ьс

я 
на

 о
ба

 п
ол

уш
ар

ия
. 

Н
ач

ал
о 

пр
ис

ту
па

 м
ож

ет
 в

ар
ьи

ро
ва

ть
 о

т 
до

ли
 к

 д
ол

е 
и

ли
 о

т 
по

лу
ш

ар
ия

 к
 п

ол
уш

ар
ию

 п
ри

 р
аз

ны
х 

пр
ис

ту
па

х 
у 

од
но

го
 и

 т
ог

о 
ж

е 
па

ци
ен

та
. О

дн
ак

о 
ик

та
ль

ны
й 

па
тт

ер
н 

 
в 

ра
м

ка
х 

од
но

го
 и

 т
ог

о 
ж

е 
пр

ис
ту

па
 н

е 
м

иг
ри

ру
ет

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
Н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ия

 н
е 

по
ка

зы
ва

ет
 с

тр
ук

ту
рн

ы
х 

на
ру

ш
ен

ий
, к

от
ор

ы
е 

м
ог

ли
 б

ы
 б

ы
ть

 п
ри

чи
но

й 
эп

и
ле

пс
ии

. Е
сл

и 
эл

ек
тр

ок
ли

ни
че

ск
ий

 д
иа

гн
оз

 я
се

н 
и 

им
ее

тс
я 

се
м

ей
ны

й 
ан

ам
не

з 
и

/и
ли

 п
ат

ог
ен

ны
й 

ва
ри

ан
т 

ге
на

 P
R

R
T2

, н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ия
 н

е 
яв

ля
ет

ся
 о

бя
за

те
ль

но
й

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

Ге
н 

P
R

R
T2

 н
аи

бо
ле

е 
ча

ст
о 

во
вл

еч
ен

 в
 п

ат
ог

ен
ез

. К
 д

ру
ги

м
 г

ен
ам

, р
ед

ко
 с

вя
за

нн
ы

м
 с

 э
ти

м
 с

ин
д

ро
м

ом
, о

тн
ос

ят
 S

C
N

8A
, п

ри
 м

ут
ац

ии
 к

от
ор

ог
о 

та
кж

е 
на

бл
ю

д
аю

тс
я 

дв
иг

ат
ел

ьн
ы

е 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
. Д

еб
ю

т 
в 

м
ла

де
нч

ес
тв

е 
та

кж
е 

на
бл

ю
д

ае
тс

я 
у 

па
ци

ен
то

в 
с 

па
то

ге
нн

ы
м

и 
ва

ри
ан

та
м

и 
ге

на
 S

C
N

2A
 (

см
. в

ы
ш

е 
ра

зд
ел

 S
eL

FN
IE

).
 В

 с
ем

ей
ны

х 
сл

уч
ая

х 
на

сл
ед

ов
ан

ие
 а

ут
ос

ом
но

-д
ом

ин
ан

тн
ое

 с
 в

ы
со

ко
й 

пе
не

тр
ан

тн
ос

ть
ю

. Г
ен

ет
ич

ес
ка

я 
эт

ио
ло

ги
я 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 и
де

нт
иф

иц
ир

ов
ан

а 
пр

им
ер

но
 в

 8
0%

 с
лу

ча
ев

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

– 
S

eL
FN

IE
: д

иф
ф

ер
ен

ци
ру

ю
т 

в 
ос

но
вн

ом
 п

о 
во

зр
ас

ту
 у

 и
м

ею
щ

и
х 

д
ан

ны
й 

си
нд

ро
м

 ч
ле

но
в 

се
м

ьи
 (

см
. р

аз
де

л 
вы

ш
е)

– 
С

уд
ор

ог
и 

м
ла

де
нч

ес
ко

го
 п

ер
ио

д
а,

 о
бу

сл
ов

ле
нн

ы
е 

ос
тр

ы
м

и 
пр

ич
ин

ам
и 

(н
ап

ри
м

ер
, к

ро
во

те
че

ни
ем

, и
нф

ек
ци

ей
, г

ип
ог

ли
ке

м
ие

й)
– 

С
тр

ук
ту

рн
ы

е 
пр

ич
ин

ы
, т

ак
ие

 к
ак

 п
ор

ок
и 

ра
зв

и
ти

я 
ко

ры
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
 и

ли
 т

ра
вм

ы
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
– 

Э
пи

ле
пс

ия
 д

ет
ск

ог
о 

во
зр

ас
та

 с
 м

иг
ри

ру
ю

щ
им

и 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

пр
ис

ту
па

м
и:

 н
аб

лю
д

ае
тс

я 
за

де
рж

ка
 р

аз
ви

ти
я 

не
рв

но
й 

си
ст

ем
ы

 и
 м

иг
ри

ру
ю

щ
ий

 п
ат

те
рн

 н
а 

Э
Э

Г 
в 

пр
ед

ел
ах

 
од

но
го

 и
 т

ог
о 

ж
е 

пр
ис

ту
па

– 
С

ин
д

ро
м

 Д
ра

ве
: д

ли
те

ль
ны

е,
 а

 н
е 

ко
ро

тк
ие

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

кл
он

ич
ес

ки
е 

(г
ем

ик
ло

ни
че

ск
ие

) 
пр

ис
ту

пы
 д

ол
ж

ны
 у

ка
зы

ва
ть

 н
а 

д
ан

ны
й 

си
нд

ро
м

– 
Н

ар
уш

ен
ия

 о
бм

ен
а 

ве
щ

ес
тв

: н
а 

м
ы

сл
ь 

об
 о

бм
ен

ны
х 

на
ру

ш
ен

ия
х 

до
лж

ны
 н

ав
од

и
ть

 п
ро

гр
ес

си
ру

ю
щ

ая
 э

нц
еф

ал
оп

ат
ия

 и
/и

ли
 д

ис
ф

ун
кц

ия
 д

ру
ги

х 
ор

га
но

в

П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 н
ео

н
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
и

од
е 

и
 м

ла
де

н
че

ст
ве

1.
4

. Г
ен

ет
ич

ес
ка

я 
эп

ил
еп

си
я 

с 
ф

еб
ри

ль
ны

м
и 

су
д

ор
ог

ам
и 

пл
ю

с 
(а

нг
л

. g
en

et
ic

 e
pi

le
ps

y 
w

it
h 

fe
br

ile
 s

ei
zu

re
s 

pl
us

, G
EF

S
+)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Р
ас

пр
ос

тр
ан

ен
ны

й 
се

м
ей

ны
й 

си
нд

ро
м

, о
дн

ак
о 

эп
ид

ем
ио

ло
ги

че
ск

ие
 д

ан
ны

е 
о 

за
бо

ле
ва

ем
ос

ти
 о

тс
ут

ст
ву

ю
т

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Н
и

ж
е 

оп
ис

ы
ва

ет
ся

 к
он

кр
ет

ны
й 

ф
ен

от
ип

 F
S

+.
 С

пе
ци

ф
ич

ес
ки

е 
си

нд
ро

м
ы

 о
пи

са
ны

 в
 д

ру
го

м
 м

ес
те

.
Ф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
 у

 д
ет

ей
 и

з 
се

м
ей

 с
 G

EF
S

+ 
м

ог
ут

 н
ач

ат
ьс

я 
до

 6
-м

ес
яч

но
го

 в
оз

ра
ст

а,
 в

 о
тл

ич
ие

 о
т 

ти
пи

чн
ы

х 
ф

еб
ри

ль
ны

х 
су

до
ро

г 
(к

от
ор

ы
е 

на
чи

на
ю

тс
я 

по
сл

е 
6-

м
ес

яч
но

го
 в

оз
ра

ст
а 

и 
в 

ос
но

вн
ом

 п
ос

ле
 1

2-
м

ес
яч

но
го

 в
оз

ра
ст

а)
 и

 с
ох

ра
ня

ю
тс

я 
по

сл
е 

6-
ле

тн
ег

о 
во

зр
ас

та
. F

S
+ 

– 
эт

о 
те

рм
ин

, и
сп

ол
ьз

уе
м

ы
й 

д
ля

 о
пи

са
ни

я 
ф

еб
ри

ль
ны

х 
су

до
ро

г,
 с

ох
ра

ня
ю

щ
и

хс
я 

по
сл

е 
6-

ле
тн

ег
о 

во
зр

ас
та

 и
/и

ли
 п

ер
ех

од
ящ

и
х 

в 
аф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
. Д

ру
ги

е 
ти

пы
 а

ф
еб

ри
ль

ны
х 

су
до

ро
г 

м
ог

ут
 р

аз
ви

ва
ть

ся
 в

 р
аз

но
м

 в
оз

ра
ст

е.
 

П
ро

до
лж

и
те

ль
ны

е 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
кл

он
ич

ес
ки

е 
(г

ем
ик

ло
ни

че
ск

ие
) 

су
до

ро
ги

 с
 л

и
хо

ра
дк

ой
 д

о 
15

 м
ес

, о
со

бе
нн

о 
ес

ли
 о

ни
 р

ец
ид

ив
ир

ую
т,

 д
ол

ж
ны

 у
ка

зы
ва

ть
 н

а 
си

нд
ро

м
 Д

ра
ве

. 
Н

ев
ро

ло
ги

че
ск

ий
 с

та
ту

с 
и 

ко
гн

и
ти

вн
ы

е 
ф

ун
кц

ии
 о

бы
чн

о 
в 

но
рм

е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

С
уд

ор
ог

и 
пр

и 
FS

+ 
об

ы
чн

о 
ре

аг
ир

ую
т 

на
 А

Э
П

, х
от

я 
не

 в
се

м
 п

ац
ие

нт
ам

 т
ре

бу
ет

ся
 п

ро
ф

и
ла

кт
ич

ес
ко

е 
ле

че
ни

е.
 П

ац
ие

нт
ы

 с
 F

S
+ 

об
ы

чн
о 

им
ею

т 
са

м
ок

уп
ир

ую
щ

ую
ся

 э
пи

ле
пс

ию
 

с 
ис

че
зн

ов
ен

ие
м

 п
ри

ст
уп

ов
 к

 п
ол

ов
ом

у 
со

зр
ев

ан
ию

. 
Те

че
ни

е 
бо

ле
зн

и 
у 

ли
ц 

с 
д

ру
ги

м
и 

ти
па

м
и 

эп
и

ле
пс

ии
 и

ли
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

м
и 

си
нд

ро
м

ам
и 

в 
пр

ед
ел

ах
 с

пе
кт

ра
 G

EF
S

+ 
за

ви
си

т 
от

 т
ип

а 
эп

и
ле

пс
ии

 и
ли

 с
ин

д
ро

м
а

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов
Ф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
, к

от
ор

ы
е 

м
ог

ут
 б

ы
ть

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

м
и 

и
ли

 ф
ок

ал
ьн

ы
м

и,
 я

вл
яю

тс
я 

об
яз

ат
ел

ьн
ы

м
и 

д
ля

 п
ос

та
но

вк
и 

ди
аг

но
за

. К
ро

м
е 

то
го

,  
м

ог
ут

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
и 

д
ру

ги
е 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
и

ли
 ф

ок
ал

ьн
ы

е 
аф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г
Ф

он
ов

ая
 Э

Э
Г 

в 
но

рм
е.

 И
но

гд
а 

м
ог

ут
 н

аб
лю

д
ат

ьс
я 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

и
ли

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

е 
сп

ай
ки

 и
 в

ол
ны

. И
кт

ал
ьн

ая
 Э

Э
Г 

ва
рь

ир
уе

тс
я 

в 
за

ви
си

м
ос

ти
 о

т 
ти

па
 п

ри
ст

уп
а

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
М

Р
Т,

 е
сл

и 
он

а 
пр

ов
од

и
тс

я 
у 

па
ци

ен
то

в 
с 

си
нд

ро
м

ам
и 

G
EF

S
+,

 н
е 

по
зв

ол
яе

т 
ут

оч
ни

ть
 э

ти
ол

ог
ию

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

Н
ас

ле
до

ва
ни

е 
ау

то
со

м
но

-д
ом

ин
ан

тн
ое

 с
 в

ар
иа

бе
ль

но
й 

пе
не

тр
ан

тн
ос

ть
ю

. Ч
ле

ны
 о

дн
ой

 с
ем

ьи
 м

ог
ут

 и
м

ет
ь 

ра
зл

ич
ны

е 
ти

пы
 с

уд
ор

ог
 и

ли
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

х 
си

нд
ро

м
ов

, 
ко

то
ры

е 
м

ог
ут

 б
ы

ть
 и

ли
 н

е 
бы

ть
 с

вя
за

ны
 с

 л
и

хо
ра

дк
ой

 и
ли

 ф
еб

ри
ль

ны
м

и 
су

до
ро

га
м

и.
 

Х
от

я 
S

C
N

1B
 б

ы
л 

пе
рв

ы
м

 и
де

нт
иф

иц
ир

ов
ан

ны
м

 г
ен

ом
, э

то
 н

е 
са

м
ы

й 
ра

сп
ро

ст
ра

не
нн

ы
й 

ге
н,

 с
вя

за
нн

ы
й 

с 
G

EF
S

+,
 п

ри
 э

то
м

 п
ат

ог
ен

ны
е 

ва
ри

ан
ты

 г
ен

а 
S

C
N

1A
 

ид
ен

ти
ф

иц
ир

ов
ан

ы
 п

ри
м

ер
но

 в
 1

0%
 с

ем
ей

 с
 G

EF
S

+.
 Д

ру
ги

е 
ва

ри
ан

ты
 г

ен
ов

, к
од

ир
ую

щ
и

х 
по

те
нц

иа
л-

уп
ра

вл
яе

м
ы

е 
на

тр
ие

вы
е,

 к
ал

ьц
ие

вы
е 

и 
ка

ли
ев

ы
е 

ка
на

лы
 и

 л
иг

ан
д-

уп
ра

вл
яе

м
ы

е 
ио

нн
ы

е 
ка

на
лы

, в
кл

ю
ча

я 
су

бъ
ед

ин
иц

ы
 н

ик
от

ин
ов

ы
х 

хо
ли

не
рг

ич
ес

ки
х 

ре
це

пт
ор

ов
, с

уб
ъе

ди
ни

цы
 р

ец
еп

то
ра

 г
ам

м
а-

ам
ин

ом
ас

ля
но

й 
ки

сл
от

ы
 A

  
и 

си
нт

ак
си

н 
1B

 (
S

T
X

1B
),

 т
ак

ж
е 

св
яз

ан
ы

 с
 д

ан
ны

м
 с

ин
д

ро
м

ом

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

– 
С

ем
ей

ны
е 

ф
еб

ри
ль

ны
е 

су
до

ро
ги

 б
ез

 с
ем

ей
но

го
 а

на
м

не
за

, у
ка

зы
ва

ю
щ

ег
о 

на
 G

EF
S

+
– 

С
уд

ор
ог

и 
в 

м
ла

де
нч

ес
ко

м
 в

оз
ра

ст
е,

 в
ы

зв
ан

ны
е 

ос
тр

ы
м

и 
пр

ич
ин

ам
и 

(н
ап

ри
м

ер
, и

ш
ем

ие
й,

 и
нф

ек
ци

ей
 и

 г
ип

ог
ли

ке
м

ие
й)

– 
С

тр
ук

ту
рн

ая
 э

ти
ол

ог
ия

, т
ак

ая
 к

ак
 п

ор
ок

и 
ра

зв
и

ти
я 

ко
ры

 г
ол

ов
но

го
 м

оз
га

 и
ли

 п
ре

дш
ес

тв
ую

щ
ая

 т
ра

вм
а 

го
ло

вн
ог

о 
м

оз
га

1.
5

. М
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

эп
ил

еп
си

я 
м

ла
д

ен
че

ст
ва

 (
ан

гл
. m

yo
cl

on
ic

 e
pi

le
ps

y 
in

 in
fa

nc
y,

 M
EI

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

M
EI

 –
 р

ед
ко

е 
за

бо
ле

ва
ни

е,
 н

а 
ко

то
ро

е 
пр

и
хо

ди
тс

я 
м

ен
ее

 0
,8

%
 д

ет
ей

 с
 э

пи
ле

пс
ие

й,
 п

ро
хо

д
ящ

и
х 

ле
че

ни
е 

в 
сп

ец
иа

ли
зи

ро
ва

нн
ы

х 
це

нт
ра

х.
Н

а 
ег

о 
до

лю
 п

ри
хо

ди
ло

сь
 1

,1
%

 в
се

х 
сл

уч
ае

в 
эп

и
ле

пс
ии

 с
 н

ач
ал

ом
 д

о 
во

зр
ас

та
 3

6 
м

ес
 в

 п
оп

ул
яц

ии

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Д
еб

ю
т 

в 
во

зр
ас

те
 о

т 
4 

м
ес

 д
о 

3 
ле

т 
с 

пи
ко

м
 в

 в
оз

ра
ст

е 
6

–1
8 

м
ес

. Ч
ащ

е 
по

ра
ж

аю
тс

я 
м

ал
ьч

ик
и,

 с
оо

тн
ош

ен
ие

 п
ац

ие
нт

ов
 м

уж
ск

ог
о 

и 
ж

ен
ск

ог
о 

по
ла

 о
ко

ло
 2

:1
. Р

аз
ви

ти
е 

до
 

на
ча

ла
 п

ри
ст

уп
ов

 о
бы

чн
о 

но
рм

ал
ьн

ое
. Т

ем
 н

е 
м

ен
ее

 л
ег

ки
е 

ко
гн

и
ти

вн
ы

е,
 п

ов
ед

ен
че

ск
ие

 и
ли

 д
ви

га
те

ль
ны

е 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
 м

ог
ут

 с
ос

ущ
ес

тв
ов

ат
ь 

в 
на

ча
ле

 и
 н

е 
до

лж
ны

 
ис

кл
ю

ча
ть

 д
иа

гн
оз

, п
ос

ко
ль

ку
 о

ни
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 с

лу
ча

йн
ы

м
и.

 Н
ев

ро
ло

ги
че

ск
ий

 с
та

ту
с 

в 
но

рм
е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

М
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

 и
сч

ез
аю

т 
по

чт
и 

во
 в

се
х 

сл
уч

ая
х 

в 
те

че
ни

е 
6 

м
ес

 –
 5

 л
ет

 с
 м

ом
ен

та
 д

еб
ю

та
, и

 в
 б

ол
ьш

ин
ст

ве
 с

лу
ча

ев
 м

ож
но

 п
ре

кр
ат

и
ть

 т
ер

ап
ию

 А
Э

П
. Р

ед
ко

 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и 

м
ог

ут
 н

аб
лю

д
ат

ьс
я 

в 
бо

ле
е 

по
зд

не
м

 в
оз

ра
ст

е.
 П

ри
бл

из
и

те
ль

но
 у

 1
0%

 в
 с

та
рш

ем
 д

ет
ск

ом
 и

ли
 п

од
ро

ст
ко

во
м

 в
оз

ра
ст

е 
ра

зв
ив

аю
тс

я 
д

ру
ги

е 
эп

и
ле

пс
ии

, в
 о

сн
ов

но
м

 ю
ве

ни
ль

на
я 

м
ио

кл
он

ич
ес

ка
я.

 У
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 ф

от
ос

ен
си

ти
вн

ос
ть

ю
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 с

уд
ор

ог
и,

 к
от

ор
ы

е 
тр

уд
не

е 
ко

нт
ро

ли
ро

ва
ть

. П
ри

 
д

ли
те

ль
но

м
 н

аб
лю

де
ни

и 
ра

зв
и

ти
е 

ос
та

ва
ло

сь
 н

ор
м

ал
ьн

ы
м

 в
 6

3
–

85
%

 с
лу

ча
ев

. И
но

гд
а 

со
 в

ре
м

ен
ем

 р
аз

ви
ва

ю
тс

я 
ле

гк
ая

 у
м

ст
ве

нн
ая

 о
тс

та
ло

ст
ь,

 р
ас

ст
ро

йс
тв

а 
об

уч
ен

ия
 

и
ли

 п
ро

бл
ем

ы
 с

 к
он

це
нт

ра
ци

ей
 в

ни
м

ан
ия

. В
 р

ед
ки

х 
сл

уч
ая

х 
м

ож
но

 н
аб

лю
д

ат
ь 

ум
ер

ен
ну

ю
 и

ли
 т

яж
ел

ую
 у

м
ст

ве
нн

ую
 о

тс
та

ло
ст

ь,
 к

от
ор

ая
 н

е 
об

яз
ат

ел
ьн

о 
ко

рр
ел

ир
уе

т 
 

с 
ча

ст
от

ой
 п

ри
па

дк
ов

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

М
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

 с
 в

ов
ле

че
ни

ем
 г

ол
ов

ы
 и

 п
ле

че
во

го
 п

оя
са

 я
вл

яю
тс

я 
об

яз
ат

ел
ьн

ы
м

и 
д

ля
 д

иа
гн

ос
ти

ки
. О

бы
чн

о 
он

и 
во

зн
ик

аю
т 

не
ск

ол
ьк

о 
ра

з 
в 

су
тк

и 
ка

к 
во

 в
ре

м
я 

бо
д

рс
тв

ов
ан

ия
, т

ак
 и

 в
о 

сн
е.

 М
ог

ут
 в

оз
ни

ка
ть

 к
ла

ст
ер

ам
и 

и 
пр

ив
од

и
ть

 к
 п

ад
ен

ия
м

. Р
еф

ле
кт

ор
но

-и
нд

уц
ир

ов
ан

ны
е 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

 н
аб

лю
д

аю
тс

я 
пр

им
ер

но
  

в 
1/

3 
сл

уч
ае

в 
и 

вы
зы

ва
ю

тс
я 

вн
ез

ап
ны

м
 ш

ум
ом

, п
ри

ко
сн

ов
ен

ие
м

 и
ли

 и
сп

уг
ом

. Ф
еб

ри
ль

ны
е 

су
до

ро
ги

 п
ри

су
тс

тв
ую

т 
пр

им
ер

но
 в

 1
/3

 с
лу

ча
ев

 и
 м

ог
ут

 л
иб

о 
пр

ед
ш

ес
тв

ов
ат

ь 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

м
 с

уд
ор

ог
ам

, л
иб

о 
сл

ед
ов

ат
ь 

за
 н

им
и.

 Э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

сп
аз

м
ы

, а
бс

ан
сы

, т
он

ич
ес

ки
е 

и 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 я

вл
яю

тс
я 

ис
кл

ю
че

ни
ем

. К
ро

м
е 

то
го

, 
ис

кл
ю

че
ни

е 
со

ст
ав

ля
ю

т 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ие
 и

ли
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
е 

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

 в
 д

еб
ю

те
 э

пи
ле

пс
ии

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 Э
Э

Г 
в 

со
ст

оя
ни

и 
бо

д
рс

тв
ов

ан
ия

 в
 н

ор
м

е.
 В

 м
еж

пр
ис

ту
пн

ы
й 

пе
ри

од
 м

ог
ут

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

ра
зр

яд
ы

 в
 в

ид
е 

сп
ай
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ви
ть

ся
 в

 IE
S

S 
с 

по
да

вл
ен

ие
м

 в
сп

ы
ш

ек
 и

ли
 м

но
го

оч
аг

ов
ы

м
и 

на
ру

ш
ен

ия
м

и 
на

 Э
Э

Г,
 к

от
ор

ы
е 

в 
не

ко
то

ры
х 

сл
уч

ая
х 

пе
ре

хо
д

ят
 в

 п
ат

те
рн

 г
ип

са
ри

тм
ии

. У
 о

че
нь

 м
ал

ен
ьк

их
 н

ов
ор

ож
де

нн
ы

х 
и 

м
ла

де
нц

ев
 с

те
пе

нь
 л

ю
бо

го
 н

ар
уш

ен
ия

 р
аз

ви
ти

я 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 т

ру
дн

о 
оц

ен
ит

ь,
 о

дн
ак

о 
по

чт
и 

вс
е 

м
ла

де
нц

ы
 с

 E
ID

EE
 б

уд
ут

 и
м

ет
ь 

ум
ер

ен
ну

ю
 и

ли
 г

лу
бо

ку
ю

 у
м

ст
ве

нн
ую

 о
тс

та
ло

ст
ь.

 И
ск

лю
че

ни
е 

со
ст

ав
ля

ю
т 

не
ко

то
ры

е 
ли

ца
  

с 
ра

нн
им

 э
ф

ф
ек

ти
вн

ы
м

 л
еч

ен
ие

м
 о

сн
ов

но
й 

эт
ио

ло
ги

и,
 к

ак
 э

то
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 в

 с
лу

ча
е 

пи
ри

до
кс

ин
-з

ав
ис

им
ой

 э
пи

ле
пс

ии
 и

ли
 д

еф
иц

ит
а 

пи
ри

до
кс

(а
м

и)
ин

-5
'-

ф
ос

ф
ат

а.
М

ла
де

нц
ы

 с
 E

ID
EE

 ч
ас

то
 и

м
ею

т 
со

пу
тс

тв
ую

щ
ие

 д
ви

га
те

ль
ны

е 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
, в

кл
ю

ча
я 

м
ио

кл
он

ус
, х

ор
ею

, д
ис

то
ни

ю
 и

 т
ре

м
ор

. О
ни

 м
ог

ут
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 д

о 
на

ча
ла

 п
ри

ст
уп

а,
 н

а 
ра

нн
ей

 с
та

ди
и 

ра
зв

ит
ия

 с
ин

др
ом

а 
ил

и 
ра

зв
ив

ат
ьс

я 
со

 в
ре

м
ен

ем
. Д

иф
ф

ер
ен

ци
ац

ия
 п

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ы
х 

дв
иг

ат
ел

ьн
ы

х 
ра

сс
тр

ой
ст

в 
от

 с
уд

ор
ож

ны
х 

пр
ис

ту
по

в 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 

сл
ож

но
й 

за
да

че
й,

 о
со

бе
нн

о 
в 

ко
нт

ек
ст

е 
тя

ж
ел

ы
х 

м
еж

пр
ис

ту
пн

ы
х 

на
ру

ш
ен

ий
 н

а 
Э

Э
Г.

 В
 т

ак
их

 с
лу

ча
ях

 д
ля

 п
од

тв
ер

ж
де

ни
я 

ти
па

 п
ар

ок
си

зм
а 

сл
ед

уе
т 

ра
сс

м
от

ре
ть

 в
оз

м
ож

но
ст

ь 
пр

ов
ед

ен
ия

 д
ли

те
ль

но
й 

ви
де

о-
Э

Э
Г 

с 
за

пи
сь

ю
 о

тв
ед

ен
ий

 Э
М

Г.
С

оп
ут

ст
ву

ю
щ

ие
 з

аб
ол

ев
ан

ия
, с

вя
за

нн
ы

е 
с 

об
щ

им
 н

ев
ро

ло
ги

че
ск

им
 д

еф
иц

ит
ом

, в
кл

ю
ча

я 
ко

рк
ов

ы
е 

на
ру

ш
ен

ия
 з

ре
ни

я,
 д

ви
га

те
ль

ны
е 

на
ру

ш
ен

ия
, о

рт
оп

ед
ич

ес
ки

е 
пр

об
ле

м
ы

, 
по

ве
де

нч
ес

ки
е 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

, т
ру

дн
ос

ти
 с

 к
ор

м
ле

ни
ем

, а
 т

ак
ж

е 
ра

нн
ю

ю
 и

 п
ов

ы
ш

ен
ну

ю
 с

м
ер

тн
ос

ть
, и

м
ею

т 
до

ка
за

нн
ую

 с
вя

зь
 с

 д
ан

ны
м

 с
ин

др
ом

ом

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Д
ля

 д
иа

гн
ос

ти
ки

 E
ID

EE
 т

ре
бу

ет
ся

 н
ал

ич
ие

 о
дн

ог
о 

ил
и 

не
ск

ол
ьк

их
 и

з 
сл

ед
ую

щ
их

 т
ип

ов
 п

ри
ст

уп
ов

:
– 

то
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и;

– 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
;

– 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ие

 с
па

зм
ы

;
– 

по
сл

ед
ов

ат
ел

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
, к

от
ор

ы
е 

м
ог

ут
 в

кл
ю

ча
ть

 т
он

ич
ес

ки
е,

 к
ло

ни
че

ск
ие

 и
/и

ли
 в

ег
ет

ат
ив

ны
е 

ко
м

по
не

нт
ы

, а
 т

ак
ж

е 
ав

то
м

ат
из

м
ы

 б
ез

 к
ак

ог
о-

ли
бо

 о
дн

ог
о 

пр
ео

бл
ад

аю
щ

ег
о 

ти
па

 
пр

ис
ту

па
.

То
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

 ч
ас

ты
, м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 и

зо
ли

ро
ва

нн
о 

ил
и 

кл
ас

те
ра

м
и 

по
 1

0–
20

 в
 д

ен
ь.

 Е
сл

и 
он

и 
во

зн
ик

аю
т 

кл
ас

те
ра

м
и,

 о
тл

ич
ит

ел
ьн

ы
е 

пр
из

на
ки

 о
т 

сп
аз

м
ов

 с
ле

ду
ю

щ
ие

: 
– 

то
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

 о
бы

чн
о 

во
зн

ик
аю

т 
не

за
ви

си
м

о 
от

 ц
ик

ла
 с

на
, в

 о
тл

ич
ие

 о
т 

эп
ил

еп
ти

че
ск

их
 с

па
зм

ов
, к

от
ор

ы
е 

ча
ст

о 
по

яв
ля

ю
тс

я 
пр

и 
пр

об
уж

де
ни

и;
 

– 
то

ни
че

ск
ие

 п
ри

ст
уп

ы
 д

ля
тс

я 
до

ль
ш

е,
 ч

ем
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
сп

аз
м

ы
, к

от
ор

ы
е 

дл
ят

ся
 <

3 
с.

 Т
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

 в
 н

ео
на

та
ль

но
м

 п
ер

ио
де

 н
ос

ят
 о

ча
го

вы
й 

ил
и 

ас
им

м
ет

ри
чн

ы
й 

ха
ра

кт
ер

.
Ф

ок
ал

ьн
ы

й 
ил

и 
м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
й 

м
ио

кл
он

ус
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 п

ре
об

ла
да

ю
щ

им
 т

ип
ом

 п
ри

ст
уп

а.
 Ч

ас
то

та
 м

ио
кл

он
ус

а 
ва

рь
ир

уе
т 

от
 с

лу
ча

йн
ой

 д
о 

по
чт

и 
не

пр
ер

ы
вн

ой
. М

ио
кл

он
ус

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 
бе

сп
ор

яд
оч

ны
м

 и
ли

 м
ас

си
вн

ы
м

 и
 д

ву
ст

ор
он

ни
м

. Н
еу

ст
ой

чи
вы

й 
м

ио
кл

он
ус

 я
вл

яе
тс

я 
ас

ин
хр

он
ны

м
, а

си
м

м
ет

ри
чн

ы
м

 и
 с

лу
ча

йн
ы

м
. О

н 
м

ож
ет

 в
оз

ни
кн

ут
ь 

на
 л

иц
е 

ил
и 

ко
не

чн
ос

тя
х 

ли
бо

 б
ы

ть
 

ог
ра

ни
че

н 
то

ль
ко

 б
ро

вь
ю

, г
уб

ой
 и

ли
 п

ал
ьц

ем
. В

оз
ни

ка
ет

 к
ак

 в
о 

вр
ем

я 
бо

др
ст

во
ва

ни
я,

 т
ак

 и
 в

о 
сн

е.
 Н

еу
ст

ой
чи

вы
й 

м
ио

кл
он

ус
 ч

ащ
е 

св
яз

ан
 с

 м
ет

аб
ол

ич
ес

ко
й 

эт
ио

ло
ги

ей
.

У 
не

ко
то

ры
х 

бо
ль

ны
х 

во
зн

ик
аю

т 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ие

 с
па

зм
ы

, ч
ащ

е 
по

сл
е 

1-
го

 м
ес

яц
а 

ж
из

ни
, о

бы
чн

о 
кл

ас
те

ра
м

и,
 ч

ас
то

 п
ри

 п
ро

бу
ж

де
ни

и.
П

ос
ле

до
ва

те
ль

ны
е 

пр
ис

ту
пы

 х
ар

ак
те

ри
зу

ю
тс

я 
не

ск
ол

ьк
им

и 
су

до
ро

га
м

и,
 в

оз
ни

ка
ю

щ
им

и 
по

сл
ед

ов
ат

ел
ьн

о 
во

 в
ре

м
я 

пр
ис

ту
па

. Н
ап

ри
м

ер
, о

н 
м

ож
ет

 н
ач

ин
ат

ьс
я 

с 
ф

ок
ал

ьн
ы

х 
то

ни
че

ск
их

 
су

до
ро

г, 
за

 к
от

ор
ы

м
и 

сл
ед

ую
т 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

, а
 з

ат
ем

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

сп
аз

м
ы

 б
ез

 п
ре

об
ла

да
ни

я 
ка

ко
го

-л
иб

о 
ти

па
. В

 д
оп

ол
не

ни
е 

к 
вы

ш
еп

ер
еч

ис
ле

нн
ы

м
 т

ип
ам

 м
ог

ут
 

та
кж

е 
во

зн
ик

ат
ь 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

м
от

ор
ны

е 
пр

ис
ту

пы
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 н
ео

н
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
и

од
е 

и
 м

ла
де

н
че

ст
ве

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Э
пи

л
еп

си
и:

– 
С

и
н

д
р

ом
 и

нф
ан

ти
л

ьн
ы

х 
эп

и
л

еп
ти

че
ск

и
х 

сп
аз

м
ов

 (
IE

S
S

) 
ха

р
ак

те
ри

зу
ет

ся
 к

л
ас

те
р

ам
и 

эп
и

л
еп

ти
че

ск
и

х 
сп

аз
м

ов
, а

 н
е 

м
и

ок
л

он
и

че
ск

и
м

и 
пр

и
п

ад
ка

м
и

. 
Э

пи
л

еп
ти

че
ск

и
е 

сп
аз

м
ы

 ч
ащ

е 
вс

ег
о 

н
аб

л
ю

д
аю

тс
я 

вс
ко

р
е 

по
сл

е 
пр

о
бу

ж
д

ен
и

я,
 в

 т
о 

вр
ем

я 
ка

к 
м

и
ок

л
он

ус
 п

ри
 M

EI
 м

ож
ет

 н
аб

л
ю

д
ат

ьс
я 

и 
во

 в
р

ем
я 

б
о

д
р

ст
во

ва
ни

я,
 и

 
во

 с
не

. Э
пи

л
еп

ти
че

ск
и

е 
сп

аз
м

ы
 д

л
ят

ся
 д

о
л

ьш
е 

1 
с.

 М
еж

пр
и

ст
уп

н
ая

 Э
Э

Г 
пр

и 
IE

S
S

 в
 б

о
л

ьш
и

нс
тв

е 
сл

уч
ае

в 
с 

вы
р

аж
ен

ны
м

и 
п

ат
о

л
ог

и
че

ск
и

м
и 

пр
оя

вл
ен

и
ям

и
, с

 
ги

пс
ар

и
тм

и
ей

 и
л

и 
м

ул
ьт

и
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

р
аз

ря
д

ам
и

. И
кт

ал
ьн

ая
 з

ап
и

сь
 т

ак
ж

е 
по

зв
о

л
яе

т 
о

тл
и

чи
ть

 э
пи

л
еп

ти
че

ск
и

е 
сп

аз
м

ы
 о

т 
м

и
ок

л
он

и
и

– 
С

и
н

д
р

ом
 Д

р
ав

е 
пр

оя
вл

яе
тс

я 
д

л
и

те
л

ьн
ы

м
и 

су
д

ор
ог

ам
и

, в
ы

зв
ан

ны
м

и 
л

и
хо

р
ад

ко
й

, и
 э

пи
л

еп
ти

че
ск

и
м

 с
та

ту
со

м
. М

и
ок

л
он

ус
 о

бы
чн

о 
пр

оя
вл

яе
тс

я 
по

зж
е

– 
С

и
н

д
р

ом
 Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
ха

р
ак

те
ри

зу
ет

ся
 в

ы
р

аж
ен

ны
м

и 
ат

он
и

че
ск

и
м

и
, т

он
и

че
ск

и
м

и 
и 

ат
и

пи
чн

ы
м

и 
аб

са
нс

ам
и

, к
о

то
ры

е 
не

 н
аб

л
ю

д
аю

тс
я 

пр
и 

M
EI

– 
Э

пи
л

еп
си

я 
с 

м
и

ок
л

он
и

че
ск

и
м

и 
ат

он
и

че
ск

и
м

и 
пр

и
ст

уп
ам

и 
о

тл
и

ча
ет

ся
 м

и
ок

л
он

и
че

ск
и

-а
то

ни
че

ск
и

м
и 

пр
и

ст
уп

ам
и

, а
ти

пи
чн

ы
м

и 
аб

са
нс

ам
и

, г
ен

ер
ал

и
зо

ва
нн

ы
м

и 
то

ни
ко

-к
л

он
и

че
ск

и
м

и 
пр

и
ст

уп
ам

и 
и 

эп
и

зо
д

ам
и 

б
ес

су
д

ор
ож

но
го

 э
пи

л
еп

ти
че

ск
ог

о 
ст

ат
ус

а,
 к

о
то

ры
е 

не
 н

аб
л

ю
д

аю
тс

я 
пр

и 
M

EI
, а

 т
ак

ж
е 

он
и 

пр
и

су
тс

тв
ую

т 
в 

б
о

л
ее

 
по

зд
не

м
 д

о
ш

ко
л

ьн
ом

 в
о

зр
ас

те
– 

Р
ан

н
ая

я 
м

л
ад

ен
че

ск
ая

 э
во

л
ю

ц
и

о
нн

ая
 и

 э
пи

л
еп

ти
че

ск
ая

 э
нц

еф
ал

оп
ат

и
я 

о
тл

и
ча

ет
ся

 м
но

ж
ес

тв
ен

ны
м

и 
ти

п
ам

и 
пр

и
ст

уп
ов

 в
 д

оп
о

л
не

ни
е 

к 
м

и
ок

л
он

и
и

, в
ы

р
аж

ен
но

й 
за

д
ер

ж
ке

 р
аз

ви
ти

я 
и 

се
рь

ез
ны

м
 о

тк
л

он
ен

и
ям

 о
т 

но
рм

ы
 н

а 
Э

Э
Г

– 
Р

аз
л

и
чн

ы
е 

не
й

р
ом

ет
аб

о
л

и
че

ск
и

е 
р

ас
ст

р
ой

ст
ва

, в
кл

ю
ча

я 
ни

зк
ом

о
л

ек
ул

яр
ны

е,
 м

и
то

хо
н

д
ри

ал
ьн

ы
е 

н
ар

уш
ен

и
я 

и 
б

о
л

ез
ни

 н
ак

оп
л

ен
и

я,
 м

ог
ут

 п
р

оя
вл

ят
ьс

я 
м

и
ок

л
он

и
че

ск
и

м
и 

су
д

ор
ог

ам
и 

в 
р

ан
не

м
 в

о
зр

ас
те

. О
ни

 ч
ас

то
 с

вя
за

ны
 с

 п
р

ог
р

ес
си

ру
ю

щ
и

м
 н

ев
р

о
л

ог
и

че
ск

и
м

 у
ху

д
ш

ен
и

ем
 и

 д
и

сф
ун

кц
и

ей
 д

ру
ги

х 
ор

га
но

в
– 

С
и

н
д

р
ом

 д
еф

и
ц

и
та

 п
ер

ен
о

сч
и

ка
 г

л
ю

ко
зы

 1
-г

о 
ти

п
а 

(G
LU

T1
D

S
) 

ха
р

ак
те

ри
зу

ет
ся

 м
и

кр
оц

еф
ал

и
ей

 о
т 

л
ег

ко
й 

д
о 

ум
ер

ен
но

й 
ст

еп
ен

и
, д

ру
ги

м
и 

ти
п

ам
и 

пр
и

ст
уп

ов
  

в 
д

оп
о

л
не

ни
е 

к 
м

и
ок

л
он

и
и

, н
и

зк
и

м
 у

р
ов

не
м

 г
л

ю
ко

зы
 в

 С
М

Ж
 и

 н
и

зк
и

м
 с

о
о

тн
о

ш
ен

и
ем

 г
л

ю
ко

зы
 в

 С
М

Ж
/п

л
аз

м
е 

в 
д

оп
о

л
не

ни
е 

к 
п

ат
ог

ен
но

м
у 

ва
ри

ан
ту

 г
ен

а 
S

LC
2A

1
– 

П
р

ог
р

ес
си

ру
ю

щ
и

е 
м

и
ок

л
он

ус
-э

пи
л

еп
си

и 
о

тл
и

ча
ю

тс
я 

н
ал

и
чи

ем
 з

н
ач

и
те

л
ьн

ой
 р

ег
р

ес
си

и 
в 

р
еч

ев
ой

 и
л

и 
д

ви
га

те
л

ьн
ой

 с
ф

ер
е,

 ч
ас

то
й 

ас
со

ц
и

ац
и

ей
 с

 д
ру

ги
м

и 
ти

п
ам

и 
пр

и
ст

уп
ов

, к
р

ом
е 

м
и

ок
л

он
ус

а,
 ч

ас
то

й 
ат

р
о

ф
и

ей
 н

а 
М

Р
Т 

и 
ф

о
то

п
ар

ок
си

зм
ал

ьн
ой

 р
еа

кц
и

ей
 н

а 
ни

зк
и

е 
св

ет
ов

ы
е 

ча
ст

о
ты

 (
сл

ед
уе

т 
пр

ед
по

л
аг

ат
ь 

п
ат

о
л

ог
и

ю
  

в 
C

LN
2)

Н
еэ

пи
л

еп
ти

че
ск

и
е 

за
б

о
л

ев
ан

и
я:

– 
Д

о
бр

ок
ач

ес
тв

ен
ны

й 
м

и
ок

л
он

ус
 м

л
ад

ен
че

ст
ва

 о
тл

и
ча

ет
ся

 о
тс

ут
ст

ви
ем

 к
ор

р
ел

яц
и

и 
Э

Э
Г 

с 
м

и
ок

л
он

и
че

ск
и

м
и 

по
д

ер
ги

ва
ни

ям
и

– 
Ги

пе
р

эк
п

л
ек

си
я 

пр
оя

вл
яе

тс
я 

п
ат

о
л

ог
и

че
ск

и
м

и 
р

еа
кц

и
ям

и 
вз

д
р

аг
и

ва
ни

я,
 к

о
то

ры
е 

не
 к

ор
р

ел
и

ру
ю

т 
с 

Э
Э

Г
– 

Ги
пн

и
че

ск
и

е 
по

д
ер

ги
ва

ни
я 

– 
эт

о 
но

рм
ал

ьн
ы

е 
эп

и
зо

д
ы

 м
и

ок
л

он
ус

а 
сн

а,
 н

аи
б

о
л

ее
 ч

ас
то

 н
аб

л
ю

д
ае

м
ы

е 
пр

и 
д

р
ем

о
те

– 
П

ри
ст

уп
ы

 в
зд

р
аг

и
ва

ни
я 

пр
оя

вл
яю

тс
я 

по
вт

ор
яю

щ
и

м
и

ся
 б

ы
ст

ры
м

и 
по

д
ер

ги
ва

ни
ям

и
, ч

ас
то

 п
р

ов
оц

и
ру

ем
ы

м
и 

во
зб

уж
д

ен
и

ем
. К

ор
р

ел
яц

и
и 

с 
Э

Э
Г 

не
т

2
. Э

во
лю

ци
он

ны
е 

и 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ие

 э
нц

еф
ал

оп
ат

ии
 (

ан
гл

. d
ev

el
op

m
en

ta
l a

nd
 e

pi
le

pt
ic

 e
nc

ep
ha

lo
pa

th
ie

s,
 D

EE
)

2
.1

. Р
ан

ня
я 

м
ла

д
ен

че
ск

ая
 э

во
лю

ци
он

на
я 

и 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ая

 э
нц

еф
ал

оп
ат

ия
 (

ан
гл

. e
ar

ly
 in

fa
nt

ile
 d

ev
el

op
m

en
ta

l a
nd

 e
pi

le
pt

ic
 e

nc
ep

ha
lo

pa
th

y,
 E

ID
EE

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

З
аб

ол
ев

ае
м

ос
ть

 E
ID

EE
 о

це
ни

ва
ет

ся
 к

ак
 1

0 
сл

уч
ае

в 
на

 1
00

 т
ы

с.
 ж

ив
ор

ож
де

ни
й

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Н
ач

ин
ае

тс
я 

в 
ра

нн
ем

 м
ла

де
нч

ес
ко

м
 п

ер
ио

де
 (

от
 0

 д
о 

3 
м

ес
) 

и 
по

ра
ж

ае
т 

в 
ра

вн
ой

 с
те

пе
ни

 о
ба

 п
ол

а.
 П

ри
 н

ев
ро

ло
ги

че
ск

ом
 о

бс
ле

до
ва

ни
и 

ча
ст

о 
на

бл
ю

д
аю

тс
я 

се
рь

ез
ны

е 
от

кл
он

ен
ия

 о
т 

но
рм

ы
 с

 н
ар

уш
ен

ия
м

и 
то

ну
са

 (
ча

щ
е 

вс
ег

о 
це

нт
ра

ль
на

я 
ги

по
то

ни
я)

, о
са

нк
и 

и 
дв

иг
ат

ел
ьн

ы
м

и 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
м

и 
с 

ко
рк

ов
ы

м
и 

на
ру

ш
ен

ия
м

и 
зр

ен
ия

. А
но

м
ал

ии
  

в 
не

вр
ол

ог
ич

ес
ко

м
 с

та
ту

се
 ч

ас
то

 п
ро

яв
ля

ю
тс

я 
до

 н
ач

ал
а 

пр
ис

ту
по

в,
 н

о 
и

х 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 с

ло
ж

но
 р

ас
по

зн
ат

ь 
из

-з
а 

оч
ен

ь 
ра

нн
ег

о 
де

бю
та

 (
м

ож
ет

 б
ы

ть
 п

ол
ез

ны
м

 п
ро

см
от

р 
ра

нн
и

х 
ви

де
оз

ап
ис

ей
 с

 р
еб

ен
ко

м
).

 Б
ол

ьш
ин

ст
во

 д
ет

ей
 и

м
ею

т 
ум

ер
ен

ны
е 

и
ли

 в
ы

ра
ж

ен
ны

е 
на

ру
ш

ен
ия

 р
аз

ви
ти

я.
 С

ем
ья

, б
ер

ем
ен

но
ст

ь 
и 

ис
то

ри
я 

ро
ж

де
ни

я 
об

ы
чн

о 
но

рм
ал

ьн
ы

. Р
аз

м
ер

 г
ол

ов
ы

 в
ар

ьи
ру

ет
 в

 з
ав

ис
им

ос
ти

 о
т 

эт
ио

ло
ги

и,
 н

о 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 н

ор
м

ал
ьн

ы
м

 п
ри

 р
ож

де
ни

и

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

П
ри

ст
уп

ы
 о

бы
чн

о 
ус

то
йч

ив
ы

 к
 м

ед
ик

ам
ен

то
зн

ой
 т

ер
ап

ии
, е

сл
и 

не
 в

ы
яв

ле
ны

 м
ет

аб
ол

ич
ес

ки
е 

ил
и 

ге
не

ти
че

ск
ие

 м
иш

ен
и 

д
ля

 п
ре

ци
зи

он
но

й 
те

ра
пи

и 
ил

и 
ст

ру
кт

ур
ны

е 
ан

ом
ал

ии
, п

од
да

ю
щ

ие
ся

 х
ир

ур
ги

че
ск

ом
у 

ле
че

ни
ю

. Н
ап

ри
м

ер
, у

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 п
ат

ог
ен

ны
м

и 
ва

ри
ан

та
м

и 
ге

но
в 

S
C

N
2A

 и
ли

 S
C

N
8A

 н
аб

лю
да

ет
ся

 о
тв

ет
 н

а 
аг

ен
ты

 н
ат

ри
ев

ы
х 

ка
на

ло
в,

 ч
ас

то
 в

 в
ы

со
ки

х 
до

за
х.

 E
ID

EE
, н

ез
ав

ис
им

о 
от

 т
ог

о,
 п

ри
су

тс
тв

ую
т 

ли
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
сп

аз
м

ы
, м

ож
ет

 р
аз

ви
ть

ся
 в

 IE
S

S 
с 

по
да

вл
ен

ие
м

 в
сп

ы
ш

ек
 и

ли
 м

но
го

оч
аг

ов
ы

м
и 

на
ру

ш
ен

ия
м

и 
на

 Э
Э

Г,
 к

от
ор

ы
е 

в 
не

ко
то

ры
х 

сл
уч

ая
х 

пе
ре

хо
д

ят
 в

 п
ат

те
рн

 г
ип

са
ри

тм
ии

. У
 о

че
нь

 м
ал

ен
ьк

их
 н

ов
ор

ож
де

нн
ы

х 
и 

м
ла

де
нц

ев
 с

те
пе

нь
 л

ю
бо

го
 н

ар
уш

ен
ия

 р
аз

ви
ти

я 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 т

ру
дн

о 
оц

ен
ит

ь,
 о

дн
ак

о 
по

чт
и 

вс
е 

м
ла

де
нц

ы
 с

 E
ID

EE
 б

уд
ут

 и
м

ет
ь 

ум
ер

ен
ну

ю
 и

ли
 г

лу
бо

ку
ю

 у
м

ст
ве

нн
ую

 о
тс

та
ло

ст
ь.

 И
ск

лю
че

ни
е 

со
ст

ав
ля

ю
т 

не
ко

то
ры

е 
ли

ца
  

с 
ра

нн
им

 э
ф

ф
ек

ти
вн

ы
м

 л
еч

ен
ие

м
 о

сн
ов

но
й 

эт
ио

ло
ги

и,
 к

ак
 э

то
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 в

 с
лу

ча
е 

пи
ри

до
кс

ин
-з

ав
ис

им
ой

 э
пи

ле
пс

ии
 и

ли
 д

еф
иц

ит
а 

пи
ри

до
кс

(а
м

и)
ин

-5
'-

ф
ос

ф
ат

а.
М

ла
де

нц
ы

 с
 E

ID
EE

 ч
ас

то
 и

м
ею

т 
со

пу
тс

тв
ую

щ
ие

 д
ви

га
те

ль
ны

е 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
, в

кл
ю

ча
я 

м
ио

кл
он

ус
, х

ор
ею

, д
ис

то
ни

ю
 и

 т
ре

м
ор

. О
ни

 м
ог

ут
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 д

о 
на

ча
ла

 п
ри

ст
уп

а,
 н

а 
ра

нн
ей

 с
та

ди
и 

ра
зв

ит
ия

 с
ин

др
ом

а 
ил

и 
ра

зв
ив

ат
ьс

я 
со

 в
ре

м
ен

ем
. Д

иф
ф

ер
ен

ци
ац

ия
 п

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ы
х 

дв
иг

ат
ел

ьн
ы

х 
ра

сс
тр

ой
ст

в 
от

 с
уд

ор
ож

ны
х 

пр
ис

ту
по

в 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 

сл
ож

но
й 

за
да

че
й,

 о
со

бе
нн

о 
в 

ко
нт

ек
ст

е 
тя

ж
ел

ы
х 

м
еж

пр
ис

ту
пн

ы
х 

на
ру

ш
ен

ий
 н

а 
Э

Э
Г.

 В
 т

ак
их

 с
лу

ча
ях

 д
ля

 п
од

тв
ер

ж
де

ни
я 

ти
па

 п
ар

ок
си

зм
а 

сл
ед

уе
т 

ра
сс

м
от

ре
ть

 в
оз

м
ож

но
ст

ь 
пр

ов
ед

ен
ия

 д
ли

те
ль

но
й 

ви
де

о-
Э

Э
Г 

с 
за

пи
сь

ю
 о

тв
ед

ен
ий

 Э
М

Г.
С

оп
ут

ст
ву

ю
щ

ие
 з

аб
ол

ев
ан

ия
, с

вя
за

нн
ы

е 
с 

об
щ

им
 н

ев
ро

ло
ги

че
ск

им
 д

еф
иц

ит
ом

, в
кл

ю
ча

я 
ко

рк
ов

ы
е 

на
ру

ш
ен

ия
 з

ре
ни

я,
 д

ви
га

те
ль

ны
е 

на
ру

ш
ен

ия
, о

рт
оп

ед
ич

ес
ки

е 
пр

об
ле

м
ы

, 
по

ве
де

нч
ес

ки
е 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

, т
ру

дн
ос

ти
 с

 к
ор

м
ле

ни
ем

, а
 т

ак
ж

е 
ра

нн
ю

ю
 и

 п
ов

ы
ш

ен
ну

ю
 с

м
ер

тн
ос

ть
, и

м
ею

т 
до

ка
за

нн
ую

 с
вя

зь
 с

 д
ан

ны
м

 с
ин

др
ом

ом

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Д
ля

 д
иа

гн
ос

ти
ки

 E
ID

EE
 т

ре
бу

ет
ся

 н
ал

ич
ие

 о
дн

ог
о 

ил
и 

не
ск

ол
ьк

их
 и

з 
сл

ед
ую

щ
их

 т
ип

ов
 п

ри
ст

уп
ов

:
– 

то
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и;

– 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
;

– 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ие

 с
па

зм
ы

;
– 

по
сл

ед
ов

ат
ел

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
, к

от
ор

ы
е 

м
ог

ут
 в

кл
ю

ча
ть

 т
он

ич
ес

ки
е,

 к
ло

ни
че

ск
ие

 и
/и

ли
 в

ег
ет

ат
ив

ны
е 

ко
м

по
не

нт
ы

, а
 т

ак
ж

е 
ав

то
м

ат
из

м
ы

 б
ез

 к
ак

ог
о-

ли
бо

 о
дн

ог
о 

пр
ео

бл
ад

аю
щ

ег
о 

ти
па

 
пр

ис
ту

па
.

То
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

 ч
ас

ты
, м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 и

зо
ли

ро
ва

нн
о 

ил
и 

кл
ас

те
ра

м
и 

по
 1

0–
20

 в
 д

ен
ь.

 Е
сл

и 
он

и 
во

зн
ик

аю
т 

кл
ас

те
ра

м
и,

 о
тл

ич
ит

ел
ьн

ы
е 

пр
из

на
ки

 о
т 

сп
аз

м
ов

 с
ле

ду
ю

щ
ие

: 
– 

то
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

 о
бы

чн
о 

во
зн

ик
аю

т 
не

за
ви

си
м

о 
от

 ц
ик

ла
 с

на
, в

 о
тл

ич
ие

 о
т 

эп
ил

еп
ти

че
ск

их
 с

па
зм

ов
, к

от
ор

ы
е 

ча
ст

о 
по

яв
ля

ю
тс

я 
пр

и 
пр

об
уж

де
ни

и;
 

– 
то

ни
че

ск
ие

 п
ри

ст
уп

ы
 д

ля
тс

я 
до

ль
ш

е,
 ч

ем
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
сп

аз
м

ы
, к

от
ор

ы
е 

дл
ят

ся
 <

3 
с.

 Т
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

 в
 н

ео
на

та
ль

но
м

 п
ер

ио
де

 н
ос

ят
 о

ча
го

вы
й 

ил
и 

ас
им

м
ет

ри
чн

ы
й 

ха
ра

кт
ер

.
Ф

ок
ал

ьн
ы

й 
ил

и 
м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
й 

м
ио

кл
он

ус
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 п

ре
об

ла
да

ю
щ

им
 т

ип
ом

 п
ри

ст
уп

а.
 Ч

ас
то

та
 м

ио
кл

он
ус

а 
ва

рь
ир

уе
т 

от
 с

лу
ча

йн
ой

 д
о 

по
чт

и 
не

пр
ер

ы
вн

ой
. М

ио
кл

он
ус

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 
бе

сп
ор

яд
оч

ны
м

 и
ли

 м
ас

си
вн

ы
м

 и
 д

ву
ст

ор
он

ни
м

. Н
еу

ст
ой

чи
вы

й 
м

ио
кл

он
ус

 я
вл

яе
тс

я 
ас

ин
хр

он
ны

м
, а

си
м

м
ет

ри
чн

ы
м

 и
 с

лу
ча

йн
ы

м
. О

н 
м

ож
ет

 в
оз

ни
кн

ут
ь 

на
 л

иц
е 

ил
и 

ко
не

чн
ос

тя
х 

ли
бо

 б
ы

ть
 

ог
ра

ни
че

н 
то

ль
ко

 б
ро

вь
ю

, г
уб

ой
 и

ли
 п

ал
ьц

ем
. В

оз
ни

ка
ет

 к
ак

 в
о 

вр
ем

я 
бо

др
ст

во
ва

ни
я,

 т
ак

 и
 в

о 
сн

е.
 Н

еу
ст

ой
чи

вы
й 

м
ио

кл
он

ус
 ч

ащ
е 

св
яз

ан
 с

 м
ет

аб
ол

ич
ес

ко
й 

эт
ио

ло
ги

ей
.

У 
не

ко
то

ры
х 

бо
ль

ны
х 

во
зн

ик
аю

т 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ие

 с
па

зм
ы

, ч
ащ

е 
по

сл
е 

1-
го

 м
ес

яц
а 

ж
из

ни
, о

бы
чн

о 
кл

ас
те

ра
м

и,
 ч

ас
то

 п
ри

 п
ро

бу
ж

де
ни

и.
П

ос
ле

до
ва

те
ль

ны
е 

пр
ис

ту
пы

 х
ар

ак
те

ри
зу

ю
тс

я 
не

ск
ол

ьк
им

и 
су

до
ро

га
м

и,
 в

оз
ни

ка
ю

щ
им

и 
по

сл
ед

ов
ат

ел
ьн

о 
во

 в
ре

м
я 

пр
ис

ту
па

. Н
ап

ри
м

ер
, о

н 
м

ож
ет

 н
ач

ин
ат

ьс
я 

с 
ф

ок
ал

ьн
ы

х 
то

ни
че

ск
их

 
су

до
ро

г, 
за

 к
от

ор
ы

м
и 

сл
ед

ую
т 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

, а
 з

ат
ем

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

сп
аз

м
ы

 б
ез

 п
ре

об
ла

да
ни

я 
ка

ко
го

-л
иб

о 
ти

па
. В

 д
оп

ол
не

ни
е 

к 
вы

ш
еп

ер
еч

ис
ле

нн
ы

м
 т

ип
ам

 м
ог

ут
 

та
кж

е 
во

зн
ик

ат
ь 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

м
от

ор
ны

е 
пр

ис
ту

пы

П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 н
ео

н
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
и

од
е 

и
 м

ла
де

н
че

ст
ве

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

И
нт

ер
ик

та
ль

ны
й 

ф
он

: п
ат

ол
ог

ич
ес

ки
й,

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 п
ат

те
рн

ы
 «

вс
пы

ш
ка

–п
од

ав
ле

ни
е»

, м
ул

ьт
иф

ок
ал

ьн
ы

е 
сп

ай
ки

/с
па

йк
-в

ол
ны

/о
ст

ры
е 

во
лн

ы
 с

 з
ам

ед
ле

ни
ем

 и
ли

 б
ез

 н
ег

о,
 

пр
ер

ы
ви

ст
ое

 и
/и

ли
 д

иф
ф

уз
но

е 
за

м
ед

ле
ни

е.
 А

но
м

ал
ии

 ф
он

ов
ой

 р
ит

м
ик

и 
м

ог
ут

 б
ы

ть
 с

ку
дн

ы
м

и 
на

 о
че

нь
 р

ан
не

м
 э

та
пе

, н
о 

бы
ст

ро
 н

ар
ас

та
ю

т 
с 

ув
ел

ич
ен

ие
м

 ч
ас

то
ты

 п
ри

ст
уп

ов
. 

П
ат

те
рн

 «
вс

пы
ш

ка
–п

од
ав

ле
ни

е»
 с

ос
то

ит
 и

з 
вы

со
ко

ам
пл

ит
уд

ны
х 

вс
пы

ш
ек

 (
15

0–
30

0 
м

кВ
) 

см
еш

ан
ны

х 
пи

ко
в,

 а
 т

ак
ж

е 
ос

тр
ы

х 
и 

м
ед

ле
нн

ы
х 

во
лн

 п
ро

до
лж

ит
ел

ьн
ос

ть
ю

 1
–5

 с
, 

че
ре

ду
ю

щ
их

ся
 с

 п
ер

ио
да

м
и 

вы
ра

ж
ен

но
го

 п
од

ав
ле

ни
я 

(<
5 

м
кВ

) 
пр

од
ол

ж
ит

ел
ьн

ос
ть

ю
 3

–1
0 

с,
 о

дн
ак

о 
на

 п
ро

до
лж

ит
ел

ьн
ос

ть
 м

ог
ут

 в
ли

ят
ь 

ис
по

ль
зу

ем
ы

е 
ле

ка
рс

тв
ен

ны
е 

ср
ед

ст
ва

. 
О

бы
чн

о 
на

бл
ю

да
ет

ся
 к

ак
 п

ри
 б

од
рс

тв
ов

ан
ии

, т
ак

 и
 в

о 
сн

е 
и 

не
 р

еа
ги

ру
ет

 н
а 

ст
им

ул
яц

ию
. П

ат
те

рн
 «

вс
пы

ш
ка

–п
од

ав
ле

ни
е»

 о
бы

чн
о 

би
ла

те
ра

ль
ны

й,
 н

о 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 

ас
им

м
ет

ри
чн

ы
м

, а
си

нх
ро

нн
ы

м
 и

ли
 д

аж
е 

од
но

ст
ор

он
ни

м
. И

но
гд

а 
м

ож
но

 у
ви

де
ть

 с
лу

ча
йн

ое
 о

ча
го

во
е 

за
ту

ха
ни

е.
 У

 н
ек

от
ор

ы
х 

де
те

й 
ан

ом
ал

ьн
ая

 ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

на
 Э

Э
Г 

м
ож

ет
 н

аб
лю

да
ть

ся
 д

о 
пр

ис
ту

по
в,

 п
ри

 э
то

м
 п

ат
те

рн
 «

вс
пы

ш
ка

–п
од

ав
ле

ни
е»

 с
та

но
ви

тс
я 

оч
ев

ид
ны

м
 т

ол
ьк

о 
по

сл
е 

пр
ис

ту
па

. П
ат

те
рн

 «
вс

пы
ш

ка
–п

од
ав

ле
ни

е»
 м

ож
ет

 и
сч

ез
ну

ть
  

с 
во

зр
ас

то
м

, н
о 

Э
Э

Г 
не

 в
ер

не
тс

я 
к 

но
рм

е.
 У

 м
ла

де
нц

ев
, у

 к
от

ор
ы

х 
ра

зв
ив

ае
тс

я 
IE

S
S

, с
 в

оз
ра

ст
ом

 м
ож

ет
 п

оя
ви

ть
ся

 г
ип

са
ри

тм
ия

. Е
сл

и 
пр

ич
ин

а 
по

дд
ае

тс
я 

ле
че

ни
ю

 
(м

ет
аб

ол
ич

ес
ки

е 
ил

и 
ст

ру
кт

ур
ны

е 
по

ра
ж

ен
ия

, п
од

да
ю

щ
ие

ся
 х

ир
ур

ги
че

ск
ом

у 
вм

еш
ат

ел
ьс

тв
у)

, Э
Э

Г 
м

ож
ет

 у
лу

чш
ит

ьс
я 

ил
и 

да
ж

е 
но

рм
ал

из
ов

ат
ьс

я.
И

кт
ал

ьн
ая

 Э
Э

Г:
 к

ар
ти

на
 з

ав
ис

ит
 о

т 
ти

па
 п

ри
ст

уп
а.

 В
 н

ео
на

та
ль

но
м

 п
ер

ио
де

 и
кт

ал
ьн

ы
е 

па
тт

ер
ны

 –
 о

ча
го

вы
е 

ил
и 

ас
им

м
ет

ри
чн

ы
е.

 П
ри

 т
он

ич
ес

ки
х 

пр
ис

ту
па

х 
па

тт
ер

н 
«в

сп
ы

ш
ка

–
по

да
вл

ен
ие

» 
ос

ла
бе

ва
ет

 с
 п

оя
вл

ен
ие

м
 н

из
ко

ам
пл

ит
уд

но
й 

вы
со

ко
ча

ст
от

но
й 

ак
ти

вн
ос

ти
. М

ио
кл

он
ус

 м
ож

ет
 и

м
ет

ь 
ко

рр
ел

яц
ию

 с
о 

сп
ай

ка
м

и,
 о

ст
ры

м
и 

во
лн

ам
и.

  
Б

ес
по

ря
до

чн
ы

й/
ф

ра
гм

ен
та

рн
ы

й 
м

ио
кл

он
ус

 м
ож

ет
 н

е 
им

ет
ь 

ик
та

ль
но

го
 к

ор
ре

ля
та

. Ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 с
вя

за
ны

 с
 ф

ок
ал

ьн
ы

м
 и

кт
ал

ьн
ы

м
 р

ек
ру

ти
нг

ов
ы

м
 р

ит
м

ом
. И

кт
ал

ьн
ы

й 
па

тт
ер

н 
по

сл
ед

ов
ат

ел
ьн

ог
о 

пр
ис

ту
па

 б
уд

ет
 м

ен
ят

ьс
я 

в 
те

че
ни

е 
вс

ег
о 

пр
ис

ту
па

 п
о 

м
ер

е 
из

м
ен

ен
ия

 к
ли

ни
че

ск
их

 п
ро

яв
ле

ни
й.

 Э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

сп
аз

м
ы

 с
оп

ро
во

ж
да

ю
тс

я 
вы

со
ко

ам
пл

ит
уд

ны
м

и 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
м

и 
ил

и 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

ос
тр

ы
м

и 
ил

и 
м

ед
ле

нн
ы

м
и 

во
лн

ам
и 

с 
по

сл
ед

ую
щ

ей
 н

из
ко

ам
пл

ит
уд

но
й 

бы
ст

ро
й 

ак
ти

вн
ос

ть
ю

 и
 з

ат
ух

ан
ие

м
. К

ро
м

е 
то

го
, и

кт
ал

ьн
ы

е 
па

тт
ер

ны
 Э

Э
Г 

м
ог

ут
 н

аб
лю

да
ть

ся
 к

ак
 в

м
ес

те
 с

 к
ли

ни
че

ск
им

и 
су

до
ро

га
м

и,
 т

ак
 и

 б
ез

 н
их

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии

С
тр

ук
ту

рн
ы

е 
ан

ом
ал

ии
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
 я

вл
яю

тс
я 

ос
но

вн
ой

 и
 ч

ас
то

й 
пр

ич
ин

ой
 E

ID
EE

, и
 и

х 
сл

ед
уе

т 
ис

ка
ть

 у
 в

се
х 

па
ци

ен
то

в.
 Е

сл
и 

су
до

ро
ги

 у
ст

ой
чи

вы
  

к 
ле

ка
рс

тв
ен

ны
м

 п
ре

па
ра

та
м

 и
 о

ча
го

вы
е 

пр
из

на
ки

 в
ы

ра
ж

ен
ы

, с
ле

ду
ет

 р
ас

см
от

ре
ть

 д
оп

ол
ни

те
ль

ны
е 

м
ет

од
ы

 в
из

уа
ли

за
ци

и,
 ч

то
бы

 и
ск

лю
чи

ть
 х

ир
ур

ги
че

ск
и 

из
ле

чи
м

ое
 

ст
ру

кт
ур

но
е 

по
ра

ж
ен

ие
. Д

ля
 о

пр
ед

ел
ен

ны
х 

ге
не

ти
че

ск
их

 э
ти

ол
ог

ий
 в

из
уа

ли
за

ци
я 

ча
ст

о 
из

на
ча

ль
но

 б
ез

 о
со

бе
нн

ос
те

й 
ил

и 
м

ож
ет

 п
ок

аз
ат

ь 
ум

ен
ьш

ен
ны

й 
об

ъе
м

 м
оз

га
 л

иб
о 

пр
из

на
ки

 г
ип

о-
/д

ис
м

ие
ли

ни
за

ци
и 

бе
ло

го
 в

ещ
ес

тв
а.

 С
о 

вр
ем

ен
ем

 м
ож

ет
 р

аз
ви

ть
ся

 ц
ер

еб
ра

ль
на

я 
ат

ро
ф

ия

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

  
ис

сл
ед

ов
ан

ий

С
ле

ду
ет

 р
ас

см
от

ре
ть

 с
ле

ду
ю

щ
ие

 и
сс

ле
до

ва
ни

я:
– 

хр
ом

ос
ом

ны
й 

м
ик

ро
м

ат
ри

чн
ы

й 
ан

ал
из

, к
ар

ио
ти

пи
ро

ва
ни

е 
(н

ап
ри

м
ер

, к
ол

ьц
ев

ая
 х

ро
м

ос
ом

а 
14

);
– 

па
не

ль
 г

ен
ов

, п
ол

но
эк

зо
м

но
е 

ил
и 

по
лн

ог
ен

ом
но

е 
се

кв
ен

ир
ов

ан
ие

 –
 д

ля
 л

уч
ш

ег
о 

ка
че

ст
ва

 и
то

го
во

го
 о

тч
ет

а 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 п

ол
ез

но
 в

ы
де

ли
ть

 ф
ен

от
ип

ич
ес

ки
е 

пр
из

на
ки

, 
со

от
ве

тс
тв

ую
щ

ие
 к

он
кр

ет
ны

м
 г

ен
ам

, е
сл

и 
он

и 
пр

ис
ут

ст
ву

ю
т 

(с
м

. н
иж

е)
.

П
ат

ог
ен

ны
е 

ва
ри

ан
ты

 г
ен

ов
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 и

де
нт

иф
иц

ир
ов

ан
ы

 б
ол

ее
 ч

ем
 у

 п
ол

ов
ин

ы
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 E

ID
EE

.
Ти

п(
ы

) 
пр

ис
ту

по
в 

и 
Э

Э
Г 

с 
др

уг
им

и 
ф

ен
от

ип
ич

ес
ки

м
и 

пр
из

на
ка

м
и 

м
ог

ут
 п

ре
дс

ка
за

ть
 г

ен
от

ип
:

– 
П

ат
ог

ен
ны

е 
ва

ри
ан

ты
 K

C
N

Q
2-

D
EE

 с
вя

за
ны

 с
 п

ос
ле

до
ва

те
ль

ны
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и 
(в

 о
сн

ов
но

м
 с

 т
он

ич
ес

ки
м

 к
ом

по
не

нт
ом

, н
о 

та
кж

е 
и 

с 
кл

он
ич

ес
ки

м
и,

 т
он

ич
ес

ки
м

и,
 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

и,
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

м
и 

сп
аз

м
ам

и 
ил

и 
ве

ге
та

ти
вн

ы
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и)
 (с

м
. р

аз
де

л 
ни

ж
е)

. Э
то

т 
ва

ри
ан

т 
та

кж
е 

на
бл

ю
да

ет
ся

 п
ри

 и
ск

лю
чи

те
ль

но
 т

он
ич

ес
ки

х 
пр

ис
ту

па
х,

 
св

яз
ан

ны
х 

с 
па

тт
ер

на
м

и 
«в

сп
ы

ш
ка

–п
од

ав
ле

ни
е»

 и
ли

 м
ул

ьт
иф

ок
ал

ьн
ой

 п
ат

ол
ог

ич
ес

ко
й 

ак
ти

вн
ос

ть
ю

 н
а 

Э
Э

Г.
 С

ем
ей

ны
й 

ан
ам

не
з 

м
ож

ет
 в

кл
ю

ча
ть

 б
ол

ьн
ы

х 
с 

са
м

ок
уп

ир
ую

щ
ей

ся
 

се
м

ей
но

й 
м

ла
де

нч
ес

ко
й 

эп
ил

еп
си

ей
– 

П
ат

ог
ен

ны
е 

ва
ри

ан
ты

 S
C

N
2A

-D
EE

 м
ог

ут
 в

кл
ю

ча
ть

 п
ос

ле
до

ва
те

ль
ны

е 
пр

ис
ту

пы
 с

 п
ре

им
ущ

ес
тв

ен
но

 т
он

ич
ес

ки
м

и 
и 

ве
ге

та
ти

вн
ы

м
и 

ко
м

по
не

нт
ам

и
– 

П
ат

ог
ен

ны
е 

ва
ри

ан
ты

 S
C

N
8A

-D
EE

 с
вя

за
ны

 с
 ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

пр
ис

ту
па

м
и

– 
П

ат
ог

ен
ны

е 
ва

ри
ан

ты
 S

TX
B

P1
-D

EE
 с

вя
за

ны
 с

 а
си

м
м

ет
ри

чн
ы

м
и 

то
ни

че
ск

им
и 

ил
и 

по
сл

ед
ов

ат
ел

ьн
ы

м
и 

пр
ис

ту
па

м
и 

(т
он

ич
ес

ки
е,

 в
ег

ет
ат

ив
ны

е,
 к

ло
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и 

 
и 

эп
ил

еп
ти

че
ск

ие
 с

па
зм

ы
)

– 
C

D
KL

5-
D

EE
 с

вя
за

на
 с

 т
он

ич
ес

ки
м

и 
су

до
ро

га
м

и.
 П

ос
ле

до
ва

те
ль

ны
е 

пр
ис

ту
пы

 о
бы

чн
о 

по
вт

ор
яю

тс
я 

с 
ф

ен
от

ип
ом

 «
ги

пе
рк

ин
ет

ич
ес

ки
е-

то
ни

че
ск

ие
 с

па
зм

ы
»

– 
П

ат
ог

ен
ны

е 
ва

ри
ан

ты
 K

C
N

T1
-D

EE
 м

ог
ут

 п
ро

яв
ля

ть
ся

 ф
ок

ал
ьн

ы
м

и 
то

ни
че

ск
им

и 
су

до
ро

га
м

и 
с 

ве
ге

та
ти

вн
ы

м
и 

си
м

пт
ом

ам
и

– 
П

ат
ог

ен
ны

е 
ва

ри
ан

ты
 U

BA
5-

D
EE

 м
ог

ут
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 п

ре
им

ущ
ес

тв
ен

но
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

м
и 

су
до

ро
га

м
и

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

С
ле

ду
ет

 р
ас

см
от

ре
ть

 в
оз

м
ож

но
ст

ь 
пр

ов
ед

ен
ия

 м
ет

аб
ол

ич
ес

ки
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

, о
со

бе
нн

о 
ес

ли
 я

вн
ы

е 
ст

ру
кт

ур
ны

е 
ан

ом
ал

ии
 н

е 
ви

зу
ал

из
ир

ую
тс

я.
 К

ро
м

е 
то

го
, е

сл
и 

не
йр

ов
из

уа
ли

за
ци

я 
ил

и 
ос

об
ен

но
ст

и 
на

 Э
Э

Г 
ук

аз
ы

ва
ю

т 
на

 в
оз

м
ож

ну
ю

 с
пе

ци
ф

ич
ес

ку
ю

 м
ет

аб
ол

ич
ес

ку
ю

 э
ти

ол
ог

ию
, н

ео
бх

од
им

о 
не

йр
ом

ет
аб

ол
ич

ес
ко

е 
ис

сл
ед

ов
ан

ие
, в

 т
.ч

. 
оц

ен
ка

 о
рг

ан
ич

ес
ки

х 
ки

сл
от

 и
 а

м
ин

ок
ис

ло
т 

в 
м

оч
е:

 s
-с

ул
ьф

оц
ис

те
ин

, а
ль

ф
а-

ам
ин

оа
ди

пи
но

вы
й 

по
лу

ал
ьд

ег
ид

, и
сс

ле
до

ва
ни

е 
ам

ин
ок

ис
ло

т 
пл

аз
м

ы
, л

ак
та

та
, м

оч
ев

ой
 к

ис
ло

ты
, 

м
ед

и/
це

ру
ло

пл
аз

м
ин

а,
 а

м
м

иа
ка

, п
ро

ф
ил

я 
ац

ил
ка

рн
ит

ин
а,

 и
зо

эл
ек

тр
ич

ес
ко

е 
ф

ок
ус

ир
ов

ан
ие

 т
ра

нс
ф

ер
ри

на
, ж

ир
ны

х 
ки

сл
от

 с
 о

че
нь

 д
ли

нн
ой

 ц
еп

ью
 г

лю
ко

зы
, л

ак
та

та
, п

ир
ув

ат
а,

 
ам

ин
ок

ис
ло

т 
и 

не
йр

от
ра

нс
м

ит
те

ро
а 

в 
С

М
Ж

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

С
пр

ов
оц

ир
ов

ан
ны

е 
пр

ис
ту

пы
, с

вя
за

нн
ы

е 
с 

ги
по

кс
ич

ес
ки

-и
ш

ем
ич

ес
ко

й 
эн

це
ф

ал
оп

ат
ие

й,
 и

нф
ек

ци
ей

, о
ст

ры
м

 о
бр

ат
им

ы
м

 н
ар

уш
ен

ие
м

 о
бм

ен
а 

ве
щ

ес
тв

, и
нс

ул
ьт

ом
 и

ли
 

вн
ут

ри
че

ре
пн
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ля

ет
 3

0 
сл

уч
ае

в 
на

 1
00

 т
ы

с.
 ж

ив
ор

ож
де

нн
ы

х,
 п

ри
 э

то
м

 н
ек

от
ор

ы
е 

ис
сл

ед
ов

ан
ия

 у
ка

зы
ва

ю
т 

на
 б

ол
ее

 в
ы

со
ки

е 
по

ка
за

те
ли

 з
аб

ол
ев

ае
м

ос
ти

 
в 

бо
ле

е 
вы

со
ки

х 
ге

ог
ра

ф
ич

ес
ки

х 
ш

ир
от

ах
 (

Ш
ве

ци
я,

 Ф
ин

ля
нд

ия
, Д

ан
ия

).
 Н

а 
IE

S
S 

пр
их

од
ит

ся
 1

0%
 э

пи
ле

пс
ий

, н
ач

ин
аю

щ
их

ся
  

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
36

 м
ес

. Б
ол

ею
т 

пр
ед

ст
ав

ит
ел

и 
об

ои
х 

по
ло

в,
 ч

ащ
е 

ли
ца

 м
уж

ск
ог

о 
по

ла

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

IE
S

S 
на

чи
на

ет
ся

 м
еж

ду
 3

-м
 и

 1
2-

м
 м

ес
яц

ам
и 

ж
из

ни
 с

 д
иа

па
зо

но
м

 о
т 

1 
до

 2
4 

м
ес

. Е
сл

и 
на

ча
ло

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 в
оз

ни
кл

о 
до

 3
 м

ес
, с

ле
ду

ет
 р

ас
см

от
ре

ть
 д

ру
ги

е 
эн

це
ф

ал
оп

ат
ии

  
с 

ра
нн

им
 н

ач
ал

ом
 и

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

эн
це

ф
ал

оп
ат

ии
. Д

о 
де

бю
та

 IE
S

S 
ра

зв
ит

ие
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 н

ор
м

ал
ьн

ы
м

, н
о 

ча
ст

о 
в 

ан
ам

не
зе

 п
ре

дш
ес

тв
уе

т 
яв

но
е 

ил
и 

пр
ед

по
ла

га
ем

ое
 

ан
ом

ал
ьн

ое
 р

аз
ви

ти
е.

 З
ам

ед
ле

ни
е 

ра
зв

ит
ия

, о
ст

ан
ов

ка
 и

ли
 р

ег
ре

сс
 н

аб
лю

да
ю

тс
я 

с 
на

ча
ло

м
 с

па
зм

ов
, х

от
я 

он
и 

м
ог

ут
 б

ы
ть

 н
ез

ам
ет

ны
 в

 с
ам

ом
 н

ач
ал

е 
за

бо
ле

ва
ни

я.
 Р

од
ит

ел
и 

м
ог

ут
 с

оо
бщ

ат
ь 

об
 и

зо
ли

ро
ва

нн
ом

 р
ег

ре
сс

е 
зр

ит
ел

ьн
ог

о 
вн

им
ан

ия
 и

ли
 и

зм
ен

ен
но

й 
со

ци
ал

ьн
ой

 р
еа

кц
ии

 в
 т

еч
ен

ие
 д

не
й 

ил
и 

не
де

ль
, п

ре
дш

ес
тв

ую
щ

их
 н

ач
ал

у 
сп

аз
м

ов
. Е

сл
и 

ра
зв

ит
ие

 в
ы

ш
ло

 н
а 

пл
ат

о,
 м

ож
ет

 н
ач

ат
ьс

я 
ре

гр
ес

с,
 е

сл
и 

на
бл

ю
да

лс
я 

ре
гр

ес
с 

– 
он

 м
ож

ет
 у

су
гу

би
ть

ся
 б

ез
 с

во
ев

ре
м

ен
но

го
 и

 э
ф

ф
ек

ти
вн

ог
о 

ле
че

ни
я.

 Х
от

я 
ра

зм
ер

 г
ол

ов
ы

 и
 о

бщ
ее

 
со

ст
оя

ни
е 

м
ог

ут
 б

ы
ть

 н
ор

м
ал

ьн
ы

м
и,

 т
щ

ат
ел

ьн
ое

 н
ев

ро
ло

ги
че

ск
ое

 о
бс

ле
до

ва
ни

е 
м

ож
ет

 д
ат

ь 
кл

ю
ч 

к 
по

ни
м

ан
ию

 э
ти

ол
ог

ии
. К

ро
м

е 
то

го
, в

аж
но

е 
зн

ач
ен

ие
 и

м
ею

т 
де

рм
ат

ол
ог

ич
ес

ки
й 

ос
м

от
р 

(н
а 

пр
ед

м
ет

 н
ал

ич
ия

 п
ри

зн
ак

ов
 к

ож
но

-н
ев

ро
ти

че
ск

ог
о 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

, с
оп

ут
ст

ву
ю

щ
ег

о 
ту

бе
ро

зн
ом

у 
ск

ле
ро

зу
),

 о
ф

та
ль

м
ол

ог
ич

ес
ко

е 
об

сл
ед

ов
ан

ие
  

и 
об

сл
ед

ов
ан

ие
 н

а 
на

ли
чи

е 
ди

см
ор

ф
ич

ес
ки

х 
пр

из
на

ко
в,

 п
ос

ко
ль

ку
 о

ни
 м

ог
ут

 у
ка

за
ть

 н
а 

ос
но

вн
ую

 п
ри

чи
ну

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

IE
S

S 
ча

ст
о 

ра
зв

ив
ае

тс
я 

в 
др

уг
ие

 т
ип

ы
 и

ли
 с

ин
др

ом
ы

 э
пи

ле
пс

ии
, о

со
бе

нн
о 

в 
си

нд
ро

м
 Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
ил

и 
ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

ны
е 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

эп
ил

еп
си

и.
 Х

от
я 

то
чн

ы
х 

да
нн

ы
х 

не
т,

 
бы

ло
 в

ы
ск

аз
ан

о 
пр

ед
по

ло
ж

ен
ие

, ч
то

 п
ри

м
ер

но
 у

 3
0%

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 IE
S

S 
м

ож
ет

 р
аз

ви
ть

ся
 с

ин
др

ом
 Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о.
 У

 н
ек

от
ор

ы
х 

м
ла

де
нц

ев
 з

аб
ол

ев
ан

ие
 м

ож
ет

 н
ач

ат
ьс

я 
 

с 
ф

ок
ал

ьн
ой

 э
пи

ле
пс

ии
, к

от
ор

ая
 э

во
лю

ци
он

ир
уе

т 
в 

IE
S

S
, а

 з
ат

ем
, п

о 
м

ер
е 

вз
ро

сл
ен

ия
 р

еб
ен

ка
 и

ли
 в

 о
тв

ет
 н

а 
те

ра
пи

ю
, п

ро
ис

хо
ди

т 
во

зв
ра

щ
ен

ие
 к

 ф
ок

ал
ьн

ой
 э

пи
ле

пс
ии

. В
 т

ак
их

 
сл

уч
ая

х 
на

 Э
Э

Г 
ча

ст
о 

вы
яв

ля
ю

тс
я 

оч
аг

ов
ы

е 
пр

из
на

ки
 и

 м
ож

ет
 о

тс
ут

ст
во

ва
ть

 т
ип

ич
на

я 
ги

пс
ар

ит
м

ия
. С

ос
ущ

ес
тв

ую
щ

ие
 ф

ок
ал

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
, а

си
м

м
ет

ри
чн

ы
е 

эп
ил

еп
ти

че
ск

ие
 

сп
аз

м
ы

 и
 п

ос
то

ян
ны

е 
оч

аг
ов

ы
е 

ос
об

ен
но

ст
и 

на
 Э

Э
Г 

та
кж

е 
до

лж
ны

 п
ов

ы
ш

ат
ь 

ве
ро

ят
но

ст
ь 

ст
ру

кт
ур

но
й 

ан
ом

ал
ии

 г
ол

ов
но

го
 м

оз
га

.
В 

ря
де

 с
лу

ча
ев

 м
ог

ут
 с

ох
ра

ня
ть

ся
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
сп

аз
м

ы
, о

со
бе

нн
о 

пр
и 

не
ко

то
ры

х 
ге

не
ти

че
ск

их
 и

ли
 с

тр
ук

ту
рн

ы
х 

эн
це

ф
ал

оп
ат

ия
х.

 У
 н

ек
от

ор
ы

х 
бо

ль
ны

х 
он

и 
пр

ох
од

ят
 п

ри
 

эф
ф

ек
ти

вн
ой

 т
ер

ап
ии

, и
 в

 п
ос

ле
ду

ю
щ

ем
 э

пи
ле

пс
ия

 н
е 

на
бл

ю
да

ет
ся

.
М

но
ги

е 
м

ла
де

нц
ы

 о
ст

аю
тс

я 
с 

вы
ра

ж
ен

но
й 

за
де

рж
ко

й 
ра

зв
ит

ия
, н

ез
ав

ис
им

о 
от

 и
сх

од
а 

су
до

ро
г. 

Тя
ж

ес
ть

 з
ад

ер
ж

ки
 р

аз
ви

ти
я 

св
яз

ан
а 

пр
еи

м
ущ

ес
тв

ен
но

  
с 

эт
ио

ло
ги

ей
 и

 с
во

ев
ре

м
ен

но
ст

ью
 л

еч
ен

ия
. П

ро
гн

оз
 б

ол
ее

 б
ла

го
пр

ия
те

н 
д

ля
 м

ла
де

нц
ев

 с
 п

ре
дш

ес
тв

ую
щ

им
 н

ор
м

ал
ьн

ы
м

 р
аз

ви
ти

ем
, н

еи
зв

ес
тн

ой
 п

ри
чи

но
й 

и 
бы

ст
ры

м
 н

ач
ал

ом
 

ле
че

ни
я,

 с
пе

ци
ф

ич
но

го
 д

ля
 д

ан
но

го
 с

ин
др

ом
а
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 н
ео

н
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
и

од
е 

и
 м

ла
де

н
че

ст
ве

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

сп
аз

м
ы

 я
вл

яю
тс

я 
об

яз
ат

ел
ьн

ы
м

и 
д

ля
 д

иа
гн

ос
ти

ки
 IE

S
S 

и 
со

ст
оя

т 
из

 к
ор

от
ки

х 
то

ни
че

ск
их

 с
ок

ра
щ

ен
ий

 а
кс

иа
ль

ны
х 

м
ы

ш
ц,

 к
аж

до
е 

из
 к

от
ор

ы
х 

об
ы

чн
о 

д
ли

тс
я 

<3
 с

. О
ни

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 с
ги

ба
те

ль
ны

м
и,

 р
аз

ги
ба

те
ль

ны
м

и 
ил

и 
см

еш
ан

ны
м

и.
 О

бы
чн

о 
во

зн
ик

аю
т 

се
ри

ям
и 

ил
и 

кл
ас

те
ра

м
и,

  
с 

ус
ил

ен
ие

м
 в

ы
ра

ж
ен

но
ст

и 
дв

иг
ат

ел
ьн

ы
х 

пр
оя

вл
ен

ий
 в

 к
ла

ст
ер

е,
 ч

ас
то

 в
 т

еч
ен

ие
 н

ес
ко

ль
ки

х 
м

ин
ут

 (
хо

тя
 к

ла
ст

ер
ы

 м
ог

ут
 д

ли
ть

ся
 3

0 
м

ин
 и

ли
 д

ол
ьш

е)
,  

и 
ча

ст
о 

на
бл

ю
да

ю
тс

я 
пр

и 
пр

об
уж

де
ни

и.
 М

ог
ут

 б
ы

ть
 с

им
м

ет
ри

чн
ы

м
и 

ил
и 

ас
им

м
ет

ри
чн

ы
м

и,
 а

 т
ак

ж
е 

не
зн

ач
ит

ел
ьн

ы
м

и,
 с

 н
ез

на
чи

те
ль

ны
м

и 
ки

вк
ам

и 
го

ло
вы

 и
ли

 д
ви

ж
ен

ия
м

и 
гл

аз
 л

иб
о 

по
дб

ор
од

ка
.

Ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 т
ак

ж
е 

м
ог

ут
 н

аб
лю

да
ть

ся
, в

оз
ни

ка
я 

у 
м

ла
де

нц
ев

 о
дн

ов
ре

м
ен

но
 с

о 
сп

аз
м

ам
и,

 о
со

бе
нн

о 
на

 ф
он

е 
ст

ру
кт

ур
но

й 
эт

ио
ло

ги
и,

 н
ап

ри
м

ер
 т

уб
ер

оз
но

го
 

ск
ле

ро
за

 и
ли

 ф
ок

ал
ьн

ой
 к

ор
ко

во
й 

ди
сп

ла
зи

и.
 Ф

ок
ал

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 н

ез
ав

ис
им

о 
от

 с
па

зм
ов

, а
 м

ог
ут

 п
ре

дш
ес

тв
ов

ат
ь,

 п
оя

вл
ят

ьс
я 

во
 в

ре
м

я 
ил

и 
сл

ед
ов

ат
ь 

за
 

гр
уп

по
й 

эп
ил

еп
ти

че
ск

их
 с

па
зм

ов
 и

 д
аж

е 
во

зн
ик

ат
ь 

на
 п

ро
тя

ж
ен

ии
 в

се
й 

се
ри

и 
эп

ил
еп

ти
че

ск
их

 с
па

зм
ов

. Т
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

 в
 н

ач
ал

е 
за

бо
ле

ва
ни

я 
не

ти
пи

чн
ы

 и
 д

ол
ж

ны
 

вы
зы

ва
ть

 п
од

оз
ре

ни
я 

в 
от

но
ш

ен
ии

 д
ру

го
й 

эв
ол

ю
ци

он
но

й 
и 

эп
ил

еп
ти

че
ск

ой
 э

нц
еф

ал
оп

ат
ии

 с
 р

ан
ни

м
 н

ач
ал

ом

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

В 
м

еж
пр

ис
ту

пн
ом

 п
ер

ио
де

 ч
ас

то
 н

аб
лю

да
ет

ся
 г

ип
са

ри
тм

ия
 (

ха
от

ич
ес

ка
я,

 с
 в

ы
со

ко
й 

ам
пл

ит
уд

ой
, ч

ре
зм

ер
но

е 
за

м
ед

ле
ни

е,
 м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
е 

эп
ил

еп
ти

ф
ор

м
ны

е 
ра

зр
яд

ы
),

  
и 

ве
ро

ят
но

ст
ь 

об
на

ру
ж

ен
ия

 в
ы

ш
е,

 е
сл

и 
он

а 
ре

ги
ст

ри
ру

ет
ся

 в
 ф

аз
у 

сн
а 

с 
не

бы
ст

ры
м

 д
ви

ж
ен

ие
м

 г
ла

з 
(N

-R
EM

).
 У

 н
ек

от
ор

ы
х 

м
ла

де
нц

ев
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 о

че
нь

 а
кт

ив
на

я 
м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ая
 э

пи
ле

пт
иф

ор
м

на
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 н

а 
Э

Э
Г 

бе
з 

ха
от

ич
ес

ко
го

 ф
он

а,
 т

ип
ич

но
го

 д
ля

 г
ип

са
ри

тм
ии

. П
ос

то
ян

ны
е 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

эп
ил

еп
ти

ф
ор

м
ны

е 
ра

зр
яд

ы
 и

ли
 

ф
ок

ал
ьн

ая
 б

ы
ст

ра
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 д

ол
ж

ны
 у

ка
зы

ва
ть

 н
а 

ос
но

вн
ую

 с
тр

ук
ту

рн
ую

 а
но

м
ал

ию
.  

В 
са

м
ом

 н
ач

ал
е 

за
бо

ле
ва

ни
я 

ил
и 

у 
де

те
й 

ст
ар

ш
ег

о 
во

зр
ас

та
 г

ип
са

ри
тм

ия
 т

ак
ж

е 
м

ож
ет

 о
тс

ут
ст

во
ва

ть
. К

ли
ни

ци
ст

ы
 н

е 
до

лж
ны

 о
тк

аз
ы

ва
ть

ся
 о

т 
ст

ан
да

рт
но

й 
те

ра
пи

и 
д

ля
 

де
те

й 
с 

IE
S

S
, у

 к
от

ор
ы

х 
не

т 
ги

пс
ар

ит
м

ии
.

И
кт

ал
ьн

ая
 з

ап
ис

ь 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ог

о 
сп

аз
м

а 
ха

ра
кт

ер
из

уе
тс

я 
вы

со
ко

ам
пл

ит
уд

но
й,

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
но

й,
 о

ст
ро

- 
ил

и 
м

ед
ле

нн
ов

ол
но

во
й 

ак
ти

вн
ос

ть
ю

, з
а 

ко
то

ро
й 

сл
ед

уе
т 

ни
зк

оа
м

пл
ит

уд
на

я,
 б

ы
ст

ра
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 (

м
ож

ет
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 в

 в
ид

е 
ко

ро
тк

ог
о 

эл
ек

тр
од

ек
ре

м
ен

та
).

 Г
ип

са
ри

тм
ия

 о
бы

чн
о 

ос
ла

бе
ва

ет
 и

ли
 п

ре
кр

ащ
ае

тс
я 

во
 в

ре
м

я 
се

ри
и 

эп
ил

еп
ти

че
ск

их
 с

па
зм

ов
. Э

М
Г 

по
м

ог
ае

т 
от

ли
чи

ть
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
сп

аз
м

ы
 о

т 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
и 

то
ни

че
ск

их
 п

ри
ст

уп
ов

. П
ат

те
рн

 «
вс

пы
ш

ка
–п

од
ав

ле
ни

е»
 у

ка
зы

ва
ет

 н
а 

EI
D

EE

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии

Н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ия
 н

ас
то

ят
ел

ьн
о 

ре
ко

м
ен

д
уе

тс
я 

д
ля

 в
ы

яс
не

ни
я 

эт
ио

ло
ги

и,
 п

ос
ко

ль
ку

 э
то

 м
ож

ет
 п

ов
ли

ят
ь 

на
 п

ри
ня

ти
е 

ре
ш

ен
ия

 о
 л

еч
ен

ии
. М

Р
Т 

го
ло

вн
ог

о 
м

оз
га

 н
е 

яв
ля

ет
ся

 
но

рм
ал

ьн
ой

 у
 1

/2
 –

 2
/3

 д
ет

ей
 с

 IE
S

S
, м

ог
ут

 в
из

уа
ли

зи
ро

ва
ть

ся
 к

ак
 п

ри
об

ре
те

нн
ы

е,
 т

ак
 и

 в
ро

ж
де

нн
ы

е 
по

ра
ж

ен
ия

, к
от

ор
ы

е 
яв

ля
ю

тс
я 

ф
ок

ал
ьн

ы
м

и,
 м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
м

и 
ил

и 
ди

ф
ф

уз
ны

м
и.

 Н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ия
 д

ол
ж

на
 б

ы
ть

 в
ы

по
лн

ен
а 

по
вт

ор
но

 п
ос

ле
 2

-л
ет

не
го

 в
оз

ра
ст

а,
 к

ог
да

 м
ие

ли
ни

за
ци

я,
 в

ер
оя

тн
о,

 з
ав

ер
ш

ен
а,

 е
сл

и 
ес

ть
 п

од
оз

ре
ни

е 
на

 о
ча

го
во

е 
ст

ру
кт

ур
но

е 
по

ра
ж

ен
ие

 и
ли

 у
 м

ла
де

нц
ев

 с
 р

еф
ра

кт
ер

ны
м

и 
ин

ф
ан

ти
ль

ны
м

и 
сп

аз
м

ам
и 

не
из

ве
ст

но
й 

эт
ио

ло
ги

и.
 Д

ля
 в

ы
яв

ле
ни

я 
то

нк
ой

 ф
ок

ал
ьн

ой
 к

ор
ко

во
й 

ди
сп

ла
зи

и 
м

ож
ет

 
по

тр
еб

ов
ат

ьс
я 

оп
ти

м
из

ир
ов

ан
на

я 
ви

зу
ал

из
ац

ия
  

и 
ан

ал
из

, а
 т

ак
ие

 м
ет

од
ы

, к
ак

 п
оз

ит
ро

нн
о-

эм
ис

си
он

на
я 

то
м

ог
ра

ф
ия

 с
 ф

то
рд

ез
ок

си
гл

ю
ко

зо
й 

ил
и 

ар
те

ри
ал

ьн
ая

 с
пи

но
ва

я 
м

ар
ки

ро
вк

а,
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 п

ол
ез

ны
 д

ля
 в

ы
яв

ле
ни

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

х 
ст

ру
кт

ур
ны

х 
ан

ом
ал

ий
 п

ри
 н

ал
ич

ии
 н

ор
м

ал
ьн

ой
 к

ар
ти

ны
 н

а 
М

Р
Т.

 Т
ак

их
 д

ет
ей

 с
ле

д
уе

т 
св

ое
вр

ем
ен

но
 н

ап
ра

вл
ят

ь 
на

 о
це

нк
у 

во
зм

ож
но

ст
и 

хи
ру

рг
ич

ес
ко

го
 л

еч
ен

ия
 

эп
ил

еп
си

и.
 К

ро
м

е 
то

го
, и

зм
ен

ен
ия

 н
а 

М
Р

Т 
м

ог
ут

 у
ка

зы
ва

ть
 н

а 
сп

ец
иф

ич
ес

ки
е 

м
ет

аб
ол

ич
ес

ки
е 

на
ру

ш
ен

ия

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

  
ис

сл
ед

ов
ан

ий

Ге
не

ти
че

ск
ие

 и
сс

ле
до

ва
ни

я 
сл

ед
уе

т 
ра

сс
м

от
ре

ть
, е

сл
и 

по
сл

е 
кл

ин
ич

ес
ко

го
 о

бс
ле

до
ва

ни
я 

и 
М

Р
Т 

эт
ио

ло
ги

я 
не

 о
бн

ар
уж

ен
а.

 К
ро

м
е 

то
го

, н
а 

ге
не

ти
че

ск
ое

 и
сс

ле
до

ва
ни

е 
сл

ед
уе

т 
на

пр
ав

ля
ть

 п
ац

ие
нт

ов
 с

о 
ст

ру
кт

ур
ны

м
и 

на
ру

ш
ен

ия
м

и 
го

ло
вн

ог
о 

м
оз

га
, о

 к
от

ор
ы

х 
из

ве
ст

но
, ч

то
 о

ни
 с

вя
за

ны
 с

 г
ен

ет
ик

ой
.

П
ат

ог
ен

ны
е 

ва
ри

ан
ты

 в
о 

м
но

ги
х 

ге
на

х 
св

яз
ан

ы
 с

 IE
S

S 
и 

ча
ст

о 
во

зн
ик

аю
т 

у 
ре

бе
нк

а 
de

 n
ov

o.
 Г

ен
ет

ич
ес

ка
я 

эт
ио

ло
ги

я 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 о

пр
ед

ел
ен

а 
в 

41
%

 с
лу

ча
ев

. Э
ти

ол
ог

ии
 

вк
лю

ча
ю

т 
тр

ис
ом

ию
 2

1-
й 

хр
ом

ос
ом

ы
, м

ут
ац

ии
 в

 г
ен

ах
 A

R
X,

 C
D

K
L5

, S
TX

B
P

1,
 IQ

S
EC

2,
 T

S
C1

, T
S

C
2 

и 
м

но
ги

е 
др

уг
ие

. Г
ен

ет
ич

ес
ка

я 
м

ут
ац

ия
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 у

на
сл

ед
ов

ан
а 

от
 р

од
ит

ел
я 

с 
ле

гк
им

и 
си

м
пт

ом
ам

и 
ил

и 
от

 р
од

ит
ел

я 
бе

з 
си

м
пт

ом
ов

 э
пи

ле
пс

ии
. К

ро
м

е 
то

го
, с

 IE
S

S 
св

яз
ан

 р
яд

 х
ро

м
ос

ом
ны

х 
ан

ом
ал

ий
 и

 в
ар

иа
нт

ов
 ч

ис
ла

 к
оп

ий
, п

оэ
то

м
у 

сл
ед

уе
т 

вы
по

лн
ят

ь 
хр

ом
ос

ом
ны

й 
м

ик
ро

м
ат

ри
чн

ы
й 

ан
ал

из
 и

 р
ут

ин
но

е 
ка

ри
от

ип
ир

ов
ан

ие

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

М
ет

аб
ол

ич
ес

ки
е 

и 
др

уг
ие

 л
аб

ор
ат

ор
ны

е 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
: м

ет
аб

ол
ич

ес
ка

я 
эт

ио
ло

ги
я 

яв
ля

ет
ся

 р
ед

ко
й,

 н
о 

ва
ж

но
й 

пр
ич

ин
ой

 IE
S

S
. М

ет
аб

ол
ич

ес
ко

е 
ис

сл
ед

ов
ан

ие
 с

ле
д

уе
т 

ра
сс

м
от

ре
ть

, е
сл

и 
эт

ио
ло

ги
я 

не
 в

ы
яв

ле
на

 п
ри

 к
ли

ни
че

ск
ом

 о
бс

ле
до

ва
ни

и 
и 

на
 М

Р
Т 

не
 о

бн
ар

уж
ен

ы
 с

тр
ук

ту
рн

ы
е 

ан
ом

ал
ии

.  
П

ри
 о

тс
ут

ст
ви

и 
из

ве
ст

но
й 

эт
ио

ло
ги

и 
сл

ед
уе

т 
уч

ит
ы

ва
ть

 в
оз

м
ож

но
ст

ь 
пи

ри
до

кс
ин

-з
ав

ис
им

ы
х 

су
до

ро
г.

 Е
сл

и 
ла

бо
ра

то
рн

ы
е 

ис
сл

ед
ов

ан
ия

 н
ед

ос
ту

пн
ы

 д
ля

 б
ы

ст
ро

го
 

ис
кл

ю
че

ни
я 

эт
ог

о 
ди

аг
но

за
, с

ле
д

уе
т 

ра
сс

м
от

ре
ть

 в
оз

м
ож

но
ст

ь 
пр

об
но

го
 п

ри
м

ен
ен

ия
 п

ир
ид

ок
си

на
 у

 м
ла

де
нц

ев
. О

дн
ак

о,
 у

чи
ты

ва
я 

ре
дк

ос
ть

 э
то

го
 р

ас
ст

ро
йс

тв
а,

 т
ак

ое
 

ис
сл

ед
ов

ан
ие

 с
ле

д
уе

т 
пр

ов
од

ит
ь 

од
но

вр
ем

ен
но

 с
 т

ер
ап

ие
й 

пе
рв

ой
 л

ин
ии

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

си
нд

ро
м

ы
:

– 
EI

D
EE

 н
ач

ин
ае

тс
я 

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
3 

м
ес

. Х
от

я 
м

ог
ут

 п
ри

су
тс

тв
ов

ат
ь 

сп
аз

м
ы

, с
ос

ущ
ес

тв
ую

т 
и 

др
уг

ие
 т

ип
ы

 п
ри

ст
уп

ов
, в

кл
ю

ча
я 

то
ни

че
ск

ие
, м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
 

и 
по

сл
ед

ов
ат

ел
ьн

ы
е

– 
M

EI
 п

ро
яв

ля
ет

ся
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

м
и 

су
до

ро
га

м
и,

 а
 н

е 
эп

ил
еп

ти
че

ск
им

и 
сп

аз
м

ам
и.

 Э
Э

Г 
и 

Э
М

Г 
по

зв
ол

яю
т 

от
ли

чи
ть

 м
ио

кл
он

ус
 о

т 
эп

ил
еп

ти
че

ск
их

 с
па

зм
ов

. Н
а 

Э
Э

Г 
но

рм
ал

ьн
ы

й 
ф

он
 с

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

м
и 

ра
зр

яд
ам

и 
сп

ай
к-

во
лн

Н
еэ

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
за

бо
ле

ва
ни

я:
– 

Д
об

ро
ка

че
ст

ве
нн

ы
й 

м
ио

кл
он

ус
 с

на
: п

од
ер

ги
ва

ни
я 

во
 с

не
 –

 н
ор

м
ал

ьн
ое

 я
вл

ен
ие

– 
Д

об
ро

ка
че

ст
ве

нн
ы

й 
м

ио
кл

он
ус

 м
ла

де
нч

ес
тв

а 
пр

оя
вл

яе
тс

я 
м

ио
кл

он
ус

ом
 п

ри
 н

ор
м

ал
ьн

ой
 Э

Э
Г

– 
Д

ет
ск

ие
 к

ол
ик

и 
пр

оя
вл

яю
тс

я 
пр

ер
ы

ви
ст

ы
м

и 
пр

од
ол

ж
ит

ел
ьн

ы
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и 
пл

ач
а 

и 
за

м
ир

ан
ия

. Э
Э

Г 
в 

но
рм

е
– 

Га
ст

ро
эз

оф
аг

еа
ль

ны
й 

ре
ф

лю
кс

 и
ли

 с
ин

др
ом

 С
ан

ди
ф

ер
а

– 
Д

об
ро

ка
че

ст
ве

нн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 д

ро
ж

и 
в 

м
ла

де
нч

ес
тв

е
– 

Д
об

ро
ка

че
ст

ве
нн

ое
 и

нф
ан

ти
ль

но
е 

оп
ус

ка
ни

е 
го

ло
вы

: ч
ас

ты
е 

«п
ад

ен
ия

» 
го

ло
вы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 в
оз

ра
ст

е 
3–

6 
м

ес
. С

ам
ос

то
ят

ел
ьн

о 
пр

ох
од

ят
 с

 в
оз

ра
ст

ом
. Э

ЭГ
 в

 н
ор

м
е

– 
Ги

пе
рэ

кп
ле

кс
ия

2.
4.

 С
ин

д
ро

м
 Д

ра
ве

 (а
нг

л.
 D

ra
ve

t s
yn

dr
om

e,
 D

S)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

В
ст

ре
ча

ет
ся

 в
 6

,5
 с

лу
ча

я 
на

 1
00

 т
ы

с.
 ж

ив
ор

ож
де

ни
й
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 н
ео

н
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
и

од
е 

и
 м

ла
де

н
че

ст
ве

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Д
еб

ю
т 

пр
ис

ту
по

в 
об

ы
чн

о 
пр

ои
сх

од
ит

 в
 в

оз
ра

ст
е 

от
 3

 д
о 

9 
м

ес
, с

ре
дн

ий
 в

оз
ра

ст
 с

ос
та

вл
яе

т 
6 

м
ес

. В
 н

ес
ко

ль
ки

х 
за

ре
ги

ст
ри

ро
ва

нн
ы

х 
сл

уч
ая

х 
ре

дк
ие

 п
ри

ст
уп

ы
 н

ач
ин

ал
и 

по
яв

ля
ть

ся
 у

ж
е 

в 
во

зр
ас

те
 1

 м
ес

 и
ли

 в
 2

0-
м

ес
яч

но
м

 в
оз

ра
ст

е,
 т

ем
 н

е 
м

ен
ее

 н
ач

ал
о 

до
 2

 м
ес

 и
ли

 п
ос

ле
 1

5 
м

ес
 д

ол
ж

но
 н

ас
то

ро
ж

ит
ь 

кл
ин

иц
ис

та
. В

 т
ак

их
 с

лу
ча

ях
 с

ле
ду

ет
 

пе
ре

см
от

ре
ть

 д
иа

гн
оз

 и
 р

ас
см

от
ре

ть
 в

оп
ро

с 
о 

да
ль

не
йш

их
 и

сс
ле

до
ва

ни
ях

, ч
то

бы
 и

ск
лю

чи
ть

 д
ру

ги
е 

за
бо

ле
ва

ни
я.

  
В 

на
ча

ле
 з

аб
ол

ев
ан

ия
 р

аз
ви

ти
е 

и 
не

вр
ол

ог
ич

ес
ки

й 
ст

ат
ус

 в
 н

ор
м

е.
 Р

еб
ен

ок
 м

ож
ет

 н
ач

ат
ь 

хо
ди

ть
 с

 н
еб

ол
ьш

им
 о

тс
та

ва
ни

ем
 (в

 с
ре

дн
ем

 в
 1

6–
18

 м
ес

),
 и

 м
ож

ет
 п

ри
су

тс
тв

ов
ат

ь 
не

ус
то

йч
ив

ос
ть

 п
ох

од
ки

. Р
аз

м
ер

 г
ол

ов
ы

 в
 п

ер
вы

е 
го

ды
 н

ор
м

ал
ьн

ы
й.

 З
на

чи
те

ль
на

я 
за

де
рж

ка
 р

аз
ви

ти
я,

 о
тк

ло
не

ни
я 

пр
и 

не
вр

ол
ог

ич
ес

ко
м

 о
бс

ле
до

ва
ни

и,
 д

ви
га

те
ль

ны
е 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

 и
ли

 м
ик

ро
це

ф
ал

ия
 в

о 
вр

ем
я 

на
ча

ла
 п

ри
ст

уп
а 

пр
ед

по
ла

га
ю

т 
ал

ьт
ер

на
ти

вн
ы

й 
ди

аг
но

з

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

С
уд

ор
ог

и 
ус

то
йч

ив
ы

 к
 А

Э
П

 и
 п

ри
су

тс
тв

ую
т 

на
 п

ро
тя

ж
ен

ии
 в

се
й 

ж
из

ни
. Э

пи
зо

ды
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ко

го
 с

та
ту

са
 ч

ащ
е 

во
зн

ик
аю

т 
в 

во
зр

ас
те

 д
о 

5 
ле

т.
 О

дн
ак

о 
он

и 
м

ог
ут

 в
оз

ни
кн

ут
ь 

по
зж

е,
 д

аж
е 

во
 в

зр
ос

ло
й 

ж
из

ни
, о

со
бе

нн
о 

пр
и 

бо
ле

зн
и 

ил
и 

ли
хо

ра
дк

е.
 К

 п
од

ро
ст

ко
во

м
у/

ра
нн

ем
у 

вз
ро

сл
ом

у 
во

зр
ас

ту
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

й 
ст

ат
ус

 и
 а

ти
пи

чн
ы

е 
аб

са
нс

ы
 в

ст
ре

ча
ю

тс
я 

ре
дк

о 
– 

пр
ис

ту
пы

 п
ре

им
ущ

ес
тв

ен
но

 к
ра

тк
ов

ре
м

ен
ны

е,
 р

аз
ли

чн
ог

о 
ти

па
 (ф

ок
ал

ьн
ы

е 
с 

по
те

ре
й 

со
зн

ан
ия

, к
ло

ни
че

ск
ие

, г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

е 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
ие

, м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

и 
ат

ип
ич

ны
е 

аб
са

нс
ы

).
 В

 э
то

м
 в

оз
ра

ст
е 

м
ог

ут
 п

оя
ви

ть
ся

 н
оч

ны
е 

пр
ис

ту
пы

 т
он

ич
ес

ко
го

 и
 т

он
ик

о-
кл

он
ич

ес
ко

го
 х

ар
ак

те
ра

, к
от

ор
ы

е 
ст

ан
ов

ят
ся

 п
ре

об
ла

да
ю

щ
им

 т
ип

ом
 п

ри
ст

уп
ов

. 
С

о 
вр

ем
ен

ем
 п

ро
гр

ес
с 

в 
ра

зв
ит

ии
 з

ам
ед

ля
ет

ся
,  

и 
за

де
рж

ка
 м

ож
ет

 с
та

ть
 о

че
ви

дн
ой

 в
 п

ер
ио

д 
от

 1
2 

до
 6

0 
м

ес
 п

ос
ле

 н
ач

ал
а 

пр
ис

ту
по

в.
 П

ре
об

ла
да

ет
 з

ад
ер

ж
ка

 р
еч

ев
ог

о 
ра

зв
ит

ия
. У

 б
ол

ьш
ин

ст
ва

 п
ац

ие
нт

ов
 п

ро
яв

ля
ет

ся
 с

те
пе

нь
 

ум
ст

ве
нн

ой
 о

тс
та

ло
ст

и 
от

 л
ег

ко
й 

до
 т

яж
ел

ой
 (

50
%

).
 У

 м
но

ги
х 

ра
зв

ив
аю

тс
я 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

 п
ов

ед
ен

ия
, а

 у
 н

ек
от

ор
ы

х 
на

бл
ю

да
ю

тс
я 

не
вн

им
ат

ел
ьн

ос
ть

 и
 г

ип
ер

ак
ти

вн
ос

ть
. П

ос
ле

 
эп

из
од

ов
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ко

го
 с

та
ту

са
 м

ож
но

 н
аб

лю
да

ть
 р

ег
ре

сс
 в

 р
аз

ви
ти

и.
 О

дн
ак

о 
у 

бо
ль

ш
ин

ст
ва

 б
ол

ьн
ы

х 
от

м
еч

ае
тс

я 
ск

ор
ее

 з
ам

ед
ле

ни
е 

ра
зв

ит
ия

 и
, к

ак
 с

ле
дс

тв
ие

, у
м

ст
ве

нн
ая

 
от

ст
ал

ос
ть

. С
о 

вр
ем

ен
ем

 у
 б

ол
ьш

ин
ст

ва
 п

ац
ие

нт
ов

 р
аз

ви
ва

ю
тс

я 
сл

аб
ов

ы
ра

ж
ен

ны
е 

пи
ра

м
ид

ны
е 

зн
ак

и 
и 

на
ру

ш
ен

ие
 п

ох
од

ки
, п

ер
ех

од
ящ

ее
 в

 с
ут

ул
ую

 п
ох

од
ку

, –
 к

ак
 п

ра
ви

ло
,  

в 
пе

ри
од

 о
т 

по
зд

не
го

 д
ет

ст
ва

 д
о 

по
др

ос
тк

ов
ог

о 
во

зр
ас

та

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Р
ец

ид
ив

ир
ую

щ
ие

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

 (г
ем

ик
ло

ни
че

ск
ие

 с
уд

ор
ог

и,
 п

ор
аж

аю
щ

ие
 о

дн
у 

ст
ор

он
у 

те
ла

) 
ил

и 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

 в
 н

ач
ал

е,
 к

от
ор

ы
е 

ча
ст

о 
бы

ва
ю

т 
дл

ит
ел

ьн
ы

м
и 

и 
ча

ст
о 

пр
ов

оц
ир

ую
тс

я 
ли

хо
ра

дк
ой

, п
ов

ы
ш

ен
но

й 
те

м
пе

ра
ту

ро
й 

ок
ру

ж
аю

щ
ей

 с
ре

ды
 и

ли
 и

м
м

ун
из

ац
ие

й,
 я

вл
яю

тс
я 

об
яз

ат
ел

ьн
ы

м
и 

дл
я 

ди
аг

но
ст

ик
и.

 
Д

ли
те

ль
ны

й 
ф

ок
ал

ьн
ы

й 
кл

он
ич

ес
ки

й 
(г

ем
ик

ло
ни

че
ск

ий
) 

пр
ис

ту
п 

с 
ли

хо
ра

дк
ой

 (о
со

бе
нн

о 
су

бф
еб

ри
ль

но
й)

 д
о 

12
-м

ес
яч

но
го

 в
оз

ра
ст

а 
пр

и 
от

су
тс

тв
ии

 и
нф

ек
ци

и 
ил

и 
ст

ру
кт

ур
но

го
 

по
ра

ж
ен

ия
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
 у

 м
ла

де
нц

а 
с 

но
рм

ал
ьн

ы
м

 д
о 

эт
ог

о 
ра

зв
ит

ие
м

 с
 б

ол
ьш

ой
 в

ер
оя

тн
ос

ть
ю

 у
ка

зы
ва

ет
 н

а 
си

нд
ро

м
 Д

ра
ве

. В
 в

оз
ра

ст
е 

от
 1

,5
 д

о 
5 

ле
т 

м
ог

ут
 в

оз
ни

ка
ть

 
до

по
лн

ит
ел

ьн
ы

е 
ти

пы
 п

ри
ст

уп
ов

 (н
о 

он
и 

не
 в

се
гд

а 
пр

ис
ут

ст
ву

ю
т)

:
– 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

;
– 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 с
 н

ар
уш

ен
ие

м
 с

оз
на

ни
я;

– 
оч

аг
ов

ы
е 

дв
ус

то
ро

нн
ие

 т
он

ик
о-

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

;
– 

ат
ип

ич
ны

е 
аб

са
нс

ы
;

– 
ат

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
;

– 
не

ко
нв

ул
ьс

ив
ны

й 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ий

 с
та

ту
с 

(р
ан

ее
 н

аз
ы

ва
вш

ий
ся

 с
та

ту
со

м
 о

гл
уш

ен
ия

);
– 

то
ни

че
ск

ие
 и

 т
он

ик
о-

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

, п
ре

им
ущ

ес
тв

ен
но

 в
о 

сн
е 

и 
кл

ас
те

ра
м

и.
К 

эт
ом

у 
во

зр
ас

ту
 п

ом
им

о 
бо

ле
зн

и 
су

до
ро

ги
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 с

пр
ов

оц
ир

ов
ан

ы
 т

ак
ж

е 
ф

из
ич

ес
ко

й 
на

гр
уз

ко
й,

 и
зм

ен
ен

ие
м

 т
ем

пе
ра

ту
ры

 о
кр

уж
аю

щ
ей

 с
ре

ды
, в

из
уа

ль
ны

м
и 

па
тт

ер
на

м
и 

(р
ед

ко
), 

св
ет

ов
ой

 с
ти

м
ул

яц
ие

й 
(1

5%
 б

ол
ьн

ы
х)

, в
оз

бу
ж

де
ни

ем
. Т

он
ич

ес
ки

е 
и 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и,

 п
ре

им
ущ

ес
тв

ен
но

 в
о 

сн
е 

и 
кл

ас
те

ра
м

и,
 м

ог
ут

 п
оя

вл
ят

ьс
я 

в 
хо

де
 б

ол
ез

ни
 

по
зж

е,
 п

ри
м

ер
но

 в
 в

оз
ра

ст
е 

4–
5 

ле
т,

 и
 с

та
но

ви
ть

ся
 б

ол
ее

 в
ы

ра
ж

ен
ны

м
и 

во
 в

зр
ос

ло
й 

ж
из

ни
. Э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
сп

аз
м

ы
 я

вл
яю

тс
я 

ис
кл

ю
че

ни
ем

. П
ри

ст
уп

ы
 у

си
ли

ва
ю

тс
я 

пр
и 

пр
им

ен
ен

ии
 п

ре
па

ра
то

в,
 б

ло
ки

ру
ю

щ
их

 н
ат

ри
ев

ы
е 

ка
на

лы
 (э

то
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 к

лю
чо

м
 к

 п
ос

та
но

вк
е 

ди
аг

но
за

), 
та

ки
х 

ка
к 

ка
рб

ам
аз

еп
ин

, л
ам

от
ри

дж
ин

, о
кс

ка
рб

аз
еп

ин
 и

 ф
ен

ит
ои

н.
 Т

ем
 

не
 м

ен
ее

 л
ам

от
ри

дж
ин

 м
ож

ет
 р

ед
ко

 и
гр

ат
ь 

ро
ль

 у
 п

ож
ил

ы
х 

па
ци

ен
то

в,
 к

ак
 э

то
 п

ре
дп

ол
аг

ае
тс

я 
в 

од
но

й 
пу

бл
ик

ац
ии

 н
еб

ол
ьш

ой
 с

ер
ии

 с
лу

ча
ев

Д
ан

ны
е 

Э
ЭГ

Ф
он

ов
ая

 Э
ЭГ

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 н
ор

м
ал

ьн
ой

 и
ли

 с
 з

ам
ед

ле
ни

ем
 ф

он
ов

ой
 р

ит
м

ик
и 

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
2 

ле
т.

 З
ам

ед
ле

ни
е 

ст
ан

ов
ит

ся
 т

ип
ич

ны
м

 п
ос

ле
 2

-л
ет

не
го

 в
оз

ра
ст

а.
 М

еж
пр

ис
ту

пн
ы

е 
пр

оя
вл

ен
ия

 ч
ас

то
 б

ы
ва

ю
т 

ф
ок

ал
ьн

ы
м

и,
 м

но
го

оч
аг

ов
ы

м
и 

и 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
м

и 
и 

по
яв

ля
ю

тс
я 

по
сл

е 
2-

ле
тн

ег
о 

во
зр

ас
та

. У
 п

ац
ие

нт
ов

  
с 

кл
ас

те
ра

м
и 

пр
ис

ту
по

в 
во

 с
не

 ч
ас

то
 н

аб
лю

да
ю

тс
я 

м
еж

пр
ис

ту
пн

ы
е 

ф
ро

нт
ал

ьн
ы

е 
ра

зр
яд

ы
. Ф

от
оп

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ая
 р

еа
кц

ия
 в

оз
ни

ка
ет

 у
 1

5%
 п

ац
ие

нт
ов

 и
 ч

ащ
е 

 
у 

де
те

й 
м

ла
дш

ег
о 

во
зр

ас
та

.
И

зм
ен

ен
ия

 н
а 

ик
та

ль
но

й 
Э

ЭГ
 з

ав
ис

ят
 о

т 
ти

па
 п

ри
па

дк
а

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
В 

на
ча

ле
 з

аб
ол

ев
ан

ия
 М

Р
Т 

в 
но

рм
е.

 С
о 

вр
ем

ен
ем

 м
ож

ет
 р

аз
ви

ва
ть

ся
 л

ег
ка

я 
це

ре
бр

ал
ьн

ая
 и

 м
оз

ж
еч

ко
ва

я 
ат

ро
ф

ия
. У

 м
ен

ьш
ин

ст
ва

 п
ац

ие
нт

ов
 и

м
ее

тс
я 

ги
пп

ок
ам

па
ль

ны
й 

ск
ле

ро
з,

 
од

на
ко

 о
пе

ра
ти

вн
ое

 в
м

еш
ат

ел
ьс

тв
о 

дл
я 

ус
тр

ан
ен

ия
 э

пи
ле

пс
ии

 н
е 

по
ка

за
но

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

  
ис

сл
ед

ов
ан

ий

Ге
не

ти
че

ск
ое

 и
сс

ле
до

ва
ни

е 
ре

ко
м

ен
ду

ет
ся

 в
 л

ю
бо

м
 в

оз
ра

ст
е,

 в
 т

.ч
. у

 т
ех

 в
зр

ос
лы

х,
 у

 к
от

ор
ы

х 
ди

аг
но

з 
по

до
зр

ев
ае

тс
я,

 н
о 

по
др

об
но

ст
и 

ан
ам

не
за

 в
 м

ла
де

нч
ес

тв
е 

м
ог

ут
 б

ы
ть

 
тр

уд
но

до
ст

уп
ны

. П
ат

ог
ен

ны
й 

ва
ри

ан
т 

ге
на

 S
C

N
1A

 п
ри

су
тс

тв
уе

т 
бо

ле
е 

че
м

 в
 8

0–
85

%
 с

лу
ча

ев
. Б

ол
ьш

ин
ст

во
 м

ут
ац

ий
 –

 d
e 

no
vo

, о
дн

ак
о 

до
 1

0%
 п

ац
ие

нт
ов

, у
 к

от
ор

ы
х,

 к
ак

 с
чи

та
ет

ся
, 

ес
ть

 м
ут

ац
ия

 d
e 

no
vo

, б
уд

ут
 и

м
ет

ь 
од

но
го

 и
з 

ро
ди

те
ле

й,
 к

от
ор

ы
й 

яв
ля

ет
ся

 м
оз

аи
чн

ы
м

 д
ля

 д
ан

но
го

 в
ар

иа
нт

а.
 Э

то
 и

м
ее

т 
зн

ач
ен

ие
 д

ля
 р

еп
ро

ду
кт

ив
но

го
 к

он
су

ль
ти

ро
ва

ни
я.

 С
ин

др
ом

 
Д

ра
ве

 м
ож

ет
 в

ст
ре

ча
ть

ся
 у

 о
дн

ог
о 

чл
ен

а 
се

м
ьи

 с
 G

EF
S

+.
 П

ат
ог

ен
ны

е 
ва

ри
ан

ты
 г

ен
а 

SC
N

1A
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 о

бн
ар

уж
ен

ы
 п

ри
 д

ру
ги

х 
си

нд
ро

м
ах

 э
пи

ле
пс

ии
, т

ак
их

 к
ак

 G
EF

S
+ 

и 
ра

нн
яя

 
м

ла
де

нч
ес

ка
я 

SC
N

1A
-э

нц
еф

ал
оп

ат
ия

 с
 в

ы
ра

ж
ен

ны
м

и 
на

ру
ш

ен
ия

м
и.

 Д
иа

гн
оз

 с
ин

др
ом

а 
Д

ра
ве

 т
ре

бу
ет

 н
ал

ич
ия

 т
ип

ич
ны

х 
кл

ин
ич

ес
ки

х 
пр

из
на

ко
в 

и 
не

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 п
ос

та
вл

ен
 т

ол
ьк

о 
на

 о
сн

ов
ан

ии
 г

ен
ет

ич
ес

ки
х 

на
ру

ш
ен

ий
, а

 о
тс

ут
ст

ви
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 н
ар

уш
ен

ий
 н

е 
до

лж
но

 и
ск

лю
ча

ть
 к

ли
ни

че
ск

ог
о 

ди
аг

но
за

 с
ин

др
ом

а 
Д

ра
ве

, п
ри

 э
то

м
 л

еч
ен

ие
 н

е 
сл

ед
уе

т 
от

кл
ад

ы
ва

ть
.

Д
ру

ги
е 

ге
ны

 р
ед

ко
 б

ы
ли

 с
вя

за
ны

 с
 с

ин
др

ом
ом

 Д
ра

ве
, в

кл
ю

ча
я 

до
м

ин
ан

тн
ы

е 
па

то
ге

нн
ы

е 
ва

ри
ан

ты
 G

AB
R

G
2,

 G
AB

R
A1

, S
TX

BP
1,

 в
 р

ед
ки

х 
сл

уч
ая

х 
– 

ре
це

сс
ив

ны
е 

ва
ри

ан
ты

 S
C

N
1B

. 
С

ем
ей

ны
й 

ан
ам

не
з 

ф
еб

ри
ль

ны
х 

су
до

ро
г 

ил
и 

др
уг

их
 э

пи
ле

пс
ий

 м
ож

ет
 н

аб
лю

да
ть

ся
 в

 3
0–

50
%

 с
лу

ча
ев

, а
 с

им
пт

ом
ат

ик
а 

м
ож

ет
 с

ви
де

те
ль

ст
во

ва
ть

 о
 G

EF
S

+

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

М
ет

аб
ол

ич
ес

ки
е 

и 
др

уг
ие

 л
аб

ор
ат

ор
ны

е 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
: п

ос
то

ян
но

 в
ст

ре
ча

ю
щ

их
ся

 о
тк

ло
не

ни
й 

не
 о

бн
ар

уж
ен

о



129Эпилепсия и пароксизмальные состояния	 www.epilepsia.su

П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 н
ео

н
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
и

од
е 

и
 м

ла
де

н
че

ст
ве

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

си
нд

ро
м

ы
:

– 
FS

+:
 х

от
я 

эт
о 

со
ст

оя
ни

е 
та

кж
е 

м
ож

ет
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 ф

еб
ри

ль
ны

м
и 

су
до

ро
га

м
и 

в 
ра

нн
ем

 в
оз

ра
ст

е,
 н

ал
ич

ие
 р

ек
ур

ре
нт

ны
х,

 д
ли

те
ль

ны
х 

ф
ок

ал
ьн

ы
х 

кл
он

ич
ес

ки
х 

(г
ем

ик
ло

ни
че

ск
их

) 
 

су
до

ро
г 

в 
м

ла
де

нч
ес

тв
е 

до
лж

но
 у

ка
зы

ва
ть

 н
а 

си
нд

ро
м

 Д
ра

ве
– 

Си
нд

ро
м

 Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о 

м
ож

но
 л

ег
ко

 о
тл

ич
ит

ь 
от

 с
ин

др
ом

а 
Д

ра
ве

, т
.к

. т
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

 в
ы

ра
ж

ен
ы

 н
а 

ра
нн

ей
 с

та
ди

и,
 а

 д
ли

те
ль

ны
е 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

кл
он

ич
ес

ки
е 

(г
ем

ик
ло

ни
че

ск
ие

) 
пр

ис
ту

пы
 н

е 
во

зн
ик

аю
т.

 К
ро

м
е 

то
го

, н
а 

Э
ЭГ

 п
ри

 с
ин

др
ом

е 
Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
на

бл
ю

да
ет

ся
 м

ед
ле

нн
ая

 ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

с 
яр

ко
 в

ы
ра

ж
ен

но
й 

ф
ро

нт
ал

ьн
о 

пр
ео

бл
ад

аю
щ

ей
 м

ед
ле

нн
ой

 с
па

йк
-в

ол
но

й 
(<

2,
5 

Гц
) 

и 
па

ро
кс

из
м

ал
ьн

ой
 б

ы
ст

ро
й 

ак
ти

вн
ос

ть
ю

 в
о 

сн
е

– 
Э

пи
ле

пс
ия

 с
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

-а
то

ни
че

ск
им

и 
пр

ис
ту

па
м

и 
на

чи
на

ет
ся

 п
оз

ж
е,

 ч
ем

 с
ин

др
ом

 Д
ра

ве
. Х

от
я 

в 
не

ко
то

ры
х 

сл
уч

ая
х 

в 
ан

ам
не

зе
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 ф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
,  

а 
пр

ол
он

ги
ро

ва
нн

ы
е 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

кл
он

ич
ес

ки
е 

(г
ем

ик
ло

ни
че

ск
ие

) 
су

до
ро

ги
 и

 д
ру

ги
е 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

су
до

ро
ги

 н
е 

на
бл

ю
да

ю
тс

я.
 Т

ип
ич

ны
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
ат

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
. У

 д
ет

ей
 

м
ож

ет
 р

аз
ви

ть
ся

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
й 

бе
сс

уд
ор

ож
ны

й 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ий

 с
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еч
ен

ия
 м

ат
ер

и 
пи

ри
до

кс
ин

ом

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

М
ет

аб
ол

ич
ес

ко
е 

те
ст

ир
ов

ан
ие

: т
ак

ие
 б

ио
м

ар
ке

ры
, к

ак
 а

ль
ф

а-
ам

ин
оа

ди
пи

но
вы

й 
по

лу
ал

ьд
ег

ид
 (
α-

A
A

S
A

) 
и 

пи
пе

ко
ли

но
ва

я 
ки

сл
от

а,
 п

ов
ы

ш
ен

ы
 в

 м
оч

е,
 п

ла
зм

е 
и 

С
М

Ж
.  

В
 и

де
ал

е 
об

ра
зц

ы
 м

оч
и 

и 
пл

аз
м

ы
 д

ол
ж

ны
 б

ы
ть

 в
зя

ты
 д

о 
ле

че
ни

я 
пи

ри
до

кс
ин

ом
, о

дн
ак

о 
эт

о 
не

 д
ол

ж
но

 з
ад

ер
ж

ив
ат

ь 
те

ра
пи

ю
 в

 п
од

оз
ри

те
ль

ны
х 

сл
уч

ая
х.

 П
ос

ле
 л

еч
ен

ия
 

эт
и 

би
ом

ар
ке

ры
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 с

ни
ж

ен
ы

, н
о 

об
ы

чн
о 

ос
та

ю
тс

я 
по

вы
ш

ен
ны

м
и.

 Б
ол

ее
 н

ад
еж

ны
м

 т
ес

то
м

 с
чи

та
ет

ся
 α

-A
A

S
A

. С
 и

сп
ол

ьз
ов

ан
ие

м
 б

ио
м

ар
ке

ро
в 

и 
ге

не
ти

че
ск

ог
о 

те
ст

ир
ов

ан
ия

 о
тм

ен
а 

те
ра

пи
и 

в 
ка

че
ст

ве
 д

иа
гн

ос
ти

че
ск

ог
о 

те
ст

а 
те

пе
рь

 я
вл

яе
тс

я 
ус

та
ре

вш
им

 п
од

хо
до

м

3
.3

. С
ин

д
ро

м
 э

во
лю

ци
он

но
й 

и 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ой

 э
нц

еф
ал

оп
ат

ии
, с

вя
за

нн
ой

 с
 м

ут
ац

ие
й 

в 
ге

не
 C

D
K

L5
 (

ан
гл

. C
D

K
L5

-D
EE

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

C
D

K
L5

-D
EE

 в
ст

ре
ча

ет
ся

 р
ед

ко
, с

 р
ас

че
тн

ой
 ч

ас
то

то
й 

от
 1

 с
лу

ча
я 

на
 4

0 
ты

с.
 д

о 
1 

сл
уч

ая
 н

а 
60

 т
ы

с.
 ж

ив
ор

ож
де

ни
й.

 Д
ан

ны
й 

ге
н 

сц
еп

ле
н 

с 
Х

-х
ро

м
ос

ом
ой

, и
 к

ол
ич

ес
тв

о 
бо

ль
ны

х 
де

во
че

к 
пр

ев
ы

ш
ае

т 
ко

ли
че

ст
во

 б
ол

ьн
ы

х 
м

ал
ьч

ик
ов

 в
 с

оо
тн

ош
ен

ии
 4

:1

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

С
ре

дн
ий

 в
оз

ра
ст

 н
ач

ал
а 

пр
ис

ту
по

в 
со

ст
ав

ля
ет

 6
 н

ед
, в

 9
0%

 с
лу

ча
ев

 д
еб

ю
т 

им
ее

т 
м

ес
то

 в
 в

оз
ра

ст
е 

до
 3

 м
ес

. П
ро

бл
ем

ы
 в

 р
аз

ви
ти

и 
ре

бе
нк

а 
пр

ис
ут

ст
ву

ю
т 

и 
на

 м
ом

ен
т 

де
бю

та
 з

аб
ол

ев
ан

ия
, н

о 
со

 в
ре

м
ен

ем
 с

та
но

вя
тс

я 
бо

ле
е 

вы
ра

ж
ен

ны
м

и.
 И

ст
ин

на
я 

ре
гр

ес
си

я 
вс

тр
еч

ае
тс

я 
ре

дк
о.

 Н
ев

ро
ло

ги
че

ск
ое

 о
бс

ле
до

ва
ни

е 
на

 м
ом

ен
т 

де
бю

та
 

по
ка

зы
ва

ет
 д

иф
ф

уз
ну

ю
 г

ип
от

он
ию

, н
о 

но
рм

ал
ьн

ую
 о

кр
уж

но
ст

ь 
го

ло
вы

.
Р

ас
пр

ос
тр

ан
ен

ы
 к

ор
ко

вы
е 

на
ру

ш
ен

ия
 з

ре
ни

я 
с 

пл
ох

им
 з

ри
те

ль
ны

м
 к

он
та

кт
ом

 и
 о

тс
ут

ст
ви

ем
 в

из
уа

ль
но

го
 о

тс
ле

ж
ив

ан
ия

. 
Та

кж
е 

бы
ли

 о
пи

са
ны

 т
он

ки
е 

ди
см

ор
ф

ич
ес

ки
е 

че
рт

ы
 с

 г
лу

бо
ко

 п
ос

аж
ен

ны
м

и 
гл

аз
ам

и,
 ш

ир
ок

им
 л

бо
м

, в
ы

ст
уп

аю
щ

им
и 

гу
ба

м
и,

 г
лу

бо
ки

м
 ж

ел
об

ко
м

 м
еж

д
у 

гу
бо

й 
и 

но
со

м
, 

«з
ао

ст
ре

нн
ы

м
и»

 с
 п

ух
лы

м
и 

ф
ал

ан
га

м
и 

па
ль

ца
м

и

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

Э
пи

ле
пс

ия
 о

бы
чн

о 
ос

та
ет

ся
 р

ез
ис

те
нт

но
й 

к 
А

Э
П

, и
 у

 б
ол

ьш
ин

ст
ва

 п
ац

ие
нт

ов
 о

тм
еч

ае
тс

я 
тя

ж
ел

ая
 у

м
ст

ве
нн

ая
 о

тс
та

ло
ст

ь.
 У

 б
ол

ьш
ин

ст
ва

 б
ол

ьн
ы

х 
пр

од
ол

ж
аю

тс
я 

еж
ед

не
вн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

, х
от

я 
ре

дк
ие

 п
ер

ио
ды

 и
х 

от
су

тс
тв

ия
 п

ро
до

лж
и

те
ль

но
ст

ью
 д

о 
2 

м
ес

 и
 б

ол
ее

 о
тм

еч
аю

тс
я 

м
ен

ее
 ч

ем
 в

 п
ол

ов
ин

е 
сл

уч
ае

в.
 

С
ам

ос
то

ят
ел

ьн
ая

 х
од

ьб
а 

и 
сп

ос
об

но
ст

ь 
го

во
ри

ть
 о

тд
ел

ьн
ы

м
и 

сл
ов

ам
и 

до
ст

иг
ае

тс
я 

м
ен

ее
 ч

ем
 в

 1
/4

 с
лу

ча
ев

. Д
ви

га
те

ль
ны

е 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
, в

кл
ю

ча
я 

хо
ре

оа
те

то
з,

 а
ка

ти
зи

ю
, 

ди
ст

он
ию

 и
 п

ар
ки

нс
он

из
м

, м
ог

ут
 н

аб
лю

д
ат

ьс
я 

у 
м

ен
ьш

ин
ст

ва
 п

ац
ие

нт
ов

. У
 м

уж
чи

н 
за

бо
ле

ва
ни

е 
пр

от
ек

ае
т 

бо
ле

е 
тя

ж
ел

о
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 н
ео

н
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
и

од
е 

и
 м

ла
де

н
че

ст
ве

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Н
ач

ал
ьн

ы
й 

ти
п 

пр
ис

ту
по

в 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 р

аз
ны

м
, н

о 
ча

щ
е 

вс
ег

о 
на

бл
ю

д
аю

тс
я 

то
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

, с
па

зм
ы

, г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

е 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
ие

 и
ли

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

. С
о 

вр
ем

ен
ем

 м
ог

ут
 в

оз
ни

ка
ть

 и
 д

ру
ги

е 
ти

пы
 п

ри
ст

уп
ов

. У
 б

ол
ьш

ин
ст

ва
 о

тм
еч

аю
тс

я 
эп

и
ле

пт
ич

ес
ки

е 
сп

аз
м

ы
 и

/и
ли

 т
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

. О
дн

им
 и

з 
ха

ра
кт

ер
ны

х 
ти

по
в 

пр
ис

ту
по

в,
 н

аб
лю

д
ае

м
ы

х 
во

 м
но

ги
х,

 н
о 

не
 в

о 
вс

ех
 с

лу
ча

ях
, я

вл
яю

тс
я 

пр
ис

ту
пы

 с
 п

ос
ле

до
ва

те
ль

но
ст

ью
 г

ип
ер

м
от

ор
ны

х 
(г

ип
ер

ки
не

ти
че

ск
и

х)
 т

он
ич

ес
ки

х 
сп

аз
м

ов
. 

П
ер

ва
я 

ча
ст

ь 
та

ко
го

 п
ри

ст
уп

а 
на

чи
на

ет
ся

 с
 г

ип
ер

м
от

ор
но

й 
ф

аз
ы

 с
 р

ас
ка

чи
ва

ни
ем

, п
ин

ка
м

и 
и 

во
ка

ли
за

ци
ей

, к
от

ор
ая

 д
ли

тс
я 

10
–

60
 с

. З
ат

ем
 с

ле
д

уе
т 

то
ни

че
ск

ая
 ф

аз
а 

ли
бо

 
с 

ра
зг

иб
ан

ие
м

 в
се

х 
ко

не
чн

ос
те

й,
 л

иб
о 

с 
ра

зг
иб

ан
ие

м
 в

ер
хн

и
х 

ко
не

чн
ос

те
й 

и 
сг

иб
ан

ие
м

 н
и

ж
ни

х 
пр

од
ол

ж
и

те
ль

но
ст

ью
 2

0
–

45
 с

. П
ри

ст
уп

 п
ер

ех
од

и
т 

в 
се

ри
ю

 с
па

зм
ов

 
ра

зг
иб

ат
ел

ей
, к

от
ор

ы
е 

д
ля

тс
я 

1–
15

 м
ин

. П
од

об
ны

е 
пр

ис
ту

пы
, к

от
ор

ы
е 

вк
лю

ча
ю

т 
не

ск
ол

ьк
о 

ф
аз

 с
 к

ла
ст

ер
из

ац
ие

й 
то

ни
че

ск
и

х 
су

до
ро

г 
и 

сп
аз

м
ов

, н
о 

с 
ра

зл
ич

ны
м

 
по

ря
дк

ом
 с

ле
до

ва
ни

я 
ра

зн
ы

х 
ти

по
в 

пр
ип

ад
ко

в,
 я

вл
яю

тс
я 

об
ы

чн
ы

м
 я

вл
ен

ие
м

. П
ри

 в
ы

ш
еу

ка
за

нн
ы

х 
пр

ис
ту

па
х 

об
ы

чн
о 

на
бл

ю
д

аю
тс

я 
ве

ге
та

ти
вн

ы
е 

си
м

пт
ом

ы
  

с 
по

кр
ас

не
ни

ем
 л

иц
а,

 р
ас

ш
ир

ен
ие

м
 з

ра
чк

ов
 и

 н
ер

ег
ул

яр
ны

м
 д

ы
ха

ни
ем

. С
о 

вр
ем

ен
ем

 м
ог

ут
 н

аб
лю

д
ат

ьс
я 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е,

 к
ло

ни
че

ск
ие

, а
бс

ан
сы

 и
 а

то
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

.
Х

ар
ак

те
рн

о,
 ч

то
 э

пи
ле

пс
ия

, с
вя

за
нн

ая
 с

 C
D

K
L5

-D
EE

, п
ро

хо
ди

т 
тр

и 
по

сл
ед

ов
ат

ел
ьн

ы
е 

ст
ад

ии
:

– 
ра

нн
ее

 н
ач

ал
о 

эп
и

ле
пс

ии
 с

 к
ор

от
ки

м
и 

то
ни

че
ск

им
и 

пр
ис

ту
па

м
и,

 ч
ас

то
 с

 п
ок

ра
сн

ен
ие

м
 л

иц
а;

– 
эп

и
ле

пт
ич

ес
ка

я 
эн

це
ф

ал
оп

ат
ия

 с
 т

он
ич

ес
ки

м
и 

пр
ис

ту
па

м
и 

и 
ин

ф
ан

ти
ль

ны
м

и 
сп

аз
м

ам
и;

– 
по

зд
ня

я 
м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ая
 и

 м
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

эп
и

ле
пс

ия
 с

 т
он

ич
ес

ки
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и,
 м

ио
кл

он
ие

й,
 а

бс
ан

са
м

и 
и

ли
 м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

В
 1

-й
 с

та
ди

и 
ин

те
ри

кт
ал

ьн
ая

 Э
Э

Г 
но

рм
ал

ьн
ая

, н
о 

на
 и

кт
ал

ьн
ы

х 
за

пи
ся

х 
им

ее
т 

м
ес

то
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
е 

за
ту

ха
ни

е 
с 

по
сл

ед
ую

щ
ей

 б
ы

ст
ро

й 
ак

ти
вн

ос
ть

ю
 в

 л
об

ны
х 

и
ли

 
це

нт
ра

ль
ны

х 
об

ла
ст

ях
 в

о 
вр

ем
я 

то
ни

че
ск

ог
о 

пр
ис

ту
па

. Н
а 

эт
ой

 с
та

ди
и 

не
 н

аб
лю

д
ае

тс
я 

па
тт

ер
н 

«в
сп

ы
ш

ка
–

по
д

ав
ле

ни
е»

. 
Н

а 
2-

й 
ст

ад
ии

 и
нт

ер
ик

та
ль

на
я 

Э
Э

Г 
ре

зк
о 

из
м

ен
ен

а,
 с

 д
ву

ст
ор

он
ни

м
 и

ли
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
м

 з
ам

ед
ле

ни
ем

, с
о 

сп
ай

ка
м

и 
и

ли
 п

ол
ис

па
йк

ам
и.

 Н
а 

эт
ой

 с
та

ди
и 

о 
на

ли
чи

и 
па

тт
ер

на
 «

вс
пы

ш
ка

–
по

д
ав

ле
ни

е»
 с

оо
бщ

ал
ос

ь 
ре

дк
о.

 
Н

а 
3-

й 
ст

ад
ии

 н
а 

ин
те

ри
кт

ал
ьн

ой
 Э

Э
Г 

им
ее

т 
м

ес
то

 д
иф

ф
уз

но
е 

вы
со

ко
ам

пл
и

ту
дн

ое
 д

ел
ьт

а-
за

м
ед

ле
ни

е 
с 

пс
ев

до
пе

ри
од

ич
ес

ки
м

и 
вс

пл
ес

ка
м

и 
сп

ай
ко

в,
 п

ол
ис

па
йк

ов
  

и 
ко

м
пл

ек
со

в 
«с

па
йк

–
во

лн
а»

, к
от

ор
ы

е 
м

ак
си

м
ал

ьн
ы

 в
 ц

ен
тр

ал
ьн

ой
, в

ис
оч

но
й 

и
ли

 в
ис

оч
но

-з
ат

ы
ло

чн
ой

 о
бл

ас
ти

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
Д

ля
 п

од
тв

ер
ж

де
ни

я 
ди

аг
но

за
 C

D
K

L5
-D

EE
 н

ео
бх

од
им

о 
ус

та
но

ви
ть

 п
ат

ог
ен

ны
й 

и
ли

 в
ер

оя
тн

о 
па

то
ге

нн
ы

й 
ва

ри
ан

т 
ге

на
 C

D
K

L5
 (

со
об

щ
ал

ос
ь 

 
о 

м
но

ж
ес

тв
ен

ны
х 

м
ут

ац
ия

х 
д

ан
но

го
 г

ен
а 

у 
па

ци
ен

то
в 

с 
C

D
K

L5
-D

EE
 )

. Д
ан

ны
е 

о 
ко

рр
ел

яц
ии

 «
ге

но
ти

п
–

ф
ен

от
ип

» 
ог

ра
ни

че
нн

ы
, о

дн
ак

о 
м

ис
се

нс
-м

ут
ац

ии
 м

ог
ут

 
ко

рр
ел

ир
ов

ат
ь 

с 
не

ск
ол

ьк
о 

м
ен

ее
 т

яж
ел

ы
м

 р
ас

ст
ро

йс
тв

ом
, ч

ем
 у

ко
ро

че
нн

ы
е 

ва
ри

ан
ты

 г
ен

а

3
.4

. К
ла

ст
ер

на
я 

эп
ил

еп
си

я,
 с

вя
за

нн
ая

 с
 м

ут
ац

ие
й 

в 
ге

не
 P

C
D

H
19

 (
ан

гл
. P

C
D

H
19

 c
lu

st
er

in
g 

ep
ile

ps
y)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Д
ан

ны
е 

о 
за

бо
ле

ва
ем

ос
ти

 о
гр

ан
ич

ен
ны

, н
о 

в 
од

но
м

 и
сс

ле
до

ва
ни

и 
со

об
щ

ае
тс

я 
об

 о
це

нк
е 

за
бо

ле
ва

ем
ос

ти
 в

 1
 с

лу
ча

й 
на

 4
2 

ты
с.

 ж
ив

ор
ож

де
ни

й.
В

 б
ол

ьш
и

х 
ко

го
рт

ах
 ж

ен
щ

ин
 с

 к
ла

ст
ер

ам
и 

су
до

ро
г,

 в
ы

зв
ан

ны
м

и 
ли

хо
ра

дк
ой

, ч
ас

то
та

 п
ат

ог
ен

ны
х 

ва
ри

ан
то

в 
ге

на
 P

C
D

H
19

 к
ол

еб
ле

тс
я 

от
 2

%
 д

о 
20

%

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

П
ри

ст
уп

ы
 о

бы
чн

о 
де

бю
ти

ру
ю

т 
в 

во
зр

ас
те

 д
о 

1 
го

д
а,

 с
ре

дн
ий

 в
оз

ра
ст

 с
ос

та
вл

яе
т 

10
 м

ес
 (

1,
5

–
60

 м
ес

 у
 д

ев
оч

ек
).

 Р
аз

ви
ти

е 
и 

не
вр

ол
ог

ич
ес

ки
й 

ст
ат

ус
 в

 н
ач

ал
е 

за
бо

ле
ва

ни
я 

не
 о

тк
ло

ня
ю

тс
я 

от
 н

ор
м

ы
. О

кр
уж

но
ст

ь 
го

ло
вы

 в
 н

ор
м

е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

П
ри

ст
уп

ы
 в

оз
ни

ка
ю

т 
кл

ас
те

ра
м

и,
 п

ро
во

ци
ру

ю
тс

я 
ли

хо
ра

дк
ой

 и
 ч

ас
то

 р
ез

ис
те

нт
ны

 к
 А

Э
П

. П
ос

ле
 п

ер
во

го
 д

ес
ят

и
ле

ти
я 

об
ы

чн
о 

пр
ои

сх
од

и
т 

сн
и

ж
ен

ие
 ч

ас
то

ты
 к

ла
ст

ер
ов

 
пр

ис
ту

по
в 

не
за

ви
си

м
о 

от
 л

еч
ен

ия
, а

 р
ем

ис
си

я 
м

ож
ет

 н
ас

ту
пи

ть
 п

о 
кр

ай
не

й 
м

ер
е 

у 
1/

4 
бо

ль
ны

х,
 о

бы
чн

о 
в 

по
д

ро
ст

ко
во

м
 и

 з
ре

ло
м

 в
оз

ра
ст

е.
 

П
ри

зн
ак

и 
ум

ст
ве

нн
ой

 о
тс

та
ло

ст
и 

и 
ра

сс
тр

ой
ст

в 
ау

ти
ст

ич
ес

ко
го

 с
пе

кт
ра

, о
тм

еч
ае

м
ы

е 
у 

70
%

 п
ац

ие
нт

ов
, п

оя
вл

яю
тс

я 
на

 2
-м

 г
од

у 
ж

из
ни

 и
 ч

ас
то

 с
та

но
вя

тс
я 

на
иб

ол
ее

 
зн

ач
им

ы
м

и 
си

м
пт

ом
ам

и 
по

сл
е 

пе
рв

ог
о 

де
ся

ти
ле

ти
я 

ж
из

ни
. Н

аб
лю

д
аю

щ
ие

ся
 у

 2
5%

 ж
ен

щ
ин

 с
 д

ан
ны

м
 с

ин
д

ро
м

ом
 п

ов
ед

ен
че

ск
ие

 р
ас

ст
ро

йс
тв

а 
с 

вы
ра

ж
ен

но
й 

ги
пе

ра
кт

ив
но

ст
ью

 и
 в

оз
м

ож
ны

м
 п

си
хо

зо
м

 ч
ас

то
 в

ы
зы

ва
ю

т 
пр

об
ле

м
ы

 в
 п

од
ро

ст
ко

во
м

 и
 в

зр
ос

ло
м

 в
оз

ра
ст

е

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

В
 н

ач
ал

е 
эп

и
ле

пт
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
 н

ос
ят

 о
ча

го
вы

й 
ха

ра
кт

ер
, с

оп
ро

во
ж

д
аю

тс
я 

то
ни

че
ск

им
 р

аз
ги

ба
ни

ем
 п

ле
ч,

 о
тк

ло
не

ни
ем

 г
ол

ов
ы

  
и 

гл
аз

, б
ле

дн
ос

ть
ю

 л
иц

а,
 в

ы
ра

ж
ен

ие
м

 с
тр

ах
а 

и 
кр

ик
ам

и,
 о

 к
от

ор
ы

х 
со

об
щ

ае
тс

я 
у 

по
ло

ви
ны

 п
ац

ие
нт

ов
. 

Та
кж

е 
м

ог
ут

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
ат

ип
ич

ны
е 

аб
са

нс
ы

. П
ри

ст
уп

ы
 в

оз
ни

ка
ю

т 
в 

ви
де

 к
ла

ст
ер

ов
, ч

ас
то

 с
вя

за
нн

ы
х 

с 
ли

хо
ра

дк
ой

, т
ак

ж
е 

им
ею

тс
я 

со
об

щ
ен

ия
 о

 в
оз

м
ож

но
ст

и 
ра

зв
и

ти
я 

эп
и

ле
пт

ич
ес

ко
го

 с
та

ту
са

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Н
а 

ин
те

ри
кт

ал
ьн

ой
 Э

Э
Г 

ре
ги

ст
ри

ру
ет

ся
 м

ед
ле

нн
ая

 ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

с 
ре

дк
им

и 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

сп
ай

ка
м

и 
и 

м
ед

ле
нн

ы
м

и 
во

лн
ам

и,
 ч

ас
то

та
 к

от
ор

ы
х 

ув
ел

ич
ив

ае
тс

я 
во

 
вр

ем
я 

кл
ас

те
ро

в.
 С

 в
оз

ра
ст

ом
 ф

он
ов

ая
 а

кт
ив

но
ст

ь 
м

ож
ет

 н
ор

м
ал

из
ов

ат
ьс

я.
 У

 1
/3

 п
ац

ие
нт

ов
 н

аб
лю

д
ае

тс
я 

ф
от

оп
ар

ок
си

зм
ал

ьн
ая

 р
еа

кц
ия

, и
 у

 н
ек

от
ор

ы
х 

от
м

еч
аю

тс
я 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
вс

пы
ш

ки
 с

па
йк

-в
ол

но
во

й 
ак

ти
вн

ос
ти

.
П

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ая
 а

кт
ив

но
ст

ь,
 з

ар
ег

ис
тр

ир
ов

ан
на

я 
на

 и
кт

ал
ьн

ой
 Э

Э
Г,

 ч
ас

то
 в

оз
ни

ка
ет

 в
 в

ис
оч

ны
х 

об
ла

ст
ях

, н
о 

та
кж

е 
м

ож
ет

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
в 

те
м

ен
но

-з
ат

ы
ло

чн
ы

х,
 л

об
ны

х 
и

ли
 ц

ен
тр

ал
ьн

ы
х 

об
ла

ст
ях

. В
 1

/2
 с

лу
ча

ев
 п

ри
ст

уп
ы

 к
аж

ут
ся

 ф
ок

ал
ьн

ы
м

и,
 н

о 
на

 Э
Э

Г 
пл

ох
о 

ла
те

ра
ли

зо
ва

ны
 и

ли
 л

ок
ал

из
ов

ан
ы

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
В

 н
ач

ал
е 

за
бо

ле
ва

ни
я 

М
Р

Т 
об

ы
чн

о 
в 

но
рм

е

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

П
ер

во
на

ча
ль

но
 п

ат
ог

ен
ны

е 
ва

ри
ан

ты
 г

ен
а 

P
C

D
H

19
 б

ы
ли

 о
бн

ар
уж

ен
ы

 в
 б

ол
ьш

и
х 

ро
до

сл
ов

ны
х,

 в
 к

от
ор

ы
х 

эп
и

ле
пс

ию
 и

 у
м

ст
ве

нн
ую

 о
тс

та
ло

ст
ь 

им
ел

и 
то

ль
ко

 ж
ен

щ
ин

ы
 

(э
пи

ле
пс

ия
 у

 ж
ен

щ
ин

 с
 у

м
ст

ве
нн

ой
 о

тс
та

ло
ст

ью
).

 В
 н

ас
то

ящ
ее

 в
ре

м
я 

пр
им

ер
но

 п
ол

ов
ин

а 
за

ре
ги

ст
ри

ро
ва

нн
ы

х 
сл

уч
ае

в 
пр

и
хо

ди
тс

я 
на

 м
ут

ац
ии

 d
e 

no
vo

.
Х

от
я 

ге
н 

P
C

D
H

19
 р

ас
по

ло
ж

ен
 н

а 
X

q2
2,

 э
то

 с
ос

то
ян

ие
 и

м
ее

т 
не

об
ы

чн
ы

й 
сц

еп
ле

нн
ы

й 
с 

Х
-х

ро
м

ос
ом

ой
 т

ип
 н

ас
ле

до
ва

ни
я,

 н
е 

за
тр

аг
ив

аю
щ

ий
 п

ер
ед

аю
щ

и
х 

ег
о 

м
уж

чи
н.

 
П

ор
аж

аю
тс

я 
то

ль
ко

 г
ет

ер
оз

иг
от

ны
е 

ж
ен

щ
ин

ы
 и

 «
м

оз
аи

чн
ы

е»
 м

уж
чи

ны
 и

з-
за

 п
ре

дп
ол

аг
ае

м
ой

 к
ле

то
чн

ой
 и

нт
ер

ф
ер

ен
ци

и.
 Н

а 
се

го
дн

яш
ни

й 
де

нь
 и

зв
ес

тн
о 

о 
не

ск
ол

ьк
и

х 
бо

ле
ю

щ
и

х 
м

уж
чи

на
х 

с 
по

до
бн

ы
м

 ф
ен

от
ип

ом
 (

в 
на

уч
но

й 
ли

те
ра

ту
ре

 о
пи

са
но

 9
 т

ак
и

х 
сл

уч
ае

в)
.

S
M

C
1A

-D
EE

 м
ож

ет
 и

м
и

ти
ро

ва
ть

 к
ла

ст
ер

ну
ю

 э
пи

ле
пс

ию
 P

C
D

H
19

 и
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 д

ли
те

ль
ны

м
и 

кл
ас

те
ра

м
и 

м
но

ж
ес

тв
ен

ны
х 

ф
ок

ал
ьн

ы
х 

и 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
х 

пр
ис

ту
по

в,
 

ус
то

йч
ив

ы
х 

к 
А

Э
П

, и
но

гд
а 

д
ля

щ
и

хс
я 

не
ск

ол
ьк

о 
дн

ей
. М

ла
де

нц
ы

 с
 э

ти
м

 р
ас

ст
ро

йс
тв

ом
 и

м
ею

т 
тя

ж
ел

ую
 э

нц
еф

ал
оп

ат
ию

 р
аз

ви
ти

я 
и 

ле
гк

ие
 д

ис
м

ор
ф

ич
ес

ки
е 

че
рт

ы

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

С
то

йк
и

х 
м

ет
аб

ол
ич

ес
ки

х 
на

ру
ш

ен
ий

 н
е 

об
на

ру
ж

ен
о

3
.5

. С
ин

д
ро

м
 н

ед
ос

та
то

чн
ос

ти
 п

ер
ен

ос
чи

ка
 г

лю
ко

зы
 1

-г
о 

ти
па

 (
ан

гл
. g

lu
co

se
 t

ra
ns

po
rt

er
 1

 d
ef

ic
ie

nc
y 

sy
nd

ro
m

e,
 G

LU
T

1D
S

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Р
ас

че
тн

ая
 ч

ас
то

та
 G

LU
T1

D
S

, п
ро

яв
ля

ю
щ

ая
ся

 э
пи

ле
пс

ие
й 

в 
м

ла
де

нч
ес

тв
е,

 с
ос

та
вл

яе
т 

1 
сл

уч
ай

 н
а 

24
 т

ы
с.

 ж
ив

ор
ож

де
ни

й.
 Т

ем
 н

е 
м

ен
ее

 с
ин

д
ро

м
  

в 
це

ло
м

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 б
ол

ее
 р

ас
пр

ос
тр

ан
ен

ны
м

, п
ос

ко
ль

ку
 п

ац
ие

нт
ы

 м
ог

ут
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 в

 б
ол

ее
 п

оз
дн

ем
 д

ет
ск

ом
 в

оз
ра

ст
е 

 
и 

с 
си

м
пт

ом
ам

и,
 о

тл
ич

ны
м

и 
от

 с
уд

ор
ог
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 н
ео

н
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
и

од
е 

и
 м

ла
де

н
че

ст
ве

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

У 
м

ла
де

нц
ев

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 м
но

ж
ес

тв
о 

ра
зл

ич
ны

х 
ти

по
в 

пр
ис

ту
по

в,
 н

о 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 в
ст

ре
ча

ю
тс

я 
ча

щ
е,

 ч
ем

 ф
ок

ал
ьн

ы
е.

 G
LU

T1
D

S
 с

ле
д

уе
т 

по
до

зр
ев

ат
ь 

 
у 

лю
бо

го
 р

еб
ен

ка
 с

 э
пи

ле
пс

ие
й 

и 
дв

иг
ат

ел
ьн

ы
м

и 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
м

и.
В

 а
на

м
не

зе
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 с

уд
ор

ог
и,

 с
вя

за
нн

ы
е 

с 
го

ло
д

ан
ие

м
 и

ли
 п

оя
вл

яю
щ

ие
ся

 р
ан

ни
м

 у
тр

ом
. Д

ру
ги

е 
кл

ю
чи

 к
 д

иа
гн

ос
ти

ке
 в

кл
ю

ча
ю

т 
са

кк
ад

ы
 в

 р
ан

не
м

 м
ла

де
нч

ес
тв

е,
 

со
ст

оя
щ

ие
 и

з 
бы

ст
ры

х 
ра

зн
он

ап
ра

вл
ен

ны
х 

дв
и

ж
ен

ий
 г

ла
з,

 с
оп

ро
во

ж
д

ае
м

ы
х 

дв
и

ж
ен

ия
м

и 
го

ло
вы

 в
 т

ом
 ж

е 
на

пр
ав

ле
ни

и,
 м

ик
ро

це
ф

ал
ию

 в
 5

0%
 с

лу
ча

ев
 и

ли
 з

ам
ед

ле
ни

е 
те

м
по

в 
ро

ст
а 

го
ло

вы
. Д

иа
гн

оз
 п

од
тв

ер
ж

д
ае

тс
я 

лю
м

ба
ль

но
й 

пу
нк

ци
ей

, в
ы

яв
ля

ю
щ

ей
 н

из
ки

й 
ур

ов
ен

ь 
гл

ю
ко

зы
 с

 н
ор

м
ал

ьн
ы

м
 и

ли
 н

из
ки

м
 у

ро
вн

ем
 л

ак
та

та
 в

 С
М

Ж
 п

ос
ле

 
4

–
6-

ча
со

во
го

 г
ол

од
ан

ия
 н

а 
ф

он
е 

но
рм

ал
ьн

ог
о 

ур
ов

ня
 г

лю
ко

зы
 в

 к
ро

ви
. П

ри
 G

LU
T1

D
S

 з
на

че
ни

я 
5-

го
 п

ро
це

нт
и

ля
 у

ро
вн

я 
гл

ю
ко

зы
 в

 С
М

Ж
 н

ах
од

ят
ся

 в
 д

иа
па

зо
не

 о
т 

1,
8 

до
 

2,
9 

м
м

ол
ь/

л,
 а

 з
на

че
ни

я 
со

от
но

ш
ен

ия
 у

ро
вн

я 
гл

ю
ко

зы
 в

 С
М

Ж
 и

 п
ла

зм
е 

– 
в 

ди
ап

аз
он

е 
от

 0
,4

1 
до

 0
,5

10
. П

ри
 н

ал
ич

ии
 в

ы
со

ко
ти

пи
чн

ог
о 

ф
ен

от
ип

а 
с 

па
то

ге
нн

ы
м

 в
ар

иа
нт

ом
 

ге
на

 S
LC

2A
1 

лю
м

ба
ль

на
я 

пу
нк

ци
я 

м
ож

ет
 н

е 
по

на
до

би
ть

ся
. П

ри
 э

пи
ле

пс
ии

 с
 п

оз
дн

им
 н

ач
ал

ом
, с

вя
за

нн
ой

 с
 G

LU
T1

D
S

, у
ро

ве
нь

 г
лю

ко
зы

 в
 С

М
Ж

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 н
е 

та
ки

м
 н

из
ки

м

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

П
ри

ст
уп

ы
 в

ар
ьи

ру
ю

т 
по

 ч
ас

то
те

 о
т 

не
ск

ол
ьк

и
х 

в 
де

нь
 д

о 
не

ск
ол

ьк
и

х 
в 

го
д 

и 
ус

то
йч

ив
ы

 к
 А

Э
П

. Ч
ас

то
та

 п
ри

ст
уп

ов
 и

м
ее

т 
те

нд
ен

ци
ю

 к
 с

ни
ж

ен
ию

 в
 д

ет
ст

ве
 и

 в
зр

ос
ло

й 
ж

из
ни

, к
ог

д
а 

на
 п

ер
вы

й 
пл

ан
 м

ог
ут

 в
ы

ст
уп

ат
ь 

ум
ст

ве
нн

ая
 о

тс
та

ло
ст

ь,
 д

ви
га

те
ль

ны
е 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

 и
 м

иг
ре

нь
.

П
ол

но
ст

ью
 к

он
тр

ол
ир

ов
ат

ь 
су

до
ро

ги
 с

по
со

бн
а 

ке
то

ге
нн

ая
 д

ие
та

 с
 а

де
кв

ат
ны

м
 к

ет
оз

ом
. Х

от
я 

д
ан

на
я 

те
ра

пи
я 

м
ож

ет
 м

ин
им

из
ир

ов
ат

ь 
д

ал
ьн

ей
ш

ее
 с

ни
ж

ен
ие

 к
ог

ни
ти

вн
ы

х 
ф

ун
кц

ий
, м

но
ги

е 
па

ци
ен

ты
 в

се
 ж

е 
им

ею
т 

ум
ст

ве
нн

ую
 о

тс
та

ло
ст

ь 
ра

зл
ич

но
й 

ст
еп

ен
и

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 о

бы
чн

о 
бы

ва
ю

т 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

м
и,

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
-а

то
ни

че
ск

им
и,

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

м
и 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

им
и,

 а
ти

пи
чн

ы
м

и 
и

ли
 р

ан
ни

м
и 

аб
са

нс
ам

и.
 П

ац
ие

нт
ам

 с
 а

бс
ан

са
м

и 
с 

ра
нн

им
 н

ач
ал

ом
 (

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
4 

ле
т)

, ч
ас

то
 с

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

 к
ом

по
не

нт
ом

, с
ле

д
уе

т 
пр

ов
од

и
ть

 л
ю

м
ба

ль
ну

ю
 п

ун
кц

ию
  

и 
ге

не
ти

че
ск

ое
 и

сс
ле

до
ва

ни
е.

 К
ро

м
е 

то
го

, д
ан

ны
й 

си
нд

ро
м

 с
ле

д
уе

т 
ра

сс
м

ат
ри

ва
ть

 у
 л

иц
 с

 э
пи

ле
пс

ие
й 

с 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

-а
то

ни
че

ск
им

и 
пр

ис
ту

па
м

и 
и

ли
 

ф
ар

м
ак

ор
ез

ис
те

нт
но

й 
аб

са
нс

но
й 

эп
и

ле
пс

ие
й,

 о
со

бе
нн

о 
пр

и 
на

ли
чи

и 
ко

гн
и

ти
вн

ы
х 

на
ру

ш
ен

ий
. Т

ак
ж

е 
со

об
щ

ал
ос

ь 
об

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
х 

сп
аз

м
ах

 и
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
м

 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
ом

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ко
м

 с
та

ту
се

 у
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 G

LU
T1

D
S

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

И
нт

ер
ик

та
ль

на
я 

Э
Э

Г 
ча

ст
о 

в 
но

рм
е.

 И
м

ею
тс

я 
не

ко
то

ры
е 

д
ан

ны
е 

о 
во

зр
ас

тн
ы

х 
из

м
ен

ен
ия

х 
с 

оч
аг

ов
ы

м
 и

ли
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
м

 з
ам

ед
ле

ни
ем

 ф
он

ов
ой

 р
и

тм
ик

и 
 

в 
м

ла
де

нч
ес

тв
е,

 с
 п

ре
ры

ви
ст

ы
м

и 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

и
ли

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

м
и 

сп
ай

ка
м

и 
с 

по
сл

ед
ую

щ
им

и 
м

ед
ле

нн
ы

м
и 

во
лн

ам
и 

и
ли

 б
ез

 н
и

х.
 У

 д
ет

ей
 с

та
рш

е 
2 

ле
т 

на
бл

ю
д

ае
тс

я 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ая
 с

па
йк

-в
ол

но
ва

я 
ак

ти
вн

ос
ть

 ч
ас

то
то

й 
2,

5
–

4 
Гц

. П
ос

ко
ль

ку
 г

лю
ко

за
 п

ро
хо

ди
т 

ск
во

зь
 г

ем
ат

оэ
нц

еф
ал

ич
ес

ки
й 

ба
рь

ер
, в

 н
ек

от
ор

ы
х 

сл
уч

ая
х 

пр
ед

пр
ан

ди
ал

ьн
ы

е 
на

ру
ш

ен
ия

 н
а 

Э
Э

Г 
м

ог
ут

 у
м

ен
ьш

и
ть

ся
 п

ри
 п

ри
ем

е 
пи

щ
и 

во
 в

ре
м

я 
за

пи
си

, а
 ф

он
ов

ая
 р

и
тм

ик
а 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 м
ен

ее
 а

но
м

ал
ьн

ой
 н

а 
ке

то
ге

нн
ой

 д
ие

те

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии

П
ри

бл
из

и
те

ль
но

 у
 2

5%
 п

ац
ие

нт
ов

 п
ри

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
 в

ы
яв

ля
ю

тс
я 

ан
ом

ал
ии

, в
кл

ю
ча

я 
ги

пе
ри

нт
ен

си
вн

ос
ть

 п
од

ко
рк

ов
ы

х 
U

-в
ол

ок
он

, в
ы

ст
уп

ан
ие

 п
ер

ив
ас

ку
ля

рн
ы

х 
пр

ос
тр

ан
ст

в 
В

ир
хо

ва
, в

ы
ст

уп
аю

щ
ие

 ж
ел

уд
оч

ки
 и

 о
тс

та
ва

ни
е 

в 
м

ие
ли

ни
за

ци
и 

от
но

си
те

ль
но

 в
оз

ра
ст

но
й 

но
рм

ы
. 

П
оз

и
тр

он
но

-э
м

ис
си

он
на

я 
то

м
ог

ра
ф

ия
 с

 18
F-

де
зо

кс
иг

лю
ко

зо
й 

м
ож

ет
 п

ок
аз

ат
ь 

сп
ец

иф
ич

ес
ки

е 
пр

из
на

ки
 в

из
уа

ли
за

ци
и,

 в
кл

ю
ча

я 
сн

и
ж

ен
ие

 с
иг

на
ла

 о
т 

ко
ры

 г
ол

ов
но

го
 

м
оз

га
, м

оз
ж

еч
ка

 и
 т

ал
ам

ус
а 

с 
оч

ев
ид

ны
м

 п
ов

ы
ш

ен
ие

м
 у

ро
вн

я 
гл

ю
ко

зы
 в

 с
тр

иа
ту

м
е

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

А
на

ли
з 

по
сл

ед
ов

ат
ел

ьн
ос

ти
 г

ен
ов

 в
ы

яв
ля

ет
 г

ет
ер

оз
иг

от
ны

е 
и,

 р
еж

е,
 р

ец
ес

си
вн

ы
е 

па
то

ге
нн

ы
е 

ва
ри

ан
ты

 S
LC

2A
1 

в 
81

–
89

%
 с

лу
ча

ев
. Е

щ
е 

в 
11

–1
4%

 с
лу

ча
ев

 д
ел

ец
ии

 и
ли

 
д

уп
ли

ка
ци

и 
в 

ге
не

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 и
де

нт
иф

иц
ир

ов
ан

ы
 с

 п
ом

ощ
ью

 м
ул

ьт
ип

ле
кс

но
й 

за
ви

си
м

ой
 о

т 
ли

ги
ро

ва
ни

я 
ам

пл
иф

ик
ац

ии
 з

он
д

а 
и 

хр
ом

ос
ом

но
го

 м
ик

ро
м

ат
ри

чн
ог

о 
ан

ал
из

а.
 

П
ри

 о
че

нь
 х

ар
ак

те
рн

ом
 к

ли
ни

че
ск

ом
 ф

ен
от

ип
е,

 н
о 

бе
з 

ди
аг

но
ст

ич
ес

ки
 з

на
чи

м
ы

х 
ре

зу
ль

та
то

в 
лю

м
ба

ль
но

й 
пу

нк
ци

и 
и 

ге
не

ти
че

ск
ог

о 
те

ст
ир

ов
ан

ия
 с

ле
д

уе
т 

ра
сс

м
от

ре
ть

 
во

зм
ож

но
ст

ь 
пр

ов
ед

ен
ия

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

, в
кл

ю
ча

я 
те

ст
ы

 н
а 

по
гл

ощ
ен

ие
 э

ри
тр

оц
и

та
м

и 
и 

из
м

ер
ен

ие
 с

од
ер

ж
ан

ия
 п

ер
ен

ос
чи

ка
 г

лю
ко

зы
 1

-г
о 

ти
па

 н
а 

по
ве

рх
но

ст
и 

эр
и

тр
оц

и
то

в

3
.6

. С
ин

д
ро

м
 Ш

ту
рг

е–
В

еб
ер

а 
(а

нг
л

. S
tu

rg
e-

W
eb

er
 s

yn
dr

om
e,

 S
W

S
)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Ч
ас

то
та

 с
ос

та
вл

яе
т 

от
 1

 с
лу

ча
я 

на
 2

0 
ты

с.
 д

о 
1 

сл
уч

ая
 н

а 
50

 т
ы

с.
 ж

ив
ор

ож
де

ни
й.

 У
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 «

ви
нн

ы
м

 п
ят

но
м

» 
на

 л
иц

е,
 н

а 
лб

у 
и

/и
ли

 в
ер

хн
ем

 в
ек

е 
ри

ск
 р

аз
ви

ти
я 

со
ст

ав
ля

ет
 2

0
–7

0%

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Д
иа

гн
оз

 S
W

S
 п

од
оз

ре
ва

ет
ся

 п
ри

 р
ож

де
ни

и 
у 

но
во

ро
ж

де
нн

ы
х 

с 
на

ли
чи

ем
 «

ви
нн

ог
о 

пя
тн

а»
 н

а 
ли

це
, п

ок
ры

ва
ю

щ
ег

о 
ло

б 
и

/и
ли

 в
ер

хн
ее

 в
ек

о.
 Т

щ
ат

ел
ьн

ы
й 

ос
м

от
р 

по
д 

ли
ни

ей
 

ро
ст

а 
во

ло
с 

ва
ж

ен
 д

ля
 о

бн
ар

уж
ен

ия
 м

ен
ее

 з
ам

ет
ны

х 
по

ра
ж

ен
ий

. М
Р

Т 
с 

ко
нт

ра
ст

ны
м

 у
си

ле
ни

ем
 п

оз
во

ля
ет

 о
бн

ар
уж

и
ть

 л
еп

то
м

ен
ин

ге
ал

ьн
ую

 а
нг

ио
м

у 
в 

во
зр

ас
те

 д
о 

3 
м

ес
. 

В
 р

ед
ки

х 
сл

уч
ая

х 
ан

ги
ом

а 
на

 л
иц

е 
м

ож
ет

 о
тс

ут
ст

во
ва

ть
. 

С
уд

ор
ог

и 
об

ы
чн

о 
яв

ля
ю

тс
я 

пе
рв

ы
м

 п
ро

яв
ле

ни
ем

, о
ни

 в
оз

ни
ка

ю
т 

в 
ср

ед
не

м
 в

 в
оз

ра
ст

е 
6 

м
ес

 у
 7

5
–

85
%

 п
ац

ие
нт

ов
. С

оо
бщ

ал
ос

ь 
та

кж
е 

о 
ре

дк
и

х 
сл

уч
ая

х 
на

ча
ла

 п
ри

ст
уп

ов
 

во
 в

зр
ос

ло
м

 в
оз

ра
ст

е.
 П

ом
им

о 
эп

и
ле

пс
ии

 у
 4

0
–

60
%

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 д
ан

ны
м

 с
ин

д
ро

м
ом

 р
аз

ви
ва

ет
ся

 г
ла

ук
ом

а 
с 

ри
ск

ом
 р

ан
не

го
 у

ху
дш

ен
ия

 з
ре

ни
я

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

З
аб

ол
ев

ан
ие

 о
че

нь
 в

ар
иа

бе
ль

но
, н

о 
об

ы
чн

о 
ха

ра
кт

ер
из

уе
тс

я 
пр

ог
ре

сс
ир

ую
щ

им
 т

еч
ен

ие
м

 с
 в

оз
ра

ст
ны

м
и 

не
вр

ол
ог

ич
ес

ки
м

и 
пр

оя
вл

ен
ия

м
и.

 Р
ан

ни
е 

пр
из

на
ки

  
в 

м
ла

де
нч

ес
тв

е 
вк

лю
ча

ю
т 

эп
и

ле
пс

ию
, г

ем
ип

ар
ез

, з
ад

ер
ж

ку
 п

си
хо

м
от

ор
но

го
 р

аз
ви

ти
я 

и 
ин

су
ль

то
по

до
бн

ы
е 

пр
оя

вл
ен

ия
. Б

ол
ее

 п
оз

дн
ие

 п
ри

зн
ак

и 
и 

си
м

пт
ом

ы
 в

 ш
ко

ль
но

м
 

во
зр

ас
те

 в
кл

ю
ча

ю
т 

го
ло

вн
ы

е 
бо

ли
, т

ру
дн

ос
ти

 в
 у

че
бе

 и
 р

ас
ст

ро
йс

тв
а 

по
ве

де
ни

я.
 В

о 
вз

ро
сл

ом
 в

оз
ра

ст
е 

пс
и

хи
че

ск
ие

 р
ас

ст
ро

йс
тв

а,
 в

кл
ю

ча
я 

де
пр

ес
си

ю
, м

ог
ут

 б
ы

ть
 

зн
ач

и
те

ль
ны

м
и,

 а
 э

пи
ле

пс
ия

 и
 и

нс
ул

ьт
оп

од
об

ны
е 

пр
оя

вл
ен

ия
 м

ог
ут

 п
ро

до
лж

ат
ьс

я 
на

 п
ро

тя
ж

ен
ии

 в
се

й 
ж

из
ни

.
Р

ан
не

е 
на

ча
ло

 п
ри

ст
уп

ов
 (

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
12

 м
ес

),
 в

ы
со

ка
я 

ча
ст

от
а 

пр
ис

ту
по

в 
и 

ф
ар

м
ак

ор
ез

ис
те

нт
но

ст
ь 

яв
ля

ю
тс

я 
на

иб
ол

ее
 н

ад
еж

ны
м

и 
пр

ед
ик

то
ра

м
и 

не
бл

аг
оп

ри
ят

но
го

 
ис

хо
д

а.
 О

бш
ир

но
е 

од
но

- 
и

ли
 д

ву
ст

ор
он

не
е 

вн
ут

ри
че

ре
пн

ое
 п

ор
аж

ен
ие

 с
вя

за
но

 с
 б

ол
ее

 р
ан

ни
м

 н
ач

ал
ом

 с
уд

ор
ог

 и
 х

уд
ш

им
 к

ог
ни

ти
вн

ы
м

 р
аз

ви
ти

ем
 п

о 
ср

ав
не

ни
ю

  
с 

од
но

ст
ор

он
не

й 
ле

пт
ом

ен
ин

ге
ал

ьн
ой

 а
нг

ио
м

ой
. 

У 
па

ци
ен

то
в 

с 
од

но
ст

ор
он

ни
м

 п
ор

аж
ен

ие
м

 и
 ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

но
ст

ью
 н

ео
бх

од
им

о 
вы

по
лн

и
ть

 о
це

нк
у 

на
 п

ре
дм

ет
 в

оз
м

ож
но

ст
и 

оп
ер

ат
ив

но
го

 л
еч

ен
ия

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

П
ер

вы
е 

пр
ис

ту
пы

 о
бы

чн
о 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

м
от

ор
ны

е.
 Т

ак
ж

е 
ча

ст
ы

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

ве
ге

та
ти

вн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 с

 р
аз

ли
чн

ой
 с

те
пе

нь
ю

 н
ар

уш
ен

ия
 с

оз
на

ни
я.

 
С

уд
ор

ог
и 

м
ог

ут
 б

ы
ть

 н
ез

ам
ет

ны
м

и,
 и

 и
х 

св
ое

вр
ем

ен
но

е 
ра

сп
оз

на
ва

ни
е 

яв
ля

ет
ся

 в
аж

ны
м

, п
ос

ко
ль

ку
 ч

ас
то

 с
 т

еч
ен

ие
м

 в
ре

м
ен

и 
м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 д

ли
те

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
  

и 
эп

и
ле

пт
ич

ес
ки

й 
ст

ат
ус

. 
П

ри
м

ер
но

 в
 3

0%
 с

лу
ча

ев
 с

уд
ор

ог
и 

м
ог

ут
 н

ач
ин

ат
ьс

я 
во

 в
ре

м
я 

ф
еб

ри
ль

ны
х 

эп
из

од
ов

, и
 в

 л
ю

бо
м

 в
оз

ра
ст

е 
су

щ
ес

тв
уе

т 
по

вы
ш

ен
на

я 
ве

ро
ят

но
ст

ь 
во

зн
ик

но
ве

ни
я 

су
до

ро
г 

пр
и 

ли
хо

ра
дк

е.
 Т

ак
ж

е 
со

об
щ

ал
ос

ь 
об

 и
нф

ан
ти

ль
ны

х 
сп

аз
м

ах
, м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
ат

он
ич

ес
ки

х 
су

до
ро

га
х 

и 
ге

ла
ст

ич
ес

ки
х 

пр
ис

ту
па

х.
 О

бы
чн

ое
 я

вл
ен

ие
 –

 в
оз

ни
кн

ов
ен

ие
 

гр
уп

п 
пр

ис
ту

по
в 

по
сл

е 
д

ли
те

ль
но

го
 п

ер
ио

д
а 

и
х 

от
су

тс
тв

ия
 (

40
%

 с
лу

ча
ев

).
И

з-
за

 в
ы

со
ко

й 
ча

ст
от

ы
 с

уд
ор

ог
 с

 р
ан

ни
м

 н
ач

ал
ом

 и
 и

х 
по

те
нц

иа
ль

но
го

 в
ре

дн
ог

о 
во

зд
ей

ст
ви

я 
на

 р
аз

ви
ва

ю
щ

ий
ся

 м
оз

г 
ре

ко
м

ен
д

уе
тс

я 
об

уч
ен

ие
 р

од
и

те
ле

й 
ра

нн
ем

у 
ра

сп
оз

на
ва

ни
ю

 с
уд

ор
ог

 и
 с

ос
та

вл
ен

ию
 и

нд
ив

ид
уа

ль
ны

х 
пл

ан
ов

 э
кс

тр
ен

но
й 

по
м

ощ
и,

 в
кл

ю
ча

я 
ис

по
ль

зо
ва

ни
е 

те
ра

пи
и 

бе
нз

од
иа

зе
пи

на
м

и 
д

ля
 э

кс
тр

ен
но

й 
по

м
ощ

и
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 н
ео

н
ат

ал
ьн

ом
 п

ер
и

од
е 

и
 м

ла
де

н
че

ст
ве

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

У 
м

ла
де

нц
ев

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 м
но

ж
ес

тв
о 

ра
зл

ич
ны

х 
ти

по
в 

пр
ис

ту
по

в,
 н

о 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 в
ст

ре
ча

ю
тс

я 
ча

щ
е,

 ч
ем

 ф
ок

ал
ьн

ы
е.

 G
LU

T1
D

S
 с

ле
д

уе
т 

по
до

зр
ев

ат
ь 

 
у 

лю
бо

го
 р

еб
ен

ка
 с

 э
пи

ле
пс

ие
й 

и 
дв

иг
ат

ел
ьн

ы
м

и 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
м

и.
В

 а
на

м
не

зе
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 с

уд
ор

ог
и,

 с
вя

за
нн

ы
е 

с 
го

ло
д

ан
ие

м
 и

ли
 п

оя
вл

яю
щ

ие
ся

 р
ан

ни
м

 у
тр

ом
. Д

ру
ги

е 
кл

ю
чи

 к
 д

иа
гн

ос
ти

ке
 в

кл
ю

ча
ю

т 
са

кк
ад

ы
 в

 р
ан

не
м

 м
ла

де
нч

ес
тв

е,
 

со
ст

оя
щ

ие
 и

з 
бы

ст
ры

х 
ра

зн
он

ап
ра

вл
ен

ны
х 

дв
и

ж
ен

ий
 г

ла
з,

 с
оп

ро
во

ж
д

ае
м

ы
х 

дв
и

ж
ен

ия
м

и 
го

ло
вы

 в
 т

ом
 ж

е 
на

пр
ав

ле
ни

и,
 м

ик
ро

це
ф

ал
ию

 в
 5

0%
 с

лу
ча

ев
 и

ли
 з

ам
ед

ле
ни

е 
те

м
по

в 
ро

ст
а 

го
ло

вы
. Д

иа
гн

оз
 п

од
тв

ер
ж

д
ае

тс
я 

лю
м

ба
ль

но
й 

пу
нк

ци
ей

, в
ы

яв
ля

ю
щ

ей
 н

из
ки

й 
ур

ов
ен

ь 
гл

ю
ко

зы
 с

 н
ор

м
ал

ьн
ы

м
 и

ли
 н

из
ки

м
 у

ро
вн

ем
 л

ак
та

та
 в

 С
М

Ж
 п

ос
ле

 
4

–
6-

ча
со

во
го

 г
ол

од
ан

ия
 н

а 
ф

он
е 

но
рм

ал
ьн

ог
о 

ур
ов

ня
 г

лю
ко

зы
 в

 к
ро

ви
. П

ри
 G

LU
T1

D
S

 з
на

че
ни

я 
5-

го
 п

ро
це

нт
и

ля
 у

ро
вн

я 
гл

ю
ко

зы
 в

 С
М

Ж
 н

ах
од

ят
ся

 в
 д

иа
па

зо
не

 о
т 

1,
8 

до
 

2,
9 

м
м

ол
ь/

л,
 а

 з
на

че
ни

я 
со

от
но

ш
ен

ия
 у

ро
вн

я 
гл

ю
ко

зы
 в

 С
М

Ж
 и

 п
ла

зм
е 

– 
в 

ди
ап

аз
он

е 
от

 0
,4

1 
до

 0
,5

10
. П

ри
 н

ал
ич

ии
 в

ы
со

ко
ти

пи
чн

ог
о 

ф
ен

от
ип

а 
с 

па
то

ге
нн

ы
м

 в
ар

иа
нт

ом
 

ге
на

 S
LC

2A
1 

лю
м

ба
ль

на
я 

пу
нк

ци
я 

м
ож

ет
 н

е 
по

на
до

би
ть

ся
. П

ри
 э

пи
ле

пс
ии

 с
 п

оз
дн

им
 н

ач
ал

ом
, с

вя
за

нн
ой

 с
 G

LU
T1

D
S

, у
ро

ве
нь

 г
лю

ко
зы

 в
 С

М
Ж

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 н
е 

та
ки

м
 н

из
ки

м

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

П
ри

ст
уп

ы
 в

ар
ьи

ру
ю

т 
по

 ч
ас

то
те

 о
т 

не
ск

ол
ьк

и
х 

в 
де

нь
 д

о 
не

ск
ол

ьк
и

х 
в 

го
д 

и 
ус

то
йч

ив
ы

 к
 А

Э
П

. Ч
ас

то
та

 п
ри

ст
уп

ов
 и

м
ее

т 
те

нд
ен

ци
ю

 к
 с

ни
ж

ен
ию

 в
 д

ет
ст

ве
 и

 в
зр

ос
ло

й 
ж

из
ни

, к
ог

д
а 

на
 п

ер
вы

й 
пл

ан
 м

ог
ут

 в
ы

ст
уп

ат
ь 

ум
ст

ве
нн

ая
 о

тс
та

ло
ст

ь,
 д

ви
га

те
ль

ны
е 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

 и
 м

иг
ре

нь
.

П
ол

но
ст

ью
 к

он
тр

ол
ир

ов
ат

ь 
су

до
ро

ги
 с

по
со

бн
а 

ке
то

ге
нн

ая
 д

ие
та

 с
 а

де
кв

ат
ны

м
 к

ет
оз

ом
. Х

от
я 

д
ан

на
я 

те
ра

пи
я 

м
ож

ет
 м

ин
им

из
ир

ов
ат

ь 
д

ал
ьн

ей
ш

ее
 с

ни
ж

ен
ие

 к
ог

ни
ти

вн
ы

х 
ф

ун
кц

ий
, м

но
ги

е 
па

ци
ен

ты
 в

се
 ж

е 
им

ею
т 

ум
ст

ве
нн

ую
 о

тс
та

ло
ст

ь 
ра

зл
ич

но
й 

ст
еп

ен
и

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 о

бы
чн

о 
бы

ва
ю

т 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

м
и,

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
-а

то
ни

че
ск

им
и,

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

м
и 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

им
и,

 а
ти

пи
чн

ы
м

и 
и

ли
 р

ан
ни

м
и 

аб
са

нс
ам

и.
 П

ац
ие

нт
ам

 с
 а

бс
ан

са
м

и 
с 

ра
нн

им
 н

ач
ал

ом
 (

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
4 

ле
т)

, ч
ас

то
 с

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

 к
ом

по
не

нт
ом

, с
ле

д
уе

т 
пр

ов
од

и
ть

 л
ю

м
ба

ль
ну

ю
 п

ун
кц

ию
  

и 
ге

не
ти

че
ск

ое
 и

сс
ле

до
ва

ни
е.

 К
ро

м
е 

то
го

, д
ан

ны
й 

си
нд

ро
м

 с
ле

д
уе

т 
ра

сс
м

ат
ри

ва
ть

 у
 л

иц
 с

 э
пи

ле
пс

ие
й 

с 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

-а
то

ни
че

ск
им

и 
пр

ис
ту

па
м

и 
и

ли
 

ф
ар

м
ак

ор
ез

ис
те

нт
но

й 
аб

са
нс

но
й 

эп
и

ле
пс

ие
й,

 о
со

бе
нн

о 
пр

и 
на

ли
чи

и 
ко

гн
и

ти
вн

ы
х 

на
ру

ш
ен

ий
. Т

ак
ж

е 
со

об
щ

ал
ос

ь 
об

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
х 

сп
аз

м
ах

 и
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
м

 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
ом

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ко
м

 с
та

ту
се

 у
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 G

LU
T1

D
S

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

И
нт

ер
ик

та
ль

на
я 

Э
Э

Г 
ча

ст
о 

в 
но

рм
е.

 И
м

ею
тс

я 
не

ко
то

ры
е 

д
ан

ны
е 

о 
во

зр
ас

тн
ы

х 
из

м
ен

ен
ия

х 
с 

оч
аг

ов
ы

м
 и

ли
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
м

 з
ам

ед
ле

ни
ем

 ф
он

ов
ой

 р
и

тм
ик

и 
 

в 
м

ла
де

нч
ес

тв
е,

 с
 п

ре
ры

ви
ст

ы
м

и 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

и
ли

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

м
и 

сп
ай

ка
м

и 
с 

по
сл

ед
ую

щ
им

и 
м

ед
ле

нн
ы

м
и 

во
лн

ам
и 

и
ли

 б
ез

 н
и

х.
 У

 д
ет

ей
 с

та
рш

е 
2 

ле
т 

на
бл

ю
д

ае
тс

я 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ая
 с

па
йк

-в
ол

но
ва

я 
ак

ти
вн

ос
ть

 ч
ас

то
то

й 
2,

5
–

4 
Гц

. П
ос

ко
ль

ку
 г

лю
ко

за
 п

ро
хо

ди
т 

ск
во

зь
 г

ем
ат

оэ
нц

еф
ал

ич
ес

ки
й 

ба
рь

ер
, в

 н
ек

от
ор

ы
х 

сл
уч

ая
х 

пр
ед

пр
ан

ди
ал

ьн
ы

е 
на

ру
ш

ен
ия

 н
а 

Э
Э

Г 
м

ог
ут

 у
м

ен
ьш

и
ть

ся
 п

ри
 п

ри
ем

е 
пи

щ
и 

во
 в

ре
м

я 
за

пи
си

, а
 ф

он
ов

ая
 р

и
тм

ик
а 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 м
ен

ее
 а

но
м

ал
ьн

ой
 н

а 
ке

то
ге

нн
ой

 д
ие

те

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии

П
ри

бл
из

и
те

ль
но

 у
 2

5%
 п

ац
ие

нт
ов

 п
ри

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
 в

ы
яв

ля
ю

тс
я 

ан
ом

ал
ии

, в
кл

ю
ча

я 
ги

пе
ри

нт
ен

си
вн

ос
ть

 п
од

ко
рк

ов
ы

х 
U

-в
ол

ок
он

, в
ы

ст
уп

ан
ие

 п
ер

ив
ас

ку
ля

рн
ы

х 
пр

ос
тр

ан
ст

в 
В

ир
хо

ва
, в

ы
ст

уп
аю

щ
ие

 ж
ел

уд
оч

ки
 и

 о
тс

та
ва

ни
е 

в 
м

ие
ли

ни
за

ци
и 

от
но

си
те

ль
но

 в
оз

ра
ст

но
й 

но
рм

ы
. 

П
оз

и
тр

он
но

-э
м

ис
си

он
на

я 
то

м
ог

ра
ф

ия
 с

 18
F-

де
зо

кс
иг

лю
ко

зо
й 

м
ож

ет
 п

ок
аз

ат
ь 

сп
ец

иф
ич

ес
ки

е 
пр

из
на

ки
 в

из
уа

ли
за

ци
и,

 в
кл

ю
ча

я 
сн

и
ж

ен
ие

 с
иг

на
ла

 о
т 

ко
ры

 г
ол

ов
но

го
 

м
оз

га
, м

оз
ж

еч
ка

 и
 т

ал
ам

ус
а 

с 
оч

ев
ид

ны
м

 п
ов

ы
ш

ен
ие

м
 у

ро
вн

я 
гл

ю
ко

зы
 в

 с
тр

иа
ту

м
е

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

А
на

ли
з 

по
сл

ед
ов

ат
ел

ьн
ос

ти
 г

ен
ов

 в
ы

яв
ля

ет
 г

ет
ер

оз
иг

от
ны

е 
и,

 р
еж

е,
 р

ец
ес

си
вн

ы
е 

па
то

ге
нн

ы
е 

ва
ри

ан
ты

 S
LC

2A
1 

в 
81

–
89

%
 с

лу
ча

ев
. Е

щ
е 

в 
11

–1
4%

 с
лу

ча
ев

 д
ел

ец
ии

 и
ли

 
д

уп
ли

ка
ци

и 
в 

ге
не

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 и
де

нт
иф

иц
ир

ов
ан

ы
 с

 п
ом

ощ
ью

 м
ул

ьт
ип

ле
кс

но
й 

за
ви

си
м

ой
 о

т 
ли

ги
ро

ва
ни

я 
ам

пл
иф

ик
ац

ии
 з

он
д

а 
и 

хр
ом

ос
ом

но
го

 м
ик

ро
м

ат
ри

чн
ог

о 
ан

ал
из

а.
 

П
ри

 о
че

нь
 х

ар
ак

те
рн

ом
 к

ли
ни

че
ск

ом
 ф

ен
от

ип
е,

 н
о 

бе
з 

ди
аг

но
ст

ич
ес

ки
 з

на
чи

м
ы

х 
ре

зу
ль

та
то

в 
лю

м
ба

ль
но

й 
пу

нк
ци

и 
и 

ге
не

ти
че

ск
ог

о 
те

ст
ир

ов
ан

ия
 с

ле
д

уе
т 

ра
сс

м
от

ре
ть

 
во

зм
ож

но
ст

ь 
пр

ов
ед

ен
ия

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

, в
кл

ю
ча

я 
те

ст
ы

 н
а 

по
гл

ощ
ен

ие
 э

ри
тр

оц
и

та
м

и 
и 

из
м

ер
ен

ие
 с

од
ер

ж
ан

ия
 п

ер
ен

ос
чи

ка
 г

лю
ко

зы
 1

-г
о 

ти
па

 н
а 

по
ве

рх
но

ст
и 

эр
и

тр
оц

и
то

в

3
.6

. С
ин

д
ро

м
 Ш

ту
рг

е–
В

еб
ер

а 
(а

нг
л

. S
tu

rg
e-

W
eb

er
 s

yn
dr

om
e,

 S
W

S
)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Ч
ас

то
та

 с
ос

та
вл

яе
т 

от
 1

 с
лу

ча
я 

на
 2

0 
ты

с.
 д

о 
1 

сл
уч

ая
 н

а 
50

 т
ы

с.
 ж

ив
ор

ож
де

ни
й.

 У
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 «

ви
нн

ы
м

 п
ят

но
м

» 
на

 л
иц

е,
 н

а 
лб

у 
и

/и
ли

 в
ер

хн
ем

 в
ек

е 
ри

ск
 р

аз
ви

ти
я 

со
ст

ав
ля

ет
 2

0
–7

0%

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Д
иа

гн
оз

 S
W

S
 п

од
оз

ре
ва

ет
ся

 п
ри

 р
ож

де
ни

и 
у 

но
во

ро
ж

де
нн

ы
х 

с 
на

ли
чи

ем
 «

ви
нн

ог
о 

пя
тн

а»
 н

а 
ли

це
, п

ок
ры

ва
ю

щ
ег

о 
ло

б 
и

/и
ли

 в
ер

хн
ее

 в
ек

о.
 Т

щ
ат

ел
ьн

ы
й 

ос
м

от
р 

по
д 

ли
ни

ей
 

ро
ст

а 
во

ло
с 

ва
ж

ен
 д

ля
 о

бн
ар

уж
ен

ия
 м

ен
ее

 з
ам

ет
ны

х 
по

ра
ж

ен
ий

. М
Р

Т 
с 

ко
нт

ра
ст

ны
м

 у
си

ле
ни

ем
 п

оз
во

ля
ет

 о
бн

ар
уж

и
ть

 л
еп

то
м

ен
ин

ге
ал

ьн
ую

 а
нг

ио
м

у 
в 

во
зр

ас
те

 д
о 

3 
м

ес
. 

В
 р

ед
ки

х 
сл

уч
ая

х 
ан

ги
ом

а 
на

 л
иц

е 
м

ож
ет

 о
тс

ут
ст

во
ва

ть
. 

С
уд

ор
ог

и 
об

ы
чн

о 
яв

ля
ю

тс
я 

пе
рв

ы
м

 п
ро

яв
ле

ни
ем

, о
ни

 в
оз

ни
ка

ю
т 

в 
ср

ед
не

м
 в

 в
оз

ра
ст

е 
6 

м
ес

 у
 7

5
–

85
%

 п
ац

ие
нт

ов
. С

оо
бщ

ал
ос

ь 
та

кж
е 

о 
ре

дк
и

х 
сл

уч
ая

х 
на

ча
ла

 п
ри

ст
уп

ов
 

во
 в

зр
ос

ло
м

 в
оз

ра
ст

е.
 П

ом
им

о 
эп

и
ле

пс
ии

 у
 4

0
–

60
%

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 д
ан

ны
м

 с
ин

д
ро

м
ом

 р
аз

ви
ва

ет
ся

 г
ла

ук
ом

а 
с 

ри
ск

ом
 р

ан
не

го
 у

ху
дш

ен
ия

 з
ре

ни
я

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

З
аб

ол
ев

ан
ие

 о
че

нь
 в

ар
иа

бе
ль

но
, н

о 
об

ы
чн

о 
ха

ра
кт

ер
из

уе
тс

я 
пр

ог
ре

сс
ир

ую
щ

им
 т

еч
ен

ие
м

 с
 в

оз
ра

ст
ны

м
и 

не
вр

ол
ог

ич
ес

ки
м

и 
пр

оя
вл

ен
ия

м
и.

 Р
ан

ни
е 

пр
из

на
ки

  
в 

м
ла

де
нч

ес
тв

е 
вк

лю
ча

ю
т 

эп
и

ле
пс

ию
, г

ем
ип

ар
ез

, з
ад

ер
ж

ку
 п

си
хо

м
от

ор
но

го
 р

аз
ви

ти
я 

и 
ин

су
ль

то
по

до
бн

ы
е 

пр
оя

вл
ен

ия
. Б

ол
ее

 п
оз

дн
ие

 п
ри

зн
ак

и 
и 

си
м

пт
ом

ы
 в

 ш
ко

ль
но

м
 

во
зр

ас
те

 в
кл

ю
ча

ю
т 

го
ло

вн
ы

е 
бо

ли
, т

ру
дн

ос
ти

 в
 у

че
бе

 и
 р

ас
ст

ро
йс

тв
а 

по
ве

де
ни

я.
 В

о 
вз

ро
сл

ом
 в

оз
ра

ст
е 

пс
и

хи
че

ск
ие

 р
ас

ст
ро

йс
тв

а,
 в

кл
ю

ча
я 

де
пр

ес
си

ю
, м

ог
ут

 б
ы

ть
 

зн
ач

и
те

ль
ны

м
и,

 а
 э

пи
ле

пс
ия

 и
 и

нс
ул

ьт
оп

од
об

ны
е 

пр
оя

вл
ен

ия
 м

ог
ут

 п
ро

до
лж

ат
ьс

я 
на

 п
ро

тя
ж

ен
ии

 в
се

й 
ж

из
ни

.
Р

ан
не

е 
на

ча
ло

 п
ри

ст
уп

ов
 (

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
12

 м
ес

),
 в

ы
со

ка
я 

ча
ст

от
а 

пр
ис

ту
по

в 
и 

ф
ар

м
ак

ор
ез

ис
те

нт
но

ст
ь 

яв
ля

ю
тс

я 
на

иб
ол

ее
 н

ад
еж

ны
м

и 
пр

ед
ик

то
ра

м
и 

не
бл

аг
оп

ри
ят

но
го

 
ис

хо
д

а.
 О

бш
ир

но
е 

од
но

- 
и

ли
 д

ву
ст

ор
он

не
е 

вн
ут

ри
че

ре
пн

ое
 п

ор
аж

ен
ие

 с
вя

за
но

 с
 б

ол
ее

 р
ан

ни
м

 н
ач

ал
ом

 с
уд

ор
ог

 и
 х

уд
ш

им
 к

ог
ни

ти
вн

ы
м

 р
аз

ви
ти

ем
 п

о 
ср

ав
не

ни
ю

  
с 

од
но

ст
ор

он
не

й 
ле

пт
ом

ен
ин

ге
ал

ьн
ой

 а
нг

ио
м

ой
. 

У 
па

ци
ен

то
в 

с 
од

но
ст

ор
он

ни
м

 п
ор

аж
ен

ие
м

 и
 ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

но
ст

ью
 н

ео
бх

од
им

о 
вы

по
лн

и
ть

 о
це

нк
у 

на
 п

ре
дм

ет
 в

оз
м

ож
но

ст
и 

оп
ер

ат
ив

но
го

 л
еч

ен
ия

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

П
ер

вы
е 

пр
ис

ту
пы

 о
бы

чн
о 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

м
от

ор
ны

е.
 Т

ак
ж

е 
ча

ст
ы

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

ве
ге

та
ти

вн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 с

 р
аз

ли
чн

ой
 с

те
пе

нь
ю

 н
ар

уш
ен

ия
 с

оз
на

ни
я.

 
С

уд
ор

ог
и 

м
ог

ут
 б

ы
ть

 н
ез

ам
ет

ны
м

и,
 и

 и
х 

св
ое

вр
ем

ен
но

е 
ра

сп
оз

на
ва

ни
е 

яв
ля

ет
ся

 в
аж

ны
м

, п
ос

ко
ль

ку
 ч

ас
то

 с
 т

еч
ен

ие
м

 в
ре

м
ен

и 
м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 д

ли
те

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
  

и 
эп

и
ле

пт
ич

ес
ки

й 
ст

ат
ус

. 
П

ри
м

ер
но

 в
 3

0%
 с

лу
ча

ев
 с

уд
ор

ог
и 

м
ог

ут
 н

ач
ин

ат
ьс

я 
во

 в
ре

м
я 

ф
еб

ри
ль

ны
х 

эп
из

од
ов

, и
 в

 л
ю

бо
м

 в
оз

ра
ст

е 
су

щ
ес

тв
уе

т 
по

вы
ш

ен
на

я 
ве

ро
ят

но
ст

ь 
во

зн
ик

но
ве

ни
я 

су
до

ро
г 

пр
и 

ли
хо

ра
дк

е.
 Т

ак
ж

е 
со

об
щ

ал
ос

ь 
об

 и
нф

ан
ти

ль
ны

х 
сп

аз
м

ах
, м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
ат

он
ич

ес
ки

х 
су

до
ро

га
х 

и 
ге

ла
ст

ич
ес

ки
х 

пр
ис

ту
па

х.
 О

бы
чн

ое
 я

вл
ен

ие
 –

 в
оз

ни
кн

ов
ен

ие
 

гр
уп

п 
пр

ис
ту

по
в 

по
сл

е 
д

ли
те

ль
но

го
 п

ер
ио

д
а 

и
х 

от
су

тс
тв

ия
 (

40
%

 с
лу

ча
ев

).
И

з-
за

 в
ы

со
ко

й 
ча

ст
от

ы
 с

уд
ор

ог
 с

 р
ан

ни
м

 н
ач

ал
ом

 и
 и

х 
по

те
нц

иа
ль

но
го

 в
ре

дн
ог

о 
во

зд
ей

ст
ви

я 
на

 р
аз

ви
ва

ю
щ

ий
ся

 м
оз

г 
ре

ко
м

ен
д

уе
тс

я 
об

уч
ен

ие
 р

од
и

те
ле

й 
ра

нн
ем

у 
ра

сп
оз

на
ва

ни
ю

 с
уд

ор
ог

 и
 с

ос
та

вл
ен

ию
 и

нд
ив

ид
уа

ль
ны

х 
пл

ан
ов

 э
кс

тр
ен

но
й 

по
м

ощ
и,

 в
кл

ю
ча

я 
ис

по
ль

зо
ва

ни
е 

те
ра

пи
и 

бе
нз

од
иа

зе
пи

на
м

и 
д

ля
 э

кс
тр

ен
но

й 
по

м
ощ

и

П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

А
1 

(о
к

о
н

ч
ан

и
е)

. Э
п

и
ле

п
ти

че
ск

и
е 

си
н

др
ом

ы
 с

 н
ач

ал
ом

 в
 н

ео
н

ат
ал

ьн
ом

 п
ер

и
од

е 
и

 м
ла

де
н

че
ст

ве

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Н
а 

Э
Э

Г 
ха

ра
кт

ер
но

 а
си

м
м

ет
ри

чн
ое

 с
ни

ж
ен

ие
 а

м
пл

и
ту

ды
 и

 з
ам

ед
ле

ни
е 

ф
он

ов
ой

 а
кт

ив
но

ст
и 

на
д 

по
ра

ж
ен

ны
м

 п
ол

уш
ар

ие
м

. О
дн

ак
о 

ф
он

ов
ая

 р
и

тм
ик

а 
 

в 
те

че
ни

е 
пе

рв
ог

о 
го

д
а 

ж
из

ни
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 н

ор
м

ал
ьн

ой
. И

нт
ер

ик
та

ль
ны

е 
эп

и
ле

пт
иф

ор
м

ны
е 

ан
ом

ал
ии

 м
ог

ут
 п

оя
ви

ть
ся

 п
оз

ж
е 

и 
со

ст
оя

ть
 и

з 
ф

ок
ал

ьн
ы

х 
ос

тр
ы

х 
во

лн
 и

ли
 

ча
ст

ы
х 

вс
пы

ш
ек

 с
па

йк
-в

ол
но

во
й 

ак
ти

вн
ос

ти
. Т

ак
ие

 м
еж

пр
ис

ту
пн

ы
е 

эп
и

ле
пт

иф
ор

м
ны

е 
ан

ом
ал

ии
 д

о 
на

ча
ла

 п
ри

ст
уп

а 
м

ог
ут

 б
ы

ть
 п

ол
ез

ны
м

 м
ар

ке
ро

м
 д

ля
 в

ы
яв

ле
ни

я 
па

ци
ен

то
в 

с 
д

ан
ны

м
 с

ин
д

ро
м

ом
, к

от
ор

ы
е 

по
дв

ер
ж

ен
ы

 р
ис

ку
 р

аз
ви

ти
я 

эп
и

ле
пс

ии
. И

кт
ал

ьн
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

ва
рь

ир
уе

т 
в 

за
ви

си
м

ос
ти

 о
т 

оч
аг

а 
пр

ип
ад

ка

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
П

ря
м

ая
 в

из
уа

ли
за

ци
я 

ле
пт

ом
ен

ин
ге

ал
ьн

ог
о 

ус
и

ле
ни

я 
на

 М
Р

Т 
го

ло
вн

ог
о 

м
оз

га
 с

 к
он

тр
ас

тн
ы

м
 у

си
ле

ни
ем

 п
од

тв
ер

ж
д

ае
т 

ди
аг

но
з 

S
W

S
. О

бн
ар

уж
ен

ие
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 с

ло
ж

но
й 

за
д

ач
ей

 у
 о

че
нь

 м
ал

ен
ьк

и
х 

де
те

й.
 Д

ру
ги

е 
ос

об
ен

но
ст

и 
ви

зу
ал

из
ац

ии
, т

ак
ие

 к
ак

 и
пс

и
ла

те
ра

ль
но

е 
ув

ел
ич

ен
ие

 с
ос

уд
ис

ты
х 

сп
ле

те
ни

й,
 у

ве
ли

че
ни

е 
тр

ан
см

ед
ул

ля
рн

ы
х 

ве
н 

 
и 

ук
ор

оч
ен

ие
 б

ел
ог

о 
ве

щ
ес

тв
а 

на
 Т

2,
 м

ог
ут

 п
ом

оч
ь 

в 
по

ст
ан

ов
ке

 д
иа

гн
оз

а.
 С

о 
вр

ем
ен

ем
 п

оя
вл

яю
тс

я 
ко

рк
ов

ы
е 

ка
ль

ци
ф

ик
ац

ии
 и

 ц
ер

еб
ра

ль
на

я 
ат

ро
ф

ия

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
ис

сл
ед

ов
ан

ий
И

зо
ли

ро
ва

нн
ое

 «
ви

нн
ое

 п
ят

но
» 

и 
S

W
S

 и
м

ею
т 

об
щ

ую
 г

ен
ет

ич
ес

ку
ю

 э
ти

ол
ог

ию
 с

 с
ом

ат
ич

ес
ки

м
 м

оз
аи

чн
ы

м
 п

ат
ог

ен
ны

м
 в

ар
иа

нт
ом

, н
ед

ав
но

 и
де

нт
иф

иц
ир

ов
ан

ны
м

 в
 г

ен
е 

G
N

A
Q

3
.7

. Г
ел

ас
ти

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

 с
 г

ип
от

ал
ам

ич
ес

ко
й 

га
м

ар
то

м
ой

 (
ан

гл
. g

el
as

ti
c 

se
iz

ur
es

 w
it

h 
hy

po
th

al
am

ic
 h

am
ar

to
m

a,
 G

F-
H

H
)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

В
 о

дн
ом

 и
сс

ле
до

ва
ни

и 
за

до
ку

м
ен

ти
ро

ва
на

 р
ас

пр
ос

тр
ан

ен
но

ст
ь 

га
м

ар
то

м
ы

 г
ип

от
ал

ам
ус

а 
с 

ге
ла

ст
ич

ес
ки

м
и 

пр
ис

ту
па

м
и 

с 
ча

ст
от

ой
 0

,5
 с

лу
ча

я 
на

  
10

0 
ты

с.
 ч

ел
ов

ек
 в

 в
оз

ра
ст

е 
до

 2
0 

ле
т

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

П
ри

м
ер

но
 в

 8
5%

 с
лу

ча
ев

 д
еб

ю
т 

пр
и

хо
ди

тс
я 

на
 1

-й
 г

од
 ж

из
ни

. 
В

 м
ен

ьш
ей

 ч
ас

ти
 с

лу
ча

ев
 з

аб
ол

ев
ан

ие
 м

ож
ет

 н
ач

ат
ьс

я 
в 

ра
нн

ем
 и

 с
ре

дн
ем

 д
ет

ск
ом

 в
оз

ра
ст

е.
 

П
ол

ов
ой

 п
ре

д
ра

сп
ол

ож
ен

но
ст

и 
не

т.
 Н

ев
ро

ло
ги

че
ск

ий
 с

та
ту

с 
в 

но
рм

е,
 о

дн
ак

о 
об

щ
ий

 м
ед

иц
ин

ск
ий

 о
см

от
р 

м
ож

ет
 в

ы
яв

и
ть

 п
ри

зн
ак

и 
пр

еж
де

вр
ем

ен
но

го
 п

ол
ов

ог
о 

со
зр

ев
ан

ия

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

Э
пи

ле
пс

ия
, в

ы
зв

ан
на

я 
га

м
ар

то
м

ой
 г

ип
от

ал
ам

ус
а,

 у
ст

ой
чи

ва
 к

 А
Э

П
. В

 б
ол

ьш
ин

ст
ве

 с
лу

ча
ев

 с
о 

вр
ем

ен
ем

 н
аб

лю
д

ае
тс

я 
пр

ог
ре

сс
ир

ов
ан

ие
 с

 р
аз

ви
ти

ем
 ф

ок
ал

ьн
ог

о 
на

ру
ш

ен
ия

 с
оз

на
ни

я 
и 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

х 
пр

ис
ту

по
в.

 У
 н

ек
от

ор
ы

х 
па

ци
ен

то
в 

м
ог

ут
 р

аз
ви

ть
ся

 т
он

ич
ес

ки
е,

 а
то

ни
че

ск
ие

 и
ли

 а
ти

пи
чн

ы
е 

аб
са

нс
ы

, у
ка

зы
ва

ю
щ

ие
 н

а 
си

нд
ро

м
 

Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о.

 Х
ир

ур
ги

че
ск

ое
 л

еч
ен

ие
 г

ам
ар

то
м

ы
 г

ип
от

ал
ам

ус
а 

м
ож

ет
 с

м
яг

чи
ть

 д
ан

ну
ю

 н
еб

ла
го

пр
ия

тн
ую

 э
во

лю
ци

ю
. В

 н
ач

ал
е 

за
бо

ле
ва

ни
я 

ко
гн

и
ти

вн
ы

е 
ф

ун
кц

ии
, к

ак
 

пр
ав

и
ло

, б
ез

 п
ат

ол
ог

ии
, н

о 
со

 в
ре

м
ен

ем
 о

бы
чн

о 
на

бл
ю

д
ае

тс
я 

пл
ат

о 
и

ли
 р

ег
ре

сс
 р

аз
ви

ти
я.

 У
 д

ет
ей

 т
ак

ж
е 

м
ог

ут
 р

аз
ви

ва
ть

ся
 п

ро
гр

ес
си

ру
ю

щ
ие

 п
ов

ед
ен

че
ск

ие
 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

, в
кл

ю
ча

я 
аг

ре
сс

ию
, и

м
пу

ль
си

вн
ос

ть
, г

ип
ер

ак
ти

вн
ос

ть
 и

 р
ас

ст
ро

йс
тв

а 
ау

ти
ст

ич
ес

ко
го

 с
пе

кт
ра

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Ге
ла

ст
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
 я

вл
яю

тс
я 

от
ли

чи
те

ль
ны

м
 т

ип
ом

 п
ри

ст
уп

ов
 и

 о
бя

за
те

ль
ны

м
и 

д
ля

 п
ос

та
но

вк
и 

д
ан

но
го

 д
иа

гн
оз

а.
 О

ни
 н

аб
лю

д
аю

тс
я 

в 
де

бю
те

 и
 к

ра
тк

ов
ре

м
ен

ны
, 

об
ы

чн
о 

д
ля

тс
я 

м
ен

ее
 1

 м
ин

. О
ни

 с
ос

то
ят

 и
з 

м
ех

ан
ич

ес
ко

го
 и

 б
ез

ра
до

ст
но

го
 с

м
ех

а,
 н

еу
м

ес
тн

ог
о 

в 
ко

нт
ек

ст
е 

об
щ

ен
ия

. С
оз

на
ни

е 
ча

ст
о 

не
 н

ар
уш

ен
о,

 п
ос

ти
кт

ал
ьн

ая
 

сп
ут

ан
но

ст
ь 

со
зн

ан
ия

 о
тс

ут
ст

ву
ет

. Ч
ас

то
та

 п
ри

ст
уп

ов
 в

ы
со

ка
, о

бы
чн

о 
не

ск
ол

ьк
о 

ра
з 

в 
де

нь
, п

ри
 э

то
м

 п
ри

ст
уп

ы
 м

ог
ут

 г
ру

пп
ир

ов
ат

ьс
я.

 П
ри

ст
уп

ы
 с

 о
дн

ой
 л

иш
ь 

ул
ы

бк
ой

, 
но

 б
ез

 х
ар

ак
те

рн
ог

о 
бе

зр
ад

ос
тн

ог
о 

см
ех

а,
 н

е 
яв

ля
ю

тс
я 

ге
ла

ст
ич

ес
ки

м
и.

 Т
ак

ж
е 

м
ог

ут
 п

ри
су

тс
тв

ов
ат

ь 
д

ак
ри

ти
че

ск
ие

 п
ри

па
дк

и,
 х

ар
ак

те
ри

зу
ю

щ
ие

ся
 с

те
ре

от
ип

ны
м

 
сл

ез
от

еч
ен

ие
м

, р
ы

д
ан

ия
м

и,
 г

ри
м

ас
ам

и 
и

ли
 к

ри
ка

м
и,

 н
еу

м
ес

тн
ы

м
и 

в 
ко

нт
ек

ст
е.

 С
оч

ет
ан

ие
 г

ел
ас

ти
че

ск
и

х 
и 

д
ак

ри
ти

че
ск

и
х 

пр
ис

ту
по

в 
у 

од
но

го
 и

 т
ог

о 
ж

е 
па

ци
ен

та
 

ос
об

ен
но

 х
ар

ак
те

рн
о 

д
ля

 г
ам

ар
то

м
ы

 г
ип

от
ал

ам
ус

а.
 Д

ру
ги

е 
ти

пы
 п

ри
ст

уп
ов

, к
от

ор
ы

е 
м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
, в

кл
ю

ча
ю

т 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 с

 с
им

пт
ом

ат
ик

ой
 л

об
ны

х 
и

ли
 

ви
со

чн
ы

х 
до

ле
й 

и,
 р

ед
ко

, э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

сп
аз

м
ы

. П
оз

дн
ее

 в
 д

ет
ск

ом
 в

оз
ра

ст
е 

м
ог

ут
 р

аз
ви

ть
ся

 т
он

ич
ес

ки
е 

и 
д

ро
п-

ат
ак

и,
 а

 т
ак

ж
е 

ат
ип

ич
ны

е 
аб

са
нс

ы

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 р
и

тм
ик

а 
об

ы
чн

о 
но

рм
ал

ьн
ая

. И
нт

ер
ик

та
ль

ны
е 

ра
зр

яд
ы

, к
ак

 п
ра

ви
ло

, п
оя

вл
яю

тс
я 

по
сл

е 
пе

ри
од

а 
м

ла
де

нч
ес

тв
а 

и 
в 

на
ча

ле
 ч

ащ
е 

вс
ег

о 
на

бл
ю

д
аю

тс
я 

в 
ви

со
чн

ы
х 

об
ла

ст
ях

, х
от

я 
в 

лю
бо

й 
об

ла
ст

и 
м

ог
ут

 п
ри

су
тс

тв
ов

ат
ь 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

сп
ай

ки
. У

 д
ет

ей
 с

 и
нф

ан
ти

ль
ны

м
и 

сп
аз

м
ам

и 
м

ож
ет

 п
ро

яв
ля

ть
ся

 к
ар

ти
на

 г
ип

са
ри

тм
ии

.
К

 б
ол

ее
 п

оз
дн

ем
у 

де
тс

ко
м

у 
во

зр
ас

ту
 в

 д
оп

ол
не

ни
е 

к 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
 и

ли
 м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
м

 р
аз
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п
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н
др

ом
ы

 с
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ск
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р
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уп
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ы
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во
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ан
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f-
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 С
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ок
уп

ир
ую

щ
ая

ся
 э

пи
ле

пс
ия

 с
 ц

ен
тр

ал
ьн

о-
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м
по

ра
ль

ны
м

и 
сп

ай
ка

м
и 

(а
нг

л
. s

el
f-

lim
it

ed
 e

pi
le

ps
y 
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it

h 
ce

nt
ro

te
m

po
ra

l s
pi

ke
s,

 S
eL

EC
T

S
)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

S
eL

EC
TS

 я
вл

яе
тс

я 
на

иб
ол

ее
 ч

ас
ты

м
 S

eL
FE

 и
 с

ос
та

вл
яе

т 
пр

им
ер

но
 6

–7
%

 в
се

х 
де

тс
ки

х 
эп

и
ле

пс
ий

. З
аб

ол
ев

ае
м

ос
ть

 с
ос

та
вл

яе
т 

пр
им

ер
но

 6
,1

 н
а 

10
0 

ты
с.

 д
ет

ей
 в

 в
оз

ра
ст

е 
до

 1
6 

ле
т 

в 
го

д

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

В
оз

ра
ст
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ач

ал
а 

об
ы

чн
о 

со
ст

ав
ля

ет
 о

т 
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до
 1

0 
ле

т 
(д

иа
па

зо
н 

3
–1

4 
ле

т)
 у
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0%

 п
ац

ие
нт

ов
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 п
ик
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 п

ри
м

ер
но

 в
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 л
ет

. Б
ол

ею
т 

пр
ед

ст
ав

и
те

ли
 о

бо
и

х 
по

ло
в 

с 
не

бо
ль

ш
им

 п
ре

об
ла

д
ан

ие
м

 м
уж

ск
ог

о 
по

ла
 (
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%
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А

нт
ен

ат
ал

ьн
ы

й,
 и

нт
ра

на
та

ль
ны

й 
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не
он

ат
ал

ьн
ы

й 
ан

ам
не

з 
об

ы
чн

о 
но

рм
ал

ьн
ы

й.
 Ф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
 в

 а
на

м
не

зе
 н

аб
лю

д
аю

тс
я 
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5

–1
5%

 с
лу

ча
ев
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 р

ед
ки

х 
сл

уч
ая

х 
м

ож
ет

 п
ри

су
тс

тв
ов

ат
ь 

S
eL

E
A

S
 в

 а
на

м
не

зе
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аз
ви

ти
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 к
ог

ни
ти

вн
ы

е 
ф

ун
кц

ии
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ро

ло
ги

че
ск

ий
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та
ту

с 
и 
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ер
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ол
ов

ы
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о 
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ча
ла
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рм
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eL
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ож
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д

ат
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де

те
й 

с 
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ед
ш

ес
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щ
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и 
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ав

м
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и 
це

нт
ра

ль
но

й 
не

рв
но

й 
си
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ем

ы
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ли
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м
ст

ве
нн
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тс
та
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ст

ью
, н

о 
эт

и 
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об
ен

но
ст
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сч

и
та

ю
тс

я 
сл

уч
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ны
м
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 н
е 

эт
ио

ло
ги

че
ск

им
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 Д
о 

на
ча
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 э

пи
ле
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ии

 м
ог
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лю

д
ат

ьс
я 

си
нд

ро
м
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ф
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и
та
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м
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ер
ак

ти
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ос
ти
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ф
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ки
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гн
и

ти
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ы
й 

де
ф
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и
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ов
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м
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за

нн
ы
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с 
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че
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ия
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и 
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чн
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ох
од

ят
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д
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во
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оз
ре

ва
ни
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 н

о 
ин

ог
д

а 
м

ог
ут

 п
ро

до
лж

ат
ьс

я 
до

 1
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ле
т.

 Н
а 

ф
он

е 
пр

оя
вл

ен
ий

 э
пи

ле
пс

ии
 р

ед
ко

 м
ог

ут
 в

оз
ни

ка
ть

 и
ли

 у
су

гу
бл

ят
ьс

я 
по

ве
де

нч
ес

ки
е 

 
и 

не
йр

оп
си

хо
ло

ги
че

ск
ие
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ро

йс
тв
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со
бе

нн
о 

в 
ре

че
во

й 
сф

ер
е 

и 
ис

по
лн

и
те

ль
ны

х 
ф

ун
кц

ия
х.
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ан

ны
е 

ра
сс

тр
ой

ст
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 ч
ас
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ин
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ую
тс

я 
и
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 и
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во
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ас
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ль

на
я 

ад
ап

та
ци
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ы
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ро
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уд
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ог
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ы
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ро
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ую
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оз
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ош
ен
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си
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по
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бл

аг
оп
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ят

ен
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аж
е 

д
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 т
ех
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ац

ие
нт

ов
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 к
от

ор
ы

х 
из

на
ча

ль
но

 и
х 

бы
ло

 
тр

уд
но

 к
он

тр
ол

ир
ов

ат
ь

Ти
пы

 п
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ст
уп

ов

Д
ля

 п
ос

та
но

вк
и 

ди
аг

но
за

 о
бя

за
те

ль
ны

м
и 

яв
ля

ю
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
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 х
ар

ак
те

рн
ы

м
и 

ло
бн

о-
те

м
ен

ны
м

и 
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ер
ку
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рн

ы
м

и 
су

до
ро

га
м
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и

/и
ли

 н
оч

ны
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дв
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то
ро

нн
ие

 т
он

ик
о-

кл
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ки
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пр
ис

ту
пы

. П
ри

ст
уп

ы
 к

ор
от

ки
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бы

чн
о 
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м

ин
, н

ем
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чи

сл
ен

ны
 (

у 
бо
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ш

ин
ст

ва
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ет
ей

 в
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еч
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ие
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из
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лу

ча
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ен
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 1
0 

пр
ис

ту
по
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 и
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ог
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оз
ни

ка
ть
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ра
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че
ск
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ты
м

и 
су

до
ро

га
м
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 н

аб
лю

д
ае

м
ы

м
и 

в 
те

че
ни

е 
не

ск
ол

ьк
и

х 
дн

ей
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ли
 н

ед
ел

ь,
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 з
ат

ем
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о 
сл

ед
ую

щ
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о 
пр

ис
ту

па
 п

ро
хо

ди
т 
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ск

ол
ьк

о 
м

ес
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ев
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Х
ар

ак
те

рн
ая
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пт
ом

ат
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а 
ф

ок
ал

ьн
ы

х 
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ип
ад

ко
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– 
со

м
ат

ос
ен

со
рн

ы
е 
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м

пт
ом

ы
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 о
дн

ос
то

ро
нн

им
 о

не
м

ен
ие

м
 и

ли
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те
зи
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ы
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, д
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ну
тр

ен
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по

ве
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ст
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щ

ек
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ор
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ац
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ль
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ьн

ы
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по
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со

бе
нн

о 
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ло

ни
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ра
щ

ен
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 о
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ой
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ны
 л
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зы
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та
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чи
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де

те
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во
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 о
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ди
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и
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на
рт
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м
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им

ат
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ре
чь
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– 

 х
ар

ак
те

рн
ы

й 
ик

та
ль

ны
й 

си
м
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ом
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но
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че

ни
е 

(н
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по
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ш
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м
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ра
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ве
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чн
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, в

 и
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и
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те
ра

ль
ны
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ге

м
ик
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ск

ий
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в 
би

ла
те

ра
ль

ны
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то
ни

ко
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ло
ни

че
ск

ий
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ри
ст

уп
. П

ос
ле
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ри

ст
уп
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м

ож
ет
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оз

ни
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ть
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од

д
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 н
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ны
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пр
ис
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ча
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ф
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ал
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ы
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во
 в

ре
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ов
ан
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за
нн

ы
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S

eL
EC
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вн

ы
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(н
ап

ри
м

ер
, в

ку
со

вы
е 

га
лл

ю
ци

на
ци
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, э

м
оц

ио
на

ль
ны

е 
(н

ап
ри

м
ер
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ах
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ве
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ти
вн

ы
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вл
ен
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е 
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ю
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и
ла

те
ра
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ед
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м

ы
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ту
п,

 с
ох
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м

ин
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ст
ре

ча
ет
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ед
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сл
и 

пр
ис
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ст

ву
ет

, т
ре

бу
ет

 п
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ес
м

от
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 д
иа

гн
оз

а.
 В

оз
ни

кн
ов

ен
ие

 а
ти

пи
чн

ы
х 

аб
са

нс
ов

, 
ф

ок
ал

ьн
ы

х 
ат

он
ич

ес
ки

х 
и 

ф
ок

ал
ьн

ы
х 

м
от

ор
ны

х 
су

до
ро

г 
с 

от
ри

ца
те

ль
ны

м
 м

ио
кл

он
ус

ом
 с

 п
от

ер
ей

 р
ав

но
ве

си
я 

и 
па

де
ни

ям
и 

до
лж

но
 с

ви
де

те
ль

ст
во

ва
ть

 о
 р

аз
ви

ти
и 

EE
-S

W
A

S
. С

ле
д

уе
т 

ис
ка

ть
 

до
ка

за
те

ль
ст

ва
 н

ал
ич

ия
 к

ог
ни

ти
вн

ы
х 

ра
сс

тр
ой

ст
в 

и
ли

 р
ег

ре
сс

а.
Ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и,

 в
 о

тл
ич

ие
 о

т 
ф

ок
ал

ьн
ы

х 
и 

би
ла

те
ра

ль
ны

х,
 в

о 
вр

ем
я 

бо
д

рс
тв

ов
ан

ия
 я

вл
яю

тс
я 

ис
кл

ю
че

ни
ем

, н
о 

и
х 

сл
ож

но
 к

ли
ни

че
ск

и 
ди

ф
ф

ер
ен

ци
ро

ва
ть

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

об
ы

чн
о 

но
рм

ал
ьн

ая
, с

 н
ал

ич
ие

м
 н

ор
м

ал
ьн

ой
 а

рх
и

те
кт

ур
ы

 с
на

. Е
сл

и 
ре

ги
ст

ри
ру

ет
ся

 у
ст

ой
чи

во
е 

ф
ок

ал
ьн

ое
 з

ам
ед

ле
ни

е 
бе

з 
це

нт
ро

те
м

по
ра

ль
ны

х 
сп

ай
ко

в 
и

ли
 д

иф
ф

уз
но

е 
за

м
ед

ле
ни

е,
 с

ле
д

уе
т 

ра
сс

м
от

ре
ть

 д
ру

го
й 

эп
и

ле
пт

ич
ес

ки
й 

си
нд

ро
м

 и
ли

 с
тр

ук
ту

рн
ое

 п
ор

аж
ен

ие
, в

 э
то

м
 с

лу
ча

е 
ре

ко
м

ен
д

уе
тс

я 
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
я.

О
бя

за
те

ль
ны

м
и 

д
ля

 д
иа

гн
ос

ти
ки

 я
вл

яю
тс

я 
вы

со
ко

ам
пл

и
ту

дн
ы

е 
(>

20
0 

м
кВ

, о
т 

пи
ка

 д
о 

м
ин

им
ум

а)
 ц

ен
тр

от
ем

по
ра

ль
ны

е 
ко

м
пл

ек
сы

 «
ос

тр
ая

–
м

ед
ле

нн
ая

 в
ол

на
»,

 к
от

ор
ы

е 
по

яв
ля

ю
тс

я 
пр

и 
д

ре
м

от
е 

и 
во

 с
не

. Э
то

 т
ре

хф
аз

ны
е 

вы
со

ко
ам

пл
и

ту
дн

ы
е 

(1
00

–
30

0 
м

кВ
) 

ос
тр

ы
е 

во
лн

ы
 (

на
ча

ль
на

я 
ни

зк
оа

м
пл

и
ту

дн
ая

 с
ос

та
вл

яю
щ

ая
 п

ол
ож

и
те

ль
на

я,
 з

ат
ем

 с
ле

д
уе

т 
вы

со
ко

ам
пл

и
ту

дн
ая

 
от

ри
ца

те
ль

на
я 

со
ст

ав
ля

ю
щ

ая
, з

а 
ко

то
ро

й 
сн

ов
а 

сл
ед

уе
т 

ни
зк

оа
м

пл
и

ту
дн

ая
 п

ол
ож

и
те

ль
на

я 
со

ст
ав

ля
ю

щ
ая

) 
с 

тр
ан

св
ер

си
вн

ы
м

 д
ип

ол
ем

 (
ф

ро
нт

ал
ьн

ы
е 

от
де

лы
 –

 п
ол

ож
и

те
ль

ны
й,

 в
ис

оч
но

-
те

м
ен

ны
е 

от
де

лы
 –

 о
тр

иц
ат

ел
ьн

ы
й)

, з
а 

ко
то

ры
м

и 
ча

ст
о 

сл
ед

ую
т 

вы
со

ко
ам

пл
и

ту
дн

ы
е 

м
ед

ле
нн

ов
ол

но
вы

е 
по

те
нц

иа
лы

. А
но

м
ал

ии
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 и

зо
ли

ро
ва

нн
ы

м
и 

и
ли

 в
оз

ни
ка

ть
 в

 в
ид

е 
се

ри
й 

д
уп

ле
то

в 
и 

тр
ип

ле
то

в,
 а

 ф
ок

ал
ьн

ая
 р

и
тм

ич
на

я 
м

ед
ле

нн
ов

ол
но

ва
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 и

но
гд

а 
на

бл
ю

д
ае

тс
я 

в 
то

й 
ж

е 
об

ла
ст

и,
 ч

то
 и

 с
па

йк
и.

 А
но

м
ал

ии
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 к

ак
 м

он
о-

 и
ли

 б
и

ла
те

ра
ль

ны
м

и,
 т

ак
  

и 
не

за
ви

си
м

ы
м

и.
 М

ог
ут

 б
ы

ть
 а

но
м

ал
ии

, н
аб

лю
д

ае
м

ы
е 

за
 п

ре
де

ла
м

и 
це

нт
ра

ль
но

-т
ем

по
ра

ль
но

й 
об

ла
ст

и 
(п

о 
ср

ед
не

й 
ли

ни
и,

 в
 т

ем
ен

но
й,

 ф
ро

нт
ал

ьн
ой

, з
ат

ы
ло

чн
ой

 о
бл

ас
тя

х)
. Е

сл
и 

во
 с

не
 

пр
ис

ут
ст

ву
ет

 н
еп

ре
ры

вн
ы

й 
па

тт
ер

н 
«с

па
йк

–
во

лн
а»

, р
еб

ен
ка

 с
ле

д
уе

т 
об

сл
ед

ов
ат

ь 
в 

от
но

ш
ен

ии
 р

аз
ви

ти
я 

ре
че

во
й 

ф
ун

кц
ии

, к
ог

ни
ти

вн
ы

х 
ра

сс
тр

ой
ст

в 
и

ли
 н

ал
ич

ия
 р

ег
ре

сс
а.

 Д
ан

ны
й 

па
тт

ер
н 

на
 

Э
Э

Г 
м

ож
но

 т
ра

кт
ов

ат
ь 

в 
по

ль
зу

 д
иа

гн
оз

а 
EE

-S
W

A
S

 т
ол

ьк
о 

в 
то

м
 с

лу
ча

е,
 е

сл
и 

им
ее

т 
м

ес
то

 п
ла

то
 и

ли
 р

ег
ре

сс
 р

аз
ви

ти
я.

Х
ар

ак
те

рн
о 

вы
ра

ж
ен

но
е 

ув
ел

ич
ен

ие
 ч

ас
то

ты
 э

пи
ле

пт
иф

ор
м

но
й 

ак
ти

вн
ос

ти
 п

ри
 д

ре
м

от
е 

и 
во

 с
не

. Э
Э

Г 
та

кж
е 

м
ож

ет
 и

зм
ен

и
ть

ся
 с

ле
д

ую
щ

им
 о

бр
аз

ом
: о

ст
ры

е 
во

лн
ы

 и
ли

 к
ом

пл
ек

сы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

 б
уд

ут
 и

м
ет

ь 
бо

ле
е 

ш
ир

ок
ое

 р
ас

пр
ос

тр
ан

ен
ие

 и
 с

та
ну

т 
би

ла
те

ра
ль

но
-с

ин
хр

он
ны

м
и.

 У
 1

0
–2

0%
 д

ет
ей

 ц
ен

тр
от

ем
по

ра
ль

ны
е 

ос
тр

ы
е 

во
лн

ы
 и

ли
 к

ом
пл

ек
сы

 «
сп

ай
к–

во
лн

а»
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 

ак
ти

ви
ро

ва
ны

 с
ен

со
рн

ой
 с

ти
м

ул
яц

ие
й 

па
ль

це
в 

ру
к 

и
ли

 н
ог

.
П

ри
ст

уп
ы

 о
бы

чн
о 

не
ча

ст
ы

, и
кт

ал
ьн

ую
 з

ап
ис

ь 
м

ож
но

 п
ол

уч
и

ть
 р

ед
ко

, п
уб

ли
ка

ци
й 

в 
на

уч
но

й 
ли

те
ра

ту
ре

 м
ал

о.
 П

ри
ст

уп
ы

 м
ог

ут
 с

оп
ро

во
ж

д
ат

ьс
я 

кр
ат

ко
вр

ем
ен

ны
м

 с
ни

ж
ен

ие
м

 а
м

пл
и

ту
ды

 
ф

он
ов

ой
 р

и
тм

ик
и,

 з
а 

ко
то

ро
й 

сл
ед

ую
т 

ди
ф

ф
уз

ны
е 

ос
тр

ов
ол

но
вы

е 
ф

ен
ом

ен
ы

 с
 в

оз
ра

ст
аю

щ
ей

 а
м

пл
и

ту
до

й,
 п

ре
им

ущ
ес

тв
ен

но
 в

 о
дн

ой
 ц

ен
тр

ал
ьн

о-
те

м
по

ра
ль

но
й 

об
ла

ст
и,

 с
 п

ос
ле

д
ую

щ
им

 
вы

со
ко

ам
пл

и
ту

дн
ы

м
 з

ам
ед

ле
ни

ем
, а

 з
ат

ем
 в

оз
вр

ащ
ен

ие
м

 к
 о

бы
чн

ой
 и

нт
ер

ик
та

ль
но

й 
Э

Э
Г.

 П
ри

 т
он

ик
о-

кл
он

ич
ес

ки
х 

пр
ис

ту
па

х 
(о

т 
ф

ок
ал

ьн
ы

х 
до

 б
и

ла
те

ра
ль

ны
х,

 в
 о

тл
ич

ие
 о

т 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
х 

пр
ис

ту
по

в)
 и

кт
ал

ьн
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

м
ож

ет
 т

ра
нс

ф
ор

м
ир

ов
ат

ьс
я 

в 
би

ла
те

ра
ль

но
-с

ин
хр

он
ну

ю
 о

ст
ро

во
лн

ов
ую

 и
ли

 с
па

йк
-в

ол
но

ву
ю

 а
кт

ив
но

ст
ь
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

В
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 д
ет

ск
ом

 в
оз

р
ас

те

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

Н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ия
 в

 н
ор

м
е 

и
ли

 м
ож

ет
 д

ем
он

ст
ри

ро
ва

ть
 н

ес
пе

ци
ф

ич
ес

ки
е 

ре
зу

ль
та

ты
. Е

сл
и 

эл
ек

тр
ок

ли
ни

че
ск

ий
 д

иа
гн

оз
 S

eL
EC

TS
 п

ос
та

вл
ен

 и
 о

тс
ут

ст
ву

ю
т 

ат
ип

ич
ны

е 
пр

из
на

ки
, 

не
йр

ов
из

уа
ли

за
ци

я 
не

 т
ре

бу
ет

ся
. Е

сл
и 

им
ею

тс
я 

кл
ин

ич
ес

ки
е 

пр
из

на
ки

, о
со

бе
нн

ос
ти

 р
аз

ви
ти

я,
 д

ан
ны

е 
Э

Э
Г 

и
ли

 э
во

лю
ци

я,
 н

ес
ов

м
ес

ти
м

ы
е 

с 
д

ан
ны

м
 д

иа
гн

оз
ом

, с
ле

д
уе

т 
ра

сс
м

от
ре

ть
 

во
зм

ож
но

ст
ь 

пр
ов

ед
ен

ия
 н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ии

. Н
ес

пе
ци

ф
ич

ес
ки

е 
д

ан
ны

е 
на

 М
Р

Т,
 т

ак
ие

 к
ак

 а
си

м
м

ет
ри

я 
ги

пп
ок

ам
па

, а
но

м
ал

ии
 б

ел
ог

о 
ве

щ
ес

тв
а 

и 
ув

ел
ич

ен
ие

 б
ок

ов
ы

х 
ж

ел
уд

оч
ко

в,
 н

е 
до

лж
ны

 
ис

кл
ю

ча
ть

 д
иа

гн
оз

 S
eL

EC
TS

. У
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 ф

ок
ал

ьн
ой

 э
пи

ле
пс

ие
й 

из
-з

а 
ст

ру
кт

ур
ны

х 
ан

ом
ал

ий
, т

ак
и

х 
ка

к 
ф

ок
ал

ьн
ая

 к
ор

ко
ва

я 
ди

сп
ла

зи
я,

 г
ет

ер
от

оп
ия

 и
ли

 о
пу

хо
ли

 г
ол

ов
но

го
 м

оз
га

 н
из

ко
й 

ст
еп

ен
и 

зл
ок

ач
ес

тв
ен

но
ст

и,
 S

eL
EC

TS
 м

ог
ут

 и
м

и
ти

ро
ва

ть
ся

, н
о 

пр
и 

эт
ом

 о
бы

чн
о 

пр
оя

вл
яю

тс
я 

ат
ип

ич
ны

е 
пр

из
на

ки
, т

ак
ие

 к
ак

 о
дн

ос
то

ро
нн

ие
 н

ар
уш

ен
ия

 н
а 

Э
Э

Г 
и

ли
 ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

но
ст

ь

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

В
аж

ну
ю

 э
ти

ол
ог

ич
ес

ку
ю

 р
ол

ь 
иг

ра
ю

т 
ге

не
ти

че
ск

ие
 ф

ак
то

ры
, о

 ч
ем

 с
ви

де
те

ль
ст

ву
ет

 б
ол

ее
 в

ы
со

ка
я 

ча
ст

от
а 

по
ло

ж
и

те
ль

но
го

 с
ем

ей
но

го
 а

на
м

не
за

 п
о 

эп
и

ле
пс

ии
 и

ли
 ф

еб
ри

ль
ны

м
 с

уд
ор

ог
ам

, 
а 

та
кж

е 
во

зр
ас

тн
ы

е 
оч

аг
ов

ы
е 

на
ру

ш
ен

ия
 Э

Э
Г 

у 
ро

дс
тв

ен
ни

ко
в 

па
ци

ен
то

в 
с 

S
eL

EC
TS

. У
 б

ра
ть

ев
 и

 с
ес

те
р 

на
 Э

Э
Г 

м
ог

ут
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 ц

ен
тр

от
ем

по
ра

ль
ны

е 
ан

ом
ал

ии
 в

 з
ав

ис
им

ос
ти

 о
т 

во
зр

ас
та

, 
на

сл
ед

уе
м

ы
е 

по
 а

ут
ос

ом
но

-д
ом

ин
ан

тн
ом

у 
ти

пу
, б

ез
 к

ли
ни

че
ск

и 
пр

оя
вл

яю
щ

и
хс

я 
су

до
ро

г.
 Т

ем
 н

е 
м

ен
ее

 к
ли

ни
че

ск
и 

пр
оя

вл
яю

щ
ий

ся
 э

пи
ле

пт
иф

ор
м

ны
й 

си
нд

ро
м

, в
ер

оя
тн

о,
 я

вл
яе

тс
я 

сл
ож

ны
м

 
по

 н
ас

ле
до

ва
ни

ю
, п

ос
ко

ль
ку

 р
од

ос
ло

вн
ы

е 
с 

не
ск

ол
ьк

им
и 

бо
ль

ны
м

и 
с 

S
eL

EC
TS

 о
че

нь
 р

ед
ки

. В
 н

ас
то

ящ
ее

 в
ре

м
я 

у 
бо

ль
ш

ин
ст

ва
 д

ет
ей

 с
 S

eL
EC

TS
 н

е 
вы

яв
ле

но
 п

ат
ог

ен
ны

х 
ва

ри
ан

то
в 

ге
но

в.
 

Ге
те

ро
зи

го
тн

ы
е 

па
то

ге
нн

ы
е 

ва
ри

ан
ты

 G
R

IN
2A

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 о
бн

ар
уж

ен
ы

 у
 т

ех
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 S

eL
EC

TS
, у

 к
от

ор
ы

х 
м

ож
ет

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
эв

ол
ю

ци
я 

EE
-S

W
A

S
 с

 с
оп

ут
ст

ву
ю

щ
им

и 
на

ру
ш

ен
ия

м
и 

ре
че

во
й 

ф
ун

кц
ии

 и
 к

ог
ни

ти
вн

ы
м

и 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
м

и.
 В

 р
ед

ки
х 

сл
уч

ая
х 

та
кж

е 
бы

ли
 о

бн
ар

уж
ен

ы
 в

ар
иа

ци
и 

ко
ли

че
ст

ва
 к

оп
ий

 г
ен

ов
. С

ле
д

уе
т 

уч
и

ты
ва

ть
 д

ру
ги

е 
ге

не
ти

че
ск

ие
 п

ри
чи

ны
, т

ак
ие

 к
ак

 с
ин

д
ро

м
 

ло
м

ко
й 

Х
-х

ро
м

ос
ом

ы
 (

Fr
aX

)

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
и

ле
пс

ии
:

– 
D

EE
-S

W
A

S
 и

ли
 E

E-
S

W
A

S
: у

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 D
EE

-S
W

A
S

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 п
ох

ож
ие

 п
ри

ст
уп

ы
, н

о 
и

х 
м

ож
но

 о
тл

ич
и

ть
 п

о 
на

ли
чи

ю
 р

ег
ре

сс
а 

в 
яз

ы
ко

во
м

 р
аз

ви
ти

и 
и 

ко
гн

и
ти

вн
ой

 с
ф

ер
е.

 У
 д

ет
ей

 с
 S

eL
EC

TS
 

эт
от

 с
ин

д
ро

м
 р

аз
ви

ва
ет

ся
 р

ед
ко

– 
Ф

ок
ал

ьн
ы

е 
су

до
ро

ги
 и

з-
за

 с
тр

ук
ту

рн
ой

 п
ат

ол
ог

ии
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
– 

Д
ру

ги
е 

S
eL

FE
: м

ор
ф

ол
ог

ия
 а

но
м

ал
ий

 н
а 

Э
Э

Г 
пр

и 
ра

зл
ич

ны
х 

S
eL

FE
 м

ож
ет

 п
ер

ек
ры

ва
ть

ся
, а

 л
ок

ал
из

ац
ия

 п
ри

ст
уп

ов
 м

ож
ет

 м
ен

ят
ьс

я 
с 

во
зр

ас
то

м
. Е

сл
и 

у 
па

ци
ен

то
в 

на
бл

ю
д

аю
тс

я 
д

ли
те

ль
ны

е 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
не

м
от

ор
ны

е 
су

до
ро

ги
 с

 в
ы

ра
ж

ен
ны

м
и 

ве
ге

та
ти

вн
ы

м
и 

пр
ис

ту
па

м
и,

 о
со

бе
нн

о 
ик

та
ль

но
й 

рв
от

ой
, с

ле
д

уе
т 

ра
сс

м
от

ре
ть

 в
оз

м
ож

но
ст

ь 
на

ли
чи

я 
S

eL
E

A
S

– 
Fr

aX
 с

ле
д

уе
т 

ис
кл

ю
чи

ть
 у

 л
иц

 м
уж

ск
ог

о 
по

ла
 с

 н
ар

уш
ен

ие
м

 и
нт

ел
ле

кт
а,

 п
ос

ко
ль

ку
 и

зм
ен

ен
ия

 н
а 

Э
Э

Г 
пр

и 
Fr

aX
 м

ог
ут

 и
м

и
ти

ро
ва

ть
 и

зм
ен

ен
ия

, н
аб

лю
д

ае
м

ы
е 

пр
и 

S
eL

EC
TS

. П
ри

 F
ra

X
 п

ри
ст

уп
ы

 
ча

щ
е 

вс
ег

о 
пр

ед
ст

ав
ля

ю
т 

со
бо

й 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 с

 н
ар

уш
ен

ие
м

 с
оз

на
ни

я.
 М

ен
ее

 в
ер

оя
тн

ы
 ф

ок
ал

ьн
ы

е 
м

от
ор

ны
е 

пр
ис

ту
пы

 б
ез

 н
ар

уш
ен

ия
 с

оз
на

ни
я,

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

и
ли

 б
и

ла
те

ра
ль

ны
е 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

1.
2

. С
ам

ок
уп

ир
ую

щ
ая

ся
 э

пи
ле

пс
ия

 с
 в

ег
ет

ат
ив

ны
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и 
(а

нг
л

. s
el

f-
lim

it
ed

 e
pi

le
ps

y 
w

it
h 

au
to

no
m

ic
 s

ei
zu

re
s,

 S
eL

EA
S

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Р
ас

пр
ос

тр
ан

ен
но

ст
ь 

S
eL

E
A

S
 з

ав
ис

и
т 

от
 и

зу
ча

ем
ог

о 
во

зр
ас

тн
ог

о 
ди

ап
аз

он
а.

 Н
а 

S
eL

E
A

S
 п

ри
хо

ди
тс

я 
5%

 д
ет

ск
и

х 
эп

и
ле

пс
ий

 в
 в

оз
ра

ст
е 

от
 1

 д
о 

14
 л

ет
 и

 1
3%

 д
ет

ск
и

х 
эп

и
ле

пс
ий

 в
 в

оз
ра

ст
е 

от
 3

 д
о 

6 
ле

т.
 S

eL
E

A
S

 я
вл

яе
тс

я 
на

иб
ол

ее
 ч

ас
то

й 
пр

ич
ин

ой
 а

ф
еб

ри
ль

но
го

 б
ес

су
до

ро
ж

но
го

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ко
го

 с
та

ту
са

 в
 д

ет
ск

ом
 в

оз
ра

ст
е

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

В
оз

ра
ст

 н
ач

ал
а 

за
бо

ле
ва

ни
я 

об
ы

чн
о 

со
ст

ав
ля

ет
 о

т 
3 

до
 6

 л
ет

 (
70

%
 с

лу
ча

ев
) 

и 
ко

ле
бл

ет
ся

 о
т 

1 
до

 1
4 

ле
т.

 О
ба

 п
ол

а 
ст

ра
д

аю
т 

од
ин

ак
ов

о.
 И

нт
ра

на
та

ль
ны

й 
ан

ам
не

з 
и 

ис
то

ри
я 

ра
зв

и
ти

я 
до

 
за

бо
ле

ва
ни

я 
в 

но
рм

е.
 Ф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
 в

 а
на

м
не

зе
 н

аб
лю

д
аю

тс
я 

у 
5

–1
7%

 п
ац

ие
нт

ов
. Р

аз
м

ер
 г

ол
ов

ы
 и

 н
ев

ро
ло

ги
че

ск
ий

 с
та

ту
с 

в 
но

рм
е.

 Р
аз

ви
ти

е 
и 

ко
гн

и
ти

вн
ая

 с
ф

ер
а 

в 
но

рм
е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

Ч
ас

то
та

 п
ри

ст
уп

ов
, к

ак
 п

ра
ви

ло
, н

из
ка

я:
 п

ри
м

ер
но

 у
 2

5%
 д

ет
ей

 н
аб

лю
д

ае
тс

я 
то

ль
ко

 о
ди

н 
пр

ис
ту

п,
 а

 у
 б

ол
ьш

ин
ст

ва
 в

 о
бщ

ей
 с

ло
ж

но
ст

и 
м

ен
ее

 п
ят

и 
пр

ис
ту

по
в.

 С
уд

ор
ог

и 
об

ы
чн

о 
пр

ох
од

ят
  

в 
те

че
ни

е 
1–

2 
ле

т 
пр

и 
но

рм
ал

ьн
ом

 р
аз

ви
ти

и 
не

рв
но

й 
си

ст
ем

ы
, х

от
я 

пр
им

ер
но

 у
 2

0%
 п

ац
ие

нт
ов

 м
ог

ут
 р

аз
ви

ть
ся

 д
ру

ги
е 

S
eL

FE
, ч

ащ
е 

вс
ег

о 
S

eL
EC

TS
. В

 р
ед

ки
х 

сл
уч

ая
х 

S
eL

E
A

S
 м

ож
ет

 
эв

ол
ю

ци
он

ир
ов

ат
ь 

в 
EE

-S
W

A
S

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

О
бя

за
те

ль
ны

м
и 

д
ля

 п
ос

та
но

вк
и 

ди
аг

но
за

 я
вл

яю
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
ве

ге
та

ти
вн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 с
 н

ар
уш

ен
ие

м
 с

оз
на

ни
я 

и
ли

 б
ез

 н
ег

о.
 В

ег
ет

ат
ив

ны
е 

си
м

пт
ом

ы
 в

 н
ач

ал
е 

м
ог

ут
 в

ар
ьи

ро
ва

ть
, н

о 
ча

щ
е 

вс
ег

о 
вк

лю
ча

ю
т 

по
зы

вы
 н

а 
рв

от
у,

 б
ле

дн
ос

ть
, п

ок
ра

сн
ен

ие
, т

ош
но

ту
, н

ед
ом

ог
ан

ие
 и

ли
 б

ол
ь 

в 
ж

ив
от

е.
 Р

во
та

, н
аи

бо
ле

е 
ча

ст
ы

й 
ве

ге
та

ти
вн

ы
й 

си
м

пт
ом

, в
оз

ни
ка

ет
 п

ри
м

ер
но

 у
 7

5%
 д

ет
ей

 
и 

пр
ив

од
и

т 
к 

ош
иб

оч
но

м
у 

ди
аг

но
зу

 о
ст

ро
го

 г
ас

тр
оэ

нт
ер

и
та

 и
ли

 м
иг

ре
ни

. Д
оп

ол
ни

те
ль

ны
е 

ве
ге

та
ти

вн
ы

е 
си

м
пт

ом
ы

 в
кл

ю
ча

ю
т 

из
м

ен
ен

ия
 з

ра
чк

ов
 (

на
пр

им
ер

, м
ид

ри
аз

),
 т

ем
пе

ра
ту

ры
 

и 
ка

рд
ио

ре
сп

ир
ат

ор
ны

е 
на

ру
ш

ен
ия

 (
ды

ха
ни

е,
 б

ле
дн

ос
ть

, ц
иа

но
з 

и 
из

м
ен

ен
ие

 ч
ас

то
ты

 с
ер

де
чн

ы
х 

со
кр

ащ
ен

ий
).

 С
ин

ко
пы

 м
ог

ут
 в

оз
ни

ка
ть

 р
ед

ко
. П

ри
ст

уп
ы

 ч
ас

то
 р

аз
ви

ва
ю

тс
я 

с 
от

кл
он

ен
ие

м
 

гл
аз

 и
/и

ли
 г

ол
ов

ы
, г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
й 

ги
по

то
ни

ей
 и

 ф
ок

ал
ьн

о-
кл

он
ич

ес
ки

м
и 

(г
ем

ик
ло

ни
че

ск
им

и)
 и

ли
 ф

ок
ал

ьн
о-

би
ла

те
ра

ль
ны

м
и 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

им
и 

су
до

ро
га

м
и.

 С
оз

на
ни

е 
в 

на
ча

ле
 

пр
ис

ту
па

 о
бы

чн
о 

со
хр

ан
яе

тс
я,

 с
те

пе
нь

 е
го

 н
ар

уш
ен

ия
 м

ож
ет

 в
ар

ьи
ро

ва
ть

 п
о 

м
ер

е 
пр

ог
ре

сс
ир

ов
ан

ия
 с

уд
ор

ог
. Б

ол
ее

 7
0%

 п
ри

ст
уп

ов
 п

ро
ис

хо
д

ят
 в

о 
сн

е.
 П

ри
ст

уп
ы

 ч
ас

то
 б

ы
ва

ю
т 

пр
од

ол
ж

и
те

ль
ны

м
и 

и 
м

ог
ут

 д
ли

ть
ся

 б
ол

ее
 3

0 
м

ин

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

в 
но

рм
е.

 Е
сл

и 
пр

ис
ут

ст
ву

ет
 с

то
йк

ое
 ф

ок
ал

ьн
ое

 з
ам

ед
ле

ни
е,

 в
 к

ач
ес

тв
е 

ал
ьт

ер
на

ти
вн

ой
 э

ти
ол

ог
ии

 с
ле

д
уе

т 
ис

ка
ть

 с
тр

ук
ту

рн
ую

 п
ат

ол
ог

ию
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
. Д

иф
ф

уз
но

го
 

за
м

ед
ле

ни
я 

не
 н

аб
лю

д
ае

тс
я,

 з
а 

ис
кл

ю
че

ни
ем

 п
ос

ти
кт

ал
ьн

ог
о 

пе
ри

од
а.

О
бы

чн
о 

в 
на

ча
ле

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 н
аб

лю
д

аю
тс

я 
м

ул
ьт

ио
ча

го
вы

е 
вы

со
ко

ам
пл

и
ту

дн
ы

е 
ос

тр
ы

е 
во

лн
ы

 и
ли

 к
ом

пл
ек

сы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

, ч
ас

то
 н

ад
 з

ад
ни

м
и 

от
де

ла
м

и.
 А

но
м

ал
ии

 м
ог

ут
 

де
м

он
ст

ри
ро

ва
ть

 з
ам

ет
ну

ю
 в

ар
иа

бе
ль

но
ст

ь 
с 

то
чк

и 
зр

ен
ия

 л
ок

ал
из

ац
ии

 н
а 

по
сл

ед
ов

ат
ел

ьн
о 

пр
ов

од
ящ

и
хс

я 
Э

Э
Г-

ис
сл

ед
ов

ан
ия

х.
 П

ре
об

ла
д

ан
ие

 а
но

м
ал

ий
 м

ож
ет

 с
м

ещ
ат

ьс
я 

ли
бо

  
в 

це
нт

ра
ль

но
-т

ем
по

ра
ль

ну
ю

 о
бл

ас
ть

, л
иб

о 
во

 ф
ро

нт
ал

ьн
о-

по
ля

рн
ую

. Т
ак

ж
е 

м
ог

ут
 н

аб
лю

д
ат

ьс
я 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
ан

ом
ал

ии
. А

но
м

ал
ии

 н
а 

Э
Э

Г 
ак

ти
ви

ру
ю

тс
я 

ка
к 

де
пр

ив
ац

ие
й 

сн
а,

 т
ак

 и
 в

о 
вр

ем
я 

сн
а,

 к
ог

д
а 

он
и 

ст
ан

ов
ят

ся
 б

ол
ее

 ч
ас

ты
м

и,
 б

ол
ее

 р
ас

пр
ос

тр
ан

ен
ны

м
и 

и 
м

ог
ут

 б
ы

ть
 б

и
ла

те
ра

ль
но

-с
ин

хр
он

ны
м

и.
 З

ак
ры

ти
е 

гл
аз

 (
эл

им
ин

ац
ия

 ц
ен

тр
ал

ьн
ог

о 
зр

ен
ия

 и
 с

ко
то

се
нс

и
ти

вн
ос

ти
) 

об
ы

чн
о 

ак
ти

ви
ру

ет
 а

но
м

ал
ии

 в
 з

ад
ни

х 
от

де
ла

х,
 н

о 
эт

о 
не

 я
вл

яе
тс

я 
па

то
гн

ом
он

ич
ны

м
 д

ля
 д

ан
но

го
 с

ин
д

ро
м

а.
То

гд
а,

 к
ог

д
а 

пр
ис

ту
пы

 р
ег

ис
тр

ир
ую

тс
я,

 и
х 

на
ча

ло
 м

ож
ет

 в
ар

ьи
ро

ва
ть

, н
о 

бо
ль

ш
ин

ст
во

 н
ач

ин
аю

тс
я 

в 
за

дн
и

х 
от

де
ла

х.
 И

кт
ал

ьн
ы

й 
па

тт
ер

н 
на

 Э
Э

Г 
де

м
он

ст
ри

ру
ет

 р
и

тм
ич

ну
ю

 м
ед

ле
нн

ую
 

ак
ти

вн
ос

ть
 в

 с
оч

ет
ан

ии
 с

 м
ал

ы
м

и 
сп

ай
ка

м
и 

и
/и

ли
 б

ы
ст

ро
й 

ак
ти

вн
ос

ть
ю

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

Н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ия
, е

сл
и 

он
а 

вы
по

лн
ен

а,
 н

е 
по

ка
зы

ва
ет

 с
тр

ук
ту

рн
ой

 п
ат

ол
ог

ии
, к

от
ор

ая
 м

ог
ла

 б
ы

 б
ы

ть
 п

ри
чи

но
й 

ра
зв

и
ти

я 
д

ан
но

го
 с

ин
д

ро
м

а.
 М

Р
Т 

сл
ед

уе
т 

вы
по

лн
ят

ь 
пр

и 
по

вт
ор

яю
щ

и
хс

я 
пр

ис
ту

па
х 

и
ли

 а
ти

пи
чн

ы
х 

пр
оя

вл
ен

ия
х.

 Н
ес

пе
ци

ф
ич

ес
ки

е 
д

ан
ны

е 
М

Р
Т 

не
 д

ол
ж

ны
 и

ск
лю

ча
ть

 д
иа

гн
оз

 S
eL

E
A

S

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

S
eL

E
A

S
, в

ер
оя

тн
о,

 я
вл

яе
тс

я 
ге

не
ти

че
ск

и 
де

те
рм

ин
ир

ов
ан

ны
м

 з
аб

ол
ев

ан
ие

м
, о

дн
ак

о 
до

 с
и

х 
по

р 
не

 о
бн

ар
уж

ен
о 

па
то

ло
ги

че
ск

и
х 

ва
ри

ан
то

в 
ге

но
в,

 к
от

ор
ы

е 
м

ог
ли

 б
ы

 р
ас

це
ни

ва
ть

ся
 в

 к
ач

ес
тв

е 
пр

ич
ин

ы
. И

м
ее

т 
м

ес
то

 б
ол

ее
 в

ы
со

ка
я 

ра
сп

ро
ст

ра
не

нн
ос

ть
 ф

еб
ри

ль
ны

х 
су

до
ро

г 
у 

ро
дс

тв
ен

ни
ко

в 
пе

рв
ой

 с
те

пе
ни

 р
од

ст
ва

, е
ст

ь 
со

об
щ

ен
ия

 о
 н

ал
ич

ии
 S

eL
FE

 у
 б

ра
ть

ев
 и

 с
ес

те
р.

 У
 б

ол
ьш

ин
ст

ва
 

па
ци

ен
то

в 
не

т 
че

тк
и

х 
по

ка
за

ни
й 

д
ля

 п
ро

ве
де

ни
я 

ге
не

ти
че

ск
ог

о 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
, о

дн
ак

о 
со

об
щ

ал
ос

ь 
о 

ре
дк

и
х 

сл
уч

ая
х 

па
то

ге
нн

ы
х 

ва
ри

ан
то

в 
ге

на
 S

C
N

1A
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

В
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 д
ет

ск
ом

 в
оз

р
ас

те

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

Н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ия
 в

 н
ор

м
е 

и
ли

 м
ож

ет
 д

ем
он

ст
ри

ро
ва

ть
 н

ес
пе

ци
ф

ич
ес

ки
е 

ре
зу

ль
та

ты
. Е

сл
и 

эл
ек

тр
ок

ли
ни

че
ск

ий
 д

иа
гн

оз
 S

eL
EC

TS
 п

ос
та

вл
ен

 и
 о

тс
ут

ст
ву

ю
т 

ат
ип

ич
ны

е 
пр

из
на

ки
, 

не
йр

ов
из

уа
ли

за
ци

я 
не

 т
ре

бу
ет

ся
. Е

сл
и 

им
ею

тс
я 

кл
ин

ич
ес

ки
е 

пр
из

на
ки

, о
со

бе
нн

ос
ти

 р
аз

ви
ти

я,
 д

ан
ны

е 
Э

Э
Г 

и
ли

 э
во

лю
ци

я,
 н

ес
ов

м
ес

ти
м

ы
е 

с 
д

ан
ны

м
 д

иа
гн

оз
ом

, с
ле

д
уе

т 
ра

сс
м

от
ре

ть
 

во
зм

ож
но

ст
ь 

пр
ов

ед
ен

ия
 н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ии

. Н
ес

пе
ци

ф
ич

ес
ки

е 
д

ан
ны

е 
на

 М
Р

Т,
 т

ак
ие

 к
ак

 а
си

м
м

ет
ри

я 
ги

пп
ок

ам
па

, а
но

м
ал

ии
 б

ел
ог

о 
ве

щ
ес

тв
а 

и 
ув

ел
ич

ен
ие

 б
ок

ов
ы

х 
ж

ел
уд

оч
ко

в,
 н

е 
до

лж
ны

 
ис

кл
ю

ча
ть

 д
иа

гн
оз

 S
eL

EC
TS

. У
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 ф

ок
ал

ьн
ой

 э
пи

ле
пс

ие
й 

из
-з

а 
ст

ру
кт

ур
ны

х 
ан

ом
ал

ий
, т

ак
и

х 
ка

к 
ф

ок
ал

ьн
ая

 к
ор

ко
ва

я 
ди

сп
ла

зи
я,

 г
ет

ер
от

оп
ия

 и
ли

 о
пу

хо
ли

 г
ол

ов
но

го
 м

оз
га

 н
из

ко
й 

ст
еп

ен
и 

зл
ок

ач
ес

тв
ен

но
ст

и,
 S

eL
EC

TS
 м

ог
ут

 и
м

и
ти

ро
ва

ть
ся

, н
о 

пр
и 

эт
ом

 о
бы

чн
о 

пр
оя

вл
яю

тс
я 

ат
ип

ич
ны

е 
пр

из
на

ки
, т

ак
ие

 к
ак

 о
дн

ос
то

ро
нн

ие
 н

ар
уш

ен
ия

 н
а 

Э
Э

Г 
и

ли
 ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

но
ст

ь

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

В
аж

ну
ю

 э
ти

ол
ог

ич
ес

ку
ю

 р
ол

ь 
иг

ра
ю

т 
ге

не
ти

че
ск

ие
 ф

ак
то

ры
, о

 ч
ем

 с
ви

де
те

ль
ст

ву
ет

 б
ол

ее
 в

ы
со

ка
я 

ча
ст

от
а 

по
ло

ж
и

те
ль

но
го

 с
ем

ей
но

го
 а

на
м

не
за

 п
о 

эп
и

ле
пс

ии
 и

ли
 ф

еб
ри

ль
ны

м
 с

уд
ор

ог
ам

, 
а 

та
кж

е 
во

зр
ас

тн
ы

е 
оч

аг
ов

ы
е 

на
ру

ш
ен

ия
 Э

Э
Г 

у 
ро

дс
тв

ен
ни

ко
в 

па
ци

ен
то

в 
с 

S
eL

EC
TS

. У
 б

ра
ть

ев
 и

 с
ес

те
р 

на
 Э

Э
Г 

м
ог

ут
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 ц

ен
тр

от
ем

по
ра

ль
ны

е 
ан

ом
ал

ии
 в

 з
ав

ис
им

ос
ти

 о
т 

во
зр

ас
та

, 
на

сл
ед

уе
м

ы
е 

по
 а

ут
ос

ом
но

-д
ом

ин
ан

тн
ом

у 
ти

пу
, б

ез
 к

ли
ни

че
ск

и 
пр

оя
вл

яю
щ

и
хс

я 
су

до
ро

г.
 Т

ем
 н

е 
м

ен
ее

 к
ли

ни
че

ск
и 

пр
оя

вл
яю

щ
ий

ся
 э

пи
ле

пт
иф

ор
м

ны
й 

си
нд

ро
м

, в
ер

оя
тн

о,
 я

вл
яе

тс
я 

сл
ож

ны
м

 
по

 н
ас

ле
до

ва
ни

ю
, п

ос
ко

ль
ку

 р
од

ос
ло

вн
ы

е 
с 

не
ск

ол
ьк

им
и 

бо
ль

ны
м

и 
с 

S
eL

EC
TS

 о
че

нь
 р

ед
ки

. В
 н

ас
то

ящ
ее

 в
ре

м
я 

у 
бо

ль
ш

ин
ст

ва
 д

ет
ей

 с
 S

eL
EC

TS
 н

е 
вы

яв
ле

но
 п

ат
ог

ен
ны

х 
ва

ри
ан

то
в 

ге
но

в.
 

Ге
те

ро
зи

го
тн

ы
е 

па
то

ге
нн

ы
е 

ва
ри

ан
ты

 G
R

IN
2A

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 о
бн

ар
уж

ен
ы

 у
 т

ех
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 S

eL
EC

TS
, у

 к
от

ор
ы

х 
м

ож
ет

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
эв

ол
ю

ци
я 

EE
-S

W
A

S
 с

 с
оп

ут
ст

ву
ю

щ
им

и 
на

ру
ш

ен
ия

м
и 

ре
че

во
й 

ф
ун

кц
ии

 и
 к

ог
ни

ти
вн

ы
м

и 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
м

и.
 В

 р
ед

ки
х 

сл
уч

ая
х 

та
кж

е 
бы

ли
 о

бн
ар

уж
ен

ы
 в

ар
иа

ци
и 

ко
ли

че
ст

ва
 к

оп
ий

 г
ен

ов
. С

ле
д

уе
т 

уч
и

ты
ва

ть
 д

ру
ги

е 
ге

не
ти

че
ск

ие
 п

ри
чи

ны
, т

ак
ие

 к
ак

 с
ин

д
ро

м
 

ло
м

ко
й 

Х
-х

ро
м

ос
ом

ы
 (

Fr
aX

)

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
и

ле
пс

ии
:

– 
D

EE
-S

W
A

S
 и

ли
 E

E-
S

W
A

S
: у

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 D
EE

-S
W

A
S

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 п
ох

ож
ие

 п
ри

ст
уп

ы
, н

о 
и

х 
м

ож
но

 о
тл

ич
и

ть
 п

о 
на

ли
чи

ю
 р

ег
ре

сс
а 

в 
яз

ы
ко

во
м

 р
аз

ви
ти

и 
и 

ко
гн

и
ти

вн
ой

 с
ф

ер
е.

 У
 д

ет
ей

 с
 S

eL
EC

TS
 

эт
от

 с
ин

д
ро

м
 р

аз
ви

ва
ет

ся
 р

ед
ко

– 
Ф

ок
ал

ьн
ы

е 
су

до
ро

ги
 и

з-
за

 с
тр

ук
ту

рн
ой

 п
ат

ол
ог

ии
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
– 

Д
ру

ги
е 

S
eL

FE
: м

ор
ф

ол
ог

ия
 а

но
м

ал
ий

 н
а 

Э
Э

Г 
пр

и 
ра

зл
ич

ны
х 

S
eL

FE
 м

ож
ет

 п
ер

ек
ры

ва
ть

ся
, а

 л
ок

ал
из

ац
ия

 п
ри

ст
уп

ов
 м

ож
ет

 м
ен

ят
ьс

я 
с 

во
зр

ас
то

м
. Е

сл
и 

у 
па

ци
ен

то
в 

на
бл

ю
д

аю
тс

я 
д

ли
те

ль
ны

е 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
не

м
от

ор
ны

е 
су

до
ро

ги
 с

 в
ы

ра
ж

ен
ны

м
и 

ве
ге

та
ти

вн
ы

м
и 

пр
ис

ту
па

м
и,

 о
со

бе
нн

о 
ик

та
ль

но
й 

рв
от

ой
, с

ле
д

уе
т 

ра
сс

м
от

ре
ть

 в
оз

м
ож

но
ст

ь 
на

ли
чи

я 
S

eL
E

A
S

– 
Fr

aX
 с

ле
д

уе
т 

ис
кл

ю
чи

ть
 у

 л
иц

 м
уж

ск
ог

о 
по

ла
 с

 н
ар

уш
ен

ие
м

 и
нт

ел
ле

кт
а,

 п
ос

ко
ль

ку
 и

зм
ен

ен
ия

 н
а 

Э
Э

Г 
пр

и 
Fr

aX
 м

ог
ут

 и
м

и
ти

ро
ва

ть
 и

зм
ен

ен
ия

, н
аб

лю
д

ае
м

ы
е 

пр
и 

S
eL

EC
TS

. П
ри

 F
ra

X
 п

ри
ст

уп
ы

 
ча

щ
е 

вс
ег

о 
пр

ед
ст

ав
ля

ю
т 

со
бо

й 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 с

 н
ар

уш
ен

ие
м

 с
оз

на
ни

я.
 М

ен
ее

 в
ер

оя
тн

ы
 ф

ок
ал

ьн
ы

е 
м

от
ор

ны
е 

пр
ис

ту
пы

 б
ез

 н
ар

уш
ен

ия
 с

оз
на

ни
я,

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

и
ли

 б
и

ла
те

ра
ль

ны
е 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

1.
2

. С
ам

ок
уп

ир
ую

щ
ая

ся
 э

пи
ле

пс
ия

 с
 в

ег
ет

ат
ив

ны
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и 
(а

нг
л

. s
el

f-
lim

it
ed

 e
pi

le
ps

y 
w

it
h 

au
to

no
m

ic
 s

ei
zu

re
s,

 S
eL

EA
S

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Р
ас

пр
ос

тр
ан

ен
но

ст
ь 

S
eL

E
A

S
 з

ав
ис

и
т 

от
 и

зу
ча

ем
ог

о 
во

зр
ас

тн
ог

о 
ди

ап
аз

он
а.

 Н
а 

S
eL

E
A

S
 п

ри
хо

ди
тс

я 
5%

 д
ет

ск
и

х 
эп

и
ле

пс
ий

 в
 в

оз
ра

ст
е 

от
 1

 д
о 

14
 л

ет
 и

 1
3%

 д
ет

ск
и

х 
эп

и
ле

пс
ий

 в
 в

оз
ра

ст
е 

от
 3

 д
о 

6 
ле

т.
 S

eL
E

A
S

 я
вл

яе
тс

я 
на

иб
ол

ее
 ч

ас
то

й 
пр

ич
ин

ой
 а

ф
еб

ри
ль

но
го

 б
ес

су
до

ро
ж

но
го

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ко
го

 с
та

ту
са

 в
 д

ет
ск

ом
 в

оз
ра

ст
е

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

В
оз

ра
ст

 н
ач

ал
а 

за
бо

ле
ва

ни
я 

об
ы

чн
о 

со
ст

ав
ля

ет
 о

т 
3 

до
 6

 л
ет

 (
70

%
 с

лу
ча

ев
) 

и 
ко

ле
бл

ет
ся

 о
т 

1 
до

 1
4 

ле
т.

 О
ба

 п
ол

а 
ст

ра
д

аю
т 

од
ин

ак
ов

о.
 И

нт
ра

на
та

ль
ны

й 
ан

ам
не

з 
и 

ис
то

ри
я 

ра
зв

и
ти

я 
до

 
за

бо
ле

ва
ни

я 
в 

но
рм

е.
 Ф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
 в

 а
на

м
не

зе
 н

аб
лю

д
аю

тс
я 

у 
5

–1
7%

 п
ац

ие
нт

ов
. Р

аз
м

ер
 г

ол
ов

ы
 и

 н
ев

ро
ло

ги
че

ск
ий

 с
та

ту
с 

в 
но

рм
е.

 Р
аз

ви
ти

е 
и 

ко
гн

и
ти

вн
ая

 с
ф

ер
а 

в 
но

рм
е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

Ч
ас

то
та

 п
ри

ст
уп

ов
, к

ак
 п

ра
ви

ло
, н

из
ка

я:
 п

ри
м

ер
но

 у
 2

5%
 д

ет
ей

 н
аб

лю
д

ае
тс

я 
то

ль
ко

 о
ди

н 
пр

ис
ту

п,
 а

 у
 б

ол
ьш

ин
ст

ва
 в

 о
бщ

ей
 с

ло
ж

но
ст

и 
м

ен
ее

 п
ят

и 
пр

ис
ту

по
в.

 С
уд

ор
ог

и 
об

ы
чн

о 
пр

ох
од

ят
  

в 
те

че
ни

е 
1–

2 
ле

т 
пр

и 
но

рм
ал

ьн
ом

 р
аз

ви
ти

и 
не

рв
но

й 
си

ст
ем

ы
, х

от
я 

пр
им

ер
но

 у
 2

0%
 п

ац
ие

нт
ов

 м
ог

ут
 р

аз
ви

ть
ся

 д
ру

ги
е 

S
eL

FE
, ч

ащ
е 

вс
ег

о 
S

eL
EC

TS
. В

 р
ед

ки
х 

сл
уч

ая
х 

S
eL

E
A

S
 м

ож
ет

 
эв

ол
ю

ци
он

ир
ов

ат
ь 

в 
EE

-S
W

A
S

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

О
бя

за
те

ль
ны

м
и 

д
ля

 п
ос

та
но

вк
и 

ди
аг

но
за

 я
вл

яю
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
ве

ге
та

ти
вн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 с
 н

ар
уш

ен
ие

м
 с

оз
на

ни
я 

и
ли

 б
ез

 н
ег

о.
 В

ег
ет

ат
ив

ны
е 

си
м

пт
ом

ы
 в

 н
ач

ал
е 

м
ог

ут
 в

ар
ьи

ро
ва

ть
, н

о 
ча

щ
е 

вс
ег

о 
вк

лю
ча

ю
т 

по
зы

вы
 н

а 
рв

от
у,

 б
ле

дн
ос

ть
, п

ок
ра

сн
ен

ие
, т

ош
но

ту
, н

ед
ом

ог
ан

ие
 и

ли
 б

ол
ь 

в 
ж

ив
от

е.
 Р

во
та

, н
аи

бо
ле

е 
ча

ст
ы

й 
ве

ге
та

ти
вн

ы
й 

си
м

пт
ом

, в
оз

ни
ка

ет
 п

ри
м

ер
но

 у
 7

5%
 д

ет
ей

 
и 

пр
ив

од
и

т 
к 

ош
иб

оч
но

м
у 

ди
аг

но
зу

 о
ст

ро
го

 г
ас

тр
оэ

нт
ер

и
та

 и
ли

 м
иг

ре
ни

. Д
оп

ол
ни

те
ль

ны
е 

ве
ге

та
ти

вн
ы

е 
си

м
пт

ом
ы

 в
кл

ю
ча

ю
т 

из
м

ен
ен

ия
 з

ра
чк

ов
 (

на
пр

им
ер

, м
ид

ри
аз

),
 т

ем
пе

ра
ту

ры
 

и 
ка

рд
ио

ре
сп

ир
ат

ор
ны

е 
на

ру
ш

ен
ия

 (
ды

ха
ни

е,
 б

ле
дн

ос
ть

, ц
иа

но
з 

и 
из

м
ен

ен
ие

 ч
ас

то
ты

 с
ер

де
чн

ы
х 

со
кр

ащ
ен

ий
).

 С
ин

ко
пы

 м
ог

ут
 в

оз
ни

ка
ть

 р
ед

ко
. П

ри
ст

уп
ы

 ч
ас

то
 р

аз
ви

ва
ю

тс
я 

с 
от

кл
он

ен
ие

м
 

гл
аз

 и
/и

ли
 г

ол
ов

ы
, г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
й 

ги
по

то
ни

ей
 и

 ф
ок

ал
ьн

о-
кл

он
ич

ес
ки

м
и 

(г
ем

ик
ло

ни
че

ск
им

и)
 и

ли
 ф

ок
ал

ьн
о-

би
ла

те
ра

ль
ны

м
и 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

им
и 

су
до

ро
га

м
и.

 С
оз

на
ни

е 
в 

на
ча

ле
 

пр
ис

ту
па

 о
бы

чн
о 

со
хр

ан
яе

тс
я,

 с
те

пе
нь

 е
го

 н
ар

уш
ен

ия
 м

ож
ет

 в
ар

ьи
ро

ва
ть

 п
о 

м
ер

е 
пр

ог
ре

сс
ир

ов
ан

ия
 с

уд
ор

ог
. Б

ол
ее

 7
0%

 п
ри

ст
уп

ов
 п

ро
ис

хо
д

ят
 в

о 
сн

е.
 П

ри
ст

уп
ы

 ч
ас

то
 б

ы
ва

ю
т 

пр
од

ол
ж

и
те

ль
ны

м
и 

и 
м

ог
ут

 д
ли

ть
ся

 б
ол

ее
 3

0 
м

ин

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

в 
но

рм
е.

 Е
сл

и 
пр

ис
ут

ст
ву

ет
 с

то
йк

ое
 ф

ок
ал

ьн
ое

 з
ам

ед
ле

ни
е,

 в
 к

ач
ес

тв
е 

ал
ьт

ер
на

ти
вн

ой
 э

ти
ол

ог
ии

 с
ле

д
уе

т 
ис

ка
ть

 с
тр

ук
ту

рн
ую

 п
ат

ол
ог

ию
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
. Д

иф
ф

уз
но

го
 

за
м

ед
ле

ни
я 

не
 н

аб
лю

д
ае

тс
я,

 з
а 

ис
кл

ю
че

ни
ем

 п
ос

ти
кт

ал
ьн

ог
о 

пе
ри

од
а.

О
бы

чн
о 

в 
на

ча
ле

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 н
аб

лю
д

аю
тс

я 
м

ул
ьт

ио
ча

го
вы

е 
вы

со
ко

ам
пл

и
ту

дн
ы

е 
ос

тр
ы

е 
во

лн
ы

 и
ли

 к
ом

пл
ек

сы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

, ч
ас

то
 н

ад
 з

ад
ни

м
и 

от
де

ла
м

и.
 А

но
м

ал
ии

 м
ог

ут
 

де
м

он
ст

ри
ро

ва
ть

 з
ам

ет
ну

ю
 в

ар
иа

бе
ль

но
ст

ь 
с 

то
чк

и 
зр

ен
ия

 л
ок

ал
из

ац
ии

 н
а 

по
сл

ед
ов

ат
ел

ьн
о 

пр
ов

од
ящ

и
хс

я 
Э

Э
Г-

ис
сл

ед
ов

ан
ия

х.
 П

ре
об

ла
д

ан
ие

 а
но

м
ал

ий
 м

ож
ет

 с
м

ещ
ат

ьс
я 

ли
бо

  
в 

це
нт

ра
ль

но
-т

ем
по

ра
ль

ну
ю

 о
бл

ас
ть

, л
иб

о 
во

 ф
ро

нт
ал

ьн
о-

по
ля

рн
ую

. Т
ак

ж
е 

м
ог

ут
 н

аб
лю

д
ат

ьс
я 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
ан

ом
ал

ии
. А

но
м

ал
ии

 н
а 

Э
Э

Г 
ак

ти
ви

ру
ю

тс
я 

ка
к 

де
пр

ив
ац

ие
й 

сн
а,

 т
ак

 и
 в

о 
вр

ем
я 

сн
а,

 к
ог

д
а 

он
и 

ст
ан

ов
ят

ся
 б

ол
ее

 ч
ас

ты
м

и,
 б

ол
ее

 р
ас

пр
ос

тр
ан

ен
ны

м
и 

и 
м

ог
ут

 б
ы

ть
 б

и
ла

те
ра

ль
но

-с
ин

хр
он

ны
м

и.
 З

ак
ры

ти
е 

гл
аз

 (
эл

им
ин

ац
ия

 ц
ен

тр
ал

ьн
ог

о 
зр

ен
ия

 и
 с

ко
то

се
нс

и
ти

вн
ос

ти
) 

об
ы

чн
о 

ак
ти

ви
ру

ет
 а

но
м

ал
ии

 в
 з

ад
ни

х 
от

де
ла

х,
 н

о 
эт

о 
не

 я
вл

яе
тс

я 
па

то
гн

ом
он

ич
ны

м
 д

ля
 д

ан
но

го
 с

ин
д

ро
м

а.
То

гд
а,

 к
ог

д
а 

пр
ис

ту
пы

 р
ег

ис
тр

ир
ую

тс
я,

 и
х 

на
ча

ло
 м

ож
ет

 в
ар

ьи
ро

ва
ть

, н
о 

бо
ль

ш
ин

ст
во

 н
ач

ин
аю

тс
я 

в 
за

дн
и

х 
от

де
ла

х.
 И

кт
ал

ьн
ы

й 
па

тт
ер

н 
на

 Э
Э

Г 
де

м
он

ст
ри

ру
ет

 р
и

тм
ич

ну
ю

 м
ед

ле
нн

ую
 

ак
ти

вн
ос

ть
 в

 с
оч

ет
ан

ии
 с

 м
ал

ы
м

и 
сп

ай
ка

м
и 

и
/и

ли
 б

ы
ст

ро
й 

ак
ти

вн
ос

ть
ю

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

Н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ия
, е

сл
и 

он
а 

вы
по

лн
ен

а,
 н

е 
по

ка
зы

ва
ет

 с
тр

ук
ту

рн
ой

 п
ат

ол
ог

ии
, к

от
ор

ая
 м

ог
ла

 б
ы

 б
ы

ть
 п

ри
чи

но
й 

ра
зв

и
ти

я 
д

ан
но

го
 с

ин
д

ро
м

а.
 М

Р
Т 

сл
ед

уе
т 

вы
по

лн
ят

ь 
пр

и 
по

вт
ор

яю
щ

и
хс

я 
пр

ис
ту

па
х 

и
ли

 а
ти

пи
чн

ы
х 

пр
оя

вл
ен

ия
х.

 Н
ес

пе
ци

ф
ич

ес
ки

е 
д

ан
ны

е 
М

Р
Т 

не
 д

ол
ж

ны
 и

ск
лю

ча
ть

 д
иа

гн
оз

 S
eL

E
A

S

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

S
eL

E
A

S
, в

ер
оя

тн
о,

 я
вл

яе
тс

я 
ге

не
ти

че
ск

и 
де

те
рм

ин
ир

ов
ан

ны
м

 з
аб

ол
ев

ан
ие

м
, о

дн
ак

о 
до

 с
и

х 
по

р 
не

 о
бн

ар
уж

ен
о 

па
то

ло
ги

че
ск

и
х 

ва
ри

ан
то

в 
ге

но
в,

 к
от

ор
ы

е 
м

ог
ли

 б
ы

 р
ас

це
ни

ва
ть

ся
 в

 к
ач

ес
тв

е 
пр

ич
ин

ы
. И

м
ее

т 
м

ес
то

 б
ол

ее
 в

ы
со

ка
я 

ра
сп

ро
ст

ра
не

нн
ос

ть
 ф

еб
ри

ль
ны

х 
су

до
ро

г 
у 

ро
дс

тв
ен

ни
ко

в 
пе

рв
ой

 с
те

пе
ни

 р
од

ст
ва

, е
ст

ь 
со

об
щ

ен
ия

 о
 н

ал
ич

ии
 S

eL
FE

 у
 б

ра
ть

ев
 и

 с
ес

те
р.

 У
 б

ол
ьш

ин
ст

ва
 

па
ци

ен
то

в 
не

т 
че

тк
и

х 
по

ка
за

ни
й 

д
ля

 п
ро

ве
де

ни
я 

ге
не

ти
че

ск
ог

о 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
, о

дн
ак

о 
со

об
щ

ал
ос

ь 
о 

ре
дк

и
х 

сл
уч

ая
х 

па
то

ге
нн

ы
х 

ва
ри

ан
то

в 
ге

на
 S

C
N

1A

П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

В
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 д
ет

ск
ом

 в
оз

р
ас

те

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
си

и:
– 

Ф
ок

ал
ьн

ы
е 

су
до

ро
ги

 в
сл

ед
ст

ви
е 

на
ли

чи
я 

ст
ру

кт
ур

но
й 

па
то

ло
ги

и 
го

ло
вн

ог
о 

м
оз

га
. И

кт
ал

ьн
ой

 р
во

то
й 

м
ог

ут
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 в

ис
оч

на
я 

эп
ил

еп
си

я 
в 

ра
нн

ем
 д

ет
ск

ом
 в

оз
ра

ст
е 

и 
ст

ру
кт

ур
на

я 
за

ты
ло

чн
ая

 
эп

ил
еп

си
я

– 
S

eL
EC

TS
 с

ле
ду

ет
 д

иа
гн

ос
ти

ро
ва

ть
, е

сл
и 

пр
ис

ту
пы

 и
м

ею
т 

вы
ра

ж
ен

ны
е 

ф
ро

нт
оп

ар
ие

та
ль

ны
е 

оп
ер

ку
ля

рн
ы

е 
пр

оя
вл

ен
ия

– 
C

O
V

E 
от

ли
ча

ет
ся

 в
ы

ра
ж

ен
ны

м
и 

зр
ит

ел
ьн

ы
м

и 
пр

оя
вл

ен
ия

м
и,

 в
 о

тл
ич

ие
 о

т 
ве

ге
та

ти
вн

ы
х 

пр
ис

ту
по

в
– 

С
ем

ей
на

я 
ф

ок
ал

ьн
ая

 э
пи

ле
пс

ия
 с

 в
ар

иа
бе

ль
ны

м
и 

оч
аг

ам
и:

 р
аз

ли
чн

ы
е 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

эп
ил

еп
си

и 
вс

тр
еч

аю
тс

я 
и 

у 
др

уг
их

 ч
ле

но
в 

се
м

ьи
, н

о 
S

eL
EA

S 
об

ы
чн

о 
не

 н
аб

лю
да

ет
ся

П
ро

чи
е 

со
ст

оя
ни

я:
– 

Р
ас

ст
ро

йс
тв

а,
 с

вя
за

нн
ы

е 
с 

м
иг

ре
нь

ю
, т

ак
ие

 к
ак

 д
об

ро
ка

че
ст

ве
нн

ое
 п

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ое
 г

ол
ов

ок
ру

ж
ен

ие
– 

О
бм

ор
ок

 (с
ин

ко
пы

)
– 

Д
ру

ги
е 

за
бо

ле
ва

ни
я,

 с
вя

за
нн

ы
е 

с 
ин

те
рм

ит
ти

ру
ю

щ
ей

 р
во

то
й

1.
3.

 Д
ет

ск
ая

 з
ат

ы
ло

чн
ая

 з
ри

те
ль

на
я 

эп
ил

еп
си

я 
(а

нг
л.

 с
hi

ld
ho

od
 o

cc
ip

it
al

 v
is

ua
l e

pi
le

ps
y,

 C
O

V
E)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

В
ст

ре
ча

ет
ся

 у
 0

,3
%

 д
ет

ей
 с

 н
ед

ав
но

 д
иа

гн
ос

ти
ро

ва
нн

ы
м

и 
аф

еб
ри

ль
ны

м
и 

су
до

ро
га

м
и

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

З
аб

ол
ев

ан
ие

 о
бы

чн
о 

на
чи

на
ет

ся
 в

 в
оз

ра
ст

е 
8–

9 
ле

т 
с 

ди
ап

аз
он

ом
 о

т 
1 

го
да

 д
о 

19
 л

ет
. О

ба
 п

ол
а 

ст
ра

да
ю

т 
в 

ра
вн

ой
 с

те
пе

ни
. И

нт
ра

на
та

ль
ны

й 
ан

ам
не

з 
и 

ис
то

ри
я 

ра
зв

ит
ия

 д
о 

за
бо

ле
ва

ни
я 

в 
но

рм
е.

  
У 

па
ци

ен
то

в 
но

рм
ал

ьн
ое

 р
аз

ви
ти

е 
ко

гн
ит

ив
но

й 
сф

ер
ы

, х
от

я 
оп

ис
ан

ы
 л

ег
ки

е 
ко

гн
ит

ив
ны

е 
на

ру
ш

ен
ия

. Р
аз

м
ер

 г
ол

ов
ы

 и
 н

ев
ро

ло
ги

че
ск

ий
 с

та
ту

с 
в 

но
рм

е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

У 
50

–8
0%

 п
ац

ие
нт

ов
, к

ак
 у

 и
сп

ол
ьз

ую
щ

их
, т

ак
 и

 у
 н

е 
ис

по
ль

зу
ю

щ
их

 А
Э

П
, к

 п
ер

ио
ду

 п
ол

ов
ог

о 
со

зр
ев

ан
ия

 н
ас

ту
па

ет
 р

ем
ис

си
я.

 С
уд

ор
ог

и 
ча

ст
о 

ре
аг

ир
ую

т 
на

 т
ер

ап
ию

 А
Э

П
. Р

ем
ис

си
я 

бо
ле

е 
ве

ро
ят

на
  

у 
90

%
 п

ац
ие

нт
ов

, и
м

ею
щ

их
 т

ол
ьк

о 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
. В

оз
ни

кн
ов

ен
ие

 д
ву

ст
ор

он
ни

х 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
их

 п
ри

ст
уп

ов
 с

вя
за

но
 с

 б
ол

ее
 н

из
ко

й 
ча

ст
от

ой
 р

ем
ис

си
и.

 Р
аз

ви
ти

е 
об

ы
чн

о 
ос

та
ет

ся
 

но
рм

ал
ьн

ы
м

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

О
бя

за
те

ль
ны

м
и 

дл
я 

ди
аг

но
ст

ик
и 

яв
ля

ю
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
се

нс
ор

ны
е 

зр
ит

ел
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 в
о 

вр
ем

я 
бо

др
ст

во
ва

ни
я.

 О
ни

 и
м

ею
т 

вн
ез

ап
но

е 
на

ча
ло

, к
ор

от
ки

е 
(о

бы
чн

о 
се

ку
нд

ы
, б

ол
ьш

ин
ст

во
 д

ли
тс

я 
 

<3
 м

ин
, р

ед
ко

 д
о 

20
 м

ин
),

 ч
ас

то
 н

е 
тр

еб
ую

т 
ле

че
ни

я.
 О

бы
чн

о 
во

зн
ик

аю
т 

эл
ем

ен
та

рн
ы

е 
зр

ит
ел

ьн
ы

е 
ф

ен
ом

ен
ы

, о
пи

сы
ва

ем
ы

е 
ка

к 
не

бо
ль

ш
ие

 р
аз

но
цв

ет
ны

е 
кр

уг
и,

 в
ид

им
ы

е 
пе

ри
ф

ер
ий

ны
м

 з
ре

ни
ем

, 
по

ст
еп

ен
но

 з
ах

ва
ты

ва
ю

щ
ие

 в
се

 б
ол

ьш
ую

 ч
ас

ть
 п

ол
я 

зр
ен

ия
 и

 п
ер

ем
ещ

аю
щ

ие
ся

 г
ор

из
он

та
ль

но
 в

 д
ру

гу
ю

 с
то

ро
ну

. Э
то

 м
ож

ет
 с

оп
ро

во
ж

да
ть

ся
 о

тк
ло

не
ни

ем
 г

ла
з 

ил
и 

по
во

ро
то

м
 г

ол
ов

ы
 в

 с
то

ро
ну

 
ип

си
ла

те
ра

ль
но

го
 п

ол
уш

ар
ия

 н
ач

ал
а 

пр
ис

ту
па

.
М

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 и

 д
ру

ги
е 

пр
из

на
ки

, х
ар

ак
те

рн
ы

е 
дл

я 
за

ты
ло

чн
ой

 д
ол

и,
 в

 т
.ч

. и
кт

ал
ьн

ая
 с

ле
по

та
, с

ло
ж

ны
е 

зр
ит

ел
ьн

ы
е 

га
лл

ю
ци

на
ци

и 
ил

и 
ил

лю
зи

и 
(т

ак
ие

 к
ак

 п
ал

ин
оп

си
я,

 м
ик

ро
пс

ия
, м

ет
ам

ор
ф

оп
си

я)
, 

ор
би

та
ль

на
я 

бо
ль

, т
ре

пе
та

ни
е 

ве
к 

ил
и 

по
вт

ор
яю

щ
ее

ся
 з

ак
ры

ти
е 

гл
аз

. П
ри

ст
уп

 м
ож

ет
 р

ас
пр

ос
тр

ан
ят

ьс
я 

за
 п

ре
де

лы
 з

ат
ы

ло
чн

ой
 д

ол
и,

 п
ри

во
дя

 к
 г

ем
ип

ар
ес

те
зи

и,
 н

ар
уш

ен
ию

 с
оз

на
ни

я 
(1

4%
) 

 
и 

ге
м

ик
ло

ни
че

ск
им

 (4
3%

) 
ил

и 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
 и

ли
 д

ву
ст

ор
он

ни
м

 т
он

ик
о-

кл
он

ич
ес

ки
м

 (
13

%
) 

пр
ис

ту
па

м
. У

 н
ек

от
ор

ы
х 

па
ци

ен
то

в 
по

сл
е 

на
ча

ла
 ф

ок
ал

ьн
ы

х 
се

нс
ор

ны
х 

пр
ис

ту
по

в 
из

ре
дк

а 
м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 

ти
пи

чн
ы

е 
аб

са
нс

ы
. 

М
ог

ут
 и

м
ет

ь 
м

ес
то

 и
кт

ал
ьн

ая
 и

ли
 п

ос
ти

кт
ал

ьн
ая

 г
ол

ов
на

я 
бо

ль
, т

ош
но

та
 и

ли
 р

во
та

. П
ос

ти
кт

ал
ьн

ая
 г

ол
ов

на
я 

бо
ль

 с
 м

иг
ре

не
по

до
бн

ы
м

и 
че

рт
ам

и 
вс

тр
еч

ае
тс

я 
ча

ст
о 

(у
 5

0%
 п

ац
ие

нт
ов

) 
и 

м
ож

ет
 

со
пр

ов
ож

да
ть

ся
 т

ош
но

то
й 

и 
рв

от
ой

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

в 
но

рм
е.

 О
бы

чн
о 

на
бл

ю
да

ю
тс

я 
ин

те
ри

кт
ал

ьн
ы

е 
за

ты
ло

чн
ы

е 
ос

тр
ы

е 
во

лн
ы

 и
ли

 к
ом

пл
ек

сы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

, н
о 

он
и 

м
ог

ут
 н

аб
лю

да
ть

ся
 т

ол
ьк

о 
во

 с
не

. Ц
ен

тр
от

ем
по

ра
ль

ны
е,

 
ф

ро
нт

ал
ьн

ы
е 

ил
и 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
ан

ом
ал

ии
 н

а 
Э

Э
Г 

та
кж

е 
пр

ис
ут

ст
ву

ю
т 

в 
20

%
 с

лу
ча

ев
. С

ко
то

се
нс

ит
ив

но
ст

ь 
в 

ви
де

 м
ин

им
из

ац
ии

 э
пи

ле
пт

иф
ор

м
ны

х 
ан

ом
ал

ий
 п

ри
 э

ли
м

ин
ац

ии
 ц

ен
тр

ал
ьн

ог
о 

зр
ен

ия
 

на
бл

ю
да

ет
ся

 у
 2

0–
90

%
 п

ац
ие

нт
ов

, н
о 

не
 я

вл
яе

тс
я 

па
то

гн
ом

он
ич

но
й 

дл
я 

эт
ог

о 
си

нд
ро

м
а.

А
но

м
ал

ии
 н

а 
Э

Э
Г 

ус
ил

ив
аю

тс
я 

пр
и 

де
пр

ив
ап

ци
и 

сн
а 

и 
во

 с
не

. C
O

V
E 

из
ре

дк
а 

м
ож

ет
 р

аз
ви

ва
ть

ся
 в

 E
E-

S
W

A
S,

 п
оэ

то
м

у,
 е

сл
и 

им
ее

т 
м

ес
то

 р
ег

ре
сс

ия
 в

 к
ог

ни
ти

вн
ой

 с
ф

ер
е,

 с
ле

ду
ет

 в
ы

по
лн

ит
ь 

 
Э

Э
Г-

ис
сл

ед
ов

ан
ие

 в
о 

сн
е.

В 
на

ча
ле

 п
ри

ст
уп

а 
на

бл
ю

да
ет

ся
 у

м
ен

ьш
ен

ие
 о

бы
чн

ы
х 

ф
он

ов
ы

х 
за

ты
ло

чн
ы

х 
сп

ай
ко

в 
ил

и 
ко

м
пл

ек
со

в 
«с

па
йк

–в
ол

на
» 

с 
вн

ез
ап

ны
м

 п
оя

вл
ен

ие
м

 о
дн

ос
то

ро
нн

их
 з

ат
ы

ло
чн

ы
х 

бы
ст

ры
х 

ри
тм

ов
  

с 
ни

зк
оа

м
пл

ит
уд

ны
м

и 
сп

ай
ка

м
и.

 В
о 

вр
ем

я 
ок

ул
ок

ло
ни

че
ск

их
 п

ри
ст

уп
ов

 и
ли

 и
кт

ал
ьн

ой
 с

ле
по

ты
 м

ог
ут

 н
аб

лю
да

ть
ся

 б
ол

ее
 м

ед
ле

нн
ы

е 
ко

м
пл

ек
сы

 «
сп

ай
к–

во
лн

а»
Р

ез
ул

ьт
ат

ы
  

не
йр

ов
из

уа
ли

за
ци

и
Н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ия

 в
 н

ор
м

е.
 М

Р
Т 

го
ло

вн
ог

о 
м

оз
га

 т
ре

бу
ет

ся
 д

ля
 и

ск
лю

че
ни

я 
ст

ру
кт

ур
но

й 
па

то
ло

ги
и 

го
ло

вн
ог

о 
м

оз
га

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий
Ге

не
ти

че
ск

ое
 т

ес
ти

ро
ва

ни
е 

не
 т

ре
бу

ет
ся

, п
ос

ко
ль

ку
 г

ен
ы

 э
то

го
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ко

го
 с

ин
др

ом
а 

не
 и

де
нт

иф
иц

ир
ов

ан
ы

. П
ре

дп
ол

аг
ае

тс
я,

 ч
то

 э
ти

ол
ог

ия
 я

вл
яе

тс
я 

ге
не

ти
че

ск
и 

де
те

рм
ин

ир
ов

ан
но

й 
 

и,
 в

ер
оя

тн
о,

 с
ло

ж
но

й/
по

ли
ге

нн
ой

 п
о 

на
сл

ед
ов

ан
ию

. С
ем

ей
ны

й 
ан

ам
не

з 
ф

еб
ри

ль
ны

х 
су

до
ро

г 
ил

и 
эп

ил
еп

си
и 

вс
тр

еч
ае

тс
я 

в 
1/

3 
сл

уч
ае

в,
 а

 с
ем

ей
ны

й 
ан

ам
не

з 
м

иг
ре

ни
 –

 в
 9

–1
6%

 с
лу

ча
ев

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
си

и:
– 

Ф
ок

ал
ьн

ы
е 

су
до

ро
ги

 в
сл

ед
ст

ви
е 

на
ли

чи
я 

ст
ру

кт
ур

но
й 

па
то

ло
ги

и 
го

ло
вн

ог
о 

м
оз

га
– 

Ц
ел

иа
ки

я,
 э

пи
ле

пс
ия

 и
 с

ин
др

ом
 ц

ер
еб

ра
ль

но
й 

ка
ль

ци
ф

ик
ац

ии
 о

тл
ич

аю
тс

я 
ка

ль
ци

но
зо

м
 з

ат
ы

ло
чн

ой
 д

ол
и,

 к
от

ор
ы

й 
лу

чш
е 

вс
ег

о 
ви

де
н 

пр
и 

ко
м

пь
ю

те
рн

ой
 т

ом
ог

ра
ф

ии
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
– 

М
ит

ох
он

др
иа

ль
на

я 
эн

це
ф

ал
ом

ио
па

ти
я,

 л
ак

то
ац

ид
оз

 и
 и

нс
ул

ьт
оп

од
об

ны
е 

эп
из

од
ы

 (
M

EL
A

S)
– 

Б
ол

ез
нь

 Л
аф

ор
а 

от
ли

ча
ет

ся
 н

ал
ич

ие
м

 р
ег

ре
сс

а,
 в

ы
ра

ж
ен

но
го

 м
ио

кл
он

ус
а,

 п
ро

гр
ес

си
ру

ю
щ

ей
 а

та
кс

ии
 и

 с
па

ст
ич

но
ст

и
П

ро
чи

е 
со

ст
оя

ни
я:

– 
М

иг
ре

нь
 с

о 
зр

ит
ел

ьн
ой

 а
ур

ой
 м

ож
но

 о
тл

ич
ит

ь 
по

 б
ол

ее
 п

ос
те

пе
нн

ом
у 

ра
зв

ит
ию

 и
 б

ол
ьш

ей
 п

ро
до

лж
ит

ел
ьн

ос
ти

 а
ур

ы
, а

 т
ак

ж
е 

по
 х

ар
ак

те
ру

 з
ри

те
ль

ны
х 

си
м

пт
ом

ов
 (

ли
не

йн
ы

е,
 з

иг
за

го
об

ра
зн

ы
е 

ил
и 

ф
ор

ти
ф

ик
ац

ио
нн

ы
е 

сп
ек

тр
ал

ьн
ы

е 
яв

ле
ни

я,
 в

 о
тл

ич
ие

 о
т 

цв
ет

ны
х 

кр
уг

ов
 и

ли
 с

ве
то

вы
х 

вс
пы

ш
ек

, и
зм

ен
яю

щ
их

ся
 в

 р
аз

м
ер

ах
 и

ли
 д

ви
га

ю
щ

их
ся

 г
ор

из
он

та
ль

но
)

– 
С

ин
др

ом
 з

ад
не

й 
об

ра
ти

м
ой

 э
нц

еф
ал

оп
ат

ии
 п

ро
яв

ля
ет

ся
 о

ст
ры

м
и 

си
м

пт
ом

ат
ич

ес
ки

м
и 

пр
ис

ту
па

м
и,

 к
от

ор
ы

е 
ра

зр
еш

аю
тс

я 
пр

и 
ко

нт
ро

ле
 а

рт
ер

иа
ль

но
й 

ги
пе

рт
ен

зи
и

1.
4.

 Ф
от

ос
ен

си
ти

вн
ая

 з
ат

ы
ло

чн
ая

 э
пи

ле
пс

ия
 (а

нг
л.

 p
ho

to
se

ns
it

iv
e 

oc
ci

pi
ta

l l
ob

e 
ep

ile
ps

y,
 P

O
LE

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Р
ас

пр
ос

тр
ан

ен
но

ст
ь 

P
O

LE
 я

вл
яе

тс
я 

ни
зк

ой
. Э

пи
де

м
ио

ло
ги

че
ск

ие
 д

ан
ны

е 
ог

ра
ни

че
нн

ы
, н

о 
по

 с
ущ

ес
тв

ую
щ

им
 о

це
нк

ам
 н

а 
P

O
LE

 п
ри

хо
ди

тс
я 

0,
7%

 д
ет

ск
их

 э
пи

ле
пс

ий

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

В
оз

ра
ст

 д
еб

ю
та

 с
ос

та
вл

яе
т 

от
 1

 д
о 

50
 л

ет
, н

о 
ча

щ
е 

вс
ег

о 
от

 4
 д

о 
17

 л
ет

 (в
 с

ре
дн

ем
 1

1 
ле

т)
, х

от
я 

та
кж

е 
со

об
щ

ал
ос

ь 
о 

ре
дк

их
 с

лу
ча

ях
 с

 н
ач

ал
ом

 в
о 

вз
ро

сл
ом

 в
оз

ра
ст

е.
 В

 о
сн

ов
но

м
 б

ол
ею

т 
ли

ца
 ж

ен
ск

ог
о 

по
ла

. И
нт

ра
на

та
ль

ны
й 

ан
ам

не
з 

и 
ис

то
ри

я 
ра

зв
ит

ия
 д

о 
за

бо
ле

ва
ни

я 
ни

че
м

 н
е 

пр
им

еч
ат

ел
ьн

ы
. Р

аз
м

ер
 г

ол
ов

ы
 и

 н
ев

ро
ло

ги
че

ск
ий

 с
та

ту
с 

в 
но

рм
е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

П
ро

гн
оз

 в
ар

ьи
ру

ет
ся

: у
 о

дн
их

 п
ац

ие
нт

ов
 б

уд
ет

 в
се

го
 н

ес
ко

ль
ко

 п
ри

ст
уп

ов
, у

 д
ру

ги
х 

со
 в

ре
м

ен
ем

 н
ас

ту
па

ет
 р

ем
ис

си
я,

 а
 у

 т
ре

ть
их

 п
ро

до
лж

аю
тс

я 
ф

от
ои

нд
уц

ир
ов

ан
ны

е 
пр

ис
ту

пы



146

 2022 Том 14 № 2

www.epilepsia.su	 Epilepsy and Paroxysmal Conditions

П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

В
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 д
ет

ск
ом

 в
оз

р
ас

те

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

О
бя

за
те

ль
ны

м
 д

ля
 д

иа
гн

ос
ти

ки
 я

вл
яе

тс
я 

на
ли

чи
е 

ф
от

ои
нд

уц
ир

ов
ан

ны
х 

ф
ок

ал
ьн

ы
х 

се
нс

ор
ны

х 
зр

ит
ел

ьн
ы

х 
пр

ис
ту

по
в 

(в
ы

зв
ан

ны
х,

 н
ап

ри
м

ер
, м

ер
ца

ни
ем

 с
ол

не
чн

ог
о 

св
ет

а)
, э

то
 о

сн
ов

но
й 

ти
п 

пр
ис

ту
по

в 
пр

и 
да

нн
ом

 с
ин

др
ом

е.
 М

ал
ен

ьк
им

 д
ет

ям
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 т

ру
дн

о 
оп

ис
ат

ь 
ау

ру
, н

о 
ин

ог
да

 о
ни

 м
ог

ут
 н

ар
ис

ов
ат

ь 
ка

рт
ин

у 
то

го
, ч

то
 в

ид
ят

. З
ри

те
ль

ны
е 

се
нс

ор
ны

е 
си

м
пт

ом
ы

 в
кл

ю
ча

ю
т 

св
ет

, ц
ве

тн
ы

е 
пя

тн
а,

 о
ф

ор
м

ле
нн

ы
е 

зр
ит

ел
ьн

ы
е 

га
лл

ю
ци

на
ци

и 
ил

и 
ра

зм
ы

то
ст

ь/
по

те
рю

 з
ре

ни
я,

 к
от

ор
ая

 п
ер

ем
ещ

ае
тс

я 
по

 п
ол

ю
 з

ре
ни

я.
 М

ож
ет

 и
м

ет
ь 

м
ес

то
 с

вя
за

нн
ая

 в
ер

си
я 

го
ло

вы
 и

 г
ла

з,
 п

ри
 к

от
ор

ой
 п

ац
ие

нт
 

чу
вс

тв
уе

т,
 ч

то
 с

ле
ди

т 
за

 з
ри

те
ль

ны
м

и 
пр

оя
вл

ен
ия

м
и.

 П
ри

ст
уп

ы
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 в

ы
зв

ан
ы

 в
ид

ео
иг

ра
м

и 
ил

и 
др

уг
им

и 
св

ет
ов

ы
м

и 
ра

зд
ра

ж
ит

ел
ям

и,
 а

 в
 п

ро
ш

ло
м

 ч
ас

то
 в

ы
зы

ва
ли

сь
 с

та
ры

м
и 

ан
ал

ог
ов

ы
м

и 
те

ле
ви

зо
ра

м
и 

с 
бо

ле
е 

м
ед

ле
нн

ой
 ч

ас
то

то
й 

об
но

вл
ен

ия
 к

ад
ро

в.
 

П
ри

ст
уп

ы
 о

бы
чн

о 
ко

ро
тк

ие
 (<

3 
м

ин
),

 х
от

я 
м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 и

 п
ро

до
лж

ит
ел

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
. О

ни
 м

ог
ут

 п
ро

гр
ес

си
ро

ва
ть

 д
о 

ощ
ущ

ен
ий

 в
 г

ол
ов

е 
(в

кл
ю

ча
я 

го
ло

вн
ую

 б
ол

ь)
, в

ег
ет

ат
ив

ны
х 

ощ
ущ

ен
ий

 
в 

эп
иг

ас
тр

ии
 и

ли
 р

во
ты

, д
о 

на
ру

ш
ен

ия
 с

оз
на

ни
я 

ил
и 

до
 ф

ок
ал

ьн
ы

х 
ли

бо
 д

ву
ст

ор
он

ни
х 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

их
 п

ри
ст

уп
ов

. Н
еч

ас
то

 п
ри

ст
уп

ы
 м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 в

о 
вр

ем
я 

сн
а 

бе
з 

св
ет

ов
ой

 и
нд

ук
ци

и.
 

У 
не

ко
то

ры
х 

па
ци

ен
то

в 
та

кж
е 

на
бл

ю
да

ю
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
се

нс
ор

ны
е 

зр
ит

ел
ьн

о-
за

ты
ло

чн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 б

ез
 з

ри
те

ль
но

й 
ин

ду
кц

ии
. Х

ор
ош

о 
оп

ис
ан

о 
пе

ре
се

че
ни

е 
м

еж
ду

 д
ан

ны
м

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
м

 
си

нд
ро

м
ом

 и
 IG

E 
– 

та
ки

м
 о

бр
аз

ом
, т

ак
ж

е 
м

ог
ут

 н
аб

лю
да

ть
ся

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е,

 а
бс

ан
сн

ы
е 

и 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

. Ч
ас

то
та

 п
ри

ст
уп

ов
 в

ар
иа

бе
ль

на

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

на
 Э

Э
Г 

в 
но

рм
е.

 М
ог

ут
 н

аб
лю

да
ть

ся
 и

нт
ер

ик
та

ль
ны

е 
за

ты
ло

чн
ы

е 
сп

ай
ки

 и
ли

 к
ом

пл
ек

сы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

. М
ог

ут
 с

ос
ущ

ес
тв

ов
ат

ь 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

ко
м

пл
ек

сы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

 и
ли

 
це

нт
ро

те
м

по
ра

ль
ны

е 
сп

ай
ки

. З
ат

ы
ло

чн
ы

е 
ко

м
пл

ек
сы

 «
сп

ай
к–

во
лн

а»
 и

ли
 «

по
ли

сп
ай

к–
во

лн
а»

 у
си

ли
ва

ю
тс

я 
пр

и 
за

кр
ы

ти
и 

гл
аз

 и
 п

ре
ры

ви
ст

ой
 ф

от
ос

ти
м

ул
яц

ии
. П

ри
 ф

от
ос

ти
м

ул
яц

ии
 т

ак
ж

е 
м

ог
ут

 
во

зн
ик

ат
ь 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
ко

м
пл

ек
сы

 «
сп

ай
к–

во
лн

а»
 и

ли
 «

по
ли

сп
ай

к–
во

лн
а»

 (с
 п

ре
об

ла
да

ни
ем

 в
 з

ад
ни

х 
от

де
ла

х)
. Э

пи
ле

пт
иф

ор
м

на
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 в

ы
зы

ва
ет

ся
 д

еп
ри

ва
ци

ей
 с

на
 и

 с
ам

им
 с

но
м

.
И

кт
ал

ьн
ое

 н
ач

ал
о 

ре
ги

ст
ри

ру
ет

ся
 в

 з
ат

ы
ло

чн
ой

 д
ол

е,
 к

он
тр

ал
ат

ер
ал

ьн
ой

 п
о 

от
но

ш
ен

ию
 к

 с
од

ер
ж

ащ
ем

у 
зр

ит
ел

ьн
ы

е 
се

нс
ор

ны
е 

ф
ен

ом
ен

ы
 п

ол
ю

 з
ре

ни
я,

 и
 в

 н
ап

ра
вл

ен
ии

 о
тк

ло
не

ни
я 

го
ло

вы
 и

 г
ла

з.
 

З
ат

ы
ло

чн
ы

е 
ик

та
ль

ны
е 

па
тт

ер
ны

 м
ог

ут
 р

ас
пр

ос
тр

ан
ят

ьс
я 

на
 и

пс
ил

ат
ер

ал
ьн

ую
 в

ис
оч

ну
ю

 д
ол

ю
 и

ли
 к

он
тр

ал
ат

ер
ал

ьн
ую

 з
ат

ы
ло

чн
ую

 д
ол

ю
Р

ез
ул

ьт
ат

ы
  

не
йр

ов
из

уа
ли

за
ци

и
Д

ан
ны

е 
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и 

не
 п

ок
аз

ы
ва

ю
т 

от
кл

он
ен

ий
 о

т 
но

рм
ы

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий
С

оо
бщ

ае
тс

я 
о 

на
ли

чи
и 

се
м

ей
но

го
 а

на
м

не
за

 у
 1

/3
 п

ац
ие

нт
ов

. И
м

ею
тс

я 
со

об
щ

ен
ия

 о
 н

ес
ко

ль
ки

х 
се

м
ья

х 
с 

на
ли

чи
ем

 д
ан

но
го

 с
ин

др
ом

а 
у 

не
ск

ол
ьк

их
 п

ок
ол

ен
ий

 ч
ле

но
в 

се
м

ьи
. С

ущ
ес

тв
уе

т 
зн

ач
ит

ел
ьн

ое
 

пе
ре

се
че

ни
е 

с 
IG

E 
и 

S
eL

EC
TS

. В
ов

ле
че

нн
ы

е 
в 

эт
ио

ло
ги

ю
 д

ан
но

го
 с

ин
др

ом
а 

ге
ны

 е
щ

е 
не

 о
пр

ед
ел

ен
ы

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
си

и:
– 

Э
пи

ле
пс

ия
 с

 м
ио

кл
он

ие
й 

ве
к 

(E
EM

) 
ди

ф
ф

ер
ен

ци
ру

ет
ся

 п
о 

на
ли

чи
ю

 в
ы

ра
ж

ен
но

й 
м

ио
кл

он
ии

 в
ек

 и
 п

о 
от

су
тс

тв
ию

 з
ри

те
ль

ны
х 

га
лл

ю
ци

на
ци

й 
и 

ве
рс

ий
 г

ол
ов

ы
 и

 г
ла

з
– 

S
eL

EA
S 

ди
ф

ф
ер

ен
ци

ру
ет

ся
 в

ы
ра

ж
ен

ны
м

и 
по

зы
ва

м
и 

на
 р

во
ту

, р
во

то
й 

и 
др

уг
им

и 
ве

ге
та

ти
вн

ы
м

и 
пр

из
на

ка
м

и,
 к

от
ор

ы
е 

на
бл

ю
да

ю
тс

я 
в 

на
ча

ле
 п

ри
ст

уп
а

– 
C

O
V

E 
от

ли
ча

ет
ся

 ч
ас

ты
м

и 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

се
нс

ор
ны

м
и 

пр
ис

ту
па

м
и 

со
 з

ри
те

ль
ны

м
и 

си
м

пт
ом

ам
и,

 к
от

ор
ы

е 
не

 и
нд

уц
ир

ую
тс

я 
св

ет
ов

ы
м

и 
ра

зд
ра

ж
ит

ел
ям

и
– 

Ф
ок

ал
ьн

ы
е 

су
до

ро
ги

 п
ри

 с
тр

ук
ту

рн
ой

 п
ат

ол
ог

ии
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
: е

сл
и 

пр
ис

ут
ст

ву
ю

т 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
се

нс
ор

ны
е 

су
до

ро
ги

 с
о 

зр
ит

ел
ьн

ы
м

и 
си

м
пт

ом
ам

и,
 т

о 
он

и 
не

 в
ы

зы
ва

ю
тс

я 
св

ет
ов

ы
м

и 
ст

им
ул

ам
и

– 
Ц

ер
ои

дн
ы

й 
ли

по
ф

ус
ци

но
з 

2-
го

 т
ип

а 
(C

LN
2)

 п
ро

яв
ля

ет
ся

 у
 д

ет
ей

 м
ла

дш
ег

о 
во

зр
ас

та
 (м

ла
дш

е 
5 

ле
т)

, и
 н

а 
Э

Э
Г 

им
ее

т 
м

ес
то

 х
ар

ак
те

рн
ая

 ф
от

оп
ар

ок
си

зм
ал

ьн
ая

 р
еа

кц
ия

 п
ри

 н
из

ки
х 

ча
ст

от
ах

 (
1–

3 
Гц

).
 

У 
де

те
й 

на
бл

ю
да

ет
ся

 п
ро

гр
ес

си
ру

ю
щ

ий
 р

ег
ре

сс
 в

 к
ог

ни
ти

вн
ой

 с
ф

ер
е,

 а
та

кс
ия

 и
 п

от
ер

я 
зр

ен
ия

– 
Б

ол
ез

нь
 Л

аф
ор

а 
пр

оя
вл

яе
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

се
нс

ор
ны

м
и 

зр
ит

ел
ьн

ы
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и,
 н

о 
св

яз
ан

а 
с 

пр
ог

ре
сс

ир
ую

щ
ей

 м
ио

кл
он

ич
ес

ко
й 

эп
ил

еп
си

ей
 с

 и
нв

ал
ид

из
ир

ую
щ

им
 м

ио
кл

он
ус

ом
, к

ог
ни

ти
вн

ы
м

и 
на

ру
ш

ен
ия

м
и 

и 
ат

ак
си

ей
П

ро
чи

е 
со

ст
оя

ни
я:

– 
М

иг
ре

нь
 с

о 
зр

ит
ел

ьн
ой

 а
ур

ой
 х

ар
ак

те
ри

зу
ет

ся
 б

ол
ее

 д
ли

те
ль

ны
м

и 
и 

ка
че

ст
ве

нн
о 

ин
ы

м
и 

зр
ит

ел
ьн

ы
м

и 
пр

оя
вл

ен
ия

м
и 

(л
ин

ей
ны

е,
 з

иг
за

го
об

ра
зн

ы
е 

ил
и 

ф
ор

ти
ф

ик
ац

ио
нн

ы
е 

сп
ек

тр
ал

ьн
ы

е 
яв

ле
ни

я,
 

в 
от

ли
чи

е 
от

 ц
ве

тн
ы

х 
кр

уг
ов

 и
ли

 с
ве

то
вы

х 
вс

пы
ш

ек
, м

ен
яю

щ
их

ся
 в

 р
аз

м
ер

ах
 и

ли
 п

ер
ем

ещ
аю

щ
их

ся
 г

ор
из

он
та

ль
но

)

2.
 С

ин
д

ро
м

ы
 г

ен
ет

ич
ес

ко
й 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ой

 э
пи

ле
пс

ии
 д

ет
ск

ог
о 

во
зр

ас
та

 (а
нг

л.
 g

en
et

ic
 g

en
er

al
iz

ed
 e

pi
le

ps
y 

sy
nd

ro
m

es
 o

f c
hi

ld
ho

od
)

2.
1.

 Д
ет

ск
ая

 а
бс

ан
сн

ая
 э

пи
ле

пс
ия

 (а
нг

л.
 с

hi
ld

ho
od

 a
bs

en
ce

 e
pi

le
ps

y,
 C

A
E)

 –
 с

м
. в

 П
ри

ло
ж

ен
ия

х 
D

1–
3

2.
2.

 Э
пи

ле
пс

ия
 с

 м
ио

кл
он

ие
й 

ве
к 

(а
нг

л.
 e

pi
le

ps
y 

w
it

h 
ey

el
id

 m
yo

cl
on

ia
, E

EM
)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Д
ан

ны
й 

си
нд

ро
м

 в
ст

ре
ча

ет
ся

 р
ед

ко
, и

 п
оп

ул
яц

ио
нн

ы
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

 з
аб

ол
ев

ае
м

ос
ти

 н
е 

пр
ов

од
ил

ос
ь.

 Н
ес

ко
ль

ко
 и

сс
ле

до
ва

ни
й,

 п
ро

ве
де

нн
ы

х 
в 

це
нт

ра
х 

эп
ил

еп
си

и,
 п

ок
аз

ал
и,

 ч
то

 н
а 

ег
о 

до
лю

 
пр

их
од

ит
ся

 1
,2

–2
,7

%
 в

се
х 

на
бл

ю
да

ем
ы

х 
сл

уч
ае

в 
эп

ил
еп

си
и

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

П
ик

ов
ы

й 
во

зр
ас

т 
на

ча
ла

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 с
ос

та
вл

яе
т 

6–
8 

ле
т 

с 
ди

ап
аз

он
ом

 о
т 

2 
до

 1
4 

ле
т.

 С
оо

тн
ош

ен
ие

 п
ац

ие
нт

ов
 ж

ен
ск

ог
о 

и 
м

уж
ск

ог
о 

по
ла

 2
:1

. 
И

нт
ра

на
та

ль
ны

й 
ан

ам
не

з 
и 

ис
то

ри
я 

ра
зв

ит
ия

 д
о 

за
бо

ле
ва

ни
я 

в 
но

рм
е.

 Р
аз

ви
ти

е 
и 

ко
гн

ит
ив

на
я 

сф
ер

а 
ча

ст
о 

в 
но

рм
е,

 х
от

я 
вс

тр
еч

аю
тс

я 
па

ци
ен

ты
 с

 п
ог

ра
ни

чн
ы

м
и 

ин
те

лл
ек

ту
ал

ьн
ы

м
и 

сп
ос

об
но

ст
ям

и 
и 

ум
ст

ве
нн

ой
 о

тс
та

ло
ст

ью
. В

 п
од

гр
уп

пе
 с

 я
рк

о 
вы

ра
ж

ен
но

й 
ф

от
ои

нд
ук

ци
ей

 п
ри

м
ер

но
 п

ол
ов

ин
а 

им
ее

т 
ум

ст
ве

нн
ую

 о
тс

та
ло

ст
ь 

ил
и 

пр
об

ле
м

ы
 с

 к
он

це
нт

ра
ци

ей
 в

ни
м

ан
ия

, к
от

ор
ы

е 
м

ог
ут

 с
та

ть
 б

ол
ее

 
оч

ев
ид

ны
м

и 
с 

во
зр

ас
то

м
. Н

ев
ро

ло
ги

че
ск

ий
 с

та
ту

с 
в 

но
рм

е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

EE
M

 ч
ас

то
, н

о 
не

 в
се

гд
а 

ха
ра

кт
ер

из
уе

тс
я 

ф
ар

м
ак

ор
ез

ис
те

нт
но

ст
ью

. Г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

е 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
ие

 с
уд

ор
ог

и 
ча

ст
о 

ко
нт

ро
ли

ру
ю

тс
я 

с 
по

м
ощ

ью
 А

Э
П

, т
ог

да
 к

ак
 м

ио
кл

он
ия

 в
ек

 п
ол

но
ст

ью
 н

е 
ко

нт
ро

ли
ру

ет
ся

. В
о 

вз
ро

сл
ой

 ж
из

ни
 м

ио
кл

он
ия

 в
ек

 с
ам

а 
по

 с
еб

е 
м

ож
ет

 н
е 

ас
со

ци
ир

ов
ат

ьс
я 

с 
из

м
ен

ен
ия

м
и 

на
 Э

Э
Г 

и,
 т

ак
им

 о
бр

аз
ом

, п
ре

дс
та

вл
яе

т 
со

бо
й 

дв
иг

ат
ел

ьн
ое

 р
ас

ст
ро

йс
тв

о.
 E

EM
 ч

ас
то

 
яв

ля
ет

ся
 п

ож
из

не
нн

ы
м

 з
аб

ол
ев

ан
ие

м
.

В 
по

дг
ру

пп
е 

с 
яр

ко
 в

ы
ра

ж
ен

но
й 

ф
от

ои
нд

ук
ци

ей
 к

он
тр

ол
ь 

по
ве

де
ни

я 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 в

аж
ны

м
 д

ля
 т

ог
о,

 ч
то

бы
 и

зб
еж

ат
ь 

чр
ез

м
ер

но
го

 п
ри

ем
а 

ле
ка

рс
тв

ен
ны

х 
ср

ед
ст

в,
 н

о 
эт

о 
оч

ен
ь 

сл
ож

но
 р

еа
ли

зо
ва

ть
, 

ос
об

ен
но

 у
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 у

м
ст

ве
нн

ой
 о

тс
та

ло
ст

ью
. У

 т
ак

их
 б

ол
ьн

ы
х 

ва
ж

ны
 э

ко
ло

ги
че

ск
ие

 м
ер

ы
 п

о 
сн

иж
ен

ию
 в

оз
де

йс
тв

ия
 с

ве
та

, к
от

ор
ы

е 
вк

лю
ча

ю
т 

но
ш

ен
ие

 ш
ля

п 
с 

ш
ир

ок
им

и 
по

ля
м

и 
и 

со
лн

це
за

щ
ит

ны
х 

оч
ко

в 
бо

ль
ш

ог
о 

ра
зм

ер
а.

 У
 н

ек
от

ор
ы

х 
па

ци
ен

то
в 

ос
ла

бл
ят

ь 
св

ет
оч

ув
ст

ви
те

ль
но

ст
ь 

м
ог

ут
 о

со
бы

е 
си

ни
е 

ли
нз

ы
 («

Z1
»)

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

М
ио

кл
он

ия
 в

ек
, с

ос
то

ящ
ая

 и
з 

ко
ро

тк
их

, п
ов

то
ря

ю
щ

их
ся

 и
 ч

ас
то

 р
ит

м
ич

ны
х(

 3
–6

 Г
ц)

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
х 

по
де

рг
ив

ан
ий

 в
ек

 с
 о

дн
ов

ре
м

ен
ны

м
 о

тк
ло

не
ни

ем
 г

ла
зн

ы
х 

яб
ло

к 
вв

ер
х 

и 
ра

зг
иб

ан
ие

м
 г

ол
ов

ы
, 

яв
ля

ет
ся

 о
бя

за
те

ль
но

й 
дл

я 
по

ст
ан

ов
ки

 д
иа

гн
оз

а.
 Э

ти
 п

ри
ст

уп
ы

 о
че

нь
 к

ор
от

ки
е 

(о
бы

чн
о 

<1
–3

 с
, в

се
гд

а 
<6

 с
) 

и 
пр

ои
сх

од
ят

 н
ес

ко
ль

ко
 р

аз
 в

 д
ен

ь,
 д

аж
е 

м
но

го
 р

аз
 в

 ч
ас

. О
бы

чн
о 

он
и 

вы
зы

ва
ю

тс
я 

не
пр

ои
зв

ол
ьн

ы
м

 и
ли

 п
ро

из
во

ль
ны

м
 м

ед
ле

нн
ы

м
 з

ак
ры

ва
ни

ем
 г

ла
з 

ил
и 

во
зд

ей
ст

ви
ем

 я
рк

ог
о 

св
ет

а 
ил

и 
со

лн
еч

но
го

 с
ве

та
. В

о 
вр

ем
я 

м
ио

кл
он

ии
 в

ек
 с

оз
на

ни
е 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 с
ох

ра
нн

ы
м

 и
ли

 с
ле

гк
а 

на
ру

ш
ен

ны
м

, н
ар

уш
ен

ие
 с

оз
на

ни
я 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 м
ал

оз
ам

ет
ны

м
 и

 н
е 

ра
сп

оз
на

ва
ть

ся
 п

ац
ие

нт
ом

.
У 

20
%

 п
ац

ие
нт

ов
 р

аз
ви

ва
ет

ся
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

й 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ий

 с
та

ту
с 

с 
по

вт
ор

яю
щ

ей
ся

 р
ец

ид
ив

ир
ую

щ
ей

 м
ио

кл
он

ие
й 

ве
к,

 с
вя

за
нн

ой
 с

 л
ег

ки
м

и 
на

ру
ш

ен
ия

м
и 

со
зн

ан
ия

 и
 р

еа
кц

ии
. М

ио
кл

он
ия

 в
ек

 
та

кж
е 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 с
вя

за
на

 с
 а

бс
ан

са
м

и 
с 

ле
гк

им
 н

ар
уш

ен
ие

м
 с

оз
на

ни
я.

 К
ро

м
е 

то
го

, у
 н

ек
от

ор
ы

х 
па

ци
ен

то
в 

на
бл

ю
да

ю
тс

я 
ти

пи
чн

ы
е 

аб
са

нс
ы

 б
ез

 м
ио

кл
он

ии
 в

ек
.

Ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
ие

 с
уд

ор
ог

и 
вс

тр
еч

аю
тс

я 
в 

бо
ль

ш
ин

ст
ве

 с
лу

ча
ев

, н
о 

об
ы

чн
о 

не
ча

ст
ы

. О
ни

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 с
пр

ов
оц

ир
ов

ан
ы

 н
ед

ос
ы

па
ни

ем
, а

лк
ог

ол
ем

 и
ли

 с
ве

то
во

й 
ст

им
ул

яц
ие

й.
У 

па
ци

ен
то

в 
с 

яр
ко

 в
ы

ра
ж

ен
но

й 
ф

от
ои

нд
ук

ци
ей

 м
ио

кл
он

ия
 в

ек
 (с

 а
бс

ан
са

м
и 

ил
и 

бе
з 

ни
х)

, а
бс

ан
сы

 и
ли

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

 о
бы

чн
о 

св
яз

ан
ы

 с
 т

ак
им

 п
ов

ед
ен

ие
м

, к
ак

 с
то

ян
ие

 л
иц

ом
 к

 и
ст

оч
ни

ку
 

св
ет

а 
и 

ра
зм

ах
ив

ан
ие

 р
ук

ам
и 

пе
ре

д 
гл

аз
ам

и,
 п

от
ир

ан
ие

 л
ба

, п
ри

бл
иж

ен
ие

 к
 а

на
ло

го
во

м
у 

те
ле

ви
зо

ру
 и

ли
 д

ру
ги

м
 и

ст
оч

ни
ка

м
 м

ер
ца

ни
я 

св
ет

а.
 Д

ли
те

ль
на

я 
м

ио
кл

он
ия

 в
ек

 м
ож

ет
 т

ра
нс

ф
ор

м
ир

ов
ат

ьс
я 

в 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
й 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ий
 п

ри
ст

уп
.

У 
3–

13
%

 б
ол

ьн
ы

х 
во

зн
ик

аю
т 

ф
еб

ри
ль

ны
е 

су
до

ро
ги

. У
 п

ац
ие

нт
ов

 т
ак

ж
е 

м
ог

ут
 б

ы
ть

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

и 
ти

пи
чн

ы
е 

аб
са

нс
ы

, д
аж

е 
ес

ли
 о

ни
 в

ст
ре

ча
ю

тс
я 

с 
от

но
си

те
ль

но
 м

ен
ьш

ей
 ч

ас
то

то
й,

 ч
ем

 м
ио

кл
он

ии
 

ве
к.

 Н
ал

ич
ие

 ч
ас

то
го

 м
ио

кл
он

ус
а 

ко
не

чн
ос

те
й 

до
лж

но
 у

ка
зы

ва
ть

 н
а 

ал
ьт

ер
на

ти
вн

ы
й 

ди
аг

но
з.

 И
ск

лю
че

ни
ем

 я
вл

яю
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

В
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 д
ет

ск
ом

 в
оз

р
ас

те

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

в 
но

рм
е;

 з
на

чи
те

ль
но

е 
за

м
ед

ле
ни

е 
ф

он
ов

ой
 а

кт
ив

но
ст

и 
на

 Э
Э

Г 
до

лж
но

 у
ка

зы
ва

ть
 н

а 
ал

ьт
ер

на
ти

вн
ы

й 
ди

аг
но

з.
 В

 и
нт

ер
ик

та
ль

но
м

 п
ер

ио
де

 ч
ас

ты
 к

ор
от

ки
е 

вс
пы

ш
ки

 б
ы

ст
ры

х 
 

(3
–6

 Г
ц)

 н
ер

ег
ул

яр
ны

х 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
х 

по
ли

сп
ай

к-
во

лн
ов

ы
х 

ко
м

пл
ек

со
в.

 С
ко

то
се

нс
ит

ив
но

ст
ь,

 к
от

ор
ая

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 в
ы

зв
ан

а 
за

кр
ы

ти
ем

 г
ла

з,
 и

 п
ре

ры
ви

ст
ая

 с
ве

то
ва

я 
ст

им
ул

яц
ия

 а
кт

ив
ир

ую
т 

эп
ил

еп
ти

ф
ор

м
ну

ю
 а

кт
ив

но
ст

ь 
и 

ча
ст

о 
вы

зы
ва

ю
т 

м
ио

кл
он

ию
 в

ек
 с

 н
ал

ич
ие

м
 а

бс
ан

со
в 

ил
и 

бе
з 

ни
х.

 У
 м

ол
од

ы
х 

па
ци

ен
то

в 
об

ы
чн

о 
им

ее
т 

м
ес

то
 ф

от
ос

ен
си

ти
вн

ос
ть

, к
от

ор
ая

 с
та

но
ви

тс
я 

м
ен

ее
 

вы
ра

ж
ен

но
й 

с 
во

зр
ас

то
м

 и
 н

а 
ф

он
е 

пр
ие

м
а 

А
Э

П
. Ч

ув
ст

ви
те

ль
но

ст
ь 

к 
за

кр
ы

ти
ю

 г
ла

з 
та

кж
е 

м
ож

ет
 с

ни
ж

ат
ьс

я 
с 

во
зр

ас
то

м
. Э

пи
ле

пт
иф

ор
м

на
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 т

ак
ж

е 
вы

зы
ва

ет
ся

 г
ип

ер
ве

нт
ил

яц
ие

й.
В 

по
дг

ру
пп

е 
со

 с
ве

то
во

й 
ин

ду
кц

ие
й 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
ан

ом
ал

ии
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

 т
ак

ж
е 

пр
ов

оц
ир

ую
тс

я 
ф

от
ои

нд
ук

ци
ей

. У
 э

ти
х 

па
ци

ен
то

в 
пр

ер
ы

ви
ст

ая
 с

ве
то

ва
я 

ст
им

ул
яц

ия
 м

ож
ет

 в
ы

зв
ат

ь 
кр

ат
ко

вр
ем

ен
ну

ю
 м

ио
кл

он
ию

 в
ек

, т
ип

ич
ны

й 
аб

са
нс

 и
ли

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ип

ад
ки

.
В

сп
ы

ш
ки

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
но

й 
сп

ай
к-

во
лн

ов
ой

 а
кт

ив
но

ст
и 

во
 с

не
 ч

ас
то

 с
та

но
вя

тс
я 

бо
ле

е 
ко

ро
тк

им
и 

и 
ф

ра
гм

ен
та

рн
ы

м
и.

 Ф
ра

гм
ен

та
рн

ая
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

на
я 

сп
ай

к-
во

лн
ов

ая
 а

кт
ив

но
ст

ь 
м

ож
ет

 
пр

оя
вл

ят
ьс

я 
в 

ви
де

 ф
ок

ал
ьн

ы
х 

ил
и 

м
ул

ьт
иф

ок
ал

ьн
ы

х 
ко

м
пл

ек
со

в 
«с

па
йк

–в
ол

на
»,

 н
о 

не
 в

се
гд

а 
ло

ка
ли

зо
ва

на
 в

 о
дн

ой
 о

бл
ас

ти
. М

ор
ф

ол
ог

ия
 ф

ок
ал

ьн
ы

х 
ко

м
пл

ек
со

в 
«с

па
йк

–в
ол

на
» 

на
по

м
ин

ае
т 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

й 
па

тт
ер

н 
сп

ай
к-

во
лн

ов
ой

 а
кт

ив
но

ст
и.

Н
а 

ик
та

ль
ны

х 
за

пи
ся

х 
Э

Э
Г 

пр
и 

м
ио

кл
он

ии
 в

ек
 п

ри
су

тс
тв

ую
т 

вы
со

ко
ам

пл
ит

уд
ны

е 
не

ре
гу

ля
рн

ы
е 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
по

ли
сп

ай
ки

 и
ли

 п
ол

ис
па

йк
-в

ол
ны

, з
а 

ко
то

ры
м

и 
м

ог
ут

 с
ле

до
ва

ть
 р

ит
м

ич
ны

е 
сп

ай
ки

 
ил

и 
по

ли
сп

ай
к-

во
лн

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

ча
ст

от
ой

 3
–6

 Г
ц.

 М
ио

кл
он

ия
 в

ек
 с

 а
бс

ан
са

м
и 

и 
бе

х 
ни

х 
за

ве
рш

ае
тс

я 
с 

по
лн

ой
 э

ли
м

ин
ац

ие
й 

св
ет

а.
 М

ио
кл

он
ия

 в
ек

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 к
ак

 с
вя

за
на

, т
ак

 и
 н

е 
св

яз
ан

а 
с 

по
те

ре
й 

со
зн

ан
ия

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

П
ри

 т
ип

ич
но

й 
кл

ин
ич

ес
ко

й 
ка

рт
ин

е 
вы

по
лн

ен
ие

 М
Р

Т 
не

 т
ре

бу
ет

ся
, н

о 
ес

ли
 о

на
 с

де
ла

на
, н

а 
не

й 
не

 о
тм

еч
ае

тс
я 

ст
ру

кт
ур

но
й 

па
то

ло
ги

и,
 к

от
ор

ая
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 с

вя
за

на
 с

 д
ан

ны
м

 с
ин

др
ом

ом

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

Д
ан

ны
й 

си
нд

ро
м

, в
ер

оя
тн

о,
 и

м
ее

т 
об

щ
ую

 г
ен

ет
ич

ес
ку

ю
 э

ти
ол

ог
ию

 с
 д

ру
ги

м
и 

ид
ио

па
ти

че
ск

им
и 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

м
и 

эп
ил

еп
си

ям
и.

 С
ем

ей
ны

й 
ан

ам
не

з 
су

до
ро

ж
ны

х 
пр

ис
ту

по
в 

ил
и 

эп
ил

еп
си

и 
пр

ис
ут

ст
ву

ет
 в

 2
5–

83
%

 с
лу

ча
ев

, п
ри

 э
то

м
 п

оч
ти

 у
 в

се
х 

бо
ле

ю
щ

их
 р

од
ст

ве
нн

ик
ов

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

. П
ри

бл
из

ит
ел

ьн
о 

в 
20

%
 с

лу
ча

ев
 и

м
ее

тс
я 

се
м

ей
ны

й 
ан

ам
не

з 
IG

E:
 д

ет
ск

ая
 

аб
са

нс
на

я 
эп

ил
еп

си
я,

 ю
ве

ни
ль

на
я 

аб
са

нс
на

я 
эп

ил
еп

си
я,

 ю
ве

ни
ль

на
я 

м
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

эп
ил

еп
си

я 
ил

и 
из

ол
ир

ов
ан

ны
е 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
ие

 п
ри

ст
уп

ы
. П

оч
ти

 у
 п

ол
ов

ин
ы

 п
ац

ие
нт

ов
 

в 
се

м
ей

но
м

 а
на

м
не

зе
 п

ри
су

тс
тв

уе
т 

ге
не

ти
че

ск
ая

 э
пи

ле
пс

ия
 с

 ф
еб

ри
ль

ны
м

и 
су

до
ро

га
м

и 
пл

ю
с 

(G
EF

S
+)

.
У 

бо
ль

ш
ин

ст
ва

 б
ол

ьн
ы

х 
не

 и
де

нт
иф

иц
ир

ую
тс

я 
па

то
ге

нн
ы

е 
ва

ри
ан

ты
 н

и 
од

но
го

 г
ен

а.
 У

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 э
ти

м
 с

ин
др

ом
ом

 в
 к

он
те

кс
те

 D
EE

 м
ог

ут
 и

м
ет

ь 
м

ес
то

 м
ут

ац
ии

 о
дн

ог
о 

из
 г

ен
ов

, в
кл

ю
ча

я 
C

H
D

2,
 

SY
N

G
A

P1
 и

 N
EX

M
IF

 (
ра

не
е 

бы
л 

из
ве

ст
ен

 к
ак

 K
IA

A
20

22
),

 у
 н

ек
от

ор
ы

х 
бо

ль
ны

х 
с 

па
то

ге
нн

ы
м

и 
ва

ри
ан

та
м

и 
эт

их
 г

ен
ов

 д
ан

ны
й 

си
нд

ро
м

 п
ро

те
ка

ет
 б

ез
 D

EE

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
си

и:
– 

С
ин

др
ом

ы
 IG

E 
с 

аб
са

нс
ам

и 
(д

ет
ск

ая
 а

бс
ан

сн
ая

 э
пи

ле
пс

ия
, ю

ве
ни

ль
на

я 
аб

са
нс

на
я 

эп
ил

еп
си

я 
и 

ю
ве

ни
ль

на
я 

м
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

эп
ил

еп
си

я)
 м

ог
ут

 и
м

ет
ь 

ф
от

оч
ув

ст
ви

те
ль

но
ст

ь 
на

 Э
Э

Г,
 о

дн
ак

о 
вы

ра
ж

ен
но

й 
м

ио
кл

он
ии

 в
ек

 н
е 

на
бл

ю
да

ет
ся

– 
P

O
LE

 п
ро

яв
ля

ет
ся

 з
ри

те
ль

но
 и

нд
уц

ир
ов

ан
ны

м
и 

су
до

ро
га

м
и,

 н
о 

бе
з 

м
ио

кл
он

ии
 в

ек
– 

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
си

и 
с 

ра
нн

им
 н

ач
ал

ом
 с

 м
ио

кл
он

ус
ом

 и
 ф

от
ос

ен
си

би
ли

за
ци

ей
, в

кл
ю

ча
я 

ре
дк

ие
 м

он
ог

ен
ны

е 
эп

ил
еп

си
и,

 т
ак

ие
 к

ак
 н

ей
ро

на
ль

ны
й 

це
ро

ид
ны

й 
ли

по
ф

ус
ци

но
з

П
ро

чи
е 

со
ст

оя
ни

я:
– 

Л
иц

ев
ы

е 
ти

ки
– 

К
ом

пу
ль

си
вн

ое
 м

ор
га

ни
е

2.
3.

 Э
пи

ле
пс

ия
 с

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

и 
аб

са
нс

ам
и 

(а
нг

л.
 e

pi
le

ps
y 

w
it

h 
m

yo
cl

on
ic

 a
bs

en
ce

, E
M

A
)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

О
че

нь
 р

ез
ки

й 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ий

 с
ин

др
ом

. Т
оч

на
я 

за
бо

ле
ва

ем
ос

ть
 н

еи
зв

ес
тн

а.
 Н

а 
эт

от
 с

ин
др

ом
 п

ри
хо

ди
тс

я 
0,

5–
1%

 в
се

х 
эп

ил
еп

си
й,

 н
аб

лю
да

ем
ы

х 
в 

сп
ец

иа
ли

зи
ро

ва
нн

ой
 к

ли
ни

ке
 э

пи
ле

пс
ии

, Ц
ен

тр
е 

С
ен

-П
ол

ь 
в 

М
ар

се
ле

 (Ф
ра

нц
ия

)

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

П
ик

ов
ы

й 
во

зр
ас

т 
на

ча
ла

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 с
ос

та
вл

яе
т 

пр
им

ер
но

 7
 л

ет
 с

 д
иа

па
зо

но
м

 о
т 

1 
до

 1
2 

ле
т,

 ч
ащ

е 
бо

ле
ю

т 
ли

ца
 м

уж
ск

ог
о 

по
ла

 (
70

%
).

 И
нт

ра
на

та
ль

ны
й 

ан
ам

не
з 

и 
ис

то
ри

я 
ра

зв
ит

ия
 д

о 
за

бо
ле

ва
ни

я 
ни

че
м

 н
е 

пр
им

еч
ат

ел
ьн

ы
, о

дн
ак

о 
пр

и 
по

ст
уп

ле
ни

и 
пр

им
ер

но
 у

 п
ол

ов
ин

ы
 п

ац
ие

нт
ов

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
на

ру
ш

ен
ия

 р
аз

ви
ти

я.
 У

м
ст

ве
нн

ая
 о

тс
та

ло
ст

ь 
м

ож
ет

 п
ро

яв
ля

ть
ся

 с
 в

оз
ра

ст
ом

 и
 в

 и
то

ге
 н

аб
лю

да
ет

ся
 

в 
70

%
 с

лу
ча

ев
. Н

ев
ро

ло
ги

че
ск

ий
 с

та
ту

с 
об

ы
чн

о 
в 

но
рм

е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

Э
во

лю
ци

я 
EM

A 
ва

ри
аб

ел
ьн

а.
 Р

ем
ис

си
я 

на
ст

уп
ае

т 
пр

им
ер

но
 у

 4
0%

 п
ац

ие
нт

ов
. В

 о
ст

ал
ьн

ы
х 

сл
уч

ая
х 

со
хр

ан
яю

тс
я 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

аб
са

нс
ы

, и
ли

 э
пи

ле
пс

ия
 м

ож
ет

 р
аз

ви
ва

ть
ся

 с
 п

оя
вл

ен
ие

м
 д

ру
ги

х 
ти

по
в 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

х 
пр

ис
ту

по
в.

 П
ро

гн
оз

 б
ол

ее
 б

ла
го

пр
ия

те
н,

 е
сл

и 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
аб

са
нс

ы
 я

вл
яю

тс
я 

ед
ин

ст
ве

нн
ы

м
 т

ип
ом

 п
ри

ст
уп

ов
 и

 к
он

тр
ол

ир
ую

тс
я 

м
ед

ик
ам

ен
то

зн
о

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

О
бя

за
те

ль
ны

м
м

 д
ля

 п
ос

та
но

вк
и 

ди
аг

но
за

 я
вл

яе
тс

я 
на

ли
чи

е 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
аб

са
нс

ов
. А

бс
ан

сы
 а

сс
оц

ии
ро

ва
ны

 с
 р

ит
м

ич
ны

м
и 

по
де

рг
ив

ан
ия

м
и 

ве
рх

ни
х 

ко
не

чн
ос

те
й 

с 
ча

ст
от

ой
 3

 Г
ц,

 н
ал

ож
ен

ны
м

и 
на

 
то

ни
че

ск
ое

 о
тв

ед
ен

ие
 р

ук
 в

о 
вр

ем
я 

пр
ис

ту
па

. П
ри

ст
уп

ы
 и

м
ею

т 
вн

ез
ап

но
е 

на
ча

ло
 и

 о
ко

нч
ан

ие
. П

ац
ие

нт
, е

сл
и 

он
 с

то
ит

, в
о 

вр
ем

я 
пр

ис
ту

па
 о

бы
чн

о 
на

кл
он

яе
тс

я 
вп

ер
ед

, н
о 

ре
дк

о 
па

да
ет

. М
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

по
де

рг
ив

ан
ия

 о
бы

чн
о 

дв
ус

то
ро

нн
ие

 и
 с

им
м

ет
ри

чн
ы

е,
 н

о 
м

ог
ут

 б
ы

ть
 о

дн
ос

то
ро

нн
им

и 
ил

и 
ас

им
м

ет
ри

чн
ы

м
и.

 Т
ак

ж
е 

м
ог

ут
 в

оз
ни

ка
ть

 п
ер

ио
ра

ль
на

я 
м

ио
кл

он
ия

, р
ит

м
ич

ны
е 

по
де

рг
ив

ан
ия

 г
ол

ов
ы

 и
 н

ог
. 

П
ри

ст
уп

ы
 д

ля
тс

я 
10

–6
0 

с 
и 

по
вт

ор
яю

тс
я 

не
ск

ол
ьк

о 
ра

з 
в 

су
тк

и.
 К

он
це

нт
ра

ци
я 

вн
им

ан
ия

 в
ар

ьи
ру

ет
 о

т 
по

лн
ой

 п
от

ер
и 

со
зн

ан
ия

 д
о 

со
хр

ан
ен

ия
 с

оз
на

ни
я.

 И
но

гд
а 

м
ог

ут
 и

м
ет

ь 
м

ес
то

 в
ег

ет
ат

ив
ны

е 
пр

оя
вл

ен
ия

, т
ак

ие
 к

ак
 и

зм
ен

ен
ие

 д
ы

ха
ни

я,
 н

ед
ер

ж
ан

ие
 м

оч
и 

ил
и 

сл
ож

ны
е 

ж
ес

ти
ку

ля
ци

он
ны

е 
ав

то
м

ат
из

м
ы

. У
 1

/3
 п

ац
ие

нт
ов

 н
аб

лю
да

ет
ся

 т
ол

ьк
о 

од
ин

 т
ип

 п
ри

ст
уп

ов
 –

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

аб
са

нс
ы

. 
Э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

й 
ст

ат
ус

 в
ст

ре
ча

ет
ся

 р
ед

ко
. Т

ак
ж

е 
м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
е 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ие
 (н

аб
лю

да
ю

тс
я 

у 
45

%
 б

ол
ьн

ы
х)

, к
ло

ни
че

ск
ие

, а
то

ни
че

ск
ие

 и
ли

 т
ип

ич
ны

е 
аб

са
нс

ы
; н

ес
ко

ль
ко

 
ти

по
в 

пр
ис

ту
по

в 
м

ог
ут

 у
ка

зы
ва

ть
 н

а 
бо

ле
е 

не
бл

аг
оп

ри
ят

ны
й 

пр
ог

но
з.

 Т
ол

ьк
о 

у 
4%

 п
ац

ие
нт

ов
 т

ак
ж

е 
на

бл
ю

да
ю

тс
я 

ти
пи

чн
ы

е 
аб

са
нс

ы
 б

ез
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
по

де
рг

ив
ан

ий
. И

ск
лю

че
ни

ем
 я

вл
яю

тс
я 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

в 
но

рм
е.

 З
ат

ы
ло

чн
ой

 п
ре

ры
ви

ст
ой

 р
ит

м
ич

ес
ка

я 
де

ль
та

-а
кт

ив
но

ст
и 

об
ы

чн
о 

не
 н

аб
лю

да
ет

ся
. М

ож
ет

 в
оз

ни
ка

ть
 и

нт
ер

ик
та

ль
на

я 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ая
 с

па
йк

-в
ол

но
ва

я,
  

по
ли

сп
ай

к-
во

лн
ов

ая
 а

кт
ив

но
ст

ь 
ча

ст
от

ой
 3

 Г
ц 

(п
ри

м
ер

но
 в

 1
/3

 с
лу

ча
ев

).
 О

ча
го

ва
я 

ак
ти

вн
ос

ть
, п

ос
то

ян
но

 в
оз

ни
ка

ю
щ

ая
 в

 о
дн

ой
 о

бл
ас

ти
, д

ол
ж

на
 с

та
ть

 п
ов

од
ом

 д
ля

 р
ас

см
от

ре
ни

я 
ал

ьт
ер

на
ти

вн
ог

о 
ди

аг
но

за
 э

пи
ле

пс
ии

 с
тр

ук
ту

рн
ой

 э
ти

ол
ог

ии
.

Ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
ра

зр
яд

ы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 с
пр

ов
оц

ир
ов

ан
ы

 г
ип

ер
ве

нт
ил

яц
ие

й,
 к

от
ор

ая
 т

ак
ж

е 
м

ож
ет

 в
ы

зв
ат

ь 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
аб

са
нс

ы
. П

ре
ры

ви
ст

ая
 ф

от
ос

ти
м

ул
яц

ия
 в

ы
зы

ва
ет

 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ую
 с

па
йк

-в
ол

но
ву

ю
 а

кт
ив

но
ст

ь 
у 

м
ен

ьш
ин

ст
ва

 п
ац

ие
нт

ов
 (

14
%

).
 Г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
е 

ко
м

пл
ек

сы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

 т
ак

ж
е 

вы
зы

ва
ю

тс
я 

де
пр

ив
ац

ие
й 

сн
а,

 д
ре

м
от

ой
 и

 с
но

м
. П

од
об

но
 д

ру
ги

м
 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

м
 э

пи
ле

пс
ия

м
, г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
е 

ко
м

пл
ек

сы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

 п
ри

 д
еп

ри
ва

ци
и 

сн
а 

ил
и 

др
ем

от
е 

ча
ст

о 
ф

ра
гм

ен
ти

ру
ю

тс
я.

 П
ат

те
рн

 м
ож

ет
 п

ро
яв

ля
ть

ся
 к

ак
 ф

ок
ал

ьн
ы

е 
ил

и 
м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
е 

ко
м

пл
ек

сы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

, н
о 

в 
од

но
й 

об
ла

ст
и 

на
бл

ю
да

ет
ся

 н
е 

вс
ег

да
. М

ор
ф

ол
ог

ия
 о

ча
го

вы
х 

пр
оя

вл
ен

ий
 п

ох
ож

а 
на

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ну

ю
 с

па
йк

-в
ол

но
ву

ю
 а

кт
ив

но
ст

ь.
М

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
аб

са
нс

ы
 с

оп
ро

во
ж

да
ю

т 
ре

гу
ля

рн
ы

е 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

ко
м

пл
ек

сы
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

 ч
ас

то
то

й 
3 

Гц
. Р

аз
ря

д 
в 

3 
Гц

 с
ин

хр
он

из
ир

ов
ан

 п
о 

вр
ем

ен
и 

с 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

м
и 

по
де

рг
ив

ан
ия

м
и.

 Э
М

Г 
по

ка
зы

ва
ет

, ч
то

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

по
де

рг
ив

ан
ия

 п
ре

дш
ес

тв
ую

т 
вы

ра
ж

ен
но

м
у 

то
ни

че
ск

ом
у 

со
кр

ащ
ен

ию
 о

бе
их

 д
ел

ьт
ов

ид
ны

х 
м

ы
ш

ц
Р

ез
ул

ьт
ат

ы
  

не
йр

ов
из

уа
ли

за
ци

и
М

Р
Т 

сл
ед

уе
т 

ра
сс

м
от

ре
ть

 д
ля

 и
ск

лю
че

ни
я 

др
уг

их
 п

ри
чи

н,
 н

о 
ес

ли
 о

на
 с

де
ла

на
, т

о 
до

лж
на

 б
ы

ть
 н

ор
м

ал
ьн

ой
 и

ли
 д

ем
он

ст
ри

ро
ва

ть
 л

ег
ку

ю
 д

иф
ф

уз
ну

ю
 а

тр
оф

ию
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

В
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 д
ет

ск
ом

 в
оз

р
ас

те

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

С
ем

ей
ны

й 
ан

ам
не

з 
(о

бы
чн

о 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

) 
пр

ис
ут

ст
ву

ет
 в

 2
0%

 с
лу

ча
ев

. В
 р

ед
ки

х 
сл

уч
ая

х 
в 

се
м

ей
но

м
 а

на
м

не
зе

 о
тм

еч
аю

тс
я 

ф
еб

ри
ль

ны
е 

су
до

ро
ги

. Н
ес

м
от

ря
 н

а 
то

 ч
то

 E
M

A 
сч

ит
ае

тс
я 

ге
не

ти
че

ск
и 

де
те

рм
ин

ир
ов

ан
ны

м
 с

ин
др

ом
ом

, и
м

ею
тс

я 
то

ль
ко

 о
тд

ел
ьн

ы
е 

со
об

щ
ен

ия
 о

 п
ат

ог
ен

ны
х 

ва
ри

ан
та

х 
ко

нк
ре

тн
ы

х 
ге

но
в,

 п
ри

че
м

 б
ол

ьш
ин

ст
во

 с
лу

ча
ев

, в
ер

оя
тн

о,
 я

вл
яю

тс
я 

по
ли

ге
нн

ы
м

и.
 

П
ре

дп
ол

аг
ае

тс
я,

 ч
то

 д
ан

ы
й 

си
нд

ро
м

 и
м

ее
т 

об
щ

ую
 г

ен
ет

ич
ес

ку
ю

 э
ти

ол
ог

ию
 с

 IG
E

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
и

ле
пс

ии
:

– 
Д

ет
ск

ая
 а

бс
ан

сн
ая

 э
пи

ле
пс

ия
: х

от
я 

не
бо

ль
ш

ие
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
по

де
рг

ив
ан

ия
 м

ог
ут

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
пр

и 
аб

са
нс

ах
 п

ри
 д

ет
ск

ой
 а

бс
ан

сн
ой

 э
пи

ле
пс

ии
, о

ни
 и

м
ею

т 
ни

зк
ую

 а
м

пл
и

ту
д

у,
 н

е 
им

ею
т 

ус
то

йч
ив

ой
 р

и
тм

ич
но

ст
и 

и 
не

 с
вя

за
ны

 с
 т

он
ич

ес
ки

м
 о

тв
ед

ен
ие

м
 р

ук
– 

С
ин

д
ро

м
 Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
ча

ст
о 

ха
ра

кт
ер

из
уе

тс
я 

не
ти

пи
чн

ы
м

и 
аб

са
нс

ы
 с

 р
и

тм
ич

ны
м

и 
по

де
рг

ив
ан

ия
м

и 
и

ли
 п

от
ер

ей
 т

он
ус

а.
 О

дн
ак

о 
на

ли
чи

е 
м

ед
ле

нн
ы

х 
сп

ай
к-

во
лн

 (
≤2

,5
 Г

ц)
, 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ой

 п
ар

ок
си

зм
ал

ьн
ой

 б
ы

ст
ро

й 
ак

ти
вн

ос
ти

 и
 т

он
ич

ес
ки

х 
пр

ис
ту

по
в 

до
лж

но
 у

ка
зы

ва
ть

 н
а 

ди
аг

но
з

– 
М

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
аб

са
нс

ы
 р

ед
ко

 н
аб

лю
д

аю
тс

я 
пр

и 
д

ру
ги

х 
D

EE
, н

о 
не

 я
вл

яю
тс

я 
пр

ео
бл

ад
аю

щ
им

 т
ип

ом
 п

ри
ст

уп
ов

3
. Э

во
лю

ци
он

ны
е 

и/
ил

и 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ие

 э
нц

еф
ал

оп
ат

ии
 и

ли
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ка

я 
эн

це
ф

ал
оп

ат
ия

 д
ет

ск
ог

о 
во

зр
ас

та
 (

ан
гл

. d
ev

el
op

m
en

ta
l a

nd
/o

r 
ep

ile
pt

ic
 e

nc
ep

ha
lo

pa
th

ie
s 

or
 e

pi
le

pt
ic

 e
nc

ep
ha

lo
pa

th
ie

s 
w

it
h 

on
se

t i
n 

ch
ild

ho
od

)

3
.1

. Э
пи

ле
пс

ия
 с

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
-а

то
ни

че
ск

им
и 

пр
ис

ту
па

м
и 

(а
нг

л
. e

pi
le

ps
y 

w
it

h 
m

yo
cl

on
ic

-a
to

ni
c 

se
iz

ur
es

, E
M

A
tS

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

В
ст

ре
ча

ет
ся

 п
ри

м
ер

но
 у

 1
 и

з 
10

 т
ы

с.
 д

ет
ей

 и
 с

ос
та

вл
яе

т 
пр

им
ер

но
 2

%
 д

ет
ск

их
 э

пи
ле

пс
ий

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

EM
A

tS
 о

бы
чн

о 
на

чи
на

ет
ся

 в
 в

оз
ра

ст
е 

от
 2

 д
о 

6 
ле

т 
(д

иа
па

зо
н 

от
 6

 м
ес

 д
о 

8 
ле

т)
. Ч

ащ
е 

бо
ле

ю
т 

м
ал

ьч
ик

и.
 П

ри
м

ер
но

 у
 1

/4
 д

ет
ей

 в
 а

на
м

не
зе

 б
ы

ли
 ф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
, и

 т
ак

ой
 а

на
м

не
з 

св
яз

ан
 с

 б
ол

ее
 

бл
аг

оп
ри

ят
ны

м
 о

тд
ал

ен
ны

м
 и

сх
од

ом
. Р

аз
ви

ти
е 

до
 н

ач
ал

а 
за

бо
ле

ва
ни

я 
яв

ля
ет

ся
 н

ор
м

ал
ьн

ы
м

 у
 2

/3
 п

ац
ие

нт
ов

, н
ев

ро
ло

ги
че

ск
ий

 с
та

ту
с 

на
 м

ом
ен

т 
м

ан
иф

ес
та

ци
и 

об
ы

чн
о 

ни
че

м
 н

е 
пр

им
еч

ат
ел

ен
. 

Ум
ер

ен
на

я 
ил

и 
тя

ж
ел

ая
 з

ад
ер

ж
ка

 р
аз

ви
ти

я,
 п

ре
дш

ес
тв

ую
щ

ая
 н

ач
ал

у 
за

бо
ле

ва
ни

я,
 д

ол
ж

на
 р

ас
см

ат
ри

ва
ть

ся
 к

ак
 н

ас
то

ра
ж

ив
аю

щ
ий

 п
ри

зн
ак

 д
ля

 п
ос

та
но

вк
и 

ди
аг

но
за

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

Н
ач

ал
о 

EM
A

tS
 ч

ас
то

 о
ст

ро
е,

 с
 «

вз
ры

во
по

до
бн

ы
м

» 
бу

рн
ы

м
 н

ач
ал

ом
, с

 б
ол

ьш
им

 к
ол

ич
ес

тв
ом

 п
ри

ст
уп

ов
 р

аз
но

го
 т

ип
а,

 ч
ас

то
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
х 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

и
х 

и 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х.
 В

 д
ру

ги
х 

сл
уч

ая
х 

си
нд

ро
м

 р
аз

ви
ва

ет
ся

 м
ед

ле
нн

ее
, т

ре
бу

я 
тщ

ат
ел

ьн
ог

о 
на

бл
ю

де
ни

я 
в 

те
че

ни
е 

пе
рв

ог
о 

го
д

а,
 ч

то
бы

 о
тл

ич
и

ть
 е

го
 о

т 
си

нд
ро

м
а 

Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о.

 П
ри

ст
уп

ы
 ч

ас
то

 р
ез

ис
те

нт
ны

 
к 

ле
ка

рс
тв

ен
ны

м
 с

ре
дс

тв
ам

, о
со

бе
нн

о 
во

 в
ре

м
я 

ф
аз

ы
 в

ы
со

ко
й 

ча
ст

от
ы

 п
ри

ст
уп

ов
 в

 н
ач

ал
е.

 О
тм

еч
аю

тс
я 

по
вт

ор
яю

щ
ие

ся
 п

ри
ст

уп
ы

 б
ес

су
до

ро
ж

но
го

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ко
го

 с
та

ту
са

 с
 п

ов
ы

ш
ен

но
й 

ча
ст

от
ой

 д
ру

ги
х 

ти
по

в 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
х 

пр
ис

ту
по

в.
 В

о 
вр

ем
я 

эт
ой

 ф
аз

ы
 р

аз
ви

ти
я 

ча
ст

о 
на

бл
ю

д
ае

тс
я 

пл
ат

о 
и

ли
 д

аж
е 

ре
гр

ес
с,

 п
ре

им
ущ

ес
тв

ен
но

 в
 п

ов
ед

ен
ии

 и
 и

сп
ол

ни
те

ль
ны

х 
ф

ун
кц

ия
х,

 
а 

та
кж

е 
ат

ак
си

я.
 Р

ас
ст

ро
йс

тв
а 

по
ве

де
ни

я,
 т

ак
ие

 к
ак

 г
ип

ер
ак

ти
вн

ос
ть

 и
 а

гр
ес

си
я,

 а
 т

ак
ж

е 
на

ру
ш

ен
ия

 с
на

, р
ас

пр
ос

тр
ан

ен
ы

 в
о 

вр
ем

я 
ак

ти
вн

ой
 ф

аз
ы

 и
 о

бы
чн

о 
м

ин
им

из
ир

ую
тс

я 
и

ли
 и

сч
ез

аю
т 

по
сл

е 
до

ст
и

ж
ен

ия
 к

он
тр

ол
я 

на
д 

пр
ис

ту
па

м
и.

Н
ес

м
от

ря
 н

а 
то

 ч
то

 с
уд

ор
ог

и 
из

на
ча

ль
но

 я
вл

яю
тс

я 
ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

ны
м

и,
 2

/3
 д

ет
ей

 д
ос

ти
га

ю
т 

ре
м

ис
си

и,
 о

бы
чн

о 
в 

те
че

ни
е 

3 
ле

т 
по

сл
е 

де
бю

та
, и

 и
х 

м
ож

но
 с

ня
ть

 с
 т

ер
ап

ии
 А

Э
П

. 
У 

ос
та

вш
ей

ся
 1

/3
 ч

ас
то

 н
аб

лю
д

аю
тс

я 
пе

рс
ис

ти
ру

ю
щ

ие
 с

уд
ор

ог
и,

 к
ог

ни
ти

вн
ы

е 
на

ру
ш

ен
ия

, а
гр

ес
си

я 
и 

ги
пе

ра
кт

ив
но

ст
ь.

 К
ак

 т
ол

ьк
о 

пр
ис

ту
пы

 н
ач

ин
аю

т 
ко

нт
ро

ли
ро

ва
ть

ся
 и

 и
м

ею
т 

м
ес

то
 

ул
уч

ш
ен

ия
 н

а 
Э

Э
Г,

 с
та

но
ви

тс
я 

оч
ев

ид
ны

м
 п

ро
гр

ес
с 

в 
ра

зв
и

ти
и.

 Р
аз

ви
ти

е 
м

ож
ет

 в
ер

ну
ть

ся
 к

 п
ре

м
ор

би
дн

ом
у 

ур
ов

ню
, и

ли
 р

еб
ен

ок
 м

ож
ет

 о
ст

ат
ьс

я 
с 

ум
ст

ве
нн

ой
 о

тс
та

ло
ст

ью
 р

аз
ли

чн
ой

 
ст

еп
ен

и.
 Ф

ак
то

ры
, п

ре
дс

ка
зы

ва
ю

щ
ие

 н
еб

ла
го

пр
ия

тн
ы

й 
ис

хо
д

, в
кл

ю
ча

ю
т 

то
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

, р
ец

ид
ив

ир
ую

щ
ий

 б
ес

су
до

ро
ж

ны
й 

эп
и

ле
пт

ич
ес

ки
й 

ст
ат

ус
 и

 о
че

нь
 ч

ас
ту

ю
 и

ли
 п

оч
ти

 
не

пр
ер

ы
вн

ую
 н

ер
ег

ул
яр

ну
ю

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ну

ю
 с

па
йк

-в
ол

но
ву

ю
, м

ед
ле

нн
ую

 с
па

йк
-в

ол
но

ву
ю

 и
ли

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ну

ю
 п

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ую
 б

ы
ст

ру
ю

 а
кт

ив
но

ст
ь 

на
 Э

Э
Г

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

О
бя

за
те

ль
ны

м
и 

д
ля

 п
ос

та
но

вк
и 

ди
аг

но
за

 я
вл

яю
тс

я 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

-а
то

ни
че

ск
ие

 п
ри

ст
уп

ы
, к

от
ор

ы
е 

ха
ра

кт
ер

из
ую

тс
я 

ко
ро

тк
им

и 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

м
и 

по
де

рг
ив

ан
ия

м
и 

в 
пр

ок
си

м
ал

ьн
ы

х 
м

ы
ш

ца
х,

 ч
ас

то
 с

оп
ро

во
ж

д
ае

м
ы

м
и 

ле
гк

ой
 в

ок
ал

из
ац

ие
й,

 з
а 

ко
то

ры
м

и 
сл

ед
уе

т 
оч

ен
ь 

ко
ро

тк
ий

 а
то

ни
че

ск
ий

 к
ом

по
не

нт
 –

 о
н 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 е
дв

а 
за

м
ет

ны
м

, с
 к

ив
ко

м
 г

ол
ов

ы
, и

ли
 б

ол
ее

 
вы

ра
ж

ен
ны

м
, с

 р
ез

ки
м

 п
ад

ен
ие

м
. И

 н
ао

бо
ро

т,
 ч

ис
то

 а
то

ни
че

ск
ие

 п
ри

ст
уп

ы
, к

от
ор

ы
е 

та
кж

е 
на

бл
ю

д
аю

тс
я 

ча
ст

о,
 в

 н
ач

ал
е 

ли
ш

ен
ы

 м
ио

кл
он

ич
ес

ко
го

 к
ом

по
не

нт
а 

и 
пр

ив
од

ят
 к

 р
ез

ко
й,

 
но

 к
ра

тк
ов

ре
м

ен
но

й 
по

те
ре

 о
се

во
го

 т
он

ус
а 

с 
ки

вк
ам

и 
го

ло
вы

 и
ли

 в
не

за
пн

ы
м

 п
ад

ен
ие

м
.

Д
ру

ги
е 

ча
ст

о 
на

бл
ю

д
ае

м
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 в

кл
ю

ча
ю

т 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
 (

ко
то

ры
е 

ко
ро

тк
ие

 (
<1

00
 м

с)
 и

 м
ог

ут
 т

ак
ж

е 
пр

ив
од

и
ть

 к
 п

ад
ен

ия
м

),
 а

бс
ан

сы
 и

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

е 
 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и.

 П
ос

ле
дн

ие
 м

ог
ут

 п
ро

те
ка

ть
 с

 л
и

хо
ра

дк
ой

 и
ли

 б
ез

 н
ее

 п
ри

м
ер

но
 в

 2
/3

 с
лу

ча
ев

. 
То

ни
че

ск
ие

 с
уд

ор
ог

и 
по

яв
ля

ю
тс

я 
у 

не
ко

то
ры

х 
па

ци
ен

то
в 

по
зж

е 
и 

св
яз

ан
ы

 с
 б

ол
ее

 н
еб

ла
го

пр
ия

тн
ы

м
 д

ол
го

ср
оч

ны
м

 и
сх

од
ом

.
Б

ес
су

до
ро

ж
ны

й 
эп

и
ле

пт
ич

ес
ки

й 
ст

ат
ус

 т
ак

ж
е 

ра
сп

ро
ст

ра
не

н 
и 

м
ож

ет
 н

аб
лю

д
ат

ьс
я 

в 
де

бю
те

. О
н 

пр
оя

вл
яе

тс
я 

на
ру

ш
ен

ие
м

 с
оз

на
ни

я,
 д

ля
щ

им
ся

 о
т 

не
ск

ол
ьк

и
х 

ча
со

в 
до

 с
ут

ок
, с

 а
ти

пи
чн

ы
м

и 
аб

са
нс

ам
и,

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

и 
и 

ат
он

ич
ес

ки
м

и 
су

до
ро

га
м

и,
 с

оч
ет

аю
щ

им
ис

я 
с 

со
нл

ив
ос

ть
ю

, н
еу

ст
ой

чи
во

ст
ью

, с
лю

но
те

че
ни

ем
, н

ар
уш

ен
ия

м
и 

ре
чи

 и
 б

ес
по

ря
до

чн
ы

м
 м

ио
кл

он
ус

ом
 

с 
пр

ео
бл

ад
ан

ие
м

 н
а 

ли
це

 и
 в

ер
хн

и
х 

ко
не

чн
ос

тя
х.

 Р
ец

ид
ив

ир
ую

щ
ий

 б
ес

су
до

ро
ж

ны
й 

эп
и

ле
пт

ич
ес

ки
й 

ст
ат

ус
 с

вя
за

н 
с 

м
ен

ее
 б

ла
го

пр
ия

тн
ы

м
 и

сх
од

ом
. Э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
сп

аз
м

ы
 и

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 я
вл

яю
тс

я 
ис

кл
ю

че
ни

ем

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

в 
на

ча
ле

 н
ор

м
ал

ьн
ая

, с
оо

тв
ет

ст
ву

ю
щ

ая
 в

оз
ра

ст
у 

за
дн

ед
ом

ин
ан

тн
ая

 р
и

тм
ик

а.
 М

он
ом

ор
ф

на
я 

би
па

ри
ет

ал
ьн

ая
 р

и
тм

ик
а 

те
та

-д
иа

па
зо

на
 х

ар
ак

те
рн

а 
д

ля
 E

M
A

tS
, 

но
 н

аб
лю

д
ае

тс
я 

не
 у

 в
се

х 
па

ци
ен

то
в.

 П
ри

 у
ве

ли
че

ни
и 

ча
ст

от
ы

 п
ри

ст
уп

ов
 м

ож
ет

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ое
 з

ам
ед

ле
ни

е 
ф

он
ов

ой
 р

и
тм

ик
и 

с 
ув

ел
ич

ен
ие

м
 е

е 
ам

пл
и

ту
ды

. 
Н

а 
ин

те
ри

кт
ал

ьн
ой

 Э
Э

Г 
м

ож
ет

 и
м

ет
ь 

м
ес

то
 э

пи
ле

пт
иф

ор
м

на
я 

ак
ти

вн
ос

ть
, с

ос
то

ящ
ая

 и
з 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

х 
ко

м
пл

ек
со

в 
«с

па
йк

–
во

лн
а»

 и
ли

 «
по

ли
сп

ай
к–

во
лн

а»
 ч

ас
то

то
й 

2–
6 

Гц
, к

от
ор

ы
е 

ча
ст

о 
во

зн
ик

аю
т 

в 
ви

де
 в

сп
ы

ш
ек

 п
ро

до
лж

и
те

ль
но

ст
ью

 2
–

6 
с.

 Д
ли

нн
ы

е 
по

сл
ед

ов
ат

ел
ьн

ос
ти

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
но

й 
не

ре
гу

ля
рн

ой
 с

па
йк

-в
ол

но
во

й 
ак

ти
вн

ос
ти

 м
ог

ут
 с

ви
де

те
ль

ст
во

ва
ть

 о
 б

ес
су

до
ро

ж
но

м
 

эп
и

ле
пт

ич
ес

ко
м

 с
та

ту
се

. Г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

е 
ра

зр
яд

ы
 с

па
йк

ов
 м

ог
ут

 с
та

ть
 ф

ра
гм

ен
та

рн
ы

м
и,

 и
 у

ст
ой

чи
вы

й 
ф

ок
ус

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 н
е 

ви
де

н.
 Г

ен
ер

ал
из

ов
ан

на
я 

сп
ай

к-
во

лн
ов

ая
 а

кт
ив

но
ст

ь 
м

ож
ет

 
на

бл
ю

д
ат

ьс
я 

во
 с

не
. Г

ен
ер

ал
из

ов
ан

на
я 

па
ро

кс
из

м
ал

ьн
ая

 б
ы

ст
ра

я 
ак

ти
вн

ос
ть

, с
ос

то
ящ

ая
 и

з 
вс

пы
ш

ек
 д

иф
ф

уз
ны

х 
и

ли
 б

и
ла

те
ра

ль
ны

х 
бы

ст
ры

х 
(1

0 
Гц

 и
 б

ол
ее

) 
по

ли
сп

ай
ко

в 
во

 в
ре

м
я 

сн
а,

 
на

бл
ю

д
ае

тс
я 

ре
дк

о 
и 

до
лж

на
 у

ка
зы

ва
ть

 н
а 

си
нд

ро
м

 Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о.

 Г
ип

ер
ве

нт
и

ля
ци

я 
м

ож
ет

 в
ы

зы
ва

ть
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
е 

сп
ай

к-
во

лн
ов

ы
е 

ра
зр

яд
ы

 и
 а

бс
ан

сы
. Ф

от
ос

ен
си

би
ли

за
ци

я 
вс

тр
еч

ае
тс

я 
ре

дк
о.

И
кт

ал
ьн

ы
е 

за
пи

си
 Э

Э
Г 

пр
и 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
-а

то
ни

че
ск

и
х 

пр
ис

ту
па

х 
со

де
рж

ат
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
е 

по
ли

сп
ай

ки
 и

ли
 с

па
йк

ов
ы

е 
ра

зр
яд

ы
 с

 м
ио

кл
он

ус
ом

, з
а 

ко
то

ры
м

и 
сл

ед
уе

т 
вы

со
ко

ам
пл

и
ту

дн
ая

 
м

ед
ле

нн
ая

 в
ол

на
, с

оп
ро

во
ж

д
аю

щ
ая

 а
то

ни
че

ск
ий

 к
ом

по
не

нт
. Д

ля
 и

кт
ал

ьн
ы

х 
за

пи
се

й 
ре

ко
м

ен
д

уе
тс

я 
од

но
вр

ем
ен

на
я 

за
пи

сь
 Э

Э
Г 

с 
Э

М
Г.

 П
ол

ис
па

йк
и 

ко
рр

ел
ир

ую
т 

с 
кр

ат
ко

вр
ем

ен
ны

м
 

м
ио

кл
он

ус
ом

 в
 м

ы
ш

ца
х 

ш
еи

, т
ог

д
а 

ка
к 

м
ед

ле
нн

ая
 в

ол
на

 к
ор

ре
ли

ру
ет

 с
 п

от
ер

ей
 м

ы
ш

еч
но

й 
ак

ти
вн

ос
ти

 в
 п

ро
кс

им
ал

ьн
ы

х 
м

ы
ш

ца
х 

ко
не

чн
ос

те
й.

 А
бс

ан
сы

 с
вя

за
ны

 с
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
м

и 
ко

м
пл

ек
са

м
и 

«с
па

йк
–

во
лн

а»
 ч

ас
то

то
й 

2–
6 

Гц
.

П
ри

 б
ес

су
до

ро
ж

но
м

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ко
м

 с
та

ту
се

 н
а 

Э
Э

Г 
вы

яв
ля

ю
тс

я 
д

ли
нн

ы
е 

се
ри

и 
вы

со
ко

ам
пл

и
ту

дн
ы

х 
не

ре
гу

ля
рн

ы
х 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

х 
сп

ай
к-

во
лн

ов
ы

х 
по

те
нц

иа
ло

в 
ча

ст
от

ой
 2

–
3 

Гц
 

с 
за

м
ед

ле
ни

ем
 ф

он
ов

ой
 р

и
тм

ик
и

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

Д
ан

ны
е 

М
Р

Т 
не

 п
ок

аз
ы

ва
ю

т 
от

кл
он

ен
ий

 о
т 

но
рм

ы
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

В
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 д
ет

ск
ом

 в
оз

р
ас

те

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

С
ем

ей
ны

й 
ан

ам
не

з 
эп

ил
еп

си
и 

ил
и 

ф
еб

ри
ль

ны
х 

су
до

ро
г 

вс
тр

еч
ае

тс
я 

пр
им

ер
но

 в
 1

/3
 с

лу
ча

ев
 и

 с
вя

за
н 

с 
бо

ле
е 

бл
аг

оп
ри

ят
ны

м
 д

ол
го

ср
оч

ны
м

 и
сх

од
ом

. В
 с

ем
ья

х 
пр

об
ан

до
в 

с 
EM

A
tS

 о
тм

еч
ае

тс
я 

си
нд

ро
м

 
ге

не
ти

че
ск

ой
 э

пи
ле

пс
ии

 с
 ф

еб
ри

ль
ны

м
и 

су
до

ро
га

м
и 

пл
ю

с 
(G

EF
S

+)
.

У 
бо

ль
ш

ин
ст

ва
 д

ет
ей

 E
M

A
tS

 и
м

ее
т 

сл
ож

но
е 

на
сл

ед
ов

ан
ие

 с
 п

ол
иг

ен
ны

м
 т

ип
ом

. В
 н

ек
от

ор
ы

х 
сл

уч
ая

х 
па

то
ге

нн
ы

е 
ва

ри
ан

ты
 б

ы
ли

 о
бн

ар
уж

ен
ы

 в
 г

ен
ах

, в
кл

ю
ча

я 
SC

N
1A

, S
C

N
1B

, S
C

N
2A

, S
TX

1B
, S

LC
6A

1,
 

C
H

D
2,

 S
YN

G
A

P1
, N

EX
M

IF
, K

IA
A

20
22

. П
ри

бл
из

ит
ел

ьн
о 

5%
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 E

M
A

tS
 и

м
ею

т 
де

ф
иц

ит
 G

LU
T1

, с
вя

за
нн

ы
й 

с 
па

то
ге

нн
ы

м
и 

ва
ри

ан
та

м
и 

ге
на

 S
LC

2A
1

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
и

ле
пс

ии
:

– 
С

ин
д

ро
м

 Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о 

м
ож

но
 о

тл
ич

и
ть

 п
о 

на
ли

чи
ю

 т
он

ич
ес

ки
х 

су
до

ро
г 

в 
на

ча
ле

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 и
 Э

Э
Г,

 к
от

ор
ая

 с
од

ер
ж

и
т 

м
ед

ле
нн

ы
е 

сп
ай

к-
во

лн
ы

 <
2,

5 
Гц

 и
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ну
ю

 
па

ро
кс

из
м

ал
ьн

ую
 б

ы
ст

ру
ю

 а
кт

ив
но

ст
ь 

во
 с

не
. К

ро
м

е 
то

го
, д

ет
и 

с 
си

нд
ро

м
ом

 Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о 

ча
щ

е 
им

ею
т 

за
де

рж
ку

 р
аз

ви
ти

я 
до

 д
еб

ю
та

 п
ри

ст
по

в 
и 

м
ог

ут
 и

м
ет

ь 
в 

ан
ам

не
зе

 с
ин

д
ро

м
 

ин
ф

ан
ти

ль
ны

х 
сп

аз
м

ов
– 

М
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

эп
и

ле
пс

ия
 м

ла
де

нч
ес

тв
а 

от
ли

ча
ет

ся
 о

тс
ут

ст
ви

ем
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

-а
то

ни
че

ск
и

х 
и 

ат
ип

ич
ны

х 
аб

са
нс

ов
 и

 о
бы

чн
о 

пр
оя

вл
яе

тс
я 

ра
нь

ш
е,

 ч
ем

 E
M

A
tS

– 
С

ин
д

ро
м

 Д
ра

ве
 х

ар
ак

те
ри

зу
ет

ся
 д

ли
те

ль
ны

м
и 

ге
м

ик
ло

ни
че

ск
им

и 
пр

ис
ту

па
м

и,
 в

ы
зв

ан
ны

м
и 

ли
хо

ра
дк

ой
/б

ол
ез

нь
ю

 н
а 

1-
м

 г
од

у 
ж

из
ни

, и
 о

тс
ут

ст
ви

ем
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

-а
то

ни
че

ск
и

х 
пр

ис
ту

по
в

– 
D

EE
-S

W
A

S
 и

ли
 E

E-
S

W
A

S
 с

вя
за

ны
 с

 р
ег

ре
сс

ом
 и

 з
ам

ет
но

й 
ак

ти
ва

ци
ей

 э
пи

ле
пт

иф
ор

м
но

й 
ак

ти
вн

ос
ти

 в
о 

сн
е 

с 
по

чт
и 

не
пр

ер
ы

вн
ы

м
и 

ди
ф

ф
уз

ны
м

и 
ко

м
пл

ек
са

м
и 

«с
па

йк
–

во
лн

а»
. 

М
ио

кл
он

ич
ес

ки
-а

то
ни

че
ск

и
х 

су
до

ро
г 

не
 н

аб
лю

д
ае

тс
я

– 
П

од
ос

тр
ы

й 
ск

ле
ро

зи
ру

ю
щ

ий
 п

ан
эн

це
ф

ал
и

т 
– 

ре
дк

ое
 с

ос
то

ян
ие

, с
вя

за
нн

ое
 с

 м
ол

ни
ен

ос
ны

м
/б

ы
ст

ры
м

 п
ро

гр
ес

си
ро

ва
ни

ем
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
пр

ис
ту

по
в 

и 
эп

из
од

ам
и 

па
де

ни
й.

 Э
Э

Г 
об

ла
д

ае
т 

ди
аг

но
ст

ич
ес

ко
й 

зн
ач

им
ос

ть
ю

– 
Н

ей
ро

на
ль

ны
й 

це
ро

ид
ны

й 
ли

по
ф

ус
ци

но
з 

2-
го

 т
ип

а 
(C

LN
2)

 о
бы

чн
о 

на
чи

на
ет

ся
 у

 д
ет

ей
 с

 н
ор

м
ал

ьн
ы

м
 р

аз
ви

ти
ем

 и
ли

 и
зо

ли
ро

ва
нн

ой
 з

ад
ер

ж
ко

й 
ре

че
во

го
 р

аз
ви

ти
я.

 У
 д

ет
ей

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 
ф

ен
от

ип
 E

M
A

tS
, о

дн
ак

о 
на

бл
ю

д
аю

тс
я 

пр
ог

ре
сс

ир
ую

щ
ие

 н
ар

уш
ен

ия
 в

 д
ви

га
те

ль
но

й 
сф

ер
е,

 р
ас

ст
ро

йс
тв

а 
в 

ко
гн

и
ти

вн
ой

 с
ф

ер
е 

и 
ат

ак
си

я.
 Н

а 
Э

Э
Г 

ре
ги

ст
ри

ру
ет

ся
 ф

от
оп

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ы
й 

от
ве

т 
на

 ч
ас

то
те

 1
–

3 
Гц

, п
оэ

то
м

у 
ва

ж
но

 в
ы

по
лн

ят
ь 

ф
от

ос
ти

м
ул

яц
ию

 п
ри

 н
из

ки
х 

ча
ст

от
ах

3
.2

. С
ин

д
ро

м
 Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
(а

нг
л

. L
en

no
x–

G
as

ta
ut

 s
yn

dr
om

e,
 L

G
S

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

С
ин

д
ро

м
 Л

ен
ок

са
–

Га
ст

о 
им

ею
т 

пр
им

ер
но

 1
–2

%
 в

се
х 

бо
ль

ны
х 

эп
и

ле
пс

ие
й.

 У
 д

ет
ей

 о
н 

ре
дк

о 
ди

аг
но

ст
ир

уе
тс

я 
в 

де
бю

те
 (

0,
6%

).
 Ч

ас
то

 р
аз

ви
ва

ет
ся

 и
з 

д
ру

го
го

 т
яж

ел
ог

о 
си

нд
ро

м
а 

де
тс

ко
й 

эп
и

ле
пс

ии
 и

ли
 и

з 
си

нд
ро

м
а 

д
ру

го
й 

эт
ио

ло
ги

и,
 п

ри
 э

то
м

 п
ри

м
ер

но
 в

 2
0%

 с
лу

ча
ев

 р
аз

ви
ва

ет
ся

 с
ин

д
ро

м
 и

нф
ан

ти
ль

ны
х 

эп
и

ле
пт

ич
ес

ки
х 

сп
аз

м
ов

. В
 к

он
еч

но
м

 с
че

те
 3

,6
%

 в
се

х 
де

те
й 

с 
эп

и
ле

пс
ие

й 
и 

19
%

 д
ет

ей
 с

 п
ри

ст
уп

ам
и,

 н
ач

ав
ш

им
ис

я 
в 

м
ла

де
нч

ес
тв

е,
 т

ра
нс

ф
ор

м
ир

ую
тс

я 
в 

си
нд

ро
м

 Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

С
ин

д
ро

м
 Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
об

ы
чн

о 
де

бю
ти

ру
ет

 в
 в

оз
ра

ст
е 

от
 1

8 
м

ес
 д

о 
8 

ле
т 

с 
пи

ко
вы

м
 в

оз
ра

ст
ом

 н
ач

ал
а 

за
бо

ле
ва

ни
я 

3
–

5 
ле

т.
 Н

ач
ал

о 
во

 в
то

ро
м

 д
ес

ят
и

ле
ти

и 
ж

из
ни

 в
ст

ре
ча

ет
ся

 р
ед

ко
. 

С
ин

д
ро

м
 Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
не

ск
ол

ьк
о 

ча
щ

е 
вс

тр
еч

ае
тс

я 
у 

ли
ц 

м
уж

ск
ог

о 
по

ла
. А

но
м

ал
ии

 п
ри

 н
ев

ро
ло

ги
че

ск
ом

 о
бс

ле
до

ва
ни

и 
(н

ап
ри

м
ер

, п
ир

ам
ид

ны
е 

зн
ак

и)
 ч

ас
то

 о
бн

ар
уж

ив
аю

тс
я 

и 
св

яз
ан

ы
 

с  
ос

но
вн

ой
 э

ти
ол

ог
ие

й.
 У

 б
ол

ьш
ин

ст
ва

 д
ет

ей
 д

еб
ю

ту
 п

ри
ст

уп
ов

 п
ри

 с
ин

д
ро

м
е 

Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о 

пр
ед

ш
ес

тв
ую

т 
на

ру
ш

ен
ия

 р
аз

ви
ти

я,
 н

о 
пр

и 
по

яв
ле

ни
и 

ча
ст

ы
х 

пр
ис

ту
по

в 
м

ож
ет

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
за

ст
ой

 и
ли

 р
ег

ре
сс

 в
 р

аз
ви

ти
и.

 Р
еж

е 
ра

зв
и

ти
е 

и 
по

ве
де

ни
е 

в 
на

ча
ле

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 н
ор

м
ал

ьн
ы

м
и

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

П
оч

ти
 в

о 
вс

ех
 с

лу
ча

ях
 с

ин
д

ро
м

 Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о 

со
хр

ан
яе

тс
я 

во
 в

зр
ос

ло
м

 в
оз

ра
ст

е,
 а

 с
уд

ор
ог

и 
ос

та
ю

тс
я 

ф
ар

м
ак

ор
ез

ис
те

нт
ны

м
и.

 А
ти

пи
чн

ы
е 

аб
са

нс
ы

 и
 т

он
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
 у

 в
зр

ос
лы

х 
ос

та
ю

тс
я 

ча
ст

ы
м

и,
 т

ог
д

а 
ка

к 
ат

он
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
 ч

ас
то

 п
ро

хо
д

ят
.

С
о 

вр
ем

ен
ем

 н
аб

лю
д

ае
тс

я 
за

м
ед

ле
ни

е 
ра

зв
и

ти
я,

 с
та

би
ли

за
ци

я 
и

ли
 р

ег
ре

сс
, ч

то
 п

ри
во

ди
т 

к 
ум

ст
ве

нн
ой

 о
тс

та
ло

ст
и 

от
 у

м
ер

ен
но

й 
до

 т
яж

ел
ой

 с
те

пе
ни

 у
 >

90
%

 п
ац

ие
нт

ов
. Р

ас
ст

ро
йс

тв
а 

по
ве

де
ни

я 
, т

ак
ие

 к
ак

 г
ип

ер
ак

ти
вн

ос
ть

, а
гр

ес
си

я,
 р

ас
ст

ро
йс

тв
а 

ау
ти

ст
ич

ес
ко

го
 с

пе
кт

ра
 и

 н
ар

уш
ен

ия
 с

на
, ч

ас
то

 в
ст

ре
ча

ю
тс

я 
в 

де
тс

ко
м

 и
 п

од
ро

ст
ко

во
м

 в
оз

ра
ст

е

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

То
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и,

 с
ос

то
ящ

ие
 и

з 
ст

ой
ко

го
 у

ве
ли

че
ни

я 
со

кр
ащ

ен
ия

 о
се

вы
х 

м
ы

ш
ц 

и 
м

ы
ш

ц 
ко

не
чн

ос
те

й 
пр

од
ол

ж
и

те
ль

но
ст

ью
 о

т 
3 

с 
до

 2
 м

ин
, и

 н
аи

бо
ле

е 
вы

ра
ж

ен
ны

е 
во

 с
не

, я
вл

яю
тс

я 
об

яз
ат

ел
ьн

ы
м

и 
д

ля
 п

ос
та

но
вк

и 
ди

аг
но

за
. О

ни
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 м

ал
оз

ам
ет

ны
м

и,
 с

 м
ед

ле
нн

ы
м

 з
ак

ат
ы

ва
ни

ем
 и

ли
 о

тк
ло

не
ни

ем
 г

ла
з 

вв
ер

х,
 и

но
гд

а 
с 

гр
им

ас
ой

 л
иц

а 
и

ли
 д

ви
ж

ен
ия

м
и 

сг
иб

ат
ел

ей
 

го
ло

вы
 и

/и
ли

 т
ул

ов
ищ

а,
 и

ли
 б

ол
ее

 к
ли

ни
че

ск
и 

оч
ев

ид
ны

м
и,

 с
 к

ра
тк

им
 к

ри
ко

м
, а

пн
оэ

, о
тв

ед
ен

ие
м

 и
 п

од
ня

ти
ем

 к
он

еч
но

ст
ей

 с
 в

иб
ра

ци
он

ны
м

 к
ом

по
не

нт
ом

 и
 с

ж
ат

ие
м

 о
бо

и
х 

ку
ла

ко
в.

 Е
сл

и 
эт

о 
пр

ои
сх

од
и

т,
 к

ог
д

а 
па

ци
ен

т 
ст

ои
т,

 н
ач

ав
ш

ие
ся

 с
уд

ор
ог

и 
м

ог
ут

 в
ы

ве
ст

и 
ег

о 
из

 р
ав

но
ве

си
я,

 ч
то

 п
ри

ве
де

т 
к 

па
де

ни
ю

 (
д

ро
п-

ат
ак

ам
),

 п
ри

 э
то

м
 б

ол
ьн

ой
 ч

ас
то

 п
ол

уч
ае

т 
тр

ав
м

у.
 Т

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
 м

ог
ут

 у
су

гу
бл

ят
ьс

я 
ле

ка
рс

тв
ен

ны
м

и 
ср

ед
ст

ва
м

и,
 к

от
ор

ы
е 

вы
зы

ва
ю

т 
по

вы
ш

ен
ну

ю
 с

он
ли

во
ст

ь,
 н

ап
ри

м
ер

 п
ри

 э
пи

зо
ди

че
ск

ом
 п

ри
ем

е 
вы

со
ки

х 
до

з 
бе

нз
од

иа
зе

пи
но

в.
П

ом
им

о 
то

ни
че

ск
и

х 
пр

ис
ту

по
в 

об
яз

ат
ел

ьн
ы

м
 д

ля
 д

иа
гн

ос
ти

ки
 с

ин
д

ро
м

а 
Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
яв

ля
ет

ся
 в

то
ро

й 
ти

п,
 к

от
ор

ы
й 

м
ож

ет
 в

кл
ю

ча
ть

 л
ю

бо
й 

из
 с

ле
д

ую
щ

и
х 

ти
по

в 
пр

ис
ту

по
в:

– 
А

ти
пи

чн
ы

е 
аб

са
нс

ы
: о

ни
 в

 б
ол

ьш
ин

ст
ве

 с
лу

ча
ев

 ч
ас

то
 п

ов
то

ря
ю

тс
я 

и 
со

ст
оя

т 
из

 п
ер

ио
до

в 
на

ру
ш

ен
ия

 с
оз

на
ни

я.
 И

х 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 с

ло
ж

но
 и

де
нт

иф
иц

ир
ов

ат
ь 

с 
ув

ер
ен

но
ст

ью
 и

з-
за

 и
х 

по
ст

еп
ен

но
го

 н
ач

ал
а 

и 
пр

ек
ра

щ
ен

ия
 у

 п
ац

ие
нт

а 
с 

со
пу

тс
тв

ую
щ

им
и 

ко
гн

и
ти

вн
ы

м
и 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

м
и

– 
А

то
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

: о
ни

 п
ри

во
д

ят
 к

 р
ез

ко
й 

по
те

ре
 о

се
во

го
 т

он
ус

а 
с 

ки
вк

ам
и 

го
ло

вы
 и

ли
 в

не
за

пн
ы

м
 п

ад
ен

ие
м

 (
д

ро
п-

ат
ак

и)
, ч

то
 ч

ас
то

 п
ри

во
ди

т 
к 

тр
ав

м
ам

. О
ни

 ч
ас

ты
, о

со
бе

нн
о 

у 
де

те
й 

м
ла

дш
ег

о 
во

зр
ас

та
. О

бы
чн

о 
он

и 
ко

ро
тк

ие
, д

ля
тс

я 
от

 о
дн

ой
 д

о 
не

ск
ол

ьк
и

х 
се

ку
нд

– 
М

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
: т

ак
ж

е 
оч

ен
ь 

ко
ро

тк
ие

 (
<1

00
 м

с)
 и

 м
ог

ут
 п

ри
ве

ст
и 

к 
па

де
ни

ям
 (

д
ро

п-
ат

ак
и)

. Е
сл

и 
пр

ис
ут

ст
ву

ю
т 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
-а

то
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и,

 с
ле

д
уе

т 
се

рь
ез

но
 

за
д

ум
ат

ьс
я 

о 
ди

аг
но

зе
 E

M
A

tS
– 

Ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 с
 н

ар
уш

ен
ие

м
 с

оз
на

ни
я:

 о
ни

 м
ог

ут
 о

ст
ав

ат
ьс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

и
ли

 т
ра

нс
ф

ор
м

ир
ов

ат
ьс

я 
в 

дв
ус

то
ро

нн
ие

 т
он

ик
о-

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

– 
Ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и

– 
Б

ес
су

до
ро

ж
ны

й 
эп

и
ле

пт
ич

ес
ки

й 
ст

ат
ус

: п
ри

м
ер

но
 о

т 
1/

2 
до

 3
/4

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 с
ин

д
ро

м
ом

 Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о 

им
ею

т 
од

ин
 и

ли
 н

ес
ко

ль
ко

 э
пи

зо
до

в 
бе

сс
уд

ор
ож

но
го

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ко
го

 с
та

ту
са

, 
ко

то
ры

е 
со

ст
оя

т 
из

 п
ро

до
лж

аю
щ

и
хс

я 
ат

ип
ич

ны
х 

аб
са

нс
ов

 с
 и

зм
ен

ен
ны

м
 с

оз
на

ни
ем

, с
 н

еу
ст

ой
чи

вы
м

и 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
м

и 
и

ли
 м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
м

и 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

м
и 

и 
ат

он
ич

ес
ки

м
и 

ко
м

по
не

нт
ам

и 
и 

ин
те

гр
ир

ов
ан

ны
м

и 
кл

ас
те

ра
м

и 
кр

ат
ко

вр
ем

ен
ны

х 
то

ни
че

ск
и

х 
су

до
ро

г
– 

Э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

сп
аз

м
ы
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

В
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 д
ет

ск
ом

 в
оз

р
ас

те

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

с 
ди

ф
ф

уз
ны

м
 т

ет
а-

де
ль

та
-з

ам
ед

ле
ни

ем
, к

от
ор

ое
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 б

ол
ее

 в
ы

ра
ж

ен
ны

м
 ф

ок
ал

ьн
о,

 в
 з

ав
ис

им
ос

ти
 о

т 
ле

ж
ащ

ей
 в

 о
сн

ов
е 

эт
ио

ло
ги

и.
 Е

сл
и 

им
ее

т 
м

ес
то

 в
ы

ра
ж

ен
на

я 
би

па
ри

ет
ал

ьн
ая

 т
ет

а-
ри

тм
ик

а,
 с

ле
ду

ет
 р

ас
см

от
ре

ть
 E

M
A

tS
 . 

Д
ва

 и
нт

ер
ик

та
ль

ны
х 

па
тт

ер
на

 о
бя

за
те

ль
ны

 д
ля

 п
ос

та
но

вк
и 

ди
аг

но
за

 с
ин

др
ом

а 
Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о:
– 

Ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ая

 м
ед

ле
нн

ая
 с

па
йк

-в
ол

но
ва

я 
ак

ти
вн

ос
ть

: х
ар

ак
те

ри
зу

ет
ся

 п
ик

ам
и 

(<
70

 м
с)

 и
ли

 о
ст

ры
м

и 
во

лн
ам

и 
(7

0–
20

0 
м

с)
, з

а 
ко

то
ры

м
и 

сл
ед

ую
т 

от
ри

ца
те

ль
ны

е 
вы

со
ко

ам
пл

ит
уд

ны
е 

м
ед

ле
нн

ы
е 

во
лн

ы
 (

35
0–

40
0 

м
с)

, к
от

ор
ы

е 
яв

ля
ю

тс
я 

би
ла

те
ра

ль
но

-с
ин

хр
он

ны
м

и,
 ч

ас
то

 п
ре

об
ла

да
ю

т 
во

 ф
ро

нт
ал

ьн
ы

х 
от

де
ла

х 
и 

во
зн

ик
аю

т 
с 

ча
ст

от
ой

 ≤
2,

5 
Гц

. П
ро

бе
ги

 м
ед

ле
нн

ог
о 

па
тт

ер
на

 «
сп

ай
к–

во
лн

а»
 ч

ас
то

 
во

зн
ик

аю
т 

и 
вс

тр
еч

аю
тс

я 
в 

из
об

ил
ии

. Д
ан

ны
й 

па
тт

ер
н 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 с
вя

за
н 

с 
ат

ип
ич

ны
м

и 
аб

са
нс

ны
м

и 
пр

ис
ту

па
м

и,
 н

о 
ча

ст
о 

на
ра

ст
ае

т 
и 

ос
ла

бе
ва

ет
 б

ез
 к

ак
ой

-л
иб

о 
кл

ин
ич

ес
ко

й 
ко

рр
ел

яц
ии

 к
ак

 
в 

со
ст

оя
ни

и 
бо

др
ст

во
ва

ни
я,

 т
ак

 и
 (о

со
бе

нн
о)

 в
о 

сн
е.

 Г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

е 
м

ед
ле

нн
ы

е 
ко

м
пл

ек
сы

 «
сп

ай
к–

во
лн

а»
 (
≤2

,5
 Г

ц)
 ч

ащ
е 

вс
тр

еч
аю

тс
я 

у 
де

те
й 

ра
нн

ег
о 

во
зр

ас
та

, т
ог

да
 к

ак
 в

 п
од

ро
ст

ко
во

м
 

и 
вз

ро
сл

ом
 в

оз
ра

ст
е 

на
бл

ю
да

ет
ся

 с
ни

ж
ен

ие
 ч

ас
то

ты
 с

па
йк

-в
ол

н.
 П

ос
ле

 1
6 

ле
т 

у 
бо

ль
ш

ин
ст

ва
 п

ац
ие

нт
ов

 у
ж

е 
не

 н
аб

лю
да

ет
ся

 т
ип

ич
но

го
 м

ед
ле

нн
ог

о 
па

тт
ер

на
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

.
– 

Ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ая

 п
ар

ок
си

зм
ал

ьн
ая

 б
ы

ст
ра

я 
ак

ти
вн

ос
ть

: э
то

т 
па

тт
ер

н 
со

ст
ои

т 
из

 в
сп

ы
ш

ек
 д

иф
ф

уз
но

й 
ил

и 
дв

ус
то

ро
нн

ей
 б

ы
ст

ро
й 

(1
0 

Гц
 и

 б
ол

ее
) 

ак
ти

вн
ос

ти
, ч

ас
то

 н
аб

лю
да

ем
ы

х 
во

 в
ре

м
я 

сн
а.

 
О

бы
чн

о 
он

и 
ко

ро
тк

ие
, д

ля
тс

я 
не

ск
ол

ьк
о 

се
ку

нд
 и

ли
 м

ен
ьш

е
Та

кж
е 

м
ож

ет
 н

аб
лю

да
ть

ся
 о

ча
го

вы
й 

ил
и 

м
ул

ьт
иф

ок
ал

ьн
ы

й 
м

ед
ле

нн
ы

й 
па

тт
ер

н 
«с

па
йк

–в
ол

на
»,

 о
бы

чн
о 

не
 а

кт
ив

ир
уе

м
ы

й 
ф

от
ос

ти
м

ул
яц

ие
й.

То
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

, к
от

ор
ы

е 
ча

ст
о 

м
ал

оз
ам

ет
ны

 и
 м

ог
ут

 н
е 

ра
сп

оз
на

ва
ть

ся
 ч

ле
на

м
и 

се
м

ьи
, о

бы
чн

о 
ре

ги
ст

ри
ру

ю
тс

я 
на

 Э
Э

Г 
во

 с
не

. Э
Э

Г-
па

тт
ер

н 
то

ни
че

ск
их

 п
ри

ст
уп

ов
 с

ос
то

ит
 и

з 
вс

пы
ш

ек
 

дв
ус

то
ро

нн
ей

 б
ы

ст
ро

й 
ак

ти
вн

ос
ти

 ч
ас

то
то

й 
10

 Г
ц 

ил
и 

вы
ш

е 
с 

ре
кр

ут
ин

го
вы

м
 р

ит
м

ом
 –

 н
ач

ал
ьн

ы
м

 д
иф

ф
уз

ны
м

 с
ни

ж
ен

ие
м

 а
м

пл
ит

уд
ы

, з
а 

ко
то

ры
м

 с
ле

ду
ет

 е
е 

по
ст

еп
ен

но
е 

ув
ел

ич
ен

ие
. 

П
ол

иг
ра

ф
ич

ес
ка

я 
ре

ги
ст

ра
ци

я 
во

 в
ре

м
я 

то
ни

че
ск

их
 п

ри
ст

уп
ов

 ч
ас

то
 п

ок
аз

ы
ва

ет
 к

ра
тк

ов
ре

м
ен

но
е 

ап
но

э 
с 

эл
ек

тр
ом

ио
гр

аф
ич

ес
ки

м
 с

ок
ра

щ
ен

ие
м

 а
кс

иа
ль

ны
х 

м
ы

ш
ц.

 И
з-

за
 э

ти
х 

ха
ра

кт
ер

ны
х 

пр
из

на
ко

в 
за

пи
сь

 в
о 

сн
е 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 п
ол

ез
но

й 
дл

я 
то

го
, ч

то
бы

 о
тл

ич
ит

ь 
си

нд
ро

м
 Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
от

 д
ру

ги
х 

эп
ил

еп
ти

че
ск

их
 с

ин
др

ом
ов

.
Ат

ип
ич

ны
е 

аб
са

нс
ы

 с
вя

за
ны

 с
 м

ед
ле

нн
ы

м
и 

ко
м

пл
ек

са
м

и 
«с

па
йк

–в
ол

на
» 

(<
3 

Гц
),

 х
от

я 
бы

ва
ет

 с
ло

ж
но

 ч
ет

ко
 р

аз
ли

чи
ть

 и
кт

ал
ьн

ую
 и

 и
нт

ер
ик

та
ль

ну
ю

 м
ед

ле
нн

ую
 с

па
йк

-в
ол

но
ву

ю
 а

кт
ив

но
ст

ь

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

П
ос

ко
ль

ку
 с

тр
ук

ту
рн

ая
 п

ат
ол

ог
ия

 я
вл

яе
тс

я 
на

иб
ол

ее
 р

ас
пр

ос
тр

ан
ен

но
й 

эт
ио

ло
ги

ей
, н

ас
то

ят
ел

ьн
о 

ре
ко

м
ен

ду
ет

ся
 в

ы
по

лн
ен

ие
 М

Р
Т 

в 
на

ча
ле

 з
аб

ол
ев

ан
ия

, т
.к

. э
то

 м
ож

ет
 п

ов
ли

ят
ь 

на
 п

ри
ня

ти
е 

ре
ш

ен
ия

 
о 

ле
че

ни
и.

 
Н

а 
М

Р
Т 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 о
бн

ар
уж

ен
а 

ра
зл

ич
на

я 
ст

ру
кт

ур
на

я 
эт

ио
ло

ги
я,

 в
кл

ю
ча

я 
оч

аг
ов

ы
е 

ил
и 

ди
ф

ф
уз

ны
е 

по
ро

ки
 р

аз
ви

ти
я 

ко
ры

, т
уб

ер
оз

ны
й 

ск
ле

ро
з,

 о
пу

хо
ли

 и
ли

 п
ри

об
ре

те
нн

ое
 п

ов
ре

ж
де

ни
е 

го
ло

вн
ог

о 
м

оз
га

, т
ак

ое
 к

ак
 г

ип
ок

си
че

ск
и-

иш
ем

ич
ес

ка
я 

эн
це

ф
ал

оп
ат

ия
. П

ов
то

рн
ое

 о
бс

ле
до

ва
ни

е 
по

ж
ил

ы
х 

па
ци
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е 
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Э
Э

Г

К
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ви
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е 
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уз
но

е 
за
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рж
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 о
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ан
ом

ал
ии

, н
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ы
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. Э
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иф

ор
м
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я 

ак
ти

вн
ос

ть
 в

о 
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я 

бо
др

ст
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ни

я 
не
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нн
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ри
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м
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е 
и 

во
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 о
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еч
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тс

я 
вы

ра
ж

ен
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эп
ил

еп
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ф
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ти
вн

ос
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 м
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нн
ы

м
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,5
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па
йк
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ол
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м
и 
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м
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м
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N
-R

EM
 ф

аз
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сн
а.
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ак

 п
ра

ви
ло

, э
та

 а
кт

ив
но

ст
ь 
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ю
да
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 п

ри
 II

 с
та

ди
и 

сн
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 П
ри

 S
W

A
S 

па
то

ло
ги

че
ск

ая
 а

кт
ив

но
ст

ь 
во

зн
ик

ае
т 

об
ы

чн
о 

ди
ф

ф
уз

но
, н

о 
м

ож
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 в
оз

ни
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ть
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 ф
ок

ал
ьн
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(о

бы
чн

о 
во

 ф
ро

нт
ал

ьн
ы

х 
от

де
ла

х)
 и

ли
 м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

о.
 В

 R
EM

-ф
аз

у 
сн

а 
на

ру
ш

ен
ия
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та

но
вя

тс
я 

м
ен

ее
 ч

ас
ты

м
и 

ил
и 

да
ж

е 
м

ог
ут

 о
тс

ут
ст

во
ва

ть
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Н
ор

м
ал

ьн
ая

 а
рх

ит
ек

ту
ра

 с
на

 (в
ер

ш
ин

ны
е 

ос
тр

ы
е 

во
лн

ы
, с

он
ны

е 
ве

ре
те

на
 и

 К
-к

ом
пл

ек
сы

) 
от

су
тс

тв
уе

т 
ил

и 
ее

 т
ру

дн
о 

ра
зл

ич
ит
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 М

ож
ет

 п
от

ре
бо

ва
ть

ся
 н

оч
на

я 
Э

Э
Г,

 т
.к

. м
ед

ле
нн

ы
й 

со
н 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 
не

до
ст

иж
им

 п
ри

 а
м

бу
ла

то
рн

ой
 Э

Э
Г 

сн
а.

 И
кт

ал
ьн

ая
 Э

Э
Г 

ко
рр

ел
ир

уе
т 

с 
ти

по
м

 п
ри

ст
уп

ов
Р

ез
ул

ьт
ат

ы
  

не
йр

ов
из

уа
ли

за
ци

и
Н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ия

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 н
ор

м
ал

ьн
ой

 и
ли

 д
ем

он
ст

ри
ро

ва
ть

 л
еж

ащ
ую

 в
 о

сн
ов

е 
эт

ио
ло

ги
и 

ст
ру

кт
ур

ну
ю

 п
ат

ол
ог

ию
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
, к

от
ор

ая
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 с

вя
за

нн
ой

 с
 р

аз
ви

ти
ем

 (н
ап

ри
м

ер
, 

пе
ри

си
ль

ви
ал

ьн
ая

 п
ол

им
ик

ро
ги

ри
я)

 и
ли

 п
ри

об
ре

те
нн

ой
 (м

ог
ут

 н
аб

лю
да

ть
ся

 а
но

м
ал

ии
 с

тр
ук

ту
ры

 т
ал

ам
ус

а)

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

Н
ек

от
ор

ы
е 

сл
уч

аи
 и

м
ею

т 
ге

не
ти

че
ск

ую
 э

ти
ол

ог
ию

 м
он

ог
ен

но
й 

пр
ир

од
ы

 и
ли

 с
ло

ж
но

го
 т

ип
а 

на
сл

ед
ов

ан
ия

. С
ем

ей
ны

й 
ан

ам
не

з 
су

до
ро

г 
на

бл
ю

да
ет

ся
 у

 5
0%

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 D
EE

-S
W

A
S 

ил
и 

EE
-S

W
A

S.
 

О
сн

ов
но

й 
м

он
ог

ен
но

й 
пр

ич
ин

ой
 я

вл
яе

тс
я 

м
ут

ац
ия

 в
 г

ен
е 

G
R

IN
2A

, к
от

ор
ы

й 
ко

ди
ру

ет
 с

уб
ъе

ди
ни

цу
 а

ль
ф

а-
2 

ре
це

пт
ор

а 
гл

ут
ам

ат
а 

N
-м

ет
ил

-D
-а

сп
ар

та
та

 (
N

M
D

A)
. П

ат
ог

ен
ны

е 
ва

ри
ан

ты
 с

вя
за

ны
 

с 
ра

зл
ич

но
й 

ст
еп

ен
ью

 т
яж

ес
ти

 ф
ен

от
ип

ов
 D

EE
-S

W
A

S.
 Э

ти
 п

ац
ие

нт
ы

 и
м

ею
т 

ха
ра

кт
ер

ны
й 
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че

во
й 

па
тт

ер
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 к
от

ор
ы

й 
м

ож
ет

 с
ох

ра
ня

ть
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 в
о 

вз
ро

сл
ой

 ж
из

ни

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
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ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
ти

че
ск

ие
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ин
др
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ы
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S
eL

FE
 м

ог
ут

 и
м

ет
ь 

за
м

ет
ну

ю
 а

кт
ив

ац
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 э
пи

ле
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м
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ак

ти
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ос
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о 

вр
ем

ен
на
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яз
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ре
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ог
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вн
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ф
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W

A
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Э
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ту
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ы
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ф
ок
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иф
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ен
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 в
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де
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Э
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Э
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рж
ит

 
ге

не
ра

ли
зо
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оя

ни
я:

– 
У 

де
те

й 
с 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

м
и 

ау
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др
уг

ой
 э

ти
ол

ог
ии

3.
4.

 Э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
й 

си
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м
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ре
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м

ож
ет

 в
оз

ни
ка

ть
 и

 в
 м
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ат
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ы
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ан

ам
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ы
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о 
бе
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ги
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ск
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ни
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 Д
ет
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зв
ив
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тс
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ре
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щ
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ол
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ю
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си
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ву
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В
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ш
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ве
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ж
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оч
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-к
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кт
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 в

 п
ер
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д 

от
 2

4 
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до
 2

 н
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 д
о 

на
ча
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ре
ф

ра
кт

ер
но

го
 э

пи
ле

пт
ич

ес
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го
 с

та
ту
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. В

о 
вр

ем
я 

на
ча

ла
 с

уд
ор

ог
 у

 п
ац

ие
нт

ов
 в

се
 е

щ
е 

м
ож
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 н

аб
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да
ть
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 л
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ор
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, и
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 м
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 и

м
ет

ь 
м
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 н
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ав
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П
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ац
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ею
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ф
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ат
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 ч
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до
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, н
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м
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Э
П
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м
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м
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то
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ан
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ео
бы
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ы

, н
о 

м
ож
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бл

ю
да

ть
ся

 п
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хо
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щ
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од
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че
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е 
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бо

ле
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П
ро
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ят
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м
ер

тн
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ть
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 о
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ро
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ф
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е 
со
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м
ер
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 1
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 о
сл
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й 

ин
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ив

но
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те
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пи
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 с

еп
си
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ли
 н

ек
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тр
ол

ир
уе

м
ог

о 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ог

о 
ст

ат
ус

а.
 П

ос
ле

 о
ст

ро
й 

ф
аз

ы
 у

 б
ол

ьш
ин

ст
ва

 д
ет

ей
 р

аз
ви

ва
ет

ся
 ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

на
я 

м
ул

ьт
иф

ок
ал

ьн
ая

 э
пи

ле
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ия
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В 
ос

тр
ой

 ф
аз

е 
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бо
ль

ш
ин

ст
ва
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ет

ей
 н

аб
лю

да
ет

ся
 р

ег
ре

сс
 в

 р
аз

ви
ти

и,
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ле
ду

ю
щ

ем
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аб
лю

де
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и 
в 
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ко
й 

ф
аз

е 
у 

бо
ль

ш
ин

ст
ва

 о
ст

ае
тс

я 
ум

ст
ве

нн
ая

 о
тс
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ло
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й 
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еп
ен

и.
 

П
ри

бл
из

ит
ел

ьн
о 

у 
1/

3 
вы

ж
ив

ш
их

 к
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ни
ти

вн
ы

е 
ф

ун
кц

ии
 н

ор
м

ал
ьн

ы
е 

ил
и 

по
гр

ан
ич

ны
е 

(ч
ас

то
 и

м
ею

т 
м

ес
то

 н
ар

уш
ен

ия
 с

по
со

бн
ос

ти
 к

 о
бу

че
ни

ю
),

 у
 1

/3
 –

 у
м

ст
ве

нн
ая

 о
тс

та
ло

ст
ь 

от
 л

ег
ко

й 
до

 у
м

ер
ен

но
й 

ст
еп

ен
и 

и 
ещ

е 
у 

1/
3 

– 
от

 т
яж

ел
ой

 с
те

пе
ни

 д
о 

гл
уб

ок
ой

 и
нв

ал
ид

но
ст

и 
ил

и 
пе

ре
хо

д 
в 

ве
ге

та
ти

вн
ое

 с
ос

то
ян

ие
. Б

ол
ее

 н
еб

ла
го

пр
ия

тн
ы

й 
ис

хо
д 

бы
л 

св
яз

ан
 с

 б
ол

ьш
ей

 п
ро

до
лж

ит
ел

ьн
ос

ть
ю

 
м

ед
ик

ам
ен

то
зн

ой
 к

ом
ы

 и
 б

ол
ее

 м
ол

од
ы

м
 в

оз
ра

ст
ом

 н
ач

ал
а 

за
бо

ле
ва

ни
я.

 П
ро

бл
ем

ы
 с

 в
ни

м
ан

ие
м

 и
 п

ов
ед

ен
ие

м
, в

кл
ю

ча
я 

аг
ре

сс
ию

, т
ак

ж
е 

ра
сп

ро
ст

ра
не

ны
 с

ре
ди

 в
ы

ж
ив

ш
их

.
В 

хр
он

ич
ес

ко
й 

ф
аз

е 
у 

м
но

ги
х 

па
ци

ен
то

в 
им

ею
т 

м
ес

то
 п

ри
зн

ак
и 

дв
иг

ат
ел

ьн
ы

х 
ра

сс
тр

ой
ст

в

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов
Ф

ок
ал

ьн
ы

е 
ил

и 
м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
е 

су
до

ро
ги

, я
вл

яю
щ

ие
ся

 о
бя

за
те

ль
ны

м
и 

дл
я 

по
ст

ан
ов

ки
 д

иа
гн

оз
а,

 м
ог

ут
 р

аз
ви

ва
ть

ся
 в

 д
ву

ст
ор

он
ни

е 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
ие

 с
уд

ор
ог

и.
 Р

ас
пр

ос
тр

ан
ен

ны
м

и 
ик

та
ль

ны
м

и 
си

м
пт

ом
ам

и 
яв

ля
ю

тс
я 

от
кл

он
ен

ие
 г

ла
з 

и 
ге

м
иф

ац
иа

ль
ны

е 
по

де
рг

ив
ан

ия
. П

ри
ст

уп
ы

 б
ы

ст
ро

 п
ро

гр
ес

си
ру

ю
т 

по
 ч

ас
то

те
 и

 т
яж

ес
ти

 и
 д

ос
ти

га
ю

т 
ку

ль
м

ин
ац

ии
 в

 с
уп

ер
ре

ф
ра

кт
ер

но
м

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ко
м

 
ст

ат
ус

е 
(о

пр
ед

ел
яе

м
ом

 к
ак

 п
ро

до
лж

ит
ел

ьн
ос

ть
ю

 >
 2

4 
ч)

 в
 о

ст
ро

й 
ф

аз
е

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

Э
Э

Г 
об

ы
чн

о 
па

то
ло

ги
че

ск
ая

, с
 з

ам
ед

ле
ни

ем
 и

 м
ул

ьт
ио

ча
го

вы
м

и 
ан

ом
ал

ия
м

и.
 Ч

ас
то

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
ре

ци
ди

ви
ру

ю
щ

ие
 э

кс
тр

ем
ал

ьн
ы

е 
де

ль
та

-щ
ет

ки
, с

ос
то

ящ
ие

 и
з 

па
ро

кс
из

м
ал

ьн
ог

о 
бе

та
-д

ел
ьт

а-
ко

м
пл

ек
са

 с
 б

ет
а-

ак
ти

вн
ос

ть
ю

 ч
ас

то
то

й 
15

–1
8 

Гц
, н

ал
ож

ен
но

го
 н

а 
де

ль
та

-а
кт

ив
но

ст
ь 

ча
ст

от
ой

 1
–3

 Г
ц 

во
 ф

ро
нт

ал
ьн

ы
х 

и 
це

нт
ра

ль
ны

х 
от

де
ла

х.
 Н

а 
да

нн
ы

й 
па

тт
ер

н 
м

ог
ут

 о
ка

за
ть

 в
ли

ян
ие

 
ан

ес
те

ти
ки

, и
сп

ол
ьз

уе
м

ы
е 

дл
я 

ко
нт

ро
ля

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ко
го

 с
та

ту
са

.
Д

ли
те

ль
ны

й 
ви

де
о-

Э
Э

Г-
м

он
ит

ор
ин

г 
пр

и 
по

ст
ан

ов
ке

 д
иа

гн
оз

а 
по

ка
зы

ва
ет

 п
ос

те
пе

нн
ое

 у
ве

ли
че

ни
е 

су
до

ро
ж

но
й 

ак
ти

вн
ос

ти
 в

 т
еч

ен
ие

 п
ер

вы
х 

дн
ей

 и
ли

 н
ед

ел
ь 

за
бо

ле
ва

ни
я.

 В
на

ча
ле

 б
ре

м
я 

пр
ис

ту
по

в 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 н

из
ки

м
, н

о 
со

 в
ре

м
ен

ем
 р

ег
ис

тр
ир

ую
тс

я 
ча

ст
ы

е 
м

но
го

оч
аг

ов
ы

е 
су

бк
ли

ни
че

ск
ие

 и
 к

ли
ни

че
ск

ие
 п

ри
ст

уп
ы

, о
бы

чн
о 

с 
ча

ст
от

ой
 н

ес
ко

ль
ко

 в
 ч

ас
. Т

ип
ич

ны
й 

па
тт

ер
н 

пр
ис

ту
по

в 
со

ст
ои

т 
из

 ф
ок

ал
ьн

ой
 а

кт
ив

но
ст

и 
ча

ст
от

ой
 >

10
 Г

ц 
с 

ам
пл

ит
уд

ой
 о

т 
ни

зк
ой

 д
о 

ум
ер

ен
но

й,
 п

ер
ех

од
ящ

ей
 в

 х
ор

ош
о 

сф
ор

м
ир

ов
ан

ны
е 

ри
тм

ич
ны

е 
сп

ай
ки

 и
 к

ом
пл

ек
сы

 «
сп

ай
к–

во
лн

а»
, и

 и
кт

ал
ьн

ой
 а

кт
ив

но
ст

и,
 

ко
то

ра
я 

ча
ст

о 
см

ещ
ае

тс
я 

с 
од

но
го

 п
ол

уш
ар

ия
 н

а 
др

уг
ое

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

В
о 

вр
ем

я 
ос

тр
ой

 с
та

ди
и 

М
Р

Т 
бы

ва
ет

 в
 н

ор
м

е 
пр

им
ер

но
 в

 2
/3

 с
лу

ча
ев

. П
ри

бл
из

ит
ел

ьн
о 

в 
1/

3 
сл

уч
ае

в 
м

ог
ут

 о
бн

ар
уж

ив
ат

ьс
я 

T2
-г

ип
ер

ин
те

нс
ив

ны
е 

из
м

ен
ен

ия
 б

ил
ат

ер
ал

ьн
о 

в 
ви

со
чн

ы
х 

от
де

ла
х,

 
ос

тр
ов

ко
во

й 
до

ле
, б

аз
ал

ьн
ы

х 
га

нг
ли

ях
 и

/и
ли

 т
ал

ам
ус

е,
 к

от
ор

ы
е 

м
ог

ут
 б

ы
ть

 м
ал

оз
ам

ет
ны

м
и.

 Т
ак

ж
е 

м
ож

ет
 н

аб
лю

да
ть

ся
 л

еп
то

м
ен

ин
ге

ал
ьн

ое
 у

си
ле

ни
е,

 н
о 

он
о 

не
 я

вл
яе

тс
я 

сп
ец

иф
ич

ны
м

 д
ля

 д
ан

но
го

 
си

нд
ро

м
а.

Н
а 

хр
он

ич
ес

ко
й 

ст
ад

ии
 з

аб
ол

ев
ан

ия
 М

Р
Т 

об
ы

чн
о 

по
ка

зы
ва

ет
 д

иф
ф

уз
ну

ю
 ц

ер
еб

ра
ль

ну
ю

 а
тр

оф
ию

 р
аз

ли
чн

ой
 с

те
пе

ни
 и

/и
ли

 и
зм

ен
ен

ия
 с

иг
на

ла
 в

 в
ис

оч
ны

х 
до

ля
х,

 к
ор

е 
го

ло
вн

ог
о 

м
оз

га
, 

пе
ри

ве
нт

ри
ку

ля
рн

ом
 б

ел
ом

 в
ещ

ес
тв

е,
 г

ип
по

ка
м

пе
 и

 б
аз

ал
ьн

ы
х 

га
нг

ли
ях

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий
П

ре
дп

ол
аг

ае
тс

я,
 ч

то
 э

то
 р

ас
ст

ро
йс

тв
о 

не
 я

вл
яе

тс
я 

ге
не

ти
че

ск
им

, и
 г

ен
ы

 н
е 

бы
ли

 и
де

нт
иф

иц
ир

ов
ан

ы
 в

 к
ач

ес
тв

е 
пр

ич
ин

ы
 з

аб
ол

ев
ан

ия
. В

 с
ем

ей
но

м
 а

на
м

не
зе

 с
уд

ор
ог

 о
бы

чн
о 

не
т
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

В
1 

(о
к

о
н

ч
ан

и
е)

. Э
п

и
ле

п
ти

че
ск

и
е 

си
н

др
ом

ы
 с

 н
ач

ал
ом

 в
 д

ет
ск

ом
 в

оз
р

ас
те

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

Н
ео

бх
од

им
о 

ис
сл

ед
ов

ан
ие

 С
М

Ж
 д

ля
 и

ск
лю

че
ни

я 
ин

ф
ек

ци
и.

 С
М

Ж
 о

бы
чн

о 
в 

но
рм

е,
 н

о 
м

ож
ет

 о
бн

ар
уж

ив
ат

ьс
я 

ум
ер

ен
ны

й 
пл

ео
ци

то
з.

 Б
ел

ок
 и

 л
ак

та
т 

в 
СМ

Ж
 в

 н
ор

м
е.

 О
ли

го
кл

он
ал

ьн
ы

е 
по

ло
сы

 о
тс

ут
ст

ву
ю

т.
 

С
ле

ду
ет

 и
ск

лю
чи

ть
 и

м
м

ун
ну

ю
 э

ти
ол

ог
ию

, н
о 

пр
и 

FI
R

ES
 с

пе
ци

ф
ич

ес
ки

е 
ан

ти
те

ла
 е

щ
е 

не
 о

бн
ар

уж
ен

ы
. А

ут
ои

м
м

ун
ны

е 
па

не
ли

 с
ы

во
ро

тк
и 

кр
ов

и 
и 

СМ
Ж

 п
ол

ож
ит

ел
ьн

ы
х 

ре
зу

ль
та

то
в 

не
 п

ок
аз

ы
ва

ю
т.

 
С

оо
бщ

ал
ос

ь,
 ч

то
 х

ем
ок

ин
ы

 T
h1

 (C
XC

L9
, C

XC
L1

0 
и 

т.
д.

) п
ре

им
ущ

ес
тв

ен
но

 а
кт

ив
ир

ую
тс

я 
в 

СМ
Ж

 н
ез

ав
ис

им
о 

от
 п

ер
ед

ач
и 

си
гн

ал
ов

 р
ец

еп
то

ро
м

 и
нт

ер
ле

йк
ин

а-
1 

(I
L-

1R
). 

М
ет

аб
ол

ич
ес

ки
е 

ис
сл

ед
ов

ан
ия

 н
ич

ем
 

не
 п

ри
м

еч
ат

ел
ьн

ы
. В

 н
ек

от
ор

ы
х 

сл
уч

ая
х 

со
об

щ
ал

ос
ь 

о 
чр

ез
м

ер
но

м
 н

ей
ро

во
сп

ал
ен

ии
, к

от
ор

ое
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 в

то
ри

чн
ы

м
 п

о 
от

но
ш

ен
ию

 к
 ф

ун
кц

ио
на

ль
но

м
у 

де
ф

иц
ит

у 
ан

та
го

ни
ст

а 
IL

-1
R

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
ти

че
ск

ие
 с

ин
др

ом
ы

:
– 

С
ин

др
ом

 Д
ра

ве
 о

тл
ич

ае
тс

я 
м

ан
иф

ес
та

ци
ей

 п
ре

им
ущ

ес
тв

ен
но

 н
а 

1-
м

 г
од

у 
ж

из
ни

 и
 н

ал
ич

ие
м

 в
 а

на
м

не
зе

 п
ер

ем
еж

аю
щ

их
ся

 д
ли

те
ль

ны
х 

пр
ис

ту
по

в 
с 

ин
те

рв
ал

ьн
ы

м
 в

ос
ст

ан
ов

ле
ни

ем
, в

 о
тл

ич
ие

 о
т 

ед
ин

ич
но

го
 с

уп
ер

ре
ф

ра
кт

ер
но

го
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ко

го
 с

та
ту

са
 с

 р
аз

ви
ти

ем
 п

ер
си

ст
ир

ую
щ

ег
о 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

– 
P

C
D

H
19

 к
ла

ст
ер

на
я 

эп
ил

еп
си

я 
от

ли
ча

ет
ся

 т
ем

, ч
то

 о
на

 п
ро

яв
ля

ет
ся

 в
 п

ер
вы

е 
3 

го
да

 ж
из

ни
 и

 и
м

ее
т 

в 
ан

ам
не

зе
 г

ру
пп

у 
пр

ис
ту

по
в,

 о
бы

чн
о 

вы
зв

ан
ны

х 
ли

хо
ра

дк
ой

. С
уп

ер
ре

ф
ра

кт
ер

ны
й 

эп
ил

еп
ти

че
ск

ий
 

ст
ат

ус
 в

ст
ре

ча
ет

ся
 р

ед
ко

П
ро

чи
е 

со
ст

оя
ни

я:
– 

М
ен

ин
ги

т 
ил

и 
эн

це
ф

ал
ит

– 
С

пе
ци

ф
ич

ес
ки

е 
ау

то
им

м
ун

но
-о

по
ср

ед
ов

ан
ны

е 
эн

це
ф

ал
оп

ат
ии

, т
ак

ие
 к

ак
 а

нт
и-

N
M

D
A

-р
ец

еп
то

рн
ы

й 
эн

це
ф

ал
ит

– 
То

кс
ич

ес
ки

е 
эн

це
ф

ал
оп

ат
ии

– 
М

ет
аб

ол
ич

ес
ки

е 
на

ру
ш

ен
ия

, т
ак

ие
 к

ак
 м

ит
ох

он
др

иа
ль

ны
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

3.
5.

 Г
ем

ик
он

ву
ль

си
вн

о-
ге

м
ип

ле
ги

че
ск

ий
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

й 
си

нд
ро

м
 (а

нг
л.

 h
em

ic
on

vu
ls

io
n-

he
m

ip
le

gi
a-

ep
ile

ps
y 

sy
nd

ro
m

e,
 H

H
E)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

H
H

E 
яв

ля
ет

ся
 р

ед
ки

м
 с

ин
др

ом
ом

, и
 з

а 
по

сл
ед

ни
е 

30
 л

ет
 з
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ол

ев
ае

м
ос

ть
 и

м
 з

ам
ет

но
 с

ни
зи

ла
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 с
 м

ом
ен

та
 н

ач
ал

а 
ак

ти
вн

ог
о 

ле
че

ни
я 

дл
ит

ел
ьн

ы
х 

пр
ис

ту
по

в 
ил

и 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ог

о 
ст

ат
ус

а 
в 

ст
ра

на
х,

 
об

ес
пе

че
нн

ы
х 

ре
су

рс
ам

и

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
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В
оз

ра
ст

 в
 н

ач
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е 
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бо
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ни
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об

ы
чн
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<4

 л
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ов
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др
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по
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ж
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тв
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ни
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ед
ш
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щ
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з 
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м
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т 
зн

ач
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, а

 р
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ви
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е 
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не
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ки
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ст
ат

ус
 д

о 
м

ом
ен

та
 

на
ча
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 з

аб
ол

ев
ан
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 в

 н
ор

м
е.

 У
 д

ет
ей
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 д
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ль
ны

м
 ф

ок
ал

ьн
ы

м
 э

пи
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ес
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м
 с

та
ту

со
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 н
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ед
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нн
о 
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тс
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ге
м

ип
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. Д

иа
гн

оз
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H
E 

сл
ед

уе
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сс

м
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ва

ть
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ог
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 п
ос

ле
 ф

еб
ри

ль
но
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эп
ил

еп
ти

че
ск

ог
о 

ст
ат

ус
а 

у 
ре

бе
нк

а 
м

ла
дш

е 
4 

ле
т 

на
бл

ю
да

ет
ся
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то

йк
ая

 г
ем

ип
ле

ги
я.

 А
ф

аз
ия

 т
ак

ж
е 

м
ож

ет
 о

ст
ро

 п
ри

су
тс

тв
ов

ат
ь 

в 
1/

4 
сл

уч
ае

в,
 е

сл
и 

во
вл

еч
ен

о 
до

м
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ан
тн
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Те
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ни
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ох
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оя
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до
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ни

е 
3 
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по
сл
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пе

рв
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о 
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ок
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ьн
ы
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ис
ту

пы
 в

 х
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ни
че

ск
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об

ы
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о 
ф
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м

ак
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те
нт
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 м

ог
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 х
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ги
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у 
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че

ни
ю
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м

ер
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ф
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от
ом
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. М
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ги

е 
де
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 т

ак
ж

е 
им

ею
т 
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ю
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те
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нь
 у

м
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ве
нн
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тс
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ст

и
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пы

 п
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ст
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П
ер

вы
й 

пр
ис
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ы
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ой
 ф
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ы
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кл
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ф
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ль
ны
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ва

ю
щ

ие
ся

 р
аз

ря
ды

 в
 в

ид
е 

ос
тр

ы
х 

по
те

нц
иа

ло
в 

и
ли

 с
па

йк
-в

ол
н,

 р
и

тм
ич

ну
ю

 м
ед

ле
нн

ую
 а

кт
ив

но
ст

ь 
и

ли
 д

иф
ф

уз
но

е 
уп

ло
щ

ен
ие

 ф
он

ов
ой

 
ри

тм
ик

и 
во

 ф
ро

нт
ал

ьн
ы

х 
от

де
ла

х.
 М

ож
ет

 н
аб

лю
д

ат
ьс

я 
по

ст
ик

та
ль

но
е 

ф
ок

ал
ьн

ое
 з

ам
ед

ле
ни

е.
 Л

уч
ш

им
 д

иа
гн

ос
ти

че
ск

им
 т

ес
то

м
 я

вл
яе

тс
я 

пр
од

ол
ж

и
те

ль
ны

й 
ви

де
о-

Э
Э

Г-
м

он
и

то
ри

нг
 д

ля
 

вы
яв

ле
ни

я 
со

бы
ти

й 
со

 с
те

ре
от

ип
но

й 
си

м
пт

ом
ат

ик
ой

 в
о 

вр
ем

я 
сн

а 
д

ля
 п

од
тв

ер
ж

де
ни

я 
ди

аг
но

за
, о

со
бе

нн
о 

в 
сл

уч
ая

х 
бе

з 
че

тк
ой

 к
ор

ре
ля

ци
и 

кл
ин

ич
ес

ки
х 

со
бы

ти
й 

с 
ка

рт
ин

ой
 н

а 
ик

та
ль

но
й 

Э
Э

Г.
 

И
нт

ра
кр

ан
иа

ль
но

е 
Э

Э
Г-

ис
сл

ед
ов

ан
ие

 (
на

пр
им

ер
, с

те
ре

о-
Э

Э
Г)

 п
ок

аз
ал

о,
 ч

то
 и

кт
ал

ьн
ы

е 
ра

зр
яд

ы
 м

ог
ут

 н
ач

ин
ат

ьс
я 

в 
ра

зл
ич

ны
х 

эк
ст

ра
ф

ро
нт

ал
ьн

ы
х 

об
ла

ст
ях

 (
ин

су
ло

оп
ер

ку
ля

рн
ой

, в
ис

оч
но

й 
и 

те
м

ен
но

й 
ко

ре
)

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

П
ри

 в
ы

по
лн

ен
ии

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
 о

бы
чн

о 
от

су
тс

тв
ую

т 
па

то
ло

ги
че

ск
ие

 п
ро

яв
ле

ни
я.

 И
но

гд
а 

об
на

ру
ж

ив
ае

тс
я 

ст
ру

кт
ур

на
я 

ан
ом

ал
ия

 г
ол

ов
но

го
 м

оз
га

, ч
ащ

е 
вс

ег
о 

Ф
К

Д
, н

о 
ре

ж
е 

м
ож

ет
 и

м
ет

ь 
м

ес
то

 и
 п

ри
об

ре
те

нн
ая

 с
тр

ук
ту

рн
ая

 п
ат

ол
ог

ия

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
и

х 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

Э
ти

ол
ог

ия
 S

H
E 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 г
ен

ет
ич

ес
ко

й,
 с

тр
ук

ту
рн

о-
ге

не
ти

че
ск

ой
 и

ли
 п

ри
об

ре
те

нн
ой

. С
ем

ей
ны

й 
ан

ам
не

з 
сл

ед
уе

т 
тщ

ат
ел

ьн
о 

со
бр

ат
ь,

 н
о 

ег
о 

не
 с

ле
д

уе
т 

ож
ид

ат
ь 

пр
и 

сп
ор

ад
ич

ес
ко

й 
и

ли
 

пр
ио

бр
ет

ен
но

й 
S

H
E.

 С
ем

ей
на

я 
S

H
E 

об
ы

чн
о 

на
сл

ед
уе

тс
я 

по
 а

ут
ос

ом
но

-д
ом

ин
ан

тн
ом

у 
ти

пу
 (

ау
то

со
м

но
-д

ом
ин

ан
тн

ая
 S

H
E,

 A
D

S
H

E)
 с

 п
ен

ет
ра

нт
но

ст
ью

 п
ри

м
ер

но
 7

0%
. П

ат
ог

ен
ны

е 
ва

ри
ан

ты
 

ге
но

в 
об

на
ру

ж
ив

аю
тс

я 
пр

им
ер

но
 в

 1
9%

 с
лу

ча
ев

 A
D

S
H

E 
и 

в 
7%

 с
лу

ча
ев

 с
по

ра
ди

че
ск

ой
 S

H
E.

 Г
ен

ет
ич

ес
ки

е 
пр

ич
ин

ы
 A

D
S

H
E 

вк
лю

ча
ю

т 
па

то
ге

нн
ы

е 
ва

ри
ан

ты
 в

 г
ен

ах
 к

ом
пл

ек
са

 G
AT

O
R

1 
(D

EP
D

C
5,

 
ре

ж
е 

N
P

R
L2

 и
ли

 N
P

R
L3

),
 в

 г
ен

ах
 с

уб
ъе

ди
ни

ц 
ац

ет
и

лх
ол

ин
ов

ы
х 

ре
це

пт
ор

ов
 (

C
H

R
N

A
4,

 р
еж

е 
C

H
R

N
B

2 
и

ли
 C

H
R

N
A

2)
 и

 в
 г

ен
е 

K
C

N
T1

 а
кт

ив
ир

уе
м

ог
о 

на
тр

ие
м

 к
ал

ие
во

го
 к

ан
ал

а.
 Л

иц
а 

с 
ва

ри
ан

та
м

и 
па

то
ге

нн
ы

х 
ге

но
в 

ко
м

пл
ек

са
 G

AT
O

R
 м

ог
ут

 и
м

ет
ь 

Ф
К

Д
, ч

то
 м

ож
ет

 о
бл

ад
ат

ь 
зн

ач
ен

ие
м

 д
ля

 в
ы

бо
ра

 т
ак

ти
ки

 х
ир

ур
ги

че
ск

ог
о 

ле
че

ни
я 

эп
и

ле
пс

ии
. Л

иц
а 

с 
па

то
ге

нн
ы

м
и 

ва
ри

ан
та

м
и 

ге
на

 K
C

N
T1

 
им

ею
т 

бо
ле

е 
тя

ж
ел

ую
 ф

ор
м

у 
S

H
E 

с 
ум

ст
ве

нн
ой

 о
тс

та
ло

ст
ью

, п
си

хо
зо

м
, а

 и
но

гд
а 

и 
ре

гр
ес

со
м

 и
 б

ол
ее

 в
ы

со
ко

й 
пе

не
тр

ан
тн

ос
ть

ю
 в

 с
ем

ья
х.

 О
пи

са
ны

 р
ед

ки
е 

се
м

ьи
 с

 а
ут

ос
ом

но
-р

ец
ес

си
вн

ы
м

 
S

H
E,

 в
 о

дн
ой

 с
ем

ье
 в

ы
яв

ле
ны

 п
ат

ог
ен

ны
е 

ва
ри

ан
ты

 г
ен

а 
P

R
IM

A1
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

С
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. Э

п
и

ле
п

ти
че

ск
и

е 
си

н
др

ом
ы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 р
аз

н
ом

 в
оз

р
ас

те

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

– 
П

ар
ас

ом
ни

и 
с 

не
бы

ст
ры

м
 д

ви
ж

ен
ие

м
 г

ла
з 

(N
-R

EM
):

 п
ац

ие
нт

ам
 с

 S
H

E 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 о

ш
иб

оч
но

 п
ос

та
вл

ен
 д

иа
гн

оз
 п

ар
ас

ом
ни

и,
 ч

ас
то

 з
а 

не
ко

то
ро

е 
вр

ем
я 

до
 т

ог
о,

 к
ак

 б
уд

ет
 р

ас
по

зн
ан

а 
эп

ил
еп

си
я.

 
П

ри
ст

уп
ы

 п
ри

 S
H

E,
 к

ак
 п

ра
ви

ло
, к

ор
от

ки
е 

(<
2 

м
ин

),
 с

 в
не

за
пн

ы
м

 н
ач

ал
ом

 и
ли

 о
ко

нч
ан

ие
м

, и
м

ею
т 

ст
ер

ео
ти

пн
ы

е 
дв

иг
ат

ел
ьн

ы
е 

ос
об

ен
но

ст
и 

от
 п

ри
ст

уп
а 

к 
пр

ис
ту

пу
 и

 м
ог

ут
 в

оз
ни

ка
ть

 к
аж

ду
ю

 н
оч

ь 
с 

кл
ас

те
ра

м
и 

в 
те

че
ни

е 
но

чи
 (о

т 
на

ча
ла

 с
на

 д
о 

ра
нн

ег
о 

ут
ра

).
 В

о 
вр

ем
я 

пр
ис

ту
па

 ч
ас

то
 с

ох
ра

ня
ет

ся
 с

оз
на

ни
е.

 П
ар

ас
ом

ни
и 

бо
ле

е 
пр

од
ол

ж
ит

ел
ьн

ы
 (

>1
0 

м
ин

),
 и

м
ею

т 
ва

ри
аб

ел
ьн

ы
е 

че
рт

ы
 о

т 
эп

из
од

а 
к 

эп
из

од
у 

и 
м

ен
ее

 ч
ас

ты
, ч

ас
то

 е
ди

ни
чн

ы
 н

оч
ью

 и
 в

ы
ра

ж
ен

ы
 ч

ер
ез

 1
–2

 ч
 п

ос
ле

 з
ас

ы
па

ни
я;

 п
ац

ие
нт

 с
би

т 
с 

то
лк

у 
во

 в
ре

м
я 

эп
из

од
а 

и 
вп

ос
ле

дс
тв

ии
 е

го
 н

е 
по

м
ни

т
– 

П
Н

Э
С:

 п
ац

ие
нт

ам
 с

 S
H

E 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 о

ш
иб

оч
но

 п
ос

та
вл

ен
 д

иа
гн

оз
 П

Н
Э

С,
 п

ос
ко

ль
ку

 о
ни

 м
ог

ут
 с

ох
ра

ня
ть

 с
оз

на
ни

е 
пр

и 
на

ли
чи

и 
би

ла
те

ра
ль

ны
х 

дв
иж

ен
ий

 в
о 

вр
ем

я 
пр

ис
ту

по
в,

 а
 и

кт
ал

ьн
ая

 Э
Э

Г 
м

ож
ет

 
не

 с
од

ер
ж

ат
ь 

че
тк

их
 и

кт
ал

ьн
ы

х 
па

тт
ер

но
в.

 S
H

E 
м

ож
но

 о
тл

ич
ит

ь 
от

 П
Н

Э
С 

по
 с

те
ре

от
ип

ны
м

 г
ип

ер
ки

не
ти

че
ск

им
 д

ви
ж

ен
ия

м
, к

ра
тк

ос
ти

 и
 г

ру
пп

ир
ов

ке
 п

ри
ст

уп
ов

 в
 т

еч
ен

ие
 н

оч
и 

на
 ф

он
е 

сн
а,

 т
ог

да
 к

ак
 

со
бы

ти
я 

П
Н

Э
С 

м
ен

ее
 с

те
ре

от
ип

ны
 и

 в
оз

ни
ка

ю
т 

во
 в

ре
м

я 
бо

др
ст

во
ва

ни
я

– 
Р

ас
ст

ро
йс

тв
о 

по
ве

де
ни

я 
в 

ф
аз

е 
бы

ст
ро

го
 с

на
: э

то
 п

ар
ас

ом
ни

я 
в 

ф
аз

е 
бы

ст
ро

го
 с

на
, к

от
ор

ая
 о

бы
чн

о 
на

чи
на

ет
ся

 в
 б

ол
ее

 п
оз

дн
ем

 в
оз

ра
ст

е 
(>

50
 л

ет
).

 Г
ип

ер
ки

не
ти

че
ск

ие
 д

ви
ж

ен
ия

 н
е 

ст
ер

ео
ти

пн
ы

 
и 

со
от

ве
тс

тв
ую

т 
яр

ко
м

у 
сн

ов
ид

ен
ию

.
– 

FF
EV

F 
(с

м
. н

иж
е)

: в
 т

о 
вр

ем
я 

ка
к 

су
до

ро
ги

, с
ов

м
ес

ти
м

ы
е 

с 
SH

E,
 м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 у

 п
ац

ие
нт

а 
из

 с
ем

ьи
 с

 F
FE

V
F,

 с
ем

ей
на

я 
SH

E 
от

ли
ча

ет
ся

 о
т 

FF
EV

F 
те

м
, ч

то
 у

 в
се

х 
бо

ль
ны

х 
в 

се
м

ье
 е

ст
ь 

су
до

ро
ги

, 
со

вм
ес

ти
м

ы
е 

с 
SH

E
– 

Д
ру

ги
е 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

, в
оз

ни
ка

ю
щ

ие
 п

ре
им

ущ
ес

тв
ен

но
 в

о 
сн

е:
 о

ни
 н

е 
им

ею
т 

ха
ра

кт
ер

ны
х 

ги
пе

рк
ин

ет
ич

ес
ки

х 
ил

и 
ас

им
м

ет
ри

чн
ы

х 
то

ни
че

ск
их

/д
ис

то
ни

че
ск

их
 с

уд
ор

ог
, н

аб
лю

да
ем

ы
х 

пр
и 

SH
E

3.
2.

 С
ем

ей
на

я 
м

ез
иа

ль
на

я 
ви

со
чн

ая
 э

пи
ле

пс
ия

 (а
нг

л.
 fa

m
ili

al
 m

es
ia

l t
em

po
ra

l l
ob

e 
ep

ile
ps

y,
 F

M
T

LE
)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Н
а 

FM
TL

E 
пр

их
од

ит
ся

 п
оч

ти
 1

/5
 в

но
вь

 д
иа

гн
ос

ти
ро

ва
нн

ы
х 

сл
уч

ае
в 

м
ез

иа
ль

но
й 

ви
со

чн
ой

 э
пи

ле
пс

ии
 б

ез
 с

тр
ук

ту
рн

ой
 п

ат
ол

ог
ии

. И
з-

за
 с

во
их

 м
яг

ки
х 

и 
м

ал
оз

ам
ет

ны
х 

пр
из

на
ко

в 
FM

TL
E 

ча
ст

о 
не

 
ра

сп
оз

на
ет

ся
 б

ез
 п

ря
м

ог
о 

оп
ро

са
 р

од
ст

ве
нн

ик
ов

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

В
оз

ра
ст

 н
ач

ал
а 

пр
ис

ту
па

 к
ол

еб
ле

тс
я 

от
 3

 д
о 

63
 л

ет
, с

им
пт

ом
ы

 о
бы

чн
о 

на
чи

на
ю

тс
я 

в 
по

др
ос

тк
ов

ом
 и

ли
 з

ре
ло

м
 в

оз
ра

ст
е.

 С
оо

бщ
ал

ос
ь 

о 
пр

ео
бл

ад
ан

ии
 с

ре
ди

 ж
ен

ск
ог

о 
по

ла
. П

ац
ие

нт
ы

 с
 F

M
TL

E,
 к

ак
 

пр
ав

ил
о,

 и
м

ею
т 

но
рм

ал
ьн

ое
 и

нт
ел

ле
кт

уа
ль

но
е 

ра
зв

ит
ие

 и
 н

е 
им

ею
т 

со
пу

тс
тв

ую
щ

их
 н

ев
ро

ло
ги

че
ск

их
 о

тк
ло

не
ни

й.
 Ф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
 в

 а
на

м
не

зе
 р

ед
ко

 в
ст

ре
ча

ю
тс

я 
у 

бо
ль

ны
х 

с 
ти

пи
чн

ы
м

и 
пр

оя
вл

ен
ия

м
и,

 н
о 

м
ог

ут
 п

ри
су

тс
тв

ов
ат

ь 
у 

па
ци

ен
то

в 
с 

бо
ле

е 
тя

ж
ел

ы
м

 и
 ч

ас
то

 ф
ар

м
ак

ор
ез

ис
те

нт
ны

м
 ф

ен
от

ип
ом

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

У 
па

ци
ен

то
в 

со
 с

во
ев

ре
м

ен
но

 д
иа

гн
ос

ти
ро

ва
нн

ы
м

 н
а 

ос
но

ва
ни

и 
пе

рв
ы

х 
пр

ис
ту

по
в 

и 
пр

и 
ак

ти
вн

ом
 о

бс
ле

до
ва

ни
и 

чл
ен

ов
 с

ем
ьи

 с
ин

др
ом

ом
, F

M
TL

E 
об

ы
чн

о 
им

ее
т 

бл
аг

оп
ри

ят
ны

й 
пр

ог
но

з.
 М

но
ги

е 
бо

ль
ны

е 
сч

ит
аю

т 
св

ои
 п

ер
еж

ив
ан

ия
 д

еж
ав

ю
 ф

из
ио

ло
ги

че
ск

им
и 

яв
ле

ни
ям

и 
и 

по
эт

ом
у 

не
 о

бр
ащ

аю
тс

я 
за

 м
ед

иц
ин

ск
ой

 п
ом

ощ
ью

. В
 т

ак
их

 с
лу

ча
ях

 п
ри

ст
уп

ы
 п

ра
кт

ич
ес

ки
 н

е 
вл

ия
ю

т 
на

 п
ов

се
дн

ев
ну

ю
 

ж
из

нь
. Д

иа
гн

оз
 ч

ас
то

 с
та

ви
тс

я 
пр

и 
по

яв
ле

ни
и 

ф
ок

ал
ьн

ы
х 

ил
и 

дв
ус

то
ро

нн
их

 т
он

ик
о-

кл
он

ич
ес

ки
х 

пр
ис

ту
по

в,
 р

ас
сл

ед
ов

ан
ии

 п
ре

ды
ду

щ
их

 н
ер

ас
по

зн
ан

ны
х 

пр
ис

ту
по

в 
и 

ус
та

но
вл

ен
ии

 п
от

ен
ци

ал
ьн

о 
бо

ль
ны

х 
ро

дс
тв

ен
ни

ко
в.

 Л
иц

а 
с 

ле
гк

им
и 

пр
оя

вл
ен

ия
м

и 
м

ог
ут

 н
е 

ну
ж

да
ть

ся
 в

 м
ед

ик
ам

ен
то

зн
ой

 т
ер

ап
ии

. К
ог

да
 п

ок
аз

ан
о 

ле
че

ни
е,

 у
 б

ол
ьш

ин
ст

ва
 п

ац
ие

нт
ов

 п
ри

ст
уп

ы
 и

сч
ез

аю
т 

по
сл

е 
пе

рв
он

ач
ал

ьн
о 

на
зн

ач
ен

но
го

 и
м

 А
Э

П
, н

ем
но

ги
м

 т
ре

бу
ет

ся
 п

ол
ит

ер
ап

ия
, и

 л
иш

ь 
в 

ис
кл

ю
чи

те
ль

ны
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ак

ти
вн

ос
ти

 м
ож

ет
 с

по
со

бс
тв

ов
ат

ь 
со

н.
 Н

а 
ик

та
ль

но
й 

Э
Э

Г 
вы

яв
ля

ю
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
ик

та
ль

ны
е 

ра
зр

яд
ы

. П
ри

ст
уп

ы
 м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 и

з 
не

ск
ол

ьк
их

 о
ча

го
в,

 р
ас

по
ло

ж
ен

ны
х 

в 
по

ра
ж

ен
но

м
 п

ол
уш

ар
ии

. К
ож

ев
ни

ко
вс

ка
я 

эп
ил

еп
си

я 
(E

pi
le

ps
ia

 p
ar

tia
lis

 c
on

tin
ua

) 
ча

ст
о 

не
 с

оп
ро

во
ж

да
ет

ся
 ч

ет
ки

м
 и

кт
ал

ьн
ы

м
 р

ит
м

ом
 н

а 
ск

ал
ьп

ов
ой

 Э
Э

Г.
 П

ри
 а

тр
оф

ии
 п

ор
аж

ен
но

го
 п

ол
уш

ар
ия

 и
кт

ал
ьн

ая
 Э

Э
Г 

м
ож

ет
 п

ок
аз

ат
ь 

ас
им

м
ет

ри
чн

ы
й 

ак
це

нт
 п

ри
ст

уп
а 

на
 к

он
тр

ал
ат

ер
ал

ьн
ой

 
ст

ор
он

е.
 Т

ем
 н

е 
м

ен
ее

 и
ст

ин
ны

е 
не

за
ви

си
м

ы
е 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 о
бо

их
 п

ол
уш

ар
ия

х 
(«

дв
ус

то
ро

нн
ий

» 
си

нд
ро

м
 Р

ас
м

ус
се

на
) 

та
кж

е 
ре

дк
и 

(2
%

 с
лу

ча
ев

)

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

Н
а 

ра
нн

ей
 с

та
ди

и 
за

бо
ле

ва
ни

я 
М

Р
Т 

об
ы

чн
о 

бе
з 

па
то

ло
ги

че
ск

их
 п

ро
яв

ле
ни

й,
 х

от
я 

со
об

щ
ал

ос
ь 

о 
си

нд
ро

м
е 

Р
ас

м
ус

се
на

, в
оз

ни
кш

ем
 у

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 Ф
К

Д
 и

ли
 с

ос
уд

ис
ты

м
и 

ан
ом

ал
ия

м
и.

 T
2/

FL
A

IR
-

ги
пе

ри
нт

ен
си

вн
ос

ть
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 о

тм
еч

ен
а 

в 
ос

тр
ов

ко
во

й 
об

ла
ст

и.
 И

пс
ил

ат
ер

ал
ьн

ая
 а

тр
оф

ия
 г

ол
ов

ки
 х

во
ст

ат
ог

о 
яд

ра
 т

ак
ж

е 
яв

ля
ет

ся
 р

ан
ни

м
 п

ри
зн

ак
ом

. С
о 

вр
ем

ен
ем

 в
оз

ни
ка

ет
 п

ро
гр

ес
си

ру
ю

щ
ая

 
ат

ро
ф

ия
 п

ор
аж

ен
но

го
 п

ол
уш

ар
ия

, ч
ас

то
 н

ач
ин

аю
щ

ая
ся

 в
 о

ст
ро

вк
ов

ой
 о

бл
ас

ти
, с

 р
ас

ш
ир

ен
ие

м
 в

ис
оч

но
го

 р
ог

а 
бо

ко
во

го
 ж

ел
уд

оч
ка

 и
 с

ил
ьв

ие
во

й 
щ

ел
и.

 А
тр

оф
ия

 о
бы

чн
о 

на
бл

ю
да

ет
ся

 в
 т

еч
ен

ие
 

1-
го

 г
од

а 
с 

м
ом

ен
та

 н
ач

ал
а 

за
бо

ле
ва

ни
я 

и 
ко

рр
ел

ир
уе

т 
с 

пр
ог

ре
сс

ир
ую

щ
им

 г
ем

ип
ар

ез
ом

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий
Э

то
 з

аб
ол

ев
ан

ие
 н

е 
сч

ит
ае

тс
я 

им
ею

щ
им

 г
ен

ет
ич

ес
ку

ю
 э

ти
ол

ог
ию

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

– 
Ау

то
им

м
ун

ны
й 

эн
це

ф
ал

ит
: н

е 
ож

ид
ае

тс
я,

 ч
то

 о
н 

бу
де

т 
ог

ра
ни

че
н 

од
ни

м
 п

ол
уш

ар
ие

м
, а

 п
ри

ст
уп

ам
 о

бы
чн

о 
пр

ед
ш

ес
тв

ую
т 

ко
гн

ит
ив

ны
е,

 п
ов

ед
ен

че
ск

ие
 и

 п
си

хи
че

ск
ие

 с
им

пт
ом

ы
 и

 д
ви

га
те

ль
ны

е 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
– 

М
ит

ох
он

др
иа

ль
ны

е 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
: п

ри
м

ер
ам

и 
яв

ля
ю

тс
я 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

, с
вя

за
нн

ы
е 

с 
га

м
м

а-
по

ли
м

ер
аз

ой
 (

P
O

LG
),

 м
ит

ох
он

др
иа

ль
на

я 
эн

це
ф

ал
ом

ио
па

ти
я,

 л
ак

то
ац

ид
оз

 и
 и

нс
ул

ьт
оп

од
об

ны
е 

эп
из

од
ы

 
(M

EL
A

S)
– 

П
ол

уш
ар

ны
е 

ст
ру

кт
ур

ны
е 

ан
ом

ал
ии

 (н
ап

ри
м

ер
, с

ос
уд

ис
ты

е,
 Ф

К
Д

 I 
ти

па
):

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 с
вя

за
ны

 с
 с

уд
ор

ог
ам

и,
 г

ем
ип

ар
ез

ом
 и

 г
ем

иа
тр

оф
ие

й 
на

 М
Р

Т,
 о

дн
ак

о 
пр

ог
ре

сс
ир

ую
щ

их
 р

ас
ст

ро
йс

тв
 

в 
дв

иг
ат

ел
ьн

ой
 и

 к
ог

ни
ти

вн
ой

 с
ф

ер
ах

 с
 т

еч
ен

ие
м

 в
ре

м
ен

и 
не

 о
тм

еч
ае

тс
я

– 
Ге

м
ик

он
ву

ль
си

вн
о-

ге
м

ип
ле

ги
че

ск
ий

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
й 

си
нд

ро
м

: э
то

 с
ос

то
ян

ие
 х

ар
ак

те
ри

зу
ет

ся
 п

ро
до

лж
ит

ел
ьн

ы
м

 п
ри

ст
уп

ом
 в

 д
еб

ю
те

, з
а 

ко
то

ры
м

 с
ра

зу
 ж

е 
сл

ед
уе

т 
не

пр
ог

ре
сс

ир
ую

щ
ий

 г
ем

ип
ар

ез

5.
 К

ом
би

ни
ро

ва
нн

ы
е 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
и 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

эп
ил

еп
ти

че
ск

ие
 с

ин
д

ро
м

ы
 (а

нг
л.

 c
om

bi
ne

d 
ge

ne
ra

liz
ed

 a
nd

 fo
ca

l e
pi

le
ps

y 
sy

nd
ro

m
es

)

5.
1.

 Э
пи

ле
пс

ия
 с

 п
ри

ст
уп

ам
и,

 в
ы

зв
ан

ны
м

и 
чт

ен
ие

м
 (а

нг
л.

 e
pi

le
ps

y 
w

it
h 

re
ad

in
g-

in
du

ce
d 

se
iz

ur
es

, E
w

R
IS

)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Р
ед

ки
й 

эп
ил

еп
ти

че
ск

ий
 с

ин
др

ом
, п

оэ
то

м
у 

ис
ти

нн
ая

 з
аб

ол
ев

ае
м

ос
ть

 н
еи

зв
ес

тн
а

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

В
оз

ра
ст

 н
ач

ал
а 

об
ы

чн
о 

от
но

си
тс

я 
к 

по
зд

не
м

у 
по

др
ос

тк
ов

ом
у 

пе
ри

од
у 

(м
ед

иа
на

 1
7,

5 
го

да
, д

иа
па

зо
н 

10
–4

6 
ле

т)
. П

ри
зн

ан
о 

пр
ео

бл
ад

ан
ие

 м
уж

ск
ог

о 
по

ла
 (п

ри
м

ер
но

 2
:1

).
 В

ну
тр

иу
тр

об
но

е 
ра

зв
ит

ие
, 

ин
тр

ан
ат

ал
ьн

ы
й 

и 
не

он
ат

ал
ьн

ы
й 

ан
ам

не
з 

об
ы

чн
о 

бе
з 

па
то

ло
ги

и.
 Р

аз
ви

ти
е 

и 
ко

гн
ит

ив
ны

й 
ст

ат
ус

 о
бы

чн
о 

в 
но

рм
е.

 Н
ев

ро
ло

ги
че

ск
ий

 с
та

ту
с 

в 
но

рм
е

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

И
з-

за
 р

ед
ко

ст
и 

эт
ог

о 
си

нд
ро

м
а 

(о
пу

бл
ик

ов
ан

ы
 т

ол
ьк

о 
кл

ин
ич

ес
ки

е 
сл

уч
аи

) 
м

ал
о 

чт
о 

из
ве

ст
но

 о
 е

го
 т

еч
ен

ии
. П

ро
гн

оз
 о

бы
чн

о 
сч

ит
ае

тс
я 

бл
аг

оп
ри

ят
ны

м
, с

 х
ор

ош
им

 о
тв

ет
ом

 н
а 

А
Э

П
 и

 п
от

ен
ци

ал
ом

 
ре

м
ис

си
и 

с 
во

зр
ас

то
м

 у
 м

ен
ьш

ин
ст

ва
 п

ац
ие

нт
ов

. Д
ля

 у
м

ен
ьш

ен
ия

 п
ри

ст
уп

ов
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 у

сп
еш

ны
м

 о
гр

ан
ич

ен
ие

 в
оз

де
йс

тв
ия

 т
ри

гг
ер

но
го

 р
аз

др
аж

ит
ел

я,
 о

дн
ак

о 
ог

ра
ни

че
ни

е 
чт

ен
ия

 м
ож

ет
 п

ри
ве

ст
и 

к 
зн

ач
ит

ел
ьн

ом
у 

со
кр

ащ
ен

ию
 в

оз
м

ож
но

ст
ей

 д
ля

 о
бр

аз
ов

ан
ия

, т
ру

до
ус

тр
ой

ст
ва

, о
бр

аз
а 

ж
из

ни
 и

 д
аж

е 
дл

я 
ре

ли
ги

оз
но

й 
пр

ак
ти

ки

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

В
оз

ни
ка

ю
т 

ни
зк

оа
м

пл
ит

уд
ны

е 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
по

де
рг

ив
ан

ия
, в

 о
сн

ов
но

м
 п

ор
аж

аю
щ

ие
 ж

ев
ат

ел
ьн

ы
е,

 р
от

ов
ы

е 
и 

пе
ри

ор
ал

ьн
ы

е 
м

ы
ш

цы
 (ч

ел
ю

ст
и,

 г
уб

ы
, я

зы
к)

. Э
то

 м
ож

ет
 в

ы
зв

ат
ь 

ощ
ущ

ен
ие

 щ
ел

чк
а,

 
за

ик
ан

ия
 и

ли
 и

зм
ен

ен
ия

 р
еч

и.
 В

ре
м

я 
чт

ен
ия

 д
о 

на
ча

ла
 п

ри
ст

уп
а 

ва
рь

ир
уе

т 
от

 п
ац

ие
нт

а 
к 

па
ци

ен
ту

 и
 у

 о
тд

ел
ьн

ы
х 

бо
ль

ны
х.

 Е
сл

и 
па

ци
ен

т 
пр

од
ол

ж
ае

т 
чи

та
ть

 п
ос

ле
 п

оя
вл

ен
ия

 м
ио

кл
он

ии
, о

на
 м

ож
ет

 
ус

ил
ив

ат
ьс

я,
 р

ас
пр

ос
тр

ан
ят

ьс
я 

на
 м

ы
ш

цы
 т

ул
ов

ищ
а 

и 
ко

не
чн

ос
те

й 
и 

со
пр

ов
ож

да
ть

ся
 н

ар
уш

ен
ие

м
 с

оз
на

ни
я,

 и
ли

 м
ож

ет
 в

оз
ни

кн
ут

ь 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
ий

 п
ри

ст
уп

. О
ро

ф
ац

иа
ль

ны
е 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 с
пр

ов
оц

ир
ов

ан
ы

 н
е 

то
ль

ко
 ч

те
ни

ем
, н

о 
и 

др
уг

им
и 

св
яз

ан
ны

м
и 

с 
ре

че
во

й 
ф

ун
кц

ие
й 

за
да

ча
м

и 
(р

еч
ев

ы
е 

пр
ис

ту
пы

) 
у 

од
но

го
 и

 т
ог

о 
ж

е 
па

ци
ен

та
, н

ап
ри

м
ер

 р
аз

го
во

ро
м

 
(в

 н
ап

ря
ж

ен
но

м
 с

ос
то

ян
ии

 и
ли

 в
о 

вр
ем

я 
сп

ор
а)

, п
ис

ьм
ом

 и
ли

 п
ри

ня
ти

ем
 с

ло
ж

ны
х 

ре
ш

ен
ий

. М
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

по
де

рг
ив

ан
ия

 р
ук

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
у 

па
ци

ен
то

в 
с 

пр
ис

ту
па

м
и 

су
до

ро
г 

пр
и 

пи
сь

м
е.

 У
 р

яд
а 

бо
ль

ны
х 

тр
иг

ге
р 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 с
пе

ци
ф

ич
ны

м
 –

 н
ап

ри
м

ер
, с

уд
ор

ог
и 

м
ог

ут
 в

оз
ни

ка
ть

 п
ри

 ч
те

ни
и 

пр
о 

се
бя

, н
о 

не
 п

ри
 ч

те
ни

и 
вс

лу
х,

 п
ри

 ч
те

ни
и 

на
 о

пр
ед

ел
ен

но
м

 я
зы

ке
, н

о 
не

 м
ат

ем
ат

ич
ес

ки
х 

за
да

ч,
 п

ри
 

чт
ен

ии
 н

от
 и

ли
 п

ри
 ч

те
ни

и 
на

 о
дн

ом
 я

зы
ке

, н
о 

не
 н

а 
др

уг
ом

. У
 м

ен
ьш

ин
ст

ва
 п

ац
ие

нт
ов

 с
 E

w
R

IS
 б

ы
ли

 о
пи

са
ны

 с
оп

ут
ст

ву
ю

щ
ие

 г
ла

зо
дв

иг
ат

ел
ьн

ы
е 

и 
зр

ит
ел

ьн
ы

е 
ик

та
ль

ны
е 

пр
оя

вл
ен

ия
 (н

ап
ри

м
ер

, 
м

ор
га

ни
е,

 т
ру

дн
ос

ти
 с

 ф
ик

са
ци

ей
 в

зг
ля

да
, н

ис
та

гм
, с

ло
ж

ны
е 

зр
ит

ел
ьн

ы
е 

га
лл

ю
ци

на
ци

и)
 и

ли
 р

ед
ки

е 
сп

он
та

нн
ы

е 
м

ио
кл

он
ии

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 р
ит

м
ик

а 
на

 Э
Э

Г 
в 

но
рм

е.
 И

нт
ер

ик
та

ль
на

я 
эп

ил
еп

ти
ф

ор
м

на
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 м

ож
ет

 н
е 

пр
оя

вл
ят

ьс
я,

 х
от

я 
м

ож
ет

 у
си

ли
ва

ть
ся

 в
о 

вр
ем

я 
сн

а 
ил

и 
пр

и 
пр

об
уж

де
ни

и.
 М

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
 

со
пр

ов
ож

да
ю

тс
я 

кр
ат

ко
вр

ем
ен

но
й 

ос
тр

ов
ол

но
во

й,
 с

па
йк

ов
ой

 а
кт

ив
но

ст
ью

, а
кт

ив
но

ст
ью

 т
ип

а 
«о

ст
ра

я 
во

лн
а 

– 
м

ед
ле

нн
ая

 в
ол

на
» 

ил
и 

«с
па

йк
 –

 м
ед

ле
нн

ая
 в

ол
на

»,
 к

от
ор

ая
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 

ни
зк

оа
м

пл
ит

уд
но

й.
 П

ри
бл

из
ит

ел
ьн

о 
в 

75
%

 с
лу

ча
ев

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

ик
та

ль
ны

е 
ра

зр
яд

ы
, а

 п
ри

м
ер

но
 в

 2
5%

 –
 б

ил
ат

ер
ал

ьн
ы

е,
 н

о 
ас

им
м

ет
ри

чн
ы

е 
ил

и 
од

но
ст

ор
он

ни
е 

ра
зр

яд
ы

 (в
о 

вс
ех

 
сл

уч
ая

х 
в 

до
м

ин
ан

тн
ом

 п
ол

уш
ар

ии
, в

 1
0%

 –
 ф

ок
ал

ьн
ы

е 
ви

со
чн

о-
те

м
ен

ны
е 

ра
зр

яд
ы

).
 И

х 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 т

ру
дн

о 
от

ли
чи

ть
 о

т 
со

пу
тс

тв
ую

щ
их

 м
ио

ге
нн

ы
х 

ар
те

ф
ак

то
в.

 К
ар

ти
ну

 п
ри

ст
уп

ов
 м

ож
ет

 б
ы

ть
 т

ру
дн

о 
оц

ен
ит

ь 
на

 в
ид

ео
 и

з-
за

 н
ея

вн
ог

о 
ор

оф
ац

иа
ль

но
го

 м
ио

кл
он

ус
а 

и 
ог

ра
ни

че
нн

ог
о 

ра
зр

еш
ен

ия
, з

ат
ру

дн
яю

щ
ег

о 
ра

сп
оз

на
ва

ни
е 

ли
це

вы
х 

пр
оя

вл
ен

ий
 в

о 
вр

ем
я 

ви
де

о-
Э

Э
Г-

м
он

ит
ор

ин
га

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

О
ж

ид
ае

тс
я,

 ч
то

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац
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 с

ле
по

та
, э

ле
м

ен
та

рн
ы

е 
зр

ит
ел

ьн
ы

е 
ф

ен
ом

ен
ы

 и
ли

 з
ри

те
ль

ны
е 

га
лл

ю
ци

на
ци

и)
 х

ар
ак

те
рн

ы
 д

ля
 р

ан
не

го
 

на
ча

ла
. М

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
 п

ос
те

пе
нн

о 
ух

уд
ш

аю
тс

я 
и 

ст
ан

ов
ят

ся
 т

ру
дн

ои
зл

еч
им

ы
м

и,
 п

ро
до

лж
ае

тс
я 

пр
ог

ре
сс

ир
ую

щ
ее

 с
ни

ж
ен

ие
 к

ог
ни

ти
вн

ы
х 

ф
ун

кц
ий

. К
 1

0 
го

да
м

 п
ос

ле
 н

ач
ал

а 
за

бо
ле

ва
ни

я 
у 

бо
ль

ны
х 

на
бл

ю
да

ет
ся

 п
оч

ти
 

не
пр

ер
ы

вн
ы

й 
м

ио
кл

он
ус

 с
 а

бс
ан

са
м

и,
 ч

ас
ты

м
и 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

м
и 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

им
и 

пр
ис

ту
па

м
и,

 с
 г

лу
бо

ко
й 

де
м

ен
ци

ей
 и

ли
 п

ер
ех

од
ом

 в
 в

ег
ет

ат
ив

но
е 

со
ст

оя
ни

е.
 В

 н
ач

ал
е 

за
бо

ле
ва

ни
я 

на
 Э

ЭГ
 н

ор
м

ал
ьн

ая
 ф

он
ов

ая
 р

ит
м

ик
а 

с 
ин

те
ри

кт
ал

ьн
ы

м
и 

ра
зр

яд
ам

и 
ти

па
 «

сп
ай

к–
во

лн
а»

 и
 п

ол
ис

па
йк

ам
и,

 к
от

ор
ы

е 
ак

ти
ви

ру
ю

тс
я 

ф
от

ос
ти

м
ул

яц
ие

й 
на

 н
из

ки
х 

ча
ст

от
ах

. В
 о

тл
ич

ие
 о

т 
JM

E 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ая
 э

пи
ле

пт
иф

ор
м

на
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 н

е 
ус

ил
ив

ае
тс

я 
во

 с
не

, х
от

я 
м

ож
ет

 
ус

ил
ив

ат
ьс

я 
ф

ок
ал

ьн
ая

 э
пи

ле
пт

иф
ор

м
на

я 
ан

ом
ал

ия
 в

 з
ад

ни
х 

от
де

ла
х.

 С
о 

вр
ем

ен
ем

 ф
он

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

на
 Э

ЭГ
 з

ам
ед

ля
ет

ся
, а

 э
пи

ле
пт

иф
ор

м
на

я 
ак

ти
вн

ос
ть

 у
ве

ли
чи

ва
ет

ся
 п

о 
ча

ст
от

е 
и 

м
ож

ет
 и

м
ет

ь 
ак

це
нт

 в
 з

ад
ни

х 
от

де
ла

х.
 У

 п
ац

ие
н-

то
в 

с 
бо

ле
зн

ью
 Л

аф
ор

а 
м

ож
ет

 р
аз

ви
ть

ся
 н

еу
ст

ой
чи

вы
й 

м
ио

кл
он

ус
 б

ез
 к

ор
ре

ля
ци

и 
с 

ка
рт

ин
ой

 н
а 

ЭЭ
Г,

 ч
то

 я
вл

яе
тс

я 
ещ

е 
од

ни
м

 о
тл

ич
ие

м
 о

т 
JM

E.
 М

РТ
 о

бы
чн

о 
в 

но
рм

е,
 н

о 
М

Р-
сп

ек
тр

ос
ко

пи
я 

м
ож

ет
 п

ок
аз

ат
ь 

зн
ач

ит
ел

ьн
ое

 с
ни

ж
ен

ие
 

со
от

но
ш

ен
ия

 N
-а

це
ти

ла
сп

ар
та

т/
кр

еа
ти

н 
во

 ф
ро

нт
ал

ьн
ой

 к
ор

е,
 б

аз
ал

ьн
ы

х 
га

нг
ли

ях
 и

 п
ол

уш
ар

ия
х 

м
оз

ж
еч

ка
. П

оз
ит

ро
нн

о-
эм

ис
си

он
на

я 
то

м
ог

ра
ф

ия
 с

 ф
то

рд
ез

ок
си

гл
ю

ко
зо

й 
м

ож
ет

 п
ок

аз
ат

ь 
об

ш
ир

ны
е 

об
ла

ст
и 

сн
иж

ен
но

го
 м

ет
аб

ол
из

м
а 

гл
ю

ко
зы

, т
яж

ес
ть

 м
ож

ет
 к

ор
ре

ли
ро

ва
ть

 с
о 

ст
ад

ие
й 

за
бо

ле
ва

ни
я.

 П
ат

ог
ен

ны
е 

ва
ри

ан
ты

 г
ен

ов
 E

PM
2A

 (л
аф

ор
ин

) и
 E

PM
2B

 (м
ал

ин
) о

бн
ар

уж
ив

аю
тс

я 
в 

70
%

 и
 2

7%
 с

лу
ча

ев
 с

оо
тв

ет
ст

ве
нн

о,
 п

ри
 э

то
м

 п
ат

ог
ен

ны
й 

ва
ри

ан
т 

не
 о

бн
ар

уж
ен

 в
 3

%
 

сл
уч

ае
в.

 Т
ел

ьц
а 

Л
аф

ор
а 

(н
ак

оп
ле

ни
е 

гл
ик

ог
ен

а)
 в

ид
ны

 в
 к

ле
тк

ах
 п

от
ов

ы
х 

пр
от

ок
ов

 и
 д

ру
ги

х 
тк

ан
ях

. Э
то

 с
ос

то
ян

ие
 о

тл
ич

ае
тс

я 
от

 U
LD

 н
ал

ич
ие

м
 р

ан
не

го
 с

ни
ж

ен
ия

 к
ог

ни
ти

вн
ы

х 
ф

ун
кц

ий
 и

 б
ы

ст
ры

м
 п

ро
гр

ес
си

ро
ва

ни
ем

 P
M

E

6.
1.

3.
 Н

ей
ро

на
ль

ны
й 

це
ро

ид
ны

й 
ли

по
ф

ус
ци

но
з 

(а
нг

л.
 n

eu
ro

na
l c

er
oi

d 
lip

of
us

ci
no

si
s,

 N
CL

)
Та

кж
е 

из
ве

ст
ен

 к
ак

 б
ол

ез
нь

 Б
ат

те
на

, ц
ер

ои
дн

ы
й 

ли
по

ф
ус

ци
но

з
N

CL
 п

ре
дс

та
вл

яе
т 

со
бо

й 
гр

уп
пу

 н
ей

ро
де

ге
не

ра
ти

вн
ы

х 
ли

зо
со

м
ны

х 
за

бо
ле

ва
ни

й 
на

ко
пл

ен
ия

, п
ри

во
дя

щ
их

 к
 и

зб
ы

то
чн

ом
у 

на
ко

пл
ен

ию
 л

ип
оп

иг
м

ен
то

в 
(л

ип
оф

ус
ци

на
). 

П
ер

во
на

ча
ль

но
 о

ни
 б

ы
ли

 к
ла

сс
иф

иц
ир

ов
ан

ы
 п

о 
во

зр
ас

ту
 д

еб
ю

та
 

за
бо

ле
ва

ни
я:

 м
ла

де
нч

ес
ка

я 
ф

ор
м

а 
(«

ф
ин

ск
ая

 ф
ор

м
а»

; н
е 

PM
E)

, п
оз

дн
яя

 и
нф

ан
ти

ль
на

я 
ф

ор
м

а,
 ю

ве
ни

ль
на

я 
ф

ор
м

а 
и 

вз
ро

сл
ая

 ф
ор

м
а.

 О
дн

ак
о 

с 
ид

ен
ти

ф
ик

ац
ие

й 
па

то
ло

ги
че

ск
их

 в
ар

иа
нт

ов
 г

ен
ов

, я
вл

яю
щ

их
ся

 п
ри

чи
но

й 
за

бо
ле

ва
ни

я,
 

N
CL

 т
еп

ер
ь 

кл
ас

си
ф

иц
ир

ую
т 

в 
со

от
ве

тс
тв

ии
 с

 л
еж

ащ
им

 в
 о

сн
ов

е 
па

то
ге

нн
ы

м
 г

ен
ом

 и
 в

оз
ра

ст
ом

 н
ач

ал
а 

за
бо

ле
ва

ни
я.

 Н
а 

се
го

дн
яш

ни
й 

де
нь

 и
зв

ес
тн

о 
бо

ле
е 

де
ся

тк
а 

ге
не

ти
че

ск
и 

ра
зл

ич
ны

х 
за

бо
ле

ва
ни

й.
 Д

иа
гн

оз
 о

сн
ов

ы
ва

ет
ся

 н
а 

ге
не

ти
че

ск
ом

 и
сс

ле
до

ва
ни

и 
и 

(в
 н

ек
от

ор
ы

х 
сл

уч
ая

х)
 а

на
ли

зе
 а

кт
ив

но
ст

и 
ф

ер
м

ен
то

в.
 Э

ле
кт

ро
нн

ая
 м

ик
ро

ск
оп

ия
 л

им
ф

оц
ит

ов
 и

ли
 т

ка
ни

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 п
ол

ез
на

 д
ля

 н
ек

ла
сс

ич
ес

ки
х 

пр
оя

вл
ен

ий
. Н

аи
бо

ле
е 

ра
сп

ро
ст

ра
не

нн
ы

м
и 

N
CL

 я
вл

яю
тс

я:
– 

Ц
ер

ои
дн

ы
й 

ли
по

ф
ус

ци
но

з 
2-

го
 т

ип
а 

(C
LN

2,
 р

ан
ее

 и
зв

ес
тн

ы
й 

ка
к 

N
CL

 т
ип

а 
2,

 к
ла

сс
ич

ес
ка

я 
ф

ор
м

а 
N

CL
 с

 д
еб

ю
то

м
 в

 п
оз

дн
ем

 м
ла

де
нч

ес
ко

м
 в

оз
ра

ст
е 

и 
бо

ле
зн

ь 
Ян

ск
ог

о–
Би

ль
ш

ов
ск

ог
о)

. Э
то

 н
аи

бо
ле

е 
ра

сп
ро

ст
ра

не
нн

ы
й 

N
CL

, о
 к

от
ор

ом
 

со
об

щ
ал

ос
ь 

в 
ра

зл
ич

ны
х 

эт
ни

че
ск

их
 г

ру
пп

ах
. П

ер
ви

чн
ы

й 
де

бю
т 

эп
ил

еп
си

и 
у 

ре
бе

нк
а 

в 
во

зр
ас

те
 2

–4
 л

ет
 с

 р
ан

не
й 

за
де

рж
ко

й 
ре

че
во

го
 р

аз
ви

ти
я 

в 
ан

ам
не

зе
 д

ол
ж

но
 с

та
ть

 п
ов

од
ом

 д
ля

 р
ас

см
от

ре
ни

я 
во

пр
ос

а 
о 

CL
N

2.
 М

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 

м
но

ж
ес

тв
ен

ны
е 

ти
пы

 с
уд

ор
ог

, в
кл

ю
ча

я 
ф

еб
ри

ль
ны

е,
 т

он
ик

о-
кл

он
ич

ес
ки

е,
 а

бс
ан

сы
, м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е,
 а

то
ни

че
ск

ие
 и

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

(с
 ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

ил
и 

бе
з 

ф
ок

ал
ьн

ы
х 

ил
и 

би
ла

те
ра

ль
ны

х 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
их

 с
уд

ор
ог

). 
М

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
 м

ог
ут

 о
тс

ут
ст

во
ва

ть
 в

 н
ач

ал
е.

 З
ад

ер
ж

ка
 р

еч
ев

ог
о 

ра
зв

ит
ия

 ч
ас

то
 р

ас
по

зн
ае

тс
я 

до
 н

ач
ал

а 
пр

ис
ту

по
в.

 Б
ол

ьн
ы

е 
ча

ст
о 

пр
ог

ре
сс

ир
уе

т 
бы

ст
ро

, с
 п

от
ер

ей
 п

од
ви

ж
но

ст
и 

и 
яз

ы
ка

 к
 4

–5
 г

од
ам

. В
 т

еч
ен

ие
 с

ле
ду

ю
щ

их
 н

ес
ко

ль
ки

х 
ле

т 
пр

ои
сх

од
ит

 д
ал

ьн
ей

ш
ий

 р
ег

ре
сс

 с
 п

от
ер

ей
 з

ре
ни

я.
 Б

ол
ьн

ы
е 

ум
ир

аю
т 

в 
во

зр
ас

те
 о

т 
8 

до
 1

2 
ле

т.
 Э

ЭГ
 м

ож
ет

 п
ок

аз
ат

ь 
ф

от
оп

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ы
й 

от
ве

т 
пр

и 
ни

зк
их

 ч
ас

то
та

х 
ри

тм
ич

ес
ко

й 
ф

от
ос

ти
м

ул
яц

ии
 (1

–3
 Г

ц)
, п

ат
ол

ог
ич

ес
ка

я 
ак

ти
вн

ос
ть

 
пр

ив
яз

ан
а 

по
 в

ре
м

ен
и 

к 
де

йс
тв

ию
 с

ве
то

вы
х 

ра
зд

ра
ж

ит
ел

ей
. М

РТ
 п

ок
аз

ы
ва

ет
 и

зм
ен

ен
ие

 с
иг

на
ла

 в
 з

ад
ни

х 
от

де
ла

х 
бе

ло
го

 в
ещ

ес
тв

а 
ил

и 
ат

ро
ф

ию
 м

оз
ж

еч
ка

. П
ри

 з
аб

ол
ев

ан
ии

 C
LN

2 
ва

ж
на

 р
ан

ня
я 

ди
аг

но
ст

ик
а,

 п
от

ом
у 

чт
о 

до
ст

уп
но

 
за

м
ес

ти
те

ль
но

е 
ле

че
ни

е 
ф

ер
м

ен
та

м
и,

 к
от

ор
ое

 м
ож

ет
 о

тс
ро

чи
ть

 р
ег

ре
сс

 м
от

ор
ик

и 
и 

ре
чи

. C
LN

2 
вы

зы
ва

ет
ся

 п
ат

ог
ен

ны
м

и 
ва

ри
ан

та
м

и 
ге

на
 т

ри
пе

пт
ид

ил
пе

пт
ид

аз
ы

 1
 (

TP
P1

) C
LN

2,
 ч

то
 п

ри
во

ди
т 

к 
де

ф
иц

ит
у 

ф
ер

м
ен

та
 T

PP
1 

и 
по

сл
ед

ую
щ

е-
м

у 
на

ко
пл

ен
ию

 л
ип

оп
иг

м
ен

то
в 

(л
ип

оф
ус

ци
на

) в
 н

ей
ро

на
х 

и 
др

уг
их

 т
ка

ня
х.

 В
ар

иа
нт

ы
 N

CL
 с

 н
ач

ал
ом

 в
 п

оз
дн

ем
 м

ла
де

нч
ес

ко
м

 в
оз

ра
ст

е 
та

кж
е 

м
ог

ут
 б

ы
ть

 в
ы

зв
ан

ы
 п

ат
ог

ен
ны

м
и 

ва
ри

ан
та

м
и 

ге
но

в 
CL

N1
, C

LN
5,

 C
LN

6,
 C

LN
7,

 C
LN

8 
и 

CT
SD

– 
CL

N
3 

(р
ан

ее
 и

зв
ес

тн
ы

й 
ка

к 
N

CL
 т

ип
а 

3,
 к

ла
сс

ич
ес

ка
я 

ю
ве

ни
ль

на
я 

ф
ор

м
а 

N
CL

, б
ол

ез
нь

 Б
ат

те
на

 и
ли

 б
ол

ез
нь

 Ш
пи

ль
м

ей
ер

а–
Ф

ог
та

–Ш
ег

ре
на

). 
Д

ан
ны

й 
си

нд
ро

м
 ч

ас
то

 в
ст

ре
ча

ет
ся

 в
 С

ка
нд

ин
ав

ии
 (1

%
 ш

ве
до

в 
яв

ля
ю

тс
я 

но
си

те
ля

м
и 

эт
ог

о 
ге

на
), 

но
 р

еж
е 

и 
в 

др
уг

их
 р

ег
ио

на
х.

 Д
ан

ны
й 

N
CL

 к
ли

ни
че

ск
и 

по
хо

ж
 н

а 
по

зд
ню

ю
 и

нф
ан

ти
ль

ну
ю

 ф
ор

м
у,

 н
о 

во
зр

ас
т 

на
ча

ла
 у

 н
ег

о 
бо

ле
е 

по
зд

ни
й 

(4
–1

0 
ле

т)
, а

 в
ре

м
я 

вы
ж

ив
ан

ия
 б

ол
ьн

ы
х 

бо
ль

ш
е 

(1
3–

30
 л

ет
). 

П
от

ер
я 

зр
ен

ия
 б

ы
ст

ро
 

пр
ог

ре
сс

ир
уе

т,
 с

оп
ро

во
ж

да
яс

ь 
де

ге
не

ра
ци

ей
 ж

ел
то

го
 п

ят
на

, а
тр

оф
ие

й 
зр

ит
ел

ьн
ог

о 
не

рв
а 

и 
пи

гм
ен

тн
ы

м
 р

ет
ин

ит
ом

. Э
та

 ф
ор

м
а 

об
ус

ло
вл

ен
а 

па
то

ге
нн

ы
м

и 
ва

ри
ан

та
м

и 
ге

на
 C

LN
3.

 М
ут

ан
тн

ы
й 

бе
ло

к 
CL

N
3 

со
хр

ан
яе

т 
ос

та
то

чн
ую

 ф
ун

кц
ию

, 
чт

о 
об

ъя
сн

яе
т,

 п
оч

ем
у 

эт
а 

ф
ор

м
а 

CL
N

 х
ар

ак
те

ри
зу

ет
ся

 б
ол

ее
 п

оз
дн

им
 н

ач
ал

ом
 и

 м
ен

ее
 т

яж
ел

ы
м

и 
кл

ин
ич

ес
ки

м
и 

пр
оя

вл
ен

ия
м

и 
по

 с
ра

вн
ен

ию
 с

 д
ру

ги
м

и 
ф

ор
м

ам
и 

CL
N

. В
ар

иа
нт

ы
 ю

ве
ни

ль
но

го
 N

CL
 т

ак
ж

е 
м

ог
ут

 б
ы

ть
 в

ы
зв

ан
ы

 в
ар

иа
нт

ам
и 

па
то

ге
нн

ы
х 

ге
но

в 
CL

N1
, C

LN
2,

 C
LN

9 
и 

AT
P1

3A
2

– 
N

CL
 с

 д
еб

ю
то

м
 в

о 
вз

ро
сл

ом
 в

оз
ра

ст
е 

(р
ан

ее
 и

зв
ес

тн
ы

й 
ка

к 
бо

ле
зн

ь 
Ку

ф
са

) в
ст

ре
ча

ет
ся

 р
ед

ко
 и

 п
ро

яв
ля

ет
ся

 к
ак

 с
по

ра
ди

че
ск

ое
 з

аб
ол

ев
ан

ие
. О

н 
пр

ис
ут

ст
ву

ет
 в

 д
ву

х 
ф

ор
м

ах
: т

ип
 А

 и
м

ее
т 

PM
E-

по
до
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зе
 о

тм
еч

аю
тс

я 
у 

10
–1

5%
 д

ет
ей

. Р
аз

ви
ти

е,
 к

ак
 п

ра
ви

ло
, н

ор
м

ал
ьн

ое
, х

от
я 

де
ти

 с
 C

A
E 

м
ог

ут
 и

м
ет

ь 
оп

ре
де

ле
нн

ы
е 

тр
уд

но
ст

и 
в 

об
уч

ен
ии

 и
 С

Д
ВГ

 
(н

ев
ы

ра
ж

ен
ны

е 
пр

оя
вл

ен
ия

, и
х 

ле
гк

о 
уп

ус
ти

ть
).

 Т
ак

ж
е 

от
м

еч
аю

тс
я 

бо
ле

е 
вы

со
ки

е 
по

ка
за

те
ли

 д
еп

ре
сс

ии
 и

 т
ре

во
ги

. Н
ев

ро
ло

ги
че

ск
ий

 с
та

ту
с 

и 
ра

зм
ер

 г
ол

ов
ы

 в
 н

ор
м

е.
Хо

тя
 C

A
E 

м
ож

ет
 р

ед
ко

 в
оз

ни
ка

ть
 у

 д
ет

ей
 с

 у
м

ст
ве

нн
ой

 о
тс

та
ло

ст
ью

, в
 т

ак
их

 с
лу

ча
ях

 с
ле

ду
ет

 р
ас

см
от

ре
ть

 в
оз

м
ож

но
ст

ь 
пр

ов
ед

ен
ия

 д
оп

ол
ни

те
ль

ны
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

, в
кл

ю
ча

я 
ге

не
ти

че
ск

ое
, д

ля
 

ис
кл

ю
че

ни
я 

др
уг

их
 э

ти
ол

ог
ий

. В
 с

лу
ча

ях
 д

еб
ю

та
 а

бс
ан

со
в 

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
4 

ле
т 

у 
10

%
 п

ац
ие

нт
ов

 в
ы

яв
ля

ю
т 

си
нд

ро
м

 н
ед

ос
та

то
чн

ос
ти

 п
ер

ен
ос

чи
ка

 г
лю

ко
зы

 1
-г

о 
ти

па
 (а

сс
оц

ии
ро

ва
нн

ы
й 

 
с 

па
то

ло
ги

че
ск

им
и 

ва
ри

ан
та

м
и 

ге
на

 S
LC

2A
1)

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

C
A

E 
об

ы
чн

о 
чу

вс
тв

ит
ел

ен
 к

 м
ед

ик
ам

ен
то

зн
ой

 т
ер

ап
ии

. О
н 

ис
че

за
ет

 к
 р

ан
не

м
у 

по
др

ос
тк

ов
ом

у 
во

зр
ас

ту
 у

 6
0%

 п
ац

ие
нт

ов
. В

 о
ст

ал
ьн

ы
х 

сл
уч

ая
х 

у 
па

ци
ен

то
в 

м
ог

ут
 р

аз
ви

ть
ся

 д
ру

ги
е 

си
нд

ро
м

ы
 IG

E.
 

О
тс

ут
ст

ви
е 

дв
иг

ат
ел

ьн
ы

х 
ав

то
м

ат
из

м
ов

 м
ож

ет
 к

ор
ре

ли
ро

ва
ть

 с
 х

уд
ш

им
 и

сх
од

ом
 з

аб
ол

ев
ан

ия

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Ти
пи

чн
ы

е 
аб

са
нс

ы
 и

м
ею

т 
вн

ез
ап

но
е 

на
ча

ло
 с

 п
ол

но
й 

по
те

ре
й 

со
зн

ан
ия

 у
 б

ол
ьш

ин
ст

ва
 д

ет
ей

, с
 н

еп
од

ви
ж

ны
м

 в
зг

ля
до

м
, п

от
ер

ей
 в

ы
ра

ж
ен

ия
 л

иц
а 

и 
пр

ер
ы

ва
ни

ем
 а

кт
ив

но
ст

и.
 О

ра
ль

ны
е 

и/
ил

и 
м

ан
уа

ль
ны

е 
ав

то
м

ат
из

м
ы

 в
ст

ре
ча

ю
тс

я 
у 

86
%

 п
ац

ие
нт

ов
, а

 г
ла

зо
дв

иг
ат

ел
ьн

ая
 с

им
пт

ом
ат

ик
а 

с 
м

ор
га

ни
ем

, о
тк

ры
ва

ни
ем

 г
ла

з,
 м

ал
оз

ам
ет

ны
м

 м
ио

кл
он

ус
ом

 в
ек

 и
ли

 п
ер

ио
ра

ль
ны

м
 м

ио
кл

он
ус

ом
 –

 
у 

76
,5

%
. П

ро
ис

хо
ди

т 
не

м
ед

ле
нн

ое
 в

оз
вр

ащ
ен

ие
 к

 н
ор

м
ал

ьн
ой

 д
ея

те
ль

но
ст

и,
 х

от
я 

де
ти

 м
ог

ут
 н

а 
м

гн
ов

ен
ие

 с
би

ва
ть

ся
 с

 т
ол

ку
, к

ог
да

 п
ер

ео
ри

ен
ти

ру
ю

тс
я.

 П
ро

до
лж

ит
ел

ьн
ос

ть
 а

бс
ан

са
 о

бы
чн

о 
со

ст
ав

ля
ет

 3
–2

0 
с 

(в
 с

ре
дн

ем
 1

0 
с)

, н
о 

из
ре

дк
а 

он
и 

м
ог

ут
 д

ли
ть

ся
 б

ол
ее

 3
0 

с.
 М

ог
ут

 н
аб

лю
да

ть
ся

 н
ед

ер
ж

ан
ие

 м
оч

и 
и 

по
те

ря
 к

он
тр

ол
я 

на
д 

по
зо

й.
 П

ри
ст

уп
ы

 о
бы

чн
о 

пр
ои

сх
од

ят
 н

ес
ко

ль
ко

 р
аз

 в
 д

ен
ь,

 
но

 ч
ас

то
 н

е 
ра

сп
оз

на
ю

тс
я.

ГТ
К

П
 р

ед
ко

 п
ре

дш
ес

тв
ую

т 
ил

и 
во

зн
ик

аю
т 

в 
пе

ри
од

 ч
ас

ты
х 

аб
са

нс
ов

 в
 д

ет
ск

ом
 в

оз
ра

ст
е.

 Ч
ащ

е 
он

и 
на

чи
на

ю
тс

я 
в 

по
др

ос
тк

ов
ом

 в
оз

ра
ст

е,
 ч

ас
то

 п
ос

ле
 р

аз
ре

ш
ен

ия
 а

бс
ан

сн
ы

х 
пр

ис
ту

по
в,

 и
 м

ог
ут

 
пр

ед
ве

щ
ат

ь 
эв

ол
ю

ци
ю

 в
 д

ру
го

й 
си

нд
ро

м
 IG

E 
(н

ап
ри

м
ер

, J
M

E,
 J

A
E,

 G
TC

A)
.

М
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

, з
а 

ис
кл

ю
че

ни
ем

 с
ла

бо
го

 м
ио

кл
он

ус
а,

 в
оз

ни
ка

ю
щ

ег
о 

во
 в

ре
м

я 
аб

са
нс

но
го

 п
ри

ст
уп

а,
 п

ри
 C

A
E 

не
 н

аб
лю

да
ю

тс
я.

 В
ы

ра
ж

ен
ны

й 
м

ио
кл

он
ус

 в
о 

вр
ем

я 
аб

са
нс

ов
 (п

од
ъе

м
 о

бе
их

 
ве

рх
ни

х 
ко

не
чн

ос
те

й 
пр

и 
то

ни
че

ск
ой

 п
оз

е)
 д

ол
ж

ен
 с

ви
де

те
ль

ст
во

ва
ть

 о
 р

ед
ко

м
 т

ип
е 

пр
ис

ту
по

в,
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
аб

са
нс

ах
, к

от
ор

ы
е 

на
бл

ю
да

ю
тс

я 
пр

и 
эп

ил
еп

ти
че

ск
ом

 с
ин

др
ом

е 
с 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

и 
аб

са
нс

ам
и

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

И
нт

ер
ик

та
ль

на
я 

Э
Э

Г:
Ф

он
ов

ая
 р

ит
м

ик
а 

в 
но

рм
е.

 O
IR

D
A 

во
зн

ик
ае

т 
у 

21
–3

0%
 д

ет
ей

 с
 C

A
E 

с 
ча

ст
от

ой
 2

,5
–4

 Г
ц 

и 
м

ож
ет

 и
м

ет
ь 

зу
бч

ат
ы

й 
ви

д.
 Н

аб
лю

да
ю

тс
я 

вс
пы

ш
ки

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
но

й 
сп

ай
к-

во
лн

ов
ой

 а
кт

ив
но

ст
и 

ча
ст

от
ой

 3
 Г

ц 
(д

иа
па

зо
н 

2,
5–

4 
Гц

),
 к

от
ор

ая
 в

о 
сн

е 
м

ож
ет

 ф
ра

гм
ен

ти
ро

ва
ть

ся
. Ф

ра
гм

ен
ти

ро
ва

нн
ая

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
на

я 
сп

ай
к-

во
лн

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

м
ож

ет
 к

аз
ат

ьс
я 

ф
ок

ал
ьн

ой
 и

ли
 м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ой
, н

о 
не

 
на

бл
ю

да
ет

ся
 п

ос
то

ян
но

 в
 о

дн
ой

 о
бл

ас
ти

. М
ор

ф
ол

ог
ия

 ф
ок

ал
ьн

ой
 с

па
йк

-в
ол

но
во

й 
ак

ти
вн

ос
ти

 а
на

ло
ги

чн
а 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ой

 с
па

йк
-в

ол
но

во
й 

ак
ти

вн
ос

ти
. П

ол
ис

па
йк

-в
ол

но
ва

я 
ак

ти
вн

ос
ть

 м
ож

ет
 

на
бл

ю
да

ть
ся

 т
ол

ьк
о 

пр
и 

др
ем

от
е 

и 
во

 с
не

, н
о 

не
 в

о 
вр

ем
я 

бо
др

ст
во

ва
ни

я.
 Р

ит
м

ич
ес

ка
я 

ф
от

ос
ти

м
ул

яц
ия

 в
ы

зы
ва

ет
 п

оя
вл

ен
ие

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
но

й 
сп

ай
к-

во
лн

ов
ой

 а
кт

ив
но

ст
и 

у 
21

%
 п

ац
ие

нт
ов

И
кт

ал
ьн

ая
 Э

Э
Г:

Х
ар

ак
те

ри
зу

ет
ся

 р
ег

ул
яр

но
й 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ой

 с
па

йк
-в

ол
но

во
й 

ак
ти

вн
ос

ть
ю

 ч
ас

то
то

й 
3 

Гц
 (

ди
ап

аз
он

 2
,5

–4
 Г

ц)
 в

 1
-ю

 с
ек

ун
ду

 н
ач

ал
а 

пр
ис

ту
па

 с
 а

бс
ан

са
м

и.
 П

ри
бл

из
ит

ел
ьн

о 
у 

21
%

 п
ац

ие
нт

ов
 х

от
я 

бы
 

ча
ст

ь 
аб

са
нс

ов
 и

м
ее

т 
на

ча
ло

 с
 2

,5
 Г

ц,
 а

 у
 4

3%
 х

от
я 

бы
 ч

ас
ть

 а
бс

ан
со

в 
им

ее
т 

на
ча

ло
 с

 4
 Г

ц.
 Д

ез
ор

га
ни

зо
ва

нн
ы

е 
ра

зр
яд

ы
, о

пр
ед

ел
яе

м
ы

е 
кр

ат
ки

м
и 

(<
1 

с)
 и

ли
 п

ре
хо

дя
щ

им
и 

пе
ре

ры
ва

м
и 

в 
ик

та
ль

но
м

 р
ит

м
е 

ли
бо

 в
ол

на
м

и 
др

уг
ой

 ч
ас

то
ты

 и
ли

 м
ор

ф
ол

ог
ии

, в
ст

ре
ча

ю
тс

я 
зн

ач
ит

ел
ьн

о 
ре

ж
е,

 ч
ем

 п
ри

 J
A

E.
 Г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
е 

сп
ай

к-
во

лн
ы

 и
 а

бс
ан

сы
 п

ро
во

ци
ру

ю
тс

я 
ги

пе
рв

ен
ти

ля
ци

ей
 у

 б
ол

ьш
ин

ст
ва

 н
е 

по
лу

ча
ю

щ
их

 т
ер

ап
ию

 п
ац

ие
нт

ов
. М

ед
ле

нн
ая

 с
па

йк
-в

ол
но

ва
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 (<

2,
5 

Гц
) 

от
су

тс
тв

уе
т.

 Е
сл

и 
не

 п
ол

уч
аю

щ
ий

 т
ер

ап
ию

 р
еб

ен
ок

 х
ор

ош
о 

вы
по

лн
яе

т 
ги

пе
рв

ен
ти

ля
ци

ю
 в

 т
еч

ен
ие

 3
 м

ин
 и

 п
ри

 э
то

м
 н

е 
на

бл
ю

да
ет

ся
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
й 

сп
ай

к-
во

лн
ов

ой
 а

кт
ив

но
ст

и,
 д

ет
ск

ую
 а

бс
ан

сн
ую

 э
пи

ле
пс

ию
 м

ож
но

 и
ск

лю
чи

ть
Р

ез
ул

ьт
ат

ы
  

не
йр

ов
из

уа
ли

за
ци

и
П

ри
 н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ии

 о
тк

ло
не

ни
й 

от
 н

ор
м

ы
 н

е 
ф

ик
си

ру
ет

ся
, и

 о
на

 н
е 

по
ка

за
на

 п
ри

 т
ип

ич
но

й 
C

A
E.

 Н
о 

ее
 с

ле
ду

ет
 в

ы
по

лн
ят

ь 
пр

и 
на

ли
чи

и 
ат

ип
ич

ны
х 

пр
из

на
ко

в,
 п

ри
 р

ез
ис

те
нт

но
ст

и 
су

до
ро

г 
к 

м
ед

ик
ам

ен
то

зн
ой

 т
ер

ап
ии

 и
ли

 п
ри

 н
ал

ич
ии

 с
то

йк
ог

о 
ф

ок
ал

ьн
ог

о 
за

м
ед

ле
ни

я 
на

 Э
Э

Г

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

Ге
не

ти
че

ск
ое

 и
сс

ле
до

ва
ни

е 
не

 я
вл

яе
тс

я 
ча

ст
ью

 т
ек

ущ
ей

 р
ут

ин
но

й 
ди

аг
но

ст
ик

и,
 н

о 
по

 м
ер

е 
вы

яв
ле

ни
я 

бо
ль

ш
ег

о 
ко

ли
че

ст
ва

 г
ен

ет
ич

ес
ки

х 
де

те
рм

ин
ан

т 
он

о 
м

ож
ет

 з
ан

ят
ь 

та
м

 с
во

е 
м

ес
то

. К
ли

ни
че

ск
ие

 
ге

не
ти

че
ск

ие
 и

сс
ле

до
ва

ни
я,

 т
ак

ие
 к

ак
 и

сс
ле

до
ва

ни
я 

бл
из

не
цо

в,
 п

ок
аз

ал
и,

 ч
то

 C
A

E 
им

ее
т 

вы
ра

ж
ен

ны
й 

ге
не

ти
че

ск
ий

 к
ом

по
не

нт
. И

зв
ес

тн
о 

ли
ш

ь 
не

ск
ол

ьк
о 

ге
но

в,
 о

бу
сл

ов
ли

ва
ю

щ
их

 м
он

ог
ен

ны
й 

ри
ск

 
C

A
E,

 в
 о

сн
ов

но
м

 и
де

нт
иф

иц
ир

ов
ан

ны
х 

в 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
х 

се
м

ей
, г

де
 е

ст
ь 

м
но

го
 б

ол
ьн

ы
х 

с 
IG

E,
 и

ли
 в

 к
ру

пн
ы

х 
ко

го
рт

ны
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ия

х 
(н

ап
ри

м
ер

, г
ен

ы
 G

A
BR

G
2,

 G
A

BR
A1

, S
LC

2A
1)

. Г
ен

ет
ич

ес
ко

е 
ис

сл
ед

ов
ан

ие
 с

ле
ду

ет
 н

аз
на

чи
ть

, е
сл

и 
аб

са
нс

ы
 н

ач
ин

аю
тс

я 
до

 4
-л

ет
не

го
 в

оз
ра

ст
а 

(н
ап

ри
м

ер
, н

а 
пр

ед
м

ет
 п

ат
ол

ог
ии

 в
 г

ен
е 

SL
C2

A1
),

 т
.к

. 1
0%

 д
ет

ей
 и

м
ею

т 
не

до
ст

ат
оч

но
ст

ь 
пе

ре
но

сч
ик

а 
гл

ю
ко

зы
 1

-г
о 

ти
па

, и
 о

со
бе

нн
о 

пр
и 

на
ли

чи
и 

ат
ип

ич
ны

х 
пр

из
на

ко
в,

 т
ак

их
 к

ак
 у

м
ст

ве
нн

ая
 о

тс
та

ло
ст

ь,
 д

ви
га

те
ль

ны
е 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

 и
ли

 ф
ар

м
ак

ор
ез

ис
те

нт
но

ст
ь,

 л
иб

о 
ес

ли
 в

 с
ем

ей
но

м
 а

на
м

не
зе

 и
м

ею
тс

я 
ук

аз
ан

ия
 н

а 
су

до
ро

ж
ны

е 
пр

ис
ту

пы
 у

 р
од

ст
ве

нн
ик

ов
. С

ущ
ес

тв
ую

т 
та

кж
е 

по
вт

ор
яю

щ
ие

ся
 C

N
V 

– 
на

пр
им

ер
, м

ик
ро

де
ле

ци
я 

15
q1

1.
2,

 1
5q

13
.3

 и
 1

6p
13

.1
1,

 к
от

ор
ы

е 
сп

ос
об

ст
ву

ю
т 

сл
ож

но
м

у 
на

сл
ед

ов
ан

ию
. Е

сл
и 

у 
ре

бе
нк

а 
вы

ра
ж

ен
ны

е 
тр

уд
но

ст
и 

в 
об

уч
ен

ии
, с

ле
ду

ет
 р

ас
см

от
ре

ть
 х

ро
м

ос
ом

ны
й 

м
ик

ро
м

ат
ри

чн
ы

й 
ан

ал
из

, т
.к

. э
ти

м
 с

по
со

бо
м

 м
ож

но
 о

бн
ар

уж
ит

ь 
бо

ле
е 

вы
со

ку
ю

 ч
ас

то
ту

 п
ат

ог
ен

ны
х 

ва
ри

ац
ий

 ч
ис

ла
 C

N
V

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

В 
ти

пи
чн

ы
х 

сл
уч

ая
х 

др
уг

их
 и

сс
ле

до
ва

ни
й 

не
 т

ре
бу

ет
ся

. Е
сл

и 
де

бю
т 

пр
ои

сх
од

ит
 в

 в
оз

ра
ст

е 
<4

 л
ет

 и
ли

 и
м

ею
тс

я 
ат

ип
ич

ны
е 

пр
из

на
ки

, т
ак

ие
 к

ак
 у

м
ст

ве
нн

ая
 о

тс
та

ло
ст

ь 
ил

и 
дв

иг
ат

ел
ьн

ы
е 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

, 
сл

ед
уе

т 
ра

сс
м

от
ре

ть
 д

иа
гн

оз
 н

ед
ос

та
то

чн
ос

ти
 п

ер
ен

ос
чи

ка
 г

лю
ко

зы
 1

-г
о 

ти
па

. Н
аи

бо
ле

е 
бы

ст
ро

 э
то

 м
ож

но
 о

пр
ед

ел
ит

ь 
по

 г
ип

ог
ли

ко
ра

хи
и 

(о
че

нь
 н

из
ко

е 
со

де
рж

ан
ие

 г
лю

ко
зы

 в
 с

пи
нн

ом
оз

го
во

й 
ж

ид
ко

ст
и 

на
то

щ
ак

) 
ил

и 
по

 а
на

ли
зу

 м
ут

ац
ий

 в
 г

ен
е 

SL
C2

A1
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

D
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. С

и
н

др
ом

ы
 и

ди
оп

ат
и

че
ск

ой
 г

ен
ер

ал
и

зо
ва

н
н

ой
 э

п
и

ле
пс

и
и

 

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
си

и:
– 

Э
пи

ле
пс

ия
 с

 м
ио

кл
он

ие
й 

ве
к 

ха
ра

кт
ер

из
уе

тс
я 

аб
са

нс
ам

и 
с 

по
вт

ор
яю

щ
им

ис
я,

 р
ит

м
ич

ны
м

и,
 б

ы
ст

ры
м

и 
по

де
рг

ив
ан

ия
м

и 
ве

к,
 о

тк
ло

не
ни

ем
 г

ла
зн

ы
х 

яб
ло

к 
кв

ер
ху

 и
 л

ег
ки

м
 р

аз
ги

ба
ни

ем
 г

ол
ов

ы
. 

П
ри

ст
уп

ы
 ч

ас
то

 в
ы

зы
ва

ю
тс

я 
за

кр
ы

ти
ем

 г
ла

з,
 с

ол
не

чн
ы

м
 с

ве
то

м
 и

 ф
от

ос
ти

м
ул

яц
ие

й
– 

Э
пи

ле
пс

ия
 с

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

и 
аб

са
нс

ам
и 

ха
ра

кт
ер

из
уе

тс
я 

аб
са

нс
ам

и 
с 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

и 
по

де
рг

ив
ан

ия
м

и 
ве

рх
ни

х 
ко

не
чн

ос
те

й 
ча

ст
от

ой
 3

 Г
ц 

с 
по

дъ
ем

ом
 р

ук
– 

Д
ру

ги
е 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

е 
эп

ил
еп

си
и 

с 
ат

ип
ич

ны
м

и 
аб

са
нс

ам
и 

ча
ст

о 
св

яз
ан

ы
 с

 б
ол

ее
 д

ли
те

ль
но

й 
по

те
ре

й 
со

зн
ан

ия
, м

ен
ее

 з
ам

ет
ны

м
 н

ач
ал

ом
 и

 о
ко

нч
ан

ие
м

 п
ри

ст
уп

а 
и 

м
ед

ле
нн

ой
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
й 

сп
ай

к-
во

лн
ов

ой
 а

кт
ив

но
ст

ью
. О

бы
чн

о 
он

и 
во

зн
ик

аю
т 

в 
ко

нт
ек

ст
е 

D
EE

, т
ак

ог
о 

ка
к 

си
нд

ро
м

 Л
ен

но
кс

а–
Га

ст
о

– 
JA

E 
(с

м
. н

иж
е)

 о
бы

чн
о 

на
чи

на
ет

ся
 п

ос
ле

 1
0 

ле
т,

 с
 м

ен
ее

 ч
ас

ты
м

и 
аб

са
нс

ам
и 

(р
еж

е,
 ч

ем
 1

 р
аз

 в
 д

ен
ь)

, м
ен

ее
 в

ы
ра

ж
ен

но
й 

по
те

ре
й 

со
зн

ан
ия

 и
 б

ол
ее

 в
ы

со
ки

м
 р

ис
ко

м
 р

аз
ви

ти
я 

ГТ
К

П
 и

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ко
го

 
ст

ат
ус

а 
аб

са
нс

ов
. Р

ег
ул

яр
но

ст
ь 

и 
ча

ст
от

а 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
х 

ра
зр

яд
ов

 «
сп

ай
к–

во
лн

а»
 м

ог
ут

 п
ом

оч
ь 

от
ли

чи
ть

 C
A

E 
от

 J
A

E
– 

П
ри

ст
уп

ы
 с

 ф
ок

ал
ьн

ы
м

 н
ар

уш
ен

ие
м

 с
оз

на
ни

я 
ча

ст
о 

от
ли

ча
ю

тс
я 

на
ча

ль
ны

м
и 

ф
ок

ал
ьн

ы
м

и 
не

м
от

ор
ны

м
и 

пр
из

на
ка

м
и,

 б
ол

ее
 д

ли
те

ль
но

й 
пр

од
ол

ж
ит

ел
ьн

ос
ть

ю
 н

еп
од

ви
ж

но
го

 в
зг

ля
да

 (ч
ас

то
 >

30
 с

) 
и 

по
ст

ик
та

ль
ны

м
и 

пр
оя

вл
ен

ия
м

и,
 в

кл
ю

ча
я 

сп
ут

ан
но

ст
ь 

со
зн

ан
ия

, с
он

ли
во

ст
ь 

и 
го

ло
вн

ую
 б

ол
ь.

 Э
Э

Г 
по

ка
зы

ва
ет

 о
ча

го
вы

е 
эп

ил
еп

ти
ф

ор
м

ны
е 

ра
зр

яд
ы

Н
еэ

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
:

– 
М

еч
та

те
ль

но
ст

ь
– 

Н
ев

ни
м

ат
ел

ьн
ос

ть
– 

Гл
аз

ны
е 

ти
ки

2.
 Ю

но
ш

ес
ка

я 
аб

са
нс

на
я 

эп
ил

еп
си

я 
(а

нг
л.

 ju
ve

ni
le

 a
bs

en
ce

 e
pi

le
ps

y,
 J

A
E)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

JA
E 

вс
тр

еч
ае

тс
я 

ре
ж

е,
 ч

ем
 C

A
E,

 н
а 

ее
 д

ол
ю

 п
ри

хо
ди

тс
я 

2,
4–

3,
1%

 н
ов

ы
х 

сл
уч

ае
в 

эп
ил

еп
си

и 
у 

де
те

й 
и 

по
др

ос
тк

ов
. О

дн
ак

о 
вс

тр
еч

ае
м

ос
ть

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 н
ед

оо
це

не
на

, т
.к

. а
бс

ан
сы

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 н
ез

ам
ет

ны
м

и 
и 

уп
ус

ка
ть

ся
 и

з 
ви

ду

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Ти
пи

чн
ы

й 
во

зр
ас

т 
на

ча
ла

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 с
ос

та
вл

яе
т 

от
 9

 д
о 

13
 л

ет
 (

ди
ап

аз
он

 8
–2

0 
ле

т)
. В

 и
ск

лю
чи

те
ль

ны
х 

сл
уч

ая
х 

JA
E 

м
ож

ет
 п

оя
ви

ть
ся

 в
о 

вз
ро

сл
ом

 в
оз

ра
ст

е.
 В

 с
лу

ча
ях

 с
 н

ач
ал

ом
 в

 в
оз

ра
ст

е 
до

 1
0 

ле
т 

ра
зл

ич
ит

ь 
JA

E 
и 

C
A

E 
м

ож
ет

 б
ы

ть
 с

ло
ж

но
. О

тл
ич

ит
ел

ьн
ы

е 
ос

об
ен

но
ст

и 
вк

лю
ча

ю
т 

бо
ле

е 
ст

ар
ш

ий
 в

оз
ра

ст
 д

еб
ю

та
 и

 б
ол

ее
 н

из
ку

ю
 ч

ас
то

ту
 а

бс
ан

со
в 

пр
и 

JA
E.

 Х
ар

ак
те

ри
ст

ик
и 

Э
Э

Г 
ан

ал
ог

ич
ны

, о
дн

ак
о 

O
IR

D
A 

не
 н

аб
лю

да
ет

ся
, а

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

е 
ра

зр
яд

ы
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 н

ес
ко

ль
ко

 б
ол

ее
 ч

ас
ты

м
и 

и 
бо

ле
е 

не
ре

гу
ля

рн
ы

м
и 

пр
и 

JA
E.

Р
аз

ви
ти

е 
и 

ко
гн

ит
ив

на
я 

сф
ер

а 
до

 м
ом

ен
та

 н
ач

ал
а 

пр
ис

ту
по

в 
об

ы
чн

о 
в 

но
рм

е.
 Ф

еб
ри

ль
ны

е 
су

до
ро

ги
 в

 а
на

м
не

зе
 в

ст
ре

ча
ю

тс
я 

в 
6–

33
%

 с
лу

ча
ев

. З
на

чи
те

ль
ны

е 
на

ру
ш

ен
ия

 в
 к

ог
ни

ти
вн

ой
 с

ф
ер

е 
до

лж
ны

 
ук

аз
ы

ва
ть

 н
а 

ал
ьт

ер
на

ти
вн

ы
й 

ди
аг

но
з

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

JA
E 

ча
ст

о 
по

дд
ае

тс
я 

м
ед

ик
ам

ен
то

зн
ом

у 
ле

че
ни

ю
, н

о 
м

ож
ет

 п
от

ре
бо

ва
ть

ся
 п

ож
из

не
нн

ая
 т

ер
ап

ия
. Э

то
су

кс
им

ид
 в

 к
ач

ес
тв

е 
на

ча
ль

но
й 

м
он

от
ер

ап
ии

 н
е 

ре
ко

м
ен

ду
ет

ся
 и

з-
за

 в
ы

со
ко

й 
ве

ро
ят

но
ст

и 
ГТ

К
П

. 
С

ле
ду

ет
 и

сп
ол

ьз
ов

ат
ь 

А
Э

П
 ш

ир
ок

ог
о 

сп
ек

тр
а,

 п
од

хо
дя

щ
ие

 д
ля

 т
ер

ап
ии

 д
ля

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

х 
эп

ил
еп

си
й.

П
ац

ие
нт

ы
 с

 J
A

E 
им

ею
т 

бо
ле

е 
вы

со
ки

й 
ри

ск
 р

аз
ви

ти
я 

С
Д

ВГ
 и

 п
ро

бл
ем

 с
 о

бу
че

ни
ем

, д
аж

е 
ес

ли
 п

ри
ст

уп
ы

 х
ор

ош
о 

ко
нт

ро
ли

ру
ю

тс
я.

 Т
ак

ж
е 

от
м

еч
ен

 б
ол

ее
 в

ы
со

ки
й 

ур
ов

ен
ь 

де
пр

ес
си

и 
и 

тр
ев

ог
и

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

Н
ал

ич
ие

 а
бс

ан
со

в 
об

яз
ат

ел
ьн

о.
 У

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 J
A

E 
на

ру
ш

ен
ие

 с
оз

на
ни

я 
пр

ои
сх

од
ит

 в
не

за
пн

о,
 о

тм
еч

ае
тс

я 
пр

ис
та

ль
ны

й 
вз

гл
яд

 с
 п

от
ер

ей
 в

ы
ра

ж
ен

ия
 л

иц
а,

 п
ре

ры
ва

ни
е 

ак
ти

вн
ос

ти
 с

 о
ра

ль
ны

м
 

ав
то

м
ат

из
м

ом
 и

ли
 б

ез
 н

ег
о 

и 
по

сл
ед

ую
щ

им
 н

ем
ед

ле
нн

ы
м

 в
оз

вр
ащ

ен
ие

м
 к

 н
ор

м
ал

ьн
ой

 д
ея

те
ль

но
ст

и.
 П

от
ер

я 
со

зн
ан

ия
 ч

ас
то

 б
ы

ва
ет

 м
ен

ее
 в

ы
ра

ж
ен

но
й,

 ч
ем

 п
ри

 C
A

E.
 В

о 
вр

ем
я 

аб
са

нс
ов

 с
 н

еп
ол

но
й 

по
те

ре
й 

со
зн

ан
ия

 ч
ел

ов
ек

 м
ож

ет
 р

еа
ги

ро
ва

ть
 н

а 
ко

м
ан

ды
, н

о 
с 

тр
уд

ом
 в

ы
по

лн
яе

т 
сл

ож
ны

е 
за

да
чи

. Т
ип

ич
на

я 
пр

од
ол

ж
ит

ел
ьн

ос
ть

 с
ос

та
вл

яе
т 

5–
30

 с
, и

но
гд

а 
бы

ва
ю

т 
бо

ле
е 

дл
ит

ел
ьн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

. 
Ч

ас
то

та
 о

бы
чн

о 
м

ен
ьш

е 
че

м
 1

 р
аз

 в
 д

ен
ь.

 В
о 

вр
ем

я 
аб

са
нс

но
го

 п
ри

ст
уп

а 
м

ож
но

 у
ви

де
ть

 с
ла

бы
й 

м
ио

кл
он

ус
.

Э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
й 

аб
са

нс
ны

й 
ст

ат
ус

 в
ст

ре
ча

ет
ся

 п
ри

м
ер

но
 у

 2
0%

 б
ол

ьн
ы

х.
 

ГТ
К

П
 в

ст
ре

ча
ю

тс
я 

бо
ле

е 
че

м
 в

 9
0%

 с
лу

ча
ев

. О
бы

чн
о 

он
и 

на
чи

на
ю

тс
я 

по
сл

е 
на

ча
ла

 а
бс

ан
со

в,
 н

о 
в 

14
–2

7%
 с

лу
ча

ев
 м

ог
ут

 п
ре

дш
ес

тв
ов

ат
ь 

аб
са

нс
ам

. Ч
ас

то
та

 Г
ТК

П
 в

ар
ьи

ру
ет

.
И

ск
лю

че
ни

ем
 я

вл
яю

тс
я 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

, к
ро

м
е 

сл
аб

ог
о 

м
ио

кл
он

ус
а,

 в
оз

ни
ка

ю
щ

ег
о 

во
 в

ре
м

я 
аб

са
нс

но
го

 п
ри

па
дк

а.
Д

ру
ги

е 
ти

пы
 п

ри
ст

уп
ов

 д
ля

 J
A

E 
не

ха
ра

кт
ер

ны

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

И
нт

ер
ик

та
ль

на
я 

Э
Э

Г:
Ф

он
ов

ая
 р

ит
м

ик
а 

в 
но

рм
е.

 Н
аб

лю
да

ю
тс

я 
вс

пы
ш

ки
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
й 

сп
ай

к-
во

лн
ов

ой
 а

кт
ив

но
ст

и,
 о

бы
чн

о 
ча

ст
от

ой
 3

–4
 Г

ц 
(д

иа
па

зо
н 

3–
5,

5 
Гц

),
 к

от
ор

ая
 в

о 
сн

е 
м

ож
ет

 с
та

но
ви

ть
ся

 ф
ра

гм
ен

ти
ро

ва
нн

ой
. 

Ф
ра

гм
ен

ти
ро

ва
нн

ая
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

на
я 

сп
ай

к-
во

лн
ов

ая
 а

кт
ив

но
ст

ь 
м

ож
ет

 к
аз

ат
ьс

я 
ф

ок
ал

ьн
ой

 и
ли

 м
ул

ьт
иф

ок
ал

ьн
ой

, н
о 

об
ы

чн
о 

не
 в

се
гд

а 
на

бл
ю

да
ет

ся
 в

 о
дн

ой
 о

бл
ас

ти
, а

 м
ор

ф
ол

ог
ия

 а
на

ло
ги

чн
а 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ой

 с
па

йк
-в

ол
но

во
й 

ак
ти

вн
ос

ти
. Г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
е 

ра
зр

яд
ы

 у
си

ли
ва

ю
тс

я 
пр

и 
де

пр
ив

ац
ии

 с
на

 к
ак

 в
 б

од
рс

тв
ов

ан
ии

, т
ак

 и
 в

о 
сн

е.
 Р

аз
ря

ды
 ч

ащ
е 

на
бл

ю
да

ю
тс

я 
пр

и 
JA

E,
 ч

ем
 п

ри
 C

A
E.

 
П

ол
ис

па
йк

-в
ол

но
ва

я 
ак

ти
вн

ос
ть

 н
аб

лю
да

ет
ся

 п
ре

им
ущ

ес
тв

ен
но

 п
ри

 д
ре

м
от

е 
и 

во
 с

не
. 

У 
не

 п
ол

уч
аю

щ
их

 т
ер

ап
ию

 б
ол

ьн
ы

х 
ги

пе
рв

ен
ти

ля
ци

я 
пр

ов
оц

ир
уе

т 
аб

са
нс

ы
 п

ри
м

ер
но

 в
 8

7%
 с

лу
ча

ев
. Е

сл
и 

ги
пе

рв
ен

ти
ля

ци
я 

хо
ро

ш
о 

вы
по

лн
яе

тс
я 

ре
бе

нк
ом

 в
 т

еч
ен

ие
 3

 м
ин

 и
 п

ри
 н

ей
 н

е 
на

бл
ю

да
ет

ся
 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ой

 с
па

йк
-в

ол
но

во
й 

ак
ти

вн
ос

ти
, а

бс
ан

сы
 м

ал
ов

ер
оя

тн
ы

. Р
ит

м
ич

ес
ка

я 
ф

от
ос

ти
м

ул
яц

ия
 в

ы
зы

ва
ет

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ну

ю
 с

па
йк

-в
ол

но
ву

ю
 а

кт
ив

но
ст

ь 
у 

25
%

 п
ац

ие
нт

ов
. М

ед
ле

нн
ая

  
сп

ай
к-

во
лн

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

(<
2,

5 
Гц

) 
от

су
тс

тв
уе

т
И

кт
ал

ьн
ая

 Э
Э

Г:
Ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ая
 с

па
йк

-в
ол

но
ва

я 
ак

ти
вн

ос
ть

 ч
ас

то
то

й 
3–

5,
5 

Гц
 в

оз
ни

ка
ет

 в
 н

ач
ал

е 
аб

са
нс

ны
х 

пр
ис

ту
по

в.
 Н

ео
рг

ан
из

ов
ан

ны
е 

ра
зр

яд
ы

 в
 8

 р
аз

 ч
ащ

е 
вс

тр
еч

аю
тс

я 
пр

и 
JA

E,
 ч

ем
 п

ри
 C

A
E.

 Е
сл

и 
пр

ис
ту

п 
за

м
ир

ан
ия

 п
ро

ис
хо

ди
т 

бе
з 

ко
рр

ел
яц

ии
 с

 к
ар

ти
но

й 
на

 Э
Э

Г,
 д

ля
 т

ак
ог

о 
эп

из
од

а 
м

ож
но

 и
ск

лю
чи

ть
 а

бс
ан

сн
ую

 э
пи

ле
пс

ию
. Э

Э
Г 

во
 в

ре
м

я 
ГТ

К
П

 а
на

ло
ги

чн
а 

та
ко

во
й 

пр
и 

G
TC

A 
(с

м
. н

иж
е)

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

  
не

йр
ов

из
уа

ли
за

ци
и

П
ри

 н
ей

ро
ви

зу
ал

из
ац

ии
 о

тк
ло

не
ни

й 
от

 н
ор

м
ы

 н
е 

ф
ик

си
ру

ет
ся

. Е
сл

и 
кл

ин
ич

ес
ка

я 
ка

рт
ин

а 
и 

Э
Э

Г 
ти

пи
чн

ы
 д

ля
 J

A
E 

и 
не

т 
ат

ип
ич

ны
х 

пр
из

на
ко

в,
 н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ия

 н
е 

тр
еб

уе
тс

я.
 Т

ем
 н

е 
м

ен
ее

 е
е 

сл
ед

уе
т 

вы
по

лн
ит

ь,
 е

сл
и 

пр
ис

ут
ст

ву
ю

т 
ат

ип
ич

ны
е 

дл
я 

JA
E 

пр
из

на
ки

, и
м

ею
т 

м
ес

то
 ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

ны
е 

пр
ис

ту
пы

, и
ли

 п
ри

 н
ал

ич
ии

 с
то

йк
ог

о 
ф

ок
ал

ьн
ог

о 
за

м
ед

ле
ни

я 
на

 Э
Э

Г

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

Ге
не

ти
че

ск
ие

 и
сс

ле
до

ва
ни

я 
не

 я
вл

яю
тс

я 
ча

ст
ью

 т
ек

ущ
ей

 р
ут

ин
но

й 
ди

аг
но

ст
ик

и.
 И

но
гд

а 
пр

ис
ут

ст
ву

ет
 с

ем
ей

ны
й 

ан
ам

не
з,

 п
ри

 э
то

м
 ч

ле
ны

 с
ем

ьи
, к

ак
 п

ра
ви

ло
, с

тр
ад

аю
т 

IG
E.

 К
ли

ни
че

ск
ие

 г
ен

ет
ич

ес
ки

е 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
, т

ак
ие

 к
ак

 и
сс

ле
до

ва
ни

я 
бл

из
не

цо
в,

 п
ок

аз
ал

и,
 ч

то
 J

A
E 

им
ее

т 
си

ль
ны

й 
ге

не
ти

че
ск

ий
 к

ом
по

не
нт

, к
от

ор
ы

й 
зн

ач
ит

ел
ьн

о 
бо

ле
е 

вы
ра

ж
ен

, ч
ем

 п
ри

 C
A

E.
Ти

п 
на

сл
ед

ов
ан

ия
 –

 «
сл

ож
ны

й»
, т

.е
. о

бы
чн

о 
он

 о
бу

сл
ов

ле
н 

«п
ол

иг
ен

ны
м

 н
ас

ле
до

ва
ни

ем
» 

с 
ф

ак
то

ра
м

и 
ок

ру
ж

аю
щ

ей
 с

ре
ды

 и
ли

 б
ез

 н
их

, х
от

я 
су

щ
ес

тв
ую

т 
ре

дк
ие

 м
он

ог
ен

ны
е 

пр
ич

ин
ы

. Г
ен

ы
, 

об
ус

ло
вл

ив
аю

щ
ие

 р
ис

к 
ра

зв
ит

ия
 э

то
го

 с
ин

др
ом

а,
 в

кл
ю

ча
ю

т 
G

A
BR

G
2,

 G
A

BR
A1

, C
AC

N
A1

A,
 S

LC
2A

1 
и 

др
. П

ри
 н

ал
ич

ии
 а

ти
пи

чн
ы

х 
пр

из
на

ко
в,

 т
ак

их
 к

ак
 у

м
ст

ве
нн

ая
 о

тс
та

ло
ст

ь 
ил

и 
ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

но
ст

ь,
 

сл
ед

уе
т 

пр
ов

од
ит

ь 
ге

не
ти

че
ск

ое
 и

сс
ле

до
ва

ни
е.

 З
на

чи
те

ль
ны

е 
на

ру
ш

ен
ия

 в
 к

ог
ни

ти
вн

ой
 с

ф
ер

е 
до

лж
ны

 у
ка

зы
ва

ть
 н

а 
ал

ьт
ер

на
ти

вн
ы

й 
ди

аг
но

з
Р

ез
ул

ьт
ат

ы
 д

ру
ги

х 
ис

сл
ед

ов
ан

ий
Н

ик
ак

их
 д

ру
ги

х 
ла

бо
ра

то
рн

ы
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

 н
е 

тр
еб

уе
тс

я 
и 

не
 п

ре
дл

аг
ае

тс
я
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

D
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. С

и
н

др
ом

ы
 и

ди
оп

ат
и

че
ск

ой
 г

ен
ер

ал
и

зо
ва

н
н

ой
 э

п
и

ле
пс

и
и

 

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
си

и:
– 

C
A

E 
об

ы
чн

о 
на

чи
на

ет
ся

 в
 б

ол
ее

 м
ол

од
ом

 в
оз

ра
ст

е 
с 

еж
ед

не
вн

ы
х 

аб
са

нс
ов

 и
 и

м
ее

т 
бо

ле
е 

ни
зк

ий
 р

ис
к 

ГТ
К

П
– 

JM
E 

(с
м

. н
иж

е)
 о

тл
ич

ае
тс

я 
на

ли
чи

ем
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
су

до
ро

г, 
ос

об
ен

но
 п

о 
ут

ра
м

 и
ли

 п
ри

 д
еп

ри
ва

ци
и 

сн
а,

 к
от

ор
ы

е 
яв

ля
ю

тс
я 

су
щ

ес
тв

ен
ны

м
и 

пр
и 

JM
E 

и 
не

 в
ст

ре
ча

ю
тс

я 
пр

и 
JA

E
– 

С
ле

ду
ет

 з
ап

од
оз

ри
ть

 э
пи

ле
пс

ию
 с

 м
ио

кл
он

ие
й 

ве
к,

 е
сл

и 
на

бл
ю

да
ю

тс
я 

по
вт

ор
яю

щ
ие

ся
, р

ег
ул

яр
ны

е 
ил

и 
не

ре
гу

ля
рн

ы
е,

 б
ы

ст
ры

е 
по

де
рг

ив
ан

ия
 (

тр
еп

ет
ан

ие
) 

ве
к 

ча
ст

от
ой

 >
4 

Гц
 с

 о
тк

ло
не

ни
ем

 г
ла

зн
ы

х 
яб

ло
к 

вв
ер

х 
и 

ра
зг

иб
ан

ие
м

 г
ол

ов
ы

. П
ри

па
дк

и 
м

ог
ут

 б
ы

ть
 о

че
нь

 ч
ас

ты
м

и,
 и

нд
уц

ир
ую

тс
я 

за
кр

ы
ти

ем
 г

ла
з 

и 
св

ет
ов

ы
м

и 
ра

зд
ра

ж
ит

ел
ям

и 
из

 о
кр

уж
аю

щ
ей

 с
ре

ды
 (

ун
ив

ер
са

ль
на

я 
ф

от
ос

ен
си

би
ли

за
ци

я)
– 

Э
пи

ле
пс

ию
 с

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

и 
аб

са
нс

ам
и 

сл
ед

уе
т 

ра
сс

м
ат

ри
ва

ть
 п

ри
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
по

де
рг

ив
ан

ия
х 

ве
рх

ни
х 

ко
не

чн
ос

те
й 

ча
ст

от
ой

 3
 Г

ц 
с 

по
дъ

ем
ом

 р
ук

 в
о 

вр
ем

я 
аб

са
нс

ны
х 

пр
ис

ту
по

в
– 

В 
G

TC
A 

(с
м

. н
иж

е)
 о

тс
ут

ст
ву

ю
т 

аб
са

нс
ны

е 
пр

ип
ад

ки
– 

П
ри

ст
уп

ы
 с

 ф
ок

ал
ьн

ы
м

 н
ар

уш
ен

ие
м

 с
оз

на
ни

я 
об

ы
чн

о 
от

ли
ча

ю
тс

я 
на

ча
ль

ны
м

и 
не

м
от

ор
ны

м
и 

пр
из

на
ка

м
и,

 б
ол

ьш
ей

 п
ро

до
лж

ит
ел

ьн
ос

ть
ю

 н
еп

од
ви

ж
но

го
 в

зг
ля

да
 (ч

ас
то

 >
30

 с
) 

и 
по

ст
ик

та
ль

ны
м

и 
пр

из
на

ка
м

и,
 в

кл
ю

ча
я 

сп
ут

ан
но

ст
ь 

со
зн

ан
ия

, с
он

ли
во

ст
ь 

и 
го

ло
вн

ую
 б

ол
ь.

 Э
Э

Г 
по

ка
зы

ва
ет

 ф
ок

ал
ьн

ы
е 

эп
ил

еп
ти

ф
ор

м
ны

е 
ра

зр
яд

ы
Н

еэ
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

:
– 

М
еч

та
те

ль
но

ст
ь

– 
Н

ев
ни

м
ат

ел
ьн

ос
ть

– 
Гл

аз
ны

е 
ти

ки

3.
 Ю

но
ш

ес
ка

я 
м

ио
кл

он
ич

ес
ка

я 
эп

ил
еп

си
я 

(а
нг

л.
 ju

ve
ni

le
 m

yo
cl

on
ic

 e
pi

le
ps

y,
 J

M
E)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

JM
E 

яв
ля

ет
ся

 з
аб

ол
ев

ан
ие

м
 с

 р
ас

пр
ос

тр
ан

ен
но

ст
ью

 о
т 

1 
до

 3
 с

лу
ча

ев
 н

а 
10

 т
ы

с.
 ч

ел
ов

ек
 в

 п
оп

ул
яц

ио
нн

ы
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ия

х.
 Н

а 
до

лю
 J

M
E 

пр
их

од
ит

ся
 п

ри
м

ер
но

 9
,3

%
 в

се
х 

эп
ил

еп
си

й

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Ти
пи

чн
ы

й 
во

зр
ас

т 
на

ча
ла

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 с
ос

та
вл

яе
т 

10
–2

4 
го

да
 (

ди
ап

аз
он

 8
–4

0 
ле

т)
. Л

иц
а 

ж
ен

ск
ог

о 
по

ла
 б

ол
ею

т 
не

м
но

го
 ч

ащ
е.

 В
 5

–1
5%

 с
лу

ча
ев

 п
ро

ис
хо

ди
т 

тр
ан

сф
ор

м
ац

ия
 о

т 
C

A
E 

к 
JM

E.
 Е

сл
и 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

 н
ач

ин
аю

тс
я 

в 
во

зр
ас

те
 д

о 
8 

ле
т,

 с
ле

ду
ет

 р
ас

см
от

ре
ть

 д
ру

го
й 

ди
аг

но
з.

 Ф
еб

ри
ль

ны
е 

су
до

ро
ги

 в
 а

на
м

не
зе

 и
м

ею
тс

я 
пр

им
ер

но
 у

 4
–5

%
 п

ац
ие

нт
ов

. 
А

нт
ен

ат
ал

ьн
ы

й 
и 

ро
до

во
й 

ан
ам

не
з,

 а
 т

ак
ж

е 
ко

гн
ит

ив
ны

е 
ф

ун
кц

ии
, к

ак
 п

ра
ви

ло
, в

 н
ор

м
е,

 х
от

я 
м

ог
ут

 н
аб

лю
да

ть
ся

 н
ар

уш
ен

ия
 в

 о
пр

ед
ел

ен
ны

х 
об

ла
ст

ях
 (н

ап
ри

м
ер

, и
сп

ол
ни

те
ль

ны
е 

ф
ун

кц
ии

, в
ни

м
ан

ие
, 

пр
ин

ят
ие

 р
еш

ен
ий

).
 П

ро
гр

ес
си

ру
ю

щ
ее

 с
ни

ж
ен

ие
 к

ог
ни

ти
вн

ы
х 

ф
ун

кц
ий

 п
ос

ле
 н

ач
ал

а 
пр

ис
ту

па
 д

ол
ж

но
 с

ви
де

те
ль

ст
во

ва
ть

 о
 п

ро
гр

ес
си

ру
ю

щ
ей

 м
ио

кл
он

ус
-э

пи
ле

пс
ии

. И
зр

ед
ка

 J
M

E 
м

ож
ет

 в
оз

ни
ка

ть
 

у 
ли

ц 
с 

ле
гк

ой
 у

м
ст

ве
нн

ой
 о

тс
та

ло
ст

ью
, и

 в
 т

ак
их

 с
лу

ча
ях

 х
ро

м
ос

ом
ны

й 
м

ик
ро

м
ат

ри
чн

ы
й 

ан
ал

из
 в

ы
яв

ля
ет

 р
ец

ид
ив

ир
ую

щ
ую

 м
ик

ро
де

ле
ци

ю
 п

ри
м

ер
но

 в
 1

0%
 с

лу
ча

ев
. У

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 J
M

E 
та

кж
е 

вы
ш

е 
ча

ст
от

а 
тр

ев
ог

и 
и 

де
пр

ес
си

и 
по

 с
ра

вн
ен

ию
 с

 о
бщ

ей
 п

оп
ул

яц
ие

й.
К

ро
м

е 
то

го
, н

ес
ко

ль
ко

 и
сс

ле
до

ва
ни

й 
за

ф
ик

си
ро

ва
ли

 б
ол

ее
 в

ы
со

ки
й 

ур
ов

ен
ь 

им
пу

ль
си

вн
ос

ти
, ч

то
 м

ож
ет

 п
ри

ве
ст

и 
к 

со
ци

ал
ьн

ы
м

 и
ли

 п
си

хи
че

ск
им

 п
ро

бл
ем

ам

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

У 
65

–9
2%

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 J
M

E 
cу

до
ро

ги
 р

еа
ги

ру
ю

т 
на

 м
ед

ик
ам

ен
то

зн
ую

 т
ер

ап
ию

 п
ри

 и
сп

ол
ьз

ов
ан

ии
 с

оо
тв

ет
ст

ву
ю

щ
их

 А
Э

П
. Р

ас
пр

ос
тр

ан
ен

ны
м

 т
ри

гг
ер

ом
 п

ри
ст

уп
а 

яв
ля

ет
ся

 л
иш

ен
ие

 с
на

. 
М

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
 с

ло
ж

не
е 

ко
нт

ро
ли

ро
ва

ть
, ч

ем
 Г

ТК
П

. Б
ло

ка
то

ры
 н

ат
ри

ев
ы

х 
ка

на
ло

в,
 т

ак
ие

 к
ак

 к
ар

ба
м

аз
еп

ин
, о

кс
ка

рб
аз

еп
ин

 и
 ф

ен
ит

ои
н,

 ч
ас

то
 у

су
гу

бл
яю

т 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
и 

аб
са

нс
ны

е 
пр

ис
ту

пы
 п

ри
 J

M
E.

 Л
ам

от
ри

дж
ин

 т
ак

ж
е 

м
ож

ет
 у

су
гу

бл
ят

ь 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
 у

 н
ек

от
ор

ы
х 

па
ци

ен
то

в.
 

JM
E 

об
ы

чн
о 

сч
ит

ае
тс

я 
ра

сс
тр

ой
ст

во
м

, ч
ас

то
 т

ре
бу

ю
щ

им
 п

ож
из

не
нн

ой
 т

ер
ап

ии
. Н

ес
м

от
ря

 н
а 

то
 ч

то
 в

 н
ек

от
ор

ы
х 

сл
уч

ая
х 

м
ож

но
 у

сп
еш

но
 п

ре
кр

ат
ит

ь 
пр

ие
м

 А
Э

П
 в

 б
ол

ее
 п

оз
дн

ем
 в

оз
ра

ст
е,

 н
ед

ав
ни

й 
м

ет
аа

на
ли

з 
по

ка
за

л,
 ч

то
 п

ос
ле

 о
тм

ен
ы

 т
ер

ап
ии

 п
ри

ст
уп

ы
 п

ов
то

ря
ли

сь
 в

 7
8%

 с
лу

ча
ев

 (
95

%
 д

ов
ер

ит
ел

ьн
ы

й 
ин

те
рв

ал
 5

8–
94

).
 Ф

ак
то

ра
м

и 
ри

ск
а 

ф
ар

м
ак

ор
ез

ис
те

нт
ны

х 
пр

ис
ту

по
в 

яв
ля

ю
тс

я 
аб

са
нс

ы
, 

со
пу

тс
тв

ую
щ

ие
 п

си
хи

ат
ри

че
ск

ие
 з

аб
ол

ев
ан

ия
, C

A
E 

в 
ан

ам
не

зе
, п

ри
ст

уп
ы

, в
ы

зв
ан

ны
е 

це
ле

на
пр

ав
ле

нн
ой

 д
ея

те
ль

но
ст

ью
 и

 б
ол

ее
 м

ол
од

ой
 в

оз
ра

ст
 н

ач
ал

а 
за

бо
ле

ва
ни

я

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов

М
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

 я
вл

яю
тс

я 
об

яз
ат

ел
ьн

ы
м

и 
дл

я 
по

ст
ан

ов
ки

 д
иа

гн
оз

а.
 Ч

ащ
е 

вс
ег

о 
он

и 
во

зн
ик

аю
т 

в 
те

че
ни

е 
1-

го
 ч

ас
а 

по
сл

е 
пр

об
уж

де
ни

я 
и 

ус
ил

ив
аю

тс
я 

пр
и 

де
пр

ив
ац

ии
 с

на
. П

ац
ие

нт
ы

 м
ог

ут
 

не
 р

ас
по

зн
ав

ат
ь 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

по
де

рг
ив

ан
ия

 к
ак

 п
ри

ст
уп

ы
, и

х 
ча

ст
о 

ра
сп

оз
на

ю
т 

ре
тр

ос
пе

кт
ив

но
, п

ос
ле

 п
оя

вл
ен

ия
 Г

ТК
П

. М
ио

кл
он

ич
ес

ки
й 

эп
ил

еп
ти

че
ск

ий
 с

та
ту

с 
м

ож
ет

 в
оз

ни
ка

ть
 р

ед
ко

. 
М

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
 м

ог
ут

 б
ы

ть
 о

дн
ос

то
ро

нн
им

и 
ил

и 
би

ла
те

ра
ль

ны
м

и.
 О

ни
 м

ог
ут

 п
ре

об
ла

да
ть

 н
а 

од
но

й 
ст

ор
он

е 
те

ла
, ч

ас
то

 в
ов

ле
ка

я 
ве

рх
ни

е 
ко

не
чн

ос
ти

. М
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

су
до

ро
ги

 т
ак

ж
е 

м
ог

ут
 п

ор
аж

ат
ь 

ни
ж

ни
е 

ко
не

чн
ос

ти
 и

 в
ы

зы
ва

ть
 п

ад
ен

ия
. М

ог
ут

 б
ы

ть
 р

еф
ле

кт
ор

ны
м

и,
 в

ы
зв

ан
ны

м
и 

св
ет

ов
ой

 с
ти

м
ул

яц
ие

й 
ил

и 
це

ле
на

пр
ав

ле
нн

ой
 д

ея
те

ль
но

ст
ью

. 
ГТ

К
П

 в
ст

ре
ча

ю
тс

я 
бо

ле
е 

че
м

 у
 9

0%
 п

ац
ие

нт
ов

, и
м

 ч
ас

то
 п

ре
дш

ес
тв

уе
т 

се
ри

я 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
пр

ис
ту

по
в,

 ч
ас

то
та

 и
 т

яж
ес

ть
 к

от
ор

ы
х 

ув
ел

ич
ив

аю
тс

я,
 ч

то
 п

ри
во

ди
т 

к 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

-т
он

ик
о-

кл
он

ич
ес

ки
м

 п
ри

ст
уп

ам
. О

ни
 ч

ас
то

 в
оз

ни
ка

ю
т 

пр
и 

пр
об

уж
де

ни
и 

ил
и 

де
пр

ив
ац

ии
 с

на
. Ч

ас
то

та
 Г

ТК
П

 в
ар

иа
бе

ль
на

. Г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

й 
то

ни
ко

-к
ло

ни
че

ск
ий

 э
пи

ле
пт

ич
ес

ки
й 

ст
ат

ус
 в

ст
ре

ча
ет

ся
 р

ед
ко

. 
О

тк
ло

не
ни

е 
го

ло
вы

 д
о 

из
м

ен
ен

ия
 с

оз
на

ни
я 

во
 в

ре
м

я 
ГТ

К
П

 д
ол

ж
но

 п
ов

ы
ш

ат
ь 

ве
ро

ят
но

ст
ь 

ф
ок

ал
ьн

ой
 э

пи
ле

пс
ии

, о
дн

ак
о 

от
кл

он
ен

ие
 г

ол
ов

ы
 п

ос
ле

 и
зм

ен
ен

ия
 с

оз
на

ни
я 

ча
ст

о 
вс

тр
еч

ае
тс

я 
пр

и 
JM

E.
А

бс
ан

сы
 в

ст
ре

ча
ю

тс
я 

в 
1/

3 
сл

уч
ае

в.
 О

ни
 к

ра
тк

ов
ре

м
ен

ны
 (

3–
8 

с)
, в

оз
ни

ка
ю

т 
ре

ж
е 

че
м

 1
 р

аз
 в

 д
ен

ь 
и 

со
пр

ов
ож

да
ю

тс
я 

ва
ри

аб
ел

ьн
ы

м
, н

о 
ча

ст
о 

м
ал

оз
ам

ет
ны

м
 н

ар
уш

ен
ие

м
 с

оз
на

ни
я 

(к
ак

 п
ра

ви
ло

, м
ен

ее
 

вы
ра

ж
ен

ны
м

, ч
ем

 п
ри

 C
A

E)
. Э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

й 
аб

са
нс

ны
й 

ст
ат

ус
 в

оз
ни

ка
ет

 р
ед

ко
.

И
ск

лю
че

ни
ем

 я
вл

яю
тс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
су

до
ро

ги
 и

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

е 
то

ни
че

ск
ие

 и
ли

 а
то

ни
че

ск
ие

 с
уд

ор
ог

и

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 р
ит

м
ик

а 
в 

но
рм

е.
 Г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
го

 з
ам

ед
ле

ни
я 

не
 н

аб
лю

да
ет

ся
, з

а 
ис

кл
ю

че
ни

ем
 п

ос
ти

кт
ал

ьн
ог

о 
пе

ри
од

а 
по

сл
е 

ГТ
К

П
И

нт
ер

ик
та

ль
на

я 
Э

Э
Г:

Хо
тя

 д
иа

гн
оз

 м
ож

ет
 б

ы
ть

 з
ап

од
оз

ре
н 

на
 о

сн
ов

ан
ии

 к
ли

ни
че

ск
их

 д
ан

ны
х,

 о
бя

за
те

ль
но

й 
дл

я 
ок

он
ча

те
ль

но
го

 д
иа

гн
оз

а 
JM

E 
яв

ля
ет

ся
 р

ег
ис

тр
ац

ия
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
й 

сп
ай

к-
во

лн
ов

ой
 а

кт
ив

но
ст

и.
 

Н
ер

ег
ул

яр
на

я,
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

на
я 

по
ли

сп
ай

к-
во

лн
ов

ая
 и

 с
па

йк
-в

ол
но

ва
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 ч

ас
то

то
й 

3–
5,

5 
Гц

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
ка

к 
во

 в
ре

м
я 

бо
др

ст
во

ва
ни

я,
 т

ак
 и

 в
о 

сн
е.

 И
нт

ер
ик

та
ль

на
я 

эп
ил

еп
ти

ф
ор

м
на

я 
ак

ти
вн

ос
ть

 п
ро

яв
ля

ет
ся

 д
еп

ри
ва

ци
ей

 с
на

. В
о 

сн
е 

ра
зр

яд
ы

 ч
ас

то
 ф

ра
гм

ен
ти

ро
ва

нн
ы

, м
ог

ут
 к

аз
ат

ьс
я 

ф
ок

ал
ьн

ы
м

и 
ил

и 
м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
м

и,
 н

о 
об

ы
чн

о 
не

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
по

ст
оя

нн
о 

в 
од

но
й 

об
ла

ст
и.

 
Ф

ок
ал

ьн
ы

е 
ил

и 
м

ул
ьт

иф
ок

ал
ьн

ы
е 

сп
ай

ки
 и

 р
аз

ря
ды

 с
па

йк
-в

ол
н 

м
ог

ут
 н

аб
лю

да
ть

ся
 у

 2
0%

 п
ац

ие
нт

ов
, в

 о
сн

ов
но

м
 в

о 
ф

ро
нт

ал
ьн

ы
х 

от
де

ла
х,

 и
 м

ог
ут

 м
иг

ри
ро

ва
ть

 н
а 

ра
зн

ы
х 

за
пи

ся
х 

Э
Э

Г.
 М

ор
ф

ол
ог

ия
 

ф
ок

ал
ьн

ой
 с

па
йк

-в
ол

но
во

й 
ак

ти
вн

ос
ти

 п
ох

ож
а 

на
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ну
ю

 с
па

йк
-в

ол
но

ву
ю

 а
кт

ив
но

ст
ь.

 Е
сл

и 
ф

ок
ал

ьн
ое

 з
ам

ед
ле

ни
е 

и 
ф

ок
ал

ьн
ы

е 
ра

зр
яд

ы
 п

ос
то

ян
но

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
в 

од
но

й 
об

ла
ст

и,
 с

ле
ду

ет
 

ра
сс

м
от

ре
ть

 в
оз

м
ож

но
ст

ь 
на

ли
чи

я 
ф

ок
ал

ьн
ой

 э
пи

ле
пс

ии
 и

 с
тр

ук
ту

рн
ой

 п
ат

ол
ог

ии
 г

ол
ов

но
го

 м
оз

га
. Х

от
я 

у 
не

ко
то

ры
х 

па
ци

ен
то

в 
с 

JM
E,

 н
е 

по
лу

ча
вш

их
 л

еч
ен

ия
, м

ож
но

 н
аб

лю
да

ть
 н

ор
м

ал
ьн

ую
 Э

Э
Г 

в 
со

ст
оя

ни
и 

бо
др

ст
во

ва
ни

я,
 з

ап
ис

ь 
с 

де
пр

ив
ац

ие
й 

сн
а 

об
ы

чн
о 

вы
зы

ва
ет

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ну

ю
 с

па
йк

-в
ол

но
ву

ю
 а

кт
ив

но
ст

ь,
 к

от
ор

ая
 п

ри
 у

гл
уб

ле
нн

ом
 и

сс
ле

до
ва

ни
и 

м
ож

ет
 б

ы
ть

 о
бн

ар
уж

ен
а 

у 
90

%
 н

е 
по

лу
ча

ю
щ

их
 л

еч
ен

ие
 п

ац
ие

нт
ов

. Р
ит

м
ич

ес
ка

я 
ф

от
ос

ти
м

ул
яц

ия
 м

ож
ет

 в
ы

зы
ва

ть
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
, м

ио
кл

он
ию

 в
ек

 и
, в

 р
ед

ки
х 

сл
уч

ая
х,

 Г
ТК

П
. Г

ип
ер

ве
нт

ил
яц

ия
 м

ож
ет

 п
ро

во
ци

ро
ва

ть
 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ую

 с
па

йк
-в

ол
но

ву
ю

 а
кт

ив
но

ст
ь 

ил
и 

по
ли

сп
ай

к-
во

лн
ов

ую
 а

кт
ив

но
ст

ь 
и 

ре
дк

о 
– 

кл
ин

ич
ес

ки
е 

аб
са

нс
ы

И
кт

ал
ьн

ая
 Э

Э
Г:

И
кт

ал
ьн

ая
 з

ап
ис

ь 
не

 я
вл

яе
тс

я 
об

яз
ат

ел
ьн

ой
 д

ля
 п

ос
та

но
вк

и 
ди

аг
но

за
. М

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
 с

вя
за

ны
 с

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

м
и 

ра
зр

яд
ам

и 
по

ли
сп

ай
к-

во
лн

, п
ри

 э
то

м
 с

па
йк

 п
ро

ис
хо

ди
т 

од
но

вр
ем

ен
но

 
с 

ф
ак

ти
че

ск
им

 п
од

ер
ги

ва
ни

ем
. О

тс
ут

ст
ви

е 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
х 

ра
зр

яд
ов

 «
сп

ай
к–

во
лн

а»
, с

вя
за

нн
ы

х 
с 

м
ио

кл
он

ус
ом

, г
ов

ор
ит

 о
 н

еэ
пи

ле
пт

ич
ес

ки
х 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
х 

по
де

рг
ив

ан
ия

х.
 А

бс
ан

сы
 с

вя
за

ны
 

с 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ой
 п

ол
ис

па
йк

-в
ол

но
во

й 
ак

ти
вн

ос
ть

ю
 с

 ч
ас

то
то

й 
3–

5,
5 

Гц
 и

ли
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
м

и 
ра

зр
яд

ам
и 

сп
ай

к-
во

лн
 в

 н
ач

ал
е 

пр
ис

ту
па

. П
ри

 Г
ТК

П
 и

кт
ал

ьн
ая

 Э
Э

Г 
ча

ст
о 

ск
ры

та
 д

ви
га

те
ль

ны
м

и 
ар

те
ф

ак
та

м
и.

 В
 т

он
ич

ес
ко

й 
ст

ад
ии

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

бы
ст

ры
е 

ри
тм

ич
ес

ки
е 

сп
ай

ки
, з

а 
ко

то
ры

м
и 

в 
кл

он
ич

ес
ку

ю
 ф

аз
у 

сл
ед

ую
т 

вс
пы

ш
ки

 с
па

йк
ов

 и
 в

сл
ед

 з
а 

ни
м

и 
– 

м
ед

ле
нн

ы
е 

во
лн

ы
, 

си
нх

ро
нн

ы
е 

с 
кл

он
ич

ес
ки

м
и 

по
де

рг
ив

ан
ия

м
и.

 З
а 

ГТ
К

П
 с

ле
ду

ет
 п

ос
ти

кт
ал

ьн
ы

й 
пе

ри
од

 н
ер

ег
ул

яр
но

й 
м

ед
ле

нн
ой

 а
кт

ив
но

ст
и
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

D
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. С

и
н

др
ом

ы
 и

ди
оп

ат
и

че
ск

ой
 г

ен
ер

ал
и

зо
ва

н
н

ой
 э

п
и

ле
пс

и
и

 
Р

ез
ул

ьт
ат

ы
 н

ей
ро

ви
-

зу
ал

из
ац

ии
П

ри
 н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ии

 о
тк

ло
не

ни
й 

от
 н

ор
м

ы
 н

е 
ф

ик
си

ру
ет

ся
. Е

сл
и 

кл
ин

ич
ес

ка
я 

ка
рт

ин
а 

и 
Э

Э
Г 

ти
пи

чн
ы

 д
ля

 J
M

E,
 н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ия

 н
е 

тр
еб

уе
тс

я.
 Т

ем
 н

е 
м

ен
ее

 е
е 

сл
ед

уе
т 

вы
по

лн
ит

ь,
 е

сл
и 

пр
ис

ут
ст

ву
ю

т 
пр

из
на

ки
, н

ет
ип

ич
ны

е 
дл

я 
JM

E,
 ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

ны
е 

пр
ис

ту
пы

 и
ли

 е
сл

и 
на

 Э
Э

Г 
со

хр
ан

яе
тс

я 
оч

аг
ов

ое
 з

ам
ед

ле
ни

е

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

Ге
не

ти
че

ск
ое

 и
сс

ле
до

ва
ни

е 
не

 я
вл

яе
тс

я 
ча

ст
ью

 т
ек

ущ
ей

 р
ут

ин
но

й 
ди

аг
но

ст
ик

и.
 К

ли
ни

че
ск

ие
 г

ен
ет

ич
ес

ки
е 

ис
сл

ед
ов

ан
ия

, т
ак

ие
 к

ак
 и

сс
ле

до
ва

ни
я 

бл
из

не
цо

в,
 п

ок
аз

ал
и,

 ч
то

 J
M

E 
им

ее
т 

си
ль

ны
й 

ге
не

ти
че

ск
ий

 к
ом

по
не

нт
. И

но
гд

а 
пр

ис
ут

ст
ву

ет
 с

ем
ей

ны
й 

ан
ам

не
з 

– 
ка

к 
пр

ав
ил

о,
 у

 б
ол

ею
щ

их
 ч

ле
но

в 
се

м
ьи

 е
ст

ь 
си

нд
ро

м
 IG

E,
 н

о 
не

 о
бя

за
те

ль
но

 J
M

E.
У 

от
де

ль
ны

х 
па

ци
ен

то
в 

со
об

щ
ал

ос
ь 

о 
ре

дк
их

 п
ат

ог
ен

ны
х 

ва
ри

ан
та

х 
ря

да
 г

ен
ов

, в
кл

ю
ча

я 
CA

C
N

B4
, G

A
BR

A1
, G

A
BR

D
 и

 E
FH

C1
, о

дн
ак

о 
в 

хо
де

 б
ол

ее
 к

ру
пн

ы
х 

ко
го

рт
ны

х 
ис

сл
ед

ов
ан

ий
 м

но
ги

е 
из

 э
ти

х 
ге

но
в 

бы
ли

 д
ис

кр
ед

ит
ир

ов
ан

ы
. М

ол
ек

ул
яр

ны
е 

да
нн

ы
е 

на
 с

ег
од

ня
ш

ни
й 

де
нь

 в
 о

сн
ов

но
м

 о
тн

ос
ят

ся
 к

 а
лл

ел
ям

 в
ос

пр
ии

м
чи

во
ст

и,
 г

де
 в

ар
иа

нт
 с

по
со

бс
тв

уе
т 

ра
зв

ит
ию

 э
пи

ле
пс

ии
, н

о 
не

 я
вл

яе
тс

я 
м

он
ог

ен
но

й 
пр

ич
ин

ой
. Т

оч
но

 т
ак

 ж
е 

по
вт

ор
яю

щ
ие

ся
 м

ик
ро

де
ле

ци
и,

 т
ак

ие
 к

ак
 1

5q
13

.3
, 1

5q
11

.2
 и

 1
6p

13
.1

1,
 я

вл
яю

тс
я 

ал
ле

ля
м

и 
пр

ед
ра

сп
ол

ож
ен

но
ст

и 
к 

JM
E

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

Д
ру

ги
е 

ла
бо

ра
то

рн
ы

е 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
 н

е 
по

ка
за

ны

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
си

и:
– 

М
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

эп
ил

еп
си

я 
м

ла
де

нч
ес

тв
а:

 н
ач

ал
о 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
х 

пр
ис

ту
по

в 
пр

ои
сх

од
ит

 в
 в

оз
ра

ст
е 

до
 3

 л
ет

– 
JA

E:
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
пр

ис
ту

по
в 

не
т

– 
G

TC
A

: н
ет

 и
ны

х 
ти

по
в 

пр
ис

ту
по

в,
 к

ро
м

е 
ГТ

К
П

– 
Э

пи
ле

пс
ия

 с
 м

ио
кл

он
ие

й 
ве

к:
 с

ле
ду

ет
 р

ас
см

от
ре

ть
 н

ал
ич

ие
 а

бс
ан

со
в 

с 
вы

ра
ж

ен
но

й 
м

ио
кл

он
ие

й 
ве

к
– 

Э
пи

ле
пс

ия
 с

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

и 
аб

са
нс

ам
и:

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

аб
са

нс
ы

 н
е 

на
бл

ю
да

ю
тс

я 
пр

и 
JM

E
– 

П
ро

гр
ес

си
ру

ю
щ

ая
 м

ио
кл

он
ус

-э
пи

ле
пс

ия
: с

ле
ду

ет
 р

ас
см

от
ре

ть
 в

оз
м

ож
но

ст
ь 

сн
иж

ен
ия

 к
ог

ни
ти

вн
ы

х 
ф

ун
кц

ий
, п

оя
вл

ен
ия

 п
ер

м
ан

ен
тн

ог
о,

 б
ес

по
ря

до
чн

ог
о,

 р
ез

ис
те

нт
но

го
 к

 л
ек

ар
ст

ве
нн

ой
 т

ер
ап

ии
 

м
ио

кл
он

ус
а,

 з
ам

ед
ле

ни
я 

ф
он

ов
ой

 р
ит

м
ик

и 
на

 Э
Э

Г 
ил

и 
ф

от
оп

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ог
о 

от
ве

та
 п

ри
 н

из
ко

й 
ча

ст
от

е 
св

ет
ов

ой
 с

ти
м

ул
яц

ии
 (<

3 
Гц

)
– 

Э
пи

ле
пс

ия
 с

 п
ри

ст
уп

ам
и,

 в
ы

зв
ан

ны
м

и 
чт

ен
ие

м
: с

ле
ду

ет
 р

ас
см

от
ре

ть
 в

оз
м

ож
но

ст
ь 

во
зн

ик
но

ве
ни

я 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
по

де
рг

ив
ан

ий
 и

ск
лю

чи
те

ль
но

 в
о 

вр
ем

я 
чт

ен
ия

– 
С

ин
др

ом
 Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
с 

по
зд

ни
м

 н
ач

ал
ом

: с
ле

ду
ет

 р
ас

см
от

ре
ть

 н
ал

ич
ие

 т
он

ич
ес

ки
х 

су
до

ро
г 

и/
ил

и 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ой
 п

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ой
 б

ы
ст

ро
й 

ак
ти

вн
ос

ти
 н

а 
Э

Э
Г

– 
Ф

ок
ал

ьн
ая

 э
пи

ле
пс

ия
: с

ле
ду

ет
 п

ро
ве

ри
ть

, и
м

ею
т 

ли
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
 и

ли
 Г

ТК
П

 п
ос

то
ян

ны
е 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
из

на
ки

 о
т 

пр
ис

ту
па

 к
 п

ри
ст

уп
у,

 и
ли

 о
ни

 п
ос

то
ян

но
 в

оз
ни

ка
ю

т 
во

 с
не

, а
 н

е 
пр

и 
пр

об
уж

де
ни

и
– 

С
ем

ей
на

я 
м

ио
кл

он
ич

ес
ка

я 
эп

ил
еп

си
я 

вз
ро

сл
ы

х 
(F

A
M

E)
, т

ак
ж

е 
из

ве
ст

на
я 

ка
к 

«м
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

эп
ил

еп
си

я 
вз

ро
сл

ы
х 

с 
ко

рт
ик

ал
ьн

ы
м

 т
ре

м
ор

ом
»:

 F
A

M
E 

оч
ен

ь 
по

хо
ж

а 
на

 J
M

E,
 н

о 
св

яз
ан

а 
с 

вы
ра

ж
ен

ны
м

 
ко

рт
ик

ал
ьн

ы
м

 т
ре

м
ор

ом
, к

от
ор

ы
й 

об
ы

чн
о 

пр
ис

ут
ст

ву
ет

, н
о 

ра
зл

ич
ае

тс
я 

по
 с

те
пе

ни
 т

яж
ес

ти
, ч

ас
то

 у
ху

дш
ая

сь
 с

 в
оз

ра
ст

ом
 и

 п
ор

аж
ая

 л
иц

о 
и 

ко
не

чн
ос

ти
. Д

ан
ны

й 
тр

ем
ор

 ч
ас

то
 н

еп
ра

ви
ль

но
 

ди
аг

но
ст

ир
уе

тс
я 

ка
к 

ят
ро

ге
нн

ы
й,

 в
то

ри
чн

ы
й 

по
 о

тн
ош

ен
ию

 к
 в

ал
ьп

ро
ат

ам
 и

ли
 л

ам
от

ри
дж

ин
у.

 В
 д

оп
ол

не
ни

е 
к 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

 с
уд

ор
ог

ам
 Г

ТК
П

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
у 

15
–1

00
%

 п
ац

ие
нт

ов
Н

еэ
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

 (и
кт

ал
ьн

ы
е 

за
пи

си
 н

е 
ко

рр
ел

ир
ую

т 
с 

Э
Э

Г)
:

– 
П

си
хо

ге
нн

ы
е 

не
эп

ил
еп

ти
че

ск
ие

 п
ри

ст
уп

ы
 ч

ас
то

 и
м

ит
ир

ую
т 

ГТ
К

П
– 

Ги
пн

ич
ес

ки
е 

по
де

рг
ив

ан
ия

 о
бы

чн
о 

во
зн

ик
аю

т 
во

 с
не

 у
 з

до
ро

вы
х 

лю
де

й
– 

П
ер

ио
ди

че
ск

ие
 д

ви
ж

ен
ия

 к
он

еч
но

ст
ей

 в
о 

вр
ем

я 
сн

а 
пр

ед
ст

ав
ля

ю
т 

со
бо

й 
по

вт
ор

яю
щ

ие
ся

, в
ес

ьм
а 

ст
ер

ео
ти

пн
ы

е 
дв

иж
ен

ия
 к

он
еч

но
ст

ей
, п

ро
ис

хо
дя

щ
ие

 в
о 

вр
ем

я 
ра

сс
ла

бл
ен

но
го

 б
од

рс
тв

ов
ан

ия
 и

ли
 

во
 в

ре
м

я 
сн

а.
 В

 о
тл

ич
ие

 о
т 

JM
E 

эт
и 

дв
иж

ен
ия

 н
е 

ви
дн

ы
 в

о 
вр

ем
я 

ак
ти

вн
ой

 д
ея

те
ль

но
ст

и 
и 

на
иб

ол
ее

 з
ам

ет
ны

 в
 н

ог
ах

– 
П

ро
пр

ио
сп

ин
ал

ьн
ы

й 
м

ио
кл

он
ус

 –
 р

ед
ко

е 
со

ст
оя

ни
е,

 н
аб

лю
да

ем
ое

 в
 з

ре
ло

м
 в

оз
ра

ст
е,

 с
 м

ио
кл

он
ич

ес
ко

й 
ак

ти
вн

ос
ть

ю
, в

оз
ни

ка
ю

щ
ей

 в
 п

ер
ио

д 
ре

ла
кс

ац
ии

, п
ре

дш
ес

тв
ую

щ
ей

 н
ач

ал
у 

сн
а,

 ч
то

 в
ы

зы
ва

ет
 

тя
ж

ел
ую

 б
ес

со
нн

иц
у.

 М
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 н

ач
ин

ае
тс

я 
в 

сп
ин

но
-и

нн
ер

ви
ру

ем
ы

х 
м

ы
ш

ца
х,

 р
ас

пр
ос

тр
ан

яя
сь

 с
 н

из
ко

й 
ск

ор
ос

ть
ю

 н
а 

ро
ст

ра
ль

ны
е 

и 
ка

уд
ал

ьн
ы

е 
м

ы
ш

еч
ны

е 
се

гм
ен

ты
. 

П
од

ер
ги

ва
ни

я 
ис

че
за

ю
т 

во
 с

не
– 

Н
еэ

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
по

де
рг

ив
ан

ия
: у

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 п
си

хо
ге

нн
ы

м
и 

не
эп

ил
еп

ти
че

ск
им

и 
пр

ис
ту

па
м

и,
 ф

ун
кц

ио
на

ль
ны

м
и 

не
вр

ол
ог

ич
ес

ки
м

и 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
м

и 
ил

и 
дв

иг
ат

ел
ьн

ы
м

и 
на

ру
ш

ен
ия

м
и 

та
кж

е 
м

ог
ут

 
бы

ть
 п

од
ер

ги
ва

ни
я,

 к
от

ор
ы

е 
тр

уд
но

 о
тл

ич
ит

ь 
от

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
х 

пр
ис

ту
по

в
– 

М
ет

аб
ол

ич
ес

ки
е,

 т
ок

си
че

ск
ие

, н
ей

ро
де

ге
не

ра
ти

вн
ы

е 
(б

ол
ез

нь
 А

ль
цг

ей
м

ер
а)

 и
ли

 г
ен

ет
ич

ес
ки

е 
(т

ри
со

м
ия

 х
ро

м
ос

ом
ы

 2
1)

 э
нц

еф
ал

оп
ат

ии
: э

ти
 с

ос
то

ян
ия

 о
бы

чн
о 

пр
оя

вл
яю

тс
я 

сп
ут

ан
но

ст
ью

 с
оз

на
ни

я,
 

де
м

ен
ци

ей
 и

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

м
 и

ли
 ф

ок
ал

ьн
ы

м
 н

ег
ат

ив
ны

м
 и

ли
 п

оз
ит

ив
ны

м
 м

ио
кл

он
ус

ом
 и

ли
 и

х 
ко

м
би

на
ци

ей

4.
 Э

пи
ле

пс
ия

 с
 и

зо
ли

ро
ва

нн
ы

м
и 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

м
и 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

им
и 

пр
ис

ту
па

м
и 

(а
нг

л.
 e

pi
le

ps
y 

w
it

h 
ge

ne
ra

liz
ed

 to
ni

c-
cl

on
ic

 s
ei

zu
re

s 
al

on
e,

 G
TC

A
)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
че

ск
ие

 д
ан

ны
е 

ог
ра

ни
че

нн
ы

, х
от

я 
в 

од
но

м
 и

сс
ле

до
ва

ни
и 

G
TC

A 
со

ст
ав

ля
ла

 1
/3

 в
се

х 
IG

E 
с 

де
бю

то
м

 в
 п

од
ро

ст
ко

во
м

 в
оз

ра
ст

е

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Ти
пи

чн
ы

й 
во

зр
ас

т 
на

ча
ла

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 с
ос

та
вл

яе
т 

10
–2

5 
ле

т 
(у

 8
0%

 п
ер

вы
й 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ий
 п

ри
ст

уп
 в

оз
ни

ка
ет

 в
о 

вт
ор

ом
 д

ес
ят

ил
ет

ии
) 

с 
ди

ап
аз

он
ом

 о
т 

5 
до

 4
0 

ле
т.

 Н
ач

ал
о 

пр
ис

ту
па

 в
 с

ре
дн

ем
 

пр
им

ер
но

 н
а 

2 
го

да
 п

оз
ж

е,
 ч

ем
 п

ри
 J

A
E 

ил
и 

JM
E.

 М
уж

чи
ны

 и
 ж

ен
щ

ин
ы

 б
ол

ею
т 

од
ин

ак
ов

о 
ча

ст
о.

И
нт

ра
на

та
ль

ны
й 

и 
пр

ед
ш

ес
тв

ую
щ

ий
 а

на
м

не
з 

об
ы

чн
о 

бе
з 

ос
об

ен
но

ст
ей

. В
 а

на
м

не
зе

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 ф
еб

ри
ль

ны
е 

су
до

ро
ги

. С
оз

на
ни

е 
об

ы
чн

о 
но

рм
ал

ьн
ое

, о
дн

ак
о 

м
ог

ут
 н

аб
лю

да
ть

ся
 н

ар
уш

ен
ия

 в
 

ко
гн

ит
ив

но
й 

сф
ер

е 
(н

ап
ри

м
ер

, м
ог

ут
 б

ы
ть

 н
ар

уш
ен

ы
 и

сп
ол

ни
те

ль
на

я 
ф

ун
кц

ия
, в

ни
м

ан
ие

, п
ри

ня
ти

е 
ре

ш
ен

ий
).

 С
ущ

ес
тв

ую
т 

та
кж

е 
бо

ле
е 

вы
со

ки
е 

по
ка

за
те

ли
 т

ре
во

ги
 и

 д
еп

ре
сс

ии
. Х

от
я 

G
TC

A 
м

ож
ет

 
во

зн
ик

ат
ь 

у 
ли

ц 
с 

ум
ст

ве
нн

ой
 о

тс
та

ло
ст

ью
, в

 т
ак

их
 с

лу
ча

ях
 с

ле
ду

ет
 р

ас
см

от
ре

ть
 в

оз
м

ож
но

ст
ь 

пр
ов

ед
ен

ия
 и

сс
ле

до
ва

ни
й,

 в
кл

ю
ча

я 
ге

не
ти

че
ск

ое
 и

сс
ле

до
ва

ни
е,

 д
ля

 и
ск

лю
че

ни
я 

ко
нк

ре
тн

ой
 э

ти
ол

ог
ии

Те
че

ни
е 

за
бо

ле
ва

ни
я

П
ри

ст
уп

ы
, к

ак
 п

ра
ви

ло
, н

еч
ас

ты
е,

 и
но

гд
а 

1 
ра

з 
в 

го
д 

ил
и 

ре
ж

е.
 М

ож
ет

 п
от

ре
бо

ва
ть

ся
 л

еч
ен

ие
 в

 т
еч

ен
ие

 в
се

й 
ж

из
ни

. Д
еп

ри
ва

ци
я 

сн
а,

 у
ст

ал
ос

ть
 и

 а
лк

ог
ол

ь 
сн

иж
аю

т 
су

до
ро

ж
ны

й 
по

ро
г 

па
ци

ен
та

. 
П

ри
ст

уп
ы

 о
бы

чн
о 

ре
аг

ир
ую

т 
на

 л
ек

ар
ст

ве
нн

ую
 т

ер
ап

ию

Ти
пы

 п
ри

ст
уп

ов
ГТ

К
П

 я
вл

яю
тс

я 
об

яз
ат

ел
ьн

ы
м

и 
дл

я 
эт

ог
о 

эп
ил

еп
ти

че
ск

ог
о 

си
нд

ро
м

а.
 О

ни
 ч

ас
то

 в
оз

ни
ка

ю
т 

в 
те

че
ни

е 
2 

ч 
по

сл
е 

пр
об

уж
де

ни
я,

 н
о 

м
ог

ут
 н

аб
лю

да
ть

ся
 и

 в
 д

ру
го

е 
вр

ем
я 

ка
к 

в 
со

ст
оя

ни
и 

бо
др

ст
во

ва
ни

я,
 

та
к 

и 
во

 с
не

.
Д

ру
ги

е 
ти

пы
 п

ри
ст

уп
ов

, т
ак

ие
 к

ак
 а

бс
ан

сы
 и

ли
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
, я

вл
яю

тс
я 

ис
кл

ю
че

ни
ем

 и
 д

ол
ж

ны
 п

ос
лу

ж
ит

ь 
ос

но
ва

ни
ем

 д
ля

 р
ас

см
от

ре
ни

я 
др

уг
ог

о 
си

нд
ро

м
а 

IG
E 

(н
ап

ри
м

ер
, J

A
E,

 J
M

E)

Д
ан

ны
е 

Э
Э

Г

Ф
он

ов
ая

 р
ит

м
ик

а 
на

 Э
Э

Г 
в 

но
рм

е.
 Г

ен
ер

ал
из

ов
ан

но
е 

за
м

ед
ле

ни
е 

на
бл

ю
да

ет
ся

 т
ол

ьк
о 

в 
по

ст
ик

та
ль

но
м

 п
ер

ио
де

. Ф
ок

ал
ьн

ое
 з

ам
ед

ле
ни

е,
 п

ос
то

ян
но

 н
аб

лю
да

ем
ое

 в
 о

дн
ой

 о
бл

ас
ти

, д
ол

ж
но

 
св

ид
ет

ел
ьс

тв
ов

ат
ь 

о 
на

ли
чи

и 
ст

ру
кт

ур
но

й 
па

то
ло

ги
и 

го
ло

вн
ог

о 
м

оз
га

И
нт

ер
ик

та
ль

на
я 

Э
Э

Г:
Ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ая
 с

па
йк

-в
ол

но
ва

я 
ил

и 
по

ли
сп

ай
к-

во
лн

ов
ая

 а
кт

ив
но

ст
ь 

ча
ст

от
ой

 3
–5

,5
 Г

ц 
яв

ля
ет

ся
 о

бя
за

те
ль

но
й 

дл
я 

по
ст

ан
ов

ки
 д

иа
гн

оз
а.

 О
дн

ак
о 

дл
я 

об
на

ру
ж

ен
ия

 э
то

го
 о

бя
за

те
ль

но
го

 п
ат

те
рн

а 
м

ож
ет

 п
от

ре
бо

ва
ть

ся
 з

ап
ис

ь 
Э

Э
Г 

во
 с

не
. М

ож
ет

 н
аб

лю
да

ть
ся

 ф
от

оп
ар

ок
си

зм
ал

ьн
ая

 р
еа

кц
ия

. В
о 

сн
е 

ра
зр

яд
ы

 ч
ас

то
 ф

ра
гм

ен
та

рн
ы

 и
 м

ог
ут

 к
аз

ат
ьс

я 
ф

ок
ал

ьн
ы

м
и 

ил
и 

м
ул

ьт
иф

ок
ал

ьн
ы

м
и,

 н
о 

об
ы

чн
о 

не
 

вс
ег

да
 в

ид
ны

 в
 о

дн
ой

 о
бл

ас
ти

. И
нт

ер
ик

та
ль

на
я 

эп
ил

еп
ти

ф
ор

м
на

я 
ак

ти
вн

ос
ть

 у
си

ли
ва

ет
ся

 п
ри

 д
еп

ри
ва

ци
и 

сн
а.

 Ф
ра

гм
ен

ти
ро

ва
нн

ую
 ф

ок
ал

ьн
ую

 с
па

йк
-в

ол
но

ву
ю

 а
кт

ив
но

ст
ь 

ре
дк

о 
м

ож
но

 у
ви

де
ть

 
по

сл
ед

ов
ат

ел
ьн

о 
в 

од
но

й 
и 

то
й 

ж
е 

об
ла

ст
и,

 о
дн

ак
о 

в 
та

ки
х 

сл
уч

ая
х 

сл
ед

уе
т 

ра
сс

м
ат

ри
ва

ть
 ф

ок
ал

ьн
ую

 э
пи

ле
пс

ию
. М

ед
ле

нн
ая

 с
па

йк
-в

ол
но

ва
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 (<

2,
5 

Гц
) 

не
 х

ар
ак

те
рн

а
И

кт
ал

ьн
ая

 Э
Э

Г:
П

ри
 г

ен
ер

ал
из

ов
ан

ны
х 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

их
 п

ри
ст

уп
ах

 и
кт

ал
ьн

ая
 Э

Э
Г 

ча
ст

о 
м

ас
ки

ру
ет

ся
 а

рт
еф

ак
та

м
и.

 В
 т

он
ич

ес
ко

й 
ст

ад
ии

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
е 

бы
ст

ры
е 

ри
тм

ич
ес

ки
е 

сп
ай

ки
. С

ин
хр

он
но

 
с 

кл
он

ич
ес

ки
м

и 
по

де
рг

ив
ан

ия
м

и 
м

ог
ут

 в
оз

ни
ка

ть
 в

сп
ы

ш
ки

 с
па

йк
ов

 и
 и

ду
щ

ие
 з

а 
ни

м
и 

м
ед

ле
нн

ы
е 

во
лн

ы
. В

 п
ос

ти
кт

ал
ьн

ы
й 

пе
ри

од
 м

ож
ет

 н
аб

лю
да

ть
ся

 н
ер

ег
ул

яр
но

е 
за

м
ед

ле
ни

е
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П
р

и
ло

ж
ен

и
е 

D
1 

(п
р

о
до

л
ж

ен
и

е)
. С

и
н

др
ом

ы
 и

ди
оп

ат
и

че
ск

ой
 г

ен
ер

ал
и

зо
ва

н
н

ой
 э

п
и

ле
пс

и
и

 
Р

ез
ул

ьт
ат

ы
 н

ей
ро

ви
-

зу
ал

из
ац

ии
П

ри
 н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ии

 о
тк

ло
не

ни
й 

от
 н

ор
м

ы
 н

е 
ф

ик
си

ру
ет

ся
. Е

сл
и 

кл
ин

ич
ес

ка
я 

ка
рт

ин
а 

и 
Э

Э
Г 

ти
пи

чн
ы

 д
ля

 J
M

E,
 н

ей
ро

ви
зу

ал
из

ац
ия

 н
е 

тр
еб

уе
тс

я.
 Т

ем
 н

е 
м

ен
ее

 е
е 

сл
ед

уе
т 

вы
по

лн
ит

ь,
 е

сл
и 

пр
ис

ут
ст

ву
ю

т 
пр

из
на

ки
, н

ет
ип

ич
ны

е 
дл

я 
JM

E,
 ф

ар
м

ак
ор

ез
ис

те
нт

ны
е 

пр
ис

ту
пы

 и
ли

 е
сл

и 
на

 Э
Э

Г 
со

хр
ан

яе
тс

я 
оч

аг
ов

ое
 з

ам
ед

ле
ни

е

Д
ан

ны
е 

ге
не

ти
че

ск
их

 
ис

сл
ед

ов
ан

ий

Ге
не

ти
че

ск
ое

 и
сс

ле
до

ва
ни

е 
не

 я
вл

яе
тс

я 
ча

ст
ью

 т
ек

ущ
ей

 р
ут

ин
но

й 
ди

аг
но

ст
ик

и.
 К

ли
ни

че
ск

ие
 г

ен
ет

ич
ес

ки
е 

ис
сл

ед
ов

ан
ия

, т
ак

ие
 к

ак
 и

сс
ле

до
ва

ни
я 

бл
из

не
цо

в,
 п

ок
аз

ал
и,

 ч
то

 J
M

E 
им

ее
т 

си
ль

ны
й 

ге
не

ти
че

ск
ий

 к
ом

по
не

нт
. И

но
гд

а 
пр

ис
ут

ст
ву

ет
 с

ем
ей

ны
й 

ан
ам

не
з 

– 
ка

к 
пр

ав
ил

о,
 у

 б
ол

ею
щ

их
 ч

ле
но

в 
се

м
ьи

 е
ст

ь 
си

нд
ро

м
 IG

E,
 н

о 
не

 о
бя

за
те

ль
но

 J
M

E.
У 

от
де

ль
ны

х 
па

ци
ен

то
в 

со
об

щ
ал

ос
ь 

о 
ре

дк
их

 п
ат

ог
ен

ны
х 

ва
ри

ан
та

х 
ря

да
 г

ен
ов

, в
кл

ю
ча

я 
CA

C
N

B4
, G

A
BR

A1
, G

A
BR

D
 и

 E
FH

C1
, о

дн
ак

о 
в 

хо
де

 б
ол

ее
 к

ру
пн

ы
х 

ко
го

рт
ны

х 
ис

сл
ед

ов
ан

ий
 м

но
ги

е 
из

 э
ти

х 
ге

но
в 

бы
ли

 д
ис

кр
ед

ит
ир

ов
ан

ы
. М

ол
ек

ул
яр

ны
е 

да
нн

ы
е 

на
 с

ег
од

ня
ш

ни
й 

де
нь

 в
 о

сн
ов

но
м

 о
тн

ос
ят

ся
 к

 а
лл

ел
ям

 в
ос

пр
ии

м
чи

во
ст

и,
 г

де
 в

ар
иа

нт
 с

по
со

бс
тв

уе
т 

ра
зв

ит
ию

 э
пи

ле
пс

ии
, н

о 
не

 я
вл

яе
тс

я 
м

он
ог

ен
но

й 
пр

ич
ин

ой
. Т

оч
но

 т
ак

 ж
е 

по
вт

ор
яю

щ
ие

ся
 м

ик
ро

де
ле

ци
и,

 т
ак

ие
 к

ак
 1

5q
13

.3
, 1

5q
11

.2
 и

 1
6p

13
.1

1,
 я

вл
яю

тс
я 

ал
ле

ля
м

и 
пр

ед
ра

сп
ол

ож
ен

но
ст

и 
к 

JM
E

Р
ез

ул
ьт

ат
ы

 д
ру

ги
х 

ис
сл

ед
ов

ан
ий

Д
ру

ги
е 

ла
бо

ра
то

рн
ы

е 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
 н

е 
по

ка
за

ны

Д
иф

ф
ер

ен
ци

ал
ьн

ы
й 

ди
аг

но
з

Д
ру

ги
е 

эп
ил

еп
си

и:
– 

М
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

эп
ил

еп
си

я 
м

ла
де

нч
ес

тв
а:

 н
ач

ал
о 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
х 

пр
ис

ту
по

в 
пр

ои
сх

од
ит

 в
 в

оз
ра

ст
е 

до
 3

 л
ет

– 
JA

E:
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
пр

ис
ту

по
в 

не
т

– 
G

TC
A

: н
ет

 и
ны

х 
ти

по
в 

пр
ис

ту
по

в,
 к

ро
м

е 
ГТ

К
П

– 
Э

пи
ле

пс
ия

 с
 м

ио
кл

он
ие

й 
ве

к:
 с

ле
ду

ет
 р

ас
см

от
ре

ть
 н

ал
ич

ие
 а

бс
ан

со
в 

с 
вы

ра
ж

ен
но

й 
м

ио
кл

он
ие

й 
ве

к
– 

Э
пи

ле
пс

ия
 с

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

и 
аб

са
нс

ам
и:

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

аб
са

нс
ы

 н
е 

на
бл

ю
да

ю
тс

я 
пр

и 
JM

E
– 

П
ро

гр
ес

си
ру

ю
щ

ая
 м

ио
кл

он
ус

-э
пи

ле
пс

ия
: с

ле
ду

ет
 р

ас
см

от
ре

ть
 в

оз
м

ож
но

ст
ь 

сн
иж

ен
ия

 к
ог

ни
ти

вн
ы

х 
ф

ун
кц

ий
, п

оя
вл

ен
ия

 п
ер

м
ан

ен
тн

ог
о,

 б
ес

по
ря

до
чн

ог
о,

 р
ез

ис
те

нт
но

го
 к

 л
ек

ар
ст

ве
нн

ой
 т

ер
ап

ии
 

м
ио

кл
он

ус
а,

 з
ам

ед
ле

ни
я 

ф
он

ов
ой

 р
ит

м
ик

и 
на

 Э
Э

Г 
ил

и 
ф

от
оп

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ог
о 

от
ве

та
 п

ри
 н

из
ко

й 
ча

ст
от

е 
св

ет
ов

ой
 с

ти
м

ул
яц

ии
 (<

3 
Гц

)
– 

Э
пи

ле
пс

ия
 с

 п
ри

ст
уп

ам
и,

 в
ы

зв
ан

ны
м

и 
чт

ен
ие

м
: с

ле
ду

ет
 р

ас
см

от
ре

ть
 в

оз
м

ож
но

ст
ь 

во
зн

ик
но

ве
ни

я 
м

ио
кл

он
ич

ес
ки

х 
по

де
рг

ив
ан

ий
 и

ск
лю

чи
те

ль
но

 в
о 

вр
ем

я 
чт

ен
ия

– 
С

ин
др

ом
 Л

ен
но

кс
а–

Га
ст

о 
с 

по
зд

ни
м

 н
ач

ал
ом

: с
ле

ду
ет

 р
ас

см
от

ре
ть

 н
ал

ич
ие

 т
он

ич
ес

ки
х 

су
до

ро
г 

и/
ил

и 
ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ой
 п

ар
ок

си
зм

ал
ьн

ой
 б

ы
ст

ро
й 

ак
ти

вн
ос

ти
 н

а 
Э

Э
Г

– 
Ф

ок
ал

ьн
ая

 э
пи

ле
пс

ия
: с

ле
ду

ет
 п

ро
ве

ри
ть

, и
м

ею
т 

ли
 м

ио
кл

он
ич

ес
ки

е 
пр

ис
ту

пы
 и

ли
 Г

ТК
П

 п
ос

то
ян

ны
е 

ф
ок

ал
ьн

ы
е 

пр
из

на
ки

 о
т 

пр
ис

ту
па

 к
 п

ри
ст

уп
у,

 и
ли

 о
ни

 п
ос

то
ян

но
 в

оз
ни

ка
ю

т 
во

 с
не

, а
 н

е 
пр

и 
пр

об
уж

де
ни

и
– 

С
ем

ей
на

я 
м

ио
кл

он
ич

ес
ка

я 
эп

ил
еп

си
я 

вз
ро

сл
ы

х 
(F

A
M

E)
, т

ак
ж

е 
из

ве
ст

на
я 

ка
к 

«м
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

эп
ил

еп
си

я 
вз

ро
сл

ы
х 

с 
ко

рт
ик

ал
ьн

ы
м

 т
ре

м
ор

ом
»:

 F
A

M
E 

оч
ен

ь 
по

хо
ж

а 
на

 J
M

E,
 н

о 
св

яз
ан

а 
с 

вы
ра

ж
ен

ны
м

 
ко

рт
ик

ал
ьн

ы
м

 т
ре

м
ор

ом
, к

от
ор

ы
й 

об
ы

чн
о 

пр
ис

ут
ст

ву
ет

, н
о 

ра
зл

ич
ае

тс
я 

по
 с

те
пе

ни
 т

яж
ес

ти
, ч

ас
то

 у
ху

дш
ая

сь
 с

 в
оз

ра
ст

ом
 и

 п
ор

аж
ая

 л
иц

о 
и 

ко
не

чн
ос

ти
. Д

ан
ны

й 
тр

ем
ор

 ч
ас

то
 н

еп
ра

ви
ль

но
 

ди
аг

но
ст

ир
уе

тс
я 

ка
к 

ят
ро

ге
нн

ы
й,

 в
то

ри
чн

ы
й 

по
 о

тн
ош

ен
ию

 к
 в

ал
ьп

ро
ат

ам
 и

ли
 л

ам
от

ри
дж

ин
у.

 В
 д

оп
ол

не
ни

е 
к 

м
ио

кл
он

ич
ес

ки
м

 с
уд

ор
ог

ам
 Г

ТК
П

 н
аб

лю
да

ю
тс

я 
у 

15
–1

00
%

 п
ац

ие
нт

ов
Н

еэ
пи

ле
пт

ич
ес

ки
е 

ра
сс

тр
ой

ст
ва

 (и
кт

ал
ьн

ы
е 

за
пи

си
 н

е 
ко

рр
ел

ир
ую

т 
с 

Э
Э

Г)
:

– 
П

си
хо

ге
нн

ы
е 

не
эп

ил
еп

ти
че

ск
ие

 п
ри

ст
уп

ы
 ч

ас
то

 и
м

ит
ир

ую
т 

ГТ
К

П
– 

Ги
пн

ич
ес

ки
е 

по
де

рг
ив

ан
ия

 о
бы

чн
о 

во
зн

ик
аю

т 
во

 с
не

 у
 з

до
ро

вы
х 

лю
де

й
– 

П
ер

ио
ди

че
ск

ие
 д

ви
ж

ен
ия

 к
он

еч
но

ст
ей

 в
о 

вр
ем

я 
сн

а 
пр

ед
ст

ав
ля

ю
т 

со
бо

й 
по

вт
ор

яю
щ

ие
ся

, в
ес

ьм
а 

ст
ер

ео
ти

пн
ы

е 
дв

иж
ен

ия
 к

он
еч

но
ст

ей
, п

ро
ис

хо
дя

щ
ие

 в
о 

вр
ем

я 
ра

сс
ла

бл
ен

но
го

 б
од

рс
тв

ов
ан

ия
 и

ли
 

во
 в

ре
м

я 
сн

а.
 В

 о
тл

ич
ие

 о
т 

JM
E 

эт
и 

дв
иж

ен
ия

 н
е 

ви
дн

ы
 в

о 
вр

ем
я 

ак
ти

вн
ой

 д
ея

те
ль

но
ст

и 
и 

на
иб

ол
ее

 з
ам

ет
ны

 в
 н

ог
ах

– 
П

ро
пр

ио
сп

ин
ал

ьн
ы

й 
м

ио
кл

он
ус

 –
 р

ед
ко

е 
со

ст
оя

ни
е,

 н
аб

лю
да

ем
ое

 в
 з

ре
ло

м
 в

оз
ра

ст
е,

 с
 м

ио
кл

он
ич

ес
ко

й 
ак

ти
вн

ос
ть

ю
, в

оз
ни

ка
ю

щ
ей

 в
 п

ер
ио

д 
ре

ла
кс

ац
ии

, п
ре

дш
ес

тв
ую

щ
ей

 н
ач

ал
у 

сн
а,

 ч
то

 в
ы

зы
ва

ет
 

тя
ж

ел
ую

 б
ес

со
нн

иц
у.

 М
ио

кл
он

ич
ес

ка
я 

ак
ти

вн
ос

ть
 н

ач
ин

ае
тс

я 
в 

сп
ин

но
-и

нн
ер

ви
ру

ем
ы

х 
м

ы
ш

ца
х,

 р
ас

пр
ос

тр
ан

яя
сь

 с
 н

из
ко

й 
ск

ор
ос

ть
ю

 н
а 

ро
ст

ра
ль

ны
е 

и 
ка

уд
ал

ьн
ы

е 
м

ы
ш

еч
ны

е 
се

гм
ен

ты
. 

П
од

ер
ги

ва
ни

я 
ис

че
за

ю
т 

во
 с

не
– 

Н
еэ

пи
ле

пт
ич

ес
ки

е 
по

де
рг

ив
ан

ия
: у

 п
ац

ие
нт

ов
 с

 п
си

хо
ге

нн
ы

м
и 

не
эп

ил
еп

ти
че

ск
им

и 
пр

ис
ту

па
м

и,
 ф

ун
кц

ио
на

ль
ны

м
и 

не
вр

ол
ог

ич
ес

ки
м

и 
ра

сс
тр

ой
ст

ва
м

и 
ил

и 
дв

иг
ат

ел
ьн

ы
м

и 
на

ру
ш

ен
ия

м
и 

та
кж

е 
м

ог
ут

 
бы

ть
 п

од
ер

ги
ва

ни
я,

 к
от

ор
ы

е 
тр

уд
но

 о
тл

ич
ит

ь 
от

 м
ио

кл
он

ич
ес

ки
х 

пр
ис

ту
по

в
– 

М
ет

аб
ол

ич
ес

ки
е,

 т
ок

си
че

ск
ие

, н
ей

ро
де

ге
не

ра
ти

вн
ы

е 
(б

ол
ез

нь
 А

ль
цг

ей
м

ер
а)

 и
ли

 г
ен

ет
ич

ес
ки

е 
(т

ри
со

м
ия

 х
ро

м
ос

ом
ы

 2
1)

 э
нц

еф
ал

оп
ат

ии
: э

ти
 с

ос
то

ян
ия

 о
бы

чн
о 

пр
оя

вл
яю

тс
я 

сп
ут

ан
но

ст
ью

 с
оз

на
ни

я,
 

де
м

ен
ци

ей
 и

 г
ен

ер
ал

из
ов

ан
ны

м
 и

ли
 ф

ок
ал

ьн
ы

м
 н

ег
ат

ив
ны

м
 и

ли
 п

оз
ит

ив
ны

м
 м

ио
кл

он
ус

ом
 и

ли
 и

х 
ко

м
би

на
ци

ей

4.
 Э

пи
ле

пс
ия

 с
 и

зо
ли

ро
ва

нн
ы

м
и 

ге
не

ра
ли

зо
ва

нн
ы

м
и 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

им
и 

пр
ис

ту
па

м
и 

(а
нг

л.
 e

pi
le

ps
y 

w
it

h 
ge

ne
ra

liz
ed

 to
ni

c-
cl

on
ic

 s
ei

zu
re

s 
al

on
e,

 G
TC

A
)

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
я

Э
пи

де
м

ио
ло

ги
че

ск
ие

 д
ан

ны
е 

ог
ра

ни
че

нн
ы

, х
от

я 
в 

од
но

м
 и

сс
ле

до
ва

ни
и 

G
TC

A 
со

ст
ав

ля
ла

 1
/3

 в
се

х 
IG

E 
с 

де
бю

то
м

 в
 п

од
ро

ст
ко

во
м

 в
оз

ра
ст

е

К
ли

ни
че

ск
ая

 к
ар

ти
на

Ти
пи

чн
ы

й 
во

зр
ас

т 
на

ча
ла

 з
аб

ол
ев

ан
ия

 с
ос

та
вл

яе
т 

10
–2

5 
ле

т 
(у

 8
0%

 п
ер

вы
й 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ий
 п

ри
ст

уп
 в

оз
ни

ка
ет

 в
о 

вт
ор

ом
 д

ес
ят

ил
ет

ии
) 

с 
ди

ап
аз

он
ом

 о
т 

5 
до

 4
0 

ле
т.

 Н
ач

ал
о 

пр
ис

ту
па

 в
 с

ре
дн

ем
 

пр
им

ер
но

 н
а 

2 
го

да
 п

оз
ж

е,
 ч

ем
 п

ри
 J

A
E 

ил
и 

JM
E.

 М
уж

чи
ны

 и
 ж

ен
щ

ин
ы

 б
ол

ею
т 

од
ин

ак
ов

о 
ча

ст
о.

И
нт

ра
на

та
ль

ны
й 

и 
пр

ед
ш

ес
тв

ую
щ

ий
 а

на
м

не
з 

об
ы

чн
о 

бе
з 

ос
об

ен
но

ст
ей

. В
 а

на
м

не
зе

 м
ог

ут
 б

ы
ть

 ф
еб

ри
ль

ны
е 

су
до

ро
ги

. С
оз

на
ни

е 
об

ы
чн
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Г

Ф
он

ов
ая

 р
ит

м
ик

а 
на

 Э
Э
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о 
на

ли
чи

и 
ст

ру
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ЭГ
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 т
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 т
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то
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Г 
ре
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ы
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ю
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ни
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ет
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он
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ю
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сл
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ан
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кр
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те
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но
ш
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еп
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нг
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зн

ан
ия
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то

м
ле

ни
ем
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ас
то

та
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щ
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ов
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уп
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ы
ра

ж
ен

ны
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м
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ич
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ки
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ро
ги
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ы
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ж
ен

на
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м
ио

кл
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М
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кл
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ы
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ие
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ич
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ы
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ал
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ту
пы

 с
 н
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ни
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Г
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ер
ал
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м
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е 
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Г
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сл

ед
ов

ан
ии

, з
а 

ис
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бо
ле

ва
ни

я
З

ас
то

й 
ил

и 
ре

гр
ес

с 
в 

ко
гн

ит
ив

но
й 

сф
ер

е

Н
ей

ро
ви
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о 

зн
ач

им
ы

е 
ан

ом
ал

ии
 п

ри
 н

ей
ро

ви
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ф
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ан
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ас
то

ра
ж

ив
аю

щ
их

 п
ри
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со

бл
ю
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ы
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ит
ер

ии
 и

 к
ри

те
ри

и 
ис

кл
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н 

ти
пи

чн
ы
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бо
ль
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ы
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с 
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м
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до
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ны
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ав
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ер

ео
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ы
сл
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ди
аг

но
з 
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пр
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ес
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оп
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ль
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е 
ис

сл
ед

ов
ан

ия
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лю
чи
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ги
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со
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оя
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ем
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ет
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ж
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щ
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ри
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ем

 м
ен
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ен
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м
 м

ож
но

 б
ы

ть
 в

 д
иа
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м
а
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ш

ес
ка
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м

ио
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ич

ес
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еп
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я 
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нг
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ve
ni

le
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on
ic

 e
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M
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П
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ст
уп
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ио
кл

он
ич

ес
ки
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су

до
ро

ги
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Ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ы
й 

то
ни

ко
-к

ло
ни

че
ск

ий
 э

пи
ле

пт
ич

ес
ки

й 
ст

ат
ус

– 
П

ос
то

ян
на

я 
од

но
оч

аг
ов

ая
 с

им
пт

ом
ат

ик
а 

(т
.е

. в
се

гд
а 

по
ра

ж
ен

ие
 

од
но

й 
и 

то
й 

ж
е 

ча
ст

и 
те

ла
 н

а 
од

но
й 

и 
то

й 
ж

е 
ст

ор
он

е)
 в

 н
ач

ал
е 

ГТ
К

П
– 

С
то

йк
ий

 о
дн

оо
ча

го
вы

й 
м

ио
кл

он
ус

– 
М

ио
кл

он
ич

ес
ки

-а
бс

ан
сн

ы
е 

пр
ис

ту
пы

– 
Ат

он
ич

ес
ки

е 
су

до
ро

ги
– 

То
ни

че
ск

ие
 с

уд
ор

ог
и

– 
Ат

ип
ич

ны
е 

аб
са

нс
ы

– 
Ф

ок
ал

ьн
ы

е 
пр

ис
ту

пы
 с

 н
ар

уш
ен

ие
м

 с
оз

на
ни

я
– 

М
ио

кл
он

ус
 п

ре
им

ущ
ес

тв
ен

но
 и

ли
 и

ск
лю

чи
те

ль
но

 в
о 

вр
ем

я 
сн

а
– 

М
ио

кл
он

ич
ес

ки
е 

пр
ис

ту
пы

, в
оз

ни
ка

ю
щ

ие
 и

ск
лю

чи
те

ль
но

 п
ри

 
чт

ен
ии

– 
К

ор
ти

ка
ль

ны
й 

тр
ем

ор
 с

 м
ио

кл
он

ус
ом

Э
Э

Г
Ге

не
ра

ли
зо

ва
нн

ая
 с

па
йк

-в
ол

но
ва

я 
ак

ти
вн

ос
ть
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ас

то
то

й 
3–
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и 

ге
не

ра
ли

зо
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нн
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ис
па

йк
-в

ол
но
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я 

ак
ти

вн
ос
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 н
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Э

Э
Г 

(м
ож

ет
 б

ы
ть

 в
 а
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м

не
зе

)
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П

ри
вы

чн
ы
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м

ио
кл
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ес
ки
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Э
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П
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на
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ть
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зо
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нн
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нн

ая
 с

па
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ак
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вн

ос
ть
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