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Приложение С3. Отличительные особенности связанной со сном гипермоторной (гиперкинетической) эпилепсии, семейной мезиальной височной эпилепсии, семейной 
фокальной эпилепсии с вариабельными очагами и эпилепсии со слуховыми приступами 

Синдром Вовлеченные гены Возраст начала 
(в большинстве случаев) Клиника Интериктальная ЭЭГ Нейровизуализация

Гипермоторная (гиперкинетиче-
ская) эпилепсия (англ. sleep 
related hypermotor (hyperkinetic) 
epilepsy, SHE)

CHRNA4, CHRNA2, CHRNB2, DEPDC5, 
KCNT1, NPRL2, NPRL3, PRIMA1 Второе десятилетие жизни

Кратковременные 
гиперкинетические или 
асимметричные тонические/
дистонические моторные приступы 
в время сна

Фоновая ритмика на 
интериктальной ЭЭГ обычно 
в норме. Можно увидеть фокальную 
эпилептиформную активность 
(обычно во фронтальных отделах)

Норма, фокальная корковая 
дисплазия или приобретенная 
структурная патология

Семейная мезиальная височная 
эпилепсия (англ. familial mesial 
temporal lobe epilepsy, FMTLE)

DEPDC5 (менделевское 
наследование встречается редко, 
FMTLE обычно демонстрирует 
сложное наследование)

Подростковый или взрослый 
возраст

Как правило, фокальные приступы 
с сохранением сознания, 
интенсивным дежавю 
и сопутствующими признаками, 
например сновидениями, страхом 
или паникой, замедленными 
движениями, визуальными или 
слуховыми иллюзиями 
и вегетативными проявлениями

Фоновая ритмика на 
интериктальной ЭЭГ обычно 
в норме или с легким временным 
замедлением. Иногда можно 
увидеть эпилептиформную 
активность в височных отделах 

Норма, редко атрофия гиппокампа 
или повышение сигнала Т2

Семейная фокальная эпилепсия 
с вариабельными очагами (англ. 
familial focal epilepsy with variable 
foci, FFEVF)

TSC1, TSC2, DEPDC5, NPRL2, NPRL3 Первое или второе десятилетие 
жизни

Фокальные приступы, 
симптоматика которых зависит от 
являющейся очагом пораженной 
области коры, но она постоянна 
у данного пациента

Фоновая ритмика на 
интериктальной ЭЭГ обычно 
в норме. Можно увидеть фокальную 
эпилептиформную активность

Норма или фокальная корковая 
дисплазия

Эпилепсия со слуховыми 
приступами (англ. epilepsy with 
auditory features, EAF)

LGI1, RELN, MICAL1 Второе или третье десятилетие 
жизни

Сенсорные приступы (слуховые), 
когнитивные приступы 
с рецептивной афазией

Фоновая ритмика на 
интериктальной ЭЭГ обычно 
в норме. Можно увидеть фокальную 
эпилептиформную активность 
(обычно в височных отделах)

Обычно в норме, хотя сообщалось 
о задневисочной фокальной 
корковой дисплазии

Примечание. ЭЭГ – электроэнцефалография.
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