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Введение

Как известно, эпилепсия первоначально считалась психиатрическим заболева�

нием и только с 60�х гг. ХХ столетия кардинально перешла в раздел неврологии.

Стремление к более четкому размежеванию способствовало тому, что из рассмотре�

ния в рамках эпилепсии исключались случаи, где основной или единственной

симптоматикой была психиатрическая или нейропсихологическая. Крайним выра�

жением этой точки зрения является одно из последних определений Международ�

ной противоэпилептической лиги, по которому эпилепсия — это попросту «хрони�

ческое неврологическое состояние, характеризующееся повторяющимися эпилеп�

тическими припадками». Между тем в последние десятилетия накопилось доста�

точно фактов о том, что эпилептическая разрядная активность в функционально

значимых областях мозга приводит к перманентным внеприпадочным расстрой�

ствам мозговых функций у больных эпилепсией. Итогом обобщения этих данных

явилось введение Рабочей группой по классификации и терминологии Междуна�

родной противоэпилептической лиги в проект новой классификации эпилептиче�

ских синдромов обширной рубрики эпилептических энцефалопатий [166]. В этот

раздел классификации отнесены эпилепсии и эпилептические синдромы, «при кото�
рых эпилептиформные нарушения приводят к прогрессирующей мозговой дисфункции».
Эпилептической энцефалопатией в настоящее время определяют состояние,

при котором перманентные неврологические нарушения полностью или частично

могут быть отнесены за счет эпилептической активности [21, 25�28, 41,  155, 159,

166, 338]. В преамбуле к упомянутым предложениям [166] указывается, что пере�

смотр классификации мотивируется, в частности, тем, что многие из вновь обнару�

живаемых синдромов не находят адекватного места в прежней классификации

и объявленные рубрики являются открытыми для предложений новых форм. В ча�

стности, раздел «Эпилептические энцефалопатии» позволяет включить в круг эпи�

лептических синдромов расстройства, при которых в клинической картине отсут�

ствуют явные эпилептические припадки. Вместе с тем идет дискуссия о границах

рубрик и критериях соответствия для отнесения того или иного из вновь обнаружи�

ваемых клинических синдромов к рубрикам классификации. Эпилептологам пред�

лагается принять участие в соответствующей работе по рубрификации вновь встре�

чаемых синдромов [405]. Следует сказать, что эти вопросы имеют не академичес�

кий, а практический характер, поскольку их решение определяет тактику лечения

больного и прогноз заболевания. Сюда, в частности, отнесены тяжелые эпилепти�

ческие расстройства младенческого и детского возраста, такие как синдромы От�

ахара, Уэста, Леннокса�Гасто и др., при которых тяжелые эпилептические припад�

ки сопровождаются грубейшей эпилептической активностью в ЭЭГ и тяжелейшей

задержкой развития. Особый интерес в этом отношении представляют два из отне�

сенных сюда синдромов: эпилептическая афазия Ландау�Клеффнера и эпилепсия

с постоянными комплексами спайк�волна во время медленноволнового сна, кото�

рые в значительном числе случаев протекают вообще без припадков и клинически

проявляются только тяжелым нарушением речи (в первом случае) и прогрессирую�

щей умственной деградацией (во втором), обусловленными, по современным пред�
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ставлениям, постоянными разрядами эпилептиформной активности в мозге, де�

тектируемыми электроэнцефалографией или магнетоэнцефалографией [20, 21, 37,

227, 280, 456, 493]. Помимо этого в последние десятилетия появились публикации

десятков наблюдений, где основную или единственную проблему представляют не

редкие или отсутствующие у пациента припадки, а психические, коммуникатив�

ные, познавательные, поведенческие и социальные нарушения, связанные с карти�

ной длительного бессудорожного эпилептического статуса или постоянных разря�

дов локальной или генерализованной эпилептической активности в ЭЭГ [20, 37,

101, 143�145, 227, 259, 311, 355, 410]. Совпадение локализации эпилептических раз�

рядов с представительством в структурах мозга нарушенных высших психических

функций, временная связь появления и исчезновения клинических нарушений

с эпилептической активностью, успешность противосудорожной терапии подтвер�

ждают эпилептическую природу этих длительных бессудорожных психоневрологи�

ческих расстройств [37, 41, 46, 64, 65, 355, 401, 431�434]. По аналогии с приобретен�

ной эпилептической афазией Ландау�Клеффнера, описаны случаи приобретенно�

го эпилептического лобного синдрома, аутистического, нейропсихологического

и поведенческого расстройства [383, 410]. На основании обнаружения эпилептиче�

ских разрядов в структурах лимбико�ретикулярного комплекса в случаях шизофре�

нических, депрессивных и тревожных расстройств, резистентных к психотропным

препаратам, предложено понятие «психотическая эпилепсия» [480], а расстройства

когнитивных функций без припадков, сочетающиеся с эпилептиформной актив�

ностью в функционально соответствующих отделах мозга, обозначают как «когни�

тивные эпилепсии» [220]. Большинство таких случаев рассматриваются в рамках

рубрик психиатрических расстройств МКБ�10 и часто подвергаются лечению пси�

хостимулянтами, ноотропами, психотропными препаратами без учета эпилептиче�

ской активности в ЭЭГ, что обусловливает безуспешность лечения, а чаще — усу�

губление симптоматики, поскольку все эти препараты снижают порог судорожной

готовности. Между тем правильная квалификация соответствующих клиничеcких

случаев важна не только с точки зрения синдромологии, нейропатофизиологии

психических расстройств, но в первую очередь в плане выбора адекватного лече�

ния. До 80% таких пациентов, резистентных к упомянутой выше терапии, дают хо�

рошее улучшение при применении вальпроевой кислоты и других противоэпиле�

птических препаратов, подавляющих эпилептическую активность в ЭЭГ [15, 16, 20,

21, 28, 32, 51, 52, 84, 394, 462, 480, 493, 494].

Следует отметить, что, несмотря на кажущуюся редкость описания подобных

случаев, реально они составляют весьма значительный контингент, который в си�

лу неосведомленности врачей и особенностей специализации медицинской по�

мощи больным с мозговыми расстройствами ускользает из поля правильной диа�

гностики и лечения. Обусловлено это тем, что жалобы и симптоматика пациентов

относятся к психиатрической рубрике Международной классификации болезней

(МКБ�10), а заболевание по своей патогенетической сущности относится к эпи�

лепсии, то есть к компетенции неврологии. Поэтому в отсутствие чисто невроло�

гической симптоматики и эпилептических припадков эти пациенты направляют�

ся к психиатрам, дефектологам, психологам и психотерапевтам, которые игнори�
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руют возможное эпилептическое происхождение заболевания и данные электро�

энцефалографии, что влечет неправильный диагноз и, соответственно, ошибоч�

ную тактику лечения этих больных, приводя к неуспешности терапии, часто

к утяжелению симптоматики, иногда с фатальными последствиями в отношении

высших психических функций. В частности, при недостаточно агрессивной тера�

пии, направленной на подавление эпилептической активности в ЭЭГ, ребенок

с эпилептической афазией Ландау�Клеффнера навсегда останется без речи.

По некоторым данным литературы, а также нашим собственным оценкам,

эти расстройства могут составлять в зависимости от контингента от 5% и более

всех психиатрических больных (при аутистических расстройствах — до 50%

[84]) и до 3�10% всех эпилептических расстройств.

Настоящая монография суммирует многолетний опыт автора в исследовани�

ях отображения в электрической активности мозга психических процессов

в норме и патологии. Эти исследования привели к убежденности в том, что

электроэнцефалограмма не является эпифеноменом, годным только для полу�

чения некоторых дополнительных лабораторных диагностических критериев,

а отображает достаточно непосредственно функциональную активность мозга,

то есть процессы принятия, переработки и передачи информации. Отсюда сле�

довал логический вывод о том, что обнаружение таких грубейших патологичес�

ких проявлений в ЭЭГ, как эпилептиформная активность говорит непосред�

ственно о грубых нарушениях функционирования мозга и в случаях, когда это�

му соответствуют клинические проявления, требует соответствующего лечения

даже если на момент исследования отсутствуют эпилептические припадки.

В исследованиях вызванных потенциалов мозга мы получили прямые подтвер�

ждения представлений о грубых нарушениях переработки информации по эпи�

лептическому типу у больных с эпилептическими расстройствами [10, 30, 31,

38]. Несколько лет спустя наши данные были подтверждены в другом исследо�

вании [527]. Это позволило нам еще в 80�е гг. прошлого века обосновать обус�

ловленность нарушений речи и других нейропсихологических нарушений при

эпилептической афазии Ландау�Клеффнера именно эпилептической нейрона�

льной дисфункцией [37], а не структурными нарушениями в мозге, как это по�

стулировалось превалировавшей тогда точкой зрения [141, 143, 144, 163, 234].

Дальнейшие исследования и анализ мирового опыта позволили расширить это

положение на широкий круг других нейропсихопатологических расстройств

и подтвердили реальность существования обсуждаемой синдромологической

группы в рамках эпилептических расстройств. Настоящая публикация базиру�

ется на обобщении и анализе клинико�нейропатофизиологического исследова�

ния, диагностики и лечения более 150 наблюдений этих расстройств, а также

обобщает данные мировой литературы с учетом рекомендации экспертов Меж�

дународной противоэпилептической лиги (МПЭЛ), Европейской академии

эпилепсии (ЕВРЕПА)  и Европейской комиссии Совета Европы.

В соответствии с задачами монографии ее материал разделен на три специаль�

ных главы. Первая глава посвящена анализу собственных и мировых исследова�

ний по проблеме влияния эпилептической активности на функции головного моз�
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га и обоснованию связи между эпилептической межприступной активностью

в ЭЭГ и внеприступными расстройствами мозговых функций у пациентов, то есть

собственно эпилептологическим проблемам. В соответствии с этим в этой главе

помимо обсуждения собственно нейропатофизиологических механизмов непаро�

ксизмальных эпилептических расстройств приведено описание эпилептических

синдромов, частично внесенных в рубрику «Эпилептические энцефалопатии»

в предложения по новой классификации эпилепсий МПЭЛ, частично описанных

в литературе именно как первично эпилептические расстройства, такие как «при�

обретенный лобно�долевой эпилептический синдром» и др. Вторая глава посвя�

щена описанию расстройств психики и поведения, симптоматически полностью

совпадающих с соответствующими рубриками МКБ�10, но обусловленных эпи�

лептическими разрядами в мозге. Такой подход представляется наиболее адекват�

ным с точки зрения практического врача (особенно психиатра), имеющего, таким

образом, возможность ознакомиться с этой новой областью психиатрической

и неврологической клиники и использовать эти знания в практической работе.

Третья глава посвящена вопросам терапии непароксизмальных эпилептических

расстройств, обосновывает, обобщает, дополняет и структурирует данные на эту же

тему, рассеянные по первым двум главам и мировой литературе.

Все три главы книги связаны линией клинической нейрофизиологии и элек�

троэнцефалографии, поскольку именно клинико�нейрофизиологический ана�

лиз является методологической основой концептуального выделения данной

группы патологии, а клинический достоверный диагноз этих расстройств не�

возможен без применения многообразных методов современной электроэнце�

фалографии во всем комплексе ее продвинутых технологий, включая видео�

ЭЭГ�мониторинг, компьютерные методы анализа, стереоэнцефалографию

и магнитоэнцефалографию. При чтении книги следует помнить, что важней�

шей частью даваемой в ней информации являются рисунки, внимательный ана�

лиз которых с относящимися к ним комментариями необходим для понимания

материала и практического его освоения. Список литературы включает основ�

ные публикации, связанные с темой монографии. Автор счел необходимым на

завершающем этапе верстки книги ввести ссылки на новейшие или имеющие

особое значение для раскрытия темы публикации также в виде подстраничных

ссылок.

Поскольку важнейшим компонентом понимания проблемы эпилептических

непароксизмальных расстройств является электроэнцефалография, автор счита�

ет необходимым отметить роль чрезвычайно удобного в практическом и научном

применении, особенно в приложении к настоящей проблеме, аппаратно�про�

граммного комплекса «Нейро�КМ» фирмы «Статокин» с программным обеспе�

чением «Brainsys», разработанным А.А.Митрофановым, с включением програм�

мы трехмерной локализации источников «BrainLock» Ю.М.Коптелова. Именно

с помощью этого оборудования по большей части получены научные электроэн�

цефалографические результаты, лежащие в основе публикации. Обоим разра�

ботчикам, а также фирме «Статокин» автор выражает благодарность. 



Глава 1
ЭПИЛЕПТИЧЕСКАЯ АКТИВНОСТЬ МОЗГА,
НАРУШЕНИЯ ПСИХИЧЕСКИХ ФУНКЦИЙ

И ПАТОГЕНЕЗ ЭПИЛЕПТИЧЕСКИХ
НЕПАРОКСИЗМАЛЬНЫХ РАССТРОЙСТВ

В этой главе рассматриваются вопросы влияния эпилептических разрядов,

детектируемых в межприступной ЭЭГ в виде эпилептиформной активности,

на функции мозга и проявления этого влияния в клинической межприступной

симптоматике. До настоящего времени не вполне завершена дискуссия о том,

являются ли общеизвестные внеприпадочные нарушения в клинической карти�

не эпилепсии следствием сопутствующих структурных нарушений в мозге или

же прямым результатом нарушения его функций, вызываемого вовлечением

нейронов в эпилептическую активность. Для выяснения этого вопроса необхо�

димо оценить зависимость этих внеприступных нарушений от этиологии эпи�

лептического расстройства, от преимущественной локализации эпилептичес�

кого фокуса, от наличия или отсутствия в ЭЭГ эпилептиформной активности,

базируясь на данных клинической неврологии, нейропсихологии, нейрофизио�

логии и биологической психиатрии. В соответствии с этими задачами построен

план нижеследующего изложения.

1.1. Непароксизмальные расстройства функций мозга
и эпилептическая нейрональная активность

Как известно, помимо эпилептических припадков больных эпилепсией от�

личает в большинстве случаев наличие устойчивой межприступной симптома�

тики, проявляющейся психическими расстройствами, включая нарушения

мышления, нередко паранойального или шизофренического типа, аффектив�

ные расстройства, характерологические особенности, аутические черты, нару�

шения социального функционирования, обучения, поведения, специфические

нейропсихологические нарушения во всем их спектре, начиная от самых разно�

образных речевых и кончая агностическими, диспраксическими и другими рас�

стройствами. Эти расстройства в большинстве случаев играют гораздо большую

роль в нарушении качества жизни пациента, чем эпилептические припадки,

иногда достаточно редкие и нетяжелые, возникающие в обстановке, не создаю�

щей проблем социального функционирования. Современные концепции лече�

ния эпилепсии ставят во главу угла коррекцию именно этих перманентных на�

рушений, что привело к специальному сосредоточению внимания на механиз�

мах их возникновения у больных эпилепсией. Именно целенаправленное из�

учение соотношений интериктальной (внеприступной) эпилептической актив�
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ности и клиники психических и нейропсихологических расстройств при эпи�

лепсии позволило обнаружить причинную роль постоянно присутствующих

в мозге эпилептических разрядов, выявляемых в виде эпилептиформной актив�

ности в ЭЭГ, в развитии этих клинических нарушений.

В основе эпилептического процесса лежат нарушения функциональной ак�

тивности мозга, характеризующиеся наклонностью к спонтанному объедине�

нию нейронов в большие группы, дающие массивные высокочастотные разряды

потенциалов действия, которые, распространяясь по афферентным путям, бом�

бардируют синхронными залпами связанные с ними ядра и системы головного

мозга, вовлекая тем самым в эту активность все большие популяции нейронов

и в конечном итоге весь мозг в целом (рис. 1). Естественно, что нейрональные

системы, вовлеченные в такую гиперсинхронную спонтанную активность, не

могут нормально перерабатывать информацию, необходимую для выполнения

приспособительных функций, начиная от вегетативной регуляции и кончая выс�

шими психическими операциями, связанными с памятью и обучением, речью,

мотивациями, целенаправленным поведением, стратегическим планированием.

Это объясняет, в частности, широчайшее многообразие проявлений разных эпи�

лептических припадков, моделирующих в патологически преформированном

виде практически любые формы поведения или его нарушения.
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Рис. 1. Развитие эпилептического процесса на модели фокальной височно�долевой эпи�

лепсии. (1) Распространение эпилептических разрядов происходит по коротким и длин�

ным проекциям эпилептогенного фокуса и связанных с ним структур. OFC — орбито�

фронтальная кора, Hipp — гиппокамп, Thal — таламус, M — мезенцефальные неспецифи�

ческие структуры, uncus — крючок гиппокампа, g. hippocampi — гиппокампальная изви�

лина, g. cinguli — поясная извилина, girus limbicus — лимбическая кора, включающая по�

ясную и гиппокампальную извилину, представляющую один из основных путей распро�

странения возбуждения в лимбической системе, callosum — мозолистое тело, septum — яд�

ра перегородки, OFC — ольфакторная кора. В выносе представлена патофизиологическая

организация эпилептогенного фокуса. Поврежденные «нейроны 1» (заполнены) постоян�

но генерируют пароксизмальные деполяризационные сдвиги и бомбардируют залпами

спайков потенциально нормальные «нейроны 2» (пустые), вовлекая их в эпилептическую

активность. (2) При парциальном припадке эпилептический разряд вовлекает ограничен�

ную область, соответствующую локализации эпилептогенного фокуса в гиппокампальной

формации. (3) Комплексный парциальный припадок вовлекает дополнительно лимби�

ко�ретикулярные системы, связанные с автоматизированным поведением и регуляцией

сознания: лимбическую кору, орбитофронтальную кору лобной доли, свод, ядра перего�

родки, неспецифические ретикулярные ядра ствола, гипоталамуса и таламуса. (4) Общий

тонико�клонический припадок помимо упомянутых выше структур через их диффузные

двусторонние проекции и поперечные спайки мозга (прежде всего мозолистое тело) мас�

сивно вовлекает новую конвекситальную кору, включая моторные области.



Эпилептические припадки являются только эпизодическим проявлением

этих эпилептических разрядных процессов, текущих в головном мозге пациен�

та в большем или меньшем объеме, по�видимому, непрерывно. Клинический

припадок наблюдается только в те относительно редко возникающие моменты,

когда эпилептический разряд захватывает область мозга, связанную с опреде�

ленной нормальной функцией, имеющей внешние проявления или эквивален�

ты в системе осознаваемых переживаний и ощущений пациента. Если же разря�

ды происходят в системах, не имеющих выхода на поведенческие аспекты суще�

ствования пациента, или в системах, связанных с неосознаваемыми процесса�

ми (составляющими на самом деле подавляющее большинство), то клиничес�

ких приступообразных проявлений этих разрядов не наблюдается ни больным,

ни окружающими. Однако эти перманентные эпилептические разряды в «мол�

чаливых» зонах мозга оказывают очень существенное влияние на межприступ�

ное состояние пациента, его способности выполнять основные познаватель�

ные, поведенческие, приспособительные и социальные функции. Частота тех

или иных психических и поведенческих перманентных расстройств при эпи�

лепсии составляет 30�40%. Накопленный к настоящему времени обширный

клинико�нейрофизиологический материал многих сотен наблюдений говорит

о том, что межприступные изменения познавательных, психических, поведен�

ческих функций, наблюдающиеся у больных эпилепсией без существенных

структурных нарушений в мозге, обусловлены именно этими разрядами. По�

скольку эпилептические гиперсинхронные разряды нейронов в мозге отража�

ются в суммарной электроэнцефалографической активности, имеется возмож�

ность выяснения соотношения эпилептической активности в определенных зо�

нах мозга с определенными перманентными нарушениями высших психичес�

ких функций в виде психиатрических, нейропсихологических, поведенческих

и когнитивных проявлений. Соответствующие данные были получены как в ис�

следованиях поверхностной ЭЭГ в сопоставлении ее изменений с клиникой

и результатами соответствующих клинических оценок и психологических тес�

тов, так и при отведении активности от глубоких структур мозга с помощью

внутричерепных электродов у больных, подвергаемых нейрохирургическому

лечению эпилепсии, и с помощью магнетоэнцефалографии [236, 248, 259, 280,

281, 457, 495, 511, 514]. Эти и ряд подобных наблюдений поставили вопрос в бо�

лее общем плане о роли межприступных эпилептических разрядов, детектируе�

мых ЭЭГ, в нарушениях психических и нейропсихологических функций у лиц

с эпилепсией. В исследовании G.M.Parkinson (2002) было проанализировано

109 неотобранных случаев эпилепсии у детей в возрасте 5�17 лет за 4�летний пе�

риод наблюдения. У 42,2% обнаружили нарушения речи, причем у 30 (из 42) они

были связаны с фокальными эпилепсиями. Чаще всего это были простые или

комплексные фокальные эпилептические припадки [379]. Накопленные на�

блюдения показали несомненную связь многочисленных психических и ней�

ропсихологических дисфункций у больных с эпилепсией с разрядами эпилеп�

тической активности в соответствующих функциональных областях не только

речевой коры. Аналогичные данные были получены Е.Л.Усачевой и др. при ис�

18



следовании школьной адаптации у детей с эпилепсией. Была обнаружена стати�

стически значимая связь эпилептических нарушений электроэнцефалограммы

как с общей мерой школьной дезадаптации, так и с отдельными нейропсихоло�

гическими функциями (табл. 1 и 2). Авторы обнаружили также статистически

достоверную корреляцию между билатерально�синхронными разрядами в ЭЭГ

и удлиненным временем реакции, а также степенью школьной дезадаптации

[47�49]. Поскольку электроэнцефалография играет решающую роль в диагнос�

тике, изучении и лечении эпилептических непароксизмальных расстройств, це�

лесообразно остановиться на вопросе отражения эпилептических разрядов на

уровне нейронов мозга в ЭЭГ и характеристике основных форм электроэнцефа�

лографической активности, связанных с эпилепсией.

Таблица 1

Статистически значимая корреляция мощности (по данным компьютерной ЭЭГ)
лобной дельтаDактивности с нарушениями социальных и нейропсихологических

функций у детей с эпилепсией [47]

Таблица 2

Показатели мощности лобной дельтаDактивности и индекса спайков (по данным
компьютерной ЭЭГ) в зависимости от степени психосоциальной дезадаптации

у детей с эпилепсией [47]

P< — значимость отличий от группы возрастной нормы
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Нарушение функции Коэффициенты корреляции

Школьная адаптация 0,55

Поведенческие нарушения 0,45

Лобные функции � 0,65

Динамический праксис � 0,52

Психомоторная координация � 0,7

Ассоциативная память � 0,49

Слухо�речевая память � 0,5

Визуопространственные функции � 0,4

Степень дезадаптации 0 1 2 3

Мощность δ 80 мкВ2 250 мкВ2 846 мкВ2 1023 мкВ2

P< � 0,01 0,05 0,001

Индекс спайков 10,5/мин 64/мин 82/мин 78/мин

P< � 0,05 0,05 0,01



1.1.1. Роль электроэнцефалографии в изучении внеприступных
эпилептических расстройств

Полное рассмотрение вопросов электроэнцефалографической диагностики

выходит за рамки обсуждаемой темы, и здесь мы остановимся только на харак�

теристике основных критериев диагностики эпилептической дисфункции и не�

которых дополнительных графоэлементов и параметров, могущих играть вспо�

могательную роль в эпилептологической диагностике, когда прямая эпилепти�

формная активность в узком значении этого термина в ЭЭГ не выявляется.

Процесс эпилептической синхронизации активности нейронов приводит к на�

растанию амплитуды волн на ЭЭГ. Если разряды нейронов очень плотно груп�

пируются во времени, наблюдается и уменьшение длительности суммарного

потенциала, что приводит к образованию высокоамплитудного, но короткого

феномена с острой вершиной. Именно такого рода потенциалы и соответству�

ют эпилептической активности на ЭЭГ и называются собственно эпилептифор�

мной активностью. К ней относятся следующие графоэлементы (рис. 2).

Спайк (англ. spike — острие). Имеет острую форму, длительность 20�70 мс,

что соответствует частоте 14�50 Гц. Амплитуда, как правило, превосходит ам�

плитуду фоновой активности и может достигать сотен или даже тысяч микро�

вольт. Чаще всего группируются в короткие или более длинные пачки, образуя

феномен, носящий название «множественные спайки».

Острая волна. Отличается от спайка растянутостью во времени, из�за чего ча�

сто называется «медленный спайк». Длительность острой волны 70�200 мс, час�

тота 5�14 Гц. Амплитуда может достигать тех же значений, что и амплитуда спай�

ков.

В эпилептологии строгого различения электроэнцефалографических терми�

нов «спайк» и «медленная волна» не проводится и медленную волну часто назы�

вают спайком или «медленным спайком» (slow spike).

Спайк�волна. Комплекс комбинации спайка с медленной волной. Часто не�

сколько спайков комбинируются с одной волной. Такой комплекс называется

«множественные спайки�волна». Частота комплексов спайк�волна 2,5�6/c, со�

ответственно период составляет 160�250 мс.

Острая волна�медленная волна. Комплекс составляется из острой волны

и следующей за ней медленной волны. Частота комплексов острая волна — мед�

ленная волна обычно 0,7�2 Гц, период — соответственно 1300�500 мс. Характер�

ным примером эпилептологических вольностей в использовании электроэнце�

фалографических терминов является эпилептологическое понятие «центро�

темпоральные спайки», являющиеся типичными комплексами острая волна�

медленная волна (рис. 3).

Дополнительные феномены, имеющие отношение к эпилептологической

диагностике, представляют собой группировки перечисленных выше эпилепти�

формных графоэлементов или других волн в ЭЭГ.

Вспышка — описательный термин, обозначающий группу колебаний с вне�

запным возникновением и исчезновением, четко отличающихся от фоновой
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активности частотой, формой и (или) амплитудой. Понятие «вспышка» в общем

случае не означает ненормальности, однако наличие вспышек билатерально�

синхронных высокоамплитудных волн различного диапазона достаточно харак�

терно для эпилепсии [14, 15, 18, 19, 22, 23, 355].
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Рис. 2. Основные типы эпилептиформной активности.

1 — спайки; 2 — острые волны; 3 — комплексы спайк�волна; 4 — комплексы множествен�

ные спайки�волна;   5 — комплексы острая волна�медленная волна. Значение калибро�

вочного сигнала для «3» — 100 мкВ, для остальных записей — 50 мкВ.



Разряд — интерпретативный термин, употребляемый для обозначения

вспышки эпилептиформной активности. Один из наиболее достоверных марке�

ров эпилептической дисфункции (рис. 4).

Паттерн (картина) эпилептического припадка (seizure pattern). Этим терми�

ном обозначают разряд эпилептиформной активности, обычно совпадающей

с эпилептическим приступом. Наиболее характерные типы такой активности

соответствуют простым, атипичным абсансам и миоклоническим припадкам

(рис. 5). Поэтому обнаружение таких феноменов, даже если не удается четко
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Рис. 3. Фрагмент ЭЭГ пациента с нарушениями речи в виде речевой и оробуккальной ди�

спраксии, обусловленными эпилептической мозговой дисфункцией, проявляющейся

центро�темпоральными спайками амплитудой до 700 мкВ. Видно, что графоэлементы

ЭЭГ, обозначаемые как спайки, имеют продолжительность не менее 130 мс, то есть соот�

ветствуют параметрам электроэнцефалографических паттернов, определяемых как острая

волна.



Таблица 9

Клинические диагнозы психических и поведенческих расстройств
по МКБD10 у пациентов с лобными эпилептиформными разрядами

Примечания: Первая цифра в каждой графе указывает число пациентов с данным диагнозом.

+БС и +ПП означает, что в ЭЭГ помимо фокальных были билатерально�синхронные (БС)

эпилептиформные разряды и паттерны эпилептических бессудорожных припадков (ПП). Ци�

фра перед этими сокращениями обозначает число пациентов, у которых соответствующий

эпилептиформный феномен наблюдался.

Наиболее ярко характер нарушений мозговых функций выявился при час�

тотном анализе терминов, употреблявшихся врачами и психологами при описа�

нии синдромов пациентов с лобными фокусами в ЭЭГ, данные которого приве�

дены в табл. 10. Видно, что подавляющее большинство описательных терминов

приходится на аффективно�эмоциональную (36%) сферу или связано с наруше�

ниями, касающимися нарушений норм социального поведения (40%). Причем

в описании аффективно�эмоциональных нарушений явно доминирует агрес�

сивность (33%) и связанные с ней негативизм, конфликтность, раздражитель�

ность; все эти черты в сумме составляют 69% терминов, характеризующих аф�

фективно�эмоциональную сферу. Характерно, что в описании поведенческих

и социальных нарушений также подавляющее большинство составляют нару�

шения, обычно мотивируемые именно этими аффектами и эмоциями, преобла�

давшими у пациентов. Поведенческие нарушения, провокационное поведение,

прогулы школы, побеги из дома, асоциальность, лживость, противоправные

действия суммарно составляли 71% всех поведенческих и социальных наруше�

ний. Практически все психотические, невротические и личностные нарушения,

такие как странности, аутичность, кататония, сверхценная деятельность, отсут�

ствие взаимодействия, избегание контакта, гримасы, нелепые позы, расстрой�

ства личности, галлюцинации также являются характерными для лобно�доле�

вой симптоматики.
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Формы психических расстройств
Локализация разрядов

Правые Левые Билатеральные

Органическое кататоническое расстройство 1+БС +ПП

Расстройство речи и языка, неуточненное 1+ПП

Смешанное расстройство учебных навыков 1 1+БС

Аутизм и приобретенный лобно�долевой синдром 3+1БС+1ПП 2+2ПП

Несоциализированное расстройство поведения 1 4+2БС+1ПП 2

Социализированное расстройство поведения 1 3+2БС 4+2ПП

Оппозиционно�вызывающее расстройство 1 1+ПП



Таблица 10

Частота применявшихся терминов описания симптоматики при лобноDдолевых
эпилептических разрядах
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Симптомы
Локализация разрядов

Правые Левые Билатеральные

1 2 3 4

Аффективно�эмоциональные — 67
Конфликтность 1 4 7

Повышенная эмоциональность 1 1 3

Плаксивость 2 3

Неадекватная смешливость 3

Агрессивность 4 6 12

Негативизм 2 1 2

Раздражительность 1 2 4

Эмоционально�волевая незрелость 2 2 4

Поведенческие и социальные — 75
Дефицит внимания�Гиперактивность 1 2

Поведенческие нарушения 4 4 9

Пассивно подчиняем 3 1

Провокационное поведение 1 1

Прогулы школы 2 2 4

Побеги из дома 2 2 3

Асоциальность 1 4 4

Школьная дезадаптация 1 4 7

Лживость 1 2 1

Противоправные действия 2 2 5

Психотические, невротические, личностные — 21
Психотическое состояние 1

Галлюцинации 1

Кататония 1

Странности 1

Нарушения восприятия 1

Аутичность 1 1 3

Отсутствие взаимодействия 2 2

Сверхценная деятельность 1 1

Избегание контакта 2

Гримасы, нелепые позы 1 1

Расстройство личности 1

Расстройства языка и речи — 4
Недоразвитие речи 1 2

Речевая диспраксия 1

Другие нейропсихологические расстройства — 16
Нарушения механической памяти 2 1

Недостаточная умственная продуктивность 1 3

Нерациональнная целенаправленая деятельность 2 3



Глава 2
КЛИНИЧЕСКИЕ ФОРМЫ НЕПАРОКСИЗМАЛЬНЫХ

ПСИХИЧЕСКИХ И ПОВЕДЕНЧЕСКИХ
РАССТРОЙСТВ, ОБУСЛОВЛЕННЫХ

ЭПИЛЕПТИЧЕСКОЙ ДИСФУНКЦИЕЙ МОЗГА

2.1. Классификация и терминология
непароксизмальных эпилептических расстройств
Прежде чем перейти к описанию частных форм проявления когнитивных

эпилептических синдромов, проанализированных в гл. 1, необходимо обсудить

вопрос их терминологии и классификации как в рамках Классификации эпи�

лепсий и синдромов МПЭЛ, так и в рамках МКБ�10, поскольку большая часть

обсуждаемых вновь описанных синдромов еще не нашла в них самостоятельной

рубрики. С удовлетворением можно отметить, что новые предложения по клас�

сификации эпилепсий и синдромов МПЭЛ представляют благоприятную воз�

можность для попытки соответствующей таксономии и рубрификации рассма�

триваемой группы психоневрологических расстройств. В официальной публи�

кации Комиссии по терминологии и классификации отмечается, что отказ от

принятой в 1989 г. Классификации эпилепсий и синдромов мотивирован в пер�

вую очередь тем, что в ней не находят места ряд появившихся за последнее вре�

мя типов эпилептических синдромов и, в частности, эпилептические расстрой�

ства, проявляющиеся неприступообразными перманентными нарушениями

функций мозга, вызываемыми эпилептическими разрядами в соответствующих

мозговых системах, и проявляющиеся в электроэнцефалограмме как эпилепти�

формная активность. Эти расстройства получили общее название «эпилептиче�

ские энцефалопатие». Этот термин введен в качестве новой рубрики в Предло�

жения по классификации 2000 г. и определяется достаточно широко. Рабочей

группой по классификации и терминологии МПЭЛ в новой редакции Класси�

фикации эпилепсий к рубрике обобщенно отнесены эпилепсии и эпилептические
синдромы, «при которых эпилептиформные нарушения приводят к прогрессирую�
щей мозговой дисфункции», то есть как раз обсуждаемая нами группа непароксиз�

мальных эпилептических синдромов (что подтверждается включением сюда

эпилептической афазии Ландау�Клеффнера и эпилепсии с постоянными ком�

плексами спайк�волна в медленно волновом сне), при которых возникает про�

грессирующая дисфункция мозга вследствие эпилептических разрядов. В новых

предложениях по классификации исчезли рубрики «симптоматические генера�

лизованные эпилепсии» и «эпилепсии и синдромы, неясные относительно то�

го, фокальные они или симптоматические», синдромы и эпилепсии, входившие

в эти рубрики, перешли в раздел «эпилептических энцефалопатий» и наряду

с упомянутыми выше двумя включают синдром Уэста, Леннокса�Гасто и др.
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В плане интересующего нас вопроса следует напомнить, что рубрики Класси�

фикации 1989 г. «симптоматические генерализованные эпилепсии» и «эпилеп�

сии и синдромы, неясные относительно того, фокальные они или симптомати�

ческие», которые в новых предложениях оказались замещенными рубрикой

«эпилептические энцефалопатии», включают в себя подразделы «другие эпи�

лепсии и синдромы, соответствующие критериям этих рубрик». Естественно,

новая рубрика «эпилептические энцефалопатии» не ограничивается только пе�

речисленными в ней на данный момент известными формами, но наследует

и «другие эпилептические энцефалопатии». Таким образом, появляется воз�

можность размещения в рамках новых предложений по классификации вновь

описываемых в клинической практике случаев непароксизмальных бессудо�

рожных эпилептических расстройств.

Прямым поощрением такой практики в Предложениях по Классификации

является констатация целесообразности и правомерности использования

в формулировании диагноза не только названий уже известных фиксированных

специфических форм и синдромов эпилепсии, но и типов припадков или вне�

приступных клинических расстройств, не укладывающихся в уже описанные

специфические формы. Соответственно этому ряд авторов уже относят к груп�

пе «эпилептических энцефалопатий» «приобретенный эпилептический лоб�

но�долевой синдром», орофациальную и речевую диспраксию при идиопатиче�

ских эпилептиформных разрядах в мозге и другие [159, 338]. По аналогии с эпи�

лептической приобретенной афазией Ландау�Клеффнера описаны «приобре�

тенная эпилептическая пространственная агнозия», «приобретенное эпилепти�

ческое поведенческое или нейропсихологическое расстройство» и другие [15,

20, 21, 25�30, 32, 169, 170, 352].

В цитируемой официальной публикации МПЭЛ специально подчеркивает�

ся, что одним из основных мотивов разработки новой классификации является

обеспечение больших возможностей для практических эпилептологов и иссле�

дователей в определении места в новой классификации для индивидуальных

клинических случаев, встречающихся в повседневной практике. Предложения

Комиссии по классификации поощряют правомерность и целесообразность

инициатив исследователей по формированию в рамках общей классификации

частных классификаций, удовлетворяющих задачам собственных исследований

и наблюдений и имеющих, возможно, ограниченное специальными вопросами

значение [121, 166]. Таким образом, было бы крайне непродуктивно и противо�

речило бы самой идее пересмотра Классификации эпилепсий и синдромов рас�

сматривать приблизительный пример возможного варианта новой классифика�

ции, приведенный в публикации Комиссии МПЭЛ как закрытую систему, огра�

ниченную перечисленными в ней единичными клиническими формами с фик�

сированными эпонимами, о чем предупреждают и сами авторы этих предложе�

ний [166].

Как вытекает из изложенного выше, весь круг расстройств функций мозга,

обусловленных эпилептическими разрядами нейронов, детектируемыми в ЭЭГ

в виде эпилептиформной активности, полностью подходит под определение
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эпилептической энцефалопатии, предложенное Комиссией по терминологии

и классификации МПЭЛ. Принимая во внимание открытость этой рубрики, от�

несение сюда этих расстройств соответствует рекомендациям Комиссии

МПЭЛ. Между тем в дискуссиях по теме, как сказано выше, иногда отмечается

тенденция ограничивать термин «эпилептическая энцефалопатия» только фор�

мами и синдромами, уже отнесенными к этой рубрике, и, таким образом, рас�

стройства обсуждаемого типа вне этой рубрики требуют какого�то другого объ�

единяющего термина. Для их обозначения использовался термин «эпилепсия

без припадков» [21, R.Guerrini (цит. по К.Ю.Мухину и др. [39])]. Последний тер�

мин можно принять только как образный, поскольку он противоречит предло�

женному той же Комиссией определению эпилепсии через понятие припадка

[179]. Кроме того, как показано в гл. 1, некоторые случаи обсуждаемых рас�

стройств представляют собой, по существу, хронические бессудорожные фо�

кальные или генерализованные эпилептические статусы с соответствующей

клинической симптоматикой, а статус, по определению, является эпилептичес�

ким припадком [15, 16, 18, 447].

К.Ю.Мухин [2004], ссылаясь на неопубликованное сообщение, приводит

определение G.Gobbi: «синдром детской когнитивной эпилептиформной де�

зинтеграции». Это определение представляется также не вполне приемлемым,

во�первых, из�за использования технического электроэнцефалографического

термина «эпилептиформный» (цит. по [39]). В клинической эпилептологии тер�

мин «эпилептиформный» применяется в смысле «неэпилептический». Так,

эпилептиформными называются конверсионные неэпилептические приступы,

имитирующие эпилептические припадки. Кроме того, термин «дезинтегратив�

ные расстройства» является занятым и применяется в МКБ�10 к достаточно уз�

кой группе психических расстройств детского возраста, представляющих воз�

никающую после 2 и более лет нормального развития языка и социальных на�

выков регрессию поведения с утратой когнитивных навыков и нарушением

контроля мочевого пузыря и стула [95]. Таким образом, цитируемое выше опре�

деление непароксизмальных эпилептических расстройств некорректно терми�

нологически, недостаточно четко и полно определяет общий спектр клиничес�

ких расстройств и может быть использовано скорее как нейропатофизиологиче�

ская концепция, чем в качестве клинического термина.

Следует отметить, что осторожность в использовании термина «эпилептиче�

ская энцефалопатия» в широком значении определения, данного Комиссией

МПЭЛ, связана с тем, что по сложившейся в эпилептологии традиции слово�

употребления термин энцефалопатия использовался ранее только для обозначе�

ния тяжелых, иногда «катастрофических», часто некурабельных и неуклонно

прогрессирующих расстройств, подразумевающих обычно и наличие структур�

ных мозговых нарушений [60, 175]. Это, по счастью, относится далеко не ко

всем поведенческим и психическим расстройствам детского возраста, связан�

ным с идиопатическими генерализованными и фокальными эпилептиформны�

ми паттернами, значительная часть которых имеет благоприятный прогноз

и при правильном распознавании и лечении завершается полной нормализаци�
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ей функций и восстановлением здоровья. Очевидно, к этой части пациентов

применима нейропатофизиологическая интерпретация расстройства как «син�

дром детской когнитивной эпилептической (а не «эпилептиформной») дезинте�

грации», однако этот термин неприменим в качестве диагноза по указанным

выше соображениям. В соответствии с новыми вышеприведенными рекоменда�

циями Комиссии МПЭЛ ведущие специалисты по данному вопросу определя�

ют эти нарушения как «эпилептическую энцефалопатию». Это определение при

вариациях слов содержит один и тот же смысл: «Эпилептическая энцефалопа�

тия — это состояние, в котором эпилептиформные нарушения сами по себе

принимаются как причинный фактор прогрессирующих нарушений мозговых

функций» [166] или «Эпилептические энцефалопатии — это состояния, при ко�

торых неврологическая деградация может быть отнесена целиком или отчасти

к эпилептической активности. Оно может быть вызвано частыми или тяжелы�

ми припадками и (или) почти постоянной пароксизмальной интериктальной

активностью» [338].

Таким образом, каждый из приведенных выше терминов определяет только

часть обсуждаемых синдромов, однако все они вполне укладываются в обще�

принятое понятие расстройства, официально используемое в МКБ�10. В част�

ности, в МКБ�10 эти расстройства вполне соответствуют рубрикам «F06 Другие

психические расстройства вследствие повреждения или дисфункции головного

мозга либо вследствие физической болезни» или «F07 Другие органические рас�

стройства личности и поведения, обусловленные болезнью, травмой или дисфунк�

цией головного мозга» (курсив мой), поскольку эпилептическое расстройство моз�

га является одним из типов его органического расстройства, повреждения, ди�

сфункции, болезни. Эти рубрики подразумевают «разнообразные когнитивные,

эмоциональные, личностные и поведенческие расстройства», что как раз и ха�

рактерно для рассматриваемой нами области психоневрологии.

Напомним также, что правила терминологии МКБ�10 не обязательно требу�

ют использования при написании диагноза буквальной формулировки из соот�

ветствующей рубрики в этой классификации. Диагноз формулируется в соот�

ветствии с клиникой и его пониманием врачом, однако он должен по смыслу

соответствовать содержанию рубрики, в которой он кодируется. Таким образом,

к примеру, нарушения поведения у ребенка, связанные с паттернами эпилепти�

ческого припадка типа абсансов, могут вполне кодироваться как «F07 Расстрой�

ство поведения, обусловленное эпилептической дисфункцией головного моз�

га». Очевидно, наиболее простым и одновременно адекватным решением, по�

зволяющим избавиться от непродуктивной дискуссии о словах, является опре�

деление «непароксизмальное эпилептическое расстройство» [62]. Дальнейшее

уточнение в случае тяжелого течения с признаками прогрессирования, органи�

ческого поражения мозга и резистентности влечет применение термина «эпи�

лептическая энцефалопатия» и далее — уточнение конкретной клинической

формы, используя соответствующие рубрики психических, поведенческих и не�

врологических расстройств МКБ�10. В плане статистического кодирования

следует или использовать кодирование только как эпилептического синдрома,
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