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There were presented 12 clinical pictures of early myoclonic
encephalopathy (EME), being extremely pharmacoresistant form
of epilepsy. Such anti-epileptic drugs as carbamazepines,
lamotrigine, topiramate and vigabatrine are contraindicated
because of very high risk of aggravation. That is why it is
recommended to use rational combined therapy of
benzodiazepines, barbiturates, valproates and high doses of
vitamin B6.

Key words: Early myoclonic encephalopathy, epileptic
encephalopathy, status epilepticus.

Ðàííÿÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ
(ÐÌÝ) — ýïèëåïòè÷åñêèé ñèíäðîì ñ

äåáþòîì â íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå, õàðàêòå-
ðèçóþùèéñÿ ìíîæåñòâåííûì ýïèëåïòè÷åñêèì
ìèîêëîíóñîì, ðåçêîé çàäåðæêîé ïñèõîìîòîðíîãî
ðàçâèòèÿ, ôàðìàêîðåçèñòåíòíîñòüþ è òÿæåëûì
ïðîãíîçîì [1, 2, 3, 8, 9, 11, 13]. Ýòî âåñüìà ðåäêàÿ
çàâèñèìàÿ îò âîçðàñòà ôîðìà ýïèëåïñèè
ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ñàìûé ðàííèé âàðèàíò
ýïèëåïòè÷åñêîé ýíöåôàëîïàòèè [8, 11]. Äàííûé
ñèíäðîì êëèíè÷åñêè ïðîòåêàåò â âèäå
ïðîäîëæåííîãî ìèîêëîíè÷åñêîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî
ñòàòóñà ôðàãìåíòàðíîãî «ëåòó÷åãî» ìèîêëîíóñà,
à òàêæå ìàññèâíûõ áèëàòåðàëüíûõ ìèîêëîíèé,
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ïåðåìåæàþùèõñÿ ñ ìàëûìè ìîòîðíûìè
ïðèñòóïàìè è òîíè÷åñêèìè ñïàçìàìè. ÐÌÝ
îïèñàíà ðÿäîì àâòîðîâ ïîä ðàçíûìè íàçâàíèÿìè:
íåîíàòàëüíàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ
[6, 17], ðàííÿÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ ñ
ýïèëåïñèåé [10], ðàííÿÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ
ýíöåôàëîïàòèÿ Àéêàðäè [9, 14].

Öåëüþ äàííîãî èññëåäîâàíèÿ ÿâëÿëîñü
èçó÷åíèå êëèíèêî-ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêîé
êàðòèíû ó äåòåé ñ ðàííåé ìèîêëîíè÷åñêîé
ýíöåôàëîïàòèåé, îñîáåííîñòåé ÝÝÃ ïàòòåðíîâ
ïîñðåäñòâîì âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèðîâàíèÿ,
íàáëþäåíèå ïàöèåíòîâ â äèíàìèêå è îöåíêà
ýôôåêòèâíîñòè àíòèýïèëåïòè÷åñêîé òåðàïèè.

Íàìè áûëè îáñëåäîâàíû 12 äåòåé (5 ìàëü÷èêîâ
è 7 äåâî÷åê), óäîâëåòâîðÿþùèå êëèíèêî-
ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèì êðèòåðèÿì ÐÌÝ,
íàõîäèâøèõñÿ â îòäåëåíèè ïñèõîíåâðîëîãèè ¹2
(ÏÍÎ-2) ÐÄÊÁ çà äåñÿòèëåòíèé ïåðèîä (2000—
2010 ãã.). Âñåì ïàöèåíòàì â îòäåëåíèè
ïñèõîíåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè (ÏÍÎ-2) ÐÄÊÁ áûë
ïðîâåäåí âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíã â ñîñòîÿíèè
áîäðñòâîâàíèÿ è ïî õîäó äíåâíîãî ñíà
äëèòåëüíîñòüþ îò 2 äî 10 ÷àñîâ, à òàêæå â äèíàìèêå
îò 2 äî 7 ðàç. ÝÝÃ îñóùåñòâëÿëàñü ñ ïðèìåíåíèåì
êîìïüþòåðíîãî 21-êàíàëüíîãî ýíöåôàëîãðàôà
Nicolet Bravo (Nicolet, ÑØÀ), à âèäåî-ÝÝÃ
ìîíèòîðèíã — ñ ïîìîùüþ ñèñòåìû ïîðòàòèâíîãî
ÝÝÃ-âèäåîìîíèòîðèíãà «Ýíöåôàëàí-âèäåî» íà
áàçå ìîáèëüíîãî ðåãèñòðàòîðà ÝÝÃ ÐÌ-ÝÝÃ-19/26
«Ýíöåôàëàí-ÐÌ» (ÍÏÊÔ «Ìåäèêîì ÌÒÄ»,
ã. Òàãàíðîã). Êîìïüþòåðíóþ òîìîãðàôèþ
âûïîëíÿëè íà êîìïüþòåðíîì òîìîãðàôå «Somatom
CR», «Siemens» â îòäåëåíèè êîìïüþòåðíîé
òîìîãðàôèè ÐÄÊÁ, à ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíóþ
òîìîãðàôèþ — íà àïïàðàòå «Signa Infinity GE»
1,5 Òåñëà â îòäåëåíèè ëó÷åâîé äèàãíîñòèêè ÐÄÊÁ.

10 èç 12 íàáëþäåíèé ÐÌÝ äåáþòèðîâàëè â
ïåðâûå äâå íåäåëè ïîñòíàòàëüíîé æèçíè:
â 1-å ñóòêè — ó 5 (41,7%), íà 2-3-è  — ó 3 (25%),
íà 9 è 13-å — ó 2 (16,7%). Ëèøü ó 2 (16,7%) ìëàäåí-
öåâ ïðèñòóïû âîçíèêëè â âîçðàñòå 1,5 ìåñÿöà.
Ñåìåéíûé àíàìíåç ïî ýïèëåïñèè íå áûë îòÿãîùåí
ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ, çà èñêëþ÷åíèåì
íàëè÷èÿ ôåáðèëüíûõ ñóäîðîã ó ñåñòðû îäíîãî èç
ïàöèåíòîâ ñ ÐÌÝ. 8 (66%) äåòåé áûëè ðîæäåíû
äîíîøåííûìè, 3 ( 27,3%) — ïåðåíîøåííûìè,
äâóì ïîòðåáîâàëîñü êåñàðåâî ñå÷åíèå íà ïîçäíèõ
ñðîêàõ. Èñêëþ÷åíèå ñîñòàâëÿëà îäíà (8,3%)
ãëóáîêî íåäîíîøåííàÿ ïàöèåíòêà, ðîæäåííàÿ íà
ñðîêå 25 íåäåëü ñ ìàññîé òåëà 750 ã, ðîñòîì 24 ñì,
ñ ÿâëåíèÿìè ïåðèâåíòðèêóëÿðíûõ êðîâîèçëèÿíèé

è îñòðîé ïðîãðåññèðóþùåé ãèäðîöåôàëèåé, â ñâÿçè
ñ êîòîðîé ïðîâîäèëîñü âåíòðèêóëî-ïåðèòî-
íåàëüíîå øóíòèðîâàíèå.

Ñèìïòîìàòè÷åñêèé õàðàêòåð ÐÌÝ áûë îòìå÷åí
ó 10 (83,3%) ïàöèåíòîâ ñ ÐÌÝ. Â ñòðóêòóðå
ýòèîëîãè÷åñêèõ ôàêòîðîâ äîìèíèðîâàëî òÿæåëîå
ïåðèíàòàëüíîå ãèïîêñè÷åñêè-èøåìè÷åñêîå
ïîðàæåíèå ÖÍÑ — ó 9 (75%) ìëàäåíöåâ. Ó îäíîãî
ðåáåíêà áûëè ìíîæåñòâåííûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ è
ÿâëåíèÿ õîíäðîäèñïëàçèè íåóòî÷íåííîãî õàðàê-
òåðà, è ëèøü ó 2 äåâî÷åê  õàðàêòåð çàáîëåâàíèÿ
áûë ðàñöåíåí êàê êðèïòîãåííûé (16,7%).

Ó 9 (75%) ìëàäåíöåâ èìåëè ìåñòî ïðèçíàêè
õðîíè÷åñêîé âíóòðèóòðîáíîé ãèïîêñèè. Óãðîçà
ïðåðûâàíèÿ áåðåìåííîñòè íàáëþäàëàñü ó 6 (50%)
ìàòåðåé. Îñòðàÿ ãèïîêñèÿ ïðè ðîäàõ óñóãóáèëà
ÿâëåíèÿ õðîíè÷åñêîé âíóòðèóòðîáíîé ãèïîêñèè
ïëîäà ó 4 äåòåé. Îáðàùàëà íà ñåáÿ âíèìàíèå
âûñîêàÿ ïðåäñòàâëåííîñòü ïàòîëîãèè ñî ñòîðîíû
ïóïîâèíû — 5 (41,7%): êîðîòêàÿ ïóïîâèíà —
ó îäíîé (8,3%), îáâèòèå ïóïîâèíîé —
ó 4 ìëàäåíöåâ, âêëþ÷àÿ äâóêðàòíîå (8,3%) è äàæå
ïÿòèêðàòíîå (8,3%), à òàêæå íàëè÷èå èñòèííîãî
óçëà ïóïîâèíû íàðÿäó ñ îäíîêðàòíûì îáâèòèåì
(8,3%).

Ó 4 (33,3%) ìëàäåíöåâ ñ ÐÌÝ îòìå÷àëîñü
âíóòðèóòðîáíîå èíôèöèðîâàíèå ñ ñåðîëîãè÷åñêîé
èäåíòèôèêàöèåé âîçáóäèòåëåé. 2 ìëàäåíöà
ðîäèëèñü ó ìàòåðåé, ñòðàäàþùèõ õðîíè÷åñêèì
ãåïàòèòîì Ñ, ïðè ýòîì ó îäíîãî ðåáåíêà —
ñî÷åòàííîå èíôèöèðîâàíèå, à èìåííî ÖÌÂ
ñ âèðóñîì ãåïàòèòà Ñ, ó äðóãîãî — óðåàïëàçìà
ñ ãåðïåñîì II òèïà è êàíäèäîçîì.

Âûñîêèé ïîðîã ñòèãìàòèçàöèè íàáëþäàëñÿ
ó 8 (66,7%) ïàöèåíòîâ ñ  ÐÌÝ, ïðè ýòîì ó îäíîãî —
òÿæåëàÿ ôîðìà âðîæäåííîé ñîìàòè÷åñêîé
ïàòîëîãèè â âèäå íåóòî÷íåííîé ôîðìû
õîíäðîäèñïëàçèè è ìíîæåñòâåííûõ ïîðîêîâ
ðàçâèòèÿ (ãèïîïëàçèÿ  ðàäóæêè, çðà÷êîâàÿ
ìåìáðàíà, ïóïî÷íàÿ ãðûæà, ïàõîâî-ìîøîíî÷íàÿ
ãðûæà, ðàñùåïëåíèå òåë ïîçâîíêîâ â ãðóäíîì
îòäåëå  ïîçâîíî÷íèêà, äåôåêò êàðäèàëüíîãî
æåëóäî÷êîâîãî îòâåðñòèÿ). Ó 5 (41,7%) ïàöèåíòîâ
èìåëè ìåñòî ÿâëåíèÿ ìèêðîöåôàëèè.
Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ õàðàêòåðèçîâàëñÿ
ðàçëè÷íûìè íàðóøåíèÿìè: àòðîôèÿ çðèòåëüíûõ
íåðâîâ — ó 8 (66,7%), íàðóøåíèÿ
ãëàçîäâèãàòåëüíîé èííåðâàöèè — ó 6 (50%),
èííåðâàöèè ëèöåâîé ìóñêóëàòóðû — ó 10 (83,3%).
Áóëüáàðíàÿ ñèìïòîìàòèêà áûëà âûÿâëåíà
ïðàêòè÷åñêè ó âñåõ ïàöèåíòîâ (91,7%), çà
èñêëþ÷åíèåì îäíîé äåâî÷êè, ÷òî, âèäèìî, ÿâèëîñü
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ñóùåñòâåííûì êðèòåðèåì åå áîëåå áëàãîïðèÿòíîãî
ïðîãíîçà, ðåçêî êîíòðàñòèðîâàâøåãî ñ ãðóáîé
èíâàëèäèçàöèåé ó îñòàëüíûõ äåòåé ñ ÐÌÝ.
Ïðè ýòîì ó 8 (66,7%) äåòåé ýòè íàðóøåíèÿ íîñèëè
õàðàêòåð ïñåâäîáóëüáàðíîãî, à ó 3 (25%) —
áóëüáàðíîãî ñèíäðîìà. Ó âñåõ ïàöèåíòîâ ñ ÐÌÝ
áûëè îòìå÷åíû èçìåíåíèÿ ñî ñòîðîíû ìûøå÷íîãî
òîíóñà: ó 7 (58,3%) ïî òèïó ãèïåðòîíóñà,
ó 5 (41,7%) — äèôôóçíîé ìûøå÷íîé ãèïîòîíèè.
Îæèâëåíèå ñóõîæèëüíûõ ðåôëåêñîâ ñî÷åòàëîñü ñ
íàëè÷èåì ÿâëåíèé àíèçîðåôëåêñèè ó 50%
ïàöèåíòîâ. Òÿæåëûå äâèãàòåëüíûå ðàññòðîéñòâà
ñôîðìèðîâàëèñü ïðàêòè÷åñêè ó âñåõ äåòåé (91,7%),
çà èñêëþ÷åíèåì îäíîé äåâî÷êè ñ äîñòèæåíèåì
êëèíè÷åñêîé (íî íå ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêîé)
ðåìèññèè (8,3%). Ó áîëüøèíñòâà äåòåé áûëà
âûÿâëåíà ñèìïòîìàòèêà òåòðàïàðåçà (83,3%) è ó
îäíîãî (8,3%) — ãåìèïàðåç. Íåâðîëîãè÷åñêèå
íàðóøåíèÿ ó ìëàäåíöåâ, ñòðàäàþùèõ ÐÌÝ, áûëè
âûðàæåíû óæå ñ ìîìåíòà ðîæäåíèÿ ëèáî
ðàçâèâàþòñÿ ñ ïîÿâëåíèåì ïðèñòóïîâ è ñêëîííû ê
ïðîãðåññèðîâàíèþ.

Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ïðèñòóïîâ îáëèãàòíûì
ïðèçíàêîì áûëî íàëè÷èå ôðàãìåíòàðíîãî
ýïèëåïòè÷åñêîãî ìèîêëîíóñà (100%) —
ýòî ïðàêòè÷åñêè ïåðìàíåíòíûé ìèîêëîíóñ,
ïðîÿâëÿþùèéñÿ â âèäå ôðàãìåíòàðíûõ ïîäåðãè-
âàíèé â ðàçëè÷íûõ ãðóïïàõ ìûøö. Èçëþáëåííàÿ
ëîêàëèçàöèÿ ìèîêëîíóñà ïðè ÐÌÝ — ëèöî, æèâîò
è äèñòàëüíûå îòäåëû êîíå÷íîñòåé. Ïîäåðãèâàíèÿ
ìîãóò âîâëåêàòü êàê îòäåëüíûå ÷àñòè ëèöà èëè
êîíå÷íîñòè (ïàëåö, óãîë ðòà, áðîâü), òàê è öåëóþ
êîíå÷íîñòü. Ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ ïîäåðãè-
âàíèÿ î÷åíü ÷àñòûå è ïðàêòè÷åñêè ïîñòîÿííûå, íå
èñ÷åçàþùèå âî ñíå. Ó íåêîòîðûõ ìëàäåíöåâ èç-çà
íèçêîé àìïëèòóäû ïîäåðãèâàíèé èõ ìîæíî
çàìåòèòü ëèøü ïðè òùàòåëüíîì îñìîòðå èëè òîëüêî
ïðè ïàëüïàöèè. Õàðàêòåðíàÿ ÷åðòà ýïèëåïòè-
÷åñêîãî ìèîêëîíóñà ïðè ÐÌÝ — ñêëîííîñòü ê
íåïðåðûâíîé ìèãðàöèè îò îäíîé ñòîðîíû ê äðóãîé
â àñèíõðîííîì ðåæèìå, íàïðèìåð, ëåâàÿ êèñòü —
áîëüøîé ïàëåö ïðàâîé íîãè — óãîë ðòà ñëåâà
è ò.ä. Èíîãäà ïîÿâëÿþòñÿ ðåçêèå ìàññèâíûå
áèñèíõðîííûå ìèîêëîíèè â âèäå âçäðàãèâàíèÿ
âñåãî òåëà, âîçíèêàþùåãî íà ôîíå ïåðìàíåíòíîãî
ôðàãìåíòàðíîãî ìèîêëîíóñà. Ñ òå÷åíèåì âðåìåíè
âûðàæåííîñòü è ðàñïðîñòðàíåííîñòü ýïèëåïòè÷åñ-
êîãî ìèîêëîíóñà íàðàñòàþò. Íàðÿäó ñ ôðàãìåíòàð-
íûì «ëåòó÷èì» ìèîêëîíóñîì ó âñåõ ïàöèåíòîâ ñ
ÐÌÝ îòìå÷àëèñü òàêæå áèëàòåðàëüíûå ìèîêëîíè-
÷åñêèå ïðèñòóïû (100%).

Òîíè÷åñêèå ñïàçìû çàôèêñèðîâàíû ó 10 (83,3%)
èç 12 ìëàäåíöåâ ñ ÐÌÝ, ôîêàëüíûå òîíè÷åñêèå
âåðñèâíûå ïðèñòóïû — ó 7 (58,3%) ñ ÐÌÝ,
ãåìèêîíâóëüñèâíûå ïðèñòóïû — ó 4 (33,3%),
ãåíåðàëèçîâàííûå òîíèêî-êëîíè÷åñêèå —
ó 3 (25%), ôàðèíãî-îðàëüíûå — ó 3 (25%),
ïðèñòóïû ñ àïíîý — ó 3 (25%). Íàèáîëåå
óãðîæàåìûìè äëÿ æèçíè áûëè ïðèñòóïû àïíîý,
ñîïðîâîæäàâøèåñÿ àêðîöèîíîçîì è äèôôóçíûì
öèàíîçîì, â ðÿäå ñëó÷àåâ ñ ÿâëåíèÿìè áðàäèêàðäèè
(25%). Îïàñåí òàêæå ñòàòóñíûé õàðàêòåð
ãåíåðàëèçîâàííûõ òîíèêî-êëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ,
îòìå÷åííûé ó îäíîãî íîâîðîæäåííîãî â 1-å ñóòêè
æèçíè.

Ìèîêëîíè÷åñêèé ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ
ÿâëÿåòñÿ îáëèãàòíûì ïðèçíàêîì ÐÌÝ. Ýòè äåòè
ïðàêòè÷åñêè ñóùåñòâóþò â ñòàòóñå ôðàãìåíòàðíûõ
ìèîêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, ñîïðîâîæäàþùèõñÿ
«ñóïðåññèâíî-âçðûâíûì» ïàòòåðíîì íà ÝÝÃ ñ
äîìèíèðîâàíèåì ïîëèñïàé-âîëíîâûõ ðàçðÿäîâ
(ðèñ.1). Ïðåðûâàíèÿ «ñóïðåññèâíî-âçðûâíîãî»
ïàòòåðíà ñî ñíèæåíèåì àìïëèòóäû á.ý.à., óõîäîì
ïîëèïèê-âîëíîâûõ ðàçðÿäîâ, êàê ïðàâèëî,
ñîïðîâîæäàþòñÿ ïîÿâëåíèåì áûñòðûõ ôîðì
àêòèâíîñòè ñ êëèíè÷åñêèì ïðîÿâëåíèåì â âèäå
òîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ (òîíè÷åñêèõ ñïàçìîâ ëèáî
àñèììåòðè÷íûõ ôîêàëüíûõ òîíè÷åñêèõ), êàê
ïðàâèëî, íåïðîäîëæèòåëüíûõ (ðèñ.2). Ñóùåñò-
âåííî ðåæå îòìå÷àåòñÿ ñòàòóñíûé õàðàêòåð òîíè-
÷åñêèõ ñïàçìîâ (ïðè äëèòåëüíîñòè ñåðèè áîëåå
ïîëó÷àñà), ÷òî îòìå÷àëîñü ó 2 (16,7%) ìëàäåíöåâ
ñ ÐÌÝ è ñòàòóñ ãåíåðàëèçîâàííûõ òîíèêî-
êëîíè÷åñêèõ (n=1, 8,3%) è ãåìèêîíâóëüñèâíûõ
ïðèñòóïîâ (n=1, 8,3%).

Ó âñåõ ïàöèåíòîâ íà ýëåêòðîýíöåôàëîãðàììå
îòìå÷àëñÿ «ñóïðåññèâíî-âçðûâíîé» ïàòòåðí, ÿðêî
âûðàæåííûé è â áîäðñòâîâàíèè è âî âðåìÿ ñíà
ó 8 (66,7%) ïàöèåíòîâ è ó 4 (33,3%) ïî òèïó
«÷àñòè÷íîé àòòåíóàöèè» â áîäðñòâîâàíèè
(«ñòåðòûé» âàðèàíò «ñóïðåññèâíî-âçðûâíîãî»
ïàòòåðíà), íî òàêæå ÿðêî âûðàæåííûé ïî õîäó
çàïèñè ñíà. Îñîáîé è îáëèãàòíîé îòëè÷èòåëüíîé
õàðàêòåðèñòèêîé «ñóïðåññèâíî-âçðûâíîãî»
ïàòòåðíà ïðè ÐÌÝ, â îòëè÷èå îò òàêîâîãî ïðè
ñèíäðîìå Îòàõàðà (ÑÎ), ÿâëÿåòñÿ äîìèíèðîâàíèå
â ñòðóêòóðå ôàç «âñïûøåê» èìåííî ïîëèïèê-
âîëíîâûõ ðàçðÿäîâ (100%), â òî âðåìÿ êàê ïðè ÑÎ
îòìå÷àþòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî îñòðî-ìåäëåííî-
âîëíîâûå è â ìåíüøåé ñòåïåíè ñïàéê-âîëíîâûå
ðàçðÿäû ñ ðåäêîñòüþ êîìïëåêñîâ ñ ïîëèïèêîâûì
êîìïîíåíòîì.

ÊËÈÍÈÊÎ-ÝËÅÊÒÐÎÝÍÖÅÔÀËÎÃÐÀÔÈ×ÅÑÊÈÅ ÕÀÐÀÊÒÅÐÈÑÒÈÊÈ
ÐÀÍÍÅÉ ÌÈÎÊËÎÍÈ×ÅÑÊÎÉ ÝÍÖÅÔÀËÎÏÀÒÈÈ
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Ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè íè ó îäíîãî èç
ïàöèåíòîâ ñ ÐÌÝ íå îáíàðóæèëîñü äèçãåíåòè-
÷åñêèõ àíîìàëèé ðàçâèòèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà, â
îòëè÷èå îò ñèíäðîìà Îòàõàðà. Îòìå÷àëñÿ øèðîêèé
ñïåêòð ãèïîêñè÷åñêè-èøåìè÷åñêèõ ïîðàæåíèé:
ó âñåõ ïàöèåíòîâ èìåëèñü íàðóøåíèÿ ñî ñòîðîíû
áåëîãî âåùåñòâà â âèäå ïåðèâåíòðèêóëÿðíîé
ëåéêîìàëÿöèè (ó 9) è íàëè÷èÿ ëèøü çàäåðæêè
òåìïîâ ìèåëèíèçàöèè (ó 3).   Ó 9 (75%) ìëàäåíöåâ
îòìå÷àëàñü äèôôóçíàÿ êîðêîâî-ïîäêîðêîâàÿ
àòðîôèÿ (ìîçã òèïà «ãðåöêîãî îðåõà»), ïðè ýòîì

ó 7 (58,3%) âåðèôèöèðîâàíû âûðàæåííûå ÿâëåíèÿ
ïàðàñàãèòòàëüíîãî íåêðîçà Øóãàíè, ó 2 —
ãèïîïëàçèÿ ìîçîëèñòîãî òåëà íà ôîíå õðîíè÷åñêîé
âíóòðèóòðîáíîé ãèïîêñèè, ó 2 — èíòðàöå-
ðåáðàëüíûå êàëüöèíàòû.

Ãåíäåðíîå ñîîòíîøåíèå ñëó÷àåâ ÐÌÝ (5 ìàëü-
÷èêîâ è 7 äåâî÷åê) ñîñòàâèëî 1 : 1,4. Îòìå÷àëîñü
ïðåîáëàäàíèå äåâî÷åê, â òî âðåìÿ êàê â áîëåå
ðàííåì èññëåäîâàíèè, òàêæå âûïîëíåííîì íà áàçå
ÐÄÊÁ, áûëî íåêîòîðîå ïðåîáëàäàíèå ìàëü÷èêîâ —
4:3 â ãðóïïå èç 7 ïàöèåíòîâ [3]. Ïî äàííûì

 

Ðèñ.1. Áîëüíàÿ ÐÌÝ, 1,5 ìåñ. ÝÝÃ áîäðñòâîâàíèÿ. «Ñóïðåññèâíî-âçðûâíîé» ïàòòåðí. Ìíîæåñòâåííûé
ôðàãìåíòàðíûé è áèëàòåðàëüíûé ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ, ñîïðîâîæäàâøèéñÿ ïîëèïèê-âîëíîâûìè

ðàçðÿäàìè â ñòðóêòóðå âñïûøåê è ïîâûøåíèåì ìèîãðàôè÷åñêîé èìïóëüñàöèè íà ÝÌÃ äàò÷èêå.

 

Ðèñ.2. Òà æå ïàöèåíòêà ñ ÐÌÝ 1,5 ìåñ. ÝÝÃ áîäðñòâîâàíèÿ. Èêòàëüíûé ÝÝÃ ïàòòåðí ãëîáàëüíîãî òîíè÷åñêîãî
ïðèñòóïà äëèòåëüíîñòüþ äî 30 ñ. Äèôôóçíîå ñíèæåíèå àìïëèòóäû áèîýëåêòðè÷åñêîé àêòèâíîñòè ñ íàëîæåíèåì

áûñòðûõ ïðîáåæåê “lafa”.

À.À.ÕÎËÈÍ, Å.Ñ. ÈËÜÈÍÀ, È.Ä. ËÅÌÅØÊÎ, Ñ.Õ. ÃÀÒÀÓËËÈÍÀ,
Ê.Â. ÂÎÐÎÍÊÎÂÀ,Ê.Þ. ÌÓÕÈÍ, À.Ñ. ÏÅÒÐÓÕÈÍ
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ìèðîâîé ëèòåðàòóðû, ÐÌÝ õàðàêòåðèçóåòñÿ
ðàâíîìåðíûì ðàñïðåäåëåíèåì áîëüíûõ ïî ïîëó
[8]. Ýòîò ðåäêèé ýïèëåïòè÷åñêèé ñèíäðîì
ñîñòàâëÿåò 0,9% îò âñåõ íàáëþäåíèé ñ äåáþòîì
ýïèëåïñèè äî 3-ëåòíåãî âîçðàñòà [4]. Â ñòðóêòóðå
ïàöèåíòîâ ñ äåáþòîì ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà äî
3-ëåòíåãî âîçðàñòà (n=267) ãðóïïà äåòåé ñ ÐÌÝ
ñîñòàâëÿëà 4,5%, à â ñòðóêòóðå ìëàäåí÷åñêîãî
ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà (n=147) — 8,2% [5].

Õîòÿ êðèòåðèè çàáîëåâàíèÿ äîïóñêàþò äåáþò
â èíòåðâàëå äî 3 ìåñÿöåâ ïîñòíàòàëüíîé æèçíè,
äëÿ ÐÌÝ íàèáîëåå õàðàêòåðåí äåáþò ïðèñòóïîâ â
ïåðâûå 28 äíåé æèçíè ðåáåíêà [8]. Íåðåäêî
ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ ïîÿâëÿåòñÿ òîò÷àñ æå
ïîñëå ðîæäåíèÿ. Îïèñàíû ñëó÷àè ñ âíóòðèóòðîá-
íûì äåáþòîì, ïðè ýòîì ïîâòîðíî ðîæàâøèå
áåðåìåííûå ÷åòêî äèôôåðåíöèðóþò àíîìàëüíûå
ìèîêëîíè÷åñêèå ïîäåðãèâàíèÿ ñ ôèçèîëîãè÷åñêèì
øåâåëåíèåì ïëîäà [11]. Â íàøåì èññëåäîâàíèè ó
8 ìëàäåíöåâ ðàçâèëàñü êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà
çàáîëåâàíèÿ â ïåðâûå 2 íåäåëè ïîñòíàòàëüíîé
æèçíè, ëèøü ó 2 èç 12 íîâîðîæäåííûõ áûë îòìå÷åí
äåáþò ïðèñòóïîâ â âîçðàñòå 1,5 ìåñÿöà.

Âûñîêàÿ ÷àñòîòà ñëó÷àåâ ñ òÿæåëîé ïåðèíà-
òàëüíîé ïàòîëîãèåé (75%) â íàøåì èññëåäîâàíèè
êîíòðàñòèðóåò ñ äàííûìè ìèðîâîé ëèòåðàòóðû î
ïðåèìóùåñòâåííî êðèïòîãåííîì õàðàêòåðå ÐÌÝ
è ïðåâàëèðîâàíèåì â ñòðóêòóðå ñèìïòîìàòè÷åñêèõ
ôîðì ÐÌÝ äåòåé ñ ãåíåòè÷åñêèìè äåôåêòàìè
ìåòàáîëèçìà è íèçêèì óðîâíåì ïåðèíàòàëüíîé
ïàòîëîãèè [8]. Îäíàêî â ïðåäñòàâëåííîé ïîïóëÿ-
öèè íå íàáëþäàëîñü ñëó÷àåâ äèçãåíåòè÷åñêèõ
ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà, ÷òî ÿâëÿåòñÿ
îäíèì èç çíàêîâûõ îòëè÷èé ÐÌÝ îò ñèíäðîìà
Îòàõàðà è ñîîòâåòñòâóåò äàííûì ìèðîâîé ëèòå-
ðàòóðû [6, 7, 8, 9, 13,].

Íàëè÷èå ôðàãìåíòàðíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî
ìèîêëîíóñà â ñî÷åòàíèè ñ  ãðóáîé çàäåðæêîé
ïñèõîìîòîðíîãî ðàçâèòèÿ ÿâëÿåòñÿ îñíîâíûì
ïðîÿâëåíèÿìè ÐÌÝ [8]. Òîíè÷åñêèå è ÷àùå
ýêñòåíçîðíûå ñïàçìû (åäèíè÷íûå è êëàñòåðíûå)
ïî÷òè âñåãäà ïðèñîåäèíÿþòñÿ â âîçðàñòå ïîñëå
3 ìåñÿöåâ è âîçíèêàþò êàê âî ñíå, òàê è â
áîäðñòâîâàíèè, ÷òî ñîãëàñóåòñÿ ñ ðåçóëüòàòàìè
äðóãèõ èññëåäîâàíèé [1, 13]. Äàííûé ôàêò áûë
îòìå÷åí ó 10 èç 12 (83,3%) íàáëþäàâøèõñÿ íàìè
ìëàäåíöåâ ñ ÐÌÝ.

Dalla Bernardina et al. (1983) ïîä÷åðêèâàþò, ÷òî
ïðè ÐÌÝ, êàê ïðàâèëî,  îòìå÷àåòñÿ ñî÷åòàíèå
ïåðìàíåíòíîãî õàîòè÷íîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî
ìèîêëîíóñà ñ ôîêàëüíûìè ìîòîðíûìè ïðèñòóïàìè
[10]. Â íàøåì èññëåäîâàíèè ôîêàëüíûå ïðèñòóïû

èìåëè ìåñòî ó 8 (66,7%) ïàöèåíòîâ ñ ÐÌÝ â âèäå
òîíè÷åñêèå âåðñèâíûõ ïðèñòóïîâ, íàðÿäó ñ
êîòîðûìè ó 4 (33,3%) áûëè ãåìèêîíâóëüñèâíûå,
ó 3 (25%) — ôàðèíãî-îðàëüíûå, à ó 3 — òîíèêî-
âåãåòàòèâíûå ïðèñòóïû (25%).

Íà ÝÝÃ íå âñåãäà îïðåäåëÿëñÿ ÿðêî âûðàæåí-
íûé «ñóïðåññèâíî-âçðûâíîé ïàòòåðí» è, ïî ìíå-
íèþ Wang et al. (1998), äëÿ ïîäòâåðæäåíèÿ äèàãíîçà
ÐÌÝ äîñòàòî÷íî îáíàðóæèòü «àòèïè÷íûé»
«ñóïðåññèâíî-âçðûâíîé» ïàòòåðí [18]. Ïîñëå
3-5 ìåñÿöåâ îò íà÷àëà äåáþòà çàáîëåâàíèÿ
âîçìîæíî çàìåùåíèå «ñóïðåññèâíî-âçðûâíîãî»
ïàòòåðíà ìîäèôèöèðîâàííîé ãèïñàðèòìèåé èëè
ìóëüòèðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòüþ, õîòÿ â ðÿäå ñëó÷àåâ îí ìîæåò
ïåðñèñòèðîâàòü äîñòàòî÷íî äîëãî è êîððåëèðóåò ñ
íàðóøåíèÿìè ïðîöåññîâ ìèåëèíèçàöèè  [4, 12].
Ïî äàííûì Ohtahara & Yamatogi (2003), âîçìîæíà
ïðåõîäÿùàÿ òðàíñôîðìàöèÿ äàííîãî ïàòòåðíà â
ãèïñàðèòìèþ ñ ïîñëåäóþùèì âîçâðàòîì ê
èñõîäíîé êàðòèíå ÝÝÃ [13].

Ïðîãíîç ó äåòåé ñ ÐÌÝ â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ
ïå÷àëüíûé — ýòî ãëóáîêàÿ óìñòâåííàÿ îòñòàëîñòü,
îòñóòñòâèå íàâûêîâ ñîöèàëèçàöèè, ñàìîîáñëó-
æèâàíèÿ è äàæå âåðòèêàëèçàöèè íà ôîíå ÿâëåíèé
òåòðàïàðåçà. Ïðîäîëæèòåëüíîñòü æèçíè çàâèñèò îò
êà÷åñòâà óõîäà çà ïàöèåíòàìè, âûðàæåííîñòè
áóëüáàðíûõ íàðóøåíèé. Èçáàâèòü îò ïðèñòóïîâ
óäàëîñü ëèøü îäíó ïàöèåíòêó ñ ïîìîùüþ
êîìáèíàöèè ôåíîáàðáèòàëà è ôðèçèóìà. Äèôåíèí
è ñóêñèëåï ïðîäåìîíñòðèðîâàëè ïðè ÐÌÝ ñâîþ
íåýôôåêòèâíîñòü. Åäèíñòâåííûé îïûò ïðèìå-
íåíèÿ òîïèðàìàòà ïðè ÐÌÝ áûë íåóäà÷íûì ñ
àããðàâàöèåé ïðèñòóïîâ è óãíåòåíèåì ñîçíàíèÿ ó
ðåáåíêà. Ðåçêóþ àããðàâàöèþ ìèîêëîíè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ ó äðóãîãî ðåáåíêà âûçâàëî íàçíà÷åíèå
êàðáàìàçåïèíà ó÷àñòêîâûì íåâðîëîãîì. Äàííûå
ôàêòû ïîäòâåðæäàþò íåäîïóñòèìîñòü ïðèìåíåíèÿ
ïðåïàðàòîâ êàðáàìàçåïèíîâîé ãðóïïû ïðè ÐÌÝ
èç-çà êðàéíå âûñîêîãî ðèñêà àããðàâàöèè [8, 15],
òî æå êàñàåòñÿ è ëàìîòðèäæèíà, ïîýòîìó äàííûé
ïðåïàðàò ïðè ÐÌÝ íàìè íå ïðèìåíÿëñÿ.
Èñïîëüçîâàíèå âèãàáàòðèíà ïðè ÐÌÝ òàêæå
÷ðåâàòî âûñîêèì ðèñêîì àããðàâàöèè. Tekgul et al.
(2006) ñîîáùàþò î äâóõ ñëó÷àÿõ ïðîãðåññèâíîãî
óõóäøåíèÿ ÐÌÝ, îáóñëîâëåííîãî íåêåòîòè÷åñêîé
ãèïåðãëèöèíåìèåé ÷åðåç íåñêîëüêî äíåé îò íà÷àëà
òåðàïèè âèãàáàòðèíîì â ñðåäíåâîçðàñòíûõ
äîçèðîâêàõ (50 ìã/êã/ñóò) [16].

ÐÌÝ îòíîñèòñÿ ê êðàéíå ðåçèñòåíòíûì ôîðìàì
ýïèëåïñèè, è òîëüêî ó 5 (41,7%) èç 12 ïàöèåíòîâ
ïðèìåíåíèå âàëüïðîàòîâ ñïîñîáñòâîâàëî
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óëó÷øåíèþ êëèíè÷åñêîé ñèìïòîìàòèêè. Îäíàêî
ó 2 (16,6%) ìëàäåíöåâ ñ ÐÌÝ îíè âûçâàëè
àããðàâàöèþ áèëàòåðàëüíûõ ìèîêëîíè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ è òîíè÷åñêèõ ñïàçìîâ.

Âñå ïàöèåíòû ñ ÐÌÝ ïîëó÷àëè êîìáèíè-
ðîâàííóþ òåðàïèþ. Îòíîñèòåëüíî ýôôåêòèâíûìè
êîìáèíàöèÿìè áûëè ñî÷åòàíèå áåíçîäèàçåïèíîâ
(êëîíàçåïàì, ôðèçèóì) è áàðáèòóðàòîâ
(ôåíîáàðáèòàë), à òàêæå êîìáèíàöèè âàëüïðîàòîâ
ñ áàðáèòóðàòàìè è áåíçîäèàçåïèíàìè. Òàêèì
îáðàçîì, ïðè ÐÌÝ ìû ðåêîìåíäóåì ïðèìåíÿòü
áàðáèòóðàòû (ôåíîáàðáèòàë â äîçàõ îò 5 äî
20 ìã/êã/ñóò â 2 ïðèåìà), áåíçîäèàçåïèíû (ôðèçèóì
â äîçå îò 0,5 äî 1,0 ìã/êã/ñóò èëè êëîíàçåïàì îò
0,1 äî 0,3 ìã/êã/ñóò â 2-3 ïðèåìà), à òàêæå
âàëüïðîàòû (â äîçå îò 30 äî 80 ìã/êã/ñóò è áîëåå
ïðè õîðîøåé ïåðåíîñèìîñòè â 3 ïðèåìà) â
ðàöèîíàëüíîé êîìáèíèðîâàííîé òåðàïèè.
Ýôôåêòèâíî òàêæå ïðèìåíåíèå ïðè ÐÌÝ âûñîêèõ
äîç âèòàìèíà Â6 (ïèðèäîêñèíà) â äîçèðîâêàõ îò
100 äî 200 ìã/êã/ñóò â âèäå ñíèæåíèÿ ïðèñòóïîâ
ó 3 ïàöèåíòîâ. Ohtahara et al. (1987) ðåêîìåíäóþò
ïðîâåäåíèå ïðîáíîãî òåðàïåâòè÷åñêîãî êóðñà âû-
ñîêèìè äîçàìè âèòàìèíà Â

6
 âñåì ïàöèåíòàì ñ ÐÌÝ.

ÐÌÝ ÿâëÿåòñÿ ðåäêîé âîçðàñòçàâèñèìîé
ôîðìîé ýïèëåïñèè, êîòîðàÿ ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé
ñàìûé ðàííèé âàðèàíò ýïèëåïòè÷åñêîé
ýíöåôàëîïàòèè. Îáëèãàòíûì ïðèçíàêîì
çàáîëåâàíèÿ ÿâëÿåòñÿ ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ,
à òàêæå ìîãóò îòìå÷àòüñÿ òîíè÷åñêèå ñïàçìû è
ôîêàëüíûå ìîòîðíûå ïðèñòóïû. Äèàãíîç ìîæåò
áûòü óñòàíîâëåí â ñëó÷àå íàëè÷èÿ ôðàãìåíòàðíîãî
ìèîêëîíóñà â ñî÷åòàíèè ñ «ñóïðåññèâíî-
âçðûâíûì» ïàòòåðíîì íà ÝÝÃ. ÐÌÝ ÿâëÿåòñÿ
êðàéíå ôàðìàêîðåçèñòåíòíîé ôîðìîé ýïèëåïñèè.
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