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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.
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