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ÔÎÊÀËÜÍÛÅ ÏÐÈÑÒÓÏÛ 
Ñ ÃÈÏÅÐÊÈÍÅÒÈ×ÅÑÊÈÌÈ 

(ÃÈÏÅÐÌÎÒÎÐÍÛÌÈ) 
ÀÂÒÎÌÀÒÈÇÌÀÌÈ 

Â ÏÅÄÈÀÒÐÈ×ÅÑÊÎÉ ÏÐÀÊÒÈÊÅ
Мухин К.Ю., Миронов М.Б.

Институт детской неврологии и эпилепсии имени Святителя Луки, Москва

Тел. (495) 983-09-03 mironovmb@mail.ru

Ðåçþìå: ôîêàëüíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû 
ñ ãèïåðêèíåòè÷åñêèìè àâòîìàòèçìàìè (ÔÏÃÀ) 
– ïðèñòóïû, õàðàêòåðèçóþùèåñÿ ÷ðåçìåðíûìè 
äâèæåíèÿìè, ëîêàëèçîâàííûìè â îñíîâíîì â 
ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ êîíå÷íîñòåé è â îáëà-
ñòè òóëîâèùà. Öåëü èññëåäîâàíèÿ – èçó÷åíèå 
êëèíèêî-ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèõ, íåéðî-
âèçóàëèçàöèîííûõ îñîáåííîñòåé è ýôôåêòèâ-
íîñòè ÀÝÏ ó ïàöèåíòîâ ñ ôîêàëüíûìè ïðèñòó-
ïàìè ñ ãèïåðêèíåòè÷åñêèìè àâòîìàòèçìàìè. 
Ðåçóëüòàòû: ÔÏÃÀ âûÿâëåíû ó 19 ïàöèåíòîâ, 
÷òî ñîñòàâèëî 1,5% ñëó÷àåâ ñðåäè âñåõ áîëüíûõ 
ýïèëåïñèåé ñ äåáþòîì ïðèñòóïîâ äî 18 ëåò. Îò-
ìå÷àëîñü íåçíà÷èòåëüíîå ïðåîáëàäàíèå â ãðóï-
ïå ïàöèåíòîâ æåíñêîãî ïîëà – 52,6% ñëó÷àåâ. 
Âîçðàñò äåáþòà ýïèëåïñèè âàðüèðîâàë îò 9 ìå-
ñÿöåâ æèçíè äî 18 ëåò (â ñðåäíåì 6,3 ëåò ± 5,9 
ëåò). Èçîëèðîâàííûå ãèïåðìîòîðíûå ïðèñòóïû 
îòìå÷àëèñü ëèøü ó îäíîãî ïàöèåíòà (5,3%). Êðî-
ìå ÔÏÃÀ â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ìîãëè âñòðå-
÷àòüñÿ 8 ðàçëè÷íûõ òèïîâ ïðèñòóïîâ. Íàèáî-
ëåå ÷àñòî ÔÏÃÀ ñî÷åòà ëèñü ñî âòîðè÷íî-
ãåíåðà ëèçîâàííû ìè ñóäîðîæíû ìè, àñè ì ìå-
òðè÷íûìè òîíè÷åñêèìè è ôîêàëüíûìè àóòî-
ìîòîðíûìè ïðèñòóïàìè. Ãèïåðìîòîðíûå ïðè-
ñòóïû â 11 ñëó÷àÿõ (57,9%) îòìå÷àëèñü òîëüêî 
âî ñíå. Ó 8 ïàöèåíòîâ (42,1%) ïðèñòóïû îòìå-
÷àëèñü êàê âî ñíå, òàê è â áîäðñòâîâàíèè. Ðåìèñ-
ñèÿ äîñòèãíóòà ëèøü â 42,1% ñëó÷àåâ, ñíèæåíèå 
÷àñòîòû ïðèñòóïîâ íà 50% è áîëåå íà ôîíå ÀÝÏ 
íàáëþäàëîñü ó 42,1% ïàöèåíòîâ. Îòñóòñòâèå 
ýôôåêòà îòìå÷åíî â 15,8% ñëó÷àåâ.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ýïèëåïñèÿ, ôîêàëüíûå ïðèñòó-
ïû ñ ãèïåðêèíåòè÷åñêèìè (ãèïåðìîòîðíûìè) 
àâòîìàòèçìàìè, ôîêàëüíûå ïðèñòóïû ñ ãèïåð-
ìîòîðíûìè àâòîìàòèçìàìè, ôîêàëüíûå ãè-
ïåðìîòîðíûå ïðèñòóïû, âèäåî-ÝÝÃ-ìîíèòîðèíã.

Ôокальные эпилептические приступы с гипер-
кинетическими автоматизмами (ФПГА) – при-
ступы, исходящие обычно из лобной или ви-

сочной долей, характеризующиеся чрезмерными 
движениями, локализованными в основном в прок-
симальных отделах конечностей и в области тулови-
ща, по типу боксирования, педалирования, тазовых 
движений и пр. и возникающие чаще во время сна. 
(Синонимы: фокальные приступы с гипермоторными 
автоматизмами, фокальные гипермоторные присту-
пы) [10]. Этот тип приступов был выделен только 
в проекте классификации Международной антиэпи-
лептической лиги 2001 г. [6]. В проекте данной клас-
сификации фокальные эпилептические приступы 
с автоматизмами подразделяются на две категории: 
с типичными автоматизмами (оро-алиментарными, 
жестовыми и др.), чаще исходящие из височной 
коры, и с гиперкинетическими автоматизмами, обыч-
но возникающими при раздражении лобной доли. 

В 1981 г. Lugaresi & Cirignotta [11] описали подоб-
ные приступы под названием «ночные дистониче-
ские пароксизмы», посчитав их неэпилептическими. 
Авторы наблюдали ряд пациентов в эпилептическом 
Центре Болоньи (Италия) со схожей клинической 
симптоматикой: «Короткие приступы возникают се-
рийно, в основном ночью, длятся 15-50 сек. и клини-
чески имеют преимущественно дистонические про-
явления, баллические или хореические дискинезии, 
часто сопровождающиеся вокализацией... Некото-
рые пациенты ощущают удушье и респираторный 
дистресс. Сознание обычно не нарушено, нет и пост-
приступной оглушенности... Иктальные и интерик-
тальные эпилептиформные изменения на ЭЭГ отсут-
ствуют. Ответ на карбамазепин хороший, но отмена 
препарата немедленно приводит к рецидивированию 
приступов...». Lugaresi категорически подчеркивал 
неэпилептический генез «дистонических» приступов 
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при «синдроме пароксизмальной ночной дистонии» 
и относил данное заболевание к группе парасомний. 
По мнению автора, отличием пароксизмальной ноч-
ной дистонии от эпилепсии служили следующие 
признаки: отсутствие эпилептиформных нарушений 
ЭЭГ как в межприступном периоде, так и во время 
приступа; моторные феномены не укладываются в 
классическое описание эпилептических приступов; 
относительная резистентность к антиэпилептиче-
ским препаратам (АЭП). 

Однако спустя 9 лет Tinuper и соавт. (1990) [23] из 
той же клиники, что и Lugaresi, осторожно сообщили: 
«…Длительное наблюдение за пациентами, страдаю-
щими пароксизмальной ночной дистонией показыва-
ет, что часть случаев с течением времени обнаружива-
ет типичные признаки лобной эпилепсии». В 1993 г. 
Vigevano & Fusco [25] на основании детального 
клинико-электроэнцефалографического обследова-
ния (продолженный видео-ЭЭГ-мониторинг) 10 паци-
ентов в эпилептическом Центре Рима доказали, что 
«дистонические пароксизмы Лугарези» являются на 
самом деле особым видом эпилептических приступов. 

В 1995 г. Scheffer и соавт. [20] опубликовали опи-
сание нового эпилептического синдрома, наблюдае-
мого ими у нескольких членов одной семьи, который 
проявлялся ночными гипермоторными эпилептиче-
скими приступами. Они предложили называть дан-
ный синдром «аутосомно-доминантная лобная эпи-
лепсия с ночными пароксизмами». Клиническая 
симптоматика нового синдрома была идентична «па-
роксизмальной ночной дистонии Лугарези». Статья, 
опубликованная авторами, называлась «Аутосомно-
доминантная лобная эпилепсия, неправильно диа-
гностированная как расстройство сна». Многочис-
ленные дальнейшие исследования, выполненные как 
в самой Италии, так и в других странах, убедительно 
доказали эпилептический характер гипермоторных 
приступов при «дистонии Лугарези» и при других 
эпилептических синдромах. 

Подробное описание гипермоторных приступов, 
их семиология и электроклинические корреляции 
были описаны Luders и соавт. (1993, 2000) [9,10]. 
Авторы предлагают более точный термин для обо-
значения этого типа приступов: фокальные эпилеп-
тические приступы с гипермоторными автоматизма-
ми. В классификацию 2001 г. они вошли под названи-
ем «фокальные приступы с гиперкинетическими 
автоматизмами» [6]. Следует отметить, что в повсе-
местной разговорной практике врачей клиницистов и 
электрофизиологов сохранилось более упрощенное 
и первоначальное обозначение данного типа присту-
пов – гипермоторные приступы (ГМП) [9]. 

Долгое время считалось, что ФПГА патогномонич-
ны для лобной эпилепсии, обычно криптогенной 
[1,11,15]. В последние годы было доказано, что эпи-
лептические приступы с гипермоторными автома-
тизмами могут возникать при локализации очага 
в височной коре и даже инсулярной области [13,19]. 

Гипермоторные приступы нередко резистентны 
к антиэпилептическим препаратам [4]. 

Цель исследования – изучение клинико-электро-
энцефалографических, нейровизуализационных осо-
бенностей и эффективности АЭП у пациентов с фо-
кальными приступами с гиперкинетическими авто-
матизмами.

Îáúåêòû è ìåòîäû
В исследование вошли 1261 пациент с различны-

ми формами эпилепсии с дебютом приступов от пер-
вых суток жизни до 18 лет. Пациенты наблюдались 
с 1999 г. по 2012 г.

Исследование проводилось на клинической базе 
Института детской неврологии и эпилепсии им. Свя-
тителя Луки. Диагностика эпилептических приступов 
и эпилептических синдромов осуществлялась со-
гласно критериям международной классификации 
эпилептических приступов (1981); эпилепсий, эпи-
лептических синдромов и схожих заболеваний 
(1989), а также на основании доклада комиссии ILAE 
по классификации и терминологии (2001). 

Все пациенты были обследованы клинически 
неврологом; проведено рутинное ЭЭГ-исследование; 
также во всех случаях проводился продолженный 
видео-ЭЭГ-мониторинг с включением сна (аппа-
рат электроэнцефалограф-анализатор ЭЭГА-21/26 
«ЭНЦЕФАЛАН-131-03», модификация 11, Медиком 
МТД; видео-ЭЭГ мониторинг «Нейроскоп 6.1.508», 
Биола). Всем больным было проведено МРТ-иссле-
дование (магнитно-резонансная система Sigma 
Infinity GE с напряжением магнитного поля 1,5 Тесла). 

Ðåçóëüòàòû
Фокальные приступы с гиперкинетическими авто-

матизмами выявлены у 19 пациентов, что составило 
1,5% случаев среди всех больных эпилепсией с де-
бютом приступов до 18 лет. Среди обследованных 
нами больных с ФПГА отмечалось незначительное 
преобладание в группе пациентов женского пола – 
52,6% случаев. 

Возраст дебюта эпилепсии в данной группе варьи-
ровал от 9 месяцев жизни до 18 лет (в среднем 6,3 лет 
± 5,9 лет). Наиболее часто начало заболевания отме-
чено в первые три года жизни – 38,6% случаев (см. 
рис. 1). В период с 4 до 6 лет эпилепсия дебютирова-
ла у 26,3% пациентов. С одинаковой частотой заболе-
вание возникало впервые в возрастных интервалах 
от 7 до 9 лет и от 14 до 18 лет – в 15,8%. С 10 до 13 лет 
первые приступы наблюдались в 5,3% случаев.

Фокальные приступы с гиперкинетическими авто-
матизмами в дебюте эпилепсии были отмечены лишь 
в 15,8% случаев среди пациентов данной группы. 
В остальных случаях ФПГА присоединялись к другим 
типам приступов позже. Наиболее часто в начале за-
болевания возникали вторично-генерализованные 
судорожные приступы (ВГСП) – 15,8%. С одинаковой 
частотой (10,5% случаев) констатированы следую-
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щие типы приступов: гемиклонические, асимметрич-
ные тонические, фебрильные, фокальные аутомо-
торные, фокальные версивные. В единичных случаях 
(по 5,3% случаев соответственно) эпилепсия дебюти-
ровала с фокальных атонических («височные синко-
пы»), фокальных сенсорных приступов (психическая 
аура), эпилептических спазмов.

Изолированные гипермоторные приступы отмеча-
лись лишь у одного пациента (5,3%). В остальных 
случаях ФПГА сочетались с другими типами присту-
пов (см. рис. 2). Два и более типов приступов наблю-
дались в 18 (94,7%) случаях, три и более типов 
приступов – 14 (73,7%) случаев, четыре и более – 
в 4 (21,1%) случаях.

У пациентов исследуемой нами группы в «разгар» 
эпилепсии, кроме фокальных приступов с гиперкине-
тическими автоматизмами, могли встречаться 8 раз-
личных типов приступов (см. рис. 3). В 47,4% случаев 
ФПГА сочетались в клинической картине со вторично-

генерализованными судорожными приступами. 
С одинаковой частотой выявлялись асимметричные 
тонические и фокальные аутомоторные приступы 
(по 31,6% соответственно). Фокальные тонические 
версивные пароксизмы наблюдались у 21,1% паци-
ентов нашей группы. Гемиклонические приступы 
и эпилептическая аура констатировались у одинако-
вого количества больных – 15,8%. В 10,5% случаев 
отмечено присоединение фокальных атонических 
(«височные синкопы») приступов. У одного пациента 
(5,3% случаев) выявлены геластические приступы.

Представляет интерес хронологическая приуро-
ченность фокальных приступов с гиперкинетически-
ми автоматизмами. Гипермоторные приступы в 11 
(57,9%) случаях отмечались только во сне. У 8 (42,1%) 
пациентов приступы отмечались как во сне, так и 
в бодрствовании. Ни в одном случае гипермоторные 
приступы не наблюдались только в состоянии бодр-
ствования.

Ðèñóíîê 1. Âîçðàñò äåáþòà ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííîé ñ ôîêàëüíûìè ïðèñòóïàìè ñ ãèïåðêèíåòè÷åñêèìè 
àâòîìàòèçìàìè.

Ðèñóíîê 2. Êîëè÷åñòâî òèïîâ ïðèñòóïîâ ó ïàöèåíòîâ ñ ýïèëåïñèåé, àññîöèèðîâàííîé ñ ÔÏÃÀ.
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Анализ зарегистрированных в ходе видео-ЭЭГ-
мониторинга фокальных приступов с гипермоторны-
ми автоматизмами показал широкий спектр клини-
ческих проявлений. Приступы нередко сопровожда-
лись вокализацией (вскрикивание, бормотание) – 
73,7% случаев. У всех пациентов отмечались повто-
ряющиеся стереотипные гипермоторные эпизоды 
с выраженными тонически-дискинетическими фено-
менами продолжительностью от 2 сек. до 1 мин., при 
этом в 78,9% случаев приступы длились не более 30 
сек. У 68,4% больных наблюдались приступы с более 
сложным поведением, которые включали в себя из-
менения мышечного тонуса с элементами дистониче-
ской установки рук в сочетании с гипермоторными 
автоматизмами типа педалирования, боксирования, 
плавания (ритмичные разводящие движения припод-
нятыми руками), вращательно-качательных движе-
ний тазом в положении лежа (напоминающие движе-
ния в танце «ламбада»). Типичными были приступы, 
когда пациенты внезапно во время сна поднимали 
голову, начинали бормотать, садились в постели, 
оглядывались; на лице – выражение недоумения, ис-
пуга; далее проявлялись разнообразные гипермо-
торные автоматизмы (см. рис. 4а-4в). У части детей 
(47,4% случаев) ФПГА сочетались с тоническими при-
ступами, причем тонический (дистонический) компо-
нент мог в структуре ФПГА предшествовать ему или 
следовать за ним. Сразу вслед за гипермоторными 
приступами следуют тонические приступы или во 
время ФПГА могут наблюдаться различные тониче-
ские феномены. 

Изменения на ЭЭГ. Интериктальная эпилепти-
формная активность в ходе продолженного видео-
ЭЭГ-мониторинга зарегистрирована в 14 (73,7%) слу-
чаях. В остальных случаях (26,3%) в период вне при-

ступов эпилептиформных изменений не выявлялось. 
У 7 пациентов регистрировалась региональная эпи-
лептиформная активность в лобной области, в двух 
случаях – в лобно-центральных отделах, в двух слу-
чаях – лобно-височная область. Региональные 
пик-волновые комплексы отмечались в височно-
теменной области в одном случае, также у одного 
больного была височная локализация разрядов. 
У одного пациента выявлялась мультирегиональная 
эпилептиформная активность в сочетании с диф-
фузными разрядами. 

В 15 случаях гипермоторные приступы были заре-
гистрированы в ходе видео-ЭЭГ-мониторинга. Из них 
у 4 (26,7%) пациентов в связи с выраженными мио-
графическими и двигательными артефактами ана-
лиз биоэлектрической активности головного мозга в 
период приступа был невозможен. В остальных слу-
чаях ЭЭГ-паттерн приступа начинался в лобных обла-
стях – у 7 (46,6%) пациентов и в лобно-височных от-
делах – в 4 (26,7%) случаях.

В иктальном периоде выявлялись следующие ЭЭГ-
паттерны ФПГА (см. рис. 5а-5в): 

–  появление региональной эпилептиформной 
активности типа острая – медленная волна – 
6,6% случаев;

–  региональное ритмичное замедление в ритме 
тета-дельта – 26,7%;

–  региональная низкоамплитудная быстрая ак-
тивность – 20,0%;

–  уплощение и замедление биоэлектрической 
активности (electro-decremental event) – 20,0%;

–  отсутствие изменений – невозможность адек-
ватного тестирования биоэлектрической ак-
тивности головного мозга вследствие арте-
фактов – 26,7%. 

Ðèñóíîê 3. ×àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè ðàçëè÷íûõ òèïîâ ïðèñòóïîâ ïðè ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííîé ñ ÔÏÃÀ.
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Методы нейровизуализации и генетическое об-
следование. При проведении нейровизуализации от-
сутствие патологических изменений в головном моз-
ге констатировалось в 36,8% случаев эпилепсии, 
ассоциированной с ФПГА. Диффузные атрофи-
ческие/субатрофические изменения выявлены 
у 26,3% пациентов. Фокальная корковая дисплазия 
регистрировалась у 15,8% больных, локальная атро-
фия гиппокампа – у 10,5%, арахноидальная киста 
височной доли – у 5,3%. В одном случае обнаружены 
кортикальные туберы. На основании клинической 
картины, методов нейровизуализации и генетическо-
го обследования выявлены: в одном случае – тубе-
розный склероз и у одной пациентки с ФПГА – 
синдром кольцевой 20-й хромосомы.

Терапия. Назначение антиэпилептических препара-
тов как в монотерапии, так и в политерапии в различ-
ных комбинациях привело к достижению полной ре-
миссии лишь в 42,1% случаев эпилепсии, ассоцииро-
ванной с ФПГА. Снижение частоты приступов на 50% и 
более на фоне АЭП наблюдалось у 42,1% пациентов. 
Отсутствие эффекта отмечено в 15,8% случаев.

Производные вальпроевой кислоты назначались 
12 пациентам нашей группы. Применялись вальпроа-
ты в растворе (для детей младшего возраста), капсу-
лах и таблетках пролонгированного действия. Валь-
проаты применялись в дозе 300-2000 мг в сут. (30-50 
мг/кг/сут.). Положительный эффект наблюдался у 
83,4% больных. Ремиссия отмечалась в 41,7% случа-
ев эпилептических синдромов, ассоциированных с 
ФПГА. Снижение частоты приступов на 50% и более 
констатировано в 41,7% случаев. Отсутствие эффек-
та наблюдалось у 16,6% пациентов. В трех случаях из 
пяти ремиссия была достигнута на фоне монотера-
пии вальпроатами.

Лечение препаратами карбамазепина осуществля-
лось в 11 случаях. Применяется в дозе 600-1800 мг/
сут. (15-35 мг/кг/сут.). Значительное улучшение в от-
ношении приступов наблюдалось у 91,0% пациентов. 
Полное купирование приступов на фоне приема 
карбамазепина отмечено у 45,5% больных. Снижение 
час тоты приступов на 50% и более достигнуто в 
45,5%. Лишь в 9,0% случаев урежения приступов не 
наблюдалось.

Топирамат назначался 9 пациентам в дозах, варьи-
ровавших от 50 до 250 мг в сут. (3-7 мг/кг/сут.) 
в 2 приема. Применение топирамата привело к купи-
рованию ФПГА у 33,3% пациентов, значительному 
улучшению – в 44,4% случаев; без эффекта – 22,3%. 
Следует отметить, что препарат также был эффекти-
вен в отношении фокальных моторных, вторично-
генерализованных судорожных приступов и, что осо-
бенно важно, тонических пароксизмов.

У двух больных применялся леветирацетам как 
добавочный препарат в случаях резистентности 
приступов. Дозировки леветирацетама составляли 
750-3000 мг/сут. (30-60 мг/кг/сут.). Снижение частоты 
приступов на 50% и более наблюдалось в 50,0% слу-

Ðèñóíêè 4à–4â. Ïàöèåíòêà Ç.Ñ., 17 ëåò. Äèàãíîç: 
«Êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ»: â õîäå âèäåî-ÝÝÃ-
ìîíèòîðèíãà çàðåãèñòðèðîâàí ôîêàëüíûé ïðèñòóï 
ñ ãèïåðêèíåòè÷åñêèìè àâòîìàòèçìàìè. Íà÷àëó ïðèñòóïà 
ïðåäøåñòâîâàë ñîí. Äàëåå ïàöèåíòêà îòêðûâàåò ãëàçà, 
êðàòêîâðåìåííî ïðèïîäíèìàåòñÿ â êðîâàòè, 
ïåðåâîðà÷èâàåòñÿ íà æèâîò, çàòåì âîçíèêàåò äâèãàòåëüíîå 
áåñïîêîéñòâî, áîëåå âûðàæåííîå â íèæíèõ êîíå÷íîñòÿõ 
è òàçîâîì ïîÿñå.  Äëèòåëüíîñòü ýïèçîäà – 40 ñåê.
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чаев. Эффект в отношении приступов не отмечался 
у 50,0% больных.

Гидантоины назначались добавочным препаратом 
одному пациенту с частыми резистентными присту-
пами. Доза Фенидана составила 250 мг/сут. (6 мг/кг/
сут.). Отмечено снижение частоты приступов более 
чем на 50%.

Îáñóæäåíèå
Фокальные приступы с гиперкинетическими авто-

матизмами относятся к редким типам приступов в 
педиатрической практике. Частота гипермоторных 
приступов среди других видов эпилептических па-
роксизмов точно не установлена. По нашим данным, 
ФПГА выявляются в 1,5% случаев среди всех боль-
ных с эпилепсией с дебютом приступов до 18 лет. 
В эпилептическом центре Корк (Германия) среди 
294 больных височной эпилепсией, прошедших пре-
хирургический мониторинг, ФПГА были выявлены 
в 17 случаях (6%) [21]. Vigevano & Fusco (1993) [25] 
определяют частоту ночной лобной эпилепсии с ги-
пермоторными приступами как один случай на 300 
больных эпилепсией детей и подростков. По мнению 
Oldani и соавт. (1998) [16], фокальные приступы с ги-
перкинетическими автоматизмами наблюдаются 
у 7,5% пациентов, обращающихся за помощью в свя-
зи с различными расстройствами сна. Следует отме-
тить, что истинная частота данных приступов в попу-
ляции намного выше, так как многие случаи ошибоч-
но считаются неэпилептическими. 

Возраст дебюта ФПГА вариабелен и составляет 
в разных исследованиях от 2 мес. до 52 лет. Возраст 
дебюта эпилепсии в нашей группе пациентов варьи-
ровался от 9 мес. жизни до 18 лет (в среднем 6,3 лет 
± 5,9 лет). Наиболее часто начало заболевания отме-
чено в первые три года жизни – 38,6% случаев (см. 
рис. 1). В период с 4 до 6 лет приступы дебютировали 
у 26,3% пациентов. Большинство авторов подчерки-
вают преимущественно школьный возраст начала 
данных приступов. Максимальный пик дебюта на-
блюдается в возрасте 8,7-11,8 лет (Holthausen H., 
Hoppe M., 2000) [21]. Согласно их наблюдениям, 
ФПГА начинаются в детском возрасте в 90% случаев. 
Vigevano & Fusco (1993) [25] описали своеобразные 
тонические приступы, переходящие в гипермотор-
ные у детей на первом году жизни. Вместе с тем, не-
редко начало приступов происходит во взрослом 
возрасте. 

Согласно данным Oldani и соавт. гипермоторные 
приступы в 2 раза чаще встречаются у мужчин [16]. 
Среди обследованных нами больных с ФПГА отмеча-
лось незначительное преобладание в группе пациен-
тов женского пола – 52,6% случаев. 

Наше исследование и данные литературы показы-
вают, что выраженность ФПГА значительно варьиру-
ет: от двигательной бури до едва заметных движений 
во сне (больной как бы ворочается во сне). Многие 
авторы предлагали клиническую систематизацию 

гипермоторных приступов. Rheims и соавт. (2008) 
[18] выделили два типа ГМП на основании детально-
го изучения 11 пациентов на этапе прехирургическо-
го обследования. Первый тип ГМП наблюдался 
у 6 пациентов: гримаса страха на лице, выраженное 
возбуждение, качательные движения туловищем 
в сочетании с «брыкательными» движениями, педа-
лированием или боксированием. Второй тип ГМП 
был констатирован у 5 больных и проявлялся не-
большим возбуждением, качательными движениями 
туловищем в горизонтальной плоскости (из стороны 
в сторону) или с боку на бок; вращательными движе-
ниями тазом; дистоническими феноменами. При 
этом пациент всегда оставался в лежачем положе-
нии. При ЭЭГ-исследовании по программе прехирур-
гического мониторинга у больных с ГМП 1-го типа 
очаг эпилептиформной активности локализовался 
преимущественно в вентромедиальных отделах лоб-
ной коры, в при ГМП 2 типа – в премоторной коре.

Vignatelli и соавт. (2007) [26] выделили 4 типа 
ФПГА при детальном обследовании 66 пациентов. 

1-й тип – пароксизмальное пробуждение: короткие 
внезапные двигательные феномены (как будто здоро-
вый человек ищет удобное положение в кровати);

2-й тип – гиперкинетические приступы: сложные 
двигательные акты с дистоническими феноменами 
(боксирование, педалирование и пр.);

3-й тип – билатеральные, но асимметричные тони-
ческие феномены с принятием определенных «вы-
чурных» поз;

4-й тип – внезапно наступающие, достаточно дли-
тельные, беспорядочные движения во сне, напоми-
нающие целенаправленные движения (пациенты са-
дятся в постели, встают на четвереньки, пытаются 
ползти и пр.).

Детальную систематизацию клинической фено-
менологии гипермоторных приступов при ночной 
лобной эпилепсии представили Oldani и соавт. (1998) 
[16]. Авторы подразделили клинические проявления 
ГМП 4 категории: минимальные, малые, большие и 
пролонгированные. Минимальные приступы прояв-
ляются чаще всего дотрагиванием до отдельных ча-
стей тела (почесывание носа, потирание головы); 
легким сгибанием конечностей, жеванием, коротки-
ми возгласами, появлением гримасы страха (продол-
жительность – 3-10 сек). Малые пароксизмы характе-
ризуются вовлечением отдельных сегментов тулови-
ща (изменение положения тела); появлением движе-
ний, напоминающих нормальные двигательные акты 
(продолжительность – 10-30 сек). Во время больших 
приступов наступает внезапное изменение положе-
ния тела (больной поднимает голову, садится в кро-
вати), появляются гипермоторные и дистонические 
феномены, выражение ужаса на лице (продолжи-
тельность 5-30 сек). Пролонгированные пароксизмы 
отличают сложные двигательные акты, «двигатель-
ная буря»; гиперэкстензия туловища; появление 
педалирующих и боксирующих автоматизмов, рит-
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Оригинальные статьи
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Ðèñóíêè 5à-5â. Ïàöèåíò Ã.Â., 5 ëåò. Äèàãíîç: «Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ»: â õîäå âèäåî-ÝÝÃ-ìîíèòîðèíãà 
â ïåðèîä ñíà çàðåãèñòðèðîâàí ÔÏÃÀ. Â íà÷àëå ïðèñòóïà íà ÝÝÃ íàáëþäàåòñÿ ïîÿâëåíèå äèôôóçíîé íèçêîàìïëèòóäíîé 
áûñòðîâîëíîâîé àêòèâíîñòè ñ ðåãèîíàëüíûì àêöåíòîì ïî ýëåêòðîäàì ëåâîãî ïîëóøàðèÿ íà ôîíå óïëîùåíèÿ 
á.ý.à. (electro-decremental event). Äàëåå îòìå÷àåòñÿ ïîÿâëåíèå ðèòìè÷åñêîãî ëåâîñòîðîííåãî ëàòåðàëèçîâàííîãî çàìåäëåíèÿ 
ñ äèôôóçíûì ðàñïðîñòðàíåíèåì.
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мических движений тазом в положении на четве-
реньках (продолжительность данного типа присту-
пов обычно превышает 1 мин).

Большинство авторов отмечают хронологическую 
приуроченность фокальных приступов с гиперкине-
тическими автоматизмами ко сну. Возникновение 
приступов в ночное время – важный критерий ФПГА. 
Чаще они появляются при засыпании или перед про-
буждением, но могут быть и в течение всей ночи. 
У некоторых пациентов пароксизмы наблюдаются 
в строго определенное время ночи (чаще во 2-ю ста-
дию фазы медленного сна), что сближает их с пара-
сомниями. Значительно реже приступы констатиру-
ются во время дневного сна, и лишь около 10% 
больных имеют приступы в бодрствовании [24]. 
По результатам нашего исследования, ФПГА в 57,9% 
случаях отмечались только во сне. У 42,1% пациентов 
приступы возникали как во сне, так и в бодрствова-
нии. Исключительно в состоянии бодрствования ги-
пермоторные приступы не наблюдались ни в одном 
случае.

Количество приступов может достигать десятков 
за одну ночь. Scheffer и соавт. (1995) [20] представи-
ли историю болезни пациента с диагнозом ночной 
лобной эпилепсии, у которого при видео-ЭЭГ-
мониторинге было зафиксировано 72 приступа в те-
чение одной ночи. При ночной лобной эпилепсии 
обычно наблюдается циклолептическое течение: се-
рия приступов в течение одной ночи, затем светлый 
промежуток, продолжающийся от нескольких дней 
до 1-2 мес., затем снова серия приступов [1,14]. 

Запись ЭЭГ в приступном периоде представляет 
определенные сложности. Несмотря на то, что часто-
та приступов у большинства пациентов достаточно 
высокая и зафиксировать их практически не состав-
ляет проблем, интерпретировать запись ЭЭГ (и даже 
видео-ЭЭГ-мониторинга) сложно ввиду выраженного 
гипермоторного компонента и большого количества 
артефактов, возникающих в момент приступа. Необ-
ходимо также помнить, что именно при приступах, 
исходящих из лобной доли (премоторная и префрон-
тальная области), возможна ситуация, когда биоэ-
лектрическая активность мозга не изменяется даже 
в иктальном периоде [7]. С одной стороны, отсут-
ствие изменений на ЭЭГ в момент приступа не может 
однозначно свидетельствовать об неэпилептической 
природе пароксизма, с другой – нормальные резуль-
таты ЭЭГ при многократной регистрации различных 
приступов редко наблюдаются при эпилепсии; это 
обычно характерно для неэпилептических состоя-
ний. Несмотря на данный факт, наше исследование 
показало высокую значимость видео-ЭЭГ-мони-
торинга с включением сна в диагностике ФПГА. Так, 
интериктальная эпилептиформная активность в хо-
де продолженного ВЭМ зарегистрирована у боль-
шинства пациентов (в 73,7% случаях). В 15 случаях 
гипермоторные приступы были выявлены в ходе 
видео-ЭЭГ-мониторинга. Из них только в 26,7% слу-

чаев в связи с выраженными миографическими и 
двигательными артефактами анализ биоэлектриче-
ской активности головного мозга в период приступа 
был невозможен. В остальных случаях определялся 
четкий ЭЭГ-паттерн фокального приступа с гиперки-
нетическими автоматизмами.

ФПГА встречаются в рамках идиопатической, 
криптогенной и симптоматической форм фокальной 
эпилепсии [4,7]. Идиопатическая ночная лобная эпи-
лепсия – эпилептический синдром, при котором наи-
более часто описываются приступы с гипермоторны-
ми автоматизмами. Этот синдром был описан 
в 1995 г. Sheffer и соавт. в 5 австралийских, британ-
ских и канадских семьях. В дальнейшем были опре-
делены гены, детерминирующие развитие данного 
заболевания: локус 20q13.2 и 15q [20]. Мутация 
затрагивает подтип альфа-4 никотиновых ацетилхо-
линовых рецепторов нейронов, локализованных 
в области 20q13.2-13.3, и приводит к замещению ами-
нокислоты серина фенилаланином. Наличие спора-
дических случаев не исключает диагноза [4]. Ночная 
лобная эпилепсия проявляется единственным типом 
приступов – фокальными с гиперкинетическими авто-
матизмами, возникающими серийно исключительно 
во время сна (обычно ночного) [3]. В неврологическом 
статусе больных не выявляется очаговых нарушений; 
интеллект всегда сохранен. Результаты нейровизуа-
лизации отрицательны. В связи с частыми приступами 
во время сна у больных нарушается физиологическое 
течение фаз сна, что может вызывать в дневное время 
повышенную утомляемость, сонливость, раздражи-
тельность [2]. Однако следует иметь в виду, что иди-
опатическая ночная лобная эпилепсия – это диагноз 
исключения. Только тщательное проведение методов 
нейровизуализации, в т.ч. и с высоким разрешением, 
позволяет исключить симптоматический характер 
эпилепсии. Клиническая картина гипермоторных 
приступов практически идентична при идиопатиче-
ской и симптоматической лобной эпилепсии [4].

Этиология симптоматической лобной эпилепсии 
с ГМП может быть разнообразной. Наиболее часто 
выявляются фокальные кортикальные дисплазии 
лобной коры [12,19,22]. В наблюдении Staack и соавт. 
(2011) [21] у больных височной эпилепсией с ФПГА 
нередкой находкой была «двойная патология» – со-
четание фокальной кортикальной дисплазии со 
склерозом аммонова рога. Реже симптоматическая 
фокальная эпилепсия с ФПГА обусловлена объемны-
ми образованиями (обычно DNET – дисэмбриопла-
стический нейроэпителиальный тумор), глиозными 
изменениями в результате перенесенного церебраль-
ного инсульта или нейроинфекции [8]. Ambrosetto & 
Santucci (2009) [5] описали уникальный случай: фо-
кальная эпилепсия, проявляющаяся гипермоторны-
ми приступами у молодого мужчины, страдающего 
наследственным метаболическим заболеванием – 
аспартилглюкозаминурией. Наши результаты пока-
зывают, что среди нарушений на МРТ наиболее часто 
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выявляются диффузные атрофические/субатрофи-
ческие изменения (26,3% пациентов), фокальные 
корковые дисплазии (15,8% больных), локальная 
атрофия гиппокампа – 10,5%, арахноидальные ки-
сты височной доли – 5,3%. В одном случае были об-
наружены кортикальные туберы.

Вместе с тем, данные литературы и наши соб-
ственные исследования свидетельствуют о том, что в 
части случаев эпилепсии, проявляющейся ФПГА, ре-
зультаты нейровизуализации негативны; по нашим 
данным, в 36,8% случаев эпилепсии, ассоциирован-
ной с ФПГА, не удается выявить этиологический фак-
тор, и эпилепсия классифицируется как криптоген-
ная. Часть этих случаев, безусловно, может быть от-
несена к идиопатической ночной лобной эпилепсии, 
а часть обнаруживает изменения при проведении вы-
сокоразрешающей нейровизуализации (в частности, 
фокальная кортикальная дисплазия I типа) [7].

Гипермоторные приступы нередко резистентны 
к антиэпилептическим препаратам [4]. По нашим 
данным, назначение антиэпилептической терапии 
как в монотерапии, так и в политерапии в различных 
комбинациях привело к достижению полной ремис-
сии в 42,1% случаев эпилепсии, ассоциированной 
с ФПГА. Снижение частоты приступов на 50% и более 
на фоне АЭП наблюдалось у 42,1% пациентов. Отсут-
ствие эффекта отмечено в 15,8% случаев. В наблю-
дении Scheffer и соавт. (1995) [20], лишь у 32% боль-
ных ночной лобной эпилепсией удалось достичь пол-
ной ремиссии при монотерапии карбамазепином. 
Raju и соавт. (2007) [17] констатировали высокую 
эффективность монотерапии окскарбазепином 
в средней дозе 30,4 мг/кг/сут. у детей, больных ноч-
ной лобной эпилепсией с гипермоторными приступа-
ми. Следует отметить, что несмотря на идиопатиче-

ский характер этой формы эпилепсии, ремиссия 
в некоторых случаях достигается с большим трудом, 
лишь при политерапии. Согласно результатам прове-
денного нами исследования препараты карбамазе-
пина показали наибольшую эффективность при 
ФГПА. 

В случае симптоматического или предположитель-
но симптоматического характера эпилепсии, проявля-
ющейся гипермоторными приступами для достиже-
ния ремиссии, как правило, приходится применять 
политерапию АЭП [2,3]. При выявлении структурного 
дефекта и резистентности приступов к терапии пока-
зано хирургическое вмешательство – фокальная кор-
тикальная резекция. Наши результаты показали, что 
препаратами выбора в лечении ФПГА могут быть кар-
бамазепин, производные вальпроевой кислоты, топи-
рамат – как в монотерапии, так и в комбинации.

Çàêëþ÷åíèå
Наше исследование, а также данные других авто-

ров показывают, что в диагностике фокальных 
приступов с гиперкинетическими автоматизмами не-
обходимо применять весь спектр обследований, 
включающий тщательный сбор анамнеза, анализ не-
врологического статуса и кинематики пароксизмов, 
проведение продолженного видео-ЭЭГ-мониторинга 
и методов нейровизуализации, по показаниям – 
генетическое обследование. Это обусловлено схоже-
стью клинических проявлений ФПГА с рядом неэпи-
лептических пароксизмальных состояний (парасом-
нии, дискинезии, конверсионные приступы и др.), 
а также различными этиологическими факторами, 
лежащими в основе эпилепсии, ассоциированной 
с ФПГА, что, в свою очередь, может влиять на прог-
ноз заболевания.
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FOCAL MOTOR SEIZURES WITH HYPERKINETIC AUTOMATISMS IN PEDIATRIC PRACTICE 

Mukhin K.Yu., Mironov M.B.

Svt. Luka’s Institute of Child Neurology and Epilepsy, Moscow

Abstract: focal motor seizures with hyperkinetic automatisms (FSHA) – seizures with involves predominantly proximal limb 
or axial muscles producing irregular sequential ballistic movements. In our study we revealed FSHA in 1.5% of all cases of 
epilepsy with onset of seizures before 18 years old (n=1261). Onset of epilepsy with FSHA varied widely – from 9 month to 18 
years of life; middle age of onset was 6.3 years ± 5.9 years. FSHA occurred in combination with 8 different types of seizures. 
Remission was achieved in 42.1% cases of epilepsy, associated with FSHA. Reduction of seizure frequency 50% on 
antiepileptic treatment was achieved in 42.1% of the patients.

Key words: epilepsy, focal motor seizures with hyperkinetic automatisms, video-EEG monitoring.
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