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Идиопатическая затылочная эпилепсия, тип Гасто, –

редкий эпилептический синдром. Описание новых случаев

заболевания представляет несомненный интерес для кли-

ницистов, расширяет наши представления о вариантах те-

чения, возможностях терапии и прогнозе заболевания.

Цель настоящего исследования – описание клиниче-

ской картины, вариантов течения и терапевтической такти-

ки новых случаев синдрома Гасто.

Пациенты и методы. Исследование проводилось на

базе отделения «Городской центр по эпилепсии» Ново-

сибирска и Городского неврологического центра «Сиб-

нейромед». Когорта пациентов формировалась с 2004 по

2014 г. Диагноз доброкачественной затылочной эпилеп-

сии с поздним дебютом, синдром Гасто, был поставлен

17 пациентам (13 женского пола и 4 мужского). Возраст

пациентов на момент обращения составил от 11 до 
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Идиопатическая затылочная эпилепсия – редко встречающийся эпилептический синдром. В когорте пациентов с идиопатической
фокальной эпилепсией в Новосибирске его частота составила 0,9%. 
Цель исследования – представить клиническое описание новых случаев синдрома Гасто, варианты течения и терапевтическую
тактику у таких пациентов.
Пациенты и методы. Исследование охватывает 17 случаев идиопатической затылочной эпилепсии, тип Гасто, у 13 лиц женско-
го и 4 мужского пола в возрасте от 11 до 53 лет. 
Результаты. Среди 17 случаев заболевания представлены 4 семьи. В 2 семьях эпилепсия прослежена в 3 поколениях, в том числе со-
четание синдрома Гасто и детской абсанс эпилепсии. Дебют заболевания в большинстве случаев приходился на подростковый воз-
раст. Основной вид приступов – фокальные зрительные (100%), наблюдались также фокальные сенсорные приступы (58,9%), це-
фалгия (47,1%), нарушение речи (41,2%), вторично-генерализованные судорожные приступы (35,3%). По частоте приступов вы-
делено 5 вариантов течения: единичные фокальные приступы, редкие фокальные приступы с наличием и без судорожных присту-
пов, частые фокальные приступы с наличием и без судорожных приступов. В семейных случаях выявлена идентичность течения
заболевания. 76,5% пациентов имеют хорошее качество жизни, 41,2% из них не получают терапию, 35,3% получают терапию,
приступов не отмечается. 
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Idiopathic occipital epilepsy is a rare epileptic syndrome. Its incidence in a Novosibirsk cohort of patients with idiopathic focal epilepsy is 0.9%.
Objective: to present a clinical description of new cases of Gastaut syndrome, the types of its course, and treatment options in these patients.
Patients and methods. The study covers 17 cases of Gastaut type idiopathic occipital epilepsy in 13 women and 4 men aged 11–53 years.
Results. The investigators examined 4 families with 17 cases with the disease. Three generations in 2 families were observed to have epilepsy,
including Gastaut syndrome concurrent with childhood absence epilepsy. The adolescent onset of the disease was seen in most cases. Its main
symptoms were focal visual seizures (100%), focal sensory seizures (58.9%), cephalalgia (47.1%), speech disorders (41.2%), and secondari-
ly generalized convulsive seizures (35.3%). According to the frequency of seizures, the investigators identified 5 types of the course: single focal
seizures, rare focal seizures with or without convulsions, frequent focal seizures with or without convulsions. The identity of the course of epilep-
sy was found in familial cases. 76.5% of the patients had a good quality of life: 41.2% of them were untreated while 35.3% were treated; no
seizures were noted.
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53 лет, 6 пациентов (почти половина случаев) были в

возрасте 15 лет. 

Пациентам проводили клиническое обследование, нев-

рологический осмотр, во всех случаях выполняли электроэн-

цефалографию (ЭЭГ) при первичном обращении и в дальней-

шем – 1–2 раза в год в течение всего периода наблюдения.

Скальповую ЭЭГ записывали в период бодрствования и сна.

Биоэлектрическую активность головного мозга регистриро-

вали с одновременной записью электрокардиограммы во вто-

ром стандартном отведении. Нейровизуализацию проводили

на магнитно-резонансном томографе с мощностью поля 1,5 Т.

Результаты и обсуждение. Доброкачественная затылоч-

ная эпилепсия, тип Гасто, является общепризнанным эпи-

лептическим синдромом, который входит в Международ-

ную классификацию эпилепсий и эпилептических синдро-

мов с 1989 г. [1]. Однако ее частота в общей популяции точ-

но не известна. Возможно, как указывает М.Ю. Никаноро-

ва [2], это связано с недостаточной осведомленностью мно-

гих клиницистов о специфике данного синдрома из-за его

редкости и малого количество публикаций. По данным ре-

гистра пациентов с эпилепсией в возрасте до 18 лет Новоси-

бирска, среди всех идиопатических фокальных эпилепсий

на долю синдрома Гасто приходится 0,9%, в то время как на

долю роландической эпилепсии – 73,7%, а затылочной эпи-

лепсии с ранним дебютом – 25,4%. 

Отягощенный семейный анамнез по эпилепсии в на-

шем исследовании выявлен в половине случаев. При этом в

4 семейных случаях наблюдаются по 2 человека из одной се-

мьи. В 2 семьях эпилепсия прослежена в 3 поколениях.

Клиническая картина заболевания, частота и характер при-

ступов у родственников идентичны. Многие авторы, описы-

вающие доброкачественную затылочную эпилепсию с позд-

ним дебютом, ссылаются в основном на данные Н. Gastaut и

соавт. [3, 4]: наследственная отягощенность прослеживается

в 36,6% случаев. В одной из семей, которую мы наблюдаем,

у мальчика 13 лет диагностирована детская абсанс эпилеп-

сия (дебют типичных абсансов состоялся в 10 лет, на сегод-

няшний день терапия отменена), а мать и бабушка страдают

синдромом Гасто. Сочетание идиопатической затылочной и

детской абсанс эпилепсии описано в нескольких публика-

циях [4–7]. Японские исследователи H. Wakamoto и соавт.

[8] описали наблюдение, в котором спустя год после дебюта

детской абсанс эпилепсии у пациента возникла доброкаче-

ственная затылочная эпилепсия, и трактовали это как ати-

пичную эволюцию детской абсанс эпилепсии. Мы считаем,

что речь идет о двух разных формах эпилепсии, имеющих,

однако, генетическую связь. Наличие семейных форм под-

тверждает предположение о затылочной эпилепсии, насле-

дуемой по аутосомно-доминантному типу с вариабельной

пенетрантностью [9, 10]. У 12,5% пациентов отмечался отя-

гощенный семейный анамнез по мигрени, что также на-

блюдали H. Gastaut и B.G. Zifkin [3] в 16% случаев.

Дебют эпилепсии у наших пациентов отмечен в воз-

расте 7–18 лет, в подавляющем большинстве случаев (75%)

это были пациенты подросткового возраста, старше 12 лет.

В одной из первых работ, посвященных разделению заты-

лочной эпилепсии на формы с ранним и поздним дебютом,

возраст последнего указан как 7–10 лет [11]. Также в одном

из последних крупных исследований, посвященных форме

Гасто и включавшем 33 пациента, пик манифестации при-

ходился на возраст 8,5 года [12].

Основным видом приступов являлись фокальные при-

ступы со зрительными феноменами. В нашей когорте встре-

чались следующие виды зрительных феноменов: метамор-

фопсии (41,2%), круговые фосфены (23,5%), линейные фос-

фены (17,6%), простые фосфены в виде мерцания (17,6%),

мелькания (5,9%). В трети случаев отмечались скотомы.

Зрительные нарушения являлись первым симптомом при-

ступа. Далее в структуре приступа наиболее часто встреча-

лись: онемение по гемитипу различной распространенности

(58,9%) и/или выраженная головная боль (47,1%). Почти в

половине случаев (41,2%) пациенты жаловались на невоз-

можность говорить во время приступа. И по одному наблю-

дению приходилось на такие симптомы, как невозможность

писать, отведение глаз и подергивание кисти. У 35,3% паци-

ентов вторым видом приступов являлись вторично-генера-

лизованные судорожные приступы (ВГСП). В японском ис-

следовании [8] ВГСП встречались у 58,3% пациентов.

В зависимости от частоты приступов мы выделили 

5 вариантов течения заболевания: единичные фокальные

приступы (n=6; 35,3%); редкие (3–4 раза в год) фокальные

приступы без ВГСП (n=1; 5,9%); редкие фокальные присту-

пы с ВГСП (n=5; 29,4%); частые фокальные приступы без

ВГСП (n=2; 11,8%); частые фокальные приступы с ВГСП

(n=3; 17,6%). В большинстве публикаций не указывается

частота приступов. C. Panayiotopoulos [13] отмечает, что

приступы со зрительными симптомами могут быть как еже-

дневными, так и редкими, а другие приступы – как единич-

ными, так и ежемесячными. Интересно, что во всех пред-

ставленных нами семейных случаях течение эпилепсии бы-

ло идентичным. В трех семьях приступы были единичные

или редкие фокальные. В одной семье в двух поколениях

наблюдались частые фокальные приступы. 

Всем пациентам выполняли ЭЭГ во время бодрство-

вания и сна. Ни в одном наблюдении при записи интерик-

тальной ЭЭГ во время бодрствования и во сне патологиче-

ских изменений не выявлено. Хотя феномен «fixation-off

sensitivity» считается диагностическим критерием этой фор-

мы эпилепсии, он встречается далеко не всегда. Японские

исследователи [8] выявили его только в трети наблюдений. 

Неврологический статус у всех пациентов – без очаго-

вой патологии. При магнитно-резонансной томографии го-

ловного мозга изменений не отмечено.

Пациенты с единичными в течение жизни или редкими

фокальными приступами терапию не получали. В семье с ча-

стыми фокальными приступами отец получает карбамазепин,

дочь – топирамат. Сохраняются редкие фокальные приступы. 

Все пациенты с ВГСП получают противоэпилептиче-

ские препараты (ПЭП). Наиболее успешной оказалась тера-

пия окскарбазепином: у всех 3 пациентов, получавших этот

препарат, достигнута ремиссия. Также ремиссия наблюдает-

ся у пациентки, получающей леветирацетам. Монотерапия

карбамазепином вызвала урежение приступов на 50%. 

В 3 случаях была назначена терапия вальпроатом, но при-

ступы сохранялись. При добавлении к вальпроату леветир-

ацетама или ламотриджина достигнута ремиссия. 

Согласно данным литературы [13], в лечении таких па-

циентов предпочтение отдают препаратам карбамазепина.

Успешность терапии при лечении этой формы четко не опре-

делена. Но ремиссия при медикаментозной терапии достига-

ется у 60–95% пациентов [13]. В исследовании R.H. Caraballo

и соавт. [12] анализировались истории болезни 33 пациентов,
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благоприятный прогноз был отмечен у 80%. Согласно нашим

данным, 76,5% пациентов с затылочной эпилепсией, тип Гас-

то, имеют хорошее качество жизни. Из них 41,2% терапию не

получают, а 35,3% получают терапию и не имеют приступов.

Далее приводим два клинических наблюдения семейных

случаев затылочной эпилепсии с поздним дебютом, тип Гасто.

Семья Б. Пациент Б., 16 лет, перенес приступ – внезап-

ное появление полос перед глазами справа, онемение правой ки-

сти, не мог говорить в течение 3–4 мин, затем появилась диф-

фузная головная боль, которая не проходила в течение несколь-

ких часов. 

Из анамнеза известно, что ребенок родился от первой

физиологически протекавшей беременности. Роды в срок, мас-

са тела при рождении 3450 г. Рос и развивался соответствен-

но возрасту. Приступ возник однократно, в 14 лет. В сомати-

ческом и неврологическом статусе отклонений нет.

Дополнительные методы обследования. ЭЭГ (в межпри-

ступном периоде): основная активность фона сохранена. Реги-

стрируются физиологические элементы сна в 1–3-й стадии.

Патологические элементы не зарегистрированы.

ПЭП не получает. Приступов нет в течение 2 лет.

Мать пациента, 38 лет, предъявляет жалобы на при-

ступы: внезапное появление полос перед глазами, онемение в

руке, невозможность говорить и писать 4–5 мин, далее появ-

ляется диффузная головная боль. Все приступы протекают без

потери сознания. Дебют приступов – в 17 лет, всего за 21 год

было 5 приступов. 

Ранний анамнез не отягощен. Развитие по возрасту. Со-

матический и неврологический статус без отклонений от нор-

мы. Картина ЭЭГ и МРТ головного мозга без патологических

изменений. ПЭП не получает.

Семья З. Пациентка З., 31 года, предъявляет жалобы на

приступы: внезапно появляются нечеткость зрения, затем

парестезии с одной стороны, не может говорить несколько

минут, потери сознания не наблюдается. По поводу этих со-

стояний к врачу не обращалась.

Дебют приступов – в 13 лет, частота – 1 раз в год и ре-

же. Ранний анамнез не отягощен. Развитие по возрасту. Со-

матический и неврологический статус в норме. ЭЭГ и МРТ го-

ловного мозга без патологических изменений. ПЭП не получа-

ет.

Мать пациентки, 55 лет, предъявляет жалобы на вне-

запно возникающую расплывчатость изображений и предме-

тов, после чего появляются парестезии по гемитипу, не мо-

жет говорить в течение 1–2 мин. По поводу этих состояний

к врачу не обращалась. Дебют приступов – в 15 лет, их часто-

та – 1 раз в 1–3 года. Соматический и неврологический ста-

тус без отклонений. Картина ЭЭГ и МРТ головного мозга без

патологических изменений. ПЭП не получает. 

Сын пациентки, 12 лет 9 мес. С августа 2012 г. (10 лет 

4 мес) отмечаются пароксизмы с прекращением деятельно-

сти, заведением глаз и периоральным миоклонусом, длительно-

стью до 10–15 с, в начале заболевания приступы наблюдались

не ежедневно, но затем участились.

ЭЭГ от 09.11.2012: основная активность фона сохранена.

На 1-й минуте гипервентиляции зафиксирован вышеописанный

пароксизм, сопровождавшийся диффузной эпилептической ак-

тивностью, «острая-медленная волна», частотой 3,5–4 Гц и

длительностью 11 с. Диагностирована детская абсанс эпилеп-

сия. Назначен препарат вальпроевой кислоты в дозе 20

мг/кг/сут, приступы купировались в течение месяца. В августе

2014 г. препарат отменен, приступов нет.

Представленные наблюдения демонстрируют типич-

ную клиническую картину синдрома Гасто: редкие приступы

со зрительными симптомами, нормальное развитие, отсутст-

вие необходимости в лечении. Интерес представляют иден-

тичность клинической картины в семейных случаях, а также

наличие двух разных видов эпилепсии в одной семье.
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