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ÊËÈÍÈÊÎ-
ÝËÅÊÒÐÎÝÍÖÅÔÀËÎÃÐÀÔÈ×ÅÑÊÀß 
ÑÅÌÈÎËÎÃÈß ÌÈÎÊËÎÍÈ×ÅÑÊÈ-
ÀÒÎÍÈ×ÅÑÊÈÕ ÏÐÈÑÒÓÏÎÂ 
Миронов М.Б.1, Мухин К.Ю.1, Красильщикова Т.М.2, 
Долинина А.Ф.3, Петрухин А.С.2

1 Институт детской неврологии и эпилепсии имени Святителя Луки, Москва
2 ГБОУ ВПО РНИМУ им. Н.И. Пирогова Минздрава РФ, Москва
3 Областная клиническая детская больница, Челябинск

Ðåçþìå: ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèå ïðèñòóïû 
(ÌÀÏ) – êîðîòêèå ýïèëåïòè÷åñêèå ãåíåðàëèçî-
âàííûå ïðèñòóïû, çàêëþ÷àþùèåñÿ âî âíåçàïíîì 
ïàäåíèè. Â íàøåì èññëåäîâàíèè ÌÀÏ áûëè âûÿâ-
ëåíû â 1,3% âñåõ ñëó÷àåâ ýïèëåïñèè ñ äåáþòîì 
ïðèñòóïîâ äî 18 ëåò (n=1261). Îòìå÷àëîñü ïðå-
îáëàäàíèå ïàöèåíòîâ  ìóæñêîãî ïîëà (76,5%) ïå-
ðåä æåíñêèì (23,5%). Íàèáîëåå ÷àñòî ó ïàöèåí-
òîâ ñ ÌÀÏ êîíñòàòèðîâàëàñü ìèîêëîíè÷åñêè-
àñòàòè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ (ÌÀÝ) – 41,2% ñëó÷àåâ. 
Ñèìïòîìàòè÷åñêèå è êðèïòîãåííûå ôîðìû ôî-
êàëüíîé ýïèëåïñèè âûÿâëåíû ó 35,2% ïàöèåíòîâ. 
Ñèíäðîì Ëåííîêñà-Ãàñòî íàáëþäàëñÿ â 23,6%. 
Âîçðàñò äåáþòà ýïèëåïñèè ñ ÌÀÏ âàðüèðîâàë â 
øèðîêîì âîçðàñòíîì èíòåðâàëå – îò 9 ìåñÿöåâ 
æèçíè äî 6 ëåò è â ñðåäíåì ñîñòàâèë 3,4 ëåò±1,28 
ëåò. Âî âñåõ ñëó÷àÿõ ÌÀÏ ñî÷åòàëèñü ñ äðóãèìè 
âèäàìè ïðèñòóïîâ.  Ìîãëè âñòðå÷àòüñÿ 9 ðàç-
ëè÷íûõ òèïîâ ïðèñòóïîâ. Íàèáîëåå ÷àñòî âûÿâ-
ëÿëèñü ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû (70,6% ñëó÷à-
åâ), ÃÑÏ è àáñàíñû (ïî 47,1%).  Ðåìèññèÿ äîñòèã-
íóòà â 64,7% ñëó÷àåâ ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàí-
íîé ñ ÌÀÏ. Ñíèæåíèå ÷àñòîòû ïðèñòóïîâ íà 50% 
è áîëåå íà ôîíå ÀÝÏ íàáëþäàëîñü ó 29,4% ïàöè-
åíòîâ. Îòñóòñòâèå ýôôåêòà îòìå÷åíî ëèøü 
â 1 (5,9%) ñëó÷àå. Èññëåäîâàíèå ïîêàçàëî ðàç-
ëè÷íóþ ýôôåêòèâíîñòü ÀÝÏ ïðè ëå÷åíèè 
îòäåëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ, àññîöè-
èðîâàííûõ ñ ÌÀÏ.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèå 
ïðèñòóïû, ìèàòîíè÷åñêèå, ìèîêëîíè÷åñêè-
àñòàòè÷åñêèå, ñèíäðîì Äîçå, ìèîêëîíè÷åñêè-
àñòàòè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ, ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ 
ýïèëåïñèÿ, âòîðè÷íàÿ áèëàòåðàëüíàÿ ñèíõðîíè-
çàöèÿ.

Ìиоклонически-атонические приступы (сино-
нимы – миатонические, миоклонически-
астатические) – короткие эпилептические ге-

нерализованные (псевдогенерализованные) присту-
пы, заключающиеся во внезапном падении. В начале 
приступа отмечается миоклонус в аксиальной муску-
латуре, что вызывает молниеносное сгибание туло-
вища, головы и шеи вперед. Далее мгновенно следу-
ет фаза атонии, результатом чего является внезап-
ное падение [14,16].

Принципиально важным является то, что данный 
тип приступов состоит из двух основных компонен-
тов: начальный миоклонус и постмиоклоническая 
атония, в результате которой больные падают. Ино-
гда феномену атонии предшествует несколько мио-
клонических подергиваний. При миатонических при-
ступах, возникающих в ногах, у больных возникает 
ощущение «удара под колени». При этом пациенты 
слегка приседают (иногда несколько раз) или вне-
запно падают на колени или ягодицы [13]. Сознание 
при миоклонически-атонических приступах остается 
сохранным (при отсутствии абсансов) и больные 
мгновенно поднимаются после падений [3].

Миоклонически-атонические приступы соответ-
ствуют появлению на ЭЭГ диффузных разрядов 
спайк/полиспайк-медленная волна с частотой от 2 до 
4 Гц. В реализации клинических проявлений указан-
ных приступов задействованы следующие механиз-
мы. Миоклонический компонент возникает в период 
появления полиспайков на ЭЭГ. ЭМГ-коррелят мио-
клонического вздрагивания – диффузная вспышка 
длительностью около 100 мсек. Далее следует более 
длительный постмиоклонический латентный (“silent”) 
период (200-500 мсек), как правило, соответствую-
щий медленной волне в структуре комплекса пик-
волна и сопровождающийся феноменом атонии [13]. 
Сочетание выраженного миоклонического вздраги-
вания и пост-миоклонического латентного периода 
вызывает появление приступа падения (“drop 
attacks”). Данная клиническая особенность отражает 
сам термин «миоклонически-атонические присту-
пы». Атония, вызванная латентным периодом на ЭМГ, 
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может также возникать и без клинических проявле-
ний предшествующего миоклонического вздрагива-
ния с формированием картины атонических присту-
пов. Boenigk (2000) представил диаграмму (см. рис. 
7), на которой наглядно продемонстрировал взаимо-
отношение между длительностью медленной волны 
(в мсек.) и продолжительностью феномена мышеч-
ной атонии. При росте ребенка 100 см и длительно-
стью медленной волны 100 мсек. пациент «прися-
дет» в результате снижения мышечного тонуса в но-
гах на 5 см. Если же длительность медленной волны 
увеличится до 250 мсек. (1/4 сек.), то пациент «прися-
дет» на 31 см и при этом уже не сможет сохранить 
равновесие (атонически-астатический приступ). По 
мнению немецкого ученого, «чисто атонические» 
приступы возникают при очень узком круге эпилеп-
тических синдромов и характерны, главным обра-
зом, для синдрома псевдо-Леннокса.

Традиционно считается, что миоклонически-ато-
нические приступы патогномоничны синдрому Дозе. 
В 1970 г. Doose и соавт. представили подробное описа-
ние нового синдрома, который со временем стал но-
сить название миоклонически-астатическая эпилеп-
сия (МАЭ), под названием «центрэнцефалический 
миоклонически-астатический petitmal». Согласно ори-
гинальному описанию автора, данная форма эпилеп-
сии характеризуется высокой генетической предрас-
положенностью, дебютом приступов в дошкольном 
возрасте; нормальным интеллектуальным развитием 
до начала приступов; проявляется преимущественно 
миоклоническими и миоклонически-атоническими 
приступами и имеет вариабельный прогноз [12]. В на-
стоящее время МАЭ включена в группу идиопатиче-
ских генерализованных эпилепсий [16].

Вместе с тем, до настоящего времени в литерату-
ре дискутируется вопрос о нозологической само-
стоятельности МАЭ. Отсутствуют четкие критерии 
диагностики данной формы эпилепсии и, в частно-
сти, отличие ее от так называемого «миоклониче-
ского варианта» синдрома Леннокса-Гасто (СЛГ) 
[18,20,11]. При симптоматической (криптогенной) 
фокальной эпилепсии, исходящей из лобной коры, 
рядом авторов отмечена возможность появления 
«псевдогенерализованных» приступов: миотониче-
ских приступов, абсансов, эпилептического мио-
клонуса [14,15,22]. В этом случае мы имеем фено-
тип эпилепсии с миоклонически-атоническими при-
ступами, вызванный структурным поражением го-
ловного мозга.  

Цель исследования – изучение частоты встречае-
мости, клинико-электроэнцефалографических, ней-
ровизуализационных особенностей и эффективно-
сти АЭП у пациентов с миоклонически-атоническими 
приступами (МАП).

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 по 2012 г.

Исследование проводилось на клинической базе 
Института детской неврологии и эпилепсии им. Свя-
тителя Луки. 

Диагностика эпилептических приступов и эпилеп-
тических синдромов осуществлялась согласно кри-
териям международной классификации эпилептиче-
ских приступов (1981); эпилепсий, эпилептических 
синдромов и схожих заболеваний (1989), а также на 
основании доклада комиссии ILAE по классифика-
ции и терминологии (2001) [16].

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

Ðåçóëüòàòû
Миоклонически-атонические приступы были вы-

явлены у 17 пациентов, что составило 1,3% от всех 
случаев эпилепсии с дебютом приступов до 18 лет.

Среди обследованных нами больных отмечалось 
достоверное преобладание в группе пациентов муж-
ского пола: 13 (76,5%) мужского пола против 
4 (23,5%) женского.

Миоклонически-атонические приступы наблюда-
лись в структуре трех групп эпилептических синдро-
мов (см. рис. 1). Наиболее часто у пациентов с МАП 
констатировалась миоклонически-астатическая эпи-

Ðèñóíîê 1. ×àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè ðàçëè÷íûõ ôîðì 
ýïèëåïñèè ó ïàöèåíòîâ ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèìè 
ïðèñòóïàìè.
ÑËÃ - ñèíäðîì Ëåííîêñà-Ãàñòî
ÑÔÝ - ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ
ÊÔÝ - êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ
ÌÀÝ - ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ
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лепсия (МАЭ) – 41,2% случаев. Симптоматические и 
вероятно симптоматические (криптогенные) формы 
фокальной эпилепсии выявлены у 35,2% пациентов.
Синдром Леннокса-Гасто наблюдался в 23,6%.

Возраст дебюта эпилепсии с МАП варьировал в 
широком возрастном интервале – от 9 месяцев жиз-
ни до 6 лет и в среднем составил 3,4 лет±1,28 лет.

Исследование показало, что наиболее часто эпи-
лепсия дебютировала в период от 3 до 5 лет – 64,6% 
случаев (см. рис. 2). В возрасте трех лет первые при-
ступы констатировались у 29,3% пациентов, с 4 до 5 
лет – 35,3%. Дебют приступов в 2 года отмечен у 
11,8% больных. В остальные возрастные интервалы 
приступы дебютировали с одинаковой частотой со-
ответственно в 5,9% случаев.

При изучении анамнестических данных выявлено, 
что миоклонически-атонические приступы, как пер-
вый тип приступов, наблюдались лишь у 17,6% паци-

ентов. Наиболее часто эпилепсия дебютировала с по-
явления миоклонических и генерализованных судо-
рожных приступов – по 23,5% случаев. Фебрильные 
приступы в дебюте заболевания отмечены у 17,6% 
больных. Вторично-генерализованные судорожные 
приступы наблюдались у 11,9% пациентов, негатив-
ный миоклонус – в 5,9% случаев.

Изолированно МАП как единственный тип присту-
пов в клинической картине не отмечались. Во всех 
случаях МАП сочетались с другими видами присту-
пов. Два типа приступов и более наблюдались у 100% 
пациентов. Три и более типов приступов за весь 
период заболевания выявлены у 15 (88,2%) пациен-
тов. Четыре типа приступов и более – у 5 (29,4%) па-
циентов.

У пациентов нашей группы в активном периоде 
эпилепсии кроме миоклонически-атонических прис-
тупов могли встречаться 9 различных типов присту-

Ðèñóíîê 3. ×àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè ðàçëè÷íûõ òèïîâ ïðèñòóïîâ ïðè ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííîé 
ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè (ñïèñîê ñîêðàùåíèé ñì. â òàáë. 1).

Ðèñóíîê 2. Âîçðàñò äåáþòà ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííîé ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè.
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пов (см. рис. 3). Наиболее часто при эпилепсии, ассо-
циированной с МАП, выявлялись миоклонические 
приступы (70,6% случаев). Генерализованные судо-
рожные приступы и абсансы отмечены с одинаковой 
частотой – 47,1% пациентов. Вторично-генерализо-
ванные судорожные приступы наблюдались у 29,4% 
больных. Тонические приступы констатировались в 
23,5% случаев. Другие типы приступов встречались 
реже: фебрильные – 11,8%, негативный миоклонус – 
11,8%, фокальные приступы с аутомоторными 
автоматизмами – 5,9%, эпилептический миоклонус 
век – 5,9%.

Отдельно были проанализированы клинические и 
электроэнцефалографические особенности миокло-
нически-атонических приступов, зарегистрирован-
ных в ходе видео-ЭЭГ-мониторинга. Во всех случаях 
приступы состояли из двух компонентов: начальный 
миоклонус и постмиоклоническая атония, в резуль-
тате которой пациенты могли упасть (см. рис. 4). 
В ряде случаев фазе атонии предшествовали множе-
ственные миоклонические подергивания в руках, 
туловище или ногах. Миоклонус в ногах ощущался 
пациентами как «внезапный удар под колени», после 
которого они либо выпрямлялись, либо падали в 
случае присоединения атонии. В период атонии паци-
енты слегка приседают (иногда несколько раз) или 
внезапно падают на колени или ягодицы. В зависи-
мости от нахождения центра тяжести туловища в мо-
мент приступа, падения могут быть вертикальными 
на ягодицы (из положения стоя), вперед или назад 
(чаще, если больной сидит). Сидя за столом или ли-
цом перед препятствием часть пациентов получала 
травмы головы – травматизация носа или нижней че-
люсти. 

Сознание при коротких миоклонически-атони-
ческих приступах остается сохранным и больные 
мгновенно поднимаются после падений, однако при 
возникновении МАП в период абсансов сознание 
изменено. У 76,5% больных в нашем исследовании 
отмечалась четкая зависимость миоклонически-
атонических приступов от ритма «сон-бодрствова-
ние» с нарастанием их частоты в утренние часы по-
сле пробуждения. 

Миоклонически-атонические приступы соответ-
ствовали появлению диффузных разрядов спайк/
полиспайк-медленная волна с частотой от 2 до 4 Hz 
на ЭЭГ (см. рис. 5, 6). Миоклонический компонент 
возникает в период появления полиспайков на ЭЭГ. 
Медленная волна в структуре комплекса пик-волна 
клинически сопровождалась атонией. Продолжи-
тельность разряда диффузной иктальной эпилепти-
формной активности варьировалась от 0,5 до 5 сек. 
В 82,4% случаев констатировалось преобладание 
иктальных паттернов в передних отделах.

Следует отметить, что в интериктальный период 
региональная/мультирегиональная эпилептиформ-
ная активность выявлялась во всех случаях у паци-
ентов с МАП в ходе видео-ЭЭГ-мониторинга, включая 

случаи миоклонически-астатической эпилепсии. 
Также в 100% случаев констатировалась диффузная 
эпилептиформная активность, которая была пред-
ставлена разрядами комплексов острая-медленная 
волна, пик-волна, полипик-волна; диффузными раз-
рядами медленных комплексов острая-медленная 
волна. В 23,5% случаев на ЭЭГ регистрировался пат-
терн «диффузной низкоамплитудной быстроволно-
вой активности» (LAFA), который четко коррелиро-
вал с наличием у пациентов в клинической картине 
тонических приступов. 

Методы нейровизуализации. При проведении 
МРТ отсутствие патологических изменений в голов-
ном мозге констатировались у 47,1% пациентов. 
В остальных случаях были выявлены локальные 
или диффузные нарушения. Наиболее часто выяв-
лялись диффузные атрофические изменения – 
в 29,4% случаев. Арахноидальные кисты обнаруже-
ны у 11,8% пациентов, локальная атрофия гиппо-
кампа и фокальная корковая дисплазия лобной до-
ли констатированы в единичных случаях (по 5,9% 
случаев).

Терапия. Назначение антиэпилептической терапии 
как в монотерапии (45,5% из группы пациентов с ре-
миссией), так и в политерапии (54,5% из группы па-
циентов с ремиссией) в различных комбинациях при-
вело к достижению полной ремиссии лишь в 64,7% 
случаев эпилепсии, ассоциированной с МАП. Сниже-
ние частоты приступов на 50% и более на фоне 
АЭП наблюдалось у 29,4% пациентов. Отсутствие эф-
фекта отмечено лишь в 1 (5,9%) случае – пациент 
с фокальной кортикальной дисплазией лобной лока-
лизации.

Исследование показало различную эффектив-
ность АЭП при лечении отдельных эпилептических 
синдромов, ассоциированных с МАП (см. табл. 1). 
Высокий процент ремиссии наблюдался при 

Ðèñóíîê 4. Âèäåîèçîáðàæåíèå ïàöèåíòà â ïåðèîä 
ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêîãî ïðèñòóïà: âñëåä çà 
ìèîêëîíè÷åñêîé ôàçîé, çàõâàòûâàþùåé 
ïðåèìóùåñòâåííî âåðõíèé ïëå÷åâîé ïîÿñ 
ñ îòáðàñûâàíèåì ðóê ââåðõ, ìãíîâåííî ñëåäóåò àòîíèÿ, 
ïðèâîäÿùàÿ ê ðåòðîïóëüñèâíîìó ïàäåíèþ. 
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Ðèñóíîê 5. Ïàöèåíò Ë.À., 7 ëåò.  Äèàãíîç: «ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ». 

Íà ÝÝÃ ðåãèñòðèðóåòñÿ ýïèçîäû äèôôóçíîãî òåòà-çàìåäëåíèÿ ÷àñòîòîé 6,5-7 Ãö ñ àêöåíòîì â òåìåííî-öåíòðàëüíûõ 
âåðòåêñíûõ îòäåëàõ. Â õîäå èññëåäîâàíèÿ çàðåãèñòðèðîâàí ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèé ïðèñòóï, ñîïðîâîæäàâøèéñÿ 
ãåíåðàëèçîâàííûì íèçêîñèíõðîíèçèðîâàííûì ðàçðÿäîì êîìïëåêñîâ ïèê-âîëíà ÷àñòîòîé 3 Ãö.

Ðèñóíîê 6. Ïàöèåíò Ë.À., 7 ëåò. Äèàãíîç: «ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ». 

Â õîäå èññëåäîâàíèÿ çàðåãèñòðèðîâàíû ÷àñòûå àáñàíñû ñ ìèîêëîíè÷åñêèì è àòîíè÷åñêèì êîìïîíåíòîì â ñî÷åòàíèè 
ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè, ñîïðîâîæäàâøèåñÿ íà ÝÝÃ ðèòìè÷íûìè ãåíåðàëèçîâàííûìè ðàçðÿäàìè 
êîìïëåêñîâ îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà ÷àñòîòîé 3-3,5 Ãö.
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миоклонически-астатической эпилепсии – в 100% 
случаев. При симптоматической/криптогенной фо-
кальной эпилепсии ремиссия была достигнута 
в 33,3% случаев, снижение частоты приступов на 
50% и более наблюдалось у 50,0% пациентов, отсут-
ствие эффекта – 16,7%. При синдроме Леннокса-
Гасто в двух случаях (50,0%) достигнута ремиссия, 
в остальных констатировалось снижение приступов 
на 50%.

Îáñóæäåíèå
МАП относятся к редким типам эпилептических 

приступов и частота их, по данным Doose и соавт. 
(1992) [12], составляет 1-2% среди всех форм эпи-
лепсии в детском возрасте. Частота встречаемости 
среди различных форм ИГЭ миоклонически-
атонических приступов в рамках МАЭ достигает 5,3% 
случаев [3]. Среди 327 детей в возрасте от 1 до 9 лет, 
имеющих генерализованные формы эпилепсии, 

Показатель Формы эпилепсии

МАЭ n (%) СФЭ/КФЭ n (%) СЛГ n (%)
Частота встречаемости 7 (41,2%) 6 (35,2%) 4 (23,6%)
Возраст дебюта От 1 до 6 лет; 

в среднем 3,9±1,6 лет
От 9 мес до 4 лет; 

в среднем 2,9±1,3 лет
От 2 до 3 лет; 

в среднем 2,5±0,7 лет
Соотношение по полу М – 5 (71,4%)

Ж – 2 (28,6%)
М – 4 (66,7%)
Ж – 2 (33,3%)

М – 4 (100%)

Типы приступов МП – 6 (85,7%)
Абсансы – 5 (71,4%)

ГСП – 4 (57,1%)
ФП – 2 (28,6%)

ВГСП – 6 (100%)
МП – 3 (50,0%)

НегМ – 2 (40,0%)
ТП – 2 (40,0%)

Абсансы – 2 (40,0%)
ФАП – 1 (20,0%)
ЭМВ – 1 (20,0%)

ГСП – 3 (75%)
МП – 3 (75%)
ТП – 2 (100%)

ЭЭГ Д.Полипик – 100,0%
Д.2,5Гц – 42,9%
Д.3Гц – 42,9%

М.регЭпи – 51,4%
РегЭпи – 14,3%

БифронтЭпи– 28,6%

Д.Полипик – 100,0%
Д.2,5Гц – 60,0%
Д.3Гц – 20,0%

М.регЭпи – 80,0%
РегЭпи – 20,0%

БифронтЭпи– 60%

Д.Полипик – 100,0%
Д.2,5Гц – 100,0%

М.регЭпи – 100,0%

МРТ Норма – 7 (100%) Норма – 0%
ДиффузАтр. – 4 (66,6%)

ФКД – 1 (16,7%)
Киста– 1 (16,7%)

Норма – 1 (25%)
ДиффузАтр. – 3 (75%)

Терапия
Ремиссия 7 (100%) 2 (33,3%) 2 (50%)
Снижение – 3 (50,0%) 2 (50%)
Без эффекта – 1 (16,7%) –

Òàáëèöà 1. Îñíîâíûå õàðàêòåðèñòèêè ïàöèåíòîâ ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àòîíè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè.

Ñîêðàùåíèÿ:
ÌÀÝ – ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ;
ÑÔÝ – ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ;
ÊÔÝ – êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ;
ÑËÃ – ñèíäðîì Ëåííîêñà-Ãàñòî;
ÌÏ – ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû;
ÃÑÏ – ãåíåðàëèçîâàííûå ñóäîðîæíûå ïðèñòóïû;
ÔÏ – ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû;
ÂÃÑÏ – âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûå ñóäîðîæíûå ïðèñòóïû;
ÍåãÌ – íåãàòèâíûé ìèîêëîíóñ;
ÒÏ – òîíè÷åñêèå ïðèñòóïû;
ÔÀÏ – ôîêàëüíûå àóòîìîòîðíûå ïðèñòóïû;
ÝÌÂ – ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ âåê;
Ä.Ïîëèïèê – äèôôóçíûå ïîëèïèê-âîëíîâûå ðàçðÿäû;
Ä.2,5Ãö – äèôôóçíûå ðàçðÿäû êîìïëåêñîâ îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà ñ ÷àñòîòîé 2,5 Ãö è íèæå;
Ä.3 Ãö – äèôôóçíûå ðàçðÿäû êîìïëåêñîâ îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà ñ ÷àñòîòîé 3 Ãö;
Ì.ðåãÝïè – ìóëüòèðåãèîíàëüíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü;
ÐåãÝïè– ðåãèîíàëüíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü;
ÁèôðîíòÝïè – áèôðîíòàëüíûå ýïèëåïòèôîðìíûå ðàçðÿäû;
ÄèôôóçÀòð. – äèôôóçíàÿ àòðîôèÿ;
ÔÊÄ – ôîêàëüíàÿ êîðêîâàÿ äèñïëàçèÿ.
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диаг ноз МАЭ был установлен у 5,5% пациентов [25]. 
Среди госпитализированных детей с дебютом 
эпилепсии в возрасте от 1 года до 10 лет МАЭ, а сле-
довательно, и МАП в ее структуре встречается 
в 2,2% [18]. Согласно нашему исследованию, мио-
кло нически-атони ческие приступы были выявлены 
у 17 пациентов из 1261, что составило 1,3% от всех 
случаев эпилепсии с дебютом приступов до 18 лет.

Среди обследованных нами больных с МАП отме-
чалось значительное преобладание пациентов муж-
ского пола в соотношении 3:1 – 76,5% мужского пола 
против 23,5% женского. Данная особенность отмече-
на в работах других авторов. В исследовании 
К.Ю. Мухина преобладали по полу мальчики в соот-
ношении 7 к 4 [3]. Trivisano с коллегами в своем ис-
следовании выявили, что среди пациентов с МАЭ 
88,9% пациентов были мужского пола [25].

Наше исследование показало, что миоклонически-
атонические приступы наблюдались в структуре трех 
различных групп эпилепсии. Представляет интерес 
то, что у пациентов с МАП только в 41,2% случаев 
констатировалась миоклонически-астатическая эпи-
лепсия (синдром Дозе), при которой, по мнению 
большинства авторов, данный тип приступов должен 
являться облигатным. Симптоматические и, вероят-
но, симптоматические (криптогенные) формы фо-
кальной эпилепсии выявлены у 35,2% пациентов. 
Синдром Леннокса-Гасто наблюдался в 23,6%. Такой 
широкий круг эпилептических синдромов, входящих 
в диаметрально противоположные прогностические 
группы – идиопатические генерализованные, сим-
птоматические/криптогенные фокальные эпилеп-
сии, эпилептические энцефалопатии – диктует необ-
ходимость проведения пациентам с МАП всего спек-
тра обследований (сбор анамнеза, клинический 
осмотр, ВЭМ, МРТ, консультация генетика по показа-
ниям) с целью установления точного диагноза, опти-
мизации тактики лечения и прогноза. Наши данные 
подтверждают публикации, сообщающие о возмож-
ности развития симптомокомплекса эпилепсии с 
миоклони чески-атоническими приступами при забо-
леваниях, сопровождающихся поражением головно-
го мозга: болезнь Штурге-Вебера [17]; нейрональный 
цероидный липофусциноз [14]; симптоматическая 
(«структурная») лобная эпилепсия [15], последствие 
гипоксически-ишемической перинатальной энцефа-
лопатии. В этих случаях в основе развития миокло-
нически-атонических и других псевдогенерализо-
ванных приступов, а также диффузных изменений 
на ЭЭГ, лежит феномен вторичной билатеральной 
синхронизации на ЭЭГ [4,7].

Наибольшие сложности могут возникать при диф-
ференциальной диагностике МАЭ с синдромом 
Леннокса-Гасто (СЛГ). Частые резистентные к тера-
пии тонические аксиальные приступы, возникающие 
в дневное время, а чаще ночью, сопровождающиеся 
recruiting rhythm на ЭЭГ, входят в классическую триа-
ду приступов СЛГ и наблюдаются при МАЭ лишь в 

единичных тяжелых случаях (так называемые пере-
ходные формы от МАЭ к СЛГ) [6,11,24]. С одной сто-
роны, для МАЭ нехарактерны фокальные приступы и 
структурные изменения при нейровизуализации, что 
возможно у больных СЛГ. С другой стороны, миокло-
нический вариант СЛГ («промежуточный» или «бо-
лонский» вариант) с преобладанием миоклониче-
ских приступов и относительно «мягким» течением, 
похож на клиническое течение МАЭ [20]. Однако в ис-
следовании Bonanni и соавт. (2002) [8] показано элек-
трофизиологическое различие эпилептического ми-
оклонуса при МАЭ и СЛГ. При МАЭ возникает 
первично-генерализованный таламо-кортикальный 
миоклонус, а при СЛГ – чаще по механизму вторич-
ной билатеральной синхронизации из лобной коры 
[7]. Doose (1992) [12] отметил при СЛГ отсутствие 
прямой связи между возникновением эпилепти-
формных ЭЭГ-паттернов и появлением клинических 
пароксизмов, за исключением тонических присту-
пов. При МАЭ в большинстве случаев имеется четкая 
зависимость между появлением диффузных пик- и 
полипик-волновых разрядовс возникновением в кли-
нической картине миоклонически-атонических, мио-
клонических пароксизмов и абсансов [3].

Исследование показало, что возраст дебюта эпи-
лепсии с МАП варьировал в широком возрастном ин-
тервале – от 9 месяцев жизни до 6 лет и в среднем со-
ставил 3,4 лет±1,28 лет. Наиболее часто эпилепсия 
дебютировала в период от 3 до 5 лет – 64,6% случаев 
(см. рис. 2). В возрасте трех лет первые приступы 
констатировались у 29,3% пациентов, с 4 до 5 лет – 
35,3%. Дебют приступов в 2 года отмечен у 11,8% 
больных. В остальные возрастные интервалы при-
ступы дебютировали с одинаковой частотой соответ-
ственно в 5,9% случаев. В мировой литературе воз-
раст дебюта эпилепсии с миоклонически-атони-
ческими приступами оценивался в контексте мио-
клонически-астатической эпилепсии, данные по на-
чальному периоду других эпилептических синдро-
мов, ассоциированных с МАП, отсутствуют. Согласно 
комиссии по классификации и терминологии ILAE, 
дебют МАЭ наблюдается в возрастных рамках от 7 
месяцев жизни до 6 лет [16]. В исследовании Doose и 
соавт. (1992) [12], практически у всех больных (94%) 
начало заболевания констатировалось в первые 5 
лет жизни, а в 24% случав – к концу первого года 
жизни. Пик заболеваемости приходится на возраст 
2-4 года; после 7 лет начало заболевания нехарак-
терно. В наблюдении Kaminska и соавт. (1999) [18] 
первые приступы у больных МАЭ возникали в воз-
растном интервале от 18 до 60 месяцев жизни. Дебют 
приступов, по данным К.Ю. Мухина, варьировал от 8 
мес. до 5 лет, составляя в среднем 2,3±1,9 лет, при 
этом в 82% случаев начало заболевания приходи-
лось на возрастной интервал 1-3 года [3].

При изучении анамнестических данных выявлено, 
что миоклонически-атонические приступы, как пер-
вый тип приступов, наблюдались лишь у 17,6% паци-
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ентов. Данный результат представляет практический 
интерес: с одной стороны, окончательный диагноз 
эпилепсии, ассоциированной с МАП, в большинстве 
случаев можно объективно установить только через 
определенный временной период. С другой стороны, 
очевидно, что истинная частота встречаемости МАП 
и МАЭ выше, так как части пациентов, у которых по-
тенциально могли бы возникнуть МАП, на начальном 
этапе заболевания устанавливается другой диагноз и 
назначается терапия, которая, в свою очередь, не да-
ет развиться полному фенотипу эпилепсии. Наибо-
лее часто эпилепсия с МАП дебютировала с появле-
ния миоклонических и генерализованных судорож-
ных приступов – по 23,5% случаев. Фебрильные при-
ступы в дебюте заболевания отмечены у 17,6% боль-
ных. Вторично-генерализованные судорожные при-
ступы наблюдались у 11,9% пациентов, негативный 
миоклонус – в 5,9% случаев. Дозе с коллегами сооб-
щили, что при МАЭ дебют наблюдается обычно с ге-
нерализованных судорожных приступов (до 80% 
случаев) [12]. Реже заболевание начинается с типич-
ных фебрильных приступов (11-28% пациентов), 
в т.ч. дебютирующих на первом году жизни, и в еди-
ничных случаях – с абсансов или миоклонуса [14]. 
В исследовании Deng и соавт. (2011) [9] у 53% паци-
ентов заболевание начиналось с фебрильных при-
ступов. В нашем предыдущем наблюдении дебют 
МАЭ с фебрильных приступов отмечался у 28,6% 
больных; причем, во всех случаях афебрильные при-
ступы присоединялись в интервале не более 1 года 
с момента возникновения фебрильных [1].

Наше исследование показало, что изолированно 
МАП, как единственный тип приступов, в клиниче-
ской картине не отмечались. Во всех случаях МАП 
сочетались с другими видами приступов. Из этого 
можно сделать вывод, что при появлении в клиниче-
ской картине миоклонически-атонических приступов 
необходимо тщательно уточнять данные анамнеза и 
проводить ВЭМ с целью выявления других возмож-
ных типов приступов, которые не замечают пациенты 
и их близкие – исключать феномен «псевдоремис-
сии» [2].

Наши результаты показали, что МАП могут соче-
таться с 9 различными типами эпилептических при-
ступов при разных формах эпилепсии. При этом 
правильная трактовка семиологии всех типов при-
ступов в клинической картине позволяет еще на 
ранних этапах диагностики значительно сузить диа-
гностический поиск (см. табл. 1). В связи с этим, по 
нашему мнению, недопустим термин «эпилепсия с 
полиморфными приступами», не позволяющий 
уточнить диагноз, а следовательно, и адекватно на-
значить АЭП. Наиболее часто при эпилепсии, ассо-
циированной с МАП, выявлялись миоклонические 
(70,6% случаев), генерализованные судорожные 
приступы (47,1%), абсансы (47,1%), вторично-
генерализованные судорожные (29,4%), тонические 
приступы (23,5%).

При проведении МРТ отсутствие патологических 
изменений в головном мозге констатировались 
у 47,1% случаев, в эту группу вошли пациенты с МАЭ. 
Согласно критериям диагноза, больные МАЭ не 
должны иметь изменений при нейровизуализации 
[16]. В остальных случаях были выявлены локальные 
или диффузные нарушения. Наиболее часто выявля-
лись диффузные атрофические изменения – в 29,4% 
случаев. Арахноидальные кисты обнаружены у 11,8% 
пациентов, локальная атрофия гиппокампа и фо-
кальная корковая дисплазия констатированы по 
одному пациенту (по 5,9% случаев). В отдельных 
публикациях указывается на возможность обнару-
жения у пациентов с МАП локальных структурных 
изменений в мозге, вызванных перинатальной энце-
фалопатией, врожденными или приобретенными со-
судистыми нарушениями [5,11].

Назначение антиэпилептической терапии как в мо-
нотерапии (45,5% из группы пациентов с ремиссией), 
так и в политерапии (54,5% из группы пациентов 
с ремиссией) в различных комбинациях привело 
к достижению полной ремиссии лишь в 64,7% случа-
ев эпилепсии, ассоциированной с МАП. Снижение 
частоты приступов на 50% и более на фоне АЭП 
наблюдалось у 29,4% пациентов. Отсутствие эффек-
та отмечено лишь в 5,9% случаев.

Ðèñóíîê 7. Äèàãðàììà, äåìîíñòðèðóþùàÿ âçàèìîîòíîøåíèå ìåæäó äëèòåëüíîñòüþ ìåäëåííîé âîëíû (â ìñåê.) â ñòðóêòóðå 
ïðèñòóïíîãî ðàçðÿäà êîìïëåêñîâ îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà íà ÝÝÃ è ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ ôåíîìåíà ìûøå÷íîé àòîíèè 
(Boenigk, 2000).
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Исследование показало различную эффектив-
ность АЭП при лечении отдельных эпилептических 
синдромов, ассоциированных с МАП (см. табл. 1). 
Высокий процент ремиссии наблюдался при 
миоклонически-астатической эпилепсии – в 100% 
случаев. При симптоматической/криптогенной фо-
кальной эпилепсии ремиссия была достигнута 
в 33,3% случаев, снижение частоты приступов 
на 50% и более наблюдалось у 50,0% пациентов, 
отсутствие эффекта – 16,7%. При синдроме 
Леннокса-Гасто в двух случаях (50,0%) достигнута 
ремиссия, в остальных констатировалось сниже-
ние приступов на 50%. Столь различные результа-
ты антиэпилептической терапии при разных фор-
мах  эпилепсии, ассоциированной с миоклони -
чес ки-атоническими приступами, диктуют необхо-
димость установления точного диагноза пациен-
там этой группы, что важно в отношении подбора 
терапии и прогноза.

С идиопатическими формами эпилепсии МАЭ 
сближают следующие особенности: высокая часто-
та семейных случаев эпилепсии и фебрильных при-
ступов, генерализованный характер приступов 
(ГСП, миоклонические, атонические, абсансы), об-
наружение на ЭЭГ генерализованной пик- и полипик-
волновой активности с частотой 3 Гц, отсутствие 
структурных нарушений при нейровизуализации, 
позитивный терапевтический эффект при примене-
нии вальпроатов. Однако синдром Дозе, безуслов-
но, выделяется из всего ряда ИГЭ, имея черты, схо-
жие с симптоматическими эпилепсиями и эпилеп-
тическими энцефалопатиями. Это касается воз-
можности присоединения тонических приступов и 
атипичных абсансов, возникновения эпилептиче-
ского статуса, обнаружения неврологической сим-
птоматики и снижения интеллекта у пациентов, не-
редкая временная терапевтическая резистентность 
с персистированием приступов. 

С нашей точки зрения, все-таки правильнее отно-
сить МАЭ и эпилепсию с миоклоническими абсанса-
ми (синдром Тассинари) в особую группу, промежу-
точную между идиопатическими эпилепсиями и эпи-
лептическими энцефалопатиями, что и было предло-
жено в последние годы [14,19]. Нормальное развитие 
детей до момента начала приступов и отчетливое 
снижение когнитивных функций после их дебюта по-
зволяет отнести МАЭ в эту группу. Возможно, после-
дующие исследования докажут генетическую гете-

рогенность данного синдрома, что и определяет про-
гноз данного заболевания.

Следует принципиально различать эпилепсию 
с миоклонически-астатическими приступами (или 
синдром Дозе) и «фенотипический симптомоком-
плекс» с миоклонически-атоническими приступами 
при других заболеваниях, в т.ч. при симптоматиче-
ской фокальной эпилепсии и синдроме Леннокса-
Гасто. «Классический» фенотип МАЭ включает нали-
чие ГСП, миоклонических, миоклонически-атоничес-
ких пароксизмов и абсансов при минимальной выра-
женности очаговых неврологических симптомов и 
интеллектуальных нарушений. Критериями исклю-
чения являются: наличие частых тонических присту-
пов; появление фокальных приступов и recruitin g 
rhythm на ЭЭГ; локальные нарушения, выявленные 
при нейровизуализации; прогрессирующее течение 
заболевания с нарастанием неврологических нару-
шений.

Несмотря на значительную клиническую гетеро-
генность, МАЭ представляет собой отдельный эпи-
лептический синдром, отличный от СЛГ и других 
форм эпилепсии. Критериями диагноза МАЭ являют-
ся [3,12,22]:
–  высокая частота семейных случаев эпилепсии, 

фебрильных приступов и аномальных ЭЭГ-пат-
тернов среди родственников пробанда;

–  нормальное психомоторное развитие детей до на-
чала заболевания;

–  дебют приступов в возрастном периоде от 7 мес. 
до 6 лет (максимум 2-6 лет);

–  первично-генерализованный тип приступов: гене-
рализованные тонико-клонические приступы, 
с которых обычно дебютирует заболевание; 
миоклонус, атонические, миоклонически-ато-
нические приступы, абсансы; возможность появ-
ления тонических приступов во время сна в от-
дельных случаях;

–  генерализованная пик-, полипик-волновая актив-
ность в сочетании с пробегами бипариетального-
тета ритма (4-7 Гц);

–  отсутствие структурных нарушений в мозге при 
нейровизуализации;

–  возможность появления неврологических нару-
шений и снижения интеллекта по мере развития 
заболевания;

–  временная фармакорезистентность с возможно-
стью персистирования приступов в 50% случаев. 
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CLINICAL AND ELECTROENCEPHALOGRAPHIC SEMIOLOGY OF MYOCLONIC-ATONIC SEIZURES

Mironov M.B.1, Mukhin K.Yu.1, Krasilschikova T.M.2, Dolinina A.F.3, Petrukhin A.S.2

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

2 Russian National Research Medical University named after N.I. Pirogov of the Ministry of Health of the Russian Federation 
(Moscow)

3 Regional Clinical Children’s Hospital, Chelyabinsk

Abstract: myoclonic-atonic seizures (MAS) – short epileptic generalized seizures in the form of sudden falling spells (or drop 
attacks). Inour study were vealed MAS in 1.3% of all cases of epilepsy with onset of seizures before 18 years old (n=1261). 
Predominance of man among the patients was revealed (76.5% men versus 23.5% woman). The most often in the patients 
with MAS myoclonic-astatic epilepsy (MAE) was diagnosed – 41,2% of cases. Symptomatic and cryptogenic forms of focal 
epilepsy were diagnosed in 35.2% of the patients. Lennox-Gastaut syndrome was revealed in 23.6% of cases. Onset of 
epilepsy with MAS varied widely – from 9 month to 6 year soflife; middle age of onset was 3.4 years±1.28 years. In all the 
cases MAS occurred in combination with other types of seizures: there can be any of 9 differenttypes of seizures. The most 
often myoclonic seizures (70.6% of cases), generalized convulsive seizures (47.1%) and absences (47.1%) were registered. 
Remission was achieved in 64.7% cases of epilepsy, associated with MAS. Reduction of seizure frequency 50% on 
antiepileptic treatment was achieved in 29.4% of the patients. Only in one patient (5.9%) the therapy was not effective. Our 
study demonstrated different efficacyof antiepileptic drugs in the treatment of different epileptic syndromes, associated 
with MAS.

Key words: myoclonic-atonic seizures, myatonic, myoclonic-astatic, Doose syndrome, myoclonic-astatic epilepsy,  
symptomatic epilepsy, secondary bilateral synchrony. 
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