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ЭПИЛЕПТИЧЕСКИЙ 
НЕГАТИВНЫЙ МИОКЛОНУС

Мухин К.Ю., Миронов М.Б., Кваскова Н.Е., Какаулина В.С., 

Кузьмич Г.В., Глухова Л.Ю., Чадаев В.А., Боровиков К.С.

Кафедра неврологии и эпилептологии ФУВ ГОУ ВПО РГМУ им. Н.И. Пирогова Росздрава
Институт детской неврологии и эпилепсии имени Святителя Луки

Резюме: с целью изучения анамнестических, 
клинико-электроэнцефалографических и ней-
ровизуализационных особенностей пациентов 
с эпилептическим негативным миок лонусом 
(ЭНМ) с 1999 по 2010 гг. было обследовано 1118 
пациентов с установленным диагнозом эпилеп-
сии с дебютом приступов от первых суток жиз-
ни до 18 лет. Всем пациентам было проведено 
клиническое обследование неврологом и рутин-
ное ЭЭГ-исследование; также во всех случаях 
п р о в о д и л с я  п р о д о л ж е н н ы й  в и д е о - Э ЭГ-
мониторинг с включением поверхностного ми-
ографического электрода. На основании полу-
ченных данных был выполнен анализ структу-
ры форм эпилепсии, ассоциированных с ЭНМ, 
подкрепленный данными нейровидуализации и 
результатами терапии. Так, наиболее эффек-
тивной схемой АЭП в лечении пациентов с ЭНМ 
была комбинация производных вальпроевой кис-
лоты с этосуксимидом, в то время, как при ис-
пользовании карбамазепина или окскарбазепи-
на, часто отмечалась аггравация приступов 
ЭНМ или появление их de novo. Исследование по-
казало, что появление в клинической картине 
ЭНМ должно настораживать врачей в плане се-
рьезного прогноза в отношении купирования 
приступов, и возможного наличия нарушений 
когнитивных функций. Характерной особенно-
стью различных форм эпилепсии, ассоцииро-
ванных с ЭНМ, является преимущественно ран-
ний дебют приступов. 

Ключевые слова: эпилепсия, эпилептический не-
гативный миоклонус, видео-ЭЭГ мониторинг, 
эпилептическая энцефалопатия,  ДЭПД

Э
пилептический негативный миоклонус (ЭНМ) 

– один из редких типов эпилептических при-

ступов у детей. Определяется как внезапное 

резкое прерывание тонической мышечной активно-

сти, совпадающее по времени с эпилептиформными 

разрядами на ЭЭГ без предшествующего миоклони-

ческого компонента (Guerrini R. и соавт., 1993; 

Tassinari C. A. и соавт., 1995). 

Периоды ингибирования мышечной активности, 

связанные со спайками на электроэнцефалограмме 

(ЭЭГ), впервые были обнаружены Tassinari и соавт. в 

1968 г. (Tassinari и соавт., 1968). Основной клиниче-

ской особенностью ЭНМ является внезапная мышеч-

ная атония по градиенту силы тяжести (Мухин К. Ю. 

и соавт., 2000; Dalla Bernardina и соавт., 1989). Клини-

ческие проявления могут быть как унилатеральны-

ми, так и билатеральными (Tassinari C. A. и соавт., 

1995). 

Выявление эпилептического негативного миокло-

нуса требует обязательной регистрации клинико-

электроэнцефалографического коррелята – эпизод 

снижения мышечного тонуса, возникающий в мо-

мент эпилептиформного разряда (Tassinari C. A. и со-

авт., 1995). Следует иметь в виду, что в некоторых 

случаях клинические проявления эпилептического 

негативного миоклонуса могут быть весьма умерен-

ными или практически незаметными, что затрудняет 

диагностику данного типа приступов. 

Цель исследования: изучение анамнестических, 

клинико-электроэнцефалографических и нейрови-

зуализационных особенностей пациентов с эпилеп-

тическим негативным миоклонусом. 

Материалы и методы
В исследование вошли 1118 пациентов с установ-

ленным диагнозом эпилепсии с дебютом приступов 

от первых суток жизни до 18 лет. Пациенты наблюда-

лись в Институте детской неврологии и эпилепсии с 

1999 по 2010 гг. 

Из 1118 пациентов в 39 случаях выявлен эпилепти-

ческий негативный миоклонус, что составило 3,5% 

от общей группы пациентов с эпилепсией. Во всех 

случаях ЭНМ зарегистрирован при проведении про-

долженного видео-ЭЭГ мониторинга. Возраст паци-

ентов с ЭНМ варьировал от 3 до 22 лет. 

Исследование проводилось на клинических базах 

кафедры неврологии и эпилептологии ФУВ ГОУ ВПО 

РГМУ им. Н. И. Пирогова и на базе Института детской 

неврологии и эпилепсии им. Святителя Луки. 

Диагностика эпилептических синдромов базиро-

валась согласно критериям международной класси-
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фикации эпилепсий, эпилептических синдромов и 

схожих заболеваний (1989 г.), а также на основании 

доклада комиссии ILAE по классификации и терми-

нологии (2001 г.). 

Всем пациентам было проведено клиническое об-

следование неврологом и рутинное ЭЭГ-

исследование; также во всех случаях проводился 

продолженный видео-ЭЭГ-мониторинг с включением 

поверхностного миографического электрода. Это 

позволило записать синхронно электроэнцефало-

грамму, электромиограмму и видео в момент нега-

тивного миоклонуса для уточнения характера парок-

сизмов. Всем больным было проведено КТ или МРТ 

исследование. 

Результаты
Среди обследованных нами больных с ЭНМ отме-

чалось значительное преобладание в группе пациен-

тов мужского пола (59% случаев против 41%). 

Представляет интерес анализ структуры форм 

эпилепсии, ассоциированных с ЭНМ (таблица 1). Наи-

более часто выявлялись симптоматические/вероят-

но симптоматические фокальные/мультифокальные 

эпилепсии – в 13 случаях; синдром псевдоленнокса 

– 9 пациентов; фокальная эпилепсия детского воз-

раста со структурными изменениями в мозге и до-

брокачественными эпилептиформными паттернами 

на ЭЭГ (ФЭДСИМ-ДЭПД) – 9 пациентов. Самой много-

численной оказалась группа пациентов с различны-

ми формами эпилептических энцефалопатий дет-

ского возраста, ассоциированных с доброкачествен-

ными эпилептиформными паттернами детского воз-

раста (ДЭПД) (включая синдромы пседоленнокса, 

Ландау-Клеффнера, электрического эпилептическо-

го статуса медленного сна) – 14 пациентов. При этом 

в 11 случаях отмечена трансформация роландиче-

ской эпилепсии в эпилептические энцефалопатии 

детского возраста, ассоциированные с ДЭПД. Идио-

патическая фокальная эпилепсия с псевдогенерали-

зованными приступами отмечена в 1 случае. 

Дебют приступов. Дебют эпилепсии в группе паци-

ентов с ЭНМ отмечался в широком   возрастном диа-

пазоне от 1-го месяца жизни до 12 лет (рис. 2). Самый 

ранний дебют наблюдался у 3 пациентов в период 

первого месяца жизни. Наиболее поздний возраст 

начала эпилепсии – в 12 лет. После 12-и лет возник-

новение впервые эпилепсии с ЭНМ не наблюдалось. 

Наиболее часто начало заболевания констатирова-

лось в превые три года жизни (24 пациента): на пер-

вом году жизни – в 10 случаях; в возрасте 2-х лет – в 

Форма эпилепсии (количество пациентов) Нейровизуализация (количество пациентов)
Болезнь Унферрихта-Лундборга 1 Диффузные атрофические изменения 1

Болезнь Лафора 1 Норма 1

ИФЭ-ПГП 1 Норма 1

Вероятно симптоматическая фокаль-

ная эпилепсия

2 Норма 2

Симптоматическая фокальная/мульти-

фокальная эпилепсия

11 Пахигирия

Диффузная пахигирия –лиссэнцефалия

Комплекс туберозного склероза

Порэнцефалическая киста

Очаговая атрофия лобно-височной области

Глиоз теменной доли

Постгеморрагическая киста

Диффузные атрофические изменения перинатального гене-

за + гипоплазия мозолистого телам

2

1

1

1

2

1

1

2

ФЭДСИМ-ДЭПД 9 Диффузные атрофические изменения + зоны перивентрику-

лярной лейкомаляции

Пахигирия

ФКД лобно-теменной области

Субэпендимальные кисты 

5

1

1

2

Синдром Ландау-Клеффнера 3 Норма

ФКД левой теменной доли

2

1

Синдром псевдо-Леннокса 9 Норма 

ФКД височной доли

Расширение височного рога бокового желудочка

7

1

1

Синдром электрического статуса мед-

ленного сна

2 Норма

ФКД лобной доли

1

1

Всего 39 39

Таблица 1. Формы эпилепсии, ассоциированные с ЭНМ и результаты нейровизуализации.

ИФЭ-ПГП – идиопатическая фокальная эпилепсия с псевдогенерализованными приступами

ФЭДСИМ-ДЭПД - фокальная эпилепсия детского возраста со структурными изменениями в мозге и доброкачественными 

эпилептиформными паттернами на ЭЭГ

ФКД – фокальная корковая дисплазия.
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8 случаях; в 3 года – в 6 случаях. В возрастном интер-

вале от 4 до 7 лет дебют эпилепсии наблюдался у 11 

пациентов. С 10 до 12 лет эпилепсия возникала толь-

ко в 3-х случаях, причем в двух случаях позднего де-

бюта (в 12 лет) верефицированы формы прогресси-

рующих миоклонических эпилепсий. 

Следует отметить, что только в трех случаях среди 

пациентов нашей группы эпилепсия дебютировала с 

эпилептического негативного миоклонуса. Среди 

других типов приступов в дебюте наиболее часто от-

мечались гемиконвульсивные приступы – в 14 случа-

ях, вторично-генерализованные судорожные – в 8 

случаях, фокальные моторные – в 5 случаях. Реже 

встречались такие типы приступов, как атипичные 

абсансы, тонические эпилептические спазмы, фе-

брильные судороги, генерализованные судорожные 

приступы – по 2 случая, соответственно; у одного па-

циента дебют эпилепсии отмечался с появления ато-

нических приступов. 

Возраст дебюта эпилептического негативного 

миоклонуса варьировал от 9 месяцев до 13 лет, и в 

среднем составил 5,5 лет. Отмечено два пика воз-

никновения негативного миоклонуса – наибольший 

отмечался в возрасте от 2 до 4 лет, а также в 7-8 лет 

(рис. 1). Наиболее ранний дебют негативного мио-

клонуса отмечался при симптоматических формах 

эпилепсии, и в возрастной категории детей первых 

трех лет жизни симптоматические формы эпилеп-

сии отмечались у 10 пациентов из 15. В возрасте от 

четырех до пяти лет негативный миоклонус дебюти-

ровал у детей с синдромом псевдоленнокса в 5 слу-

чаях из 9. ЭНМ при синдроме Ландау-Клеффнера 

дебютировал в возрасте 6-8 лет. Негативный мио-

клонус при ФЭДСИМ-ДЭПД одинаково часто дебю-

тировал во всех возрастных группах. Наиболее 

поздний дебют негативного миоклонуса наблюдал-

ся при прогрессирующих миоклонических эпилеп-

сиях: при болезни Лафора – в 12 лет, при болезни 

Унферрихта-Лундборга – в 13 лет. 

Важно отметить, что родители не всегда замечали 

приступы эпилептического негативного миоклонуса, 

и у 12 пациентов (31%) этот вид приступов впервые 

был выявлен при проведении видео-ЭЭГ-

мониторинга. 

У всех пациентов эпилептический негативный ми-

оклонус был верифицирован при проведении видео-

ЭЭГ-мониторинга. С целью выявления эпилептиче-

ского негативного миоклонуса все пациенты прохо-

дили тестирование в пробе Баре; также проводилась 

проба с длительным ортостатическим положением 

пациента и сменой положения пациента из верти-

кального в горизонтальное. Это позволяло выявить 

скрытый, не заметный в лежачем положении, эпи-

лептический негативный миоклонус, а также диффе-

ренцировать негативный миоклонус от активного. 

Клинически приступы ЭНМ характеризовались 

внезапным снижением мышечного тонуса и появле-

нием атонии по градиенту силы тяжести в различных 

группах мышц. Нам удалось выделить 14 фенотипов 

ЭНМ в зависимости от степени вовлечения скелетной 

мускулатуры (рис. 2). При этом у большинства паци-

ентов разновидность эпилептического негативного 

миоклонуса значительно варьировала и составляла 

от 1 до 7 видов у одного пациента. Наиболее часто 

встречался ЭНМ одной из верхних конечностей (у 28 

пациентов – 71,8 %), клинически проявлявшийся вне-

запным опусканием руки, преимущественно пред-

плечья под действием силы тяжести в пробе Баре, 

выпадением предметов из рук. У 11 пациентов 

(28,2%) отмечалось сочетание ЭНМ в мышцах шеи и 

туловища, клинически проявлявшееся кивком и «за-

валиванием» туловища под действием силы тяже-

сти. У 11 пациентов (28,2%) наряду с мускулатурой 

шеи в процесс вовлекались мышцы руки и туловища. 

Также часто выявлялся эпилептический негативный 

миоклонус, затрагивающий мышцы шеи (у 8 пациен-

тов – 20,5%), клинически выражавшийся короткими 

пассивными кивками вперед или ретропульсивным 
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Рисунок  1.  Возраст дебюта эпилепсии и 

эпилептического негативного миоклонуса.

71,8%

28,2% 28,2% 25,6% 20,5% 20,5% 15,4% 12,8% 12,8% 7,7% 7,7% 7,7% 5,1% 5,1%

рука кивок+туловище кивок+рука+туловище

веки кивок туловище

кивок+рука нога 2 руки

2 ноги рука+туловище кивок+туловище+нога

кивок+веки кивок+веки+туловище

Рисунок  2.  Клинические проявления эпилептического 

негативного миоклонуса.
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запрокидыванием или легким наклоном головы в 

сторону (в зависимости от занимаемой позы в мо-

мент приступа). У 10 пациентов (25,5%) эпилептиче-

ский негативный миоклонус затрагивал периорби-

тальную мускулатуру, что клинически проявлялось 

эпизодами опускания век. Следует отметить, что 

приступы падений отмечались у 11 пациентов 

(28,2%). Как правило, падению предшествовал рас-

пространенный эпилептический негативный миокло-

нус, быстро, но последовательно затрагивающий 

мышцы шеи, туловища и конечностей, что четко ре-

гистрировалось при проведении видео-ЭЭГ-

мониторинга. Уровень сознания во время приступов 

эпилептического негативного миоклонуса у всех па-

циентов был не изменен. Другие клинические фено-

типы ЭНМ встречались значительно реже (рис. 2). 

ЭЭГ-паттерны ЭНМ и интериктальная 
эпилептиформная активность

Синхронно с эпилептическим негативным миокло-

нусом регистрировались следующие эпилептиформ-

ные изменения на ЭЭГ: диффузные разряды ком-

плексов «острая-медленная волна» различной сте-

пени синхронизации с региональным началом и ам-

плитудным акцентом, преимущественно в 

лобно-центрально-теменных отведениях у 24 паци-

ентов (61,6% случаев); билатерально-асинхронные 

пик-волновые разряды, склонные к диффузному 

распространению, преимущественно центрально-

теменно-височной локализации с амплитудным пре-

обладанием по электродам одного полушария – в 7 

случаях (17,9%); латерализованные разряды ком-

плексов «острая-медленная волна» с амплитудным 

преобладанием в центрально-височно-лобных отве-

дениях в 7 (17,9%), и только в одном случае (2,6%) – 

региональная эпилептиформная активность 

«острая-медленная волна», локализованная в 

центрально-теменно-височно-лобной области со 

склонностью к диффузному распространению по 

механизму вторичной билательной синхронизации 

(ВБС) (рис. 3). 

В межприступном периоде эпилептиформная ак-

тивность регистрировалась в 100% случаев и была 

представлена следующими вариантами: региональ-

ными, мультирегиональными, латерализованными, 

диффузными эпилептиформными разрядами. По 

морфологии комплексы «острая-медленная волна» у 

25 пациентов (64,1%) соответствовали ДЭПД. В 29 слу-

чаях (74,3%) на ЭЭГ регистрировалось сочетание муль-

тирегиональных и диффузных разрядов (рис. 4). 

Другие типы приступов
Эпилептический негативный миоклонус в качестве 

единственного типа приступов в клинической карти-

не не отмечался ни в одном случае. При анализе 

анамнестических данных было выявлено 13 различ-

ных типов приступов, ассоциированных с ЭНМ (табл. 

2). У 4 пациентов кроме ЭНМ наблюдался только 

один тип приступов. В остальных случаях в «разгар» 

заболевания регистрировались три и более разных 

типов приступов. Наиболее часто ЭНМ ассоцииро-

вался с гемиклоническими приступами (19 пациен-

тов), атипичными абсансами (18 случаев) и вторично-

генерализованными судорожными пароксизмами 

(16 случаев). Другие типы приступов встречались 

значительно реже – тонические приступы, включая 

Рисунок 3.

Пациент В.Н., 5 лет.

Диагноз: синдром псевдо-Леннокса

Эпилептический негативный миоклонус возникал 

синхронно с диффузными билатерально-асинхронными 

разрядами комплексов острая-медленная волна 

(стрелками показана синхронизация). 

Рисунок 4.

Пациент В.Н., 5 лет.

Диагноз: синдром псевдо-Леннокса.

В состоянии бодрствования регистрируются диффузные 

разряды доброкачественных эпилептиформных паттернов 

детства (ДЭПД)  высокой амплитуды, имеющие следующие 

особенности: региональное начало в  правой центральной 

(центрально-теменной, а в ряде случаев – в центрально-

теменно-височной) области с мгновенным билатерально-

асинхронным распространением на гомологичные отделы 

контралатерального полушария  и далее – диффузно. 
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Оригинальные статьи

эпилептические спазмы – в 6 случаях; миоклониче-

ские приступы – в 5 случаях; фокальный корковый 

миоклонус – в 4 случаях; эпилептическая аура и тор-

мозные приступы – по 3 случая; фокальные мотор-

ные и окципитальные версивные и вегетативные при-

ступы – по 2 пациента. Генерализованные (по описа-

нию родителей) судорожные приступы и височные 

синкопы отмечались по одному случаю соответ-

ственно (табл. 2). 

Нейровизуализация
При проведении нейровизуализации в 14 случаях 

не отмечено значимых изменений в головном мозге 

(преимущественно при ИФЭ-ПГП, болезни Лафора, 

синдроме псевдоленнокса). У 25 пациентов выявле-

ны различные локальные или диффузные изменения 

в головном мозге различного генеза (Табл. 1). Наибо-

лее часто констатировались признаки перинаталь-

ной гипоксически-ишемической энцефалопатии, а 

также различные кортикальные дисплазии. В 100% 

случаев структурные нарушения мозга выявлялись в 

группах пациентов с симптоматической фокальной 

эпилепсией и при синдроме ФЭДСИМ-ДЭПД. 

Терапия
При назначении антиэпилептической терапии как 

в монотерапии, так и в политерапии в различных 

комбинациях полная ремиссия всех типов приступов 

была достигнута лишь в 15 случаях (38,5%). Сниже-

ние частоты приступов на фоне АЭП наблюдалось у 

18 пациентов (46,2%). Резистентность к АЭП отмече-

на в 6 случаях (15,3%). Только в одном случае при на-

значении монотерапии вальпроатами (Конвулекс-

ретард) отмечена ремиссия. Наиболее эффективной 

схемой АЭП в лечении пациентов с ЭНМ была комби-

нация производных вальпроевой кислоты с этосук-

симидом (Суксилеп, Петнидан), на фоне которой бы-

ла достигнута ремиссия у 7 пациентов из 11, что со-

ставило 63,6%. Также эффективными показали себя 

следующие комбинации АЭП: вальпроаты+топирамат, 

вальпроаты+ламотриджин, вальпроаты+сультиам. В 

12 случаях изначально пациентам назначались пре-

параты группы карбамазепина или окскарбазепина, 

из них в 10 случаях (в 83,3%) отмечена аггравация 

приступов ЭНМ или появление их de novo. 

Обсуждение
Наше исследование показало, что появление в кли-

нической картине эпилептического негативного мио-

клонуса должно настораживать врачей в плане се-

рьезного прогноза в отношении купирования присту-

пов, и возможного наличия нарушений когнитивных 

функций у пациентов. ЭНМ может возникать как при 

идиопатических, так и при симптоматических/крипто-

генных формах эпилепсии (Tassinari и соавт., 1995). В 

группе идиопатических эпилепсий он обычно наблю-

дается у детей с атипичной фокальной эпилепсией 

детского возраста (синдром псевдоленнокса), кото-

рая, как известно, отличается резистентностью и ког-

нитивными нарушениями (Dalla Bernardina и соавт., 

1989; Tassinari и соавт., 1995; Capovilla и соавт., 2000). В 

детском возрасте ЭНМ также может наблюдаться при 

синдроме Ландау-Клеффнера, эпилептической энце-

фалопатии с электрическим эпилептическим стату-

сом медленного сна, а также при идиопатической фо-

кальной эпилепсии с псевдогенерализованными при-

ступами и фокальной эпилепсии детского возраста со 

структурными изменениями в мозге и доброкаче-

ственными эпилептиформными паттернами на ЭЭГ 

(Мухин К.Ю. и соавт., 2000; Мухин К.Ю., 2009; Мухин и 

соавт., 2010; Tassinari и соавт., 2002). ЭНМ может воз-

никать при симптоматических фокальных формах 

эпилепсии с феноменом вторичной билатеральной 

синхронизации на ЭЭГ, чаще при лобной локализации 

очага (Карлов В. А. и соавт., 1987; Мухин К. Ю. и соавт., 

2006). К этиологическим факторам возникновения 

симптоматических форм эпилепсии с ЭНМ относят в 

том числе и митохондриальные болезни, последствие 

перинатальной гипоксически-ишемической энцефа-

лопатии, сосудистые мальформации, прогрессирую-

щие миоклонус-эпилепсии (прежде всего – болезнь 

Лафора и нейрональные цероидные липофусцинозы), 

фокальные корковые дисплазии (Werhahn K. J., 

Noachtar S., 2000; Nabbout R., Dulac O., 2003). Описаны 

кортикальные мальформации, ассоциированные с 

фокальным ЭНМ (Guerrini и соавт., 1993; Guzzetta F. и 

соавт., 2002; Tassinari и соавт., 1995). 

Типы приступов Кол-во 
пациентов Примечание

Гемиконвульсивные 19

Атипичные абсансы 18

ВГСП 16

Тонические приступы, вклю-

чая эпилептические спазмы

6

Атонические 4

Миоклонические приступы 5

Фокальный миоклонус 4

Эпилептическая аура 3 1 болевая

1 сенсомо-

торная

1 зрительная

Тормозные приступы 3

Фокальные окципитальные 

версивные

2

Фокальные моторные 2

Генерализованные судорож-

ные

1

Височные синкопы 1

Таблица 2. Типы приступов, ассоциированные с ЭНМ. 

* у одного пациента может быть сочетание различных 

типов приступов
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Исследование показало, что характерной особен-

ностью различных форм эпилепсии, ассоциирован-

ных с ЭНМ, является преимущественно ранний дебют 

приступов. При этом в подавляющем большинстве 

случаев ЭНМ появлялся в клинической картине позже. 

Данное обстоятельство может приводить к ошибоч-

ной диагностике и неправильному назначению АЭП, 

особенно карбамазепина, в случае дебюта заболева-

ния с фокальных приступов. Наши результаты, а так-

же публикации других авторов, показывают, что ЭНМ 

наиболее часто присоединяется к гемиклоническим и 

вторично-генерализованным судорожным приступам 

(Guzzetta и соавт., 2002), то есть к «классическим» фо-

кальным приступам. Базовыми препаратами в лече-

нии фокальных форм эпилепсии традиционно явля-

ются карбамазепин или окскарбазепин. Однако назна-

чение указанных АЭП пациентам нашей группы приве-

ло к аггравации или появлению эпилептического нега-

тивного миоклонуса de novo в 83,3% случаев! Наше 

наблюдение согласуется с публикациями, показавши-

ми возможность аггравации приступов ЭНМ препара-

тами группы карбамазепина (Зенков, 2005; Nanba Y, и 

соавт.,1999; Hahn A. и соавт.,2004; Parmeggiani L и со-

авт.,2004). Наиболее эффективной схемой АЭП в лече-

нии пациентов с ЭНМ была комбинация производных 

вальпроевой кислоты с этосуксимидом, на фоне кото-

рой была достигнута ремиссия в 63,6% случаев. Высо-

кая эффективность сукцинимидов в отношении ЭНМ 

была отмечена и в других публикациях (Мухин К. Ю. и 

соавт., 2006; Oguni H и соавт., 1998; Capovilla G и соавт., 

1999). 

Важно отметить, что у одного и того же пациента 

степень выраженности негативного миоклонуса из 

приступа в приступ может варьировать (Tassinari и 

соавт., 1995). В ходе нашего исследования было вы-

явлено 14 клинических фенотипов ЭНМ, при этом у 

одного пациента возможно наличие до 7 разновид-

ностей ЭНМ, что может значительно затруднять визу-

альную оценку без электро-клинического подтверж-

дения при видео-ЭЭГ-мониторинге. 

Тот факт, что эпилептический негативный миокло-

нус часто наблюдается при эпилептических энцефа-

лопатиях, симптоматических фокальных эпилепсиях 

с феноменом вторичной билатеральной синхрониза-

ции диктует необходимость максимально тщатель-

ного углубленного обследования пациентов. Обсле-

дование должно включать продолженный ВЭМ по 

специальному сценарию в динамике, МРТ головного 

мозга, генетическое консультирование. В связи с вы-

соким процентом аггравации приступов ЭНМ следует 

ограничить назначение препаратов группы карбама-

зепина. В ряде случаев отмена карбамазепина может 

приводить к существенному сокращению частоты 

приступов ЭНМ, даже без изменения режима приема 

других АЭП. 
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INCIDENCE RATE OF DIFFERENT FORMS OF IDIOPATHIC CHILDHOOD FOCAL EPILEPSY 

Mukhin K.Yu., Mironov M.B.

St. Luke Institute of pediatric neurology and epilepsy, Moscow

The structure of idiopathic focal forms of epilepsy was investigated on 1118 patients with diagnosis of epilepsy, and aged from 

the first days of life to 18 years. Their age enabled to monitor the debut of seizures. The methods of investigation included 

clinical examination, video EEG-monitoring, testing by neuropsychologist and, when necessary, neurovisualization.  In 189 

cases (16.9% of the total number of patients with the debut of seizures before 18) the idiopathic focal epilepsy forms were 

diagnosed. In 99 cases (8.8% of patients) the diagnosis was “Idiopathic focal epilepsy (IFE) with central temporal spikes”.  The 

idiopathic occipital lobe epilepsy (IOE) was found in 47 patients (4.2 % of cases). IFE with pseudo-generalized seizures (IFE-

PGS) was observed in 31 patients (2.8% of cases). The idiopathic focal epilepsy of infancy (IFEI) was seen in 5 cases which 

equals to 0.5% of the total patient group. The idiopathic focal epilepsy with affective symptoms (IFEAS) was diagnosed in 7 

patients (0.6%). Rolandic epilepsy was most frequently found in the IFE group (52.4% of cases).  The idiopathic occipital lobe 

epilepsy was diagnosed in 24.9% of cases. The IFE-PGS was seen in 16.4% of patients, IFEAS – in 3.7% of cases, and IFEI – in 

2.6% of cases. By and large, the results are in line with those obtained in the majority of foreign studies on the incidence rate 

of the idiopathic focal epilepsy forms. 

Key words: idiopathic focal epilepsy, incidence rate. 
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