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Введение

Хорошо известно, что фокальные фор�

мы эпилепсии могут быть расценены как

генерализованные за счет феномена вто�

ричной билатеральной синхронизации (ВБС)

и диффузного распространения эпилепти�

ческой активности с развитием приступов,

которые по кинематике напоминают гене�

рализованные. Данный феномен часто

встречается при симптоматических формах

эпилепсии, особенно в младенческом и

раннем детском возрасте (фокальные “мас�

ки” синдромов Отахары, Веста, Леннок�

са–Гасто и др.). Этот факт способствовал

обособлению группы эпилептических эн�

цефалопатий от генерализованных и фо�

кальных форм в проекте новой классифи�

кации эпилепсий и эпилептических синд�

ромов и послужил основой для введения

понятия “псевдогенерализованные при�

ступы” [3]. Вместе с тем наблюдается и

противоположное явление: идиопатические

генерализованные эпилепсии (ИГЭ) в ряде

клинических случаев имеют фокальные

черты в кинематике приступов и на элект�

роэнцефалограмме (ЭЭГ), но их фокальный

характер исключается при комплексном
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клинико�электронейровизуализационном

подходе в диагностике. Наиболее часто по�

добные особенности отмечаются у пациен�

тов с юношеской миоклонической эпилеп�

сией. В отдельных случаях диагностика

ИГЭ с фокальными чертами представляет

трудности даже для опытного врача�эпи�

лептолога. Ошибочное назначение антиэпи�

лептических препаратов (АЭП), обладающих

способностью к аггравации (карбамазе�

пин), может приводить к значительному

учащению приступов, вплоть до развития

эпилептического статуса.

Предлагается для обсуждения феномен

вторичной фокализации – клинико�элект�

роэнцефалографический феномен, возни�

кающий при ИГЭ и заключающийся в по�

явлении вторичных фокальных черт (кли�

нических и электроэнцефалографических)

в структуре генерализованного эпилептиче�

ского приступа [4]. Критерием исключения

феномена вторичной фокализации являет�

ся доказательство факта вторичной генера�

лизации приступа с наличием региональ�

ного коркового иктогенного источника и

установление диагноза фокальной формы

эпилепсии.

Особо следует подчеркнуть, что феномен

вторичной фокализации по определению

наблюдается исключительно при ИГЭ.

Данный феномен контрастирует (и требует�

ся дифференциальная диагностика) с фено�

меном ВБС при фокальных формах эпилеп�

сии, за счет которого, в частности, возника�

ют псевдогенерализованные приступы, т.е.

по сути именно вторично�генерализован�

ные приступы, но фокальный компонент

часто отсутствует из�за быстрой генерализа�

ции иктального процесса. При феномене

вторичной фокализации наблюдается об�

ратный процесс – первично�генерализо�

ванная активность приобретает фокальные

черты. При феномене ВБС (эффект Тюке�

ля–Джаспера) фокальная эпилептиформ�

ная активность приобретает генерализован�

ные черты за счет вовлечения контралате�

ральных областей с последующим диффуз�

ным распространением [7]. 

Цель исследования – изучение клиниче�

ских случаев ИГЭ с наличием фокальных

черт в структуре эпилептических присту�

пов, идентифицированных с помощью ви�

део�ЭЭГ�мониторинга. 

Материал и методы

В исследование было включено 180 па�

циентов с ИГЭ (80 мужчин, 100 женщин),

проходивших обследование и лечение на

клинических базах РНИМУ им. Н.И. Пи�

рогова в течение последних 5 лет. Обяза�

тельным критерием включения в исследо�

вание был факт визуализации эпилептиче�

ских приступов в ходе видео�ЭЭГ�мони�

торинга. Пациенты с ИГЭ в состоянии

ремиссии или с незафиксированными при�

ступами в исследование не включались.

Критериями исключения были: идиопа�

тические микст�формы эпилепсии, сочета�

ющие генерализованные и фокальные ти�

пы приступов (например, сочетание дет�

ской абсансной эпилепсии (ДАЭ) с роланди�

ческой формой); двойная патология –

сочетание идиопатического и симптомати�

ческого компонентов в генезе заболевания;

устойчивые региональные эпилептиформ�

ные изменения в фоновой записи, наличие

фокальных эпилептических приступов и

псевдогенерализованных приступов; выра�

женные когнитивные дефекты, стойкие

четкие очаговые изменения в неврологиче�

ском статусе (за исключением так называе�

мой неспецифической микросимптомати�

ки); очаговые структурные дефекты голов�

ного мозга при нейровизуализации.

Таким образом, в исследование были

включены пациенты, у которых идиопати�

ческий характер эпилепсии не вызывал со�

мнения и подтверждался при комплексном

клинико�электронейровизуализационном

диагностическом подходе. Строгие крите�

рии отбора позволили исключить псевдо�

генерализованные “маски” ИГЭ.

Видео�ЭЭГ�мониторинг проводился с

помощью системы портативного монито�

ринга на базе энцефалографа�регистратора

“Энцефалан�ЭЭГР�19/26” АБП (“Меди�
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ком МТД”, Таганрог) и в медицинском

центре “Невро�Мед” на системах “Энце�

фалан�121�03” (“Медиком МТД”, Таган�

рог), Grass�Telefactor Aura и Beehive (Grass�

Telefactor, США).

Результаты

Обследовали пациентов с различными

формами ИГЭ с зафиксированными эпи�

лептическими приступами при видео�

ЭЭГ�мониторировании (табл. 1). 

Небольшое число случаев эпилепсии с

изолированными генерализованными судо�

рожными припадками (ГСП) в нашем иссле�

довании обусловлено низкой вероятностью

фиксации генерализованного клонико�тони�

ко�клонического приступа (ГКТКП) при ви�

део�ЭЭГ�мониторировании (по сравнению

с абсансными и миоклоническими присту�

пами при других формах ИГЭ). Все 3 слу�

чая фиксации приступов с данной формой

эпилепсии отмечались исключительно у

девушек: в одном случае – с провокацией

на ритмическую фотостимуляцию (РФС), в

двух других случаях с катамениальным те�

чением эпилепсии факт фиксации присту�

пов был обусловлен привязкой сроков ис�

следования (видео�ЭЭГ�мониторинга) к

менструальной фазе цикла. В 2 случаях в

структуре приступов не отмечалось фо�

кальных черт, версивный компонент при�

сутствовал в 1 случае (33,3%).

Случай фиксации ГКТКП при ювениль�

ной абсансной эпилепсии (ЮАЭ) был еди�

ничным и не носил фокальных черт. У всех

пациентов (n = 21) отмечались типичные

абсансы без клинических фокальных черт,

хотя почти у половины пациентов (n = 9)

инициальный компонент иктальных раз�

рядов носил латерализованный характер с

преобладанием в лобных отделах. При этом

у пациентов с ИГЭ с фантомными абсанса�

ми (n = 5) отмечались иктальные паттерны

с явлениями латерализации и лобным пре�

обладанием.

При ДАЭ (n = 29) у всех пациентов отме�

чались типичные абсансы, преимущест�

венно сложные, при этом в 5 случаях в

структуре абсансов отмечался версивный

компонент, ротаторный нистагм (n = 1),

фарингооральные автоматизмы (n = 6), же�

стовые автоматизмы (n = 2), каломазанье

(n = 2) и уринация (n = 2). 

Высокая частота встречаемости юве�

нильной миоклонической эпилепсии (ЮМЭ)

в данной популяции обусловлена двумя

причинами: во�первых, при ЮМЭ наряду с

абсансными формами отмечается наиболее

высокая вероятность фиксации приступов

путем видео�ЭЭГ�мониторинга и их прово�

кации при РФС и на фоне раннего пробуж�

67Лечебное дело 2.2012

Таблица 1. Формы ИГЭ у пациентов, включенных в исследование

Формы эпилепсии
Количество

Мужчины Женщиныпациентов, n (%)
Доброкачественная миоклоническая 3 (1,7) 1 2 
эпилепсия младенчества   

Миоклонически�астатическая эпилепсия (синдром Дузе) 9 (5,0) 6 3  

Эпилепсия с миоклоническими абсансами 15 (8,3) 7 8  
(синдром Тассинари)

Миоклония век с абсансами (синдром Дживонса) 3 (1,7) 1 2  

Детская абсансная эпилепсия 29 (16,1) 15 14  

Ювенильная абсансная эпилепсия  21 (11,7) 8 13  

Ювенильная миоклоническая эпилепсия 92 (51,0) 40 52  

Эпилепсия с изолированными ГСП 3 (1,7) – 3  

ИГЭ с изолированными фантомными абсансами 5 (2,8) 2 3  

Всего 180 (100,0) 80 100  

Обозначение: ГСП – генерализованные судорожные припадки. 
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дения. Также ЮМЭ характеризуется часты�

ми “срывами” ремиссии, которые иногда

остаются нераспознанными без примене�

ния видео�ЭЭГ�мониторирования (фено�

мен “псевдоремиссии”) [2]. Во�вторых, у

многих пациентов, у которых до проведе�

ния ночного видео�ЭЭГ�мониторинга диа�

гностировались ЮАЭ и эпилепсии с изоли�

рованными ГСП, в ходе исследования было

доказано наличие миоклонических присту�

пов и диагностировалась ЮМЭ.

У всех пациентов с ЮМЭ (n = 92) в ходе

видео�ЭЭГ�мониторинга были зарегистри�

рованы миоклонические приступы: у 29 па�

циентов отмечалась четкая латерализация в

структуре приступов, у 2 пациентов при�

ступы носили унилатеральный характер.

У 31 пациента был верифицирован фено�

мен “псевдоремиссии”: ни пациенты, ни

их родственники не замечали эпилептиче�

ские приступы, в связи с чем создавалось

ложное впечатление об эффективности

принимаемых АЭП. У 27 пациентов было

впервые установлено наличие миоклони�

ческих приступов, что в итоге привело к

пересмотру диагнозов ЮАЭ и эпилепсии с

изолированными ГСП. Фиксация ГСП от�

мечена у 8 пациентов с ЮМЭ; данные ти�

пы приступов следует расценивать как

миоклонико�тонико�клонические (пер�

вичная миоклоническая фаза). У 5 из 8 па�

циентов (62,5%) выявлены фокальные чер�

ты в виде версивного компонента (n = 4).

У 1 из 5 пациентов наряду с версивным

компонентом наблюдались явления “star�

ing” (“таращенье”), автоматизмы и дисто�

ническая установка кистей, отмечен также

1 случай латерализации клонического ком�

понента приступа – “псевдогемиконвуль�

сивный” приступ. Фокальные черты ИГЭ

представлены в табл. 2.

Обсуждение

Таким образом, ИГЭ нередко имеют фо�

кальные черты в кинематике приступов и

на ЭЭГ; при этом их фокальный характер

исключался при комплексном клинико�

электронейровизуализационном подходе в

диагностике.

В качестве примера феномена вторич�

ной фокализации приводим клиническое

наблюдение и подборку ЭЭГ больной С.

Больная С., 13 лет. Диагноз: ЮМЭ. Из анамне*
за: От 2�й нормально протекавшей беременнос�

ти. Перинатальный анамнез не отягощен. Росла

и развивалась по возрасту без особенностей.

Учится в обычной школе, успеваемость хоро�

шая. В возрасте 13 лет впервые в состоянии

бодрствования возник генерализованный тони�

ко�клонический приступ (2�й день менструа�

ции). У старшей сестры дебют генерализован�

ных тонико�клонических приступов и абсансов

с 13�летнего возраста, миоклонических присту�

пов не отмечалось, ремиссия в течение 6 лет при

приеме депакина в дозе 900 мг/сут. Наличие

других случаев эпилепсии в роду отрицают.

При проведении видео�ЭЭГ�мониторинга

спустя 3 нед после возникновения первого при�

ступа в ходе вечерних проб при РФС отмечена

провокация миоклонических приступов, в
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Таблица 2. Фокальные черты ИГЭ у пациентов, включенных в исследование, n (%)

Количество
Фокальные черты ИГЭ

Форма эпилепсии пациентов на ЭЭГ в кинематике 
приступов  

ДАЭ 29 (16,1) 5 (17,2)*,*** 5 (17,2)***  

ЮАЭ 21 (11,7) 9 (43,0)*,** –  

ЮМЭ
миоклонус 92 (51,0) 29 (31,5)**,# 29 (31,5)#

генерализованные приступы 8 (4,4) 5 (62,5)***,# 5 (62,5)***,#

Эпилепсия с изолированными ГСП 3 (1,7) 1 (33,3) 1 (33,3)  

ИГЭ с изолированными фантомными абсансами 5 (2,8) 5 (100,0) –  

* – p < 0,05 между ДАЭ и ЮАЭ, ** – p < 0,05 между ЮАЭ и ЮМЭ (миоклонус), *** – p < 0,01 между ДАЭ и ЮМЭ (ге�

нерализованные приступы), # – p < 0,01 между ЮМЭ (миоклонус) и ЮМЭ (генерализованные приступы).
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которые вовлекались мимическая, шейная мус�
кулатура и мышцы верхнего плечевого пояса.
На фоне светового раздражителя с частотой
20 Гц наблюдалась провокация генерализованно�
го миоклонико�тонико�клонического приступа
(ГМТКП) с появлением фокальных черт по ходу
приступа. После начала РФС с частотой 20 Гц
возникала генерализованная спайк�волновая и
полиспайк�волновая активность (рис. 1а) с кли�
ническими проявлениями в виде миоклоний век
и верхнего плечевого пояса. Миоклонические
приступы явились начальной (миоклонической)
фазой в развитии ГМТКП; при этом инициаль�
ный первично�генерализованный характер при�
ступа не вызывал сомнений. После миоклониче�
ской фазы и до развития классической тоничес�
кой фазы в структуру приступа включались еще
две фазы. Вслед за миоклониями наступила диа�
лептическая фаза (фиксация позы и взора), ко�
торая сопровождалась на ЭЭГ диффузными ир�
регулярными пик�волновыми и полипик�вол�
новыми разрядами с лобным преобладанием
(рис. 1б). Затем отмечалась “неклассическая”
тоническая фаза приступа с наличием фокаль�
ного правостороннего адверсивного компонента
и элементов “staring”. В течение ограниченного
интервала времени наблюдались автоматизмы
(перебирание зажатого в правой руке платочка и
вращательный компонент в движениях левой
кисти), которые затем сменились дистонически�
ми установками кистей. На ЭЭГ на фоне генера�
лизованного иктального паттерна появилась ре�

гионально�акцентуированная α�подобная ик�
тальная активность аркоподобного характера с
включением очень быстрого спайк�волнового
компонента с заинтересованностью левой цент�
рально�теменно�височной области (контрала�
терально версивному компоненту приступа, что
характерно для фокальных адверсивных при�
ступов) – феномен вторичной фокализации
(рис. 1в). Отмечалось практически наложение
фокального иктального паттерна на определен�
ном участке паттерна ГМТКП, а именно в на�
чальном периоде тонической фазы. Последую�
щая “классическая” тоническая фаза приступа
(рис. 1г) характеризовалась наличием на ЭЭГ ге�
нерализованной полиспайковой и островолно�
вой активности с трансформацией в быструю
пик�волновую и полипик�волновую активность
(7–5 Гц). На фоне клонической фазы приступа
(рис. 1д) на ЭЭГ отмечалось дальнейшее нарас�
тание амплитуды пик�волновых и полипик�вол�
новых комплексов с постепенным замедлением
их частотных характеристик (с 5 до 3 Гц). В по�
следующем наблюдались кластерные полипик�
волновые разряды с замедлением частотных ха�
рактеристик ближе к завершению приступа
(рис. 1е), которые клинически проявлялись
кластерными клониями. По завершении присту�
па вслед за последней кластерной клонией отме�
чалось постприступное уплощение ЭЭГ�кривой
с выходом в диффузное постприступное δ�за�
медление (рис. 2), на фоне которого пациентка
погрузилась в сон. Интересен тот факт, что в
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(а)

Рис. 1. ЭЭГ больной С., 13 лет. Иктальная запись ГМТКП. Пояснения в тексте. 
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Рис. 1. Продолжение. 

(б)

(в)
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(г)

(д)

Рис. 1. Продолжение. 
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записи всего постприступного ночного сна не
отмечено ни одного эпилептиформного разряда,
как, впрочем, и на фоне утреннего пробуждения
(утренние функциональные пробы не проводи�
лись из�за высокого риска повторения вышеука�

занных клинических событий). Также у пациент�
ки наблюдалась сохранная фоновая биоэлектри�
ческая активность с отсутствием признаков эпи�
лептиформной активности в вечерней фоновой
записи ЭЭГ до начала проб с РФС.
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(е)

Рис. 1. Окончание. 

Рис. 2. ЭЭГ той же больной. Диффузное постприступное δ�замедление биоэлектрической актив�

ности.
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Таким образом, феномен вторичной фо�

кализации в случаях ИГЭ с наличием

ГКТКП и ГМТКП клинически выражается

в появлении фокальных черт (чаще всего в

виде версивного компонента) в структуре

первично�генерализованного эпилептиче�

ского приступа. Происходит “наложение”

фокального приступа на кинематическую

матрицу генерализованного клонико(мио�

клонико)�тонико�клонического приступа.

На ЭЭГ феномен вторичной фокализации

заключается в появлении в структуре пат�

терна ГСП фокальных черт, коррелирую�

щих с клинической картиной приступа, а

именно контралатеральных фокальных

черт. 

Клинически феномен вторичной фока�

лизации в структуре ГСП может прояв�

ляться в виде:

– версивного компонента (девиация

глаз, головы, руки, корпуса в сторону);

– латерализованного тонико�аутомотор�

ного компонента (вплоть до идентифика�

ции характерной для фокальных приступов

височного и лобного генеза дистонической

установки кистей контралатерально акцен�

туации иктального паттерна и автоматиз�

мов ипсилатерально);

– латерализации клоний в структуре

клонической фазы генерализованного

приступа (“псевдогемиконвульсивный”

характер эпилептического приступа);

– диалептического компонента с фено�

меном “staring”. 

Безусловно, возможна разная степень

подобной клинико�электроэнцефалогра�

фической корреляции. Может наблюдать�

ся диссоциация в виде унилатерализации

клинических фокальных черт и региональ�

ной акцентуации в структуре генерализо�

ванного иктального паттерна, что встреча�

ется и в случаях паттернов фокальных эпи�

лептических приступов.

Возможно наличие изолированного кли�

нического феномена вторичной фокализа�

ции без появления регионального акцента

на ЭЭГ. Либо может наблюдаться изолиро�

ванный электрофизиологический паттерн

вторичной фокализации в виде региональ�

ного акцента иктального паттерна на фоне

типичной симметричной картины ГСП.

Простые абсансы (изолированное “за�

мирание”) не могут служить клиническим

проявлением феномена вторичной фока�

лизации по определению. Фокальные чер�

ты в структуре сложных абсансных присту�

пов проявляются в виде версивного компо�

нента (девиация глаз и/или головы в сторо�

ну), латерализации автоматизмов во время

абсансного приступа с аутомоторным ком�

понентом, появления латерализованных

миоклоний при миоклонических абсансах. 

При миоклонических приступах, в част�

ности при ЮМЭ, нередко отмечается лате�

ральный акцент либо четкий унилатераль�

ный характер эпилептических миоклоний.

Данный факт обусловливает необходи�

мость исключения “симптоматической ма�

ски” ЮМЭ и феномена ВБС на ЭЭГ. Таким

пациентам следует проводить высокораз�

решающую нейровизуализацию и сопо�

ставлять полученные результаты с данны�

ми продолженного видео�ЭЭГ�монитори�

рования. У одной пациентки при миокло�

нических приступах и миоклонических

абсансах отмечались случаи возникнове�

ния неприятных ощущений, пробежки то�

ка в теле, зрительные ауры, чувство страха

и эпигастральная аура.

На ЭЭГ в случаях абсансных и миокло�

нических приступов феномен вторичной

фокализации проявляется в виде неустой�

чивого инициального регионального акцен�

та в структуре иктального паттерна, регио�

нального акцента в структуре последующих

иктальных разрядов, постиктальных регио�

нальных разрядов в сочетании с региональ�

ным замедлением (чаще в лобных отделах

полушарий). Особо следует подчеркнуть,

что наличие стойкого эпилептического фо�

куса в фоне и регионального инициального

акцента абсансных и миоклонических при�

ступов свидетельствует о феномене ВБС, а

сами приступы следует расценивать как

“псевдогенерализованные”, согласно опре�

делению, предложенному К.Ю. Мухиным

[3]. Феномен вторичной фокализации при

ИГЭ представляет собой иной и, по сути,

противоположный процесс.
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Заключение

Механизм феномена вторичной фокали�

зации точно не известен – для его изучения

необходимы новые фундаментальные ис�

следования. Вероятно, в его генезе играет

роль разница в распространении и персис�

тировании иктальной активности в различ�

ных гемисферах и корковых регионах во

время генерализованного приступа за счет

индивидуальных особенностей нейрональ�

ных сетей, микрорезидуального органичес�

кого фона, возможного наличия микродис�

генезий и особенностей проводящих сис�

тем, кровоснабжения и биохимических

нейрональных процессов в различных ге�

мисферах у каждого конкретного пациента.

Все эти факты способствуют “размыва�

нию” четких таксономических границ ге�

нерализованных и фокальных форм эпи�

лепсии и подразделения приступов на ге�

нерализованные и фокальные, а также

указывают на процессы конвергенции в

эпилептологии. В настоящее время проис�

ходит пересмотр общепринятой классифи�

кации в пользу фокальных и системных

форм эпилепсии (из доклада П. Вольфа,

2010). Ранее этот вопрос был поднят отече�

ственным крупнейшим исследователем

В.А. Карловым, доказавшим вторично�ге�

нерализованный характер абсансных при�

ступов, считавшихся до этого абсолютно

типичным примером первично�генерали�

зованных типов приступов [1]. Существуют

работы, в которых доказывается лобная за�

интересованность и наличие микродисге�

незий лобной коры у пациентов с ЮМЭ [5].

В завершение приводим “Рекомендации

по применению новых и старых АЭП в ле�

чении ИГЭ” (табл. 3) [6].

Со списком литературы вы можете
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www.atmosphere*ph.ru
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Таблица 3. Рекомендации по применению новых и старых АЭП в лечении ИГЭ

Эпилептические приступы/синдромы
АЭП (в порядке убывания значимости)

первого выбора второго выбора

Детская абсансная эпилепсия Этосуксимид, вальпроат Клоназепам
Ламотриджин

Ювенильная абсансная эпилепсия Вальпроат, этосуксимид Клоназепам
Ламотриджин Зонисамид, топирамат, 

леветирацетам

Ювенильная миоклоническая эпилепсия Вальпроат, фенобарбитал Клоназепам, этосуксимид
Леветирацетам, топирамат Зонисамид, ламотриджин

Фотосенситивная эпилепсия и другие Вальпроат Клоназепам
рефлекторные эпилептические приступы Леветирацетам Ламотриджин
Синдром Леннокса–Гасто и другие Вальпроат Клобазам, клоназепам,  
эпилептические энцефалопатии (выбор АЭП Ламотриджин, этосуксимид, фенитоин
в большей степени зависит от преобладающего леветирацетам, руфинамид, Фелбамат
типа эпилептических приступов) топирамат, зонисамид
Примечание. Новые АЭП выделены курсивом.

Focal Features in Patients with Idiopathic Generalized Epilepsies and Secondary Focalization

K.V. Voronkova, A.A. Kholin, T.M. Akhmedov, O.A. Mazalskaya, N.U. Koroleva, and A.I. Fedin 

Some patients with idiopathic generalized epilepsies (IGEs) have epileptic seizures and electroencephalograms

(EEGs) with focal features. The study was aimed to investigate clinical phenomena with video�EEG monitoring.

The study involved 180 patients with different forms of IGEs. Epileptic seizures were registered with video�EEG

monitoring. We observed focal electroclinical features overlapping kinetics and EEG�pattern of generalized

clonic(myoclonic)�tonic�clonic seizure. We would like to discuss secondary focalization – clinical and EEG phe�

nomenon that appears in patients with IGEs in the form of secondary focal features in the structure of generalized

epileptic seizure. 

Key words: idiopathic generalized epilepsy, focal features, video�EEG monitoring, secondary focalization. 
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