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Уважаемые коллеги!

В эти дни медицинская и гуманитарная общес-
твенность страны отмечала юбилей знаменитого 
врача, хирурга, известного организатора здраво-
охранения, гуманиста, общественного деятеля, 
номинанта Нобелевской премии, лауреата Рос-
сийской государственной и международной пре-
мий, профессора Л. М. Рошаля.

Всю свою жизнь Л. М. Рошаль является приме-
ром служения медицине. Он создал школу и на-
правление в детской хирургии, уникальный и ве-
ликолепный по возможностям институт, который 
решает важные конкретные профессиональные 
задачи, общественное движение, которое неу-
клонно осуществляет решение важных для всей 
страны социально-медицинских проблем.

Л. М. Рошаль отстаивает единство интересов 
и больного, и врача демократического общества. 
Его деятельность неоднократно доказывала, что 
разделение их интересов не имеет ничего обще-
го с решением медицинских и социальных задач 
и наоборот, влечет за собой негативные медико-
социальные последствия.

Его профессиональная жизнь — это неутоми-
мая борьба за создание оптимальных условий 
медицинского обеспечения больных, повышение 

репутации медицинской профессии, оптимиза-
цию решения конкретных актуальных медицин-
ских проблем.

Он является авторитетом в ведущих областях 
медицины, особенно детской хирургии и нейропе-
диатрии. Многие серьёзные проблемы в детской 
медицине последних лет решались именно благо-
даря его усилиям. Это мы видели на примере тра-
гедии в Беслане, теракта в Москве (мюзикл «Норд-
Ост»), Спитаке (Армения) и других событий.

С ним связаны уникальные ситуации в общест-
венной и профессиональной жизни современно-
сти, когда с его мнением считаются как властные 
структуры, так и политики, профессиональные 
врачи. Он олицетворяет всё то хорошее, что есть 
в современной медицине.

Профессором Л. М. Рошалем сделано и дела-
ется многое для улучшения в том числе и отечест-
венной нейропедиатрии, имеется полная уверен-
ность, что очень много удастся сделать и в буду-
щем на благо отечественной медицины.

Редколлегия от лица всех нейропедиатров 
страны горячо поздравляет Л. М. Рошаля с юби-
леем и сердечно благодарит за сделанное для 
развития медицины. Желаем здоровья и творче-
ских успехов!  

Редколлегия
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К ИСТОРИИ II НЕВРОЛОГИЧЕСКОГО ОТДЕЛЕНИЯ 
ДЕТСКОЙ ГОРОДСКОЙ БОЛЬНИЦЫ СВЯТОЙ ОЛЬГИ

Т.А. Начинкина, О.И. Глебовская 
Детская городская больница № 4, Санкт-Петербург, Россия

Детская городская больница № 4 (ныне Святой Ольги) в декабре 2012 года отметила 60-летний юбилей. 
В статье представлена история развития II неврологического  отделения ДГБ Св. Ольги, основные направ-
ления работы и современные аспекты терапии различных видов эпилепсии и эпилептических синдромов.

Ключевые слова: Детская городская больница № 4 (ныне Святой Ольги), неврологическое отделение, эпи-
лепсия, эпилептическая энцефалопатия, пароксизмальные нарушения сознания.

In December 2012 Saint Olga’s Children’s Municipal Hospital No. 4 of St. Petersburg celebrated its 60th anniversary. 
The article presents the history of development of its Neurology Department No. 2, the main spheres of its work and 
up-to-date aspects of therapy of different forms of epilepsy and epileptic syndromes.

Key words: children’s neurology, Children’s Municipal Hospital No. 4, neurology department, epilepsy, epileptic en-
cephalopathy, paroxysmal disorders of consciousness.

Детская городская больница № 4 (ныне 
Святой Ольги) Санкт-Петербурга в декабре 
2012 г. отметила 60-летний юбилей. Она была 
открыта в декабре 1952 г. как Детская сомати-
ческая больница г. Ленинграда. В 1977–1981 гг. 
проведена реконструкция и капитальный ре-
монт. С апреля 1982 г. больница открыта после 
реконструкции, в ее составе 5 отделений (мощ-
ностью на 320 коек), из них 2 неврологических 
отделения, одно из них для новорожденных 
и недоношенных детей.  

С 1982 года определился профиль отделе-
ния: неврология детского возраста, основное 
направление работы — эпилепсия и сходные 
эпилептические синдромы. 

С момента основания и на протяжении 
21 года отделение возглавляла Самойлова Та-
мара Ильинична. Здесь работали врачами-ор-
динаторами Айна Ивановна Лепукайнен, Ра-
фаил Леонидович Лисак, Елена Ювенали-
совна Шауб, Любовь Борисовна Бессонова, 
Ирина Дмитриевна Никифорова, Ирина Алек-
сеевна Ансельм.

Много лет, начиная с 1982 г., неврологичес-
кое отделение является клинической базой ка-
федры нервных болезней СПбГПМА (сейчас 
СПБГПМУ), на которой проводится после-
дипломное обучение студентов, врачей-интер-

нов и ординаторов. Также с 1982 по 2012 г. по-
стоянным и неизменным консультантом отде-
ления являлся к.м.н., доцент кафедры нервных 
болезней СПбГПМА Евгений Гаврилович 
Амос, талантливый педагог, замечательный 
клиницист и диагност (рис. 1).   

В трудных диагностических случаях прово-
дятся консультативные профессорские разборы 
на базе кафедры нервных болезней  СПбГПМА, 
в настоящее время проводимые профессором 
В.И. Гузевой.

С 1981 г. активно начал работать каби-
нет функциональной диагностики, в котором 
до 1990 г. работала Дина Леонидовна Гера-
симюк. С 1990 г. электронейрофизиологичес-
кую диагностику выполняет Андрей Евстахи-
евич Понятишин, одним из первых начавший 
проводить ЭЭГ-мониторинг новорожденным 
с первых дней жизни и глубоконедоношенным 
младенцам в условиях отделения реанимации 
(рис. 2). 

С 2006 г. на отделении внедрена методика 
видео-ЭЭГ-мониторинга сна. 

На базе больницы в 1981 г. открылся кон-
сультативный Северо-Западный неврологичес-
кий кабинет (Новгород, Псков, Мурманск, Ка-
релия), который на протяжении 20 лет возглав-
ляла Надежда Ивановна Понятишина.
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В 2001 г. открыт кабинет пароксизмаль-
ных состояний, осуществляющий диагности-
ческую, лечебную работу для амбулаторных 
пациентов. В настоящее время Центр осу-
ществляет не только лечебно-диагностиче-
скую работу, ведет диспансерное наблюдение 
пациентов, но и тесно взаимодействует с не-
врологическим отделением, осуществляющим 
при необходимости экстренную госпитали-
зацию пациентов. С 2005 г. в Центре работа-
ет врач-невролог, к.м.н. Елена Валерьевна Гу-
меник, в настоящее время прием ведет Виктор 
Николаевич Згода.

Начиная с 1990 г. постоянным консультан-
том отделения является к.м.н., нейрохирург 
Валерий Николаевич Березин, осуществляю-
щий не только огромную консультативно-ди-
агностическую помощь, но и научно-педагоги-
ческую работу с врачами отделения, интерна-
ми, ординаторами и аспирантами (рис. 3).

С 2010 г. II неврологическое отделение воз-
главляет Ольга Иосифовна Глебовская, врач 
высшей категории. На отделении работают 
Зара ГригорьевнаТадтаева, невролог, врач выс-
шей категории, к.м.н. Юлия Александровна 
Григорьева, врач-невролог, Андрей Евстахи-
евич Понятишин, врач функциональной ди-
агностики (ЭЭГ), к.м.н., доцент кафедры пси-

хоневрологии ФПК и ПП СПбГПМА, также 
осуществляющий консультативную помощь 
отделению Александр Александрович Пашке-
вич, врач-педиатр, Макарова Ольга Александ-
ровна, логопед.

Отделение активно взаимодействует и бла-
годарит за сотрудничество Институт детских 
инфекций (НИИДИ), отделение нейроинфек-
ций (Н.В. Скрипченко, В.В. Карасева, Е.Ю. Го-
релика), РНХИ им Поленова, отделение дет-
ской нейрохирургии (проф. В.А. Хачатрян, 
К.А. Самочерных), нейрохирургическое отде-
ление ДГБ им. Раухфуса (Н.Б. Коршунов). 

Сотрудники отделения активно занимают-
ся научной работой, многие защитили канди-
датские диссертации: Герасимюк Дина Леони-
довна: «Судорожные состояния при ДЦП», По-
нятишин А.Е.: «Ишемически-геморрагические 
инсульты у недоношенных новорожденных», 
Гайдук Ю.В. (зав. отделением в 2005–2009 гг.): 
«Неврологические аспекты при врожденных 
пороках развития позвоночника и диспластиче-
ских сколиозах», Коростовцев Д.Д.: «Клинико-
патогенетическая гетерогенность аффективно-
респираторных припадков у детей». 

В настоящее время на отделении, рассчи-
танном на 45 коек, ежегодно проходят лечение 
около 1100–1200 детей. Основное направление 

Рис. 1. Евгений Гаврилович Амос, невролог, доцент 
кафедры нервных болезней СПбГПМА

Рис. 2. Андрей Евстахиевич Понятишин, врач функ-
циональной диагностики, к.м.н., доцент кафед ры 
психоневрологии ФПК и ПП СПбГПМА
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работы отделения — эпилепсия и сходные эпи-
лептические синдромы, диагностика и диффе-
ренциальная диагностика с неэпилептически-
ми пароксизмальными состояниями. Экстрен-
ная госпитализация составляет до 80 % всех 
пациентов отделения. 

Ведущее место в структуре нозологических 
форм занимает эпилепсия (40 %), включая од-
нократные эпилептические приступы, а также 
расстройства вегетативной нервной системы 
(35 %), включая мигрень и мигренеподобные 
головные боли, а также головные боли напря-
жения (11 %). 

Различные формы эпилепсии диагностиро-
ваны у 358 детей, что составляет 83 % всех па-
роксизмальных состояний и 40 % в структуре 
заболеваемости (рис. 4).

Среди детей с различными формами эпилеп-
сии до 80 % детей со впервые установленным 
диагнозом, требующим полного обследования 

и подбора АЭП и его первичного титрования. 
В то же время среди пролеченных пациентов 
с эпилепсией велик процент пациентов с уже 
имеющимся диагнозом, поступающих с целью 
проведения динамического наблюдения и кор-
рекции лечения.  

Врачами отделения активно используется 
опыт российских и зарубежных эпилептологов 
Франции, Германии, Англии.

В настоящее время на отделении применя-
ются современные антиконвульсантные пре-
параты: депакин-хроно, депакин-хроносфе-
ра, конвулекс, топамакс, трилептал, ламиктал,  
кеппра, финлепсин-ретард. Введение в тече-
ние 2011 г. нового противосудорожного пре-
парата — кеппры в виде раствора — позволи-
ло в нескольких случаях достичь длительной 
ремиссии у детей раннего возраста. Хороший 
лечебный эффект показывает также введение 
в курс комплексной терапии (с синактен-депо) 

Рис. 3. Отделение неврологии, 2013 г. Ю.А. Григорьева, врач-невролог, В.Н. Березин, нейрохирург, З.Г. Тад-
таева, невролог, О.И. Глебовская, зав. отделением, клинический ординатор А.Ю. Крупп
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у детей раннего возраста с эпилептическими 
энцефалопатиями вигабатрина. Данная тера-
пия, по нашим наблюдениям, приводит к стой-
кому терапевтическому эффекту и позволяет 
купировать фармакорезистентную гипсарит-
мию, снизить повторную госпитализацию, об-
условленную данной патологией.

Парциальные формы эпилепсии (рис. 5) 
встречаются у 30 % детей и составляют практи-
чески 1/3 всех форм эпилепсии.

Из них симптоматические формы у 15 %. 
Как видно из таблицы, наиболее часто встре-
чались: лобная, височная, затылочная эпилеп-
сии. Идиопатические парциальные эпилепсии 
диагностированы у 12,5 %. Среди них преобла-
дают роландические формы с центрально-тем-
поральными спайками на ЭЭГ, у детей ранне-
го возраста — идиопатическая эпилепсия, см. 
Виджевано-Ватанабе. Криптогенные парци-
альные эпилепсии выявлены у 7 % детей. 

Генерализованные формы эпилепсии 
(рис. 5) за прошедший период времени соста-

вили 28 % случаев от общего количества эпи-
лепсий. Из них идиопатические формы 2 %, 
а симптоматические 18 %. Среди них наибо-
лее часто, у 59 человек (16 %), диагностирована 
эпилептическая энцефалопатия в виде синдро-
мов Веста, Отахара, Айкарди, Леннокса–Гас-
то, мигрирующие мультифокальные приступы 
младенчества, синдром Ландау–Клефнера.

Одним из важных направлений в работе 
с детьми раннего возраста, страдающими эпи-
лепсией, является группа эпилептических энце-
фалопатий (рис. 5), представленная 59 детьми 
(в 2012 г.), и ряд симптоматических эпилепсий, 
реализованных на фоне грубого органического 
поражения головного мозга, сопровождающих-
ся клинически различными формами тетрапа-
резов и грубыми задержками психоречевого 
и моторного развития, которые представляют 
собой фармрезистентные формы (38,5 %) с час-
тыми, серийными, генерализованными и пар-
циальными приступами, быстрым формирова-
нием эпилептических статусов. Данная группа 

Рис. 4. Распределение больных по нозологическим формам
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детей требует немедленного начала, длительно-
го подбора и титрования противосудорожных 
препаратов, часто проведения в форме полите-
рапии (2–3 АЭП одновременно), а также про-
ведения курсов гормональной терапии АКТГ 
(синактен-депо). Активно проводимое и во-
время начатое лечение в данных случаях мо-
жет предотвратить прогрессирование патоло-
гического процесса, а порой позволяет ребенку 
развиваться. Также хочется отметить, что часть 
детей с тяжелыми и фармрезистентными фор-
мами получают I этап лечения в условиях отде-
ления интенсивной терапии. Совместно с Ме-
дико-генетическим центром проводится диф-
ференциальная диагностика эпилептических 
энцефалопатий, обусловленных так называе-
мыми in born metabolic error (ТМСМ, соотно-
шение лактат/пируват, уровень органических 
кислот).

К группе симптоматических эпилепсий 
в виде парциальных и генерализованных форм 

относятся также эпилепсии посттравмати-
ческого генеза, последствия нейроинфекций 
и шунтозависимые гидроцефалии при факома-
тозах. В 2012 г. впервые диагностирован у де-
тей туберозный склероз (2 случая).

Также в 2012 г. выявлены случаи дебюта 
симптоматической фокальной эпилепсии, об-
условленные ОНМК у ребенка первого года 
жизни и у ребенка, перенесшего ОНМК в ран-
ний неонатальный период с поздней реализа-
цией симптоматической эпилепсии.

В структуре пароксизмальных нарушений 
сознания неэпилептического генеза у детей 
раннего возраста (0–3 года) по тактике веде-
ния и наблюдения можно выделить две неодно-
родные группы: дети с осложненными и неос-
ложненными фебрильными судорогами (4 %) 
и аффективно-респираторными состояниями 
(2 %), ПП ЦНС с синдромом нервно-рефлек-
торной возбудимости (5,5 %), а также пароксиз-
мальными состояниями (5 %) неуточненного 

Рис. 5. Пароксизмальные расстройства
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кардиологического генеза, что в совокупности 
составляет до 15 % состояний.

При обследовании детей с эпилепсией 
в обязательном порядке проводится как мини-
мум однократное рутинное ЭЭГ-обследование, 
по показаниям ЭЭГ с депривацией сна или 
длительный ЭЭГ-мониторинг с визуальным 
наблюдением за состоянием ребенка. Кроме 
того, проводится лабораторный скрининг, об-
следование окулистом, по показаниям дети 
осматривались психиатром и нейрохирур-
гом. С целью исключения побочных ослож-
нений антиконвульсантной терапии проводи-
лось УЗИ-исследование внутренних органов. 

Для лечения больных наряду с препаратами, 
применяемыми в течение многих лет, исполь-
зуются новейшие противосудорожные препа-
раты, ноотропы, нейропротекторы, сосудистые, 
витаминные препараты, антибиотики.

Диагностические возможности неврологи-
ческого отделения возрастут после введения 
в эксплуатацию современного оборудования 
(МРТ и новейшего аппарата УЗИ-диагности-
ки ACUSON), поступающего по программе 
модернизации стационара. Нейросонография 
проводится в обязательном порядке всем де-
тям на первом году жизни (рис. 6).

Количество проведенных МРТ головного 
мозга постоянно растет, что позволило точнее 
детализировать этиологию эпилепсий. В ряде 
случаев структурных нарушений мозга вы-
явлено не было. Все эти дети вошли в группу 
идиопатических эпилепсий или однократных 
эпилептических приступов. У другой группы 
обследованных детей находили различные де-
структивные или кортикально-диспластичес-
кие изменения. Преобладали дети с различ-
ными церебральными мальформациями, в эту 

Рис. 6. Отделение ОРИТ, аппарат УЗД, ACUSON (2013). Валерий Николаевич Березин, к.м.н., нейрохирург, 
консультант, и зав. отделением ОРИТ Валерия Леонидовна Паршина
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группу включены дети с глобальными поро-
ками мозга (лиссэнцефалия, пахигирия, по-
лимикрогирия, шизэнцефалия) и с фокальны-
ми кортикальными дисплазиями или гетеро-
топиями. Несколько реже у детей выявлены 
кистозно-атрофические изменения мозга раз-
личного генеза (исход перинатально-гипокси-
ческого поражения, ВУИ, гиппокампальный 
склероз, посттравматические структурные на-
рушения). Единичные наблюдения составили 
дети с врож денными нервно-кожными синдро-
мами (факоматозами) — 3 чел.

На отделении в течение 2012 г. обследова-
но достаточно большое количество пациен-
тов с вегетососудистой дистонией — 285 чел. 
(27 %), в том числе с синкопальными состоя-
ниями 160 чел., головными болями различно-
го генеза, а также с мигренями и мигренепо-
добными головными болями 38 % и головны-
ми болями напряжения 11 % , что чаще всего 
требует тщательного обследования с целью 
исключения соматической патологии (пато-
логии ЖКТ, нарушений ритма сердца, лабиль-
ных и стойких АГ, пороков развития ССС, эн-
докринной, гинекологической), что в свою 
очередь обусловливает необходимость присут-
ствия в штате отделения педиатра и активного 
обследования соматического профиля с про-
ведением ЭХО-КГ, УЗИ брюшной полости, 
по показаниям Холтеровского мониторинга 
и СМАД. Значимость распределения нозоло-
гических форм представлена на рис. 4.

Анализ распределения пациентов по нозо-
логическим формам в течение последних 10 лет 
выявил значительное увеличение сосудистых 
патологий среди детей, таких как ОНМК, 
ПНМК, с максимумом в 2007 году, а также 
различных форм артериальных гипертензий, 
проявляющихся как в качестве самостоятель-
ных нозологических форм, так и как сопутст-
вующее заболевание, требующих углубленно-
го обследования со стороны ССС и исключе-
ния различной патологии почек. При анализе 
возрастной группы данных заболеваний отме-
чается превалирующее значение у детей под-
росткового возраста (старше 15 лет) — до 85 %. 
В то же время детям, перенесшим различные 
острые формы НМК (острые и транзиторные), 

показано обязательное проведение нейровизу-
ализации: МРТ в сосудистом режиме с целью 
исключения различных сосудистых аномалий, 
в том числе аневризм, мальформаций сосудов 
головного мозга. 

Кроме того, разработка и внедрение такти-
чески правильного лечения в остром периоде, 
обследования, а также реабилитационных ме-
тодов снижают риск развития неврологичес-
ких осложнений.

В течение ряда лет в отделении сохраняется 
показатель поступления детей с поражением 
периферической НС (29 чел.), с преобладани-
ем компрессионно-ишемических радикулопа-
тий (22 чел.), а также нейропатий с поражени-
ем черепно-мозговых нервов, компрессионно-
ишемических мононейропатий. Для лечения 
данной группы пациентов необходимо прове-
дение не только  рентгенологического обсле-
дования позвоночника, но и современных ме-
тодов нейровизуализации, проведение ЭНМГ, 
консультаций ортопеда. Большое значение при 
лечении данных нозологических форм име-
ет не только своевременная диагностика, но 
и комплексная терапия, включающая медика-
ментозное лечение, ФТЛ, массаж, ЛФК (прак-
тически индивидуальную).

Врачи отделения активно занимаются осво-
ением зарубежных и российских методов диаг-
ностики и лечения различных эпилептических 
синдромов детства, изучают действие и воз-
можности применения АЭП. 

Сотрудники отделения участвуют в между-
народных, российских и городских конферен-
циях, выступают с докладами и сообщениями, 
публикуются в научных журналах и сборни-
ках конференций. За последние 3 года опу-
бликовано 26 научных публикаций, в том чи-
сле одно из первых в России описаний FIRES-
синдрома.

Издана монография доцента А.Е. Поняти-
шина «Возрастзависимые эпилептические син-
дромы у детей первого года жизни» 2012 г., ко-
торая подводит итоги многолетнего наблюде-
ния и лечения этой труднодиагностируемой 
патологии младенческого возраста. 
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ПОРАЖЕНИЕ РЕТИКУЛЯРНОЙ ФОРМАЦИИ ГОЛОВНОГО МОЗГА 
ПРИ ВИРУСНЫХ ЭНЦЕФАЛИТАХ 

В.Б. Войтенков, В.Н. Команцев, Н.В. Скрипченко 
Научно-исследовательский институт детских инфекций, Санкт-Петербург, Россия

В литературном обзоре представлены современные сведения о вовлечении ретикулярной формации ствола 
головного мозга в патологический процесс при острых и хронических энцефалитах различной этиологии. 
Приведены общие сведения о структуре и функции ядер  ретикулярной формации ствола мозга, вопросы 
клинической и нейрофизиологической диагностики их поражения при нейроинфекциях. 

Ключевые слова: вирусные энцефалиты, ретикулярная формация, ствол мозга.

We review clinical data concerning reticular formation role and involvement in acute and chronic viral encephalitis. 
Review of the structure, function and symptoms of the lesions of the reticular formation nuclei during encephalitic 
process are presented. Also we provide analysis of the clinical cases and selected topics of functional diagnostics of 
such lesions.

Key words: reticular formation, viral encephalitis, brainstem lesions, diagnostics.

Острые и хронические вирусные энцефали-
ты представляют в настоящее время растущую 
медико-социальную проблему. Среди других 
нейроинфекций энцефалиты отличаются на-
ибольшей частотой инвалидизации и смерт-
ностью. 

При развитии неотложных и критических 
состояний ЦНС имеет место этапность пора-
жения и нарушение деятельности корковых 
или стволовых структур мозга, манифестиру-
ющихся бессознательными состояниями и уг-
нетением витальных функций. В этой связи ак-
туальной является оценка изменений межцен-
тральной интеграции. 

Основной интегративной системой ЦНС 
на стволовом уровне является ретикуляр-
ная формация (РФ),  formatio reticularis. Об-
щепризнана роль ретикулярной формации 
в регуляции деятельности ЦНС, ее интегра-
тивная и нейросекреторная функции. Вопро-
сы поражения ретикулярной формации при 
острых и хронических энцефалитах пред-
ставляют большой клинический и научный 
интерес. 

Цель работы: провести анализ литератур-
ных данных о поражении ретикулярной фор-
мации при вирусных энцефалитах с выявлени-
ем ее роли при этой патологии и систематиза-
ция признаков ее поражения.  

Состав, строение и функции 
ретикулярной формации головного 
мозга 

Известно, что ретикулярная формация раз-
деляется на спинальную, ростральную и кау-
дальную. Начинаясь в верхних отделах спинно-
го мозга, она переходит сквозь продолговатый 
мозг и мост в средний мозг и, не заканчиваясь 
там, продолжается и далее, в передний мозг. 
Относительный объем ретикулярной форма-
ции максимален в спинном мозгу и стволовых 
структурах [2]. Ретикулярная формация явля-
ется интегративной структурой, объединяющей 
все отделы ствола и верхние отделы спинного 
мозга.

К основным структурам ретикуляр-
ной формации относят латеральное и па-
рамедианное ретикулярное ядра, ретику-
лярное ядро покрышки моста, ретикуляр-
ное гигантоклеточное ядро, ретикулярное 
мелкоклеточное ядро, ретикулярное вент-
ральное и латеральное ядра, голубое пят-
но (locus ceruleus) и ядра тройничного не-
рва (каудальное, интерполярное, оральное 
ядра), нижнее и медиальное вестибулярные 
ядра, медиальная часть бокового ядра, ядра 
шва, ядро одиночного пути, комиссуральное 
ядро, ядро Эдингера–Вестфаля и дорсаль-
ное ядро блуждающего нерва, ретикулярное 
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ядро таламуса, слюноотделительные ядра, 
дыхательный и сосудодвигательный центры 
продолговатого мозга. Таким образом, к ре-
тикулярной формации относятся центры, 
отвечающие за наиболее важные витальные 
функции. Поражение дыхательного и вазо-
моторного центров приводит к немедлен-
ной смерти. Прочие центры ретикулярной 
формации также играют важную роль в ор-
ганизме. 

Ретикулярную формацию  рассматривают 
как центр организации центрального отве-
та на стрессовые воздействия [38]. Любое за-
болевание, в частности нейроинфекционного 
характера, относится по характеру воздейст-
вия на организм к острому либо хроническому 
типу стрессового воздействия. 

При различных формах энцефалитов ответ 
организма на них и нейрохимические взаимо-
действия меняются в том числе и в зависимо-
сти от того, какие центры ретикулярной фор-
мации поражены патологическим процессом.   

Общие вопросы поражения 
ретикулярной формации 
при энцефалитах 

Основная закономерность в патогенезе 
нейроинфекций — принцип целостности не-
рвной системы, которая реагирует как еди-
ное целое при проникновении в нее инфек-
ции, фиксация же последней в отдельных 
формах поражения определяется системным 
взаимодействием между микро- и макроор-
ганизмом [6]. 

Поражение центров ретикулярной форма-
ции при энцефалитах различной этиологии 
имеет свои особенности. Многоочаговость, 
свойственная патологическому процессу при 
энцефалитах, дает разнообразные клиничес-
кие симптомы поражения различных струк-
тур и ядер ретикулярной формации. Вследст-
вие стволового расположения очагов и близос-
ти жизненно важных центров, клиническая 
картина при появлении более или менее круп-
ного очага в ретикулярной формации практи-
чески всегда отличается большой тяжестью. 
С другой стороны, именно ретикулярность, 

сетчатость ее строения иногда позволяет ком-
пенсировать повреждение за счет густой сети 
коллатералей. 

Изолированное выпадение функции от-
дельных ядер ретикулярной формации встре-
чается в клинике достаточно редко. Крупный 
очаг в области ретикулярной формации, как 
правило, дает картину нескольких синдромов. 
Эти синдромы отражают поражение восходя-
щей активирующей системы [11]. 

Нарколепсия/катаплексия, также назы-
ваемая синдромом Желино (Gelineau's syn-
drome), является своеобразным расстройст-
вом. Пациент с нарколепсией испытывает 
внезапную неудержимую тягу ко сну, ко-
торый продолжается от нескольких минут 
до нескольких часов. Катаплексия — состо-
яние слабости и полного паралича, прово-
цируемое эмоциональными воздействиями 
[59]. Эти два симптома могут как сочетаться 
у одного и того же пациента, так и встречать-
ся по отдельности. Иногда встречается авто-
матическое поведение, когда после приступа 
нарколепсии или катаплексии некоторое вре-
мя происходит деятельность в полубессозна-
тельном состоянии [50]. Катаплексия по ин-
тенсивности может варьировать от чувства 
слабости до полного коллапса, когда пациент 
падает и не может пошевелиться. Довольно 
часто положительные эмоции, например смех 
или чувство победы, удовлетворения, прово-
цируют приступы катаплексии. Нарколеп-
сией иногда проявляются энцефалиты, в част-
ности паранеопластический [21].

Синдром периодической спячки (летар-
гический синдром) заключается в развитии 
приступов сна продолжительностью до не-
скольких суток. Развитие летаргического 
синдрома описано при остром диссеминиро-
ванном энцефаломиелите у детей [43], гер-
петическом энцефалите [63], а также ряде 
энцефалитов другой этиологии. Энцефалит 
Экономо одним из основных клинических 
проявлений имеет летаргический синдром. 

При синдроме Клейне–Левина развивает-
ся неудержимая гиперфагия, гиперсексуаль-
ность и гиперсомния. Этот синдром относи-
тельно редок (на настоящий момент имеется 
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описание около 200 случаев). Энцефалиты мо-
гут проявляться развитием синдрома Клейне–
Левина. Описан случай энцефалита у 10-лет-
него мальчика, проявившегося этим синдро-
мом поражения ретикулярной формации [57]; 
у 9-летней девочки очаговое поражение ствола 
мозга вследствие энцефалита также привело 
к развитию характерной для данного синдро-
ма картины [25]. Есть описания случаев рас-
сеянного энцефаломиелита, в качестве дебю-
та которых у пациентов имел место синдром 
Клейне–Левина [62]. Предположения о ней-
роинфекционной природе данного редкого за-
болевания постоянно обсуждаются в литера-
туре [48]. Редкость описаний этого синдрома 
при энцефалитах может объясняться либо тем, 
что данная локализация поражения для них 
нехарактерна, либо тем, что в тяжелых случаях 
острого энцефалита его симптомы маскируют-
ся из-за нарушения уровня сознания. Несмо-
тря на то, что поражение отдельных ядер рети-
кулярной формации в клинических условиях 
встречается относительно редко, имеется ряд 
сообщений на эту тему. Поражение ядер шва 
приводит к развитию активного бодрствова-
ния. В экспериментальных условиях животное 
с разрушенными ядрами шва может умереть 
от явлений истощения. В клинике чаще всего 
поражение ядер шва, то есть центров серото-
нинергической системы, приводит к развитию 
миоклоний. Очаг в промежуточном ядре шва 
дает опсоклонус с беспорядочными движени-
ями глаз. 

Общими для поражения ядер шва явля-
ются эмоциональные нарушения, связанные 
с дефицитом серотонина — насильственный 
смех и плач. Эти нарушения описаны для по-
ражения бледного шара, медиального и дор-
сального ядер шва [7]. В эксперименте показа-
но особое сродство вируса герпеса с несколь-
кими структурами ретикулярной формации, 
в частности с ядрами шва [46]; в клинике ха-
рактерной для герпетического энцефалита яв-
ляется локализация некротических измене-
ний в медиобазальных отделах височных долей 
[9], описаны также поражения ретикулярной 
формации, и в частности ядер шва [55]. Раз-
рушение гигантоклеточного ретикулярного 

ядра в экспериментальных условиях приводит 
в основном к поведенческим расстройствам, 
связанным с тревожностью и эмоциональны-
ми нарушениями [37]. Нарушения когнитив-
ных процессов при этом не происходит [65]. 
Это наблюдение важно с точки зрения ранее 
выдвигавшихся исходя из сугубо нейроанато-
мических наблюдений соображений о влиянии 
ретикулярной формации на когнитивные про-
цессы в основном через изменение эмоциональ-
ного фона и уровня сознания [3]. В клиниче-
ских условиях поражение продолговатого моз-
га, в котором расположено гигантоклеточное 
ретикулярное ядро, ведет к развитию выражен-
ной очаговой симптоматики. Поскольку рети-
кулярная формация продолговатого мозга рас-
положена вокруг двойного ядра блуждающего 
нерва (nucleus ambiquus), чаще всего симптомы 
поражения гигантоклеточного ретикулярного 
ядра при энцефалитах входят составной частью 
в альтернирующий синдром Валленберга–За-
харченко. Также описывается так называемый 
ретикулярный миоклонус [11].   

Поражение голубого пятна в экспери-
ментальных условиях приводит к уменьше-
нию времени бодрствования и немедленному 
и постоянному подавлению парадоксальной 
фазы сна. Наблюдается выраженная гипер-
тония мышц и тремор с атонией жевательных 
мышц. Впоследствии у животных развива-
ются псевдогаллюцинации. Через 1–2 меся-
ца после разрушения голубого пятна живот-
ные погибают при явлениях общего истоще-
ния [30]. 

В клинических условиях синдром голубо-
го пятна встречается редко. Тем не менее, опи-
сан симптомокомплекс, связанный с полной 
гибелью нейронов голубого пятна после пере-
несенного острого энцефалита [53]. Приводят-
ся данные о возникновении нерегулярного ды-
хательного ритма с неспособностью координа-
ции движений дыхательных мышц, мышц лица 
и гортани с актом дыхания, что постоянно при-
водило к механической обструкции дыхатель-
ных путей, глазодвигательным нарушениям, 
окулогирным кризам и тяжелым нарушениям 
сна. Частичная гибель нейронов голубого пят-
на у пациентов ассоциируется с деменцией [67].
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Поражение ядра Эдингера–Вестфаля дает 
синдром Аргайла Робертсона — расширение 
зрачков и отсутствие прямой и содружествен-
ной реакции на свет при сохранной или повы-
шенной реакции на конвергенцию и аккомо-
дацию. Описано появление данного синдрома 
при синдроме Баннварта [39], имеются под-
робные его описания при эпидемическом эн-
цефалите [47]. Несколько реже встречается 
обратный, или извращенный синдром Аргайла 
Робертсона: при исчезновении реакции зрач-
ков на конвергенцию и аккомодацию реакция 
на свет сохранена. Этот симптомокомплекс ха-
рактерен для энцефалита Экономо [47]. При 
поражении ретикулярного ядра тройничного 
нерва у пациента наблюдается выпадение чув-
ствительности вокруг носа и рта. При очаго-
вом процессе в области нижних отделов ядер 
тройничного нерва имеет место анестезия бо-
ковых областей лица.  Поражение ядер ретику-
лярной формации при энцефалитах в зависи-
мости от этиологического фактора имеет свои 
особенности.   

Поражение структур ретикулярной 
формации при энцефалитах 
в зависимости от этиологии

Согласно литературным данным, при кле-
щевом энцефалите в остром периоде в боль-
шинстве случаев поражаются подкорковые 
структуры, однако достаточно часты и стволо-
вые очаги. Наиболее часто изменения при кле-
щевом энцефалите возникают в мосте, про-
долговатом и среднем мозге. Есть данные о ча-
стом расположении очагов в substantia grisea 
centralis вокруг сильвиева водопровода, у де-
тей в 66,7 % случаев поражается один или оба 
таламуса [8]. При хроническом клещевом эн-
цефалите описано дисперсное поражение чер-
ной субстанции и прочих стволовых ядер. 
Вследствие тропности вируса клещевого эн-
цефалита к двигательным нейронам, чувст-
вительные, как правило, патологическим про-
цессом не затрагиваются; это обусловлива-
ет сохранность относящихся к ретикулярной 
формации чувствительных ядер тригеминаль-
ного пути при этой нейроинфекции. Данное 

соотношение пора жения моторной и сенсор-
ной систем сохраняется при клещевом энце-
фалите и в случае с нарушением функции пе-
риферической нервной системы [7].

Поражение ретикулярной формации при 
нейроборрелиозе имеет место в первую оче-
редь вследствие склонности возбудителя к по-
ражению стволовых структур. Так, описано 
развитие альтернирующего синдрома Авел-
лиса, включающего поражение ядер блужда-
ющего нерва и окружающей их ретикуляр-
ной формации продолговатого мозга на фоне 
острого нейроборрелиоза [31]. Имеются ука-
зания на поражение гигантоклеточного ядра 
при нейроборрелиозе с развитием у пациен-
тов рефлекторного ретикулярного миоклонуса 
[54]. При герпетическом энцефалите признаки 
поражения мозгового ствола возникают отно-
сительно редко. Признаки поражения череп-
но-мозговых нервов, наблюдающиеся по дан-
ным некоторых авторов в 30 % случаев, чаще 
возникают вследствие дислокационных нару-
шений, а не непосредственного проникнове-
ния вируса герпеса в ствол мозга [61]. Наибо-
лее типична локализация очагов в коре мозга 
в глубине височной доли, в области аммонова 
рога, базальной лобной коры. Имеются сооб-
щения о преимущественном поражении ство-
ловых структур, в частности принадлежащих 
к ретикулярной формации (ядер тригеминаль-
ного пути) при герпетическом энцефалите, 
вызванным вирусом герпеса II типа, у 37-лет-
ней пациентки [19], а также у 20-летней паци-
ентки (с поражением ретикулярной формации 
моста) [61].   

У новорожденных герпетический энцефа-
лит обычно протекает с обширным поражени-
ем коры больших полушарий, однако имеется 
сообщение о поражении стволовых структур, 
в том числе ретикулярной формации про-
долговатого мозга, у новорожденной девоч-
ки с герпетическим энцефалитом. Основными 
симп томами в данном случае были летаргиче-
ское состояние и дыхательные нарушения, по-
зже присоединились двусторонний парез лице-
вых нервов и общая арефлексия [52]. У девоч-
ки возрастом 11 мес. герпетический энцефалит, 
вызванный вирусом I типа, привел к развитию 
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летаргического состояния, снижению потре-
бления пищи и фокальным судорогам. При 
МРТ были выявлены очаги на уровне ство-
ла мозга, в том числе в обоих таламусах [44]. 
В другом случае, описанном теми же автора-
ми, стволовой очаг герпетического энцефалита 
у 11-месячной девочки с летаргическим состо-
янием и судорогами имел место в левом тала-
мусе.    

Вирус Эпштейна–Барр, относящийся к под -
группе γ-герпесвирусов, вызывает острый и хро-
нический энцефалиты; очаги при этих формах 
распространяются преимущественно в белом 
веществе, имеются указания на частую лока-
лизацию нарушений в мозолистом теле и при-
лежащих к нему областях. Есть сведения о слу-
чаях с поражением среднего мозга без точной 
локализации повреждений. При данных энце-
фалитах иногда упоминается миоклонический 
синдром, осциллопсия [29]. Обращает на себя 
внимание описание энцефалита, вызванного 
вирусом Эпштейна–Барр, у 2,5-годовалой де-
вочки, у которой наблюдался опсоклонус, пла-
вающие движения глаз, нарушение мигания 
и окулогирные кризы, выраженная раздражи-
тельность с наступившим впоследствии угне-
тением сознания; длительность нарушений со-
ставляла около 3 суток. Стволовая локализа-
ция очагов в данном случае несомненна, можно 
предполагать задействованность ядер шва и ги-
гантоклеточного ретикулярного ядра или их 
связей [17].    

Цитомегаловирусный энцефалит вызыва-
ется β-герпесвирусом, чаще бывает врожден-
ным. При этом энцефалите очаги чаще появ-
ляются в околожелудочковом белом веществе. 
Иногда отмечается тотальное поражение бело-
го вещества. Также имеются данные о том, что 
при цитомегаловирусном энцефалите на фоне 
 СПИДа отмечается вовлечение и серого веще-
ства, в том числе серого вещества ствола. Опи-
сываются офтальмоплегия, парезы, состояния 
немотивированного психоэмоционального воз-
буждения, двусторонний центральный паралич 
лицевого нерва [28]. 

Известны случаи стволового посттранс-
плантационного цитомегаловирусного энце-
фалита, протекающего по типу склерозирую-

щего вентрикулоэнцефалита, и случаи забо-
левания, получившие отдельное обозначение 
«диффузный микроузелковый энцефалит». 
Сообщается о случае пересадки стволовых 
клеток крови у 64-летнего мучжчины, через 
25 дней после которой на фоне иммуносу-
прессии развился тяжелый цитомегаловиру-
сный энцефалит с симптоматикой поражения 
ретикулярной формации ствола мозга: му-
тизмом, летаргическим состоянием в течение 
2 недель, сменявшимся психомоторным воз-
буждением, затем наступило угнетение созна-
ния до комы и смерть от общесоматической 
патологии. На вскрытии были обнаружены 
очаги поражения в стволе мозга, в частности 
распространенное поражение среднего мозга 
и его ядер [49].  

Энтеровирусный энцефалит чаще возника-
ет у новорожденных, с возрастом восприимчи-
вость к нему снижается. Энтеровирусы обла-
дают нейротропностью и могут вызывать пора-
жение нейронов и глии головного и спинного 
мозга. Хроническое течение для энтеровиру-
сного энцефалита нехарактерно. Очаги мо-
гут располагаться и в сером, и в белом веще-
стве, подкорково-стволовые и стволовые фор-
мы заболевания обычно вызываются вирусами 
ECHO и Коксаки. Наиболее частыми являют-
ся симптомы поражения мозжечка, иногда в со-
четании с пирамидной симптоматикой. Опи-
сываемые вегетативные симптомы, в том чи-
сле сальность лица, могут с определенной долей 
уверенности быть отнесены к поражению ре-
тикулярной формации. При энтеровирусном 
энцефалите может развиться ромбэнцефалит 
с поражением ядер, лежащих на дне IV желу-
дочка головного мозга, сосудодвигательного 
и дыхательного центров, ядер тригеминального 
пути [5]. Стволовой энтеровирусный энцефа-
лит не является часто встречающейся формой 
нейроинфекций. Например, за 10 лет наблю-
дений в НИИ детских инфекций ФМБА было 
выявлено 14 случаев энтеровирусного энцефа-
лита, стволовая локализация процесса имела 
место лишь в 2 случаях [5]. В зарубежной ли-
тературе имеются отдельные описания пора-
жения таламуса, продолговатого мозга и сред-
него мозга при энтеровирусном энцефалите, 
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проявлявшиеся, в частности, миоклонусом, ды-
хательными нарушениями и летаргическими 
расстройствами. Можно предполагать наличие 
в части описанных случаев поражения ядер ре-
тикулярной формации среднего и продолгова-
того мозга [35]. 

Имеются сведения о повышенном слюно-
течении у детей при тяжелом стволовом эн-
теровирусном энцефалите, что может свиде-
тельствовать о поражении слюноотделитель-
ных ядер. В описании случаев троих детей, 
умерших от бульбарных расстройств на фоне 
энтеровирусного энцефалита, подчеркивает-
ся, что в покрышке стволовой части мозга и в 
особенности в ретикулярной формации, ядрах 
Бехтерева, Дейтерса и nucleus ambiquus рас-
стройства кровообращения и дистрофические 
изменения были выражены в максимальной 
степени. У одного из пациентов наиболее тя-
желые расстройства наблюдались в substantia 
grisea centralis и ретикулярной формации мо-
ста  [11].  

Следует отметить, что при ветряной оспе 
имеет место высокая частота поражений 
нерв ной системы — 1 случай на 10 000 забо-
леваний. Наиболее частым осложнением при 
ветряной оспе является энцефалит. При ве-
тряночном энцефалите описаны очаги в бе-
лом веществе полушарий головного мозга 
и мозжечке. Чаще всего имеет место церебел-
лярная локализация повреждений [11]. В ли-
тературе имеются отдельные описания слу-
чаев ветряночного энцефалита с патоморфо-
логически подтвержденными поражениями 
ствола, в частности некоторых центров ре-
тикулярной формации. Например, у девоч-
ки 4,9 лет на фоне ветряночного энцефалита 
развились угнетение сознания до комы, бес-
порядочные движения глаз с осцилляциями, 
правосторонний гемипарез; затем появились 
миоклонические судороги правой половины 
тела, далее в течение суток произошло полное 
расширение зрачков, угнетение всех рефлек-
сов, быстро развился бульбарный паралич, 
остановка дыхания и смерть. При вскрытии 
отмечались воспалительные изменения в се-
ром веществе мозга при отсутствии очагов 
в белом веществе. В стволовых структурах 

очаги отмечались в обоих таламусах, в хво-
статом ядре, в черной субстанции, красных 
ядрах и в продолговатом мозгу [33]. Так-
же описан случай ветряночного энцефали-
та у 10-летней пациентки, у которой заболе-
вание протекало с гемипарезом, замедленной 
реакцией зрачков на свет и летаргичес ким 
синдромом трехдневной продолжительности; 
в данном случае симптомы прямо указывают 
на заинтересованность ретикулярной форма-
ции ствола; дифференциальный диагноз про-
водился с энцефалитом Экономо [27].      

При краснухе энцефалит, по разным данным, 
развивается с частотой 1 на 6000–24 000 слу-
чаев. Как правило, при данной нейроинфекции 
энцефалит характеризуется как самоограничи-
вающийся процесс, не затрагивающий ствол 
мозга. Смертность составляет около 20 % [26]. 
Среди описаний энцефалита, вызванного виру-
сом краснухи, имеются отдельные сообщения 
о стволовой локализации процесса: например, 
у взрослого мужчины с вовлечением ретику-
лярной формации продолговатого мозга насту-
пил летальный исход из-за центральной оста-
новки дыхания при поражении дыхательного 
центра [42].

Описывается случай 12-летнего мальчика, 
у которого после перенесенной в раннем дет-
стве краснухи в течение 3 лет развился скле-
розирующий панэнцефалит с летальным исхо-
дом; имело место очаговое поражение в сером 
и белом веществе больших полушарий, а так-
же на уровне ствола мозга, в клиническую сим-
птоматику в частности входили миоклоничес-
кие нарушения и изменения уровня сознания 
[41]. У 6-летней девочки на фоне краснушеч-
ного энцефалита имели место признаки во-
влечения в процесс ретикулярной формации 
ствола мозга: устойчивый длительный летар-
гический синдром и тремор неинтенционного 
характера. Также были выявлены глазодвига-
тельные нарушения [16]. 

Вирус кори вызывает как острый, так и хро-
нический энцефалиты, последний называет-
ся подострым склерозирующим панэнцефали-
том и имеет прогредиентный характер течения. 
Считается, что вирус кори может в опреде-
ленных условиях приобретать нейротропные 
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свойства [11]. Главным образом при остром ко-
ревом энцефалите поражается белое вещество 
полушарий. Имеется описание симптома Ар-
гайла Робертсона, развившегося при остром 
коревом энцефалите у 6-летнего ребенка в со-
четании с глазодвигательными нарушениями 
и центральной слепотой; в последующем в те-
чение 10 суток развились поведенческие рас-
стройства: летаргические состояния чередо-
вались с психоэмоциональным возбуждением 
при отсутствии видимого нарушения когни-
тивных функций. Впоследствии у пациента 
имел место полный регресс симптоматики [32]. 

Энцефалит при эпидемическом пароти-
те не является редким осложнением. Некото-
рые авторы считали, что менингоэнцефалит 
развивается в 25 % случаев заболевания свин-
кой, хотя в подавляющем большинстве случаев 
остается субклиническим. Энцефалит при эпи-
демическом паротите ранее именовался «добро-
качественным», так как до 40-х гг. XX в. было 
описано всего 15 случаев с летальным исходом, 
а степень инвалидизации считалась невысо-
кой, с развитием устойчивого неврологическо-
го дефицита около 1 на 6000 случаев энцефали-
та [14]. Соответственно, стволовая локализация 
очагов, в особенности их появление в структу-
рах ретикулярной формации, дающее более тя-
желую симптоматику и ухудшающее прогноз, 
при энцефалите, вызываемом вирусом эпиде-
мического паротита, достаточно редка.   

Описано стволовое поражение у молодого 
мужчины с очагами на уровне таламуса, развив-
шееся как осложнение прививки от эпидемиче-
ского паротита, с тяжелым течением и после-
дующей инвалидизацией; симптоматика вклю-
чала дыхательные нарушения [35]. Известно 
описание случая 35-летнего мужчины, у кото-
рого в течение двух суток развились обуслов-
ленные заражением вирусом эпидемическо-
го паротита нарушение сознания до глубокой 
комы, исчезновение фарингеального рефлек-
са, тетраплегия и впоследствии остановка ды-
хания, потребовавшая перевода на ИВЛ. При 
МРТ выявили диффузные очаги в среднем моз-
ге, мосте и продолговатом мозге. В дальнейшем 
состояние полностью разрешилось, не оставив 
значимого неврологического дефицита [40].   

Японский энцефалит — заболевание, для 
которого достаточно часто описывается ство-
ловая локализация поражений. В частности, 
приводятся сведения о том, что при этом энце-
фалите у 38 пациентов из 57 имели место та-
ламические очаги, поражение черной субстан-
ции у 30 пациентов и очаги в мосте у 5 человек. 
На ЭЭГ отмечалось увеличение дельта-актив-
ности [36]. 

Вирус лихорадки Западного Нила с часто-
той около 1 на 140 случаев заболевания при-
водит к развитию энцефалита. Описан случай, 
когда у взрослой женщины при нормальных 
данных МРТ наблюдались опсоклонус, ми-
оклонусы, тревожность и осциллопсия — сим-
птомы, часть которых может указывать на по-
ражение ядер ретикулярной формации ствола 
мозга [56].   

При энцефалите, развившемся на фоне бо-
лезни Уиппла, описано наступившее в течение 
12 месяцев поражение различных структур ре-
тикулярной формации, в частности ретику-
лярного гигантоклеточного ядра, чувствитель-
ных ядер тригеминального пути и голубого 
пятна, с появлением ретикулярного миоклону-
са, тригеминальной невралгии, последующей 
остановкой дыхания и смертью [58]. 

Редким неврологическим заболеванием яв-
ляется энцефалит Бикерстаффа. Для этого эн-
цефалита характерно поражение ствола мозга 
с развитием симметричной офтальмоплегии, 
нарушения сознания и атаксии. Чаще всего 
энцефалит Бикерстаффа наблюдается у взро-
слых, есть единичные описания его у детей. 
Описано несколько десятков случаев этого эн-
цефалита, признаки поражения ретикулярной 
формации ствола мозга представлены в нес-
кольких из них. Например, описывается слу-
чай 54-летней женщины, у которой развились 
атаксия, скандированная речь, сомноленция, 
в дальнейшем перешедшая в сопор, гипоми-
мия, сальность лица, застывание в одной позе. 
В дальнейшем наросли глазодвигательные 
нарушения и угнетение сознания. Леталь-
ный исход наступил при явлениях пораже-
ния сосудодвигательного центра [1]. В дан-
ном случае достаточно очевидно поражение 
ретикулярной формации ствола. Особняком 
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относительно всех рассмотренных нейро-
инфекций стоит эпидемический энцефалит, 
или энцефалит Экономо (encephalitis lethar-
gica). Если при энцефалитах другой этиоло-
гии стволовая локализация процесса являет-
ся скорее исключением, то для данной нейро-
инфекции характерно поражение базальных 
ганглиев и ретикулярной формации. Одним 
из основных проявлений энцефалита Эконо-
мо является расстройство сна, летаргические 
состояния и иногда ассоциированный с ними 
паркинсонический синдром. Описываются 
окулогирные кризы, дистонические измене-
ния, нарушения позы, выраженные эмоцио-
нально-психические расстройства, развитие 
бредовых идей, компульсивные движения 
[23].

Расстройства сна при развивающемся эн-
цефалите Экономо носят своеобразный харак-
тер: описывается сонливость днем и невозмож-
ность заснуть ночью; неудержимая постоянная 
зевота. Летаргический синдром может продол-
жаться очень долго, например, описан случай, 
когда ребенок моложе года спал на протяже-
нии 2 месяцев [23]. Избыточный сон при эн-
цефалите Экономо отличается от физиологи-
ческого большей глубиной, отсутствием миоза 
и поворота глазных яблок кверху [11]. Иногда 
сонливость, наоборот, сменяется упорной бес-
сонницей с истощением.  

Можно констатировать, что при энцефали-
тах различной этиологии нередко наблюдает-
ся поражение стволовых структур, в частности 
ретикулярной формации ствола, причем час-
тота поражения зависит от этиологии заболе-
вания.  При энцефалите Экономо в патологи-
ческий процесс преимущественно вовлека-
ются стволовые структуры и ретикулярная 
формация. Бо´льшее число описаний относит-
ся к взрослой практике. 

Заключение

Нейроинфекционный процесс иногда дает 
необычную локализацию очагов, в частности, 
как мы показали, в ряде случаев поражают-
ся стволовые структуры мозга. Среди пора-
жений ствола важную роль играет нарушение 

функции различных центров ретикулярной 
формации, которое приводит к развитию ха-
рактерной симптоматики (нарколепсии/ката-
плексии, опсоклонуса/миоклонуса, централь-
ных нарушений дыхания и артериального дав-
ления). Локализация очагов в ретикулярной 
формации, как правило, приводит к выражен-
ному неврологическому дефициту и часто за-
канчивается летальным исходом. Это требу-
ет от невролога повышенного внимания при 
возникновении вышеописанного симптомо-
комплекса либо его компонентов, поскольку 
центральные нарушения дыхания и кровоо-
бращения могут привести к внезапной смерти 
пациента. 

Сугубо клиническая диагностика пораже-
ния ретикулярной формации периодически 
встречает затруднения, в частности, опреде-
лить нарушения сна у пациента в коме не пред-
ставляется возможным. МРТ головного мозга 
также может не выявлять мелкие очаги в ство-
ловых структурах. Это определяет повышение 
интереса к методикам функциональной диаг-
ностики.  

Вопросы диагностики поражения ретику-
лярной формации при энцефалитах с помо-
щью функциональной диагностики разработа-
ны недостаточно и требуют дальнейшего рас-
ширенного изучения [4]. В особенности это 
относится к педиатрической практике. Наи-
более перспективной методикой в изучении 
функции ретикулярной формации у человека 
является транскраниальная магнитная стиму-
ляция в сочетании с комплексом вызванных 
потенциалов головного мозга (акустическими, 
зрительными и соматосенсорными).    
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РАННИЕ ФЕБРИЛЬНОПРОВОЦИРУЕМЫЕ ФОРМЫ ЭПИЛЕПСИИ: 
СИНДРОМ ДРАВЕ

О.И. Глебовская, В.Н. Березин, А.Е. Понятишин 
Детская городская больница Святой Ольги, II неврологическое отделение, Санкт-Петербург, 
Россия

В статье представлен клинический случай и краткий литературный обзор, посвященный тяжелой миокло-
нической эпилепсии младенчества. Заболевание имеет возрастзависимый дебют и характеризуется фор-
мированием прогрессирующего неврологического дефицита, развитием фебрильнозависимых эпилептичес-
ких приступов с дальнейшей их трансформацией в афебрильные, выраженным полиморфизмом и стойкой 
фармакорезистентностью. Представлено проспективное клиническое наблюдение. 

Ключевые слова: эпилептический статус, фармакорезистентная эпилепсия, тяжелая миоклоническая 
эпилепсия младенчества, синдром Драве, когнитивные нарушения, эпилептическая энцефалопатия.

The article presents a clinical case and a short review of studies devoted to severe myoclonic epilepsy in infancy. 
The disease has an age-dependent start-up and is characterized by the formation of the progressing neurological 
deficit/defect, development of febrile-determined epileptic convulsions with further transformation to afebrile ones 
characterized by distinct polymorphism and stable pharmacoresistancy. A prospective clinical observation is given.        

Key words: Status epilepticus, pharmacoresistant epilepsy, Dravet syndrom, epileptic encephalopathy, severe 
myoclonic epilepsy in infancy, cognitive deterioration.

Введение 
В настоящее время все большее внима-

ние уделяется различным формам эпилепсии, 
дебютирующим фебрильными судорогами. 
Транс формация фебрильных судорог в различ-
ные формы эпилепсии составляет от 3 до 5 % 
[2, 4]. К ранним формам эпилепсии, дебют ко-
торых приходится на первый год жизни и вы-
ражается парциальными гемиклоническими 
приступами на фоне фебрильной лихорадки, 
относится тяжелая миоклоническая эпилепсия 
младенчества (ТМЭМ), синдром Драве.

ТМЭМ (синдром Драве) относится к груп-
пе эпилептических энцефалопатий с дебютом 
на первом году жизни и выраженной фарма-
корезистентностью. Данная форма описана 
в 1978 г. C. Dravet. В последние годы рекомен-
довано использовать термин «синдром Драве», 
так как миоклонические судороги не являются 
облигатным симптомом [3, 5, 9]. Синдром Дра-
ве является редкой формой эпилепсии с часто-
той 1 : 30 000–40 000 детей раннего возраста. 
Одной из особенностей данного синдрома яв-
ляется высокая частота  отягощенности семей-
ного анамнеза по фебрильным судорогам или 
эпилепсии [3, 5, 6]. У 70 % пациентов развитие 

данной формы эпилепсии связано с мутацией 
de novo в локусе 2g24 хромосомы гена SCN 1A 
и  нарушением функции вольтаж-зависимых 
кальциевых каналов [3, 5, 9, 12]. Существуют 
и другие генетические мутации, детерминиру-
ющие развитие ТМЭМ: GABRG2  и SCN 1В.

Дебют заболевания наиболее часто при-
ходится на 1-й год жизни, преимущественно 
на 4–6-й месяц, и протекает в виде парциаль-
ных (чаще гемиклонических) или генерали-
зованных судорог с тенденцией к статусному 
течению на фоне фебрильной лихорадки, что 
вначале  нередко расценивается как осложнен-
ные фебрильные судороги. В дальнейшем воз-
можны повторные приступы с трансформа-
цией в афебрильные. На 2-м году жизни при-
ступы приобретают полиморфный характер, 
сохраняется провоцирующая роль лихорадки 
и перегрева.

Миоклонические судороги присоединяют-
ся на 2–4 году жизни, чаще проявляются во 
сне, носят фрагментарный характер, встре-
чаются у 30 % детей [3, 4, 10, 11]. Миоклонус 
при синдроме Драве подразделяется на два 
типа: массивный эпилептический и сегмен-
тарный (неустойчивый — erratic) миоклонус. 
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Первый тип проявляется «кивками», подер-
гиваниями плеч с «подбрасыванием» рук, ми-
оклонусом ног с падениями, возможны и экс-
тензорные движения: ритмичные запроки-
дывания головы, молниеносные выгибания 
туловища. Характерны серийные миокло-
нические приступы, единичные встречают-
ся реже. Нередко миоклонические приступы 
провоцируются ритмической фотостимуля-
цией. Лицевая мускулатура вовлекается ред-
ко, чаще в форме миоклонуса век, возможно 
развитие миоклонуса в структуре абсансных 
припадков [5, 10, 11].

Для ТМЭМ характерна не только дина-
мика характера приступов с их трансфор-
мацией, но и постепенное развитие измене-
ний электроэнцефалографической картины. 
На 1-м году жизни ЭЭГ соответствует норме, 
на 2-м году формируется диффузное замедле-
ние ритма со включением фокальных, муль-
тифокальных спайков или генерализованных 
разрядов полиспайков [3, 4, 6, 8]. На рутин-
ной ЭЭГ эпилептиформную активность за-
регистрировать удается не всегда, несмотря 
на высокую частоту судорожных приступов 
[5, 6, 8, 10, 11]. В настоящее время все боль-
шее диагностическое значение приобретает 
видео-ЭЭГ-мониторинг сна. 

В большинстве случаев отмечается дина-
мика развития неврологического дефицита. 
До дебюта заболевания психомоторное раз-
витие детей не страдает, отсутствуют очаго-
вые неврологические симптомы. Большинст-
во детей начинают ходить самостоятельно, но 
постепенно  проявляются признаки пирамид-
ной недостаточности и мозжечковой атаксии. 
По мере развертывания клинической картины 
нарастают когнитивные, речевые нарушения, 
снижение  формирования социализации, про-
являющиеся более ярко на 2–3-м году жизни 
[3–5, 8, 10].

Впоследствии нарастает регресс когнитив-
ного и интеллектуального развития, сохраня-
ется высокая частота и полиморфизм эпилеп-
тических припадков. 

При проведении МРТ в первые годы спе-
цифические изменения в большинстве слу-
чаев отсутствуют, позднее верифицируются 

кортикальные и церебеллярные атрофии, из-
редка гиппокампальный (медиобазальный) 
склероз [9, 11].

Характерная динамика клинических прояв-
лений и данные ЭЭГ до настоящего времени 
являются фундаментальными критериями ди-
агностики заболевания [6, 9, 11]. Идентифика-
ция генной мутации также подтверждает диаг-
ноз синдрома Драве.

Актуальным вопросом является подбор те-
рапии. В раннем возрасте могут быть эффек-
тивны комбинации препаратов вальпроевой 
кислоты и топирамата. Использование гормо-
нальной терапии, суксилеп малоэффективны; 
карбамазепин, дифенин, ламотриджин неред-
ко агравируют клинические проявления [3–5, 
8, 10]. Имеются сообщения об эффективности 
леветирацетама. 

В течение 2010–2012 гг. на отделении нев-
рологии диагноз ТМЭМ был впервые уста-
новлен у 5 человек [1]. С весны 2011 г. при 
формировании фармакорезистентности в те-
рапию вводится леветирацетам. Динамика ис-
пользования леветирацетама в течение пра-
ктически двух лет представлена в данном кли-
ническом наблюдении.

Клиническое наблюдение 

Представляем клиническое наблюдение, 
рассматриваемое нами как один из возможных 
случаев синдрома Драве.

Девочка Н, 3 года, от 4-й беременности, про-
текавшей на фоне угрозы выкидыша в первом 
триместре. Роды вторые, на 40-й неделе, путем 
экстренного кесарева сечения (отслойка низко 
расположенной плаценты). Вес при рождении 
3350 г, рост 52 см, окружность головы 35 см, 
оценка по Апгар 6/7 баллов. Крик сразу, при-
ложена к груди в 1-е сутки. Выписана из р/д 
на 7-е сутки. Росла и развивалась до момента 
появления приступов по возрасту. Голову удер-
живает с 3 мес., садится с 6 мес., встает с 7 мес., 
ходит с 1 года. Прививки по календарю. Аллер-
гические реакции отрицает. Операции, трав-
мы — отрицает. Наследственность не отягоще-
на (по эпилепсии), у бабушки — рассеянный 
склероз (дебют в 32 года).  
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Дебют заболевания в 5,5 мес. в виде впер-
вые развившегося длительного правосторон-
него гемиклонического эпилептического при-
ступа с потерей сознания на фоне фебрильной 
лихорадки (t = 39 ◦С) на вторые сутки после 
вакцинации АКДС. Поступила в НИИДИ, 
данных о нейроинфекции при проведении 
люмбальной пункции не выявлено, на ЭЭГ 
острые волны в теменно-затылочных отведе-
ниях с обеих сторон, психомоторное разви-
тие по возрасту, очагового неврологического 
дефицита не отмечено. Противосудорожную 
терапию не получала. Состояние расцене-
но как фебрильные судороги на фоне ОРВИ. 
С 11 мес. у девочки стали развиваться повтор-
ные эпилептические приступы генерализо-
ванного и гемиклонического характера, фе-
брильно провоцируемые на фоне ОРВИ, со 
стойкой тенденцией к формированию эпилеп-
тических статусов, купирующихся высокими 
дозами реланиума. Частота подобных присту-
пов стала практически ежемесячной. 

На ЭЭГ (рис. 1) — дезорганизация корковой 
ритмики со включением эпилептиформных 

разрядов в левой лобно-височной области. 
МРТ — пахигирия в лобных и височных отде-
лах. Также у ребенка появились и афебрильные 
приступы в виде правосторонних гемиклоний 
с адверсией взора и головы вправо, потерей со-
знания, длительностью до 5–10 минут, атипич-
ных абсансов. Неоднократно осуществлялся 
подбор противосудорожной терапии, получа-
ла депакин-сироп, суксилеп. В возрасте 1 года 
6 мес. прошла курс гормональной терапии (си-
нактен-депо) без видимого эффекта.

К 2-м годам обращал на себя внимание про-
грессирующий неврологический дефицит:

1. Речевого развития: 
  перестала говорить отдельными словами,
  использовала единичную лепетную речь;

2. Моторного развития:
  наросла атаксия при ходьбе и мелкой мото-

рике,
  самостоятельная ходьба практически стала 

невозможной;
3. Когнитивного развития:

  перестала выполнять простые просьбы, 
  аутистичное поведение.

Рис. 1. Видео-ЭЭГ-мониторинг (1 г. 3 мес.) — основной ритм сохранен. Периодически интериктально реги-
стрируются генерализованные вспышки комплексов «острая–медленная волна» с амплитудным акцентом 
над лобными отделами
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В 2 г. в терапию добавлен ламотриджин (ла-
миктал) и через сравнительно короткий про-
межуток времени клинически выявлены от-
дельные фрагментарные миоклонии при засы-
пании и в период дневного сна. 

На проведенном видео-мониторинге днев-
ного сна (рис. 2) выявлена характерная ик-
тальная и интериктальная мультифокальная 
и генерализованная эпилептическая актив-
ность с продолженной «замедленной» фоно-
вой активностью. 

На МРТ (рис. 3) обнаружены признаки па-
хигирии лобных и височных отделов, умеренно 
расширенные передние рога боковых желудоч-
ков «крыловидной» формы, горизонтальные 
и укороченные сильвиевы щели, очаг фокаль-
ной корковой дистопии (ФКД) в облас ти зад-
него рога левого бокового желудочка.

Таким образом, на основании клинико-
анамнестических данных можно констатиро-
вать:

  неосложненный перинатальный анамнез; 
  дебют в 5,5 мес. с повторного фебрильного 

статуса;

Рис. 2. Видео-ЭЭГ-мониторинг (2 г. 7 мес., через 1 месяц после введения ламиктала) — диффузная мед-
ленная высокоамплитудная активность. Альфа-ритм не представлен. Дезорганизация корковой ритмики. 
Мультифокальные «острые» волны и «спайки». В момент генерализованных миоклоний верхних конечнос-
тей регистрируется диффузная вспышка высокоамплитудных «острых» волн и редуцированных комплексов 
«острая–медленная волна»  — иктальный паттерн

Рис. 3. На МРТ (2 г.) уплотнение и утолщение бо-
розд в лобной и височной извилинах (1) — пахиги-
рия, умеренно расширенные передние рога боковых 
желудочков «крыловидной» формы. Очаг фокаль-
ной корковой дистопии в области заднего рога ле-
вого желудочка (2). Сильвиевы щели горизонталь-
ные, укороченные (3)

1

1

2

3 3
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  многократные парциальные приступы со 
статусным течением: атипичные абсансы, 
альтернирующие гемиклонии со вторично-
генерализованными тонико-клоническими 
судорогами со склонностью к статусному 
течению;

  быстрый регресс ПМР после дебюта эпи-
лепсии; 

  присоединение миоклонических судорог;
  характерная мультифокальная и генера-

лизованная эпилептическая активность 
на ЭЭГ с продолженной «замедленной» 
фоновой активностью; 

  МРТ без грубого органического поражения 
структур мозга.

Установлен окончательный диагноз  одной 
из форм эпилептических энцефалопатий, 
а именно: тяжелая миоклоническая эпилепсия 
младенчества, синдром Драве.

 К нашему сожалению, генетического под-
тверждения не проведено. По согласованию 
с родителями в терапию  введен леветирацетам 
в форме кеппры, с постепенным титрованием 
дозы до 33 мг/кг/сут, с постепенной отменой 
ранее используемых АЭП с последующим на-
значением клоназепама. 

Проведен видео-ЭЭГ-мониторинг (рис. 4), 
на котором зарегистрировано снижение мед-
ленноволновой активности с сохранением ге-
нерализованной и мультифокальной эпиак-
тивности.

На фоне данной терапии в течение почти 
двух лет выраженная положительная динамика 
неврологического статуса с улучшением пси-
хо-интеллектуального контакта, появлением 
интереса к игрушкам и окружающему, разви-
тием фразовой речи, снижением выраженнос-
ти атаксии, возможностью самостоятельной 
ходьбы до нескольких шагов в закрытом по-
мещении, развитием мелкой моторики. За по-
чти двухлетний период наблюдения  у ребен-
ка отмечался через первые полгода однократ-
ный генерализованный тонико-клонический 
приступ на фоне ОРВИ, более кратковремен-
ный, до 10 минут, купированный однократ-
ным введением реланиума в возрастных до-
зировках. Проведено дальнейшее титрование 
кеппры до 40 мг/кг/сут. В дальнейшем при-
ступы однократные с частотой 1 раз в 1–3 ме-
сяца, кратковременные, купируются самосто-
ятельно или введением реланиума в терапев-
тических дозах, отсутствуют эпилептические 

Рис. 4. Видео-ЭЭГ-мониторинг (2 г. 10 мес., после отмены ламиктала и введения кеппры и клоназепама). 
Отмечается снижение индекса медленноволновой активности. Сохраняется генерализованная и мультифо-
кальная эпилептиформная активность
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статусы, что расценено как значительный по-
ложительный эффект. За данный период вре-
мени девочка дважды обращалась за стацио-
нарной медицинской помощью, один из них 
планово, получает курсы реабилитации.
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ПОКАЗАТЕЛИ СОДЕРЖАНИЯ КАРНИТИНОВ И АМИНОКИСЛОТ 
В КРОВИ У ДЕТЕЙ С ЭПИЛЕПСИЕЙ

О.В. Гузева
Санкт-Петербургский педиатрический медицинский университет, Санкт-Петербург, Россия 

Клинико-лабораторные исследования при эпилепсии показали изменение содержания свободного и обще-
го карнитина в плазме у больных, принимающих вальпроаты. Цель исследования заключалась в выявлении 
нарушения обмена аминокислот и карнитинов для обоснования необходимости включения энерготропных 
препаратов в комплексную терапию эпилепсии у детей. Обследовано 32 ребенка с эпилепсией в возрасте 
от 3 месяцев до 14 лет, у которых проводился забор крови для определения содержания в ней 30 карнити-
нов и 12 аминокислот методом тандемной масс-спектрометрии. Оценка данных содержания аминокис лот 
и карнитинов в крови детей с эпилепсией проводилась путем их сопоставления с уровнем аминокислот и кар-
нитинов у 19 детей группы сравнения. Исследование достоверности различия (р = 0,90) показателей уровня 
в крови аминокислот и карнитинов у детей с эпилепсией и группы сравнения выявило достоверное различие 
в содержании 10 (83,33 %) аминокислот и 19 (63,33 %)  карнитинов. Достоверные различия (ртмф ≤ 0,1) в ши-
рине распределений значений содержания аминокислот и карнитинов в крови у детей с эпилепсией и группы 
сравнения установлены во всех случаях. У детей с эпилепсией содержание в крови 16 (53,33 %) карнитинов 
и 4 (25 %) аминокислот достоверно выше (p ≥ 0,90), а 3 (10 %) карнитинов и 6 (50 %) аминокислот — досто-
верно ниже их содержания у детей группы сравнения. Значимые различия в ширине распределений значений 
аминокислот и карнитинов в крови детей с эпилепсией и группы сравнения установлены во всех случаях. 
Данные исследования содержания аминокислот и карнитинов в крови могут служить основанием для при-
менения энерготропных препаратов в комплексной терапии эпилепсии у детей.

Ключевые слова: дети с эпилепсией, карнитины, аминокислоты, доверительные интервалы, достовер-
ность отличия.

Clinical laboratory researches at epilepsy showed change of the maintenance of a free and general carnitine in plasma 
at the patients accepting valproic acid. The research objective consisted in identification of violation of an exchange 
of amino acids and carnitines for justification of need of inclusion of energotropny preparations in complex therapy 
of epilepsy at children. 32 children with epilepsy aged from from 3 months to 14 years at which the blood sampling 
for definition of the contents in it 30 carnitines and 12 amino acids was carried out by a method of tandem mass 
spectrometry are surveyed. The assessment of the amino acids given the contents and carnitines with epilepsy was 
carried out to blood of children by their comparison to level of amino acids and carnitines at 19 children of group of 
comparison. Research of reliability of distinction (р = 0,90) indicators of level in blood of amino acids and carnitines 
at children with epilepsy and groups of comparison revealed reliable distinction in the contents 10 (83,33 %) amino 
acids and 19 (63,33 %) carnitines. Reliable distinctions (рPMF ≤ 0,1) in width of distributions of values of the content 
of amino acids and carnitines in blood at children with epilepsy and groups of comparison are established in all cases. 
Children with epilepsy have a content in blood 16 (53,33 %) carnitines and 4 (25 %) amino acids reliable above 
(p ≥ 0,90), and 3 (10 %) carnitines and 6 (50 %) amino acids — are reliable below their contents at children of group 
of comparison. Significant distinctions in width of distributions of values of amino acids and carnitines in blood of 
children with epilepsy and groups of comparison are established in all cases. These researches of the content of amino 
acids and carnitines in blood can form the basis for application of energotropic preparations in complex therapy of 
epilepsy at children.

Key words: children with epilepsy, carnitines, amino acids, confidential intervals, reliability of difference.

Введение
Злокачественные резистентные к лечению 

симптоматические эпилепсии наблюдаются 
у детей при органических ацидемиях, которые 
составляют обширную группу наследственных 

заболеваний, обусловленных нарушением об-
мена органических кислот — производных 
аминокислот, углеводов, липидов, стероидов 
и биогенных аминов. К настоящему времени 
описано около 60 генетически гетерогенных 
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форм органических ацидемий. По данным мас-
сового обследования, суммарная частота этих 
заболеваний может достигать 1:2000 новорож-
денных [2, 4, 6].

Для лечения больных, страдающих органи-
ческими ацидемиями, применяются препара-
ты карнитина [5, 6, 8].

Карнитин содержится во всех органах, осо-
бенно в больших количествах в тканях, требую-
щих высокого энергетического обеспечения — 
мышцах, миокарде, мозге, печени, поч ках. 

У детей раннего возраста эндогенный син-
тез карнитина практически не осуществляется, 
что делает их уязвимыми при недостаточном 
поступлении экзогенного карнитина с продук-
тами питания. 

Клинико-лабораторные исследования при 
эпилепсии показали изменение содержания 
свободного и общего карнитина в плазме у боль-
ных, принимающих вальпроаты.

Цель исследования заключалась в выяв-
лении у детей с эпилепсией нарушения обме-
на аминокислот и карнитинов для обоснова-
ния необходимости включения энерготропных 
препаратов в комплексную терапию эпилеп-
сии у детей.

Материал и методы исследования

На кафедре нервных болезней Санкт-Петер-
бургского государственного педиатрического 
медицинского университета обследовано 32 ре-
бенка с эпилепсией (12 мальчиков и 20 девочек), 
у которых проводился забор крови для опреде-
ления содержания в крови 30 карнитинов (C0, 
С2, С3, C3DC, С4, C4OH, C4DC, С5, C5DC, 
C5OH, C5:1, С6, С8, C8:1, С10, C10:1, С12, 
С14, C14:1, C14:2, C14OH, С16, C16:1, C16–
OH, C16:1OH, С18, C18:1, C18OH, C18:1OH, 
C18:2OH) и 12 аминокислот (аланин, аргинин, 
аспарагиновая кислота, цитруллин, глутамино-
вая кислота, глицин, метионин, орнитин, фени-
лаланин, тирозин, валин, лейцин/изолейцин). 
Определение содержания аминокислот и кар-
нитинов в крови проводилось методом тандем-
ной масс-спектрометрии [3] в научно-исследо-
вательской лаборатории общей патологии Мо-
сковского НИИ педиатрии и детской хирургии. 

Содержание в крови всех веществ определя-
лось в мкмоль/л.

Возраст детей составлял от 3 месяцев до 
14 лет. Лечение детей с эпилепсией осуществ-
лялось вальпроатами (депакин хроно, депакин 
хроносфера, депакин энтерик, депакин-сироп, 
конвулекс, конвулекс-сироп). 

Оценка данных содержания карнитинов 
в крови детей с эпилепсией проводилась пу-
тем их сопоставления с содержанием карнити-
нов у 19 детей группы сравнения. В эту группу 
отбирались дети, у которых отсутствовали нев-
рологические и клинически значимые сомати-
ческие заболевания. 

При статистической обработке данных со-
держания аминокислот и карнитинов в крови 
детей использовались относительные безраз-
мерные значения, определяемые как отноше-
ние содержания в крови ребенка аминокисло-
ты или карнитина к соответствующему средне-
му значению содержания аминокислоты или 
карнитина в крови детей группы сравнения. 
Таким образом, относительные средние зна-
чения содержания аминокислот и карнитинов 
у детей группы сравнения принимались за 1.

Результаты и их обсуждение

Статистический анализ содержания амино-
кислот и карнитинов не выявил их значимого 
различия (p ≥ 0,90) в крови у детей различно-
го возраста как с эпилепсией, так и из группы 
сравнения.

Доверительные интервалы (р = 0,90) [7] для 
относительного содержания аминокислот и кар-
нитинов в крови детей с эпилепсией и группы 
сравнения представлены в табл. 1.

У детей с эпилепсией отмечается наиболее 
низкое относительное содержание  аминокис-
лот — фенилаланина и аланина, наиболее вы-
сокое — аминокислоты аргинина и 3-ОН-гек-
садеканоилкарнитина. 

Данные уровня аминокислот и карнитинов 
в крови у детей с эпилепсией и в группе сравне-
ния свидетельствуют, что их содержание у де-
тей с эпилепсией в 28 (66,67 %) случаях являет-
ся более высоким, чем у детей группы сравне-
ния. При этом у детей с эпилепсией установлено 
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Таблица 1

Доверительные интервалы (р = 0,90) для показателей аминокислот и карнитинов 
у детей с эпилепсией и группы сравнения

У
сл

ов
ны

й 
но

-
м

ер
 в

ещ
ес

тв
а

Вещество

Дети с эпилепсией Дети группы сравнения

чи
сл

о 
де

те
й коэффи-

циент 
Стьюдента 

(таблич-
ный)

доверитель-
ный интервал

чи
сл

о 
де

те
й коэффи-

циент 
Стьюдента 

(таблич-
ный)

доверитель-
ный интер-

вал

1 Аланин 28 1,703 0,615 ± 0,064 19 1,734 1 ± 0,140

2 Аргинин 32 1,696 1,969 ± 0,314 19 1,734 1 ± 0,348

3 Аспарагиновая кислота 31 1,697 0,870 ± 0,081 19 1,734 1 ± 0,141

4 C0 (свободный карнитин) 32 1,696 1,081 ± 0,074 19 1,734 1 ± 0,133

5
C14 (тетрадека-
ноилкарнитин)

31 1,697 1,036 ± 0,100 19 1,734 1 ± 0,149

6
C16 (гексадека-
ноилкарнитин)

32 1,696 0,772 ± 0,076 19 1,734 1 ± 0,129

7
C16-OH (3-ОН-гекса дека-

ноилкарнитин)
32 1,696 1,854 ± 0,830 19 1,734 1 ± 0,110

8 C2 (ацетилкарнитин) 32 1,696 0,865 ± 0,124 19 1,734 1 ± 0,1304

9 C3 (пропионилкарнитин) 31 1,697 1,291 ± 0,200 19 1,734 1 ± 0,1720

10 C4 (бутирилкарнитин) 31 1,697 1,534 ± 0,172 18 1,740 1 ± 0,134

11 C5 (изовалерилкарнитин) 31 1,697 1,330 ± 0,099 19 1,734 1 ± 0,174

12 C5DC(глутарилкарнитин) 31 1,697 1,166 ± 0,154 18 1,740 1 ± 0,159

13 C8 (октаноилкарнитин) 31 1,697 1,469 ± 0,180 19 1,734 1 ± 0,228

14 Цитруллин 31 1,697 1,166 ± 0,097 18 1,740 1 ± 0,114

15 Глутаминовая кислота 32 1,696 0,691 ± 0,084 19 1,734 1 ± 0,142

16 Глицин 31 1,697 1,310 ± 0,093 19 1,734 1 ± 0,213

17 Метионин 32 1,696 1,159 ± 0,125 19 1,734 1 ± 0,128

18 Орнитин 30 1,699 0,471 ± 0,037 19 1,734 1 ± 0,146

19 Фенилаланин 32 1,696 0,780 ± 0,084 19 1,734 1 ± 0,138

20 Тирозин (Tyr) 32 1,696 0,985 ± 0,077 19 1,734 1 ± 0,141

21 Валин 32 1,696 0,832 ± 0,065 19 1,734 1 ± 0,140

22 Лейцин / Изолейцин 32 1,696 0,699 ± 0,134 18 1,740 1 ± 0,150

23 C6 (гексаноилкарнитин) 31 1,697 1,746 ± 0,158 19 1,734 1 ± 0,171
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У
сл

ов
ны

й 
но

-
м

ер
 в

ещ
ес

тв
а

Вещество

Дети с эпилепсией Дети группы сравнения

чи
сл

о 
де

те
й

коэффи-
циент 

Стьюдента 
(таблич-

ный)

доверитель-
ный интервал чи

сл
о 

де
те

й

коэффи-
циент 

Стьюдента 
(таблич-

ный)

доверитель-
ный интер-

вал

24 C10 (деканоилкарнитин) 30 1,699 1,355 ± 0,180 19 1,734 1 ± 0,252

25 C12 (додецаноилкарнитин) 30 1,699 1,370 ± 0,144 19 1,734 1 ± 0,166

26 C18 (стеароилкарнитин) 32 1,696 0,870 ± 0,122 19 1,734 1 ± 0,100

27
C5OH (3-гидроксиизова-

лерилкарнитин)
29 1,701 1,264 ± 0,165 19 1,734 1 ± 0,149

28
C5:1 (тиглил / 

3-метилкротонилкарнитин)
31 1,697 1,098 ± 0,106 19 1,734 1 ± 0,214

29
C4DC (метил-

малонилкарнитин)
32 1,696 1,037 ± 0,105 18 1,740 1 ± 0,087

30 C18:1 (олеилкарнитин) 32 1,696 0,875 ± 0,089 19 1,734 1 ± 0,098

31
C14:1 (тетраде-

ценоилкарнитин)
32 1,696 1,578 ± 0,201 19 1,734 1 ± 0,236

32 C3DC (малонилкарнитин) 32 1,696 1,080 ± 0,104 19 1,734 1 ± 0,142

33
C4OH (гидрокси-
бутирилкарнитин)

32 1,696 0,920 ± 0,134 18 1,740 1 ± 0,188

34 C8:1 (октеноилкарнитин) 31 1,697 1,453 ± 0,393 18 1,740 1 ± 0,282

35 C10:1 (деценоилкарнитин) 31 1,697 1,349 ± 0,210 19 1,734 1 ± 0,231

36
C14:2 (тетрадека-

диеноилкарнитин)
30 1,699 1,676 ± 0,218 19 1,734 1 ± 0,260

37
C14OH (3-ОН-тетра-
деканоилкарнитин)

31 1,697 1,343 ± 0,255 19 1,734 1 ± 0,124

38
C16:1 (гексаде-

ценоилкарнитин)
30 1,699 1,043 ± 0,101 19 1,734 1 ± 0,123

39
C16:1OH (3-ОН 

гексадеценоилкарнитин)
31 1,697 0,893 ±0,118 19 1,734 1 ± 0,149

40
C18:1OH (3-ОН-олеил-

карнитин)
31 1,697 1,162 ± 0,097 19 1,734 1 ± 0,117

41
C18:2OH (3-ОН-линолеил-

карнитин)
30 1,699 1,083 ± 0,047 19 1,734 1 ± 0,083

42 C18OH 30 1,699 1,300 ± 0,112 19 1,734 1 ± 0,102

Окончание таблицы 1
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более высокое содержание в крови 4 аминоки-
слот (33,33 %) — аргинина, цитруллина, глици-
на, метионина и 24 (80%) карнитинов — сво-
бодного карнитина, тетрадеканоилкарнитина, 
3-ОН-гексадеканоилкарнитина, пропионилкар-
нитина, бутирилкарнитина, изовалерилкарни-
тина, глутарилкарнитина, октаноилкарнитина, 
гексаноилкарнитина, деканоилкарнитина, доде-
цаноилкарнитина, 3-гидроксиизовалерилкар-
нитина, тиглил / 3-метилкротонилкарнитина, 
метилмалонилкарнитина, тетрадеценоилкар-
нитина, малонилкарнитина, октеноилкарнити-
на, деценоилкарнитина, тетрадекадиеноилкар-
нитина, 3-ОН-тетрадеканоилкарнитина, гек-
садеценоилкарнитина, 3-ОН-олеилкарнитина, 
3-ОН-линолеилкарнитина, С18ОН. Содержа-
ние в крови у детей с эпилепсией остальных 
8 (66,67 %) аминокислот и 6 (20 %) карнитинов 
оказалось ниже, чем у детей группы сравнения.

Результаты исследования достоверности 
различия (р = 0,90) показателей уровня в кро-
ви аминокислот и карнитинов у детей с эпи-
лепсией и группы сравнения, проведенного 
с помощью критерия Стьюдента и точного ме-
тода Фишера [1], представлены в табл. 2.

Согласно данным табл. 2, различие пока-
зателей уровня в крови аминокислот и кар-
нитинов у детей с эпилепсией и группы срав-
нения выявлено в 24 (57,14 %) случаях, при-
чем достоверное различие в содержании 
в крови у детей аминокислот установлено 
в 9 (75 %) случаях, а в содержании карнити-
нов — в 15 (50 %) случаях. В 14 (46,67 %) слу-
чаях достоверное различие выявлено только 
для карнитинов и в 3 (25 %) случаях — для 
аминокислот, содержание которых в крови 
у детей с эпилепсией превышало их соответ-
ствующее содержание в крови у детей груп-
пы сравнения, в 6 (50 %) случаях — для ами-
нокислот и в 1 (3,33 %)  случае — для карни-
тинов, содержание которых в крови у детей 
группы сравнения превышало их соответст-
вующее содержание в крови у детей с эпи-
лепсией. 

Исследование различий в содержании ами-
нокислот и карнитинов в крови у детей с эпи-
лепсией и группы сравнения с помощью точ-
ного метода Фишера позволило установить 

достоверные различия (ртмф ≤ 0,10) средних 
в 23 (54,76 %) случаях.

Всего достоверные различия средних зна-
чений содержания аминокислот и карнитинов 
в крови детей с эпилепсией и группы сравне-
ния установлены в 29 (69,05 %) случаях из 42. 
В 10 (83,33 %) случаях они выявлены для ами-
нокислот и в 19 (63,33 %) — для карнитинов. 
В 16 (53,33 %) случаях достоверное различие 
выявлено только для карнитинов и в 4 (25 %) 
случаях — для аминокислот, содержание кото-
рых в крови у детей с эпилепсией превышало 
их соответствующее содержание в крови у де-
тей группы сравнения, в 6 (50 %) случаях — для 
аминокислот и в 3 (10 %)  случаях — для кар-
нитинов, содержание которых в крови у детей 
группы сравнения превышало их соответству-
ющее содержание в крови у детей с эпилепсией. 

Данные достоверного различия в содержа-
нии аминокислот и карнитинов в крови у детей 
с эпилепсией и группы сравнения согласно кри-
терию Стьюдента представлены графически 
на рис. 1–4.

Ширина распределения выборочных значе-
ний, характеризуемая среднеквадратическим 
или стандартным отклонением, вычислялась 
для содержания аминокислот и карнитинов 
в крови у детей с эпилепсией и группы срав-
нения. Доверительные интервалы для средне-
квадратических отклонений определялись 
с помощью χ2-распределения для вероятности 
р = 0,9. При этом для нижней границы дове-
рительного интервала χ = 5,373, а для верхней 
границы χ = 3,064 [7].

В 17 (40,48 %) случаях стандартное откло-
нение распределений значений аминокислот 
и карнитинов в крови у детей с эпилепсией ока-
залось меньше и в 25 (59,52 %) случаях — боль-
ше соответствующего стандартного отклоне-
ния, полученного для детей группы сравнения. 
Таким образом, для 8 (66,67 %) аминокислот 
и 9 (30 %) карнитинов более широким являлось 
распределение значений в крови у детей груп-
пы сравнения и для 4 (33,33 %) аминокислот 
и 21 (70 %) карнитина — в крови у детей с эпи-
лепсией.

Достоверность различия в ширине распреде-
лений содержания аминокислот и карнитинов 
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Таблица 2

Достоверность различия средних значений относительного содержания аминокислот 
и карнитинов в крови детей с эпилепсией и в группе сравнения

№ веще-
ства

Коэффициент Стьюдента Доверительный интервал (р = 0,90) 
или разность средних значений ртмф

табличный расчетный 

1 1,679 4,771 –0,385 ± 0,135 0,0007

2 1,677 3,390 1,676 ± 0,829 0,001

3 1,677 1,475 –0,137 0,159

4 1,677 0,987 0,081 0,172

5 1,677 0,361 0,036 0,220

6 1,677 2,784 –0,228 ± 0,137 0,096

7 1,677 1,335 0,855 0,006

8 1,677 1,217 –0,135 0,006

9 1,677 1,714 0,291 ± 0,285 0,159

10 1,678 3,660 0,467 ± 0,214 0,002

11 1,677 3,055 0,354 ± 0,194 0,001

12 1,678 1,202 0,191 0,231

13 1,677 2,757 0,512 ± 0,312 0,030

14 1,678 1,841 0,166 ± 0,151 0,184

15 1,677 3,429 –0,352 ± 0,172 0,0003

16 1,677 2,616 0,333 ± 0,214 0,001

17 1,677 1,428 0,159 0,096

18 1,678 7,329 –0,529 ± 0,121 2·10–7

19 1,677 2,477 –0,220 ± 0,149 0,071

20 1,677 0,175 –0,016 0,144

21 1,677 2,113 –0,168 ± 0,133 0,172

22 1,677 2,427 –0,301 ± 0,208 0,003

23 1,677 5,220 0,746 ± 0,240 10–5

24 1,678 2,015 0,423 ± 0,352 0,069

25 1,678 2,830 0,370 ± 0,219 0,023

26 1,677 1,260 –0,130 0,096

27 1,679 1,899 0,264 ± 0,233 0,081
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в крови у детей с эпилепсией и детей груп-
пы сравнения оценивалась с помощью F-рас-
пределения [7]. Достоверное (p ≥ 0,90) раз-
личие в ширине распределений содержания 
аминокислот и карнитинов в крови у детей 
с эпилепсией и группы сравнения выявле-
но в 12 (28,57 %) случаях: в 7 (58,33 %) случа-
ях имеет место более широкое распределение 
значений карнитинов (3-ОН-гексадеканоил-
карнитина, пропионилкарнитина, бутирилкар-
нитина, стеароилкарнитина, метилмалонил-
карнитина, октеноилкарнитина, 3-ОН-тетраде-
каноилкарнитина) в крови детей с эпилепсией, 
а в 5 (41,67%) случаях — более широкое распре-
деление аминокислот (аланина, глицина, орни-
тина, валина) и тиглил/3-метилкротонилкар-
нитина в крови детей.

В отличие от критерия F, точный метод 
Фишера [1] выявил достоверные различия 

(ртмф ≤ 0,1) в ширине распределений значений 
содержания всех аминокислот и карнитинов 
в крови у детей с эпилепсией и группы срав-
нения. Однако следует учитывать, что точный 
метод Фишера является непараметрическим 
критерием, т. е. не требует вычисления пара-
метров известных распределений, и поэтому 
параметрический критерий F является более 
сильным.

Выводы

Содержание карнитинов и аминокислот 
в крови достоверно не зависит от возраста об-
следованных детей.

У детей с эпилепсией содержание в кро-
ви 16 (53,33 %) карнитинов и 4 (25%) ами-
нокислот достоверно выше (р > 0,90) их со-
ответствующего содержания у детей группы 

№ веще-
ства

Коэффициент Стьюдента Доверительный интервал (р = 0,90) 
или разность средних значений ртмф

табличный расчетный 

28 1,677 0,785 0,098 0,030

29 1,677 0,408 0,035 0,196

30 1,677 1,550 –0,125 0,144

31 1,677 3,099 0,653 ± 0,353 0,006

32 1,677 0,790 0,080 0,211

33 1,677 0,600 –0,080 0,196

34 1,678 1,377 0,501 0,208

35 1,677 1,845 0,373 ± 0,339 0,159

36 1,678 3,371 0,740 ± 0,368 0,010

37 1,677 1,709 0,343 ± 0,337 0,220

38 1,678 0,458 0,043 0,143

39 1,677 0,960 –0,112 0,220

40 1,677 1,802 0,162 ± 0,151 0,159

41 1,678 1,610 0,083 0,227

42 1,678 3,159 0,300 ± 0,159 0,006

Окончание таблицы 2
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Рис. 1. Различие относительных средних значений содержания в крови у детей с эпилепсией и группы срав-
нения: а) аланина,  б) аргинина, в) гексадеканоилкарнитина, г) пропионилкарнитина, д) бутирилкарнитина, 
е) изовалерилкарнитина
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Рис. 2. Различие относительных средних значений содержания в крови у детей с эпилепсией и группы срав-
нения: а) октаноилкарнитина, б) цитруллина, в) глутаминовой кислоты, г) глицина, д) орнитина, е) фенил-
аланина 
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Рис. 3. Различие относительных средних значений содержания в крови у детей с эпилепсией и группы срав-
нения: а) валина, б) лейцина / изолейцина, в) гексаноилкарнитина, г) деканоилкарнитина, д) додецаноил-
карнитина, е) 3-гидроксиизовалерилкарнитина
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Рис. 4. Различие относительных средних значений содержания в крови у детей с эпилепсией и группы срав-
нения: а) тетрадеценоилкарнитина, б) деценоилкарнитина, в) тетрадекадиеноилкарнитина, г) 3-ОН-тетра-
деканоилкарнитина, д) 3-ОН-олеилкарнитина, е) C18ОН
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сравнения, а 3 (10 %) карнитинов и 6 (50 %) ами-
нокислот — достоверно ниже их содержания 
у детей группы сравнения. 

В 7 (58,33 %) случаях достоверно более ши-
роким является распределение значений кар-
нитинов в крови детей с эпилепсией, чем у де-
тей группы сравнения, а в 5 (41,67 %) случаях — 
распределение 4 аминокислот и 1 карнитина 
в крови у детей группы сравнения, чем у детей 
с эпилепсией. 

Данные исследования содержания амино-
кислот и карнитинов в крови могут служить 
основанием для применения энерготропных 
препаратов в комплексной терапии эпилепсии 
у детей.
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ПОКАЗАТЕЛИ ПОЛОВЫХ ГОРМОНОВ В КРОВИ У ДЕВОЧЕК 
С ЭПИЛЕПСИЕЙ И ГРУППЫ СРАВНЕНИЯ 

В.В. Гузева
Санкт-Петербургский государственный педиатрический медицинский университет, Санкт-Пе-
тербург, Россия

Изучение уровня половых гормонов у девочек с эпилепсией должно способствовать более глубокому пони-
манию природы заболевания, разработке более эффективных и безопасных ПЭП. У 50 девочек с эпилепсией 
в возрасте от 8 до 17 лет и 47 девочек группы сравнения того же возраста изучались показатели содержа-
ния в крови половых гормонов в зависимости от фазы менструального цикла и проводилась их оценка.При 
эпилепсии установлено наиболее низкое содержание гормонов в крови у девочек без менструации, а у дево-
чек с нарушением менструального цикла — более низкое, чем в крови у девочек со II фазой менструального 
цикла. У девочек с эпилепсией различие показателя уровня гормонов с их показателем при отсутствии 
менструации для ПГ, ЛГ и ДГЭА является достоверным при всех фазах менструального цикла; для Т — 
при трех фазах, для Э — во II фазу менструального цикла. При нарушении менструации достоверно раз-
личается только уровень ПГ с его данными во II фазу менструации. У девочек группы сравнения различие 
показателей уровня гормонов в крови с их показателем при отсутствии менструации для ПГ и ЛГ явля-
ется достоверным при всех фазах, для ДГЭА — при трех фазах, для ПЛ — при двух фазах, для Т и Э — при 
одной фазе менструального цикла. Различие показателей уровня гормонов с их показателем при наличии 
менструации является значимым для ПГ и ПЛ при одной фазе, для ДГЭА — при трех фазах менструаль-
ного цикла. При различных фазах менструального цикла содержание половых гормонов в крови девочек 
с эпилепсией в 94,29 % случаев выше, а в 40,54 % случаев — достоверно выше их содержания в крови девочек 
группы сравнения. 

Ключевые слова: половые гормоны, фазы менструального цикла, девочки с эпилепсией, группа сравнения.

Studying of level of hormones at girls with epilepsy has to promote deeper understanding of the nature of a disease, 
development of more effective and safe PEP. At 50 girls with epilepsy aged from 8 till 17 years and 47 girls of group 
of comparison of the same age were studied indicators of the content in blood of sexual hormones and Prolactinum 
depending on a phase of a menstrual cycle and their assessment was carried out. At epilepsy the lowest maintenance 
of hormones in blood at girls without periods, and at girls with violation of a menstrual cycle — lower is established 
than in blood at girls with the II phase of a menstrual cycle. At girls with epilepsy distinction of an indicator of level of 
hormones with their indicator in the absence of periods for PG, LG and DGEA is reliable at all phases of a menstrual 
cycle; for T — at three phases, for E — in the II phase of a menstrual cycle. At periods violation only the PG level 
with its data in the II phase of periods authentically differs. At girls of group of comparison distinction of indicators 
of level of hormones in blood with their indicator in the absence of periods for PG and LG is reliable at all phases, 
for DGEA — at three phases, for PL — at two phases, for T and E — at one phase of a menstrual cycle. Distinction 
of indicators of level of hormones with their indicator in the presence of periods is significant for PG and PL at one 
phase, for DGEA — at three phases of a menstrual cycle. At various phases of a menstrual cycle the maintenance of 
sexual hormones in blood of girls with epilepsy in 94,29 % of cases is higher, and in 40,54 % of cases — is reliable 
above their content in blood of girls of group of comparison. 

Key words: sexual hormones, phases of a menstrual cycle, the girl with epilepsy, group of comparison.

Введение
В настоящее время одним из приоритетных 

направлений исследований эпилепсии явля-
ется изучение клинических особенностей те-
чения и лечения эпилепсии в препубертат-
ном и пубертатном возрасте [2]. Многообраз-
ные изменения в организме в этом возрасте 

необходимо учитывать при терапии антиэпи-
лептическими препаратами, которые влияют 
на гормональный профиль детей [6, 9].

В период полового созревания одни типы 
приступов возникают чаще, а другие могут ис-
чезать. У многих женщин отмечаются измене-
ния в частоте приступов в определенные фазы 
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менструального цикла (катамениальная эпи-
лепсия) [1, 4, 11, 12]. В мужском организме 
цик лические колебания уровней гормонов ме-
нее выражены, чем у женщин.

Согласно данным литературы, сексуальное 
поведение ассоциируется с действием лютеи-
низирующего гормона и пролактина. Межик-
тальное увеличение пролактина наблюдается 
у мужчин и женщин вне зависимости от нали-
чия противоэпилептического лечения [13, 14]. 
Доказано изменение содержания лютеинизи-
рующего и фолликулостимулирующего гормо-
нов у взрослых с эпилепсией [7, 10]. 

На многие вопросы эпилепсии у подрост-
ков в настоящее время не получены или име-
ются спорные ответы, поэтому изучение уров-
ня половых гормонов у девочек с эпилепсией 
должно способствовать более глубокому пони-
манию природы заболевания, разработке более 
эффективных и безопасных ПЭП. В литерату-
ре подробные данные исследований содержа-
ния гормонов у девочек подросткового возра-
ста с эпилепсией отсутствуют.

Материалы и методы

У 50 девочек с эпилепсией в возрасте от 8 
до 17 лет с различными формами эпилепсии 
и 47 девочек группы сравнения того же возра-
ста изучалось изменение содержания в крови 
7 половых гормонов (прогестерона — ПГ, те-
стостерона — Т, фолликулостимулирующего 
гормона — ФСГ, лютеинизирующего гормо-
на — ЛГ, дегидроэпиандростерон-сульфата — 
ДГЭА, пролактина — ПЛ и эстрадиола — Э) 
в зависимости от фазы менструального цикла. 

Критерии включения: диагноз эпилепсия 
в соответствии с классификацией эпилепсии 
и эпилептических синдромов [8], подтвер-
жденный клиническими данными, а также дан-
ными электроэнцефалограммы и магнитно-ре-
зонансной томографии головного мозга. 

Критериями исключения в группе сравне-
ния являлось наличие у пациента невроло-
гического заболевания, клинически значи-
мого соматического заболевания и наличие 
в анамнезе каких-либо эндокринных заболе-
ваний.

Определение содержания гормонов в кро-
ви девочек проводилось в соответствии с ин-
струкциями по применению набора реаген-
тов для иммуноферментного определения 
гормонов в сыворотке крови человека, утвер-
жденных МЗ РФ. Забор крови осуществлялся 
из локтевой вены в утренние часы, натощак.

Результаты исследования

У девочек с эпилепсией, как и у девочек 
группы сравнения, определялись фазы мен-
струального цикла: отсутствие менструации, 
менструация, I фаза менструального цикла, 
II фаза менструального цикла, нарушение мен-
струального цикла.

Число девочек с эпилепсией с различными 
фазами менструального цикла при исследова-
нии половых гормонов представлено в табл. 1.

У девочек с эпилепсией и группы сравнения 
рассматривались относительные значения со-
держания половых гормонов, которые вычис-
лялись делением значения соответствующего 
гормона на его среднее содержание у девочек 
группы сравнения 8–9 лет [3]. 

Зависимость среднего содержания половых 
гормонов у девочек с эпилепсией от фазы мен-
струального цикла представлена графически 
на рис. 1. 

Самое низкое содержание ПГ в крови де-
вочек с эпилепсией выявлено при отсутствии 
менструации, и оно возрастает при менструа-
ции в 3,09 раза. По отношению к уровню гор-
мона в крови при менструации содержание 
гормона в крови при I фазе менструального ци-
кла увеличивается в 1,51 раза. При II фазе мен-
струального цикла показатели ПГ в крови де-
вочек группы сравнения значительно возрас-
тают, увеличиваясь в 10,16 раза по сравнению 
с его уровнем в крови при отсутствии менстру-
ации и в 2,17 раза по отношению к содержанию 
прогестерона в крови при I фазе менструации. 
При нарушении менструального цикла содер-
жание ПГ в крови несколько снижается и оста-
ется больше значения его содержания в крови 
при I фазе менструального цикла в 1,82 раза.

Наиболее низкое содержание Т в крови дево-
чек с эпилепсией установлено при отсутствии 
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менструации, оно монотонно возрастает при 
менструации и в I и II фазах менструального 
цикла и незначительно снижается при наруше-
нии цикла. Показатели этого гормона в крови 
девочек группы сравнения при менструации 
выше, чем при отсутствии менструации, в 1,65 
раза, при I фазе менструального цикла — в 1,76 
раза, при II фазе менструального цикла — 
в 2,82 раза. При нарушении менструального 
цикла содержание Т в крови девочек с эпилеп-
сией снижается по отношению к наибольшему 
содержанию гормона в крови у девочек при II 
фазе менструального цикла на 9,73 %. 

Самое низкое содержание ФСГ получе-
но у девочек во время менструации, однако 
оно ниже при отсутствии менструации только 
на 2,82 %. У девочек с I и II фазами менструаль-
ного цикла содержание гормона в крови возра-
стает в 1,29 и 2,42 раза соответственно. У де-
вочек с нарушением менструации содержание 
ФСГ в крови по отношению к его наибольше-
му содержанию у девочек со II фазой менстру-
ального цикла снижается на 45,63 %, оставаясь 
выше, чем у девочек с I фазой менструального 
цикла.

При отсутствии менструации уровень ЛГ 
в крови у девочек с эпилепсией является наи-

меньшим, и он возрастает в 3,14 раза у девочек 
во время менструации. У девочек с I фазой мен-
струального цикла содержание этого гормона 
в крови оказалось на 31,31 % ниже, а у девочек 
со II фазой менструального цикла — на 6,58 % 
выше, чем во время менструации. Содержание 
гормона в крови у девочек с нарушениями ци-
кла по отношению к самому высокому содер-
жанию гормона в крови девочек со II фазой 
менструального цикла снижено незначительно 
и несколько выше у девочек с I фазой менстру-
ального цикла.

Наиболее низкое содержание ПЛ в крови 
у девочек с эпилепсией установлено при отсут-
ствии у них менструации. У девочек во время 
менструации содержание этого гормона выше, 
чем у девочек без менструации в 1,52 раза и яв-
ляется самым высоким. У девочек с I и II фа-
зами менструального цикла содержание ПЛ 
в крови выше, чем у девочек без менструации 
соответственно в 1,26 и 1,40 раза, а у девочек 
с нарушением менструального цикла примерно 
совпадает с его содержанием у девочек с I фа-
зой менструального цикла.

Содержание Э в крови у девочек с эпилеп-
сией при отсутствии менструации является са-
мым низким, и при наличии у них менструации 

Таблица 1

Численное распределение девочек с эпилепсией 
в зависимости от фазы менструального цикла

Гормон Всего 
детей

Фазы менструального цикла

нет менстру-
ации менструация 1-я фаза 

цикла 
2-я фаза 

цикла 
нарушение мен-

струального цикла

ПГ 43 12 3 9 12 7

Т 46 10 3 13 13 7

ФСГ 37 9 3 12 8 5

ЛГ 41 10 3 13 10 5

ДГЭА 38 9 3 9 10 7

ПЛ 43 11 3 11 12 6

Э 33 10 3 8 7 5
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Рис. 1. Относительное содержание гормонов в крови девочек с эпилепсией в зависимости от фазы менстру-
ации: а) прогестерона, б) тестостерона, в) фолликулостимулирующего гормона, г) лютеинизирующего гор-
мона, д) дегидроэпиандростерон-сульфата, е) пролактина, ж) эстрадиола
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повышается в 2,08 раза. Показатели Э в крови 
девочек с I фазой менструального цикла толь-
ко на 3,46% ниже, чем у девочек с менструа-
цией и почти на 25% ниже самого высокого со-
держания этого гормона в крови у девочек со 
II фазой менструального цикла. Содержание 
Э у девочек с нарушением менструального ци-
кла отличается от его данных в крови у дево-
чек со II фазой менструального цикла незна-
чительно.  

Таким образом, при эпилепсии наиболее 
низкое содержание в крови у девочек без мен-
струации и с менструацией имеют ПГ, Т и ФСГ. 
Наиболее низким является уровень в крови 
ЛГ, ДГЭА, ПЛ и Э только у девочек без мен-
струации. Все гормоны у девочек с нарушени-
ем менструального цикла имеют более низкие 
показатели, чем в крови у девочек со II фазой 
менструального цикла, и, за исключением ЛГ, 
более высокие показатели в крови у девочек со 
II фазой менструального цикла, чем у девочек 
с I фазой менструального цикла

В табл. 2 приведены доверительные интер-
валы [5], отвечающие достоверному различию 
содержания в крови девочек гормонов при на-
личии у них менструации, I и II фазы менстру-
ального цикла и нарушения менструации и со-
держания гормонов в крови девочек при отсут-
ствии менструации. 

Различие показателей уровня ПГ, ЛГ и 
ДГЭА во время менструации, I и II фазах мен-
струального цикла и нарушении менструации 
у девочек с уровнем гормона в крови при от-
сутствии менструации является достоверным 
(р ≥ 0,90). 

Наибольшие различия уровня ПГ в крови 
у девочек при отсутствии у них менструации 
установлены с показателями во II фазе мен-
струального цикла (48,373 ± 17,973) и с нару-
шением менструации (39,742 ± 23,152). Поч-
ти в 2,5 раза меньшее различие с показателем 
уровня ПГ в крови у девочек при отсутствии 
менструации, чем у девочек со II фазой мен-
струального цикла, получено у девочек с I фа-
зой менструального цикла и в 4,38 раза мень-
шее — у девочек с менструацией.

Данные уровня Т в крови у девочек с эпи-
лепсией с I и II фазой менструации и с на-

рушением менструации достоверно отлича-
ются от уровня этого гормона у девочек без 
менструации, а у девочек с менструацией 
и без менструации различие показателей 
этого гормона в крови является самым низ-
ким и недостоверным. Отличие показателей 
уровня гормона в крови у девочек без мен-
струации от уровня гормона в крови у дево-
чек со II фазой менструального цикла наи-
более высокое и больше различия с уровнем 
гормона в крови девочек с I фазой менстру-
ального цикла в 2,39 раза, а с уровнем гормо-
на в крови девочек с нарушением менструа-
ции — в 1,18 раза.

Для ФСГ и ПЛ не выявлено достоверно 
различающих их данных при различных фазах 
менструального цикла и у девочек с отсутстви-
ем менструации. 

Достоверным оказалось только самое высо-
кое различие показателей уровня эстрадиола 
в крови у девочек без менструации и у девочек 
со II фазой менструального цикла. 

Исследование достоверности различия содер-
жания в крови девочек гормонов при I и II фа-
зах менструального цикла и при нарушении мен-
струации и содержания гормонов в крови дево-
чек во время менструации показало (табл. 3), 
что статистически значимым является разли-
чие в данных только уровня ПГ в крови у дево-
чек с эпилепсией со II фазой менструации и в 
крови у девочек с менструацией (37,333 ± 31,971, 
р = 0,90). 

Исследовалось также различие содержа-
ния гормонов в крови у девочек с эпилепсией 
и группы сравнения, численное распределение 
которых в зависимости от фазы менструально-
го цикла представлено в табл. 4.

Относительное содержание гормонов в кро-
ви девочек группы сравнения в зависимости 
от фазы менструального цикла представлено 
на графиках (рис. 2).

Результаты исследования достоверности 
различия в содержании в крови девочек груп-
пы сравнения гормонов при наличии у них 
менструации, I и II фазы менструального цик-
ла и нарушения менструального цикла и со-
держания гормонов при отсутствии менструа-
ции представлены в табл. 5. 
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Таблица 2

Достоверные различия относительного содержания гормонов в крови  у девочек с эпилепсией 
во время менструации, I и II фаз менструального цикла, при нарушении менструального 

цикла с относительным содержанием гормонов в крови у девочек при отсутствии 
менструации

Гормо-
ны

Фазы менструального цикла, срав-
ниваемые  с фазой отсутствия мен-
струации у девочек с эпилепсией Ч

ис
ло

 
де

те
й

Коэффициент Стьюдента Доверительный ин-
тервал для разности 
центров распреде-

ления
табличный 
(р = 0,90) расчетный 

ПГ

Менструация
3

1,771 2,116 11,040 ± 9,239
12

Фаза I
9 2,093

(р = 0,95)
3,879 19,393 ± 10,465

12

Фаза II
12 2,074

(р = 0,95)
5,582

48,373 ± 17,973
12

Нарушение менструации
7 2,110

(р = 0,95)
3,622 39,742 ± 23,152

12

Т

Фаза I
13 2,080

(р = 0,95)
2,381 0,579 ± 0,506

10

Фаза II
13 2,080

(р = 0,95)
3,581 1,381 ± 0,802

10

Нарушение менструации
7 2,131

(р = 0,95)
2,677 1,173 ± 0,934

10

ЛГ

Менструация
3 2,201

(р = 0,95)
2,632 15,420 ± 12,894

10

Фаза I
13 2,080

(р = 0,95)
4,593 18,918 ± 8,568

10

Фаза II
10 2,101

(р = 0,95)
2,500 14,650 ± 12,314

10

Нарушение менструации
5 2,160

(р = 0,95)
3,843 13,134 ± 7,384

10

ДГЭА

Менструация
3 2,228

(р = 0,95)
4,161 2,070 ± 1,108

9

Фаза I
9 2,120

(р = 0,95)
2,789 1,118 ± 0,850

9
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Гормо-
ны

Фазы менструального цикла, срав-
ниваемые  с фазой отсутствия мен-
струации у девочек с эпилепсией Ч

ис
ло

 
де

те
й

Коэффициент Стьюдента Доверительный ин-
тервал для разности 
центров распреде-

ления
табличный 
(р = 0,90) расчетный 

ДГЭА

Фаза II
10 2,110

(р = 0,95)
5,946 2,267 ± 0,804

9

Нарушение менструации
7 2,145

(р = 0,95)
3,482 2,174 ± 1,339

9

Э Фаза II
7

1,753 2,096 1,121 ± 0,938
10

Окончание таблицы 2

Таблица 3

Достоверное различие относительного содержания у девочек ПГ 
при II фазе менструального цикла и его содержания при менструации

Гор-
мон

Фаза менструального цикла,  срав-
ниваемая с фазой наличия мен-

струации у девочек с эпилепсией Ч
ис

ло
 

де
те

й Коэффициент Стьюдента Доверительный ин-
тервал для разности 

средних значений
табличный 
(р = 0,90)

расчет-
ный 

ПГ фаза II
12

1,771 2,068 37,333 ± 31,971
3

Таблица 4

Численное распределение девочек группы сравнения 
в зависимости от фазы менструального цикла

Гормон

В
се

го
 

де
те

й Фазы менструального цикла

нет менстру-
ации менструация I фаза цикла II фаза цикла нарушение менстру-

ального цикла

ПГ 43 13 5 5 15 3

Т 46 13 5 7 17 3

ФСГ 37 10 4 6 13 3

ЛГ 41 11 5 7 13 3

ДГЭА 38 12 5 6 14 3

ПЛ 43 13 5 7 16 3

Э 33 12 5 5 8 3
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Рис. 2. Относительное содержание гормонов в крови девочек группы сравнения в зависимости от фазы мен-
струации: а) прогестерона, б) тестостерона, в) фолликулостимулирующего гормона, г) лютеинизирующего 
гормона,  д) дегидроэпиандростерон-сульфата, е) пролактина, ж) эстрадиола
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Таблица 5

Достоверные различия в содержании гормонов в крови у девочек группы сравнения 
при наличии менструации, I и II фазы менструального цикла и нарушения менструации 

и содержания гормонов в крови девочек при отсутствии менструации

Гормо-
ны

Фазы менструального цикла, 
сравниваемые с фазой отсут-
ствия менструации у девочек 

группы сравнения

Ч
ис

ло
 

де
те

й

Коэффициент Стьюдента Доверительный ин-
тервал для разности 
центров распреде-

ления
табличный 
(р = 0,90) расчетный

ПГ

Менструация
5 2,120

 (р = 0,95)
2,363 7,127 ± 6,394

13

Фаза I
5 2,120 

(р = 0,95)
6,315 8,724 ± 2,929

13

Фаза II
15 2,056 

(р = 0,95)
5,810 49,265 ± 17,433

13

Нарушение менструации
3 2,145 

(р = 0,95)
5,229 20,951 ± 8,595

13

Т

Фаза II
17 2,048

 (р = 0,95)
3,546 0,325 ± 0,188

13

Нарушение менструации
3 2,145

 (р = 0,95)
2,773 0,560 ± 0,433

13

ЛГ

Менструация
5 2,145 

(р = 0,95)
2,593 8,535 ± 7,061

11

Фаза I
7 2,120

 (р = 0,95)
3,137

9,521 ± 6,434

11

Фаза II
13 2,074

 (р = 0,95)
3,366 

7,610 ± 4,690

11

Нарушение менструации
3 2,179

 (р = 0,95)
5,731 17,815 ± 6,774

11

ДГЭА

Фаза I
6 2,120

 (р = 0,95)
3,489 1,287 ± 0,782

12

Фаза II
14 2,064

 (р = 0,95)
5,788 1,734 ± 0,618

12

Нарушение менструации
3 2,160

 (р = 0,95)
3,936 0,458 ± 0,251

12
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Различие показателей уровня ПГ и ЛГ во 
вре мя менструации, I и II фазах менструаль-
ного цикла и нарушении менструации у дево-
чек с уровнем гормона в крови при отсутствии 
менструации является достоверным (р = 0,95). 

Наибольшее различие показателей уров-
ня ПГ в крови девочек при отсутствии у них 
менструации установлено с содержанием это-
го гормона у девочек со II фазой менструаль-
ного цикла. Почти в 2,5 раза ме́ньшие по вели-
чине различия получены при сопоставлении 
показателей уровня ПГ в крови девочек при 
нарушении менструации и отсутствии у них 
менстру ации.

У девочек с менструацией, I и II фазой мен-
струации различие уровней ЛГ с его уровнем 
у девочек при отсутствии менструации меня-
ется незначительно. У девочек с нарушением 
менструации различие показателей уровня ЛГ 
в крови с его уровнем у девочек без менструации 
самое высокое и примерно в два раза больше раз-
личия уровней гормона у девочек при наличии 
менструации и при отсутствии менструации.

Данные уровня ДГЭА в крови у девочек 
группы сравнения с I и II фазой менструации 
и с нарушением менструации достоверно отли-
чаются от таковых у девочек без менструации, 
а у девочек с менструацией и без менструации 
различие показателей уровня этого гормона 
в крови является самым низким и недостовер-
ным. Различие данных уровня гормона в крови 

девочек без менструации и у девочек со II фа-
зой менструального цикла наиболее высокое 
и больше различия с показателями уровня гор-
мона в крови у девочек с I фазой менструаль-
ного цикла в 1,35 раза, а с показателями уров-
ня гормона у девочек с нарушением менструа-
ции — в 3,79 раза.

Достоверными являются различия в дан-
ных уровня Т и ПЛ в крови у девочек груп-
пы сравнения со II фазой менструального ци-
кла и нарушением менструации с его уровнем 
при отсутствии менструации. Различие уров-
ней Т для девочек с нарушением менструации 
в 1,72 раза больше, чем для девочек со II фазой 
менструального цикла. Для ПЛ самым высо-
ким является различие его уровней в крови де-
вочек со II фазой менструального цикла и де-
вочек без менструации.

Уровень эстрадиола в крови девочек группы 
сравнения без менструации достоверно ниже 
только его уровня в крови у девочек с I фазой 
менструального цикла. 

Для фолликулостимулирующего гормона 
не выявлено достоверно различающихся дан-
ных уровня гормона в крови у девочек при раз-
личных фазах менструального цикла и у дево-
чек с отсутствием менструации. 

В табл. 6 приведены результаты опреде-
ления достоверности различий относитель-
ного содержания в крови девочек гормонов 
при I и II фазах менструального цикла и при 

Гормо-
ны

Фазы менструального цикла, 
сравниваемые с фазой отсут-
ствия менструации у девочек 

группы сравнения

Ч
ис

ло
 

де
те

й

Коэффициент Стьюдента Доверительный ин-
тервал для разности 
центров распреде-

ления
табличный 
(р = 0,90) расчетный

ПЛ

Фаза II
16 2,052

 (р = 0,95)
3,120 1,693 ± 1,113

13

Нарушение менструации
3

1,761 1,952 1,485 ± 1,339
13

Э Фаза I
5

1,753 1,969 0,759 ± 0,676
12

Окончание таблицы 5
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нарушении менструации и содержания гормо-
нов в крови девочек при менструации

Статистически значимыми оказались раз-
личия в данных уровня ПГ и ПЛ в крови у де-
вочек группы сравнения со II фазой менструа-
ции и у девочек с менструацией. 

Данные уровня ДГЭА в крови девочек груп-
пы сравнения с показателями в I и II фазу мен-
струации и с нарушением менструации досто-
верно отличаются от уровня гормона у девочек 
с менструацией, причем у девочек со II фазой 
менструального цикла и с менструацией раз-
личие уровней этого гормона в крови является 
самым высоким.

Для Т, ФСГ и ЛГ не выявлено достовер-
но различающихся данных их уровня в кро-
ви у девочек группы сравнения при I, II фазах 
менструации и нарушении менструации и у де-
вочек с менструацией. 

Содержание исследуемых гомонов в кро-
ви у девочек с эпилепсией и группы срав-
нения сопоставлялось при отсутствии мен-

струации, наличии менструации, I и II фаз 
менструального цикла и нарушении мен-
струального цикла. 

Содержание в крови девочек с эпилепсией 
ПГ, Т, ДГЭА, ПЛ и Э оказалось выше, чем содер-
жание этих гормонов в крови у девочек группы 
сравнения при отсутствии менструации, нали-
чии менструации, в I и II фазах менструального 
цикла, нарушении менструального цикла. Со-
держание в крови девочек с эпилепсией ФСГ 
ниже его содержания у девочек группы сравне-
ния только при наличии менструации, а содер-
жание в крови девочек с эпилепсией ЛГ ниже 
у девочек группы сравнения только при нали-
чии нарушения менструального цикла.

Результаты исследования достоверности 
различия содержания гормонов в крови у де-
вочек с эпилепсией и группы сравнения при 
отсутствии менструации, наличии менструа-
ции, в I и II фазы менструального цикла и при 
нарушении менструального цикла приведены 
в табл. 7. 

Таблица 6

Результаты исследования содержания гормонов в крови у девочек группы сравнения 
при I и II фазах менструального цикла, при нарушении менструации  

и при наличии менструации

Гормо-
ны

Фазы менструального цикла, сравни-
ваемые с фазой наличия менструации  

у девочек группы сравнения Ч
ис

ло
 

де
те

й Коэффициент Стьюдента
Доверительный 

интервал табличный 
(р = 0,90) расчетный 

ПГ Фаза II
15 2,101

 (р = 0,95)
2,984 42,138 ± 29,666

5

ДГЭА

Фаза I
6

1,833 2,084 1,237 ± 1,089
5

Фаза II
14 2,110

 (р = 0,95)
3,580 1,684 ± 0,992

5

Нарушение менструации
3

1,943 2,266 0,408 ± 0,350
5

ПЛ Фаза II
16 2,093

(р = 0,95)
2,108 1,735 ± 1,723

5
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Таблица 7

Достоверные различия показателей содержания половых гормонов в крови 
у девочек с эпилепсией и девочек группы сравнения при различных фазах 

менструального цикла

Гор-
мон Фаза

Ч
ис

ло
 д

ев
о-

че
к 

с 
эп

и-
ле

пс
ие

й

Ч
ис

ло
 д

ев
о-

че
к 

ко
н-

тр
ол

ьн
ой

 
гр

уп
пы

Значение коэффици-
ента Стьюдента Доверительный 

интервал для 
разности сред-
них значений 

табличное 
(р = 0,90)

расчет-
ное 

ПГ

Отсутствие менструации 12 13
2,069

(р = 0,95)
2,139 3,289 ± 3,182

I фаза менструального 
цикла

9 5 1,782 1,843 13,958 ± 13,499

Т

Менструация 3 5 1,943 2,152 0,410 ± 0,370

I фаза менструального 
цикла

13 7 1,734 2,004 0,397 ± 0,344

II фаза менструального 
цикла

13 17
2,048 

(р = 0,95)
4,073 1,076 ± 0,541

ФСГ
II фаза менструального 

цикла
8 13 1,729 1,924 1,597 ± 1,436

ЛГ
I фаза менструального 

цикла
13 7 1,734 1,972 9,954 ± 8,753

ДГЭА

Отсутствие менструации 9 12 1,729 1,972 0,298 ± 0,261

Менструация 3 5
2,447 

(р = 0,95)
4,217 2,318 ± 1,345

II фаза менструального 
цикла

10 14 1,717 1,946 0,831 ± 0,733

Нарушение 
менструального цикла

7 3 1,860 1,861 2,014 ± 2,013

ПЛ

Отсутствие менструации 11 13 1,717 1,879 1,075 ± 0,983

Менструация 3 5
2,447 
(0,95)

2,491 2,736 ± 2,688

I фаза менструального 
цикла

11 7 1,746 1,973 1,011 ± 0,895

Э
II фаза менструального 

цикла
7 8 1,771 1,878 0,815 ± 0,768
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Показатели уровня ПГ в крови девочек 
с эпилепсией достоверно выше, чем его содер-
жание у девочек группы сравнения при отсут-
ствии менструации и в I фазу менструально-
го цикла; показатели уровня Т — при наличии 
менструации и в I и II фазы менструально-
го цикла; показатели уровня ФСГ — только 
во II фазу менструального цикла; показатели 
уровня ЛГ — только в I фазу менструального 
цикла; показатели уровня ДГЗА — при отсут-
ствии менструации, наличии менструации, во 
II фазу менструального цикла и при наруше-
нии менструального цикла; показатели уровня 
ПЛ — при отсутствии у девочек менструации, 
наличии менструации и в I фазу менструаль-
ного цикла; показатели уровня Э — только во 
II фазу менструального цикла девочек.

Выводы

У девочек с эпилепсией получены более 
низкие значения содержания в крови ПГ, Т 
и ФСГ при отсутствии менструации и во вре-
мя менструации. Содержание в крови у дево-
чек с эпилепсией ЛГ, ДГЭА, ПЛ и Э является 
наиболее низким только при отсутствии мен-
струации. 

Установлено достоверно более низкое со-
держание ПГ, ЛГ и ДГЭА у девочек с эпилеп-
сией при отсутствии менструации по отноше-
нию к их уровню в крови у девочек со всеми 
фазами менструального цикла. Содержание Т 
у девочек при отсутствии менструации досто-
верно ниже его показателей у девочек с I и II 
фазами менструального цикла и нарушением 
менструации, а с его уровнем в крови девочек 
во время менструации достоверно не разли-
чается. Содержание Э у девочек при отсутст-
вии менструации достоверно ниже его уровня 
в крови у девочек со II фазой менструально-
го цикла и достоверно не различается с пока-
зателями этого гормона в крови девочек в пе-
риод менструации, I фазой менструального 
цикла и с нарушением менструации. Досто-
верно не различаются содержание ФСГ и ПЛ 
в крови у девочек при отсутствии менструа-
ции и у девочек со всеми фазами менструаль-
ного цикла. 

При нарушении менструации у девочек 
с эпилепсией достоверно различается только 
уровень ПГ с его данными во II фазу менстру-
ации. 

У девочек группы сравнения установле-
но достоверно более низкое содержание ПГ 
и ЛГ при отсутствии менструации по отно-
шению к их содержанию в крови у девочек со 
всеми фазами менструального цикла. Содер-
жание ДГЭА при отсутствии менструации до-
стоверно ниже его содержания у девочек с I 
и II фазами менструального цикла и наруше-
нием менструации, а с уровнем этого гормо-
на у девочек в период менструации достовер-
но не различается. Содержание Т и ПЛ при 
отсутствии менструации достоверно ниже их 
содержания у девочек со II фазой менструаль-
ного цикла и нарушением менструации и до-
стоверно не различается с содержанием у де-
вочек с I фазой менструального цикла и с мен-
струацией. Содержание Э в крови у девочек 
при отсутствии менструации достоверно ниже 
его уровня только у девочек с I фазой мен-
струального цикла и достоверно не отличает-
ся от уровня Э у девочек с менструацией, со 
II фазой менструального цикла и нарушением 
менструации. Достоверно не различаются по-
казатели ФСГ в крови у девочек при отсутст-
вии менструации и у девочек со всеми фазами 
менструального цикла. 

Для девочек группы сравнения достовер-
ное различие данных уровня гормонов в кро-
ви в I и II фазу менструации и с нарушением 
менструации с их уровнем у девочек с мен-
струацией установлено только в случае ДГЭА. 
Установлены также достоверные различия по-
казателей ПГ в крови у девочек с I фазой мен-
струации и уровня ПЛ в крови у девочек со 
II фазой менструации с соответствующими по-
казателями этих гормонов у девочек с нару-
шением менструации. Достоверные различия 
данных уровня Т, ЛГ, ФСГ, Э в крови у дево-
чек с менструацией и девочек в I, II фазах мен-
струации и с нарушением менструации отсут-
ствуют. 

При различных фазах менструального ци-
кла содержание половых гормонов в кро-
ви у девочек с эпилепсией в 94,29 % случаев 
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выше, а в 42,86 % случаев — достоверно выше 
их содержания в крови у девочек группы срав-
нения.
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БАЛЛЬНАЯ ОЦЕНКА ОСТРОГО ЦЕРЕБРАЛЬНОГО СИНДРОМА У ДЕТЕЙ

Л.М. Щугарева, И.О. Неустроева 
Детская городская больница № 1, Санкт-Петербург, Россия
Кафедра детской неврологии и нейрохирургии Медицинской академии последипломного образо-
вания, Санкт-Петербург, Россия

Статья посвящена комплексной оценке ургентных неврологических заболеваний у детей. В работе ис-
пользуется понятие «острый церебральный синдром», включающий одновременную оценку клинического 
и нейровизуализационного, интраскопического состояния. В качестве основной нейровизуализационной ме-
тодики используется ультрасонография. Предлагается балльная оценка острого церебрального синдрома 
у детей.

Ключевые слова: неврологический статус, отек мозга, дислокационный синдром, острый церебральный 
синдром, дети.

Article is devoted a complex estimation of a condition at urgent neurological diseases in children. In this paper we use 
the concept of «acute cerebral syndrome», which includes the simultaneous assessment of clinical and neuroimaging 
state. As the main neuroimaging techniques used by ultrasonography. Invited score of acute cerebral syndrome in 
children.

Key words: neurological status, brain edema, cerebral herniation, acute cerebral syndrome, children.

Введение

В неотложной медицине некоторые кура-
бельные состояния при неадекватной оценке 
и лечении могут трансформироваться в необ-
ратимые или закончиться летальным исходом 
[2, 6]. Так, в кардиологии, ортопедии, урологии 
встречаются синдромы, требующие примене-
ния безотлагательных диагностических и кор-
рекционных мероприятий [1]. Это объясня-
ет широкое использование в практике посин-
дромной терапии, направленной на коррекцию 
основных системных повреждений [1, 2, 18]. 
Вместе с тем для больных неврологическо-
го профиля до сих пор не разработано единых 
критериев оценки острых церебральных нару-
шений. 

Термин «церебральный синдром» (ЦС) 
впервые начал применяться в зарубежной ли-
тературе в 50-х годах прошлого столетия для 
обозначения нарушения острой церебральной 
регуляции водно-солевого обмена у реани-
мационных больных [14, 17]. В медицинском 
словаре дано определение ЦС — «…остро раз-
вившаяся энцефалопатия с изменением пси-
хического статуса, движений (включая поход-
ку и удержание головы) и сопровождающаяся 
судорогами и снижением остроты зрения» [8]. 

В немногочисленных работах, где упоминает-
ся термин «ЦС», описываются клинические 
проявления остро развившейся энцефалопа-
тии в результате черепно-мозговой травмы, 
оперативного вмешательства на магистраль-
ных сосудах, в результате алкогольного дели-
рия и пр. [14, 15, 17]. Наряду с ЦС в литера-
туре встречается термин «острая церебральная 
недостаточность» — ОЦН [1]. ОЦН представ-
ляет собой заключительный этап церебраль-
ной катастрофы, приводящей к развитию це-
ребральной комы [1, 5, 18]. Изучение научных 
представлений способствовало созданию еди-
ных протоколов терапии у больных с острыми 
церебральными нарушениями, поскольку они 
направлены на подавление формирования «па-
тологического состояния», описанного акаде-
миком Г. Н. Крыжановским [5, 18]. 

В большинстве литературных источников 
определение ЦС включает описание клиниче-
ских признаков (степень угнетения сознания), 
биохимических сдвигов (кислотно-основное 
состояние, электролиты и др.), других фун-
кциональных параметров организма (частота 
сердцебиений, пульс и пр.) [1, 14, 15, 17, 18]. 
Вместе с тем известно, что течение и прогноз 
церебральной комы зависит от характера, сте-
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пени выраженности и динамики структурных 
внутричерепных изменений (СВИ) [3, 4, 13]. 
По данным литературы, наиболее существен-
ным СВИ, определяющим исход церебраль-
ной комы, являются дислокационный синдром 
и отек мозга [6, 13, 19]. У детей эти осложне-
ния развиваются при нейроинфекции, внутри-
мозговой гематоме (ВМГ), инсульте, прогрес-
сирующем течении гидроцефалии, агрессив-
ном течении арахноидальных кист и пр. [4, 7, 
16]. Незавершенная миелинизация и увеличе-
ние субарахноидальных пространств у детей 
повышают риск формирования нетипичных 
и бессимптомных форм острого церебрально-
го синдрома (ОЦС) [9]. Таким образом, ОЦС 
у детей имеет более широкие критерии и вклю-
чает церебральное повреждение на любом эта-
пе его формирования: от «светлого» промежут-
ка до клинической декомпенсации. Учитывая 
вышесказанное, ОЦС — такая церебральная 
дисфункция, при которой развиваются/раз-
вились функциональные нев рологические на-
рушения, соответствующие жизнеугрожаю-
щим СВИ (отек мозга, дислокация), при ко-
торых требуется срочное интраскопическое 
дообследование и клинико-структурный мо-
ниторинг. Подобная клинико-интраскопиче-
ская оценка встречается в работах L. Marshall 
et al., которые использовали клинические дан-
ные (ШКГ) и СВИ (по данным краниальной 
компьютерной томографии, КТ) в комплек-
сной оценке реанимационных больных [13]. 
Учитывая ограничения использования КТ 
у детей и диагностичес кую эффективность 
ультрасонографии (УС) в выявлении стволо-
вых нарушений и дислокационного синдрома, 
А.С. Иова и соавт. разработали клинико-струк-
турную Шкалу комы Глазго/Санкт-Петербург 
(ШКГ/СПб) [3]. Известно, что в условиях де-
фицита времени наиболее востребованными 
являются краткие шкалы, адаптированные 
для оценки любой нозологической формы. По-
этому была предложена 3-балльная сокращен-
ная Шкала двигательной оценки (Simplified 
Motor Score, SMS) [11]. Подобным образом 
была разработана педиатрическая версия со-
кращенной ШКГ [11, 16]. Ограничением «со-
кращенных» версий ШКГ является использо-

вание миорелаксантов и спинальная травма 
[10, 11]. Вместе с тем сравнительный стати-
стический анализ показал, что применение 
сокращенной ШКГ (по оценке двигательного 
ответа) не снижает диагностической эффек-
тивности шкалы и позволяет определить 4 ос-
новные исхода заболевания при любой этио-
логии [10, 11].  

Материалы и методы

Объектом исследования были 250 детей, 
поступившие в детскую городскую больницу 
№ 1. Проведено 787 клинико-сонографических 
исследований. Критериями включения были 
детский возраст (0–18 лет) и клинические и/
или интраскопические признаки ОЦС. Крите-
риями исключения из группы являлись перевод 
больного в другое лечебное учреждение 
в первые 24 часа после поступления; смерть, 
наступившая менее чем через 24 часа от 
поступления в стационар; отказ родителей 
от проводимых исследований. В зависимо-
сти от возраста все пациенты были разделены 
на 4 группы: группа 1 (1-й день жизни — 6 ме-
сяцев), группа 2 (6 месяцев — 2 года), груп-
па 3 (2 года — 5 лет), группа 4 (старше 5 лет). 
К клиническим признакам ОЦС относились 
остро развившаяся общемозговая и/или оча-
говая неврологическая симптоматика, вклю-
чая синдром внутричерепной гипертензии 
и судорожный синдром. У детей с угнетени-
ем сознания особое внимание уделялось дви-
гательному ответу на болевой стимул, оценка 
которого осуществлялась по разработанным 
стандартам у больных с острыми церебраль-
ными нарушениями [11]. Для количественной 
оценки функциональных неврологических на-
рушений использовалась полная и сокращен-
ная версии педиатрической ШКГ. Педиатри-
ческая сокращенная шкала моторного отве-
та (модиф. Oldroyd G.J., 1995) представлена 
в Приложении 1. 

В качестве оценки структурного внутриче-
репного состояния использовалась краткая ко-
личественная оценка структурных внутриче-
репных изменений, представленная в Прило-
жении 2. 
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Для оценки неврологического исхода ис-
пользовалась модифицированная Шкала Ран-
кин (Modified Rankin Scale, MRS) [12]. При-
менялась описательная статистика, сравнение 
зависимых групп непараметрическим мето-
дом (с помощью U-критерия Манна–Уитни, 
критерия Стьюдента), корреляционный ана-
лиз. Достоверность различий между группами 
определяли с помощью критериев Стьюдента, 
различия считали достоверными при р < 0,05. 
В работе использовалась программа «Statistica 
for Windows 8.0». Для анализа диагностичес-
кой эффективности метода использовался ме-
тод сравнения с «золотым стандартом»: при-
жизненно — с КТ/МРТ головного мозга или 
морфологический — при летальном исходе.

Результаты и обсуждение

Проанализировано течение ОЦС у 250 де-
тей. Имело место следующее распределение 
больных по возрасту: группа 1 — 63 / 25,2 %; 
группа 2 — 96 / 38,4 %, группа 3 — 38 / 15,2 %, 
группа 4 — 53 / 21,2 %. Таким образом, среди де-
тей с ОЦС преобладали дети в возрасте 6 ме-
сяцев — 2 лет, что связано с высоким уровнем 

травматизма, отравлений и инфекционных забо-
леваний в этом возрасте. Распределение СВИ 
в зависимости от нозологии у детей с ОЦС 
имело следующий характер: травматические 
СВИ 19 / 7,6 % (внутричерепное кровоизли-
яние — 14 / 5,6 %, отек-набухание головного 
мозга — 5 / 2,0 %), нетравматические СВИ — 
у 231 / 92,4 % (внутричерепное кровоизлия-
ние при нарушении гемостаза — 11 / 4,4 %, от-
ек-набухание головного мозга — 154 / 61,6 %, 
ишемический инсульт — 10 / 2,5 %, гидроцефа-
лия — 42 / 16,8 %, врожденные арахноидальные 
кисты — 7 / 2,8 %, опухоли — 4 / 1,6 %, гигро-
ма — 3 / 1,2 %). Травматические СВИ преобла-
дали у детей группы 1 (8 / 12,6 %); нетравма-
тические — у детей группы 2 (49 / 51,0 %). При 
остром развитии заболевания (232 / 92,8 %) 
выявлялась корреляция между выраженно-
стью СВИ и степенью угнетения сознания во 
всех возрастных группах (р < 0,002). Выражен-
ность структурных внутричерепных наруше-
ний у больных с различной степенью угнете-
ния сознания представлена в табл. 1.

Таким образом, у большинства больных 
с ОЦС имеется корреляция между угнетени-
ем сознания и СВИ. Вместе с тем у 18 / 7,2 % 

Таблица 1

Выраженность структурных нарушений у больных с различной степенью угнетения сознания

Признак УС

Угнетение сознания в баллах
Всего

15 14–13 12–10 9–5 4–3

абс. 
ч. % абс. 

ч. % абс. 
ч. % абс. 

ч. % абс. 
ч. % абс. 

ч. %

Норма 24 9,6 45 18,0 20 8,0 – – 2 0,8 91 36,4

Сужение/
расширение 

желудочковой 
системы

2 0,8 5 2,0 17 6,8 31 12,4 11 4,4 66 26,4

Синдром 
латеральной 
дислокации

2 0,8 5 2,0 32 12,8 18 7,2 36 14,4 93 37,2

Всего 28 11,2 55 22,0 69 27,6 49 19,6 49 19,6 250 100
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детей самочувствие не соответствовало тяжес-
ти заболевания. Эти дети имели клинически 
компенсированное состояние (сокращенная 
ШКГ = 3 балла) и грубые СВИ: дислокация бо-
лее 3–8 мм или расширение желудочковой си-
стемы 20 мм и более (сокращенная структур-
ная шкала = 2 балла), что отражает высокую 
степень компенсации у детей и согласуется 
с литературными данными [4, 9]. Большинст-
во детей с хроническим течением ОЦС относи-
лись к  группе 1 (9 / 3,6 %) и группе 2 (5 / 2,0 %). 
У 22 / 8,8 % детей при угнетении сознания ме-
нее 9 баллов (сокращенная педиатрическая 
ШКГ = 2 балла) СВИ отсутствовали (сокра-
щенная структурная шкала = 3 балла). В этой 
группе тяжесть состояния была обусловлена 
преимущественными острыми гемодинамиче-
скими нарушениями (шок) (7 / 2,8 %), гипок-
сически-ишемическими (утопление, инород-
ное тело в дыхательных путях) (4 / 1,6 %), мета-
болическими (3 / 1,2 %) или инфекционными 
(8 / 3,2 %) причинами. В случае отсутствия 
возможности получения адекватной оценки 
неврологического состояния (седатация, ми-
орелаксация, спинальная травма), доминиру-
ющее значение придавалось результатам ней-
роизображения (ТУС). С помощью клинико-
сонографического мониторинга определялись 
варианты течения заболевания. Определены 
основные варианты течения ОЦС у детей: бы-
стро прогрессирующее (98 / 39,2 %), медленно 
прогрессирующее (87 / 34,8 %), волнообразное 
(49 / 19,6 %), стабильное (11 / 5,5 %), регрес-
сирущее (5 / 2,0 %). Диагностическая чувст-
вительность ТУС при первичной диагностике 
СВИ у больных с ОЦС составила 82 %; специ-
фичность — 75 %. Таким образом, диагности-
ческая эффективность ТУС в выявлении СВИ 
у больных с ОЦС составляет 78,5.

Клинический случай 

Мальчик М., 11 лет, с диагнозом острый ми-
елобластный лейкоз, М4-вариант, I полная кли-
нико-гематологическая ремиссия, поступил 
для проведения химиотерапии (по протоко-
лу AML BFM 87). По данным анамнеза жизни, 
рос и развивался по возрасту. На 11 день после 

окончания блока высокодозной полихимиоте-
рапии на фоне постцитостатической гипопла-
зии кроветворения повысилась температура 
до фебрильных цифр, появилась интенсивная 
головная боль в лобной области, многократ-
ная рвота. При осмотре выявлены менингеаль-
ные знаки (выраженная ригидность, симптом 
Кернига), девиация языка вправо, оживление 
и анизорефлексия сухожильных рефлексов 
с нижних конечностей S > D, патологические 
рефлексы Бабинского и клонусы стопы слева. 
Заподозрено внутримозговое кровоизлияние. 
По результатам ТУС (Vt = 2, MS = MD = 71, 
VLD = VLS = 15), данных в пользу внутримоз-
гового кровоизлияния не получено (структур-
ная шкала = 3 балла). Учитывая выраженные 
клинические проявления внутричерепной ги-
пертензии, была произведена люмбальная пун-
кция, в которой был выявлен нейрофильный 
плеоцитоз 644 / 3 (нейтрофилы 78 %), белок 
1,75 г/л, глюкоза 2,29 ммоль/л, внутричереп-
ное давление повышено до 350 мм вод. ст. В ди-
намике, несмотря на проводимое лечение, от-
мечалось нарастание общемозговой и очаговой 
симптоматики (угнетение сознания до сопора, 
развитие тетрапареза грубее слева, централь-
ного пареза III, VI пар черепных нервов справа, 
VII, XII пар — слева, нарушение функции та-
зовых органов по центральному типу). По дан-
ным динамической ТУС, на 10-е сутки отмече-
но быстро прогрессирующее нарастание гидро-
цефального синдрома: Vt = 12, MS = MD = 71, 
VLD = 17, VLS = 19. Оценка по клинико-струк-
турной шкале = 2/2 балла. В связи с отрица-
тельной динамикой была произведена МРТ го-
ловного мозга (рис. 1). На МРТ головного мозга 
(10-е сут.) выявлены множественные очаги по-
вышенного сигнала на T2ВИ и FLAIR, и пони-
женного сигнала на Т1ВИ в проекции нижних 
отделов головки хвостатого ядра, в таламусе, 
в задней ножке внутренней капсулы, в правой 
ножке мозга, продолговатом мозге, в левой ви-
сочной доле. Выявляется внутренняя гидроце-
фалия: III желудочек 10 мм, боковые расшире-
ны D < S. МР контрастирования не было произ-
ведено из-за тяжести состояния.

Ребенок осмотрен офтальмологом на 10-е сут-
ки — данных в пользу застоя дисков зрительных 
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нервов не выявлено. На 12-е сутки проведена 
МРТ головного мозга с контрастом, где выяв-
лена отрицательная динамика в виде увели-
чения интенсивности очагов, нарастания вну-
тренней гидроцефалии без накопления контр-
аста в зонах измененного сигнала (рис. 2).

На фоне проводимой терапии длительно 
сохранялись воспалительные изменения в це-
ребро-спинальной жидкости (ЦСЖ) (макси-
мальный цитоз — 4000/3 за счет нейтрофилов 
(98 %), белок 2,5 г/л, глюкоза 2,29 ммоль/л). 
Исключались специфическое поражение 
(нейролейкемия), аспрегиллезная, вирусная, 
бактериальная этиологии поражения головно-
го мозга. При иммунофенотипировании ЦСЖ 
бластные клетки не выявлены. ЦСЖ на по-
лимеразную цепную реакцию к  вирусной па-
нели — отрицательно, на антиген к грибам — 
отрицательно. В посеве ликвора на 7-е сутки 
получен рост Pseudomonas aeruginosae. Таким 
образом, состояние было расценено как острая 
нейроинфекция (менингоэнцефалит) сине-
гнойной этиологии, быстро прогрессирующее 
течение, стадия клинической декомпенсации. 
Осложнение: острый гидроцефальный син-
дром. По данным УС-мониторинга — расши-
рение желудочковой системы головного мозга 
(Vt = 12, MS = MD = 71, VLD = 21, VLS = 22). 

Улучшение клинического состояния (восста-
новление сознания, речи, уменьшение дви-
гательного дефицита) отмечено к 35-м сут-
кам заболевания. Вместе с тем обратного 
развития гидроцефального синдрома не отме-
чалось. Оценка по клинико-структурной шка-
ле = 3/2 балла. На контрольной МРТ голов-
ного мозга (+ пост контрастная) на 84-е сутки 
заболевания сохранялись очаги повышения 
сигнала в проекции хвостатого ядра, внутрен-
ней капсулы, таламуса, левой височной доли, 
правой половине продолговатого мозга, пере-
днебазальных отделах лобных долей преиму-
щественно слева, утолщение твердой мозго-
вой оболочки в лобной области, больше слева; 
сохранялось накопление контрастного веще-
ства в области очагов измененного сигнала. 
Внутренняя гидроцефалия не наросла (рис. 3).

На 84-й день заболевания в ЦСЖ ци-
тоз 166/3 за счет лимфоцитов, белок 0,6 г/л. 
В нев рологическом статусе: сознание ясное, 
психический и когнитивный статус без грубо-
го дефицита. Зрачки D > S, фотореакция сни-
жена справа. Асимметрия лица за счет сгла-
женности носогубной складки слева. Мышеч-
ная сила в правой руке — 5 баллов, в левой 
руке — снижена в проксимальных отделах 
до 4 баллов за счет m. triceps, в дистальных  

Рис. 1. МРТ головного мозга мальчика М., 11 лет, на 10-е сутки заболевания: 
а — Т2ВИ. Повышение сигнала в области таламуса справа (указано стрелкой); 
б — диффузно-взвешенное МР-изображение. Повышение сигнала в области 
головки хвостатого ядра и внутренней капсулы справа (указано стрелкой)

а б
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отделах — до 3 баллов; в правой ноге — 3 бал-
ла; в левой ноге — 2 балла. Глубокие реф-
лексы оживлены, с расширенной рефлексо-
генной зоной, S > D, клонусы стопы слева. 
Имеются патологические кистевые (слева) 
и патологические стопные знаки с двух сто-
рон. Динамическая атаксия при выполнении 
пальценосовой пробы слева. Самостоятель-
но садится, переворачивается, встает. С под-
держкой делает несколько шагов. Менинге-
альные знаки отрицательные. Выявляется 
снижение произвольного контроля при опо-
рожнении кишечника. На 90-й день ребенок 
переведен в специализированный профилак-
торий. При переводе имеет место умеренный 

неврологический дефицит: оценка по Modi-
fied Rankin Scale = 3 балла (требуется посто-
ронняя помощь по уходу, но в состоянии хо-
дить без посторонней помощи).

Обсуждение

Особенностью данного случая являлось от-
сроченное развитие интраскопических изме-
нений, что отражает особенности развития 
инфекционного процесса в ЦНС. В дебюте 
у больного развилась острая неврологическая 
симптоматика, соответствующая клиническим 
проявлениям ОЦС. По данным первичного 
нейроизображения (ТУС) СВИ не выявлялись. 

Рис. 2. МРТ головного мозга мальчика М., 11 лет, с контрастным уси-
лением, на 12-е сутки заболевания: а — Т1(FLAIR); б — Т1ВИ. Повы-
шение сигнала в области таламуса справа (указано стрелкой)

Рис. 3. Мальчик М., 11 лет, МРТ головного мозга с контрастом на 84-е 
сутки заболевания: а, б — Т1ВИ+контраст. Повышение сигнала в об-
ласти головки хвостатого ядра и внутренней капсулы справа (указа-
но стрелкой)

а

а

б

б
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В дальнейшем при мониторинге зафиксирована 
симметричная вентрикулодилятация, что могло 
быть результатом развития острой внутричереп-
ной гипертензии за счет воспалительных или 
специфических изменений оболочек мозга и/
или эпендимы желудочков. Результаты бактери-
ологического исследования и применение поэ-
тапного нейроизображения (ТУС → МРТ → МРТ 
+ контраст) определили характер церебрально-
го поражения: острая воспалительная демиели-
низация вещества мозга с поражением оболочек. 
По данным бактериоскопии ЦСЖ, на 7-е сутки 
выделена Pseudomonas aeruginosae. Таким обра-
зом, у больного на фоне иммуносупрессии раз-
вился гнойный менингоэнцефалит, вызванный 
Pseudomonas aeruginosae. Сохраняющаяся вен-
трикуломегалия (по данным УС-мониторинга) 
при одновременном снижении плеоцитоза сви-
детельствует в пользу развития поствоспали-
тельного арахноидита, что требует дальнейшего 
мониторинга СВИ и наблюдения специалистов 
(риск прогрессирования гидроцефалии). Таким 
образом, динамическая клинико-структурная 
оценка больного с ОЦС с применением поэтап-
ного нейроизображения (ТУС, МРТ) позволяют 
определить нозологическую форму, выбрать ин-
дивидуальную тактику лечения и спрогнозиро-
вать течение и исход заболевания. 

Выводы

При количественной оценке ОЦС целесоо-
бразно использовать неврологические шкалы, 
адаптированные к ургентным условиям (моди-
фикации Шкалы комы Глазго). 

Клинико-структурная оценка ОЦС позво-
ляет быстро и эффективно получить основ-
ные сведения об истинной степени тяжести 
состояния пациента на любом этапе наблюде-
ния и индивидуализировать лечебную тактику, 
выделив группу риска в отношении развития 
опас ных для жизни нарушений.
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Приложение 1 

Педиатрическая сокращенная шкала моторного ответа (модиф. Oldroyd G.J., 1995)

Моторный ответ 
Баллы

0–6 мес 6 мес. — 2 года старше 2 лет

Сгибание Локализация Выполнение команд 3

Уменьшение амплитуды 
сгибания

Отдергивание Локализация 2

Миоклонусы 
или нет реакции

Повышение тонуса 
в разгибателях 

или нет реакции 

Повышение тонуса 
в разгибателях 

или нет реакции
1

Приложение 2 

Шкала структурных внутричерепных изменений 
(по данным транскраниальной ультрасонографии) (Щугарева Л.М., 2011)

Интраскопические симптомы
Баллы

Латеральная дислокация (мм) Ширина боковых желудочков (мм)

Менее или равно 2 14–15 3

3–8 Сужение до 10 или расширение до 25 2

Более 8 Щелевидные (не визуализируются) или более 25 1
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ЭНДОСКОПИЧЕСКАЯ ЭНДОНАЗАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ 
БАЗАЛЬНОЙ ЛИКВОРЕИ И ЭНЦЕФАЛОЦЕЛЕ ПЕРЕДНИХ ОТДЕЛОВ 
ОСНОВАНИЯ ЧЕРЕПА

Д.Н. Капитанов, А.А. Потапов, Е.В. Шелеско 
Научно-исследовательский институт нейрохирургии имени академика Н.Н. Бурденко, Москва, 
Россия 

Эндоскопическая эндоназальная пластика ликворных фистул и менингоцеле передних отделов основания 
черепа является эффективной и минимально инвазивной методикой по сравнению с транскраниальными 
вмешательствами. Эндоскопическая техника может быть использована для закрытия дефектов основания 
черепа в области клеток решетчатой кости, этмоидальной воронки, ситовидной пластинки и клиновидной 
пазухи. Ограничениями для применения методики являются случаи локализации фистулы в пределах зад-
ней стенки лобной пазухи, латеральной стенки большой клиновидной пазухи, огромные или множественные 
посттравматические дефекты основания черепа, а также сочетание назальной ликвореи и острой череп-
но-мозговой травмы. По данным последних публикаций, успешный исход эндоскопической пластики варьи-
рует от 86 до 97 %. 

Ключевые слова: травматическая риноликворея, ликворная фистула, ринологическая эндоскопия, эндоско-
пическая эндоназальная хирургия.

Endoscopic endonasal closure of CSF fistulas and meningocele of the anterior skull base structures are considered. 
An effective and minimally invasive surgery compared to transcranial modality.Transcranial technique can be used 
for closure of skull base defects like the ethmoid, the ethmoid funnel, cribriform plate and sphenoid sinus.Use of this 
technique is usually limited for cases with the CSF fistula located in the posterior frontal lobe, lateral wall of the large 
sphenoid sinus, for patients with extensive or multiple posttraumatic skull base defects as well as acute head injury 
combined with nasal leakage. According to recent literature review, favourable outcome after endoscopic surgery is 
reported as 86–97 %.

Key words: traumatic rhinoliquorrhea, CSF fistula, rhinological endoscopy, endoscopic endonasal surgery.

Введение
Эндоскопические методики исследования и 

ле чения в настоящее время получили распро-
странение во многих областях медицины. Ис-
пользование эндоскопа позволяет изучать харак-
тер изменений в различных полостях организма, 
а также проводить вмешательства с минималь-
ными нарушениями анатомического строения. 

Последнее десятилетие было отмечено зна-
чительным расширением возможностей эндо-
скопической эндоназальной хирургии. В резуль-
тате показаниями к применению этого метода 
являются не только любые формы хроническо-
го и рецидивирующего риносинусита, полипоз 
околоносовых пазух (ОНП), но и многие добро-
качественные опухоли, патология слезоотводя-
щих путей, злокачественный экзофтальм, ком-
прессия зрительного нерва и т. д. Неотъемле-
мым разделом эндоскопической ринохирургии 

стали диагностика и лечение базальной ликво-
реи (БЛ).

Нелеченая БЛ сопровождается менинги-
тами в 10–25 % случаев [8, 12, 40, 47]. Описа-
ны также пневмоцефалия и развитие внутри-
мозговых абсцессов [11, 12]. Приблизительно 
в 80–90 % случаев ликворея возникает вслед-
ствие черепно-мозговой травмы.

Методика

Для ринологической эндоскопии приме-
няются жесткие стандартные 0-, 30- и 70-гра-
дусные оптические системы диаметром 4 мм. 
Для обследования детей раннего возраста луч-
ше применять оптические системы диаметром 
2,7 мм. Эндоскопическую картину можно оце-
нивать как через окуляр эндоскопа, так и ис-
пользуя экран монитора. 
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Диагностика базальной ликвореи
Диагностика профузной БЛ достаточно 

проста. После наклона головы пациента вниз 
из ноздри (как правило, одной) начинает вы-
деляться частыми каплями прозрачная, свет-
лая жидкость, которую можно собрать в доста-
точном объеме для проведения анализов. Меж-
ду тем скрытая, рецидивирующая БЛ иногда 
достаточно трудна для диагностики и требует 
применения всего арсенала лабораторных, рен-
тгенологических и радиологических методик 
[1, 42, 48, 56]. Обычно первым специалис том, 
к которому попадает такой больной, является 
оториноларинголог. У пациента с БЛ в анам-
незе, как правило, имеется черепно-мозговая 
травма либо хирургическая операция, затра-
гивающая нос и ОНП, в том числе эндоскопи-
ческая в полости носа. В зависимости от этого 
уже можно предположить место возникнове-
ния ликворного свища. При опросе пациента 
следует выяснить, с какой стороны выделяет-
ся ликвор, выделения постоянные или перио-
дические, существуют ли какие-либо особые 
положения головы, при которых возникает 
ликворея, зависит ли объем выделений от на-
пряжения (проба Вальсальвы). Клиничес ки 
риноликворея может быть принята за аллер-
гический или вазомоторный ринит, либо на-
поминать состояние слизистой оболочки носа 
после орошения жидкими лекарствами. Иног-
да профузная БЛ самостоятельно прекращает-
ся на короткое время, в этот же период начи-
нается головная боль, что обусловлено коле-
баниями внутричерепного давления. Наличие 
у пациента гипосмии или аносмии, нарушение 
зрения также свидетельствуют в пользу по-
вреждения передних отделов основания чере-
па. Эндоскопия полости носа должна входить 
в стандартные методы обследования. При пря-
мом расположении фистулы в некоторых слу-
чаях можно определить топику поражения уже 
во время диагностической эндоскопии (рис. 1).

Радиологические методы диагностики ри-
ноликвореи включают в себя стандартную 
компьютерную томографию (КТ), КТ-цистер-
нографию с введением контраста и радионук-
лидную цистернографию. Наиболее эффек-
тивным и простым методом для выявления 

БЛ является КТ основания передней черепной 
ямки и ОНП во фронтальной (коронарной) 
проекции при шаге томографа 3 мм. 

Эндолюмбальное введение контраста (КТ-
цистернография) помогает более точно опре-
делить расположение дефекта в основании че-
репа, особенно если у пациента имеется нес-
колько повреждений [1, 18]. Исследование 
начинают с эндолюмбального введения рас-
твора неионного контрастного вещества (ом-
нипак, ультравист) из расчета 0.15 мл/кг веса. 
После этого больного укладывают на живот 
в положении Тренделенбурга с опущенным го-
ловным концом кровати. КТ во фронтальной 
проекции с шагом 3–5 мм выполняют через 
20 минут после введения контраста (рис. 2). 

КТ черепа и головного мозга в стандартных 
проекциях также необходимо проводить для 
определения возможной гидроцефалии, ново-
образований основания черепа, а также кост-
ных дефектов другой локализации. 

Магнитно-резонансная томография (МРТ), 
как правило, дополняет КТ-данные. Хотя 
этот метод плохо определяет костные дефек-
ты и зону повреждения, энцефалоцеле ди-
агностируется достаточно точно. При этом 

Рис. 1. Ликворея через небольшой дефект клино-
видной пазухи (показано стрелкой). Прямой эн-
доскоп 
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сравнивается разница строения сторон при 
наличии дефекта костных структур передних 
отделов основания черепа, выявленных при 
КТ. Ликворо-чувствительная МРТ предложе-
на как метод, позволяющий выявить ликвор-
ную дорожку из полости черепа в полость носа 
со скоростью потока 0,5 мм/сек. Этот метод 
неинвазивен, не связан с радиационной на-
грузкой и занимает чуть больше времени, чем 
стандарт ная МРТ [42, 56].

Обследование пациентов с предполагаемой 
БЛ должно включать полное исследование го-
ловы и шеи, обычную риноскопию, эндоскопию 
полости носа, исследование слуха на предмет 
наличия ушной ликвореи (через слуховую тру-
бу) при повреждении пирамиды височной ко-
сти, а также полноценное неврологическое об-
следование [1, 6]. БЛ может быть диагностиро-
вана с использованием эндоскопов диаметром 
2,7 или 4 мм, с помощью которых производит-
ся осмотр ситовидной пластинки, остеомеа-
тального комплекса, а также носоглотки [37]. 
Эндолюмбальное введение флюоресцеина час-
то необходимо для уточнения диагноза БЛ 
и энцефалоцеле. Несмотря на ранние сообще-
ния, имеющиеся в литературе, описывающие 
возникновение неврологической симптомати-
ки после введения флюоресцеина, этот метод 

сохраняет свою ценность, поскольку позволяет 
точно установить как само наличие ликвореи, 
так и место свища. Если больному планируется 
хирургическое лечение, то непосредственно пе-
ред операцией можно выполнить флюоресцеи-
новый тест, который поможет определить точ-
ное место ликворного свища интраоперацион-
но, а также подтвердить успешность пластики 
дефекта основания черепа [26, 55].

Тактика лечения 

Лечение больных с травматическими рино-
ликвореями с повреждением основания перед-
ней черепной ямки без существенных костных 
дефектов и смещений костных отломков необ-
ходимо начинать с консервативных методик, 
иногда с применением люмбального дренажа. 
Большинство таких травматических свищей 
самостоятельно закрывается в течение 1–3 нед. 
после травмы [17, 20]. Вопрос об использова-
нии люмбального дренажа при хронической 
БЛ во время и после операции является спор-
ным [49]. Люмбальный дренаж ставить необя-
зательно, если ликворный свищ имеет типич-
ное ятрогенное происхождение и операция 
по его закрытию выполняется в течение бли-
жайших дней. В то же время при хронической 

Рис. 2. КТ-цистернография, фронтальная проекция. Дефект в области крыши решетчатых клеток, ли-
квор в задних решетчатых клетках (показано стрелками)
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БЛ часто возникает гиперпродукция ликво-
ра. В этих условиях отсутствие люмбального 
дренажа в пред- и послеоперационном перио-
дах может привести к неудовлетворительным 
результатам после эндоскопической опера-
ции. Таким образом, если БЛ не прекращает-
ся в течение нескольких дней, целесообразно 
установить люмбальный дренаж. Основываясь 
на опыте ИНХ, считаем оправданным установ-
ку люмбального дренажа во всех случаях пос-
ле эндоскопического пластического закрытия 
ликворных фистул на короткий период. При 
этом необходимо периодически измерять циф-
ры ликворного давления в целях его дополни-
тельной коррекции. При использовании по-
стоянного дренажа необходимо ежедневно 
эвакуировать ликвор в объеме от 100 до 200 мл 
[25, 50]. При невозможности установить по-
стоянный дренаж необходимо проводить ежед-
невные люмбальные пункции. При этом объем 
выводимого ликвора зависит от цифр внутри-
черепного давления, определяемого во время 
пункции.

Показания и противопоказания 
к эндоскопической эндоназальной 
пластике ликворных фистул

Эндоскопический подход к поврежденным 
участкам передних отделов основания чере-
па описан многими авторами, является ми-
нимально инвазивной методикой при мани-
пуляциях на ситовидной пластинке, клет-
ках решетчатой кости, пазухе клиновидной 
кос ти, полости турецкого седла и гипофизе 
[23, 32, 36, 45, 60]. Увеличение, хорошее осве-
щение и улучшенный обзор операционного 
поля определяют преимущества эндоскопи-
ческой техники перед стандартными экстра-
краниальными и экстрасинусными манипуля-
циями. Эндоскопы позволяют хирургу более 
легко определить место ликворного свища, ак-
куратно отделить слизистую оболочку от кост-
ного дефекта, не травмируя окружающие тка-
ни, и точно установить трансплантат на место 
повреждения [39]. Cуществуют также ограни-
чения для применения эндоскопической ме-
тодики [45]. Так, например, ликворный свищ 

в области задней стенки лобной пазухи невоз-
можно адекватно оценить и закрыть эндоско-
пически. Очень большие или множественные 
костные дефекты легче восстанавливаются 
при использовании нейрохирургического до-
ступа или наружной этмоидэктомии с форми-
рованием мукопериостального лоскута из пе-
регородки носа [30]. Также затруднительно 
закрывать эндоскопически ликворный свищ 
в области латеральной стенки клиновидной 
пазухи, особенно если этот участок имеет хо-
рошо пневматизированные ячейки. Черепно-
мозговая травма с развитием сдавления мозга, 
несомненно, потребует нейрохирургической 
операции. При этом одновременно выполняет-
ся ревизия основания черепа, если в ней есть 
необходимость. В случаях повышенного вну-
тричерепного давления также нет смысла про-
изводить эндоскопическую пластику свища, 
прежде чем гипертензия не будет устранена, 
включая шунтирующие операции [33].

Основной задачей при лечении ликворно-
го свища или энцефалоцеле является восста-
новление барьера между полостью носа, ОНП 
и интракраниальным пространством с наи-
меньшим риском развития внутричерепной 
инфекции. Совсем необязательно восстанав-
ливать маленькие и средние дефекты основа-
ния черепа костными фрагментами. Пластика 
мягкими тканями в этих случаях вполне до-
статочна [21, 36]. В то же время при больших 
костных дефектах место повреждения долж-
но быть закрыто костным или хрящевым тран-
сплантатом для предотвращения формирова-
ния энцефалоцеле. Техника эндоскопической 
пластики ликворных свищей и энцефалоце-
ле зависит от места расположения и размеров 
костного дефекта, длительности БЛ, состоя-
ния слизистой оболочки полости носа и пред-
шествующего лечения [25].

Методика эндоскопического 
эндоназального пластического 
закрытия ликворных фистул

Эндоскопический доступ к передним от-
делам основания черепа лучше выполнять 
под общим интубационным наркозом. Перед 
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операцией проводится дополнительная мест-
ная анестезия. Она необходима для уменьше-
ния кровоточивости слизистой оболочки по-
лости носа и создания хорошего обзора опера-
ционного поля. Для этого применяется спрей 
оксиметазолина и лидокаина, в полость носа 
вставляют тампоны с 4%-ным раствором кока-
ина, локально делают инъекции 1 % лидокаина 
с адреналином в разведении 1:100 000, разуме-
ется, при отсутствии противопоказаний. После 
применения комплекса анестезиологического 
пособия достигается хороший обзор, заметно 
снижается  кровотечение из слизистой оболоч-
ки и четко виден ликворный свищ [51].

Хирургический подход и объем манипуля-
ций диктуются местом повреждения. Дефект 
основания черепа должен хорошо визуализи-
роваться эндоскопически для проведения адек-
ватных действий. Для достаточного доступа 
к дефекту ситовидной пластинки, как правило, 
необходима резекция средней носовой ракови-
ны. Если БЛ ограничена только ольфакторной 
бороздой, K. Hisamatsu и T. Gando [37] пред-
лагают методику облитерации дефекта тонкой 
полоской хрящевой пластинки, взятой с пере-
городки носа, с использованием фибринового 
клея. При этом в большинстве случаев сохра-
няется  функция нежных ольфакторных струк-
тур передних отделов основания черепа. Для 
восстановления дефекта передних или задних 
клеток решетчатой кости обычно необходима 
полная эндоскопическая этмоидэктомия. При 
этом нет необходимости резецировать сред-
нюю носовую раковину. К клиновидной пазу-
хе можно подойти, резецируя клетки решет-
чатой кости, но прямой подход через полость 
носа технически более прост и удобен. Резек-
ция задне-нижнего края средней носовой ра-
ковины (с коагуляцией заднего края, который 
часто кровоточит) позволяет более широко 
раскрыть соустье клиновидной пазухи. После 
определения точного места ликворного свища 
слизистая оболочка вокруг дефекта отсепаро-
вывается маленьким элеватором на протяже-
нии нескольких миллиметров.

Если грыжевое выпячивание мозговых обо-
лочек в месте дефекта небольшое, необходимо 
аккуратно вправить грыжевой мешок интра-

краниально. Иногда энцефалоцеле располага-
ется в небольшом костном дефекте в виде сте-
бля на ножке. В этих случаях стебель необходи-
мо коагулировать. Слизистую оболочку пазух 
не следует вправлять внутрь дефекта в целях 
предотвращения развития внутричерепного 
мукоцеле. При необходимости установки тран-
сплантата или лоскута D. Lanza и соавт. [40] 
рекомендуют вывести через люмбальный дре-
наж около 20 мл ликвора, что облегчает фикса-
цию трансплантата.

Костный дефект может быть восстанов-
лен с применением разнообразных материа-
лов. Если повреждение больше 10 мм в диа-
метре, над ним необходимо устанавливать 
трансплантат из костной или хрящевой ткани. 
Если возможно, твердую мозговую оболочку 
следует аккуратно отсепаровать от окружаю-
щей костной ткани. После этого костный или 
хрящевой трансплантат располагается между 
твердой мозговой оболочкой и костным осно-
ванием передней черепной ямки. Это в значи-
тельной степени предотвращает возможный 
рецидив энцефалоцеле в послеоперацион-
ном периоде [59]. Как хрящевой, так и кост-
ный трансплантат можно выкроить из перего-
родки носа, нижней носовой раковины, а так-
же средней носовой раковины, особенно если 
резекцию последней необходимо выполнять 
по ходу эндоскопического доступа. Комбини-
рованный трансплантат, состоящий из хряща 
и слизистой оболочки, выкраивается из пере-
городки носа и подрезается по размерам де-
фекта. Этот лоскут устанавливается на де-
фект, при этом слизистая оболочка полностью 
его покрывает. Можно также выкраивать от-
дельный костно-хрящевой и слизистый тран-
сплантаты, которые устанавливаются на де-
фект (рис. 3, а).

Если костный дефект меньше 10 мм, то мож-
но обойтись единственным трансплантатом (из 
слизистой оболочки, височной фасции, мыш-
цы), который устанавливают на мес то ликвор-
ного свища. После того как лоскут зафиксиро-
ван, вокруг него наносят фибрин-тромбиновый 
клей для придания лоскуту непод вижного по-
ложения и лучшего заживления [15, 54]. Аль-
тернативной процедурой может служить нане-
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сение микрофибриллярного коллагена (ави-
тен) на место прикрепления трансплантата 
с использованием маленького шприца. После 
того как трансплантат зафиксирован, на него 
накладывают несколько небольших фрагмен-
тов антибиотик-содержащей губки. Это позво-
ляет  дополнительно стабилизировать тран-
сплантат, предотвратить его смещение. На по-
следнем этапе в полость носа, в общие носовые 
ходы вводят фиксирующий большой мягкий 
тампон (“Merocel” или марлевый тампон). Если 
в качестве донорского трансплантата использо-
вался лоскут из перегородки носа, над местом 
дефекта можно установить тонкий силиконо-
вый листок для предотвращения спаек, инфек-
ционных осложнений и перфорации перегород-
ки. При этой методике в полном объеме также 
могут использоваться трансплантаты на ножке 
из перегородки носа и средней носовой ракови-
ны. При этом необходимо быть твердо уверен-
ным, что указанный лоскут подходит по разме-
рам, не перегибается и плотно тампонирует фи-
стулу [50, 55] (рис. 3, б).

Энцефалоцеле и ликворные фистулы, рас-
полагающиеся в пределах клиновидной пазу-
хи, иногда представляют трудности как при 
осуществлении доступа, так и при пластике 
дефекта, особенно если фистула располагает-
ся в глубоком латеральном кармане. Если лик-
вор поступает через дно турецкого седла, для 
подхода рекомендуется использовать обе по-
ловины носа [40]. Широкий доступ в пазуху 
клиновидной кости, как правило, требует ре-
зекции задне-нижней половины средней но-
совой раковины. При этом достигается хоро-
ший обзор и становится видна сфеноидаль-
ная воронка. При резекции нижней половины 
сфеноидальной воронки необходимо обяза-
тельно коагулировать окружающую слизи-
стую оболочку с целью предотвращения не-
медленного или отсроченного кровотечения 
из веточек клиновидно-небной артерии. Уда-
ление энцефалоцеле и ревизия костного де-
фекта вокруг ликворного свища выполняются 
так же, как и при этмоидальной фистуле. По-
сле этого окружающую слизистую оболочку 
можно удалить и полость клиновидной пазу-
хи затампонировать абдоминальным жировым 

или кожно-жировым трансплантатом. Во всех 
случаях после операции необходимы передняя 
тампонада носа, люмбальный дренаж и обыч-
ный комплекс послеоперационных процедур. 
Кроме этого, хирург должен быть потенциаль-
но готов к возможной травме зрительного не-
рва и сонной артерии во время манипуляций 
[41] (рис. 4, а, б, в).

Послеоперационное ведение больных

В послеоперационном периоде пациенту 
устанавливают постоянный люмбальный дре-
наж с аспирацией 8–10 мл/ч ЦСЖ. Больным 
необходимо избегать действий, приводящих 
к нагрузкам по типу пробы Вальсальвы: чи-
хания, натуживания, форсированного кашля. 
При необходимости назначают слабительные 
препараты. Режим в раннем послеоперацион-
ном периоде должен быть максимально щадя-
щим. Следует по возможности больше нахо-
диться в лежачем положении. Головной конец 
кровати должен быть несколько приподнят. 
Люмбальный дренаж закрывается на 5-е сут-
ки. После этого в течение суток проводится на-
блюдение за пациентом в условиях нормально-
го ликворного давления. Если нет признаков 
продолжающейся БЛ, дренаж удаляют. Далее 
за пациентом наблюдают еще сутки. При поло-
жительном результате больного выписывают 

Рис. 3. Схема проведения эндоскопической пласти-
ки в зависимости от размера дефекта: а — до 10 мм; 
б — больше 10 мм

а б
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с рекомендациями, которые он должен выпол-
нять в течение как минимум 6 нед. В сроки 
от 3 до 10 дней после операции большинство 
фрагментов тампонов из полости носа необхо-
димо аккуратно удалить. При этом неболь шое  
количество рассасывающихся материалов, 
расположенных непосредственно около тран-
сплантата, оставляется, их удаляют позже от-
мыванием. На весь послеоперационный пе-
риод назначают антибиотики в дозах, предот-
вращающих развитие синусита (в результате 
установки тампонов) [17, 43]. 

В позднем послеоперационном периоде 
при каждом обращении пациента следует про-
водить эндоскопическое исследование для 
исключения рецидива энцефалоцеле, особенно 
если выполнялась пластика большого дефекта. 
Кроме этого, необходимо исключать рецидив 
заболевания, проводить дифференциальный 
диагноз риноликвореи с аллергическими,  ва-
зомоторными и вирусными ринитами [47].

Результаты лечения

Результаты эндоскопического лечения лик-
ворных фистул вполне обнадеживающие. 
Принимая во внимание минимальную ин-
вазивность эндоскопических манипуляций 
по сравнению с нейрохирургическими вмеша-
тельствами, успешный исход эндоскопических 
пластик достаточно высок [18]. Так, в 1994 г. 
E. Dodson и соавт. [23] описали серию боль-
ных, оперированных эндоскопическим мето-
дом, с полным выздоровлением в 75,9 % случа-

ев  после первой операции и в 86,2 % — после 
повторных манипуляций.  Эти авторы реко-
мендуют применять эндоскопическую мето-
дику как первоначальный этап для лечения 
ликворных эндоназальных фистул. D. Lanza 
и соавт. [40] описали успешный исход эндо-
скопической операции в 94,4 % случаев у па-
циентов через 2 года после операции. Опи-
саны также успешные операции с дефектами 
твердой мозговой оболочки протяженностью 
15 мм и дефектами размером 10х10 мм с ис-
пользованием дополнительных фасциальных 
трансплантатов. Таким образом, отпадает не-
обходимость в использовании более агрес-
сивных, травматичных, наружных подходов 
к этой области. Кроме этого, следует добавить 
то преимущество, что обязательное ухудшение 
обоняния после транскраниальных базальных 
операций далеко не всегда сопровождает эн-
доскопические вмешательства по поводу БЛ 
[32]. Даже если эндоскопическое вмешательст-
во выполнено в области ситовидной пластинки 
и  ольфакторной щели, обонятельные ниточки 
остаются сохранными на другой стороне.

Неудачный исход эндоскопической пласти-
ки ликворной фистулы может быть связан с не-
правильным определением места ликвореи или 
множественностью фистул, смещением и неэф-
фективностью трансплантата, неудачным сопо-
ставлением трансплантата и твердой мозговой 
оболочки, плохим заживлением раневой повер-
хности, присоединившейся инфекцией, повы-
шением внутричерепного давления [40, 45]. Ре-
операцию также можно выполнить эндоскопи-

Рис. 4. Этапы эндоскопической пластики ликворной фистулы задней стенки клино-
видной пазухи (а, б, в). Прямой эндоскоп

а б в
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чески, желательно с введением флюоресцеина. 
В отдельную группу стоит выделить менингоце-
ле и ликворею из глубокого латерального карма-
на клиновидной пазухи. Это наиболее трудные 
случаи для проведения операции поскольку фи-
стула располагается не в зоне прямого воздейст-
вия микроинструментами (рис. 5). Для лечения 
таких дефектов необходимо применять эндоско-
пический транс максилярный доступ с дальней-
шим подходом через крылонебную ямку.  

С 1998 по 2012 г. в НИИ нейрохирургии опе-
рировано 300 пациентов с БЛ с использовани-
ем эндоскопической эндоназальной системы. 
В нашей серии наблюдений женщины преобла-
дали (195 пациентов). Возраст оперированных 
больных колебался от 8 мес. до 82 лет. Эндоско-
пическая эндоназальная пластика ликворной 
фистулы была успешной у 256 из 300 пациен-
тов (85,4 %) после первого подхода, у оставших-
ся 44 пациентов (14,6 %) в раннем послеопера-
ционном периоде (до 1 мес.) был отмечен ре-
цидив БЛ. Двенадцати из этих пациентов был 
установлен ЛПШ, однако, несмотря на это, сно-
ва наблюдался рецидив НЛ. Поэтому им была 
проведена эндоскопическая ревизия, после чего 
только у 11 (3,6 %) пациентов наблюдался реци-
див назальной ликвореи. Таким образом, с уче-
том повторных операций эндоскопическая пла-
стика оказалась успешной в 96,4 % случаев. 

Таким образом, в опытных руках эндоско-
пический эндоназальный метод является эф-
фективной, минимально инвазивной техникой 

для закрытия ликворных свищей и энцефало-
целе, что подтверждается несколькими сери-
ями наблюдений. Эндоскопическая методика 
является эффективной для первичного вос-
становления дефектов ситовидной пластинки, 
пластики в области решетчатой и клиновид-
ной пазух. Хорошие результаты применения 
этой техники позволяют предложить более 
широкое использование этой методики для 
лечения БЛ различного происхождения.
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ПОСТТРАВМАТИЧЕСКАЯ ЭПИЛЕПСИЯ У ДЕТЕЙ

А.В. Комфорт, Ж.Б. Семенова, Н.Ю. Семенова 
НИИ неотложной детской хирургии и травматологии, Москва, Россия

Посттравматическая эпилепсия у детей представляет собой серьезную проблему в силу отсутствия 
единых критериев риска ее развития на определенных этапах травматической болезни головного мозга. 
Не разработаны меры медикаментозной профилактики. В данной статье представлены материалы по-
следних лет, посвященные этой проблеме. 

Ключевые слова: посттравматическая эпилепсия, черепно-мозговая травма, эпилепсия.

Epilepsy is well recognized though uncommon complication of traumatic brain injury in children. The true prevalence 
is difficult to determine due to the wide range of severity of head injuries and the heterogeneity of the paediatric 
populations. Thus there are inconsistencies about which specific risk factors have been linked to the development of 
post-traumatic epilepsy. This article presents recent studies’ data on post-traumatic epilepsy in children and thera-
peutic approaches.     

Key words: post-traumatic epilepsy (PTE), traumatic brain injury (TBI), epilepsy.

Эпилепсия является общепризнанным и вмес-
те с тем наименее изученным осложнением че-
репно-мозговой травмы у детей. Истинную рас-
пространенность этого осложнения очень слож-
но оценить из-за широкого диапазона факторов 
повреждения головного мозга и неоднородности 
популяции детского возраста [9, 2].

Следует различать посттравматическую эпи-
лепсию и посттравматические приступы [18]. 
Приступы, возникающие в первые 24 часа 
после черепно-мозговой травмы, называют 
немед ленными, в течение первой недели — ран-
ними, возникающие через неделю — поздними 
[17]. Для подтверждения диагноза посттравма-
тической эпилепсии  необходимо наличие двух 
и более неспровоцированных эпилептических 
приступов [10], имеющих связь с черепно-моз-
говой травмой. 

Среди основных факторов риска развития 
посттравматической эпилепсии у пациентов 
с тяжелой травмой головного мозга выделяют 
следующие [13, 14]: 

  уровень сознания на момент травмы < 10 
по Шкале комы Глазго;

  контузионные очаги кортикальной локали-
зации;

  вдавленные переломы свода черепа;
  эпидуральные, субдуральные и внутримоз-

говые гематомы;
  проникающие повреждения головы;

  приступы, возникающие в первые 24 часа 
после травмы.

По данным ряда авторов, у детей с тяжелой 
травмой головного мозга гораздо более высо-
кий риск развития ранних посттравматичес ких 
приступов, чем у взрослых. Это связано с фун-
кциональными особенностями нервной си-
стемы детского возраста и прежде всего более 
низким порогом судорожной готовности [11]. 
Следует также учитывать, что у детей раннего 
возраста субклинические проявления присту-
пов в существенной мере затрудняют диагно-
стику и требуют тщательного электроэнцефа-
лографического подтверждения [22]. Частота 
развития ранних посттравматических присту-
пов у детей после тяжелой черепно-мозговой 
травмы варьирует от 20 до 39 % [15, 19], что зна-
чительно выше, чем у взрослых, у которых этот 
показатель составляет от 4 до 25 % [20]. Среди 
прочих факторов лишь уровень сознания и воз-
раст на момент травмы имеют значение в раз-
витии ранних посттравматических приступов 
у детей [15]. Большинство ранних посттрав-
матических приступов развивается в первые 
24 часа. При этом у детей до 2 лет риск раз-
вития ранних посттравматических приступов 
в 3 раза выше [19].  

Частота развития поздних посттравматичес-
ких приступов у детей после тяжелой черепно-
мозговой травмы варьирует от 7 до 12 % [7], 
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что несколько ниже, чем у взрослых, у которых 
этот показатель составляет от 9 до 13 %. При 
этом возраст детей не оказывает существенно-
го влияния на этот показатель. 

Взаимосвязь между ранними и поздни-
ми посттравматическими приступами у детей 
с тяжелой травмой головного мозга до конца 
не изучена. 

В литературе описаны несколько механиз-
мов развития посттравматических приступов. 
Первичный травмирующий фактор иницииру-
ет целый ряд самораспространяющихся биохи-
мических и иммунологических процессов [16]:

  лактатацидоз;
  кальциевый инфлюкс;
  высвобождение аминокислот (глутамат);
  метаболизм арахидоновой кислоты;
  высвобождение NO;
  образование свободных радикалов и пере-

кисное окисление липидов;
  активация комплементного каскада;
  высвобождение цитокинов;
  макрофагальная инфильтрация. 

Приступы, которые возникают вскоре пос-
ле черепно-мозговой травмы, могут способст-
вовать реорганизации нейронных сетей, на-
ходящихся в состоянии чрезмерного возбу-
ждения и потере тормозных нейронов, что 
может привести к формированию эпилепти-
ческой системы мозга [16]. При этом следу-
ет учитывать, что в остром периоде тяжелой 
травмы мозга приступы сами по себе могут 
усугублять течение травматической болезни 
 головного мозга за счет нарастания внутриче-
репного давления, нестабильности артериаль-
ного давления, нарушения оксигенации крови 
и высвобождения большого числа нейротран-
смиттеров [23]. 

В патогенезе ранних и поздних посттрав-
матических приступов существует принципи-
альное отличие. Тогда как ранние приступы 
являются результатом непосредственного по-
вреждения головного мозга, ответом на физи-
ческое воздействие, поздние приступы явля-
ются следствием тех изменений, которые при-
вели к формированию эпилептического очага 
[12]. Таким образом, предотвращение разви-
тия ранних посттравматических приступов 

является профилактикой развития посттрав-
матической эпилепсии [21].

Appleton R.E. et al. (2002) провели исследо-
вание влияния разного рода факторов на раз-
витие посттравматической эпилепсии у детей 
[9]. В исследование было включено 102 ребен-
ка с травмой головного мозга за период с 1991 
по 1998 г. У 9 пациентов (9 %) из общего чи-
сла наблюдаемых сформировалась посттрав-
матическая эпилепсия в период с 8 месяцев 
до 5 лет после травмы головного мозга, при 
этом латентный период составил 3,2 года (см. 
табл.). 

Учитывались пол, возраст, уровень сознания 
на момент травмы по Шкале комы Глазго, на-
личие ранних посттравматических приступов, 
продолжительность респираторной поддерж-
ки, результаты компьютерной томографии го-
ловного мозга на момент травмы. Результаты 
проведенного исследования свидетельствуют 
о том, что лишь только наличие ранних пост-
травматических приступов (p = 0,002) и уро-
вень сознания на момент травмы (p = 0,043) яв-
ляются факторами развития посттравматиче-
ской эпилепсии у детей. 

Для диагностики эпилептических измене-
ний и приступов традиционно используется 
электроэнцефалограмма (ЭЭГ) и видео-ЭЭГ-
мониторинг. Электроэнцефалограмма имеет 
определенные электрофизиологические при-
знаки в 70–80 % случаев эпилепсии, изменена 
во время приступов и в межприступный пери-
од, дает сведения о локализации и распростра-
нении процесса, позволяет проводить кон-
троль эффективности терапии.

Применению метода ЭЭГ в диагностике 
травматических изменений посвящено опре-
деленное количество работ [1, 3], однако они 
посвящены в основном изучению неспецифи-
ческих, не эпилептических паттернов. В ран-
нем посттравматическом периоде в литературе 
преобладает описание ЭЭГ коматозных состо-
яний. В более позднем периоде описаны осо-
бенности ЭЭГ при вегетативном состоянии, 
мутизме [5, 6].  

Интерпретация эпилептических феноме-
нов на ЭЭГ в остром периоде черепно-моз-
говой травмы — малоизученная и сложная 



НАУЧНО-
ПРАКТИЧЕСКИЙ
ЖУРНАЛ

НЕЙРОХИРУРГИЯ И НЕВРОЛОГИЯ
ДЕТСКОГО ВОЗРАСТА2/1

3

76

проблема, требующая анализа анамнеза, ин-
струментального динамического наблюдения. 
Кроме эпилептических приступов в остром 
периоде черепно-мозговой травмы могут на-
блюдаться пароксизмальные состояния, ве-
гетативные дисфункции неэпилептического 
характера. При наличии таких расстройств 
на ЭЭГ выявляются пароксизмально-изме-
ненные формы биоэлектрической активности 
мозга, и они чаще всего сложны в интерпре-
тации. 

Большинство работ посвящено изучению 
посттравматической эпилепсии в структуре 
последствий черепно-мозговой травмы в отда-
ленном периоде, ЭЭГ-контролю при лечении 
посттравматической эпилепсии преимущест-
венно у взрослых [4].

Не вызывает сомнения целесообразность 
проведения медикаментозной профилакти-
ки развития как ранних, так и поздних пост-
травматических приступов. Однако наличие 
целого ряда серьезных побочных эффектов 
при приеме антиэпилептических препаратов 

требует индивидуального подхода к каждому 
пациенту [8]. 

Приводим результаты ретроспективно-
го исследования, проведенного Lewis et al., 
в 1993, о медикаментозной профилактике ран-
них посттравматических приступов. В иссле-
дование были включены 30 детей с тяжелой 
травмой головного мозга. Из них 17 пациентов 
с профилактической целью получали фенито-
ин, остальным медикаментозная профилакти-
ка посттравматических приступов не прово-
дилась. Результаты исследования следующие. 
Ранние посттравматические приступы отме-
чались у 9 пациентов, не получавших фенито-
ин (53 %), и у 2 пациентов, которым проводи-
лась медикаментозная профилактика присту-
пов (15 %) [15].

Young et al. в 1983 г. опубликовал результа-
ты рандомизированного плацебо-контроли-
руемого исследования об эффективности ис-
пользования фенитоина для профилактики 
поздних посттравматических приступов у де-
тей. В исследование были включен 41 ребенок 

Таблица 1

Демографические особенности и клиническая картина наблюдаемых пациентов 
с посттравматической эпилепсией

Пациент, 
пол

Возраст на мо-
мент травмы, лет

Интервал между 
ЧМТ и ПТЭ, лет Тип приступов Симптоматика на момент 

развития ПТЭ

1 (м) 13,6 1,3 CP; SGTC ST; dys; LD

2 (ж) 6,5 0,7 CP H; LD

3 (м) 9,9 5,1 CP; SGTC H; LD

4 (ж) 10,3 2,8 CP; SGTC H

5 (ж) 1,3 2,9 CP N; BD

6 (м) 13,2 2,8 CP; SGTC N

7 (м) 12,3 5,2 SPS; CP N; BD

8 (м) 7,1 3,9 SPS; CP; SGTC H; LD; BD

9 (м) 8,5 4,3 CP; SGTC N; LD

CP — комплексные парциальные приступы; SGTC — вторично-генерализованные приступы; 
SPS — простые парциальные сенсорные приступы; ST — спастическая тетраплегия; dys — дисфа-
зия; LD — трудности обучения; H — гемиплегия; N — норма; BD — нарушения поведения
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после тяжелой травмы головного мозга, пе-
риод наблюдения составил 18 месяцев. Позд-
ние посттравматические приступы отмечались 
у 12 % детей, получавших фенитоин, и 6 % де-
тей, получавших плацебо [24]. 

Заключение 

У детей, в особенности новорожденных 
и грудного возраста, более высок риск разви-
тия ранних посттравматических приступов, чем 
у взрослых. Применение антиконвульсантов 
существенно снижает риск развития ранних по-
сттравматических приступов у детей с тяжелой 
травмой головного мозга. Применение антикон-
вульсантов у детей с высоким риском развития 
ранних посттравматических приступов в тече-
ние первых 7 дней тяжелой травмы головного 
мозга может быть рекомендовано в качестве оп-
ции к основному лечению. Не рекомендуется 
применение антиковульсантов для профилак-
тики поздних посттравматических приступов. 
В случае их возникновения рекомендуется при-
держиваться стандартов, используемых в слу-
чае впервые выявленной эпилепсии. Хирурги-
ческое лечение посттравматической эпилепсии 
может рассматриваться в случае неэффектив-
ности медикаментозной терапии (отсутствие 
клинически значимого эффекта от использова-
ния 2–3 препаратов).
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Комментарий к статье

В статье обсуждаются важные вопросы при-
чин развития посттравматической эпилепсии 
у детей и ее профилактики. Авторы приводят 
краткую классификацию приступов по сро-
кам развития: немедленные, ранние, поздние 
и указывают, что для подтверждения диагно-
за посттравматической эпилепсии необходи-
мо наличие двух и более неспровоцированных 
эпилептических приступов, имеющих связь 
с черепно-мозговой травмой. Положение о пра-
вомочности  диагноза «эпилепсия» после двух 
неспровоцированных приступов спорно. Хотя 
это положение защищают авторитетные спе-
циалисты, входящие в противоэпилептичес-
кую лигу.

По моему мнению, не следует торопиться 
с диагнозом «эпилепсия» у ребенка, получив-
шего травму и имеющего два внешне неспрово-
цированных приступа. По крайней мере, необ-
ходимо иметь дополнительную информацию 
в виде стойкого эпилептического очага по ин-
териктальным данным на ЭЭГ и наличие при-
знаков повреждения мозга по данным МРТ 
(так называемая эпилепсия с повреждением 
мозга).

Авторы указывают на существование прин-
ципиального отличия патогенеза ранних 
и поздних посттравматических приступов. Ран-
ние приступы являются результатом непосред-

ственного повреждения головного мозга как 
ответа на физическое воздействие, поздние 
приступы являются следствием тех изменений, 
которые привели к формированию эпилепти-
ческого очага. 

По нашему мнению, механизм должен быть 
один — скорее всего, это фокальная ишемия. 
Только в остром периоде ишемия возникает 
в зоне поврежденного мозга при несформи-
рованном эпилептическом очаге (острая ише-
мия), а в отдаленном — в сформированном 
(хроническая ишемия).

Если анализировать частоту поздних при-
ступов для разных факторов риска, то оказы-
вается, что наиболее эпилептогенными из них 
являются проникающие ранения мозга:
Критерии высокого риска 
посттравматической эпилепсии (частота в %) 
Проникающие повреждения мозга 53
Ранние припадки 47
Тяжесть по Шкале комы Глазго < 10/15 — 32
Внутримозговые гематомы 40
Субдуральные гематомы 33
Корковые контузии 28
Эпидуральные гематомы 26
Вдавленные переломы черепа 31

(Данные Arnold F. J. L. с соавт. 2010 [2])
При проникающих ранениях важны два 

фактора, которые определяют развитие позд-
ней эпилепсии. Первый из них — острое по-
вреждение крупных корковых сосудов, в пер-
вую очередь вен (см. рис.). Такое повреждение 
приводит к формированию зон остаточного 
кровообращения — морфологической основе 
эпилептического очага. Второй — к развитию 
грубого оболочечно-мозгового рубца, который 
часто вовлекает соседние корковые сосуды, 
приводя к состоянию хронической локальной 
ишемии мозга [1].

Если с точки зрения формирования зон 
остаточного кровообращения проанализиро-
вать частоту поздней эпилепсии при других 
факторах высокого риска, можно проследить 
разную степень (предположительно) повре-
ждения корковых сосудов. Например, трудно 
представить формирование внутримозговой 
травматической гематомы без повреждения 
корковых сосудов. 
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Дополнительным механизмом формирова-
ния поздней эпилепсии при неудаленных вну-
тримозговых гематомах может быть форми-
рование глиального рубца, вторично вовле-
кающего корковые сосуды. Так, при анализе 
артифициальной послеоперационной эпилеп-
сии Foy и соавт. при лечении абсцессов голов-
ного мозга пункционным способом отмечают  
развитие поздней эпилепсии в течение пяти 
лет в 69 % случаев, а в более позднем периоде 
у 92 % больных [3]. 

Можно предположить, что при пункцион-
ном способе лечения абсцессов со временем 
формируется обширный глиальный рубец, 
дефор мирующий корковые сосуды.

Можно полностью согласиться с положени-
ями авторов, высказанными в заключении ста-
тьи о пользе профилактики ранних приступов 
назначением антиконвульсантов в течение пер-
вых 7 дней тяжелой травмы головного мозга. 
Такое лечение не только защищает мозг от ран-
них припадков, но и защищает мозг, находя-
щийся в ситуации нарушенного метаболизма. 
Назначение антиконвульсантов в остром пери-
оде не препятствует формированию зон оста-
точного кровообращения и, таким образом, 
не останавливает формирование эпилептиче-
ского очага и формирование синдрома поздней 
посттравматической эпилепсии. Что касается 
профилактики посттравматичес кой эпилеп-
сии, то она должна осуществляться не столь-
ко медикаментозными средствами, сколько 
хирургическими приемами в раннем периоде 
черепно-мозговой травмы, например, при ком-
прессии корковых мозговых вен вдавленными 

переломами или эпидуральными гематомами. 
Раннее удаление таких сдавлений — это про-
филактика формирования стойкого эпилепти-
ческого очага и, следовательно, поздней пост-
травматической эпилепсии.

Профессор кафедры детской
неврологии и нейрохирургии 
СЗГМУ им. И.И.Мечникова 

Ю.А. Гармашов
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Вовлечение вен в посттравматический оболочечно-
мозговой рубец
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ДИСФУНКЦИЯ ЛИКВОРОШУНТИРУЮЩЕЙ СИСТЕМЫ, 
ОБУСЛОВЛЕННАЯ ПОВТОРНОЙ ПРОКСИМАЛЬНОЙ МИГРАЦИЕЙ 
ДИСТАЛЬНОГО КАТЕТЕРА (КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ)

К.А. Самочерных, М.Р. Маматханов, А.В. Ким, К.И. Себелев, И.В. Иванов, О.А. Дон, 
К.В. Сысоев, Д.С. Лукин 
РНХИ им. проф. А.Л. Поленова, Санкт-Петербург, Россия 

Работа посвящена одной из редко встречающихся проблем хирургических вмешательств при гидроцефа-
лии — дисфункции вентрикулоперитонеальной ликворошунтирующей системы в результате повторной 
проксимальной миграции его дистального катетера. Приводится описание клинического случая, резуль-
таты коррекции этого состояния. Проанализированы причины наиболее частых ошибок при установке 
дренирующих систем. Адекватное выполнение хирургических манипуляций позволяет снизить развитие 
послеоперационных осложнений.

Ключевые слова: хирургическое лечение гидроцефалии, осложнения ликворошунтирующих операций, миг-
рация и атипичное положение дистального катетера ликворошунтирующей системы. 

An unusual case of the shunt malfunction as a result of repeated peritoneal shunt catheter upward migration in 
children is reported. Possible mechanisms of migration and management strategies were discussed. We emphasize 
the importance of careful and proper placement of the distal catheter during the tunneling procedure to prevent 
complication.

Key words: surgical treatment of hydrocephalus, shunt complications, migration and atypical position of the distal 
shunt catheter.

Введение

По-прежнему самыми распространёнными 
методами лечения декомпенсированной гид-
роцефалии являются ликворошунтирующие 
операции (ЛШО), хотя среди специалистов 
эндоскопическая вентрикулоцистерностомия 
признаётся методом выбора при её окклю-
зионных формах. Применение ЛШО в боль-
шинстве (86,8–95,5 %) наблюдений позволя-
ет достичь стабилизации состояния больных, 
несмотря на высокую частоту осложнений (до 
28,6–60,5 % исследуемых). Зачастую нежела-
тельные последствия ЛШО требуют хирурги-
ческой коррекции, чем и обусловлен высокий 
удельный вес повторных операций. Пациенты 
детского возраста в среднем переносят до 2 ре-
визий шунтирующих систем в течение 10 лет, 
и лишь менее 1\3 вновь установленных шун-
тов функционирует без ревизии [4–7, 9, 11, 20–
22, 25].

Наиболее часто повторные вмешательст-
ва проводятся с целью реимплантации кате-
теров дренажной системы. К наиболее частым 

осложнениям шунтирующих операций, кроме 
инфекционно-воспалительных, относят ати-
пичное расположение катетеров, вторичное 
смещение компонентов дренажных систем, об-
струкции как вентрикулярного, так и дисталь-
ного отделов шунта, а также последствия не-
адекватного подбора параметров клапанной 
сис темы [1–3, 6–8, 10, 23–25].

В литературе всё чаще встречаются описа-
ния дистальной миграции перитонеального ка-
тетера шунта в желчный пузырь, петли кишеч-
ника, мочевой пузырь, мошонку в результате 
нарушения их целостности [15, 16, 19].

Проксимальная миграция перитонеального 
катетера подкожно без его отрыва или повре-
ждения является редким состоянием. Ряд ав-
торов считает причиной этого феномена чрез-
мерное сгибание или разгибание головы па-
циента, наиболее часто встречающееся при 
бесклапанных или так называемых «линей-
ных» шунтах [12–15, 18].

Nadkarni T.D. с соавт. (2007) описывает пост-
воспалительные изменения с формированием 
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псевдоперитонеальных кист как причину 
«выталкивания» перитонеального катетера 
из брюшной полости [18].

При этом вариабельное петлеобразование 
Martínez-Lage J.F. с соавт. (1993) объясняет 
тем, что несмотря на изменение положения пе-
ритонеального катетера ток спинно-мозговой 
жидкости продолжается, тем самым приводя 
к образованию подкожных путей его дальней-
шей миграции и скручивания [17].

Профилактика осложнений ликворошун-
тирующих операций и улучшение результа-
тов лечения больных гидроцефалией преж-
де всего подразумевает адекватный подбор 
парамет ров шунтирующих систем и алгорит-
мов выбора тактики хирургического лечения 
[2, 5, 7, 9, 23].

Несоблюдением этих требований в частнос-
ти объясняется высокая встречаемость ослож-
нений ЛШО, развитие которых обусловле-
но неправильным выбором или неадекватным 
выполнением тех или иных аспектов хирурги-
ческой техники. 

В случаях с атипичным положением шун-
та речь идёт о невыполнении самых элемен-
тарных правил имплантации шунтирующих 
сис тем. 

Мы приводим наблюдение из своего опы-
та, при котором миграция катетера происходит 
не в первый раз.

Клинический случай 

Больная К., 10 мес., поступила в отделение 
нейрохирургии детского возраста в 2013 г. 

Диагноз: Дренажезависимая  окклюзионая 
тривентрикулярная гидроцефалия.  Состояние по-
сле вентрикулоперитонеостомии от 20.04.2012, 
ревизии вентрикулоперитонеального шунта от 
23.06.2012, 16.08.2012, 13.11.2012. Дисфункция 
шунта в результате проксимальной миграции пе-
ритонеального катетера. Гипертензионно-гидро-
цефальный синдром.

Анамнез болезни: в неонатальном перио-
де подтверждена врождённая вентрикуломега-
лия. По данным СКТ головного мозга деком-
пенсированная тривентрикулярная гидроце-
фалия (рис. 1).

20.04.2012 проведена операция: вентрику-
лоперитонеальное шунтирование. На после-
операционном СКТ головного мозга от мая 
2012 г. определяется пристеночное (внутриже-
лудочковое) расположение вентрикулярного 
катетера (рис. 2).

В связи с дисфункцией системы была госпи-
тализирована повторно по месту жительства, 
проведено нейрохирургическое вмешательство 
от 23.06.2012: ревизия и реимплантация шун-
тирующей вентрикулоперитонеальной систе-
мы. В связи с повторной дисфункцией шунти-
рующей системы госпитализирована в РНХИ 
им. проф. А.Л. Поленова, 16.08.2012 выполне-
на операция: ревизия, реимплантация вентри-
кулоперитонеальной системы. На контроль-
ных СКТ головного мозга от 20.08.2012 боко-
вые желудочки расширены. Шунт в проекции 
заднего рога правого бокового желудочка. Ши-
рина боковых желудочков на уровне передних 
рогов правого = 35 мм, левого = 36 мм, чет-
вертый желудочек не расширен. В дальней-
шем наблюдалась у невролога, нейрохирурга. 
09.11.2012 по месту жительства произведена 
ревизия, реимплантация вентрикулоперитоне-
ального шунта в связи с проксимальной мигра-
цией дистального катетера! Находилась на дис-
пансерном наблюдении. В течение последних 
2 недель состояние больной ухудшилось, поя-
вилось выбухание по ходу шунтирующей си-
стемы в шейно-затылочной области.

При поступлении: Состояние тяжелое. 
В сознании. Глазные щели S = D. Не следит 
за предметами, не фиксирует взгляд. Зрач-
ки D = S, фотореакции сохранены. Мышечная 
сила снижена, больше в нижних конечностях, 
до 3–4 баллов. Брюшные рефлексы низкие, бы-
стро истощаются. Местно: Череп гидроцефаль-
ной формы. Большой родничок напряжен, пло-
хо передает пульсацию, размерами 10×9 мм. От-
мечается флюктуирующее выбухание по ходу 
шунтирующей системы в шейно-затылочной 
области размерами 5×15 см, подкожно пальпи-
руется кроме клапанной системы большое ко-
личество петель дистальной части  шунта.  

Офтальмолог: сходящееся косоглазие, дис-
ки зрительных нервов розовые, носовая поло-
вина OS бледная. Вены умеренно расширены. 
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Рис. 1. СКТ больной К. до операции (стрелками указана желудочковая 
система, деформация костей свода черепа)

Рис. 2. СКТ больной К. после вентрикулоперитонеостомии. Стрелками 
указано расположение вентрикулярного катетера
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СКТ головного мозга от января 2013 г.: 
состояние после вентрикулоперитонеально-
го шунтирования, желудочки симметрич-
ны, резко расширены. Просвет IV желудочка 
не дифференцируется. В затылочной области 
подкожно у нижних отделов ламбдовидного 
шва определяется петлеобразование дисталь-
ной части вентрикулоперитонеального шунта 
(рис. 3). 

Выполнено оперативное вмешательство: 
вентрикулоперитонеальное шунтирование сис-
темой средне-низкого давления в левой точке 
Кохера. Удаление несостоятельной шунтирую-
щей системы из правой точки Денди. 

При проведении вентрикулоперитонеосто-
мии фиксация вентрикулярного и перитоне-
ального катетера проводилась по стандартной 
методике с использованием экстракраниаль-
ного переходника (для ограничения длины 
и смещения вентрикулярного катетера) и ла-
тексной манжеты (для исключения миграции 
перитонеального катетера) (рис. 4).

Послеоперационный период протекает без 
осложнений. Раны зажили первичным натяже-
нием. 

На контрольной СКТ: водянка бивентри-
кулярная без перивентрикулярного отека. 
Тень шунта в проекции левого бокового же-
лудочка. Смещения срединных структур нет 
(рис. 5).

Состояние на момент выписки — компен-
сирована, отмечается положительная динами-
ка — регресс гипертензионной симптоматики: 
ребенок стал более спокойным, нормализовал-
ся сон, аппетит. Регрессировала общемозго-
вая симптоматика. Менингеальных симптомов 
нет. Больная выписана под амбулаторное на-
блюдение специалистов.

Заключение

Анализ данного наблюдения показыва-
ет, что адекватное функционирование вент-
рикулоперитонеальной системы, обеспечи-
вающее восстановление ликворообращения 
и компенсацию водянки, подразумевает сре-
ди прочих факторов правильное расположе-
ние дренажной системы. Миграция дисталь-
ного катетера является фактором риска раз-
вития несостоятельности шунта. Фактором 
риска смещения катетера является в том чи-
сле его дополнительная мобильность. Совре-
менные методы нейровизуализации позволя-
ют контролировать положение компонентов 
дренажной сис темы.

В данном наблюдении экстраперитонеаль-
ное расположение дистального катетера при-
вело к декомпенсации гидроцефалии. Нео-
бычное мягкое течение, по-видимому, объя-
сняется сохраняющимся оттоком жидкости 
по подкожному каналу. Значительное смеще-
ние его вызвало гидравлическое давление при 
оттоке жидкости из дистального катетера.

Ранняя диагностика данного осложнения 
сводится к констатации факта несостоятель-
ности шунта и УЗИ/КТ-исследованию. Шун-
тография может являться завершающим эта-
пом диагностики.

Важно отметить, что как тип, так и выра-
женность вторичного смещения зависят в том 
числе и от особенностей дренажной системы. 
Утолщения, резервуары, угловые переходники 
являются дополнительными барьерами, и это 

Рис. 3. СКТ больной К. в 3D-реконструкции. Стрел-
ками указано петлеобразование перитонеального 
катетера
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необходимо учитывать при диагностике и пла-
нировании повторных операций.

Наличие вторичного смещения с признака-
ми декомпенсированной гидроцефалии явля-
ется показанием к хирургическому лечению, 
которое должно быть направлено на коррек-
цию положения ликворошунтирующей систе-
мы и восстановление его адекватного функци-
онирования.
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ВАРИАНТ ИСХОДА ГИДРОЦЕФАЛИИ У РЕБЁНКА, 
ОСЛОЖНЁННОЙ ГИПЕРТЕНЗИОННЫМ КРИЗОМ
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В статье описан исход лечения грудного ребёнка с гидроцефалией, осложнившейся гипертензионным кри-
зом. Разгрузочные вентрикулярные пункции позволили купировать криз и несколько стабилизировать со-
стояние ребёнка. В дальнейшем проводилось наружное дренирование желудочков мозга и после устранения 
временных противопоказаний к шунтирующей операции была осуществлена вентрикулоперитонеостомия. 
Несмотря на выполненную ликворошунтирующую операцию, дополненную комплексной консервативной 
терапией, желаемого результата добиться не удалось. Значимого улучшения в психомоторном развитии 
пациента достигнуто не было, а качество жизни ребёнка было признано неудовлетворительным. Таким 
образом, реанимационные мероприятия, подкреплённые разгрузочными вентрикулярными пункциями, по-
зволили предотвратить угрожающий жизни инфаркт ствола мозга, но порог определённых необратимых 
морфофункциональных изменений, к сожалению, был преодолён.

Ключевые слова: гидроцефалия, внутричерепная гипертензия, гидродинамический стресс, дислокация, 
ущемление ствола мозга, церебральный криз, вентрикулярная пункция, хирургическое лечение, прогноз.

In this article the result of treatment of infant with hydrocephalus, complicated by hypertension crisis was described. 
Unloading ventricular puncture permitted to remove crisis and somewhat to stabilize the condition of the infant. 
Later on external ventricular drainage was carried out and after removal of temporary contraindications to shunt-
ing operation, ventriculoperitoneostomy was carried out. In spite of fulfilling shunting operation, supplemented by 
complex conservation therapy, desirable result wasn‘t reached. Considerable improvement in psychomotor progress 
of the patient wasn‘t achieved, and the quality of the infant‘s life was recognized as unsatisfactory. Thus, reanima-
tion measures, confirmed by unloading ventricular punctures allowed prevent vital threatening infarct of the cranial 
trunk but, unfortunately, threshold of definite irreversible morpho-functional changes were overcome.

Key words: hydrocephalus, intracranial hypertension, hydrodynamic stress, dislocations, brain stem herniation, ce-
rebral crises, ventricular puncture, surgical treatment, prognosis.

Многообразные заболевания, приводящие 
к повышению внутричерепного давления, при 
естественном течении интракраниальной ги-
пертензии могут реализоваться в дислокаци-
онный синдром, морфологической основой ко-
торого является дислокация мозга (dislocation 
cerebri), то есть его смещение и деформация. 
Дислокационный синдром — это, как извест-
но, комплекс патоморфологических и патофи-
зиологических процессов, сопровождающих-
ся определенными клиническими признаками, 
обусловленными смещением полушарий боль-
шого мозга и мозжечка с вторичным сдавлени-
ем ствола мозга [5, 8, 10, 11].

Течение дислокационного синдрома может 
осложниться гипертензионным кризом (cere-
bral crises), синонимы: окклюзионный криз, 
oкклюзионный синдром (syndromum occlusio-

nis), окклюзионно-гидроцефальный синдром 
[6, 22]. Гипертензионный криз угрожает жизни 
больного, так как на фоне расстройств созна-
ния возникают тонические стволовые судоро-
ги, и нарушается дыхание [4, 10, 13, 16, 28].

Вопросы дислокации и вклинения мозга 
в силу своей потенциальной угрозы и очевид-
ности обсуждаются применительно к череп-
но-мозговой травме, опухолям головного моз-
га, инсульту, абсцессам мозга, внутричерепным 
кистам и др. Особенности вторичной окклюзи-
онной гидроцефалии при приведённых нозоло-
гических формах, естественно, также находят 
своё отражение [3, 9, 11, 13, 21, 23, 25]. Вопро-
сы же гипертензионного криза при вклинении 
у больных с изолированной окклюзионной ги-
дроцефалией (преимущественно врождённой) 
и его исходы рассматриваются редко.
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При гидроцефалии очевидна  двусторонняя 
дислокация гиппокамповых извилин [1, 3, 13, 
15]. При таком смещении дислокационные 
симптомы появляются часто внезапно — с раз-
вития сопорозного состояния сознания, кото-
рое в ближайший период углубляется до комы. 
При этом расстройству сознания может пред-
шествовать период кратковременного возбуж-
дения, иногда с запрокидыванием головы на-
зад, параличом взора вверх, стволовым ни-
стагмом. Может нарушиться дыхание по типу 
Чейн–Стокса. На болевое раздражение возни-
кает децеребрационный двигательный ответ. 
Зрачки быстро расширяются, перестают реа-
гировать на свет, появляются вегетативно-со-
судистые расстройства, двусторонние патоло-
гические симптомы, угасают глубокие рефлек-
сы [3, 15, 24, 26].

В силу анатомо-физиологических особенно-
стей гипертензионный криз у детей в некоторой 
степени отличается от криза у взрослых. Такое 
состояние у ребенка с водянкой головного моз-
га возникает чаще внезапно, и дети нуждаются 
в срочной госпитализации. Гипертензионный 
криз, обусловленный гидроцефалией, нередко 
развивается и в условиях стационара, в про-
цессе обследования больного. Дети становят-
ся либо адинамичны и не реагируют на осмотр, 
либо отмечается выраженное беспокойство, 
рвота, крик, который носит иногда монотонный 
характер. Кожные покровы и видимые слизи-
стые — бледные с акроцианозом и периорби-
тальным цианозом. Сознание угнетено до глу-
бокого оглушения, либо нарушено по типу 
сопора и умеренной комы. Голова при этом за-
прокинута назад, спина дугообразно изогнута, 
все мышцы тонически напряжены, руки слег-
ка согнуты в локтевых суставах и приведены 
к туловищу, ноги вытянуты. Дыхание повер-
хностное, временами редкое, иногда одышка. 
Сердечные тоны глухие, пульс со склонностью 
к брадикардии, возможна и тахикардия до 170–
200. Ребенок вначале бледнеет, а затем лицо по-
крывается красными пятнами, наблюдается 
обильное потоотделение. Иногда дети непроиз-
вольно выделяют мочу и кал. Большой родни-
чок резко выбухает и напряжён. Паралич взо-
ра вверх — выраженный симптом «заходящего 

солнца». Зрачки умеренно, а иногда и макси-
мально расширены с крайне вялой реакцией 
на свет. Практически не вызываются корне-
альные рефлексы. Дети не реагируют на боль. 
Выражены явления ригидности затылочных 
мышц. Может наблюдаться диффузная гипо-
тония мышц с оживлением сухожильных реф-
лексов, но чаще — повышение тонуса, преи-
мущественно в разгибательной группе мышц, 
патологические рефлексы Бабинского и клону-
сы стоп. Временами наблюдаются тонические 
стволовые судороги. Гипертензионные кризы, 
сопровождающиеся стволовыми тоническими 
судорогами, у детей протекают значительно тя-
желей, чем у взрослых. Нередко гипертензион-
ный криз у ребенка заканчивается остановкой 
дыхания и смертью, если не были срочно пред-
приняты лечебные мероприятия [12, 14, 26].

В борьбе с дислокацией мозга показаны ме-
роприятия, направленные на создание наруж-
ной и/или внутренней декомпрессии. Так, при 
аксиальной дислокации, сопровождающейся 
или вызванной окклюзионной гидроцефалией, 
положительный клинический эффект может 
быть достигнут дренированием боковых желу-
дочков головного мозга [10, 13, 20, 23, 27]. Дре-
наж желудочков мозга, предпринятый до и пос-
ле основной операции следует рассматривать 
как реанимационное мероприятие, которое мо-
жет быть результативным в комплексе с други-
ми методами общей и церебральной реанима-
ции. Применение вентрикулярного дрениро-
вания у пациентов с выраженной дислокацией 
может позволить временно уменьшить степень 
нарушения витальных функций и «выиграть» 
время для подготовки к операции [6, 11, 13, 24].

При гипертензионном кризе у грудных де-
тей в качестве реанимационного пособия по-
казана разгрузочная вентрикулярная пун-
кция и в дальнейшем наружное вентрику-
лярное дренирование по А.А. Арендту [1, 7, 
11, 13]. При угрожающем жизни гипертензи-
онном кризе на фоне ликворной гипертензии 
пункцию бокового желудочка мозга в отсут-
ствие нейрохирурга может выполнить и пе-
диатр [2]. После вентрикулярной пункции об-
ычно устанавливается правильный ритм сер-
дца, уменьшается выраженность пареза взора 
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вверх, появляется реакция зрачков на свет, мо-
жет восстанавливаться сознание, контакт с ре-
бёнком [1, 2, 12]. Прогноз возможности вос-
становления нарушенных функций, несмотря 
на устранение лик ворной гипертензии, в силу 
известных причин далёк от корректности. 
При этом принято ориентироваться в основ-
ном на положительную неврологическую ди-
намику в ближайшее время после операции. 
Отсутствие регресса вентрикулодилятации 
в первый год после операции обычно совпа-
дает с неудовлетворительным качеством жиз-
ни ребёнка [17, 18]. Согласно исследованиям 
Ю.А. Орлова и соавт. [19], более чем у 50 % де-
тей с критической декомпенсированной ги-
дроцефалией отдалённые результаты лечения 
плохие.

Иллюстрацией исхода гидроцефалии, ослож-
нённой гипертензионным кризом, может слу-
жить наблюдение за больным ребёнком, ко-
торый оказался в поле зрения нейрохирургов 
в возрасте 7 месяцев и 1 года 3 месяцев.

Из раннего анамнеза известно, что маль-
чик родился в асфиксии и пребывал в отделе-
нии реанимации новорожденных. На исходе 

первых суток жизни был оперирован по по-
воду диафрагмальной грыжи. В возрасте 6 
месяцев в связи с гипертермией, двукрат-
ной рвотой, снижением реакции на игрушки 
и опущением глаз вниз были проведены ней-
росонография (НСГ) и магнитно-резонан-
сная томография (МРТ). По результатам об-
следований выставлен диагноз «гидроцефа-
лия» (рис. 1), и неврологами была назначена 
терапия. Исследование на предмет внутриу-
тробного инфицирования выявило положи-
тельные титры к антителам цитомегаловиру-
са, в связи с чем инфекционис том была назна-
чена противовирусная терапия.

В возрасте 7 месяцев доставлен в детскую 
больницу (соматического профиля) с жалоба-
ми со слов матери на внезапный приступ сла-
бости и вялости ребенка и имевшие мес то су-
дороги. Был госпитализирован в отделение 
реанимации. Тяжесть состояния была обуслов-
лена гектической лихорадкой (гипертермия 
39,6°), неудовлетворительной сердечно-лёгоч-
ной деятельностью (пульс 152, дыхание 56, ци-
аноз кожи) и неврологической дисфункцией 
(сопор, слабая реакция на внешние раздраже-
ния, симптом «заходящего солнца», гипото-
ния мышц, рефлексы Бабинского и Гордона, 
окружность головы 48 см и вялая пульсация 
родничка).

К вечеру того же дня при нарастающих яв-
лениях дыхательной недостаточности боль-
ной был интубирован и подключён к аппара-
ту искусственной вентиляции лёгких (ИВЛ). 
В связи с повторными тоническими стволо-
выми судорогами ребёнок был осмотрен не-
врологом и консультирован нейрохирургом 
(на 3-и сут ки пребывания ребёнка в стациона-
ре). Нейрохирургом отмечены: брадиаритмия, 
глубокая кома, запавшие глазные яблоки, сим-
птом «заходящего солнца», анизокория за счёт 
расширения левого зрачка с отсутствием реак-
ции на свет. Корнеальные рефлексы не вызы-
вались. Гипотония мышц с высокими рефлек-
сами, патологические рефлексы Бабинского 
с двух сторон. Выраженная венозная сеть голо-
вы, большой родничок был напряжён и пуль-
сацию не передавал. Тонические стволовые су-
дороги. По НСГ отмечена вентрикуломегалия.

Рис. 1. МРТ, аксиальный срез. Первоначальное ис-
следование. Расширение боковых желудочков моз-
га. Зона перивентрикулярной ишемии
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Создавшая ситуация нейрохирургом была 
расценена как гипертензионный криз и была вы-
полнена разгрузочная чрезродничковая вентри-
кулярная пункция. Выведено 25 мл прозрачно-
го бесцветного ликвора до появления активной 
пульсации родничка. Состав вентрикулярного 
ликвора: цитоз 8/3, белок 0,066 г/л, эритроци-
ты — 4–5/1 свежие и 2–3/1 изменённые. После 
разгрузочной пункции ребёнок стал «сопротив-
ляться» аппаратной вентиляции, и постепенно 
дыхание переведено на самостоятельное через 
интубационную трубку. В течение последующих 
3-х дней ежедневно проводились разгрузочные 
пункции боковых желудочков с выведением 25–
27 мл ликвора, с отслеживанием динамики кли-
нической симптоматики. Так, при второй вен-
трикулярной пункции (4-е сутки пребывания 
ребёнка в стационаре) в процессе выведения ли-
квора ребёнок стал открывать глаза и моргать, 
и в этот же день мальчик был экстубирован. По-
сле третьей вентрикулярной пункции (5-е сут-
ки) уровень сознания восстановился до глубо-
кого оглушения, пациент стал прослеживать 
за предметами и гулить.

На 8-е сутки пребывания в стационаре по мере 
стабилизации состояния до степени транспор-
табельности ребёнок был переведен в клинику, 
располагавшую нейрохирургическим отделени-
ем, где на следующий день выполнено наружное 
вентрикулярное дренирование по А.А. Аренд-
ту, а через 10 дней — вентрикулоперитонео-
стомия шунтом среднего давления. Состоя-
ние мальчика стабилизировалось, со слов ро-
дителей, были заметны некоторые улучшения. 
Ежемесячно консультировались у невролога 
и проводили амбулаторное лечение. Несмотря 
на проводимые комплексные реабилитацион-
ные мероприятия, положительные сдвиги со 
стороны двигательной и психоречевой сфер 
оказались незначительными. По рекоменда-
ции невролога была проведена МРТ головно-
го мозга (рис. 2), по результатам которой и в 
связи с неудовлетворительным восстановле-
нием рекомендована повторная консультация 
нейрохирурга.

Повторное обращение к нейрохирургу через 
8 месяцев после операции, в возрасте ребёнка 
1 год 3 месяца с жалобами на то, что мальчик 

не ходит, не упирается на ножки, не удержива-
ет голову, не говорит.

Объективно: в соматическом статусе дис-
функции внутренних органов не обнаруже-
но. В сознании, взгляд фиксирует, за пред-
метами прослеживает. Грубо отстаёт в пси-
хомоторном развитии, не узнаёт близких, 
речевая продукция практически отсутствует. 
Нарушения функции черепных нервов не от-
мечено. Тонус мышц спастический, преиму-
щественно в разгибателях. Тетрапарез (само-
стоятельно не переворачивается, не сидит). 
Сухожильные и периостальные рефлексы 
оживлены, клонусы обеих стоп. Окружность 
головы 47,5 см. Помпа-клапан опорожняется 
и наполняется хорошо. Электроэнцефалогра-
фия: биоэлектрическая активность головно-
го мозга соответствовала возрасту. Локальной 
и пароксизмальной патологической актив-
ности не выявлено. По картине глазного дна 
констатирована ангиопатия сосудов сетчатки. 
По МРТ выявлено расширение боковых же-
лудочков с участками перивентрикулярной 
ишемии (у перед них и задних рогов). III же-
лудочек расширен. Субарахноидальное про-
странство расширено в лобно-височных об-
ластях (рис. 3).

Согласно шкале оценки качества жизни 
пос ле ликворошунтирующих операций [7], ка-
чество жизни у ребёнка признано неудовлетво-
рительным.

Рис. 2. МРТ, серия аксиальных срезов. Через 8 ме-
сяцев после ликворошунтирующей операции. Вы-
раженное расширение желудочковой системы мозга
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С целью выявления скрытого разобщения 
желудочковой системы и субарахноидального 
пространства больному произведена диагнос-
тическая МСКТ-вентрикулография с омнипа-
ком. Вентрикулярное и люмбальное ликвор-
ное давление не превышало возрастную норму 
(60 и 40 мм вд/ст соответственно). Патологи-
ческих изменений в составе ликворов обнару-
жено не было. По результатам МСКТ-вентри-
кулографии признаков наличия разобщения 
желудочковой системы мозга или изолирован-
ных внутричерепных ликворных кист не выяв-
лено. Обнаружено препятствие току ликвора 
на уровне отверстия Мажанди (рис. 4). При-
знаков механической дисфункции шунта либо 
гиподренажа также не зафиксировано. Прини-
мая во внимание компенсированное состояние 
больного, стабилизировавшуюся гидроцефа-
лию при сформированной устойчивой патоло-
гической системе, речь о повторном нейрохи-
рургическом вмешательстве не шла.

Таким образом, в представленном наблю-
дении обращает на себя внимание отсутст-
вие регресса вентрикуломегалии после опера-
ции и крайне низкий уровень восстановления 
нейропсихических функций. Совместные уси-
лия нейрохирургов, реаниматологов, невро-
логов сохранить жизнь ребёнка при развитии 
гипертензионного криза увенчались успехом, 
но уровень реабилитации и адаптации ребён-
ка оказался неудовлетворительным. Отсутст-
вие стойкого клинического эффекта предполо-
жительно можем объяснить тем, что при пере-
несенном ребёнком эпизоде гипертензионного 
криза (дислокация мозга с вклинением), порог 
определённых необратимых морфофункцио-
нальных изменений был, к сожалению, прео-
долён. Немаловажное значение имела, скорее 
всего, и вирусная воспалительная этиология 
водянки мозга.

Несмотря на бурное развитие учения о ги-
дроцефалии, в силу объективных и/или субъек-
тивных причин подобные ситуации вполне воз-
можны. Детальное изучение и систематизацию 
наблюдений с исходами такого рода считаем 
познавательными и в определённой мере во-
стребованными в силу своей, в том числе и со-
циальной, значимости.

Рис. 3. МСКТ, серия аксиальных срезов. Выражен-
ное расширение боковых и III желудочков мозга. 
Просматриваются характерные признаки цитоме-
галовирусного поражения мозга в виде субкорти-
кальных очагов кальцинации

Рис. 4. МСКТ-вентрикулография (а — серия акси-
альных срезов; б — сагиттальный срез). Заполнение 
всех желудочков мозга контрастным веществом. 
Частичный блок на уровне отверстия Мажанди

а

б
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СОСТОЯНИЕ СВЕРТЫВАЮЩЕЙ И ФИБРИНОЛИТИЧЕСКОЙ 
СИСТЕМ В ЦЕРЕБРОСПИНАЛЬНОЙ ЖИДКОСТИ ДЕТЕЙ 
С ВНУТРИЖЕЛУДОЧКОВЫМ КРОВОИЗЛИЯНИЕМ

Н.В. Дрягина, А.В. Козлов, Е.Ю. Лашко, А.С. Иова, Е.Ю. Крюков
Российский научно-исследовательский нейрохирургический институт им. проф. А.Л. Поленова, 
Санкт-Петербург, Россия 
Северо-Западный государственный университет им. И. И. Мечникова, Санкт-Петербург, Россия
Детская городская больница № 1, Санкт-Петербург, Россия

В цереброспинальной жидкости (ЦСЖ) 13 детей с внутрижелудочковым кровоизлиянием (ВЖК) были 
определены компоненты фибринолитической и свертывающей систем. Во всех образцах обнаружены FPA, 
t-PA, PAI-1, t-PA-PAI-1 и D-димеры. Содержание PAI-1 в группе детей с компенсированной гидроцефалией 
было достоверно ниже по сравнению с группами детей с вентрикулоперитонеальным шунтированием 
и с летальным исходом. Эти данные могут указывать на то, что в ЦСЖ после ВЖК происходит актива-
ция фибринолиза, направленная на санацию ликворных путей от крови. Высокое содержание PAI-1, глав-
ного ингибитора фибринолитической системы, приводит к чрезмерному подавлению фибринолиза в суб-
арахноидальном пространстве и способствует возникновению прогрессирующей постгеморрагической 
гидроцефалии.

Ключевые слова: цереброспинальная жидкость, внутрижелудочковое кровоизлияние, постгеморрагическая 
гидроцефалия, фибринолиз.

Serious complication of intraventricular hemorrhage (IVH) in infants — posthemorrhagic hydrocephalus (PHH) 
develops as a result of obstruction of the cerebrospinal fluid (CSF) pathways by blood and the main mechanism 
of clearing is activation of endogenous fibrinolysis. Components of coagulation and fibrinolytic systems were 
measured in CSF of 13 premature newborns with IVH. FPA, t-PA, PAI-1, t-PA-PAI-1 and D-dimer were found in 
all samples. Significant differences were observed in PAI-1 levels between infants with the compensated hydro-
cephaly and those with ventriculoperitoneal shunting and lethal outcome. These data indicates that activation of 
fibrinolysis in CSF after IVH is directed on clearing CSF pathways from blood. The high level of PAI-1 (the pri-
mary inhibitor of fibrinolysis system) leads to suppression of fibrinolysis in CSF space and promotes progressing 
of PHH.

Key words: cerebrospinal fluid, intraventricular hemorrhage, posthemorrhagic hydrocephalus, fibrinolysis.

Введение 
Внутрижелудочковое кровоизлияние (ВЖК) 

возникает приблизительно у 20 % новоро-
жденных с низкой массой тела при рождении 
[15]. У детей с ВЖК тяжелой степени смер-
тность составляет от 25 до 50 %, ВЖК III–IV 
степени является одной из наиболее частых 
причин гидроцефалии, детского церебрально-
го паралича, эпилепсии и прочих тяжелых за-
болеваний [2, 3, 24]. Постгеморрагическая ги-
дроцефалия (ПГГ), развивающаяся прибли-
зительно у 25 % новорожденных с ВЖК II–IV 
степени возникает в раннем периоде в резуль-
тате обструкции ликворных пространств кро-
вью. В более позднем периоде причиной ПГГ 

являются асептические воспалительные из-
менения в ликворных путях [2]. В механиз-
мах санации существенная роль отводится ак-
тивации эндогенного фибринолиза в ликвор-
ном пространстве [15], в связи с чем оценка 
фибринолитического статуса в цереброспи-
нальной жидкости (ЦСЖ) после ВЖК спо-
собствует выяснению механизмов поврежде-
ния головного мозга и нарушений ликворо-
динамики и выявлению прогностических 
параметров развития ПГГ у детей с ВЖК. 

Цель исследования: оценить содержание 
компонентов свертывающей и фибринолити-
ческой систем в ЦСЖ детей с ВЖК и их связь 
с исходом ВЖК.
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Материалы и методы
В исследование было включено 13 детей, 

находившихся на лечении в ДГБ № 1 с диаг-
нозом гипоксически-геморрагическое пора-
жение ЦНС, ВЖК. Возраст детей составил 
от 12 до 39 дней (медиана 20,5 дней), геста-
ционный возраст от 25 до 36 недель (медиана 
27,9 недель), масса тела при рождении состави-
ла от 720 до 1600 г (медиана 1050 г). У 6 новоро-
жденных была обнаружена II степень тяжести 
ВЖК, у 7 — III степень (оценка по МКБ-10). 
Всем детям под ультрасонографической нави-
гацией проводилась имплантация вентрику-
лосубгалеального дренажа с целью коррекции 
гидроцефального синдрома [1]. При оценке ис-
хода ВЖК через 6 месяцев у 4 детей (группа I) 
наблюдалась компенсированная гидроцефа-
лия, не требующая вентрикулоперитонеаль-
ного шунтирования (ВПШ), у 5 детей (группа 
II) развилась прогрессирующая постгеморра-
гическая гидроцефалия, этим детям было вы-
полнено ВПШ, 4 детей (группа III) умерло.

ЦСЖ из бокового желудочка получали во 
время оперативного вмешательства. В ней 
определяли концентрацию тканевого актива-
тора плазминогена (t-PA), ингибитора акти-
ватора плазминогена (PAI-1), комплекса тка-
невой активатор плазминогена — ингибитор 
активатора плазминогена (t-PA-PAI-1), фи-
бринопептида А (FPA), D-димеров и белка. 
ЦСЖ для определения t-PA, PAI-1, комплекса 
t-PA-PAI-1 и D-димеров собирали в пластико-
вую пробирку, содержащую 38 г/л цитрата на-
трия в соотношении 9:1. Для определения FPA 
образцы собирали в пробирку со смесью анти-
коагулянтов, состоящей из цитрата натрия, ге-
парина, гирудина, апротинина и азида натрия 
в соотношении 9:1. Концентрацию белка опре-
деляли в нативной ЦСЖ, собранной без анти-
коагулянтов. Образцы ЦСЖ центрифугирова-
ли при 2500 об/мин в течение 20 минут, после 
чего надосадочную жидкость отбирали, замо-
раживали и хранили при –20 °С до проведения 
анализа. Определение t-PA, PAI-1 и комплек-
са t-PA-PAI-1 проводили иммуноферментным 
методом тест-системами компании Techno-
clone, Австрия, определение FPA — тест-сис-
темой Imuclone, США, с использованием ана-

лизатора Personal Lab. D-димеры определяли 
на анализаторе Integra 400 реагентами компа-
нии Roche, концентрацию белка с красителем 
пирогалловым красным (фотометр Микро-
лаб-600). 

Статистическую обработку результатов 
проводили с использованием пакета программ 
Microsoft Excel 2007. За порог статистической 
значимости принимали уровень р ≤ 0,05.

Полученные результаты 
и их обсуждение 

Как следует из данных, представленных в та-
блице, в ЦСЖ детей всех групп после ВЖК 
присутствуют такие маркеры свертывания 
и фибринолиза, как FPA, t-PA, PAI-1, t-PA-PAI-1 
и D-димеры. Это согласуется с данными, полу-
ченными другими исследователями [9, 22, 23]. 
В то же время ЦСЖ здоровых новорожденных 
не обладает фибринолитической активностью 
и не содержит ингибиторов или активаторов 
плазминогена [8, 22, 23]. 

При сравнительном анализе групп (см. 
табл.) обращает на себя внимание, что кон-
центрация белка, t-PA, комплекса t-PA-PAI-1, 
D-димеров и FPA в ЦСЖ в разных группах 
статистически не различается. Концентрация 
PAI-1 в группе детей с компенсированной ги-
дроцефалией в несколько раз ниже, чем у де-
тей с ВПШ и детей с летальным исходом (см. 
рис.). Эти различия статистически достоверны 
(р < 0,05). 

Следует иметь в виду, что пути попада-
ния маркеров свертывания и фибринолиза 
в ЦСЖ до конца не изучены. Их проникно-
вение в ЦСЖ из сосудистого русла через по-
врежденный гематоэнцефалический барьер 
(ГЭБ) не может объяснить присутствие факто-
ров свертывания в ЦСЖ в количествах, иногда 
в десятки раз превышающих их уровень в кро-
ви. Отчетливая динамика уровней этих факто-
ров в ЦСЖ при их неизменном уровне в плазме 
также противоречит мнению об их сосудистом 
происхождении [6, 12]. Обсуждают возмож-
ность высвобождения некоторых факторов 
из кровяного тромба, лизирующегося в суб-
арахноидальном пространстве [11]. Нельзя 
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исключить их проникновение в ЦСЖ из эндо-
телиальных клеток мелких сосудов мозговых 
оболочек и хориоидального сплетения, а также 
из клеток арахноэндотелия, астроцитов и глии, 
поскольку известно, что ткани мозга богаты 
тромбопластическими веществами и обладают 
фибринолитической активностью [8, 16, 20]. 

Эта активность в различных отделах моз-
га у детей до 1 года приблизительно в два раза 

ниже, чем у взрослых [20]. Однако накаплива-
ются доказательства, что фибринолитичес кая 
система у детей обладает большей пластич-
ностью, чем у взрослых, благодаря чему по-
сле кровоизлияния в ликворном пространст-
ве у детей происходит значительная активация 
эндогенного фибринолиза, зачастую приводя-
щая к полному очищению ликворных путей 
от крови [22, 23]. Кроме того, в эксперимен-
тах на животных было показано, что ишемия, 
вызывающая постоянные обтурирующие от-
ложения фибрина во взрослом мозге, только 
временно ухудшала церебральный кровоток 
у новорожденных животных, что было связа-
но у них со значительной индукцией активато-
ров плазминогена и чего не наблюдалось в моз-
ге взрослых животных [4]. Изучение ЦСЖ 
у детей с ВЖК показало, что фибринолитиче-
ская активность появляется, как правило, толь-
ко на третьей неделе после ВЖК. Вероятно, 
низкая фибринолитическая активность ЦСЖ 
в первые дни после кровоизлияния является 

Маркеры свертывания и фибринолиза в ЦСЖ у детей с ВЖК  
(медиана, минимальное и максимальное значение)

Показатель

I группа
компенсированная

гидроцефалия 
(n = 4)

II группа
ВПШ
(n = 5)

III группа
умершие

(n = 4)

FPA, нг/мл
125,8

32,2-260,7
187,0

28,6-330,3
155,1

58,6-270,5

t-PA-PAI-1,
нг/мл

7,3
6,6-8,2

7,5
5,5-9,9

9,0
7,3-10,9

t-PA, нг/мл
4,3

3,0-5,1
3,6

2,8-4,9
4,0

3,5-5,3

PAI-1, нг/мл
85,1

25,6-117,2
370,2*

92,0-603,6
397,3**

260,0-688,7

D-димеры, мкг/мл
29,0

9,3-48,7
33,9

7,1-48,2
26,0

2,0–55,5

Общий белок, г/л
3,86

1,84-5,70
3,66

1,80- 5,10
4,43

0,90–8,02

* — р<0,05 при сравнении I группы с II, 
** — р<0,05 при сравнении I группы с III

Концентрация PAI-1 в ЦСЖ детей с ВЖК
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защитным механизмом от повторных кровоте-
чений [22, 23].  

По нашим данным, в ЦСЖ во всех трех 
группах был выявлен высокий уровень мар-
керов фибринолитической системы — t-PA, 
PAI-1, комплекса t-PA-PAI-1 и  D-димеров, что 
скорее всего указывает на активацию фибри-
нолиза, так как известно, что в ЦСЖ детей без 
серьезных неврологических нарушений фак-
торы фибринолитической системы отсутству-
ют [8, 22, 23, 25]. Нами во всех образцах ЦСЖ 
был обнаружен тканевой активатор плазмино-
гена, но различий в его концентрации в разных 
группах не было. В работе A. Whitelaw и соавт. 
было проведено определение концентрации 
t-PA в ЦСЖ здоровых новорожденных и детей 
с постгеморрагической гидроцефалией [23]. 
Ни в одном образце нормальной ЦСЖ t-PA 
не обнаруживался, тогда как в ЦСЖ детей с ги-
дроцефалией t-PA определялся с 3 по 8 неделю 
жизни. Несмотря на отсутствие t-PA в ЦСЖ 
здоровых новорожденных, имеется много до-
казательств того, что t-PA экспрессируется 
в различных отделах мозга и играет большую 
роль в развитии и функционировании мозго-
вой ткани. Он участвует в дифференцировке 
и структурном изменении нейронов, а система 
активации плазминогена, к которой относятся 
сам плазминоген, его активаторы и их ингиби-
торы, играет ключевую роль в регуляции кле-
точной пролиферации и миграции во время 
эмбрионального развития [4, 14]. Патологиче-
ские эффекты t-PA включены в патогенез мно-
гих заболеваний ЦНС — эпилепсии, инсуль-
та, болезни Альцгеймера [5, 7]. При ВЖК наи-
более логичным объяснением появления t-PA 
в ЦСЖ может служить активация эндогенного 
фибринолиза, которого, однако, не всегда бы-
вает достаточно для полного очищения от кро-
ви. Возможные причины для этого — недоста-
ток плазминогена, неактивный t-PA или при-
сутствие ингибитора [23]. Мы обнаружили, 
что ингибитор активатора плазминогена PAI-1 
присутствует во всех образцах ЦСЖ, его кон-
центрация в разных группах достоверно разли-
чалась (см. рис.).

Самая низкая концентрация PAI-1 наблю-
далась в группе детей с компенсированной 

гидроцефалией (группа I), а самая высокая — 
в группах детей с ВПШ (группа II) и умерших 
больных (группа III). Эти данные согласуются 
с данными литературы, согласно которым вы-
сокий уровень PAI-1 в ЦСЖ после ВЖК корре-
лировал с неблагоприятным прогнозом — у де-
тей с развившейся впоследствии постгеморра-
гической гидроцефалией ликворный уровень 
PAI-1 был значительно выше, чем у детей, вос-
становившихся без гидроцефалии. Кроме того, 
была обнаружена связь между высоким уров-
нем PAI-1 в ЦСЖ и неэффективностью назна-
чения детям с ВЖК активаторов фибриноли-
за [9, 25]. Таким образом, в субарахноидаль-
ном пространстве после ВЖК в результате 
чрезмерного увеличения PAI-1 по сравнению 
с уровнем t-PA может происходить значитель-
ное ингибирование фибринолиза, способству-
ющее прогрессированию ПГГ. 

При определении комплекса t-PA–PAI-1 
в ЦСЖ нам не удалось выявить различий меж-
ду группами. Между тем при изучении поведе-
ния комплекса в ЦСЖ после субарахноидаль-
ного кровоизлияния (САК) [11] было установ-
лено, что его уровень различался у пациентов 
II и III групп по шкале Фишера, которая оце-
нивает объем кровоизлияния при визуализа-
ции САК на компьютерной томографии. После 
САК уровень комплекса начинал увеличивать-
ся, достигая максимума на 9–11 день с после-
дующим постепенным снижением, причем 
у пациентов с ангиоспазмом это повышение 
было более выражено. Увеличение концентра-
ции комплекса t-PA–PAI-1 в дни, соответству-
ющие ослаблению ангиоспазма, возможно, еще 
раз доказывает роль активного PAI-1 в разви-
тии этого осложнения САК, поскольку в ком-
плексе с t-PA он теряет свою биологическую 
активность [11]. 

По нашим данным, в ЦСЖ после ВЖК во 
всех группах также выявлялся FPA — маркер 
активности тромбина. Чтобы объяснить его 
присутствие в ЦСЖ, следует обратиться к ра-
ботам по определению FPA при САК [10, 13, 17, 
18, 19]. В результате активации гемостатичес-
ких реакций в ликворном пространстве обра-
зуется прочная фибриновая сеть, которая удер-
живает эритроциты и влияет на персистенцию 
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кровяного свертка в ликворных путях. За ак-
тивацией свертывающей системы в субарахно-
идальном пространстве происходит активация 
связанных с ней фибринолитической, кини-
новой систем комплемента и др. Химические 
медиаторы, образующиеся при запуске этих 
систем, могут вызывать церебральный ангио-
спазм, повреждение ГЭБ и воспалительные ре-
акции, приводя к ухудшению состояния боль-
ного [13]. При определении содержания FPA 
в ЦСЖ после САК было обнаружено, что тром-
биновая активность в ЦСЖ в первые дни была 
очень высокой и коррелировала с количес твом 
излившейся крови, степенью очищения лик-
ворных путей от крови и возникновением це-
ребрального инфаркта, обусловленного ангио-
спазмом [12, 13]. Несмотря на отсутствие до-
стоверных различий между группами детей 
с ВЖК по содержанию FPA, высокое содержа-
ние этого маркера тромбиновой активности, 
вероятно, свидетельствует о значительной ак-
тивации свертывающей системы в ликворном 
пространстве после ВЖК. 

Кроме того, нельзя исключить, что высо-
кое содержание всех маркеров в ликворе де-
тей с ВЖК является результатом повышенной 
проницаемости их гематоэнцефалического ба-
рьера (ГЭБ), поскольку концентрация белка 
во всех группах значительно превышала воз-
растную норму для детей 1-го месяца жизни, 
составляющую 0,26–1,15 г/л. Высокая концен-
трация белка в ЦСЖ новорожденных является 
следствием незрелости их ГЭБ, а недоношен-
ность и ВЖК способствуют еще большему уси-
лению проницаемости, поэтому обнаруженные 
в ЦСЖ этих детей высокие уровни маркеров 
свертывания и фибринолиза, возможно, явля-
ются следствием не только кровоизлияния, но 
и повреждения ГЭБ.

Выводы

В ЦСЖ всех детей с ВЖК обнаружены фак-
торы свертывающей и фибринолитической 
сис тем — FPA, t-PA, PAI-1, комплекса t-PA–
PAI-1 и D-димеров, что указывает на актива-
цию этих систем в ликворном пространстве по-
сле кровоизлияния.

Статистические различия между группа-
ми были обнаружены по концентрации PAI-1 
в ЦСЖ.

Высокая концентрация PAI-1 наблюдалась 
в группах умерших и детей с ВПШ, что может 
свидетельствовать о его неблагоприятном вли-
янии на течение ВЖК.
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НЕЭПИЛЕПТИЧЕСКИЕ ПАРОКСИЗМАЛЬНЫЕ РАССТРОЙСТВА 
СОЗНАНИЯ У ДЕТЕЙ. ОБЗОР
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СПбГПМА, кафедра нервных болезней, Санкт-Петербург, Россия

Обзор посвящен актуальной проблеме детской неврологии — неэпилептическим пароксизмальным рас-
стройствам сознания. По литературным данным, они составляют около 25 % среди всех пароксизмаль-
ных расстройств сознания у детей. Имеется обширная классификация этих состояний. В работе пред-
ставлена адаптированная к практическому применению классификация с кратким описанием отдельных 
клинических вариантов неэпилептических пароксизмальных состояний. Особое внимание уделено неэпилеп-
тическим пароксизмам во время сна. Подчеркнута важность дифференциальной диагностики эпилепсии 
и неэпилептических пароксизмов на ранних этапах заболевания.

Ключевые слова: неэпилептические пароксизмальные расстройства сознания, классификация неэпилепти-
ческих пароксизмальных расстройств сознания, дифференциальная диагностика эпилепсии.

This review is devoted to actual problem of children’s neurology — non-epileptic paroxysmal disorders of conscious-
ness. According to literature non-epileptic paroxysmal disorders of consciousness occur in about 25 % of all parox-
ysmal disorders of consciousness in children. There is extensive classification of those states. This review presented 
classification which is adapted for practical use with brief description of different clinical variants of non-epileptic 
paroxysmal states. Particular attention is devoted to non-epileptic paroxysms during sleep. The importance of dif-
ferential diagnosis of epilepsy and non-epileptic paroxysms in early stages of the disease is underlined.

Key words: non-epileptic paroxysmal disorders of consciousness, classification of non-epileptic paroxysmal disor-
ders of consciousness, differential diagnosis of epilepsy.

Определение и классификация 
неэпилептических пароксизмальных 
расстройств сознания 

Неэпилептические пароксизмальные рас-
стройства у детей и подростков — большая 
группа заболеваний и синдромов, характеризу-
ющаяся относительно внезапно возникающим 
нарушением сознания и/или разнообразными 
двигательными, эмоционально-психическими, 
вегетативными проявлениями. Неэпилепти-
ческие пароксизмальные расстройства созна-
ния составляют около 25 % среди всех парок-
сизмальных расстройств сознания у детей 
[3, 34].

Представить единую всеобъемлющую клас-
сификацию неэпилептических пароксизмаль-
ных состояний затруднительно в связи с ог-
ромным разнообразием возможных наруше-
ний. Ниже представлены основные группы 
пароксизмальных расстройств, возникновение 
которых возможно в детском и подростковом 
возрасте [3].

Основные группы неэпилептических парок-
сизмальных расстройств (каждая из представ-
ленных групп в свою очередь делится на целый 
ряд подгрупп и отдельных синдромов):

1. Неэпилептические расстройства сна.
2. Синкопальные состояния — синкопы, 

«обморочные»; коллаптоидные состояния.
3. Мигрень.
4. Расстройства, связанные с нарушением 

эмоциональной сферы (истерические присту-
пы, панические атаки, гипервентиляционный 
синдром).

5. Другие пароксизмальные расстройства 
детского возраста (замирания (starring), гри-
масы и приступы дрожания, мастурбация у де-
тей раннего возраста, кивательные спазмы, 
экстрапирамидные расстройства, транзитор-
ные ишемические атаки, соматогенные парок-
сизмальные расстройства, пароксизмальные 
расстройства при остром нарушении мозго-
вого кровообращения, при черепно-мозговой 
травме и других установленных заболеваниях 
нервной системы, не перечисленных выше).
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Некоторые формы эпилепсии и неэпилеп-
тические пароксизмы связаны со сном. В их 
диагностике большое значение имеют показа-
тели ЭЭГ во сне, так как клинически их неред-
ко трудно различить.

Физиологические основы сна 
и бодрствования. Неэпилептические 
нарушения сна

Циркадианный ритм — основа цикла сон/
бодрствование. У всех живых существ от прос-
тейших до человека состояние и функции сис-
тем ритмично изменяются [10]. Эти измене-
ния часто соответствуют суточному ритму, 
связанному со вращением Земли, хотя суще-
ствуют и другие периодические колебания, 
соответствующие приливно-отливному, лун-
ному или годичному циклам [58]. Эндоген-
ные ритмы лишь приблизительно соответст-
вуют суточному, их называют циркадианны-
ми (околосуточными) от латинских слов circa 
(около) и dies (день). Обычно частота их коле-
баний синхронизирована с 24-часовым суточ-
ным циклом.

У человека более 100 различных физиоло-
гических параметров циклически изменяются 
с периодом 24 часа. Наиболее выражен суточ-
ный цикл сон/бодрствование. 

Сон подразделяют на несколько четких ста-
дий. 

В настоящее время для оценки глубины сна 
обычно используют ЭЭГ. По особенностям элек-
троэнцефалограммы выделяют четыре или пять 
стадий сна [25–27, 30]. В состоянии рассла-
бленного бодрствования преобладает α-ритм 
с изменчивой амплитудой. В стадии А сна он 
постепенно исчезает, и между его эпизодами 
появляются все более длительные интервалы 
с очень мелкими θ-волнами. Это соответству-
ет переходу от бодрствования ко сну, причем 
многие авторы относят стадию А еще к бодр-
ствованию. Для стадии В (засыпание и самый 
поверхностный сон) характерны θ-волны. 
В конце ее над прецентральной областью 
мозга можно записать высокоамплитудные 
«вертекс-зубцы» длительностью 3–5 с. Они 
предвещают наступление стадии С (повер-

хностный сон). После их появления спящий 
человек уже не различает слабые внешние раз-
дражители. Характерной особенностью биоэ-
лектрической активности мозга в этой фазе 
служат веретенообразные всплески β-ритма 
(«сонные веретена») и К-комплексы. В ста-
дии D (умеренно глубокий сон) регистриру-
ются быстрые δ-волны частотой 3,0–3,5 Гц, а в 
стадии Е (глубокий сон) — медленные (син-
хронизированные) колебания, представляю-
щие собой почти исключительно крайне мед-
ленные δ-волны (частотой 0,7–1,2 Гц), на ко-
торые эпизодически накладываются мелкие 
α-волны.

Перед пробуждением спящий человек обыч-
но проходит через еще одну, особую фазу сна, 
характеризующуюся десинхронизацией ЭЭГ 
(как в стадии В) и эпизодами быстрых движе-
ний глаз (БДГ). Их можно наблюдать со сто-
роны через сомкнутые веки спящего или за-
писывать методами электроокулографии. Они 
настолько характерны для данной фазы, что ее 
называют сном с БДГ [11].  

Порог пробуждения в БДГ-фазе сна при-
мерно такой же, как и во время глубокого сна, 
однако ЭЭГ сходна с записываемой при бодр-
ствовании или переходе ко сну, поэтому БДГ-
сон получил также название парадоксально-
го, или десинхронизированного. Все прочие 
фазы вместе взятые часто называют синхро-
низированным, или медленноволновым сном 
(сном без БДГ). Такое разделение справед-
ливо еще и потому, что сновидения, очевид-
но, возникают главным образом во время сна 
с БДГ [9]. 

На протяжении ночи последовательность 
стадий сна повторяется в среднем три-пять 
раз. Как правило, максимальная его глубина 
при каждом таком цикле убывает к утру, ког-
да стадия Е уже не достигается или становится 
очень короткой. В норме БДГ-сон повторяется 
примерно через каждые 1,5 ч и длится в сред-
нем 20 мин, причем с каждым разом все боль-
ше [39]. 

Сон — это сложный, упорядоченный про-
цесс, при котором в течение ночи несколько раз 
с определенной периодичностью чередуются 
две основные фазы — с БДГ и без БДГ. Теория, 
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объясняющая цикл сон/бодрствование, основы-
вается на представлениях о циркадианных рит-
мах и объясняет причины и механизмы сна [12].

Основные теории сна и бодрствования 

Деафферентационная теория сна. В кон-
це 1930-х гг. Ф. Бремер обнаружил, что элек-
троэнцефалограмма кошки с перерезкой, от-
деляющей спинной мозг от головного, после 
восстановления от операционного шока де-
монстрирует циклические изменения с чере-
дованием синхронизированной картины, ха-
рактерной для сна, и десинхронизированной, 
типичной для бодрствования. Ф. Бремер при-
шел к выводу, что  сон — состояние, обуслов-
ленное прежде всего снижением эффективнос-
ти сенсорной стимуляции мозга, т. е. своего 
рода деафферентацией. Его опыты стали клю-
чевым аргументом в пользу теории пассивного 
засыпания.

Ретикулярная теория сна и бодрствова-
ния. В ретикулярной формации ствола мозга 
находится множество диффузно расположен-
ных нейронов, аксоны которых идут почти ко 
всем областям головного мозга за исключени-
ем нео кортекса. 

Как полагают, переход от сна к бодрствова-
нию и обратно обусловлен значительными ко-
лебаниями уровня восходящей активации ре-
тикулярного происхождения [17]. 

Серотонинергическая теория сна. В верх-
них отделах ствола мозга есть две области — 
ядра шва и голубое пятно, у нейронов которых 
такие же обширные проекции, как и у нейро-
нов ретикулярной формации, т. е. достигающие 
многих областей ЦНС. Медиатором в клетках 
ядер шва служит серотонин (5-гидрокситрип-
тамин, 5-НТ), а голубого пятна — норадрена-
лин. Эксперименты показали, что серотонин 
служит медиатором в процессе пробуждения 
и «гормоном сна» в бодрствующем состоянии, 
стимулируя синтез или высвобождение «ве-
ществ сна» («факторов сна»), которые в свою 
очередь вызывают сон.

После длительного лишения сна или у спяще-
го человека пытались обнаружить вещества, вли-
яющие на сон. Из мочи и спинномозговой жид-

кости человека и животных выделен неболь шой 
глюкопептид — фактор S, вызывающий медлен-
новолновый сон при введении другим живот-
ным. Существует, по-видимому, и фактор сна 
с БДГ. Обнаружен также нона пептид (пептид 
дельта-сна), индуцирующий глубокий сон. В на-
стоящее время пептид дельта-сна синтезирован. 
Однако пока неизвестно, играют ли эти и мно-
гие другие «вещества сна» какую-либо роль в его 
физиологической регуляции. 

Классификация неэпилептических 
расстройств сна

  Парасомнии (связанные с неполным про-
буждением, связанные с нарушением пере-
хода от сна к бодрствованию, возникающие 
в стадии REM-сна, другие парасомнии).

  Диссомнии (эндогенные, экзогенные, связан-
ные с нарушением циркадианного ритма).

  Расстройства сна при соматических, пси-
хических, неврологических заболеваниях 
(вторично-обусловленные).

  Предполагаемые нарушения сна (уменьше-
ние или увеличение длительности сна, пот-
ливость во сне, фрагментарная миоклония 
сна, нарушения сна во время mensis, нару-
шения сна во время беременности, нейро-
генное тахипное во сне, ларингоспазм во 
сне, синдром асфиксии во сне).

  Другие неэпилептические пароксизмаль-
ные расстройства.

Парасомнии, основные варианты 

Это феномены, наблюдающиеся во сне, неред-
ко имеющие выраженные двигательные про-
явления, возникающие при полном или час-
тичном пробуждении или при смене стадий 
сна [14, 63]. 

Существуют варианты парасомний: связан-
ные с неполным пробуждением (нарушения 
пробуждения), спутанность сознания при про-
буждении (сонное опьянение), снохождение, 
ночные страхи.

Расстройства, связанные с нарушением пе-
рехода от сна к бодрствованию: обусловлен-
ные ритмическими движениями, вздрагивания 
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при засыпании, ночное ритмичное качание го-
ловой, сомнилокия (сноговорение), судороги 
икроножных мышц, паралич во сне.

Парасомнии, возникающие в стадию REM-
сна: альпийские дремы, ночные кошмары; бо-
лезненные эрекции; REM-сон-зависимые аси-
столии; нарушения поведения во время REM-
сна.

Другие парасомнии: бруксизм, энурез, син-
дром аномального глотания, гипногенная па-
роксизмальная дистония, синдром внезапной 
детской смерти во сне, апноэ во сне у детей, 
врож денный центральный гиповентиляцион-
ный синдром, доброкачественный миоклонус 
во сне у новорожденных, летальная семейная 
инсомния [28, 33, 37, 41–47, 56, 57, 66, 73, 76, 79].

Спутанность сознания при пробуждении 
(сонное опьянение). Состояние спутанности 
сознания во время или после пробуждения 
от сна (чаще при пробуждении после глубоко-
го сна в первой половине ночи). Сонное опья-
нение — неспецифический вариант гиперсом-
нии. Феномен характерен для идиопатической 
гиперсомнии (гиперсомния Рота).

Снохождение (сомнамбулизм). Дебют ча-
ще в пубертатном возрасте. Возможная про-
вокация эпизодов: стресс, эмоциональные 
расстройства, прием нейролептиков, анти-
депрессантов, антигистаминных препаратов, 
барбитуратов, препаратов лития. Чаще возни-
кает через 2–4 часа после засыпания, в середи-
не ночи [69]. Ребенок садится в кровати, может 
встать, выйти из комнаты, ходить по кварти-
ре, «заглядывать» в окно, в шкафы и пр. Гла-
за во время эпизода, как правило, закрыты или 
приоткрыты, однако если приступ развился 
в знакомой обстановке, пациент не натыкает-
ся на предметы, мебель [67]. Попытки разбу-
дить больного при сомнамбулизме могут при-
водить к проявлениям агрессивности, в связи 
с чем насильственное пробуждение нежела-
тельно [45]. Иногда снохождение проявляет-
ся не только в пределах постели или кварти-
ры, но и уходом из дома. Длительность «при-
ступа» обычно не превышает несколько минут. 
За ночь регистрируется не более 1–2 эпизодов. 
Утром больной ничего не помнит о произошед-
шем событии. Эпизод возникает в IV стадию 

non-REM-сна. На ЭЭГ во время эпизодов сно-
хождения регистрируется десинхронизиро-
ванная биоэлектрическая активность с приме-
сью тета-волн [51]. 

Ночные страхи. Состояние, характеризую-
щееся внезапным пробуждением во время глу-
бокого сна, криком, вегетативными нарушени-
ями (тахикардия, тахипноэ, покраснение кожи, 
мидриаз) и сопровождающееся выражением 
страха. Пароксизмы возникают через 2–4 часа 
после засыпания. Отмечается громкий крик, 
ребенок садится в кровати, дезориентирован, 
с выражением страха на лице, характерно па-
ническое поведение [43]. Выражены вегета-
тивные симптомы — тахикардия, тахипноэ. 
Утром пациент ничего не помнит о произошед-
шем событии. Приступ возникает в III, IV ста-
дии non-REM-сна. 

Парасомнии, обусловленные ритмически-
ми движениями во сне. Дебют обычно в пер-
вые два года жизни. Типичны стереотипные 
движения головой, телом, возникающие непо-
средственно перед засыпанием и сохраняющи-
еся во время поверхностного сна. Типы движе-
ний: качания головы и тела, мотания, удары го-
ловой и пр. [66]. У детей подобные проявления 
могут наблюдаться при аутизме, олигофрении, 
как проявление депривации и пр. Возникают 
в I, II стадиях non-REM-сна. ЭЭГ без специфи-
ческих изменений. 

Ночное ритмичное качание головой (jac-
tacio capitis nocturna) возникает, как прави-
ло, в первые два года жизни. Типичны стерео-
типные движения головы и шеи, возникающие 
непосредственно перед засыпанием и сохраня-
ющиеся во время поверхностного сна [72, 77]. 
Отмечаются различные виды стереотипных 
движений — удары головой, вращение, качание 
в стороны, катание на полу. В подростковом 
возрасте эти нарушения иногда наблюдаются 
при аутизме, минимальной мозговой дисфун-
кции, «пограничных» психических расстрой-
ствах. При полисомнографическом исследова-
нии регистрируется нормальная биоэлектри-
ческая активность. Эпилептические паттерны 
отсутствуют. Эффективная терапия для кор-
рекции этих нарушений не разработана, назна-
чают седативные препараты.
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Вздрагивания при засыпании характери-
зуются внезапным кратковременным сокра-
щением мышц рук, ног, иногда шеи, развиваю-
щемся при засыпании. При этом нередко воз-
никают ощущение падения, гипнагогические 
дремы, иллюзии. Данные изменения часто 
не являются патологическими и наблюдают-
ся у 60–70 % здоровых людей. В ряде случаев 
вздрагивания приводят к частичному пробуж-
дению, в результате может нарушаться засы-
пание. При полисомнографии выявляются 
короткие высокоамплитудные мышечные по-
дергивания в момент засыпания, частичные 
пробуждения [20, 55]. Эпилептиформная ак-
тивность не регистрируется. Лечение не требу-
ется. Прогноз благоприятный.

Сомнилокия (сноговорение). Дебют в лю-
бом возрасте, чаще — у школьников. Возмож-
на провокация эпизодов лихорадкой, стрес-
сом, перегрузками в школе. Отмечаются 
сноговорение, крики во сне, которые могут по-
вторяться несколько раз в течение ночи [37]. 
Об имевшихся эпизодах больные не помнят. 
Сомнилокия может сочетаться с другими рас-
стройствами сна. Возникает в любые фазы сна, 
чаще — во время REM-сна. Лечение не требу-
ется. Прогноз благоприятный.

Ночные судороги икроножных мышц. Де-
бют в любом возрасте. Описаны семейные слу-
чаи [40]. Иногда возможна провокация фи-
зическими, эмоциональными нагрузками на-
кануне. Возникают пароксизмы внезапного 
пробуждения, сопровождающиеся интенсив-
ными болями в икроножных мышцах и спаз-
мом их. Приступ продолжается 5–30 минут, 
затем внезапно проходит. При полисомногра-
фии определяется пробуждение, на ЭМГ — су-
дороги икроножных мышц. Прогноз благопри-
ятный или зависит от основного заболевания.

Паралич во сне (катаплексия пробуждения 
и/или засыпания). Дебют чаще в подростко-
вом и взрослом возрасте. Описаны как семей-
ные случаи [59], так и спорадические [44]. Мо-
жет наблюдаться в структуре нарколепсии как 
варианта эндогенной диссомнии или изоли-
рованно. Приступ развивается при пробужде-
нии, реже — при засыпании. Больной не может 
пошевелиться, обездвижен, могут отмечаться 

красочные образы, устрашающие галлюцина-
ции. Типичные эпизоды характеризуются гип-
нагогическими галлюцинациями. Пациенты 
хорошо помнят о приступе. При полисомно-
графии определяется угнетение мышечного то-
нуса, начало цикла сна с фазы REM (sleep on-
set REM) или фрагментированный REM-сон. 
Учитывая данную особенность, паралич во сне 
иногда относят к парасомниям, возникающим 
в стадию REM-сна. Эпилептиформная актив-
ность на ЭЭГ отсутствует. 

Альпийские дремы. Ночные кошмары. Де-
бют чаще у детей в возрасте 3–5 лет. Возни-
кают у здоровых детей. Чаще страдают девоч-
ки. Возможна провокация эпизодов серьезной 
психической травмой, депривацией сна, прие-
мом ряда лекарственных препаратов, угнетаю-
щих REM-сон (трициклических антидепрес-
сантов, ингибиторов МАО). Приступ чаще 
развивается в последнюю треть ночи. Харак-
терно внезапное пробуждение, сопровождаю-
щееся сильным испугом, страхом, ощущением 
угрожающей опасности [46]. Снится «страш-
ный сон». Содержание сна запоминается и не-
редко может быть четко описано пациентом. 
При полисомнографии определяется пробу-
ждение в фазу REM-сна, тахикардия, тахип-
ноэ. Эпилептиформная активность отсутству-
ет [48]. Прогноз благоприятный, у детей аль-
пийские дремы проходят спонтанно.

REM-сон-зависимые асистолии. Оста-
новка сердца во время REM-сна, которая, как 
правило, не ощущается больными. Вероят-
но, асистолия является следствием усиления 
влияния n. vagus на синусовый узел сердца. 
Утром может быть воспоминание о сне («не-
приятный сон»). Днем больные могут испы-
тывать чувство тяжести в груди. Требуется 
тщательнейшее исключение кардиальной па-
тологии. При полисомнографии в фазу REM-
сна отмечаются асистолии продолжительно-
стью до 2,5 секунд [31].  

Нарушения поведения во время REM-
сна. Предполагается специфическое наруше-
ние метаболизма адреналина и норадреналина. 
Дебют в любом возрасте. Чаще наблюдаются 
у взрослых. Характеризуется пароксизмаль-
ными эпизодами пробуждения в фазу REM-
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сна, сопровождающимися криком или плачем, 
поис ковыми движениями, чувством скован-
ности. После приступа больного обычно легко 
разбудить. 

Бруксизм. Дебют в любом возрасте (пос ле 
1 года). Описаны семейные случаи бруксиз-
ма. Возможна провокация бруксизма протези-
рованием зубов, гингивитом, патологией зу-
бов, энтеробиозом.  Отмечается стереотип-
ный скрежет зубами и прикус зубов во сне 
[76]. В отличие от эпилептических присту-
пов, при бруксизме не бывает прикуса язы-
ка [28]. У 90 % населения хотя бы однократно 
отмечался эпизод бруксизма, но лишь у 5 % 
симптоматика настолько выражена, что тре-
бует специальной терапии [28, 76]. Прогноз 
благоприятный.

Энурез. Ночное непроизвольное моче-
испускание во сне. Встречается у 10–15 % де-
тей в возрасте старше 5 лет. Чаще болеют маль-
чики. Различают первичный и вторичный ноч-
ной энурез. Наследственная отягощенность 
при первичном энурезе составляет до 20–36 %. 
При первичном энурезе контроль над моче-
испусканием не приобретен. При вторичном 
энурезе приобретенный контроль над моче-
испусканием утрачивается (вследствие дей-
ствия психических, соматических или иных 
факторов). При полисомнографии обнаружи-
вается увеличение продолжительности глубо-
кого сна. Во время III и IV фаз non-REM-сна 
отмечаются неспецифические движения тела, 
при смене фаз сна происходит мочеиспуска-
ние и снижение мышечного тонуса. Необходи-
мо учитывать, что около 1 % случаев «энуреза» 
являются проявлением эпилепсии с ночными 
приступами с непроизвольным мочеиспуска-
нием, незамеченными окружающими. 

Первичный энурез, как правило, самосто-
ятельно проходит в пубертатном возрасте 
[1, 35]. Иногда первичный энурез сочетается 
с другими расстройствами сна. При вторичном 
энурезе прогноз зависит от основного заболе-
вания.

Гипногенная пароксизмальная дистония. 
Данный синдром является проявлением ауто-
сомно-доминантной лобной эпилепсии с ноч-
ными приступами [40, 73]. 

Апноэ во сне у детей. Под термином "дет-
ское апноэ во сне" подразумевается апноэ цен-
трального или обструктивного характера, на-
блюдаемое у детей во сне [53]. 

 Выделяют 4 варианта данного синдрома:
  Апноэ у недоношенных.
  Очевидный жизнеугрожающий эпизод.
  Апноэ раннего детского возраста.
  Синдром обструктивного апноэ во сне.

Дебют в любом возрасте, чаще у детей пер-
вых лет жизни. В раннем возрасте возможна 
провокация резким запрокидыванием головы, 
кормлением, рвотой, болезненными внешними 
раздражителями [74]. У недоношенных апноэ 
обусловлено незрелостью дыхательной сис-
темы. Также играет роль пониженная чувстви-
тельность к СО2. У 50–80 % недоношенных, ро-
дившихся на 31-й неделе гестации, отмечаются 
эпизоды апноэ во сне. В развитии «очевидно-
го жизнеугрожающего эпизода» и апноэ у де-
тей раннего детского возраста играет роль не-
достаточная зрелость центральной регуляции 
дыхания. 

Синдром внезапной детской смерти во сне. 
Частота: 1–4 на 1000 новорожденных [15]. Наи-
более часто синдром внезапной детской смерти 
встречается у детей первого года жизни, состав-
ляет 40 % всех случаев смертности на первом 
году жизни. После 3 месяцев риск возникнове-
ния синдрома уменьшается. Обсуж дается роль 
дисфункции стволовых структур мозга в гене-
зе нарушений. Вероятную роль играют удли-
нение интервала QT на ЭКГ, асимметричность 
созревания симпатической иннервации право-
го и левого отделов сердца, пониженная реак-
ция сердца на изменение частоты сердечных 
сокращений в QT-фазе. В патогенезе синдро-
ма могут иметь значение гастроэзофагеальный 
рефлюкс, интоксикации, инфекции, некомпе-
тентность иммунной системы, гипертермия 
вследствие высокой температуры в комнате 
или излишне теплой одежды. 

Доброкачественный миоклонус во сне. Де-
бют чаще в периоде новорожденности, в ран-
нем детском возрасте. Отмечаются асинхрон-
ные подергивания конечностей и туловища во 
время засыпания и спокойного сна [5]. При 
полисомнографии регистрируются короткие 
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(40–300 мс) асинхронные миоклонии. Эпи-
лептиформная активность отсутствует. 

Дифференциальная диагностика большин-
ства парасомний проводится в первую очередь 
с эпилептическими припадками [18, 19, 21, 22, 
29, 34, 57]. При дифференциальной диагности-
ке необходимо учитывать, что парасомнии воз-
никают через 2–4 часа после засыпания или 
в последнюю треть ночи, не наблюдаются более 
2 раз за ночь (чаще — один эпизод). Эпилепти-
ческие приступы чаще развиваются в течение 
5–30 минут после засыпания или под утро, мо-
гут наблюдаться многократно в течение ночи. 
Нередко на основании только клинических 
данных дифференциальная диагностика невоз-
можна, требуется проведение полисомногра-
фии, видео-ЭЭГ-мониторинга ночного сна [32, 
49, 50, 52, 54, 60, 62, 64, 65, 70, 75, 78].

Диссомнии. Нарколепсия относится к груп-
пе эндогенных диссомний. Представляет со-
бой вариант пароксизмальной гиперсомнии 
[7]. Целесообразно выделять идиопатическую 
(генетически обусловленную) и симптомати-
ческую (при опухолях головного мозга, череп-
но-мозговой травме, энцефалитах, острых на-
рушениях мозгового кровообращения и пр.) 
формы нарколепсии. Дебют чаще в подростко-
вом возрасте.

Характерным симптомом являются присту-
пы непреодолимого засыпания, возникающие 
независимо от внешних условий. Сон неглубо-
кий, длительность эпизода не более 30 минут. 
Пациент помнит, что «ему захотелось спать, 
и он заснул». Разбудить его обычно не состав-
ляет труда. Пароксизмы засыпания возникают 
при переедании, во время выполнения одно-
образных действий или без всякой провокации. 

Следующим по значимости симптомом яв-
ляется катаплексия, проявляющаяся кратко-
временной фрагментарной или генерализо-
ванной утратой постурального мышечного то-
нуса. Эпизод нередко провоцируется смехом 
или плачем, сопровождается падением, непро-
извольным мочеиспусканием (вследствие рас-
слабления сфинктеров при наполненном моче-
вом пузыре). Сознание сохранено. В случаях, 
когда приступы засыпания и катаплексии однов-
ременны, создается неправильное впечатление 

«об утрате сознания во время эпилептическо-
го приступа». Частыми симптомами являют-
ся гипнагогические галлюцинации, паралич во 
время сна (катаплексия пробуждения и засы-
пания). Со временем у больного отмечаются 
изменения психических функций (аффектив-
ные вспышки, сменяющиеся периодами хоро-
шего настроения, элементы «лобной психики», 
снижение интеллекта). Нередко имеются эндо-
кринные расстройства (ожирение, гипотиреоз 
и др.). 

Дифференциальный диагноз проводится 
с эпилепсией (в основном с формами эпилеп-
сии, характеризующимися сложными парци-
альными и/или атоническими приступами) 
[49]. 

Синкопальные состояния (синкопы, обмо-
роки). Развиваются при временном снижении 
или прекращении церебральной перфузии, по-
нижении уровня макроэргических соединений 
и PO2 в крови. Характеризуются внезапной 
транзиторной потерей сознания и постураль-
ного мышечного тонуса со спонтанным пол-
ным их восстановлением без развития невро-
логического дефицита [16, 38, 68]. По крайней 
мере у 10–20 % здорового населения один или 
более раз в течение жизни отмечалось синко-
пальное состояние. Выделяют следующие под-
группы синкопальных состояний:

  рефлекторные (ваговазальные, обуслов-
ленные гиперчувствительностью каротид-
ного синуса, болевые, эмоциогенные, при 
глотании, при невралгии языкоглоточно-
го нерва, беттолепсия (кашлевой синкоп) 
и др.);

  ортостатические;
  дисметаболические (гипогликемические со-

стояния, спазмофилия) — гипогликемиче-
ские, гипоксические (при гипоксии), свя-
занные с нарушением метаболизма каль-
ция, фосфора, магния, электролитов, 
аминокислот, жирных кислот);

  обусловленные ухудшением мозгового кро-
вообращения в вертебрально-базиллярном 
бассейне (при вертебрально-базиллярной 
недос таточности, при аномалиях строения 
позвоночных артерий, вертеброгенные, при 
синдроме подключичного обкрадывания);
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  при воздействии экстремальных факторов 
(вестибулярные, гипербарические, гравита-
ционные, гипертермические, гиперкапниче-
ские, после физических нагрузок и пр.);

  при соматических заболеваниях (кардио-
генные, вследствие болезней дыхательной 
и пищеварительной систем, при заболева-
ниях системы крови и др.).

Наиболее часто у детей и подростков на-
блюдаются рефлекторные и гипогликемичес-
кие обмороки. Значительно реже отмечают-
ся обмороки вследствие органической пато-
логии сердца, сосудов, дыхательной системы, 
церебральной сосудистой недостаточности 
и пр. 

Мигрень. Мигрень представляет собой одну 
из наиболее распространенных форм парок-
сизмальных церебральных расстройств и ха-
рактеризуется повторяющимися приступами 
головной боли. Головная боль чаще локализу-
ется в одной половине головы (гемикрания), 
отличается значительной интенсивностью 
и иногда сопровождается тошнотой, рвотой, 
гиперестезией к звуковым и зрительным раз-
дражителям. Продолжительность приступа 
варьирует от 1–2 часов до нескольких суток. 

В ряде случаев приступы головной боли 
при мигрени могут сопровождаться преходя-
щей очаговой неврологической симптомати-
кой, что определяет необходимость дифферен-
циальной диагностики мигрени и парциаль-
ной эпилепсии. 

По данным различных авторов, мигренью 
страдает 2–7% детского населения. Нача-
ло болезни у детей наиболее часто относит-
ся к возрасту от 6 до 10 лет. Описаны также 
случаи мигрени у 1–3-летних детей, хотя пра-
вильная оценка характера приступа возмож-
на лишь при повторении типичных приступов 
после 3-х лет, когда ребенок активно жалует-
ся на головную боль. Частота мигрени у детей 
увеличивается с 1 % среди детей в возрасте 
до 6 лет до 4,5 % среди детей 10–12 лет. Среди 
15-летних она составляет 5,3 %. До пубертат-
ного возраста мигрень встречается у девочек 
и мальчиков с одинаковой частотой, после пе-
риода пубертата мигрень наблюдается у дево-
чек в 3 раза чаще.

Доброкачественные пароксизмальные го-
ловокружения, проявляющиеся повторяющи-
мися приступами головокружения, нистагмом, 
кривошеей, некоторые авторы рассматривают 
как вариант мигрени [13, 23, 24]. 

Согласно современной классификации, вы-
деляют мигрень с аурой и мигрень без ауры. 
Первая встречается в 15–18 %, а вторая состав-
ляет 80 % мигренозных атак. 

Неэпилептические расстройства, связан-
ные с нарушением эмоциональной сферы. 
Псевдоэпилептические приступы (псевдо-
припадки, истерические приступы). Как пра-
вило, развиваются у детей, испытывающих 
проблемы в семье или в образовательном уч-
реждении (в детском саду, школе и пр.). Име-
ется рентная установка приступов, ситуаци-
онная провокация, зачастую приступ служит 
для достижения значимой цели (для привле-
чения внимания окружающих, получения 
желаемого блага и пр.). Тем не менее, у де-
тей нередко отсутствуют истерические черты 
личности и диагноз «истерический невроз» 
не может быть поставлен на основании толь-
ко псевдоприпадков. Псевдоэпилептические 
приступы по внешним проявлениям могут 
напоминать любой из видов эпилептических 
припадков [32, 61]. 

При дифференциальной диагностике с эпи-
лептическими пароксизмами важно учитывать 
несоответствие симптомов и предполагаемой 
известной формы эпилепсии. В случаях соче-
тания у больного эпилептических и псевдо-
эпилептических приступов диагностическая 
задача крайне осложняется. 

Панические атаки (вегетативные кризы). 
Обычно возникают у подростков (чаще у де-
вочек) с невротическими проявлениями и син-
дромом вегетативной дистонии под воздейст-
вием провоцирующих внешних факторов [48]. 
Развитие панических атак вероятно на фоне 
соматической патологии, неврозов, последст-
вий черепно-мозговой травмы, нейроинфек-
ции, как крайнее проявление синдрома вегета-
тивной дистонии (вегетативный криз), вслед-
ствие дисфункции лимбико-ретикулярной 
системы. Возможны и одиночные панические 
атаки на фоне полного здоровья. 
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Экстрапирамидные расстройства (тики, 
синдром Туретта, пароксизмальный хорео-
атетоз, неэпилептический миоклонус). 
Тики — короткие, стереотипные, нормально 
скоординированные, но неуместно соверша-
емые движения, которые могут подавляться 
усилием воли на короткий период времени, 
что достигается ценой нарастающего эмоцио-
нального напряжения и дискомфорта. 

Сложное сочетание органических и психо-
генных факторов характерно для болезни ге-
нерализованных тиков (болезнь Жиля де ля 
Туретта) [13]. Для этого заболевания харак-
терно раннее появление вокальных тиков, 
психоорганических симптомов (грубость, аг-
рессивность, неадекватность реакций, иногда 
копролалия).

На ЭЭГ у больных с гиперкинезами может 
регистрироваться «гиперсинхронный тип» ЭЭГ 
с амплитудой затылочного базового ритма 150–
200 мкВ [4]. 

Пароксизмальный хореоатетоз характери-
зуется приступами, сопровождающимися хо-
реоатетоидными, баллистическими, миокло-
ническими движениями. Приступы корот-
кие — до 1 мин, в редких случаях до нескольких 
минут. Приступы возникают в разное время 
суток, часто при пробуждении; сознание во 
время приступа всегда сохранено. Описаны се-
мейные случаи пароксизмального хореоатето-
за. ЭЭГ и неврологический статус в межпри-
ступном периоде обычно нормальные. ЭЭГ во 
время приступа зарегистрировать трудно из-за 
артефактов, связанных с движениями (диски-
незиями). Дифференциальный диагноз про-
водится с лобно-височными парциальными 
эпилептическими приступами. В лечении па-
роксизмального хореоатетоза используются 
антиконвульсанты [46, 47].

Другие неэпилептические пароксизмаль-
ные расстройства у детей. Соматические на-
рушения (гастроэзофагеальный рефлюкс, нару-
шение моторики желудочно-кишечного трак-
та). Гастроэзофагеальный рефлюкс возникает 
при нарушении замыкательной функции ниж-
него пищеводного сфинктера, желудочное со-
держимое оказывается на слизистой оболочке 
пищевода. Наблюдается, как правило, у детей 

грудного возраста. Клиническая картина: при-
ступообразные срыгивания (рвота), боли за гру-
диной, возникающие после еды, в положении 
лежа, при наклонах вперед; изжога разной сте-
пени выраженности; кашель в ночное время 
за счет аспирации желудочного содержимого 
в дыхательные пути, иногда наблюдается ла-
рингоспазм [71]. 

Аффективно-респираторные припадки 
(АРП) представляют собой пароксизмы, воз-
никающие у детей раннего возраста в ответ 
на неблагоприятные экзогенные воздействия. 
Известен ряд синонимов, обозначающих эту 
клиническую форму: приступы задержки ды-
хания, цианотический или бледный синкопы, 
рефлекторные аноксические припадки, неэпи-
лептические вагусные атаки, спазм от гнева, 
спазматический плач, аноксо-асфиктический 
припадок. Частота АРП в детской популяции 
по разным данным составляет 4–17 % [3, 6]. 

Замирания (starring) — название происхо-
дит от английского «to stare» — пристально 
смотреть, таращить глаза. Эпизоды возникают 
у детей первых лет жизни с нормальным пси-
хическим развитием, характеризуются замира-
нием ребенка обычно с прекращением совер-
шаемого действия (игры, приема пищи, рисо-
вания и пр.), при этом глаза открыты, а взгляд 
устремлен в одном направлении («малыш 
уставился в одну точку»). После приступа со-
стояние ребенка не изменено, он активен, бодр. 
Частота — от единичных до неоднократных 
в течение суток. ЭЭГ без патологии. В редких 
случаях требуется дифференциальный диаг-
ноз с относительно доброкачественными фор-
мами эпилепсий с абсансами с дебютом в пер-
вые годы жизни (детская абсансная эпилеп-
сия, синдром Дживонса, фебрильные судороги 
плюс). Феномен является физиологическим 
и лечения не требует, прогноз благоприятный 
[46, 47].

Мастурбация у детей раннего возраста 
развивается, как правило, при несоблюде-
нии гигиенических мероприятий и/или вос-
палительных процессах в области наружных 
половых органов. Проявляется эпизодами по-
вторного сжимания бедер, трением, реже — 
ручными манипуляциями с гениталиями, 
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сопровождающимися напряжением тела, ги-
перемией лица, незначительным закатывани-
ем глаз вверх [36]. 

Диагностика не вызывает затруднений. 
Принципы лечения: устранение воспали-

тельного процесса в большинстве случаев при-
водит к исчезновению симптомов. Иногда се-
мье требуется консультация психолога. Про-
гноз благоприятный.

Кивательные спазмы (spasmus nutans). Си-
нонимы: кивательные судороги, нистагм при 
кивательных движениях головы. Такие состоя-
ния нередко отмечаются у детей раннего возра-
ста с дебютом, как правило, в возрасте до 1 года. 
Проявления характеризуются повторными, 
«серийными» кивательными движениями го-
ловы, сопровождающимися нистагмом. Час-
то кивки сочетаются с движениями головы 
по типу «нет-нет», напоминающими мотания. 
«Приступы» обычно возникают в то время, ког-
да ребенку нечем заняться, или, наоборот, при 
эмоциональном возбуждении. Психомоторное 
и речевое развитие не страдает. ЭЭГ без пато-
логических изменений как в межприступный 
период, так и во время кивательного спазма. 

Дифференциальную диагностику необхо-
димо проводить с эпилептическими присту-
пами по типу инфантильных спазмов при син-
дроме Веста, парциальных эпилепсиях мла-
денчества, пиридоксин-зависимых судорогах. 
Нормальное развитие ребенка, отсутствие из-
менений на ЭЭГ не вызывают сомнений в ди-
агнозе spasmus nutans. Лечение не требуется. 
Прогноз благоприятный [2, 3, 8]. 

Следует подчеркнуть, что несмотря на успе-
хи, достигнутые в изучении пароксизмальных 
расстройств сознания за последние годы (ис-
пользование современных методов нейровизу-
ализации, видео-ЭЭГ-мониторинга, создание 
классификаций, описание новых клинических 
форм, достижений генетики и т. д.), вопро-
сам дифференциальной диагностики эпилеп-
сии и различных форм неэпилептических па-
роксизмов уделяется недостаточно  внимания. 
Нередко неэпилептические пароксизмы трак-
туются как эпилептические, что приводит 
к ошибочному назначению противоэпилепти-
ческих препаратов. Недостаточно используется 

безопасный и эффективный метод видео-ЭЭГ-
мониторинга, позволяющий на ранней стадии 
заболевания осуществить их дифференциаль-
ную диагностику и назначить адекватную тера-
пию. Эта проблема является особенно актуаль-
ной в детском и подростковом возрасте.
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Искусственное увеличение рисунков с помо-
щью компьютерных программ не допускается. 
Рисунок должен быть обрезан по краям изо-
бражения и очищен от «пыли» и «царапин». 
Обязательно наличие распечатки с указанием 
места размещения рисунка в публикации.
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и неврология детского возраста», профессору 
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