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Summary
To date, it has been shown that juvenile myoclonic epilepsy (JME) 
is a common form of genetic (idiopathic) generalized epilepsy. 
The study of neurophysiological factors that inhibiting and provocating 
photosensitivity on the electroencephalogram (EEG) in JME expands 
our understanding of this disease, which is important for diagnosis, 
treatment and prognosis.
The purpose of this review is to analyze neurophysiological techniques 
that inhibiting and provocating photosensitivity on EEG in patients 
with JME.
Materials and methods. We searched for full-text publications in Rus-
sian and English over the past two decades in the databases eLibrary, 
PubMed, Web of Science, OxfordPress, Springer, Clinicalkeys using 
keywords: juvenile myoclonic epilepsy (JME), diagnostics, neurophys-
iology, electroencephalography (EEG), eye opening, photostimulation, 
eye closure sensitivity, photoparoxysmal response (PPR), epilepsy.
Results. Currently, visual triggers such as eye closure, eye closure 
sensitivity (ECS)/fixation-off sensitivity, other than photosensitivity, are 
routinely used for EEG in patients with JME, but are rarely scientifically 
investigated for this pathology. However, it has been shown that ECS 
is present in 15–25 % of patients with JME. Trigger photostimulation 
is most effective for detecting photosensitivity in JME compared to 
intermittent (rhythmic) photostimulation. The frequency of photosen-
sitivity in patients with JME is variable — from 30 % to 54 %. The exact 
mechanisms of these phenomena are still unknown. It is assumed 
that ECS and photosensitivity are expressions of hyperexcitability of 
the occipital cortex in JME.
Conclusion. The analyzed neurophysiological and electroclinical 
studies indicate positive changes in the diagnosis of JME and changes 
in our understanding of this disease. The mechanism of ECS and pho-
tosensitivity in JME is unknown, which is a reason for future research to 
clarify their consequences, including their impact on the prognosis of 
the disease and their role in the development of pharmacoresistance. 
However, despite the characteristic clinical picture and the progress 
of modern neurophysiological research methods, the question of 
the role of photosensitivity in this form of epilepsy remains a problem 
for practicing neurologists, and the proposed EEG protocols need to 
be modified and more widely implemented in real clinical practice. 
Variable light and color patterns in broadcast or video game material 
with a high rate of image change of high-contrast stimulation (more 
than 3 repetitions per second) can cause seizures in some patients 
with JME. This requires changing approaches to the neurophysiological 
diagnosis of photosensitivity in JME and the use of combined triggers 
for video EEG monitoring.
Keywords: juvenile myoclonic epilepsy (JME), diagnostics, neurophys-
iology, electroencephalography (EEG), eye opening, photostimulation, 
eye closure sensitivity, photoparoxysmal response (PPR), epilepsy.

Резюме
К настоящему времени показано, что юношеская миоклоническая эпилепсия 
(ЮМЭ) является распространенной формой генетической (идиопатической) 
генерализованной эпилепсии. Изучение нейрофизиологических факторов, инги-
бирующих и провоцирующих светочувствительность на электроэнцефалограмме 
(ЭЭГ), при ЮМЭ расширяют наше представление об этом заболевании, что важно 
для диагностики, лечения и прогноза.
Целью настоящего обзора является анализ нейрофизиологических методик, инги-
бирующих и провоцирующих светочувствительность на ЭЭГ у пациентов с ЮМЭ.
Материалы и методы. Нами проведен поиск полнотекстовых публикаций на рус-
ском и английском языках за последнее два десятилетия в базах данных eLibrary, 
PubMed, Web of Science, OxfordPress, Springer, Clinicalkeys с использованием 
ключевых слов: юношеская миоклоническая эпилепсия (ЮМЭ), диагностика, ней-
рофизиология, электроэнцефалография (ЭЭГ), открытие глаз, фотостимуляция, 
чувствительность к закрытию глаз, фотопароксизмальный ответ (ФПО), эпилепсия.
Результаты. В настоящее время, зрительные триггеры, такие как закрытие глаз, 
чувствительность к закрытию глаз/снятию фиксации, отличные от светочувстви-
тельности, рутинно используются при проведении ЭЭГ у пациентов с ЮМЭ, но редко 
научно исследуются при данной патологии. Однако показано, что чувствительность 
к закрытию глаз присутствует у 15–25 % пациентов с ЮМЭ. Триггерная фотости-
муляция наиболее эффективна для выявления фоточувствительности при ЮМЭ 
по сравнению с интермиттирующей (ритмической) фотостимуляцией. Частота 
встречаемости фоточувствительности у пациентов с ЮМЭ вариабельна — от 30 % 
до 54 %. Точные механизмы этих феноменов до настоящего времени неизвестны. 
Предполагается, что чувствительность к закрытию глаз и фоточувствительность 
являются выражением гипервозбудимости затылочной коры головного мозга при 
ЮМЭ.
Заключение. Проанализированные нейрофизиологические и электроклинические 
исследования свидетельствуют о положительных сдвигах в диагностике ЮМЭ 
и изменении нашего представления об этом заболевании. Механизм чувстви-
тельности к закрытию глаз и фоточувствительности при ЮМЭ неизвестен, что 
является поводом для будущих исследований, чтобы уточнить их последствия, 
включая влияние на прогноз течения заболевания и роль в развитии фармакорези-
стентности. Однако, несмотря на характерную клиническую картину и прогресс 
современных нейрофизиологических методов исследования, вопрос о роли све-
точувствительности при этой форме эпилепсии остается проблемой для практи-
кующих неврологов, а предложенные протоколы ЭЭГ нуждаются в модификации 
и более широком внедрении в реальную клиническую практику. Вариабельные 
световые и цветовые паттерны в телевещательном или видеоигровом материале 
с высокой скоростью изменения изображения высококонтрастных стимулов (бо-
лее 3-х повторений в секунду) могут вызывать приступы у некоторых пациентов 
с ЮМЭ. Это требует изменения подходов к нейрофизиологической диагностике 
светочувствительности при ЮМЭ и использованию комбинированных триггеров 
при проведении видео-ЭЭГ-мониторинга.
Ключевые слова: юношеская миоклоническая эпилепсия (ЮМЭ), диагностика, 
нейрофизиология, электроэнцефалография (ЭЭГ), открытие глаз, фотостимуляция, 
чувствительность к закрытию глаз, фотопароксизмальный ответ (ФПО), эпилепсия.
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Введение
Юношеская миоклоническая эпилепсия (ЮМЭ), из-

вестная как синдром Янца (Janz syndrome) в Европе и син-
дром Кастелса — Мандилахарса (Castels and Mendilaharsu 
syndrome) в Южной Америке, впервые описана в 1854 году 
Delasiauve (‘motor petit mal’) и Herpin в 1867 году (‘impulsions, 
commotions’) [1]. ЮМЭ является распространенной формой 
идиопатической (генетической) эпилепсии [2, 3], которая 
составляет 5–10 % от всех эпилепсий [4]. Заболевание ха-
рактеризуется возраст — зависимым дебютом с миоклоний 
верхних конечностей в подростковом возрасте, а также ге-
нерализованных тонико-клонических приступов (ГТКП) 
в большинстве случаев [5, 6]. Наиболее типичен возраст 
дебюта ЮМЭ между 12 и 18 годами жизни (15 ± 3,5 лет), но 
симптомы заболевания могут наблюдаться в более широком 
возрастном диапазоне — от 6 до 36 лет [7–9]. Приступы чаще 
провоцируются нарушением сна (84 %), стрессом (70 %) 
или приемом алкоголя (51 %). Реже, другими факторами, 
включая, нарушение поведения, гормональные изменения 
во время менструации, фотостимуляцию, наркотическую 
зависимость, страх (тревога) повторения приступов [10]. 
К сожалению, у одной трети пациентов с ЮМЭ имеются 
рефрактерные к противоэпилептическим препаратам (ПЭП) 
приступы, а риск срыва ПЭП-индуцированной ремиссии 
высок, достигая 70–80 %, при отмене приема ПЭП [10, 11].

В последние годы повышается внимание клиницистов 
и исследователей к фоточувствительности при ЮМЭ и ее 
роли в прогнозе течения заболевания, включая риск срыва 
ПЭП-индуцированной ремиссии и фармакорезистентности. 
Дефектные флуоресцентные огни, полосы и лампочки могут 
вызвать эпилептический припадок, если они мерцают. Это 
следует учитывать особенно в организованных детских кол-
лективах или в семьях, имеющих детей возрастной группы 
риска (например, мелькание огней Рождественской елки 
должно соответствовать правилам техники безопасности). 
Эпилептические припадки могут быть спровоцированы 
контрастными образами (черно-белые полосы, некоторые 
шаблонные материалы, большие области пола и плиток 
потолка с высокими контрастными линиями) или переме-
щающимися образами (взгляд на движущийся эскалатор или 
движущийся поезд). Пребывание на ярком солнечном свете 
редко вызывает развитие эпилептических припадков у боль-
ных ЮМЭ с фотосенситивностью, но при взоре непосред-
ственно на определенные образы/предметы, отражающие 
мерцающие солнечные блики, припадок может быть спро-
воцирован (например, при движении в автомобиле по дороге, 
освещенной ярким солнечном светом, пробивающимся через 
деревья, растущие на обочине, а также при взоре на солнеч-
ные блики, отраженные от движущейся воды реки, водопада, 
солнечный свет сквозь решетчатые жалюзи или сквозь пе-
рила лестницы, если быстро спускаться/подниматься по ней, 
лежаки на пляже могут спровоцировать эпилептический 
приступ, если солнечный свет отражается и бликует от тру-
бок, поддерживающих тент лежака). Фоточувствительные 
эпилептические припадки на солнечный свет могут быть 
вызваны и самоиндукцией, которую применяют некоторые 
пациенты с ЮМЭ как с нормальным интеллектом, так и с 
когнитивными и поведенческими расстройствами (например, 

ритмичные взмахи разомкнутых пальцев кисти перед глазами 
напротив источника света) [12].

Риск развития фоточувствительности у  пациентов 
с ЮМЭ повышен и при использования современной тех-
ники, например, он зависит от типа телевизионного и ком-
пьютерного экранов, размеров и характеристик изображения. 
Существуют различные типы экрана, которые используются 
в компьютерной или телевизионной технике — это экраны 
на основе электронно-лучевой трубки, жидкокристалличе-
ские экраны и плазменные экраны. Экран с электронно-лу-
чевой трубкой склонен к мерцанию. Современные экраны 
электронно-лучевой трубки в норме имеют 100 мельканий 
каждую секунду (100 Гц), поэтому, как правило, и если они 
не дефектны, имеют низкий риск провокации фотосенситив-
ности. В жидкокристаллическом экране испускающий свет 
диод и экраны транзистора используют жидкие кристаллы, 
чтобы создать яркую картину изображения. Такие экраны 
тонкие и плоские. Жидкокристаллические экраны не мер-
цают и намного реже вызывают эпилептические припадки 
по сравнению с экранами на основе электронно-лучевой 
трубки. Однако риск провокации фоточувствительности при 
использовании жидкокристаллических экранов не исключен 
полностью, потому что они дают более яркое и контраст-
ное изображение. Резкий контраст ярких цветов (особенно 
красного и синего) значительно увеличивает риск развития 
эпилептических припадков. Плазменные экраны для визуали-
зации картины используют крошечные газовые плазменные 
ячейки, они тонки и имеют плоский экран. Риск провокации 
фоточувствительности также, как и при жидкокристалличе-
ских экранах, не исключен полностью, поскольку плазмен-
ные экраны более ярки и имеют больше контрастирующих 
цветов, чем электроннолучевая трубка и жидкокристалли-
ческие экраны [13].

Длительное время при проведении электроэнцефало-
графии (ЭЭГ) и видео-ЭЭГ-мониторинге при обследовании 
пациентов с ЮМЭ использовались стандартные (рутинные) 
тесты (методики) для диагностики фоточувствительности 
(открытие/закрытие глаз, ритмическая фотостимуляция — 
РФС), однако в последние годы предложены другие мето-
дики, как простые (триггерная фотостимуляция — ТФС), 
так и комплексные (специфические), поскольку все большее 
число пациентов сообщают о различных факторах, прово-
цирующих фоточувствительные эпилептические приступы: 
чувствительность к ситуациям, в которых они работают 
на компьютере, посещают кинотеатр и развлекательные ме-
роприятия, или играют в видеоигры, особенно когда исполь-
зуются световые или цветовые эффекты с высокой скоростью 
изменения изображения [12]. В целом, все большее число 
исследований свидетельствуют о том, что ЮМЭ относится 
к наиболее чувствительным эпилептическим синдромом 
к световым триггерам среди всех форм ИГЭ.

Целью настоящего обзора является анализ нейрофизи-
ологических методик, ингибирующих и провоцирующих 
светочувствительность на ЭЭГ у пациентов с ЮМЭ.

Материалы и методы
Нами проведен поиск в  англоязычных (PubMed, 

Oxford Press, Springer, Clinicalkeys) и  русскоязычных 
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(eLibrary, Cyberlelinka) базах данных с использованием клю-
чевых слов: юношеская миоклоническая эпилепсия (juvenile 
myoclonic epilepsy), ЮМЭ (JME), диагностика (diagnostics), 
нейрофизиология (neurophysiology), электроэнцефалография 
(electroencephalography), ЭЭГ (EEG), открытие глаз (eye 
opening), фотостимуляция (photostimulation), чувствитель-
ность к закрытию глаз (eye closure sensitivity), фотопарок-
сизмальный ответ (photoparoxysmal response), ФПО (PPR), 
эпилепсия (epilepsy).

Глубина поиска составила — 20 лет (2000–2020 годы). 
Анализировались полнотекстовые публикации на русском 
и английском языках, включая оригинальные исследования, 
обзоры, клинические случаи. Всего с использованием комби-
нации вышеуказанных ключевых слов найдено 318 публика-
ций, из них для реализации поставленной задачи в настоящий 
обзор включено 61 публикация.

Результаты
Закрытие глаз
Хотя о преходящем и кратковременном изменении ис-

ходного уровня ЭЭГ сразу после закрытия глаза впервые 
сообщил Robinson L. J. в 1930 г. [14], с тех пор было проведено 
ограниченное число исследований, изучающих роль этой 
нейрофизиологической пробы при проведении ЭЭГ при 
конкретных эпилептических синдромах, включая абсансы 
с миоклонией век (синдром Дживонса), детскую и юноше-
скую абсансную эпилепсии, ЮМЭ [15–17]. В настоящее 
время, зрительные триггеры, такие как закрытие глаз (ЗГ), 
чувствительность к закрытым глазам (eye closure sensitivity — 
(ECS))/снятие фиксации (fixation-off sensitivity — FOS), от-
личные от светочувствительности, рутинно используются 
при проведении ЭЭГ у пациентов с ЮМЭ, но редко научно 
исследуются при данной патологии [18], поскольку считается, 
что в отличие от синдрома Дживонса, при котором чувстви-
тельность к закрытию глаз (ЧЗГ) является неблагоприятным 
прогностическим признаком и часто ассоциируется с фарма-
корезистентностью [19], при ЮМЭ прогностическая роль 
ЧЗГ не значимая [17].

После ЗГ, в норме, наступает реакция отдачи, которая 
проявляется во временном усилении основного ритма. При 
этом оценивают реактивность коры, стойкость процессов 
возбуждения в коре, степень и стойкость реакции отдачи, ла-
тенцию восстановления основного ритма [20]. Известно, что 
базовая электрическая активность и возбудимость головного 
мозга изменяются при ЗГ, при этом альфа-ритм имеет более 
высокую частоту сразу после ЗГ [21]. Пароксизмальный 
ответ на ЗГ или ЧЗГ — это переходная стадия, которая не-
посредственно следует за закрытием глаз, длится менее 
3 секунд и не сохраняется в течение оставшегося времени, 
в течение которого глаза закрыты [22]. Таким образом, при 
анализе результатов ЭЭГ необходимо помнить, что наибо-
лее значимыми являются первые 3 секунды от момента ЗГ, 
при этом ЧЗГ возникает в основном, но не исключительно, 
у светочувствительных пациентов [23]. Вызванные ЗГ вре-
менные эпилептиформные изменения на ЭЭГ, в основном, 
генерализованные, появляются в течение 2–4 секунд после ЗГ 
и кратковременны, обычно длятся 1–4 секунды (рис. 1) [22]. 
Наиболее вероятным предположением о пароксизмальной ак-

тивности, индуцированной ЗГ, является то, что ЗГ может быть 
связано с механизмом усиления альфа-ритма [24]. Однако, 
патофизиология пароксизмальной активности, лежащей 
в основе феномена ЧЗГ, которая может возникать в ряде кор-
ковых или подкорковых локализаций, обычно неизвестна [25].

Проведенные ранее исследования свидетельствую о том, 
что ЧЗГ присутствует у 15–25 % пациентов с ЮМЭ [26, 27].

При открытии глаз альфа-ритм исчезает и заменяется 
быстрыми ритмами (реакция активации). При этом оце-
нивают скорость наступления реакции, степень угнетения 
альфа-ритма, стойкость активации.

Ритмическая и триггерная фотостимуляция
Методика РФС заключается в том, что пациенту с закры-

тыми (чаще) или открытыми (реже) глазами предъявляются 
ритмические вспышки света различной частоты. Вариантами 
физиологического ответа на РФС у здоровых людей являют-
ся: отсутствие изменений на ЭЭГ; реакция усвоения (навя-
зывания) ритма. Фотомиоклоническая реакция (ФМР, photo-
myoclonic responses — PMR) в виде ритмичных вздрагива-
ний (миоклоний) мышц лица, периокулярной мускулатуры, 
иногда верхних конечностей и шеи в ответ на ритмические 
вспышки света без возникновения эпилептиформной актив-
ности на ЭЭГ наиболее часто возникает на частотах от 12 
до 18 Гц [20]. Генерализованный фотопароксизмальный ответ 
(ФПО, photoparoxysmal response — PPR) чаще наблюдается 
на частотах от 15 до 20 Гц и максимально часто регистриру-
ется у пациентов в возрасте от 10 до 25 лет, но возможен и в 
более позднем возрасте у пациентов с ЮМЭ (рис. 3) [17]. РФС 
может провоцировать три основных вида эпилептических 
припадков: ГТКП, эпилептический миоклонус и абсансы.

Триггерная фотостимуляция (ТФС) наиболее эффектив-
на для выявления латентной фоточувствительности. Ответ 
на ТФС ярче выявляется с затылочных электродов по ме-
дианной (вертексной) линии или с области очага процесса. 
ТФС — это стимуляция в ритме колебаний потенциалов моз-
га. Управление ритмов раздражения осуществляется через 
специальное устройство обратной связи путем подачи на него 
колебаний потенциала и превращения их в управляющий 
сигнал для фотостимулятора. Стимуляцию осуществляют 
сериями. Длительность серии 10–15 сек. при сохранении 
раздражающего стимула от момента перехода волны от ми-
нуса к плюсу через нулевую линию на 300, 250, 200, 150, 100, 
80, 50, 20, 10 и 0 мс. Задержки 300, 250, 200  мс. возбуждают 
дельта-активность, задержки 200, 150 и 100мс. возбуждают 
тета-активность, задержки 100, 80 и 50 мс. возбуждают аль-
фа-ритм, задержки 20, 10 и 0 мс. возбуждают высокие частоты, 
а также дельта — и тета-ритм [20].

Генез электроклинических проявлений ФПО у челове-
ка, по-видимому, кортикальный [28]. ФПО опосредуется 
парвоцеллюлярным зрительным путем [29], прогнозирует 
клиническую светочувствительность [30] и может зави-
сеть либо от длины волны, либо от количества света [31]. 
Альтернативная гипотеза [32] поддерживает идею о том, 
что при гипервозбудимости коры разряд может начинаться 
в магноцеллюлярных клетках, где магноцеллюлярные раз-
ряды предоставляют наибольшие возможности для синхро-
низации корковой активности; эта активность у зрительно 
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чувствительных пациентов не обнаруживается, возможно, из-
за нарушения механизма контроля усиления контраста [33]. 
Распространение разрядов на первичную моторную кору 
или супрасильвиальные или инфрасильвиальные области 
коры вызывает миоклонус или ГТКП, или комплексные фо-
кальные припадки соответственно [34, 35]. Синхронизация 
и генерализация пароксизмальных разрядов на ЭЭГ в обоих 
полушариях опосредуется мозолистым телом. При ИГЭ, 
включая ЮМЭ, по-видимому, существует единственный 
дефект и модифицирующий дефект, соответственно, фото-
чувствительного пути, в то время как при нейродегенера-
тивных расстройствах дефект индуцируется коллатеральной 
аномалией [36].

Обсуждение
Эффект фотостимуляции на  ЭЭГ впервые описали 

Adrian E. D. и Matthews B. H. в 1934 году, когда изучали 
ритм, описанный Гансом Бергером (Berger Rhythm) [37]. 
Этот феномен нашел отражение в таких утверждениях: 
«электроэнцефалограмма (ЭЭГ) продемонстрировала, что 
преципитация припадков светом не является чисто эмо-
циональным феноменом»; или «закрытие глаз вызывает 
повышенный ритм Бергера в затылочных отведениях»; или 

даже «это также может вызвать преципитацию petit mal 
(3/сек медленные волны)» и «мозговые волны могут быть 
доведены до другой скорости ритмической фотической сти-
муляцией» [38]. Возможность того, что РФС индуцирует 
эпилептические приступы, была признана Cobb W. A. в 1947 
году, который вспомнил предположение Monrad Krohn о том, 
что «приступы могут быть вызваны добровольным моргани-
ем в течение 10 или 20 минут», и который сообщил о трех 
случаях, когда незначительные приступы сопровождались 
воздействием мерцающего света [39, 40]. Прошло более 
80 лет с тех пор, как были опубликованы эти классические 
исследования. В промежутке времени многие исследователи 
изучали связь между фоточувствительностью и эпилепсией. 
Ключевой вклад в характеристику эпилептических разрядов, 
вызванных ЗГ или РФС, и их связь с эпилепсией внесли 
Bickford R. G. et al. в 1952 году [41]. С этого момента ФПО 
и ФМР, индуцированные РФС, стали рассматриваться как 
отдельные сущности: при ФМР миоклонический ответ бло-
кируется стимулом; ФПО характеризуется повторяющи-
мися двусторонними разрядами, продолжающимися после 
прекращения стимула [41], хотя ФПО и ФМР легко могут 
трансформироваться в ГТКП [41, 42]. В течение 50-х и 60-х 
годов ХХ века два события положили начало новой эре ис-
следований в этой области. Одним из них была пионерская 
работа Panayiotopoulos C. P. et al. (1970) [43], позволившая 
лучше понять структуры мозга и реакции (физиологические 
или эпилептиформные), связанные с фоточувствительно-
стью. Другой причиной было растущее и широко распростра-
ненное во всем мире использование устройств, излучающих 
прерывистый свет, способных вызывать эпилептиформную 
активность в головном мозге и вызывать эпилептические 
припадки (включая телевизоры, флуоресцентно освещенные 
рекламные объявления, а позднее и специфические паттерны 
в печатных средствах массовой информации или компьютер-
ных играх) [40]. В последующие годы показано, что пример-
но 5 % пациентов с эпилепсией имеют фоточувствительность, 
которая чаще встречается у молодых людей, чаще у женщин, 
часто ограничена во времени, обычно легко поддается ле-
чению и тесно связана с генерализованными эпилепсиями, 
особенно с ЮМЭ [44]. Идея Wolf P. и Goosses R. (1986) [44] 
о высокой фоточувствительности ЮМЭ была подтверждена 
обнаружением генерализованных полиспайк-медленновол-
новых разрядов и общей преципитации миоклонических 
припадков во время РФС, хотя эти же авторы сообщили, 
что версивные припадки со зрительными галлюцинациями 
были единственным фокальным типом припадков, связан-
ным с фоточувствительностью. Также, они считали, что 
«никакой корреляции с фоточувствительностью не может 
быть продемонстрировано при юношеской абсансной эпи-
лепсии, и это должно быть противопоставлено ЮМЭ, кото-
рая имела самый высокий уровень фоточувствительности 
из всех эпилептических синдромов». Любопытно, что оба 
синдрома проявляются примерно в одном и том же возрасте. 
Гипотеза, лежащая в основе такого различия, состоит в том, 
что «фоточувствительность является патогенным фактором 
и что наличие или отсутствие фоточувствительности мо-
жет иметь решающее значение для типа приступа, который 
развивается». Авторы с удовлетворением отметили, что 

Рисунок 2. Генерализованная полиспайк — медленноволновая активность, заре-
гистрированная более чем в двух случаях после закрытия глаз (исключая период 
РФС); эти разряды были расценены как чувствительность к закрытию глаз у этой 
пациентки с ЮМЭ с длительным анамнезом заболевания и дебютом миокло-
ний с 14 лет, достигнутой клинической фармакоиндуцированной ремиссией 

на фоне приема препарата вальпроевой кислоты в дозе 500 мг/сут [17].

Рисунок 1. Генерализованная полиспайк — медленноволновая активность 
после закрытия глаз длительностью 1–4 секунды у пациента с абсансами 

с миоклонией век [22].
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«преобладание женщин как при детских абсансах, так и при 
фоточувствительности может быть обусловлено одним и тем 
же неизвестным фактором» [40, 44]. Ассоциация между фото-
чувствительностью и ЮМЭ также была описана Appleton R. 
et al. (2000) [45]: 61 % детей с ЮМЭ демонстрировали фо-
тосенситивность при рутинной РФС. Эта доля увеличилась 
до 90 % детей, если РФС была продлена максимум до 5 минут. 
Основываясь на этих наблюдениях, авторы пришли к выводу, 
что ЭЭГ должна включать РФС в течение пяти минут, когда 
проводится дифференциальная диагностика между юноше-
ской абсансной эпилепсией и ЮМЭ [45].

Феномен ЧЗГ у пациентов с ЮМЭ можно легко упустить 
из виду, если пациентам не предписывают многократно за-
крывать и открывать глаза во время обычных записей ЭЭГ. 
Последствия этого редкого явления ЭЭГ неизвестны. Хотя, 
Duncan J. S. и Panayiotopoulos C. P. (1996) предположили, 
что идеальной моделью для исследования ЧЗГ являются 
абсансы с миоклонией век (синдром Дживонса) [46], другие 
ИГЭ, включая ЮМЭ, могут сопровождаться этим электро-
физиологическим феноменом [16, 22]. Предполагается, что 
частота провокации эпилептиформной активности в резуль-
тате ЗГ у пациентов с фоточувствительностью составляет 
20–36 % [47, 48], однако Kohno C. et al. (1987) [49] и Gobbi G. 
et al. (1989) [50] сообщили о наличии фоточувствительности 
у 72,2 % и 63,6 % пациентов с ЧЗГ, соответственно. Хотя, 
фоточувствительность была отмечена у 42,3 % пациентов 
с ЧЗГ при ИГЭ, включая ЮМЭ, в исследовании Sevgi E. B. 
et al. (2007), авторы не обнаружили сильной связи между 
фоточувствительностью и наличием ЧЗГ [22]. В продольном 
исследовании Fabian A. и Wolf P. (1987) [51] предположили, 
что как ЧЗГ, так и фоточувствительность могут быть связаны 
с возрастом пациентов. Gobbi G. et al. (1989) [50] пришли 
к выводу, что наличие ЧЗГ без фоточувствительности можно 
объяснить по-разному: другим рефлекторным механизмом, 
ПЭП или возрастом пациента. Fabian A. и Wolf P. (1987) [51] 
описали 13 пациентов с ЧЗГ, которые наблюдались в течение 
как минимум 5 лет, и показали, что ЧЗГ чаще встречается 
у женщин, развивается в более позднем возрасте и сохра-
няется дольше, чем фоточувствительность, что согласует-
ся с исследованием Sevgi E. B. et al. (2007) [22]. Kohno C. 
et al. (1987) [49] сообщили о высоком уровне отягощенного 
семейного анамнеза по эпилепсии у родственников первой 
и второй степени родства у 33 % пациентов c ЧЗГ. Sevgi E. B. 
et al. (2007) [22] также обнаружили высокий уровень отяго-
щенности семейного анамнеза по эпилепсии (42,3 %) у па-
циентов с ЧЗГ, что согласуется с исследованием при ЮМЭ 
и идиопатической затылочной эпилепсией, проведенном 
Taylor I. et al. (2004) [52].

Güveli B. T. et al. (2013), обследуя пациентов с ЮМЭ, 
расценивали как ЧЗГ генерализованные спайк- или полис-
пайк — медленноволновые разряды на ЭЭГ покоя, возник-
шие, по крайней мере, в двух случаях после ЗГ (исключая 
период РФС), а фокальные спайки/острые волны или реци-
дивирующие локализованные пароксизмы медленных волн 
частотой от 2 до 7 Гц интерпретировали как фокальную 
аномалию. Авторы показали, что только у 4 из 76 пациентов 
выявлена ЧЗГ (5,3 %), но только у одного из них был плохой 
прогноз. Кроме того, 11 пациентов (14,5 %) имели как ЧЗГ, так 

и фоточувствительность, а у двух из этих пациентов был пло-
хой прогноз. Таким образом, ни чистый ЧЗГ, ни ЧЗГ с ФПО 
не коррелировали с плохим прогнозом ЮМЭ, в то время 

Рисунок 3. Чувствительность к закрытию глаз у 30-летней пациентки с ЮМЭ (а); 
фотопароксизмальный ответ в виде генерализованной полиспайк-медленновол-
новой активности во время РФС после закрытия (б) и продолженной полиспайко-
вой активности во время РФС после закрытия (в) глазах у этой же пациентки [17].
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как отягощенный семейный анамнез по эпилепсии и ати-
пичные для ЮМЭ изменения ЭЭГ коррелировали с худшим 
прогнозом. В результате авторы пришли к выводу, что ЧЗГ 
является редкой находкой на ЭЭГ при ЮМЭ и, по-видимому, 
не является маркером плохого прогноза [17].

Частота встречаемости фоточувствительности при РФС 
и ТФС у пациентов с ЮМЭ вариабельна — от 30 % до 54 % 
[44, 53–55]. По данным Covanis A. (2005), при применении 
классических триггерных нейрофизиологических методик 
абсансы, ГТКП и ФПО встречаются в 60 %, 48 % и 75 % 
случаев соответственно. Почти в 50 % случаев регистри-
руется фотопароксизмальная реакция во время проведения 
РФС. Положительный ответ на РФС увеличивается до 83 % 
у пациентов с дебютом заболевания в возрасте до 12 лет. 
У 76 % фоточувствительных пациентов с ЮМЭ во время 
световых триггеров регистрируются смешанные приступы 
(миоклонии и абсансы — 24 %; миоклонии и ГТКП — 23 %; 
миоклонии, абсансы и ГТКП — 29 %), а в 24 % случаев только 
миоклонии [36].

 Расширение арсенала нейрофизиологических тестов 
для диагностики фотосенситивных/скотосенситивных па-
циентов с ЮМЭ важно в клинической практике, поскольку 
провоцирующими триггерными факторами, вызывающими 
миоклонии и ГТКП у таких пациентов, являются телеви-
дение, видео- и компьютерные игры, а также естественное 
(например, отражение солнечного света) и экологическое (на-
пример, флуоресцентное, стробоскопическое/дискотечное) 
освещение. Любые изменения яркости/контраста, рисунка 
и цвета могут спровоцировать приступы у светочувствитель-
ных людей. При телевизионной эпилепсии мерцание света 
становится рискованным при частоте выше трех вспышек 
в секунду (>3 Гц). Для игроков в видеоигры, помимо теле-
визионных характеристик, также важен визуальный контент 
игры [12, 56].

Нет никаких сомнений в том, что вариабельные паттерны 
в телевещательном или видеоигровом материале с высо-
кой скоростью изменения изображения высококонтрастных 
стимулов могут вызывать эпилептические приступы у не-
которых пациентов с ЮМЭ. Показано, что эти изменения 
структуры телевещательного материала могут привести 
к возникновению ГТКП, если число повторений превышает 
3 Гц [13, 36]. 

Существует несколько других факторов, таких как бино-
кулярная стимуляция по сравнению с монокулярной, осцил-
лирующие по сравнению со статическими и дрейфующими 
паттернами, изменения в освещенности и цвете и длин-
новолновой красный цвет, которые усиливают предраспо-
ложенность к ГТКП и миоклониям у пациентов с ЮМЭ. 
Кроме того, красно‐синий цвет более провокационный, чем 
светящийся красно‐зеленый. Дополнительные нефотиче-
ские факторы, такие как когнитивные способности, тревога 
и возбуждение, усталость и недосыпание, могут способ-
ствовать возникновению ФПО и ГТКП. Однако следует 
помнить, что при ЮМЭ возможно развитие и спонтанных 
(самопроизвольных) миоклоний и ГТКП во время просмотра 
телевизора или видеоигры, поэтому для дифференциаль-
ной диагностики с фоточувствительностью необходимо 
проведение видео-ЭЭГ-мониторинга с применением спе-

цифических (просмотр телевизора, видеоигра), а не рутин-
ных (ОГ/ЗГ, РФС и ТФС) нейрофизиологических триггеров. 
Фоточувствительность, по существу, является лаборатор-
ной находкой и может быть установлена только с помощью 
адекватной методики. Важными факторами являются выбор 
фотостимулятора, методологии и адекватная клиническая 
интерпретация полученных результатов [36, 57].

ГТКП являются наиболее распространенным типом при-
падков, встречающимся примерно у 80 % фоточувствитель-
ных пациентов с ЮМЭ. Развитию ГТКП во время проведения 
ЭЭГ с использованием классического или дополнительных 
(включая, специфические) триггеров могут предшествовать 
повторные миоклонии, или ГТКП возникают без каких-либо 
предшествующих клинических явлений, обычно после дли-
тельного воздействия зрительного стимула [36].

Индуцированные фотостимуляцией миоклонии бывают 
синхронными (массивными), асинхронными (мимолетны-
ми), симметричными, асимметричными, двусторонними, 
односторонними или очаговыми. Они возникают в начале, во 
время, в конце или сразу после генерализованного спайк — 
медленноволнового разряда. Зрительный стимул обычно 
вызывает миоклонии, идентичные тем, которые наблюдаются 
спонтанно у одного и того же пациента, обычно вовлекая 
верхнюю часть тела (голову, плечи, верхние конечности). 
В младенчестве и детстве они могут иметь ножничный ри-
сунок или присутствовать как легкое движение, мерцание 
или дрожь.

Самоиндуцированные миоклонии при ЮМЭ также воз-
можны, но они индуцируются, как правило, самим пациен-
том, когда он машет перед своими глазами рукой напротив 
источника света. Интенсивность миоклоний варьируется 
от субъективного ощущения до только что зарегистрирован-
ного, видимого или умеренного и выраженного миоклони-
ческого рывка, который может привести к падению вещей, 
неуклюжести или даже падению пациента. Массивные толч-
ки, вовлекающие все четыре конечности и тело в сгибание, 
также происходят, особенно у детей младшего возраста. 
Визуальные стимулы вызывают миоклонии легче во время 
сонливости, которая, если она сохраняется, может вызвать 
повторные миоклонии с последующим присоединением 
ГТКП [26].

Индуцированные фотостимуляцией абсансы могут быть 
очень краткими и незаметными явлениями, которые вклю-
чают открытие и закрытие глаз, пристальный взгляд или 
миоклония век и пристальный взгляд, наблюдаемые во время 
видео-ЭЭГ-мониторинга. Абсансы могут сопровождаться 
миоклониями лица (бровь, периоральная область) или сле-
довать за миоклонией.

Тонические припадки — редкое явление при ЮМЭ, вы-
званное фотостимуляцией. Некоторые подергивания головы 
могут эволюционировать в устойчивую версионную позу 
головы и глаз в одну сторону, продолжающуюся до тех пор, 
пока пациенту предъявляется световой (визуальный) сти-
мул [58] или до трансформации в ГТКП в некоторых случаях.

Фоточувствительность дебютирует в  период поло-
вого созревания и, как правило, исчезает примерно в 24 
года [59]. Однако по данным ретроспективного исследо-
вания Güveli B. T. et al. (2013) показано, что как фоточув-

Нейрофизиологическая диагностика

e-mail: medalfavit@mail.ru



Медицинский алфавит № 32 / 2020, Современная функциональная диагностика (4) 51

ствительность, так и ЧЗГ могут сохраняться в течение 3-го 
десятилетия у некоторых пациентов с ЮМЭ. В то же время, 
авторами не показано какого-либо специфического влияния 
ПЭП на светочувствительность у пациентов с ЮМЭ [17].

Электроклинические исследования выявили заметное, 
но неполное совпадение фоточувствительности с ЧЗГ; было 
высказано предположение, что механизмы, лежащие в основе 
ЧЗГ и фоточувствительности, могут быть разными, но корре-
лированными [60]. Однако точные механизмы этих феноме-
нов до настоящего времени неизвестны. Предполагается, что 
ЧЗГ и ФПО являются выражением гипервозбудимости коры 
головного мозга при ЮМЭ [26]. Роль затылочной коры при 
фоточувствительных формах эпилепсии имеет решающее 
значение, поскольку как ЗГ, так и фотостимуляция (РФС, 
ТФС, специфические интермиттирующие зрительные сти-
мулы — видеоролики, видеоигры и др.) могут синхронизи-
ровать нейроны затылочной коры в зависимости от многих 
других факторов, таких как интенсивность света, объем 
активированной коры, уровень возбудимости и паттерны 
распространения [61].

Заключение
Проанализированные нейрофизиологические и элек-

троклинические исследования свидетельствуют о положи-
тельных сдвигах в диагностике ЮМЭ и изменении нашего 
представления об этом заболевании. Механизм ЧЗГ и ФПО 
при ЮМЭ неизвестен, что является поводом для будущих 
исследований, чтобы уточнить их последствия, включая 
влияние на прогноз течения заболевания и роль в развитии 
фармакорезистентности. Однако, несмотря на характерную 
клиническую картину ЮМЭ и прогресс современных ней-
рофизиологических методов функциональной диагностики, 
вопрос о роли фоточувствительности при этой форме эпи-
лепсии остается проблемой для практикующих неврологов, 
а предложенные протоколы ЭЭГ нуждаются в модификации 
и последующем внедрении в реальную клиническую прак-
тику. Это диктуется расширением вероятности провокации 
эпилептических приступов у пациентов с ЮМЭ на работе, 
в быту, на отдыхе, во время развлекательных мероприятий. 
Однако подход к ограничениям жизнедеятельности того 
или другого пациента должен быть персонализированным, 
исходя из результатов нейрофизиологической диагностики 
фоточувствительности и уточнения клинической значимости 
простых или специфических (комбинированных) триггеров. 
Это важно с позиции медицинской реабилитации пациентов 
с ЮМЭ, улучшения их качества жизни и уменьшения соци-
альной и профессиональной стигматизации.
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