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Спорадическая гемиплегическая мигрень у детей 
(обзор литературы и клинические наблюдения)
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РЕЗЮМЕ
В статье описаны особенности течения редкого заболевания – спорадической гемиплегической мигрени у трех пациентов 
(двух мальчиков в возрасте 7 и 15 лет и девочки 12 лет). Семейный анамнез в отношении мигрени не был отягощен. Симптомы 
атаки также были практически одинаковыми – гемипарез, гемипарестезия, дисфазия, головная боль. В одном случае у девочки 
в прошлом была абсансная эпилепсия. На электроэнцефалограмме, магнитно-резонансной томографии у всех пациентов 
нарушения функции мозга не диагностированы. Проведен анализ данных литературы. Приведены диагностические критерии 
гемиплегической мигрени, ее дифференциальная диагностика. Рассмотренное описание повышает информированность 
врачей по вопросу, представляющему большую редкость в практической деятельности педиатра и невролога.
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SUMMARY
The article describes the peculiarities of a rare disease – hemiplegic migraine in three patients (two boys aged 7 and 15 and a girl of 12 years 
old). The family history of migraine was not burdened. Attack symptoms were almost identical: hemiparesis, dysphasia, and headache. The 
electroencephalograms, magnetic resonance imaging in all patients not presented signs brain dysfunction. Analysis of the literature data has 
been carried out. Thediagnostic criteria for hemiplegic migraine, its differential diagnosis is described. The considered description increases the 
awareness of doctors on the issue, which is very rare in the practice of pediatrician and neurologist.
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Введение
Гемиплегическая мигрень (ГМ) – редкая форма мигрени 

с аурой, для которой характерны двигательный дефицит или 
гемипарез (моторная аура), а также головная боль, тошнота, 
рвота, светобоязнь или акустикофобия, как это происходит при 
мигрени [1]. Наличие двигательного дефицита представляет 
собой особенность ГМ по сравнению с другими формами 
мигрени с аурой. Согласно классификации мигрени (ICHD-III, 
2018) выделяют семейную ГМ (СГМ) с аутосомно-доминант-
ным наследованием и спорадическую ГМ (СпГМ) [2]. При 
семейной ГМ есть хотя бы один родственник первой или 
второй степени родства с данной патологией, а дети больного 
имеют 50 %-ную вероятность наследования патогенного ва-
рианта. ГМ является спорадической, если нет родственников, 
удовлетворяющих критериям семейной ГМ [3, 4].

В зависимости от варианта генных мутаций, выделяют 
четыре типа семейной ГМ [5]. Примерно в 50 % всех случаев 
встречается мутация в гене CACNA1A хромосомы 19p13 
(первый тип), у 10–20 % – в гене ATP1A2 хромосомы 1q21–23 
(второй тип), в остальных случаях описана мутация в гене 
SCN 1A хромосомы 2q24 (третий тип) и гене PRRT2 (четвер-
тый тип), которые рассматриваются как модифицированный 
фактор в контексте сложного полигенного наследования [6].

Вышеперечисленные гены ответственны за кодирование 
белков, которые, в свою очередь, регулируют перенос ионов 
через клеточные мембраны, поэтому, с точки зрения пато-
физиологии, ГМ относится к группе каналопатий. Споради-
ческие случаи ГМ, вероятно, также связаны с возникшими 
мутациями в генах, способствующих развитию семейных 
форм, но возникшими de novo, или наследованием мутации 
от родителей с бессимптомным течением семейной ГМ [7, 8].

Молекулярный диагноз устанавливается методами по-
следовательного тестирования одного гена, панельного или 
экзомного секвенирования [9, 10]. При наличии нистагма, 
атаксии и задержки развития целесообразно начать с анализа 
гена CACNA1A [11], у детей с эпилепсией – с анализа гена 
ATP1A2 [12]. Однако у большинства лиц с ГМ без нистагма, 
судорог или других ассоциированных неврологических особен-
ностей информативность генетического тестирования низкая.

Гемиплегическая мигрень встречается сравнительно 
редко. По данным популяционного эпидемиологического 
исследования, проведенного в Дании, ее распространенность 
составляет 0,01 % при соотношении мужского и женского 
полов 1:3. Дебют заболевания обычно приходится на второе 
десятилетие жизни, но он может быть и в возрасте 1–45 лет. 
На основании одного из немногочисленных ретроспектив-
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ных исследований группы детей и подростков с диагнозом 
ГМ в Италии средний возраст начала заболевания составил 
10,5 ± 3,8 года (2–16 лет), но в 22 % случаев первый приступ 
развивался в возрасте до 6 лет [13, 14].

Средняя частота приступов довольна низкая (до трех 
в год), однако она весьма вариабельна. В первый год после 
начала заболевания среднее количество приступов СпГМ, 
как правило, равно 1,5, начиная со второго года заболева-
ния она составляет 1–2 раза в год, далее частота приступов 
имеет тенденцию к снижению с возрастом. Часто сообща-
ется о длительных межприступных интервалах (2–37 лет). 
Атаки могут быть спровоцированы типичными триггерами 
мигрени, например стрессом (41 %), физической нагрузкой 
(21 %), легкой травмой головы (21 %) [15].

У большинства пациентов отмечаются мигренозные при-
ступы с типичной двигательной аурой при отсутствии опти-
ческой. Обычно моторные симптомы варьируют от чувства 
«легкой неловкости» до полного двигательного дефицита 
и сопровождаются гомолатеральными сенсорными расстрой-
ствами (65 %), особенно хейро-оральной локализации, распро-
страняются также по типу «марша» или сочетаются с аурой 
базилярного типа (63 %). Различные клинические проявления 
ауры развиваются последовательно. Если появляется афазия, 
то она чаще бывает моторной, чем сенсорной. Указанные не-
дифференцированные симптомы длятся от нескольких минут 
до часа, после чего развивается пульсирующая односторон-
няя головная боль с тошнотой, рвотой, фоно- и фотофобией. 
Однако у 20 % пациентов слабость конечностей нередко 
сохраняется в течение последующих 2–3 дней.

По данным итальянских исследователей, средняя про-
должительность моторной ауры составила 3,5 часа (от 5 
минут до 48 часов). Головная боль наблюдается практи-
чески при всех приступах ГМ (95 %). В большинстве слу-
чаев цефалгия возникает во время ауры, после появления 
двигательных расстройств (75 %), она может быть двух-
сторонней или односторонней, ипсилатеральной или кон-
тралатеральной по отношению к двигательному дефициту. 
В 2 % наблюдений головная боль может продолжаться более 
3 дней и достигать мучительной интенсивности. Напротив, 
у некоторых пациентов с ГМ болевые приступы бывают 
легкими, а в редких случаях цефалгия не наступает [14].

Описаны необычные проявления тяжелой ГМ, такие 
как лихорадка, сонливость, нарушение сознания, которые 
могут продолжаться до нескольких дней. Снижение созна-
ния варьирует от состояния спутанности до глубокой комы, 
часто ассоциируется с двигательным дефицитом (80 %), 
гипертермией (47 %), явлениями менингизма (16 %) [15].

Нередки сочетания изучаемой формы головной боли 
с эпилепсией [16]. Существует более 60 сообщений о се-
мейных и спорадических случаях развития эпилептиче-
ских приступов независимо от приступов ГМ у пациентов 
с мутациями в CACNA1A, ATPA2 и SCN 1A. В основном эти 
приступы начинались в детском возрасте, иногда они пред-
шествовали первому приступу ГМ и эволюционировали 
доброкачественно. Патогенетические механизмы возникно-
вения эпилептических и мигренозных пароксизмов схожи, 
они связаны с формированием патологических нейронов 
в коре головного мозга в результате генных мутаций.

Следует отметить важность своевременной диагностики 
ГМ, так как практикующие врачи нередко расценивают 
указанные состояния как транзиторные ишемические атаки 
(ТИА) [17]. Наибольшую сложность представляют по-
вторные ТИА (внезапное развитие симптомов выпадения, 
редкие эпизоды головной боли, сосудистые факторы риска). 
От приступов ГМ их отличают постепенное и последова-
тельное развитие клинических симптомов раздражения 
и выпадения, приступы головной боли с типичной лока-
лизацией, отсутствие сосудистых факторов в анамнезе. 
Могут также присутствовать дополнительные факторы 
риска ТИА и инсульта.

В отношении таких факторов риска, как носительство 
генетических полиморфизмов по тромбофилии и фо-
латному циклу, согласно большинству публикаций, это 
фактор риска ТИА и ишемических инсультов [18, 19, 20], 
в то же время в ряде источников ставится под сомнение 
значимость носительства отдельных протромботических 
мутаций [21, 22].

Некоторые клиницисты считают, что в сомнительных 
случаях предпочтительнее трактовать заболевание как ТИА, 
при этом иногда возникает необходимость дифференциро-
вать с объемным образованием головного мозга, а также 
с инфекционными заболеваниями ЦНС. Совпадение кли-
нических особенностей, неточности семейных сведений, 
редкость ГМ и серьезность нарушений, связанных с ин-
сультом, требуют осторожного подхода. Если семейный 
анамнез отрицателен по поводу ГМ, то инсульт или другие 
расстройства ЦНС (альтернирующая гемиплегия детско-
го возраста, наследственные церебральные ангиопатии) 
требуют тщательного анализа.

Для лечения атаки мигрени рекомендуются триптаны, 
эрготамин, кетамин, нимодипин, анальгетики и пульс-
терапия метилпреднизолоном [23]. Поскольку ГМ отно-
сится к группе каналопатий, пациентам назначают пре-
параты, изменяющие проницаемость мембран клеток для 
ионов [24, 25]. С целью профилактики обострений при 
частых приступах рекомендуются флунаризин (блокада 
натриевых и кальциевых каналов), верапамил (блокада 
кальциевых каналов), вальпроевая кислота (блокада на-
триевых и кальциевых каналов), ламотриджин (блокада 
натриевых и кальциевых каналов), ацетазоламид (блокада 
пируватдегидрогеназы), топирамат (изменение активности 
каналов натрия и кальция), лакосамид, бета-блокаторы 
пропранолол и метопролол. Противоэпилептическое ле-
чение может быть необходимо при судорогах, которые 
преобладают при мутации ATP1A2-FHM. По данным ита-
льянских исследователей, профилактические препараты 
использовали только 20 % пациентов [14].

Целью настоящей работы является подробное опи-
сание патогенеза, фенотипических особенностей 
и результатов диагностических методов исследования 
при детской спорадической гемиплегической мигрени 
(СпГМ) с обзором соответствующей литературы, по-
скольку публикации педиатрических случаев достаточно 
ограниченны, а также представление трех пациентов 
с данной патологией.
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За 2020–2021 годы в детском психоневрологическом 
отделении (ДПНО) ГБУЗ ТО «ОКБ № 2» г. Тюмени за-
регистрировано три пациента со СпГМ – два мальчика 7 
и 15 лет и девочка 12 лет.

Клинический случай 1
У мальчика (7 лет) в возрасте 4 года впервые на фоне 

скарлатины возник приступ с онемением левой ноги, про-
должавшийся до 30 минут. Через месяц приступ повто-
рился, утром при пробуждении внезапно почувствовал 
онемение и слабость левых конечностей, онемение левой 
половины губ, языка, щеки, через 30–40 минут появи-
лась интенсивная головная боль, к вечеру повысилась 
температура до 37,7 °C со слабым эффектом на НПВС, 
была однократная рвота, после которой головная боль 
постепенно купировалась.

Обследован кардиоревматологом: на ЭКГ, УЗИ сердца, 
в ОАК, коагулограмме, МРТ головы, ЭЭГ – без патологии. 
УЗДГ церебральных сосудов – признаки ангиодистонии. 
Заключение: реконвалесцент скарлатины, ТИА?

Через 2 месяца – вновь аналогичный эпизод (онемела 
и отяжелела левая рука в течение 10 минут, затем голов-
ная боль, однократно рвота). Был обследован в ДПНО. 
Коагулограмма: протеин S (снижен), антитромбин 3 (чуть 
повышен). Развернутая коагулограмма (антитромбин, ТВ, 
факторы VIII, IX; Д-димер, протеин С), липидограмма 
(аполипопротеины А‑1, В, ТГ, холестерин, ЛПВП, ЛПНП), 
гомоцистеин в пределах нормы. ЭЭГ: эпилептиформной 
активности не выявлено. МРТ: признаки перинатально-
гипоксических изменений в белом веществе обоих полу-
шарий головного мозга. УЗДГ БЦС: изменение хода ВСА 
справа (петля) с локальным нарушением гемодинамики, 
слева в виде S-деформации. Полушарная асимметрия 
более 30 % за счет низких скоростных показателей в СМА 
справа. Гематолог: носитель генетических полиморфизмов 
по тромбофилии FGB: –455, SERPINE 1: –675, ITGA2: 
807, ITGB 3: –1565. Гетерозиготы по фолатному циклу: 
MTHFR – 1298 гомозигота, MTRR – 66 гомозигота.

Семейный анамнез по мигрени не отягощен.
Выписан с заключительным диагнозом «транзиторные 

ишемические атаки. Васкулопатия. Носитель генетических 
полиморфизмов по тромбофилии и фолатному циклу. 
Снижение физиологического антикоагулянта протеина S».

Получал гепарин, глицин, фолиевую кислоту 4 мг 
в сутки.

В течение 2 лет подобных состояний не повторялось. 
В июле 2020 года на фоне соматического благополучия 
во время просмотра мультфильма – вновь онемение левых 
конечностей и половины лица, слабость в левых конечно-
стях. Доставлен СМП в стационар. Через час симптоматика 
сменилась интенсивной головной болью (плакал, кричал) 
с многократной рвотой, фото- и фонофобией, повышением 
температуры в течение суток.

В неврологическом статусе: акцент рефлексов слева, 
легкая ригидность затылочных мышц. Повторно обсле-
дован: КТ головного мозга без патологических измене-
ний. МРТ головного мозга – резидуальные изменения 
перинатального генеза. КТ-ангиография сосудов головы 

и шеи – картина кинкинга обеих ВСА (перегиб артерии 
под острым углом). ЭЭГ – эпилептиформной активности 
не выявлено. В период госпитализации в течение 2 суток 
были многократная рвота, интенсивная головная боль, 
гемипарез, сонливость, легкая ригидность затылочных 
мышц, лихорадка при отсутствии катаральных проявлений, 
воспалительных изменений в крови и ликворе. На 3-и сутки 
головная боль купировалась, нормализовалась температура 
тела, восстановилась сила в левых конечностях.

Выписан без двигательных нарушений с назначением 
фолиевой кислоты, глицина с диагнозом «вероятно, спо-
радическая гемиплегическая мигрень».

В сентябре 2020 года повторно экспертно консультиро-
ван неврологом. Диагноз: повторные транзиторные ише-
мические атаки на фоне генетически детерминированной 
тромбофилии. Назначен кардиомагнил, 75 мг (1/3 таблетки 
раз в день после еды вечером). В ноябре 2020 года эффект 
действия препарата доказан лабораторным путем (снизи-
лись четыре агрегационные возможности тромбоцитов).

Еще один эпизод случился в декабре 2020 года, после 
того как во время спуска с горки легко ударился головой, 
вскоре после чего нарушилась речь («каша во рту»), по-
явились слабость в левых конечностях и онемение левой 
половины лица, руки и ноги в течение 10 минут, затем на-
чалась головная боль (по ВАШ 5 баллов), без рвоты, фото-, 
фонофобии. Экстренно поступил в стационар, после приема 
ибупрофена состояние купировалось, был отпущен домой.

В феврале 2021 года в связи с ранее описанными эпи-
зодами нарушения мозгового кровообращения, носитель-
ством минорных полиморфизмов, однократно выявленным 
дефицитом протеина S (38 %), не подтвержденным позднее, 
с неотягощенным семейным тромботическим анамнезом 
был консультирован в ФГБУ «НМИЦ детской гематоло-
гии, онкологии и иммунологии имени Дмитрия Рогачева» 
Минздрава РФ. Заключение: выявленные полиморфизмы 
широко распространены в популяции и не имеют само-
стоятельного значения в формировании риска развития 
тромботической патологии у детей. Рекомендовано наблю-
дение невролога и педиатра, в динамике МР-АГ, протеин S.

В апреле 2021 года был обследован в РДКБ ФГАО ВО 
«РНИМУ имени Н. И. Пирогова» Минздрава РФ. На ЭЭГ 
ВМ иктальных паттернов не выявлено. МРТ ГМ: убеди-
тельных данных за наличие дополнительных образований, 
специфических очаговых и деструктивных нарушений 
не выявлено. В неврологическом статусе: акцент коленного 
рефлекса слева. Консультирован и обследован гематологом. 
Выявлена гиперхолестеринемия до 5,76 ммоль/л с повы-
шением ЛПНП. Данных за АФС нет, уровни естественных 
антикоагулянтов (протеины S, C), VIII-фактор, фактор 
Виллебранда – в пределах нормы. Рекомендован прием 
ацетилсалициловой кислоты 1–4 мг/кг в сутки (Тромбо 
АСС 50 мг раз в день длительно). Выписан с диагнозом 
«левосторонний центральный гемипарез на фоне гемато-
генной тромбофилии». Назначена нейротропная терапия 
(нейромультивит, актовегин, цитофлавин, глиатилин). 
Продолжает наблюдаться с диагнозом «вероятно, спо-
радическая гемиплегическая мигрень. Носитель генети-
ческих полиморфизмов по тромбофилии и фолатному». 

e-mail: medalfavit@mail.ru
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При повторении приступов планируется консультация 
сосудистого хирурга (кинкинг ВСА), возможно назначение 
профилактической терапии.

Клинический случай 2
Мальчик, 15 лет, поступил с жалобами на головную боль 

в правой височной области (ВАШ – 7 б), многократную рвоту, 
головокружение, онемение в левой руке, слабость в левых 
конечностях, повышение температуры до 38,5 °C, общую 
слабость. Лихорадка сохранялась в течение суток. Ранее было 
пять приступов в виде головной боли в височных областях, 
через 15 минут появлялись онемение в левой руке, слабость 
в левой руке и ноге, нарушение речи, повышалась темпе-
ратура до фебрильных цифр, без катаральных симптомов. 
Чувство онемения и слабость в конечностях продолжалось 
в течение 1–2 часов, после чего оставалась головная боль. 
Были эпизоды повышения АД до 140/100 мм рт. ст., тошнота, 
многократная рвота. На МРТ и МР-АГ ГМ, УЗДГ БЦС, КТ-
ангиографии патологии не выявлено. Развернутая коагуло-
грамма – норма. Гематолог: носительство полиморфизмов 
по фолатному циклу MTHFR 677 гомозигота, MRRR‑66F 
гетерозигота. Гипергомоцистеинемия. Семейный анамнез 
не отягощен. Молекулярно-генетического исследования 
не проводилось. В лечении: курантил 75 мг в сутки, фо-
лиевая кислота 3 мг в сутки. Выписан с заключительным 
диагнозом «вероятно, спорадическая гемиплегическая ми-
грень. Носитель генетических полиморфизмов нарушения 
фолатного цикла. Гипергомоцистеинемия». Рекомендовано 
назначение фолиевой кислоты, при повторении приступов 
возможно назначение флунаризина.

Клинический случай 3
Девочка, 12 лет, поступила в стационар с жалобами на ин-

тенсивную головную боль в правой височной области (ВАШ – 
9 б) с многократной рвотой, не приносящей облегчение, сла-
бостью в левой руке, невнятную, нечеткую речь, неадекватное 
поведение, дезориентированность. Утром 04.09.2020 на фоне 
соматического здоровья почувствовала неприятные ощущения, 
онемение, слабость в левой руке, не могла двигать пальцами, 
примерно через 20–30 минут появились тошнота, интенсивная 
головная боль. Подобный эпизод – четвертый в жизни. Первый 
произошел в возрасте 10 лет в школе на уроке – внезапно 
не смогла взять ручку со стола левой рукой (девочка – левша), 
почувствовала слабость в левой руке, затем в ноге, конечно-
сти не слушались, не смогла самостоятельно встать, затем 
заболела голова в правой лобно-височной области, появились 
тошнота, общая слабость, неадекватное поведение. МРТ 
ГМ и МР-ангиография: патологии не выявлено. Гематолог: 
носитель полиморфизмов по тромбофилии F7: 6046, F13A1 
(5985), FGB, PAI‑1 – гетерозиготы и по фолатному циклу: 
MTR, MТRR-гетерозиготы. Принимает фолиевую кислоту 5 мг 
в сутки. ЭЭГ-ВМ сна (2 часа): эпилептиформной активности 
нет. Наблюдается с 6 лет с диагнозом «абсанс-эпилепсия». 
Получала в терапии вальпроевую кислоту и ламотриджин. 
Приступов нет с 7 лет, в 10 лет – отмена противоэпилептиче-
ских препаратов. Семейный анамнез по мигрени не отягощен. 
Молекулярно-генетического исследования не проводилось. 
Выписана с диагнозом «вероятно, спорадическая гемиплеги-

ческая мигрень. Носитель полиморфизмов по тромбофилии 
и фолатному циклу». Рекомендовано возобновить прием 
ламотриджина.

Заключение
Данные представленного обзора и описанные кли-

нические случаи повышают информированность врачей 
по описываемой патологии, поскольку спорадическая 
гемиплегическая мигрень представляет большую ред-
кость в практике педиатра и невролога, а также вызывает 
сложности в дифференциальной диагностике и выборе 
тактики ведения пациента. Ввиду редкости заболевания 
в настоящее время отсутствуют как значимые клинические 
исследования, так и четкие рекомендации по специфиче-
скому лечению и профилактике гемиплегической мигрени.
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