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Введение
Юношеская миоклоническая 

эпилепсия (ЮМЭ) является одной 
из наиболее распространенных 
форм идиопатической (генетиче-
ской) генерализованной эпилепсии 
(ИГЭ), диагностика которой основана 
на строгих клинических и электроэн-
цефалографических (ЭЭГ) критери-
ях, утвержденных Международной 
Противоэпилептической Лигой 
(ILAE). В основу ее дифференциа-
ции положены тип и возраст дебюта 
эпилептических приступов [1].

Эпидемиологичексие исследова-
ния последних лет свидетельствую 
о том, что частота встречаемости 
ЮМЭ варьирует в разных стра-
нах в широком диапазоне: от 9,6 % 

до 41 % среди ИГЭ и от 1,07 % 
до 10,2 % среди всех форм эпилепсии. 
Реальную распространенность ЮМЭ 
в популяции оценить сложно в связи 
с тем, что: диагностика заболевания 
запаздывает более чем в 50 % слу-
чаев; нередко клинический диагноз 
устанавливается ретроспективно, 
чаще при развитии первого генера-
лизованного тонико-клонического 
припадка (ГТКП); при постановке 
диагноза не всегда соблюдаются по-
ложения международной классифи-
кации эпилепсии и эпилептических 
синдромов [2, 3, 4]. Выше изложен-
ное приводит к прогрессированию за-
болевания на фоне неадекватной те-
рапии и побочных эффектов от неэф-
фективных методов лечения, а также 

к снижению качества жизни больных 
с ЮМЭ [5]. Своевременная и адек-
ватная функциональная диагностика 
ЮМЭ имеет решающее значение для 
уточнения заболевания на ранних 
стадиях и успешного контроля над 
эпилептическими приступами [4]. 
Особый интерес представляет иссле-
дование атипичных характеристик 
паттерна ЭЭГ у пациентов с ЮМЭ 
на фоне усовершенствования ее ди-
агностики, методов лечения и про-
филактики в отягощенных семьях, 
а также снижения риска возможных 
неблагоприятных исходов.

Целью данной лекции является ана-
лиз доступных исследований, посвя-
щенных нейрофизиологии и элек-
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троэнцефалографическим особенно-
стям ЮМЭ, опубликованных в мире 
и Российской Федерации.

Доступная специализированная 
медицинская литература была изучена 
посредством поиска данных в русско-
язычной (eLIBRARY.RU) и англоя-
зычных (PubMed/MedLine, Clinical 
Key, Springer, Web of Science) базах 
данных Поиск литературы был огра-
ничен русскими и/или английскими 
языками. Рассматривались работы, 
опубликованные с 2000 по 2018 
годы. В результате, были изучены 
публикации, в названиях или в тек-
сте которых использовались ключе-
вые слова: юношеская миоклониче-
ская эпилепсия (juvenile myoclonic 
epilepsy); электроэнцефалография 
(electroencephalography), ЭЭГ (EEG) 
нейрофизиология (neurophysiology).

В целом, за обозначенный период 
были идентифицированы 1429 публи-
каций, посвященных проблеме ЮМЭ 
(1050 зарубежных и 379 российских 
авторов); 451 публикация в зарубеж-
ных базах данных и 75 публикаций 
российских авторов были посвящены 
ЭЭГ при ЮМЭ, из них материалы 
только 60 (53 зарубежных + 7 отечест-
венных) публикаций представлены 
в настоящей лекции, как наиболее 
значимые.

Особенности фоновой ЭЭГ 
у пациентов с ЮМЭ

Паттерн интериктальной (меж-
приступной) фоновой ЭГ у пациентов 
с ЮМЭ, по исследованиям большин-
ства авторов, соответствует варианту 
нормы [6], однако результаты неко-
торых исследований показали ано-
мальную фоновую активность при 
ЮМЭ на фоне плохого контроля над 
эпилептическими припадками [7]. 
Santiago-Rodríguez E. и соавт. ис-
следовав фоновую ЭЭГ у пациентов 
с ЮМЭ, продемонстрировали, что, 
несмотря на визуально нормальную 
фоновую биоэлектрическую ак-
тивность головного мозга, имеется 
увеличение абсолютной мощности 
ритмов в диапазоне дельта, альфа 
и бета —  активности, более выра-
женной в лобной и теменной обла-
стях при проведении спектрального 
и мощностного топографического 
картирования [8].

Genton P. и соавт. установили, что 
рутинная ЭЭГ у пациентов с ЮМЭ 
приближается к норме лишь в 27 %, 
при этом неспецифические измене-
ния биоэлектрической активности 
головного мозга выявлены в 20 % 
и типичные для ЮМЭ паттерны —  
в 54 % случаев [9].

Паттерны интериктальной 
пароксизмальной активности 
при юношеской миоклонической 
эпилепсии

Большинство авторов указывают 
на наличие типичных интерикталь-
ных (межприступных) изменений 
ЭЭГ у пациентов с ЮМЭ, которые 
представлены генерализованными 
спайк или полиспайк-медленновол-
новыми разрядами частотой 4–6 Гц 
и длительностью от 1 до 20 секунд. 
Как правило, 1–3 пика (паттерн «поли-
пик») предшествуют каждой последу-
ющей медленной волне [10, 11]. Такие 
типичные для ЮМЭ изменения ЭЭГ 
выявляются в 75 % —  85 % случаев 
заболевания [12, 13].

Кроме того, есть указания на ати-
пичные изменения ЭЭГ при ЮМЭ, 
включая: фокальные, односторонние 
и асимметричные разряды [1, 12, 14, 
15]; генерализованную пароксизмаль-
ную быструю активность, представ-
ленную преобладающими бифрон-
тально генерализованными волнами 
15–25 Гц, которая регистрируется 
преимущественно во сне [16, 17].

Несмотря на генерализованный 
характер паттерна пароксизмальной 
активности при ЮМЭ в целом, по дан-
ным Panayiotopoulos C. P. и соавт. — 
30,3 % пациентов с ЮМЭ имели фо-
кальные изменения [12].

К такому же заключению пришли 
и Lancman M. E. и соавт., которые при 
анализе записей ЭЭГ 85 пациентов 
с ЮМЭ проанализировали клиниче-
скую семиологию припадков и инте-
риктальной ЭЭГ и выявили асимме-
трию биоэлектрической активности 
в 26 (30,6 %) случаях: у 2 пациентов 
была как клиническая, так и ЭЭГ 
асимметрия; у 12–ти —  клиническая 
асимметрия; у 12-ти пациентов —  ис-
ключительно ЭЭГ асимметрия. Это 
обусловило задержку своевремен-
ной диагностики ЮМЭ у пациентов 
с клинической и ЭЭГ асимметри-

ей, составившую в среднем 9,5 лет, 
в сравнении с пациентами с отсут-
ствием асимметрии (7,5 года). У 14 
из 26 пациентов с клинической и ЭЭГ 
асимметрией (53,8 %) первоначально 
был выставлен диагноз фокальной 
эпилепсии [15].

Высокую распространенность фо-
кальных ЭЭГ изменений, таких как 
фокальные медленные волны, пики, 
острые волны и фокальное начало ге-
нерализованного разряда, отмечают 
у 36,7 % пациентов с ЮМЭ Aliberti V 
и соавт. [14]. Более чем у половины 
данной группы пациентов было вы-
явлено по крайней мере одно фокаль-
ное изменение на интериктальной 
ЭЭГ [14].

Genton P. и соавт. среди 85 паци-
ентов с ЮМЭ выявили фокальные/
асимметричные изменения с перехо-
дом от одного полушария к другому 
в пределах одной записи у 15 % боль-
ных [7]. Этой же группой исследо-
вателей среди 56 пациентов с ЮМЭ 
обнаружены фокальные и/или асим-
метричные медленные волны в 20 % 
случаев [9].

Murthy J. M. и соавт. при анализе 
131 записи ЭЭГ пациентов с ЮМЭ 
выявили генерализованные спайк- или 
полиспайк- медленно-волновые па-
роксизмы в 81 % случаев. Фокальные 
изменения ЭЭГ были отмечены 
в 20,6 % записей, из которых наиболее 
распространенной была амплитудная 
асимметрия. Неправильное толкова-
ние ЭЭГ у 28 пациентов послужило 
причиной неправильной первоначаль-
ной диагностики формы эпилепсии 
и назначения неадекватной терапии. 
Диагноз фокальной эпилепсии был 
поставлен 7 пациентам в связи с од-
носторонними миоклониями и фо-
кальными изменениями на ЭЭГ [18].

Atakli D. и соавт. среди 76 па-
циентов с ЮМЭ пароксизмальные 
интериктальные изменения на ЭЭГ 
зарегистрировали у 73 (6,1 %) паци-
ентов, в том числе генерализованные 
разряды спайк/полиспайк-медленная 
волна у 86,6 % и генерализованные 
пароксизмальные тета или дельта вол-
ны у 9,2 %. У 19,7 % больных с ЮМЭ 
имели место интериктальные фокаль-
ные изменения корковой ритмики [19].

Воронкова К. В. и соавт. сообща-
ют о наличии фокальных черт на ЭЭГ 
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у 31,5 % обследованных ими пациентов 
с ЮМЭ [20]. По данным Мухина К.Ю 
и соавт., сочетание диффузных и ре-
гиональных (мультирегиональных) 
ЭЭГ-паттернов и/или региональное 
начало диффузных разрядов выявля-
лось у трети обследованных больных 
с ЮМЭ, при этом в пределах одной 
записи ЭЭГ региональное начало диф-
фузных разрядов не было устойчивым 
и варьировало, как по разным отведе-
ниям в пределах одного полушария, 
так и по разным гемисферам [11].

Shahnaz А. и соавт. выявили фо-
кальные изменения на ЭЭГ у 20 % 
пациентов, включая фокальное сме-
щение пароксизмов у 6,66 % паци-
ентов, асимметрию разрядов у 10 % 
пациентов, одиночные фокальные 
вспышки спайк/острая-медленная 
волна у 6,66 % и фокальное замедле-
ние у 5 % пациентов [21].

Seneviratne U. и соавт. попытались 
определить и систематизировать полу-
ченные результаты ЭЭГ у пациентов 
с идиопатической (генетической) ге-
нерализованной эпилепсией и выдели-
ли атипичные черты интериктальных 
эпилептиформных изменений, включа-
ющие амплитудную асимметрию парок-
сизмов и вспышек, фокальное начало 
пароксизмов, региональное смещение 
пароксизмов, фокальные разряды, ано-
мальную морфологию пароксизмов, ге-
нерализованный пароксизмальный бы-
стрый ритм (ГПБР). Авторами показано, 
что у 67,9 % обследованных пациентов 
с ЮМЭ присутствовали атипичные из-
менения ЭЭГ: у 25 % —  амплитудная 
асимметрия; 50 % —  атипичная морфо-
логия пароксизмов; 7,1 % —  фокальное 
начало пароксизмов; 3,6 % —  фокализа-
ция пароксизмов; 17,9 % —  фокальные 
разряды [22].

Кроме генерализованных и/или 
фокальных изменений, есть данные 
о диффузном или периодическом за-
медлении корковой ритмики, не свя-
занном с генерализованными спай-
ками. Эти аномалии наблюдаются 
у 6–11 % пациентов c ЮМЭ [23, 24].

Триггеры эпилептиформной 
активности при юношеской 
миоклонической эпилепсии

Эпилептические припадки при 
ЮМЭ провоцируются различными 
факторами (триггерами), такими как 

стресс, усталость, лихорадка, депри-
вация сна, поверхностный сон, а так-
же более специфическими для ЮМЭ 
триггерами, такими как мигающий 
солнечный свет, цветомузыка, рит-
мическая музыка, чтение, мышление, 
употребление алкоголя и тонизирую-
щих безалкогольных напитков, мен-
струация [30].

Высокий уровень фотосенситивно-
сти —  характерный паттерн нагрузоч-
ной ЭЭГ при ЮМЭ, однако, по дан-
ным разных исследователей, частота 
выявления фотосенситивности при 
проведении ЭЭГ при рассматривае-
мом заболевании варьирует в широ-
ком диапазоне —  от 8 до 90 % случаев 
[19, 27, 31]. Есть данные о более вы-
сокой частоте встречаемости фотосен-
ситивности у женщин по сравнению 
с мужчинами [12, 21, 32, 33, 34].

Переходные периоды сна и бодр-
ствования являются более значимы-
ми активаторами пароксизмальной 
активности при ЮМЭ. При этом на-
сильственное пробуждение являет-
ся более сильным активатором, чем 
спонтанное, независимо от стадии 
сна, во время которого происходит 
пробуждение [35].

В исследовании Billiard M. и соавт., 
эпилептиформная активность преи-
мущественно регистрировалась при 
наступлении сна, при пробуждении 
и (реже) в фазу быстрого сна [36]. 
Salas Puig J. и соавт. при исследовании 
ЭЭГ сна 85 пациентов с ЮМЭ выяви-
ли патологические изменения у всех 
больных, при этом эпилептиформная 
активность регистрировалась во время 
медленно-волнового сна в 78 % случа-
ев и при пробуждении в 25 % случаев. 
У 1/3 пациентов эпилептиформная 
активность провоцировалась фотости-
муляцией [37]. Депривация сна явля-
лась провокатором эпилептиформной 
активности на ЭЭГ в 54,2 % случаев 
ЮМЭ в исследовании, проведенном 
в Индии, до 80 % в Пакистане [18].

Beniczky S. и соавт. исследовали 
ЭЭГ 60 пациентов с ЮМЭ на фоне сна, 
ритмичной фотостимуляции, гипер-
вентиляции, выполнения когнитивных 
задач. При выполнении когнитивных 
тестов, подавление пароксизмальной 
активности на ЭЭГ было обнаружено 
у 29 % пациентов, а провокация у 18 % 
пациентов. Фотопароксизмальный 

ответ наблюдался у 23 % пациентов, 
ритмическая фотостимуляция (РФС) 
провоцировала эпилептиформную ак-
тивность на ЭЭГ у 10 % пациентов, 
гипервентиляция у 22 % и сон у 18 % 
пациентов [32].

Паттерны иктальной 
пароксизмальной активности 
при юношеской миоклонической 
эпилепсии

Миоклонии при ЮМЭ, как пра-
вило, проявляются на ЭЭГ генера-
лизованными пароксизмами в виде 
комплексов полиспайк (полиспайк) —  
медленная волна 3–4 Гц. Мышечные 
сокращения происходят одновременно 
с вспышкой спайков, имеющих ча-
стоту от 10 до 16 Гц, за которыми 
следуют медленные волны от 2,5 
до 5 Гц. Количество пиков (спай-
ков) колеблется от 5 до 20 на разряд 
и соотносится с интенсивностью, 
а не длительностью, каждого при-
ступа. Амплитуда пиков постепенно 
увеличивается и является максималь-
ной по фронтальным отведениям, где 
может варьировать от 200 до 300 мкВ. 
Полиспайк-волновой паттерн часто 
сохраняется и после прекращения 
миоклоний и может длиться до не-
скольких секунд. Миоклонические 
приступы могут возникать изолиро-
ванно или многократно повторяться 
во время регистрации ЭЭГ [38].

Типичные абсансы встречаются 
в 10–20 % и, по некоторым данным, 
до 33 % случаев ЮМЭ [33]. Они обыч-
но короткие и отличаются от абсансов 
при детской и юношеской абсансной 
эпилепсии: представлены спайк/дабл-
спайк/полиспайками, наложенными 
на медленную волну [39].

В случае развития генерализован-
ного тонико-клонического припадка 
(ГТКП) после миоклонического, ЭЭГ 
выявляет нерегулярные вспышки бы-
стрых полиспайков до наступления 
обычной модели генерализации [6].

Особенности нейрофизиологии 
при юношеской миоклонической 
эпилепсии

Механизмы формирования 
спайк-волновых пароксизмов и ге-
нерализованных припадков сложны. 
Для ЮМЭ характерны разные типы 
припадков (абсансы, миоклонии, 
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Таблица 1
Характер и частота встречаемости электроэнцефалографических паттернов у пациентов с юношеской миоклонической эпилепсией

Страна, год 
исследования

Кол-во пациентов /
выборка Аномалии ЭЭГ % выявления Авторы

Англия, 1994 г. 66
Всего изменений ЭЭГ
Фокальные изменения

Фотосенситивные разряды

84,9 %
30,3 %
27,3 %

12

США, 1994 г. 85

Асимметрия, в том числе:
• ЭЭГ-асимметрия и клиническая асимметрия
• Клиническая асимметрия
• ЭЭГ асимметрия

30,6 %
2,3 %

14,1 %
14,1 %

15

Англия, 1994 г. Фокальные медленные волны, пики, острые волны и фокальное начало 
генерализованного разряда 36,7 % 14

Англия, 1994 85
Фокальные / асимметричные изменения, которые варьировали как по разным 

отведениям в пределах одного полушария, так и по разным гемисферам
в одной и той же записи

15 %. 7

Англия, 1995 г. 56 Фокальные или асимметричные медленные волны 20 % 9

США, 1997 г. 58 Фокальные изменения 15 % 25

Индия, 1998 г. 131 Генерализованная спайк/полиспайк-волновая активность
Фокальные изменения (наиболее часто —  амплитудная асимметрия)

81 %
20,6 % 18

Турция, 1998 г. 76
Генерализованная спайк/полиспайк-волновая активность

Генерализованные пароксизмы тета- и дельта-волн
Фокальные изменения

86,6 %
9,2 %

19,7 %
19

Италия, 2001 г. 63 Межполушарная асимметрия генерализованных разрядов 38,1 % 24

Индия, 2001 г. 15
Всего изменений на ЭЭГ

Атипичные изменения
Изменения во сне

73.33 %
6,66 %
100 %

26

Индия, 2010 г. 266

Клиническая асимметрия при эпилептических припадках
Фокальные изменения на ЭЭГ

Амплитудная асимметрия или фокальное начало генерализованных разрядов
Независимые фокальные изменения

16,9 %
45,5 %
44,6 %
32,6 %

27

Россия, 2012 г. 92 Фокальные изменения на ЭЭГ 31,5 % 20

Пакистан, 
2014 г. 60

Всего изменений на ЭЭГ
Генерализованные полиспайк-волны 4–6 Гц

Генерализованные спайк-волны
Генерализованные спайк-волны 3 Гц в дополнение к полиспайк-волновым разрядам

Фокальные изменения

70 %
45 %

11,6 %
13,3 %
20 %

21

Россия, 2015 г. 106
Диффузные вспышки полиспайк/спайк-волна

Сочетание диффузных и региональных (мультирегиональных) ЭЭГ-паттернов и/или 
региональное начало диффузных разрядов

66 %

34 %
11

Австралия, 
2015 г. 120

Всего изменений на ЭЭГ
Атипичные черты ЭЭГ

Атипичная морфология комплексов
Амплитудная асимметрия

Фокальные разряды
Фокальное начало пароксизмов

Фокальное смещение пароксизмов
Генерализованный пароксизмальный быстрый ритм

89,2 %
66,4 %
93,4 %
28,0 %
21,5 %
13,1 %
8,2 %
1,9 %

22

Грузия, 2015 г. 168 Фокальные эпилептиформные разряды
Фокальное замедление (чаще в лобной и височной областях)

53 %
47,6 % 28

Египет, 2016 г. 9 Фокальные изменения 11,1 % 29

ГТКП), и не известно, един ли их па-
тофизиологический механизм. Ранние 
исследования в этой области прово-
дились на животных с воспроизведе-
нием генетической модели абсансной 
эпилепсии для изучения механизмов, 
лежащих в основе формирования 
спайк-волнового комплекса [40]. Более 
современные исследования с одно-

временной записью ЭЭГ и функцио-
нальной магнитно-резонансной томо-
графии (фМРТ) обеспечили возмож-
ность исследования функции мозга 
у людей [41]. Электроклиническим 
прототипом идиопатической генерали-
зованной эпилепсии являются абсан-
сы, но существует несколько теорий, 
объясняющих их патофизиологию.

«Центрэнцефальная теория» стала 
первым предложенным механизмом 
в противопоставление теории пей-
смейкера в мозге, согласно которой 
ответственность за развитие генерали-
зованной судорожной активности при-
надлежит промежуточному мозгу [42].

Buzsaki G. предложена «Теория та-
ламических часов», которая предполага-
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ет наличие пейсмейкера в ретикулярных 
ядрах таламуса [43]. Gloor P. предложил 
«Кортикоретикулярную теорию», опи-
сывающую генез спайк-волновых раз-
рядов в таламо-кортикальной сети [44].

«Кортикальная теория» и «Кор-
тикальная теория фокуса» предлагает 
инициацию генерации спайк-волно-
вых разрядов корой, в то время как 
таламус играет второстепенную 
роль [41]. Теория «кортикального 
фокуса» расматривается как ведущая 
в многочисленных работах профессо-
ра Карлова В. А. [3].

Gloor P. предположил, что те же 
таламокортикальные структуры, 
формирующие сонные веретена, мо-
гут производить генерализованные 
спайк-волновые разряды в случае 
кортикальной гипервозбудимости [45].

Однако в последние годы оспарива-
ется теория формирования спайк-вол-
новых разрядов из преобразованных 
веретен сна. В доказательство авторы 
указывают, что несмотря на то, что кор-
тико-таламо-кортикальная сеть лежит 
в основе формирования и спайк-вол-
новых разрядов, и сонных веретен, 
инициирующий участок отличается 
у спайк-волновых разрядов, исходящих 
из коры головного мозга и сонных ве-
ретен из таламуса [46].

Таламус участвует во всех пред-
лагаемых механизмах абсансов. При 
таламической стимуляции у животных 
при достижении генерализованного, 
одновременного, кортикального ритма, 
наблюдались поведенческие измене-
ния, напоминающие абсансы и ГТКП 
у людей [40]. Так, в 1970 году Laws 
E. и соавт. записали типичные 3 Гц 
спайк-волновые разряды синхронно 
с электродов, расположенных на коже 
головы и с погружных электродов 
в таламусе у 14-летней девочки-под-
ростка во время абсансов и ГТКП [47]. 
Позднее, в 2011 году Moeller F. и соавт. 
также продемонстрировали участие 
таламуса в формировании генерали-
зованной спайк-волновой активности 
при одновременной регистрации ЭЭГ 
и фМРТ [48].

С другой стороны, большинство 
исследований, проведенных на жи-
вотных и на людях, подтверждают 
гипотезу о том, что спайк-волновые 
разряды происходят из коры голов-
ного мозга [49].

Vollmar C. и соавт. описали уве-
личение активации моторной коры 
у пациентов с ЮМЭ при нарастании 
когнитивных усилий и увеличение 
функциональной связи с префрон-
тальными когнитивными нейросетями. 
Нарушение деактивации дополни-
тельной моторной зоны, связанное 
с выполнением когнитивных задач, 
предполагает ее роль в качестве реле, 
способствующего повышению функ-
циональной связи между префрон-
тальными когнитивными областями 
и моторной зоной [50]. Эти данные 
объединяют гипотезу гипервозбуди-
мости моторной коры c исследования-
ми нейропсихологической активации, 
демонстрирующих увеличение спай-
ковой частоты в центральной области 
при сложной познавательной деятель-
ности [51]. Тонкие микроструктурные 
аномалии серого вещества медиаль-
ной лобной доли неоднократно описы-
вались у пациентов с ЮМЭ и интер-
претировались как микродизгенез или 
региональная нейронная потеря [52].

O’Muircheartaigh J и соавт. со-
общали о снижении фракционной 
анизотропии, указывающей на реги-
ональную потерю нейронов, которая 
коррелирует с определенным нерв-
но-психическим дефицитом [52].

Чуть позже этой же группой ис-
следователей выявленные изменения 
микроструктурной связи мезиальной 
лобной области расценены как анато-
мическая основа для развития судорог 
при ЮМЭ при когнитивных нагрузках. 
Изменения связи мезиальной лобной 
области объясняют ряд других кли-
нических проявлений ЮМЭ и могут 
быть связующим звеном между семи-
ологией приступов, нейрофизиоло-
гией, нейропсихологией и данными 
нейровизуализации [53].

В настоящее время существует 
консенсус, что кора и таламус уча-
ствуют в формировании спайк-вол-
нового комплекса, но их относитель-
ная значимость и фактор инициации 
остаются спорными.

Согласно теории кортикального 
фокуса, спайк-волновая активность 
быстро синхронизируется путем рас-
пространения через кортико-корти-
кальные сети из фокуса кортикального 
происхождения, а таламокортикальная 
функциональная петля, как колеба-

тельная сеть с двумя структурами, 
управляющими друг другом, приводят 
к усилению и поддержанию разря-
дов [41]. Фокальное начало генера-
лизованных спайк-волновых разрядов 
(ГСВР) на ЭЭГ может подтверждать 
данную теорию.

Имеются доказательства избира-
тельного участия определенных тала-
мокортикальных сетей во время ГСВР. 
Электрокартирование нейронных сетей 
во время ГСВР демонстрировало макси-
мальную интенсивность над лобными 
областями [54]. В данном случае на ЭЭГ 
можно регистрировать амплитудную 
и региональную асимметрию ГСВР.

При абсансах иктальное начало 
характеризуется активацией дорсола-
теральной и орбитальной лобной об-
ластей на основе компьютерного ана-
лиза ЭЭГ [55]. Недавнее ЭЭГ–фМРТ 
исследование продемонстрировало 
активацию связанных с ГСВР ней-
ронов таламуса, фронтомезиальной 
коры и мозжечка [48].

Механизм феномена вторичной 
фокализации точно не известен 
и требует продолжения фундамен-
тальных исследований в этой области. 
Вероятно, в его генезе играет роль 
различие в распространении и пер-
систировании иктальной активности 
в различных гемисферах и корковых 
регионах в процессе развития ГТКП 
за счет индивидуальных особенностей 
нейрональных сетей, микрорезиду-
ального органического фона, возмож-
ного присутствия микродисгинезий, 
особенностей проводящих систем, 
кровоснабжения и биохимических 
нейрональных процессов в различных 
гемисферах у каждого конкретного 
пациента [20].

Проведенные В. А. Карловым 
и В. В. Гнездицким исследования 
подтвердили участие в механизме 
фотосенситивности помимо проек-
ционной зрительной, еще теменной 
и парастиарной коры, при выявлении 
повышения амплитуды зрительного 
ответа у больных c эпилепсией и лока-
лизации фотогенно-вызванных спай-
ков в затылочной и теменной доле [56]. 
Bartolini E. и соавт., исследовав ЭЭГ 
и фМРТ при фотостимуляции у паци-
ентов с ЮМЭ с фотосенситивностью 
и здоровыми людьми без фотосенси-
тивности, пришли к выводу, что боль-
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ные с ЮМЭ могут иметь изменения 
в нейронных связях между мотор-
ной и другими нейронными сетями 
с обязательным вовлечением системы 
базальных ядер. При этом фотопа-
роксизмальный ответ может являться 
финальным проявлением патогенных 
процессов в стриато-таламо-корти-
кальных связях и, возможно, одним 
из основных проявлений ЮМЭ [57].

Ключевую роль в генерации 
спайк-волнового комплекса на кле-
точном уровне играют ионные кана-
лы и рецепторы при взаимодействии 
возбуждающих и ингибирующих 
нейронов [58].

Согласно исследованиям Altindag 
E. и соавт., у некоторых пациентов 
с ЮМЭ имеется дезорганизация се-
рого вещества спинного мозга, кото-
рая заключается в снижении числа 
двигательных единиц, реиннервации 
моторных единиц или преобладании 
крупных моторных единиц. Эти дан-
ные предполагают, что и кортикаль-
ные, и спинномозговые «крупные» 
двигательные нейроны являются след-
ствием единого патогенетического 
механизма, вероятно, общего гене-
тического происхождения, поскольку 
одна из хромосом (хромосома 6), ассо-
циированная с развитием ЮМЭ также 
регулирует дифференциацию и раз-
витие спинного мозга у людей [59].

Вероятно, мутации генов, кодиру-
ющих ионные каналы и рецепторы, 
а также носительство определенных 
полиморфизмов в генах, ассоцииро-
ванных с ЮМЭ, могут служить осно-
вой для понимания клеточных меха-
низмов ГСВР и объяснять возможные 
атипичные черты, как электроэнце-
фалографической, так и клинической 
картины, данного заболевания [60].

Заключение
Таким образом, исследования по-

следних лет свидетельствуют о на-
личии определенных особенностей 
паттерна ЭЭГ у больных с ЮМЭ, к ко-
торым следует отнести атипичную 
морфологию комплексов спайк-мед-
ленная волна, амплитудную асимме-
трию, фокальные разряды, фокальное 
начало пароксизмов, фокусное смеще-
ние пароксизмов и наличие генерали-
зованного пароксизмального быстрого 
ритма. Знание данных особенностей 

необходимо для своевременной ди-
агностики рассматриваемой формы 
эпилепсии и исключения назначе-
ния не рекомендованных при ЮМЭ 
лекарственных препаратов с целью 
успешного контроля над эпилептиче-
скими припадками и предотвращения 
утяжеления течения заболевания.
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