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В последние 10 лет увеличился поток клинических 
и экспериментальных данных, поддерживаю-

щих гипотезу о том, что воспалительные процессы 
в головном мозге могут представлять частый и важ-
ный механизм развития эпилепсии. Впервые хро-
ническое воспаление в мозге в связи с эпилепсией 
было описано при энцефалите Расмуссена. Был до-
казан факт активации микроглии, астроцитов, эндо-
телиальных клеток гематоэнцефалического барьера 
и периферических иммунных клеток и выработки 
медиаторов воспаления. Далее последовали дан-
ные об активации иммунной системы у некоторых 
пациентов с эпилепсией, о высокой частоте эпи-
лепсии при аутоиммунных заболеваниях, а также 
открытие того факта, что лимбический энцефалит 

может быть причиной эпилепсии [1]. Данные экс-
периментальных исследований продемонстрирова-
ли, что судороги сами по себе способны вызывать 
воспаление в головном мозге, а повторные судоро-
ги могут обусловить хроническое воспаление [2, 3]. 
В то же время системные инфекции или инфекции 
центральной нервной системы вызывают предрас-
положение к эпилепсии за счет нарушения возбу-
димости нейронов [1]. Таким образом, в настоящий 
момент не вызывает сомнения тот факт, что эпи-
лептические приступы запускают каскад воспали-
тельных изменений в головном мозге. Характерен 
и обратный процесс – провокация эпилептических 
приступов воспалительными изменениями в мозге. 
Очевидно, что в некоторых случаях причиной рези-
стентности эпилепсии к антиэпилептическим пре-
паратом является развитие аутоиммунных реакций. 
Соответственно изменяется и мишень лечения эпи-
лепсии – лечение должно быть направлено именно 
на подавление воспаления, т.е. необходимо проведе-
ние иммуномодулирующей терапии.

Оценивая доказанность взаимосвязи эпилепсии 
и воспаления, можно выделить следующие группы 
эпилептических синдромов [1]:
• синдромы, при которых патологическая роль ан-

тител хорошо доказана, – аутоиммунные энцефа-
литы, ведущим клиническим проявлением кото-
рых является эпилепсия;
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• синдромы, при которых показана роль воспале-
ния, но полная патогенетическая цепь реакций 
пока не ясна, например, синдром Расмуссена;

• синдромы, при которых роль воспаления толь-
ко предполагается, – синдромы Веста и Ландау–
Клеффнера.
Ниже мы более подробно остановимся на клини-

ческой характеристике, диагностике и тактике тера-
пии первых двух групп этих синдромов.

Аутоиммунные энцефалиты – состояния, кото-
рые протекают с широким спектром психиатриче-
ских и неврологических симптомов. Инфекционное 
их происхождение подтвердить не удается, но обна-
руживаются антитела к нейрональным белкам. Не-
смотря на тяжелую клиническую картину, пациенты 
часто позитивно реагируют на иммунотерапию [4]. 
Полный спектр аутоиммунных энцефалитов и ауто-
иммунных энцефалопатий пока не установлен, ниже 
приводятся наиболее изученные из них.

А. Энцефалит с антителами к NMDA-рецепторам 
представляет собой диффузную энцефалопатию с во-
влечением подкорковых образований, лимбических 
отделов, амигдалы и фронтостриарных связей. Он со-
ставляет около 4% всех энцефалитов, это самый ча-
стый аутоиммунный энцефалит у детей. Около 40% 
всех случаев встречается в возрасте до 18 лет; пример-
но в 80% всех случаев заболевают женщины [5]. Забо-
левание развивается стадийно: в продромальной фазе 
характерны лихорадка, головная боль, рвота, диарея 
(симптомы, напоминающие вирусную инфекцию). 
Потом, как правило, в течение 2 нед развиваются 
психиатрические и поведенческие нарушения: беспо-
койство, вычурное поведение, страх, параноидальные 
мысли, бред величия или бред религиозного содержа-
ния, бессонница. Происходит потеря кратковремен-
ной памяти, которая незаметна из-за выраженной 
психиатрической симптоматики, и быстрый распад 
языковых функций вплоть до развития мутизма. 
Симптомы быстро прогрессируют, появляются нару-
шения сознания и эпилептические приступы. В ста-
дии развернутых проявлений для пациента характер-
ны кататония и дискинезии.

Двигательные нарушения носят разнообразный 
характер – наряду с дистоническими позами могут 
отмечаться ригидность и опистотонус. Характерны 
оро-лингво-фациальные дискинезии, окулогирные 
кризы и хореоатетоз. Двигательные нарушения могут 
интерпретироваться как судороги и служить пово-
дом для наращивания противосудорожной терапии. 
Выражены вегетативные расстройства – гипертер-
мия, нарушение частоты сердцебиений (описывает-
ся как тахикардия, так и брадикардия) гиперсалива-
ция, колебание показателей артериального давления, 
недержание мочи, гиповентиляция (у детей в 16%, 
у взрослых – в 42% случаев). В стадии развернутых 
клинических проявлений пациенты находятся в ре-
анимации [4, 5].

T. Armangue и соавт. в 2012 г. проанализировали 
клинические симптомы у 500 детей в возрасте до 12 
лет с подтвержденным диагнозом энцефалита с анти-
телами к NMDA-рецепторам. Первыми симптомами 
были нарушения поведения (вспышки гнева, возбу-
ждение, агрессия, резкие смены настроения), судоро-
ги (в том числе, эпилептический статус), двигатель-
ные дистонические нарушения и изменения речи 
(уменьшение речевой активности, мутизм, эхолалии, 
персеверации) [4]. Авторы пишут о том, что данный 
энцефалит нужно заподозрить у любого ребенка, если 
у него быстро развиваются изменения поведения 
или психоз, аномальные позы или движения (чаще 
орофациальные дискинезии или дискинезии конеч-
ностей), эпилептические приступы и симптомы веге-
тативных нарушений разной степени тяжести и/или 
нарушения дыхания.

Лабораторная диагностика. Диагноз подтвержда-
ется обнаружением антител к NMDA-рецепторам 
в сыворотке и/или ликворе пациента. В ликворе 
в 94% случаев определяется лимфоцитарный плео-
цитоз, иногда – повышение концентрации белка. 
Магнитно-резонансная томография (МРТ) головно-
го мозга у 50% пациентов не выявляет нарушений, 
у остальных обнаруживаются изменения сигнала 
на T2 режиме в гиппокампе, церебральной или цере-
беллярной коре, фронтобазальных и инсулярных от-
делах мозга, базальных ядрах, в стволе мозга и редко 
в спинном мозге. Также изредка встречается паттерн 
демиелинизации. У детей изменения на МР-томо-
грамме обнаруживаются реже, чем у взрослых (толь-
ко у 1/

3
 пациентов). Электроэнцефалограмма (ЭЭГ) 

изменена у большинства пациентов: определяется 
диффузное замедление (дельта- и тета-диапазона), 
иногда – фокальное замедление. У 30% взрослых па-
циентов на ЭЭГ на персистирующую дельта-актив-
ность накладываются синхронные и симметричные 
быстрые ритмы (англ. «extreme delta brush», паттерн, 
обычно свойственный недоношенным детям) [4, 5].

Энцефалит с антителами к NMDA-рецепторам 
(как и некоторые другие аутоиммунные состояния) 
является паранеопластическим процессом, ведущим 
к тератоме яичников. При проведении МРТ живота 
и малого таза у девочек моложе 14 лет тератому яич-
ников находят в 9% всех случаев, у женщин – в 56% 
всех случаев [4, 5].

Лечение состоит в удалении тератомы яичников, 
если она есть, назначении кортикостероидов и им-
муноглобулинов, а также плазмафереза. Эти меро-
приятия неэффективны в 30–40% случаев, и тогда 
следует прибегать к назначению цитостатической 
терапии (ритуксимаб или циклофосфамид). Если 
будет достигнуто значительное улучшение, то боль-
шинство пациентов не нуждаются в хронической 
противосудорожной терапии. Продолжительность 
острой стадии, требующая госпитализации, состав-
ляет 3–4 мес [4–6].
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Прогноз течения. Около 80% пациентов выздорав-
ливают или имеют небольшие последствия. Прибли-
зительно у 20–25% больных отмечаются рецидивы, 
эти пациенты длительно получают иммуномодулято-
ры. Выздоровление наступает постепенно, в течение 
примерно 2 лет. Длительно сохраняются импульсив-
ность, поведенческие нарушения, дефицит внимания, 
планирования, социального общения и памяти [4–6].

Лимбический энцефалит – аутоиммунное вос-
паление в лимбической системе, в том числе в ме-
диальных височных долях, амигдале и цингулярной 
извилине. Может сопровождаться паранеопластиче-
ским процессом. Классические варианты описаны 
преимущественно у взрослых, у детей встречаются 
редко. Недавнее мультицентровое (в четырех странах) 
европейское исследование выявило только 10 случаев 
этого заболевания у детей, и лишь у одного пациента 
была диагностирована опухоль (головного мозга) [7]. 
Клиническая картина складывается из когнитивных 
нарушений и нарушений памяти, эпилептических 
приступов, характерных для височно-долевой ло-
кализации эпилептического фокуса, поведенческих 
и личностных расстройств, нарушений сна [7]. 

Лабораторная диагностика. В силу малого ко-
личества описаний трудно сказать точно, антитела 
к каким белкам обнаруживаются у детей. В описани-
ях упоминаются антитела к вольтаж-зависимым на-
триевым каналам и к декарбоксилазе глутаминовой 
кислоты (GAD от англ. glutamic acid decarboxylase) 
[6]. На МР-томограмме головного мозга определя-
ются явления отека (увеличение сигнала) в режиме 
Т2 и FLAIR в области медиального виска. В течение 
нескольких месяцев отек уменьшается и может раз-
виться склероз гиппокампа. На ЭЭГ фиксируется за-
медление или спайк-волновая активность в височных 
отведениях [6, 7].

Лечение. Если лимбический энцефалит являет-
ся результатом онкологического процесса, то самым 
эффективным будет удаление опухоли. Следует при-
бегнуть и к иммуноглобулинам, и кортикостерои-
дам, хотя эффективность их применения, по всей 
видимости, ниже, чем при энцефалите с антителами 
к NMDA-рецепторам [6]. Характер гормональной те-
рапии может быть различным: от пульсовой (20 мг/кг 
метилпреднизолона в течение 5 дней каждого месяца) 
до более предпочтительной и эффективной постоян-
ной пероральной [6]. Гормональная терапия может 
быть длительной и продолжаться около 2 лет. Имму-
ноглобулины вводятся в течение 3–5 дней в суточной 
дозе 0,4 г на 1 кг массы, потом каждый месяц одно-
кратно в той же дозе [8]. Всеми авторами подчерки-
вается ограниченность опыта терапии лимбического 
энцефалита у детей [6–8]. Соответственно ограниче-
ны данные по прогнозу заболевания.

В. Энцефалопатия Хашимото – энцефалопатия, 
ассоциированная с аутоиммунным заболеванием щи-
товидной железы. Недостаточно хорошо описанное 

состояние с неясными клиническими и иммунологи-
ческими симптомами (всего 30 случаев у детей) [4, 9]. 
Может обнаруживаться как при гипотиреоидизме, 
так и при нормальной функции щитовидной железы; 
также описаны единичные случаи гипертиреоидиз-
ма. Состояние малоизвестно широкому кругу врачей 
и редко диагностируется. Предполагается, что врач 
должен заподозрить энцефалопатию Хашимото у лю-
бого пациента с неконтролируемыми эпилептически-
ми приступами в сочетании с когнитивными и по-
веденческими нарушениями даже при нормальной 
функции щитовидной железы [10]. 

Клинические проявления неспецифичны и до-
вольно разнообразны. Средний возраст начала забо-
левания у детей – около 14 лет, среди больных пре-
обладают девочки [9]. Симптомы проявляются остро 
или подостро, после чего болезнь течет волнообраз-
но с периодами обострений и улучшений. У боль-
шинства пациентов наблюдаются эпилептические 
приступы, в 12% случаев – эпилептический статус. 
Приступы могут носить как генерализованный тони-
ко-клонический, так и фокальный характер. Кроме 
эпилепсии, описываются поведенческие и когнитив-
ные нарушения, миоклонус, пирамидные симптомы, 
непроизвольные движения, мозжечковые симптомы, 
эпизоды, напоминающие инсульт, а также психоз 
и коматозное состояние.

Лабораторная диагностика. Диагноз энцефало-
патии Хашимото является диагнозом исключения – 
необходимо исключить инфекционные заболевания 
нервной системы (менингиты, энцефалиты). Подоб-
ная клиническая симптоматика может наблюдать-
ся при энцефалопатии, обусловленной системной 
красной волчанкой [9]. Решающее диагностическое 
значение имеет определение антител к пероксидазе 
щитовидной железы – при энцефалопатии Хаши-
мото они обнаруживаются в 100% случаев (следует 
помнить о том, что они выявляются у 10% здоровых 
людей). У 70% пациентов определяются антитела 
к антитиреоидному глобулину [9, 11]. На ЭЭГ обычно 
наблюдается неспецифическое замедление основной 
биоэлектрической активности в сочетании с фокаль-
ными эпилептиформными разрядами. На МР-то-
мограмме головного мозга у отдельных пациентов 
выявляется двустороннее повышение сигнала в суб-
кортикальном белом веществе [9, 11]. 

Лечение состоит в комбинации назначения им-
муноглобулинов, кортикостероидов и плазмафере-
за. Точные эффективные дозы и оптимальная про-
должительность лечения пока не известны. Может 
применяться как пульсовая, так и пероральная гор-
мональная терапия (приведенные в литературе дозы 
преднизолона составляют 1–2 мг на 1 кг массы в сут-
ки). Эмпирически считается, что гормональная тера-
пия должна продолжаться от 1 года до 2 лет [9, 10]. 

Прогноз. Большинство пациентов имеют хороший 
прогноз, но заболевание может протекать с рециди-
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вами [11]. В отличие от взрослых пациентов у детей 
могут сформироваться последствия в виде интеллек-
туальных нарушений [10]. 

Учитывая редкость описаний энцефалопатии Ха-
шимото в отечественной литературе, особенно у де-
тей, мы приводим краткое изложение клинического 
наблюдения наших белорусских коллег, работающих 
в Республиканском научно-практическом центре 
неврологии и нейрохирургии (Минск).

У пациентки С.А., 11 лет, жительницы Минска, 
страдающей аутоиммунным тиреоидитом с тиреоток-
сикозом в анамнезе, подостро появился тремор рук, 
нарастающий в течение недели до грубого крупнораз-
машистого. Позже присоединились поведенческие 
нарушения (стала агрессивна), ухудшилась память, 
стала пропускать буквы при письме. Спустя месяц 
возник статус генерализованных тонико-клонических 
припадков, потребовавших госпитализации в стацио-
нар и введение тиопентала натрия в течение 6 дней 
для его купирования. Проведенное обследование 
не выявило какой-либо патологии, кроме признаков 
текущего гипертиреоза, в связи с чем был назначен 
мерказолил. При МРТ-исследовании в перивентри-
кулярной области определялись гиперинтенсивные 
очаги в Т2 и FLAIR режимах, не накапливающие кон-
траст. В связи с отсутствием отклонений в общелабо-
раторных анализах крови и ликвора неврологические 
и поведенческие нарушения были расценены как эн-
цефалит неуточненной этиологии. Проводилась анти-
бактериальная, противовирусная, противосудорожная 
и глюкокортикостероидная терапия (дексаметазон 
32 мг в сутки с постепенным последующим снижением 
дозы). На фоне лечения состояние девочки стабили-
зировалось до нормального неврологического статуса. 
Однако спустя 4 мес возник рецидив прежних симпто-
мов. Повторный трехнедельный курс дексаметазона, 
противовирусной и антибактериальной терапии вновь 
стабилизировал состояние ребенка. После отмены дек-
саметазона наступившая ремиссия сохранялась в тече-
ние 2 нед с последующим развитием наиболее тяжело-
го третьего обострения продолжительностью до 3 мес: 
появился тремор рук и туловища, головная боль, повы-
шенная чувствительность при прикосновении к телу 
и волосам, генерализованные тонико-клонические 
приступы. Также нарастали поведенческие нарушения, 
появились бред и галлюцинации. Повторное обсле-
дование причины заболевания не выявило. На МРТ-
картине головного мозга сохранялись прежние изме-
нения. Анализ гормонов щитовидной железы показал 
состояние эутиреоза, что позволило постепенно от-
менить мерказолил. Впервые за весь период болезни 
была проведена оценка уровня антител к тиреоидной 
пероксидазе (ТПО) и тиреоглобулину (ТГ), значения 
которого превышали норму в 4–5 раз. В связи с бла-
гоприятным эффектом от глюкокортикоидов на пре-
дыдущих этапах лечения был назначен метилпредни-
золон в максимальной дозе 64 мг ежедневно с быстрым 

положительным эффектом на фоне его приема как в 
неврологическом статусе, так и по когнитивным и по-
веденческим нарушениям. С учетом «драматического 
улучшения» на фоне введения глюкортикоидов, высо-
кого титра антител к ТПО и ТГ, рецидивирующего те-
чения, отсутствия признаков другой патологии, позво-
ляющей объяснить неврологические и поведенческие 
нарушения, был предположен диагноз «энцефалопа-
тия Хашимото». При дальнейших попытках отменить 
метилпреднизолон возникал рецидив тремора, в связи 
с чем был рекомендован длительный курс в поддер-
живающей дозе. На фоне приема метилпреднизолона 
8 мг ежедневно в течение 16 мес состояние девочки 
остается стабильным. Попытки снизить дозу до 7 мг 
провоцируют тремор кистей. Мать ребенка самостоя-
тельно прекратила прием противосудорожных препа-
ратов. В течение года наблюдения приступов судорог 
не отмечалось, на ЭЭГ патологические изменения от-
сутствуют. Динамическое наблюдение показало посте-
пенное снижение уровня антител к ТПО (с 483 до 74 
мМЕ/л), в то время как в отношении антител к ТГ по-
добной динамики не прослеживается.

Синдром Расмуссена (син. энцефалит Расмуссе-
на) – редкая воспалительная энцефалопатия. Для за-
болевания характерны рефрактерные фокальные 
эпилептические приступы, когнитивный регресс 
и очаговые выпадения функций, которые возникают 
по мере нарастания атрофии одного полушария. Рас-
пространенность синдрома составляет 0,18 на 100 000 
детей в возрасте до 16 лет [12]. Этиология не извест-
на и поэтому выдвигается много теорий по причине 
развития синдрома. Существует гипотеза об аутоим-
мунном процессе, так как у части детей обнаружены 
антитела к GLUR3 (субъединица AMPA рецепторов) 
[6]. Есть гипотезы, говорящие о том, что заболевание 
является очаговой вирусной инфекцией или очаго-
вым воспалительным процессом [6, 13]. Существу-
ют данные о том, что наличие фокальной дисплазии 
коры служит предрасполагающим фактором развития 
синдрома [14]. 

Заболевание наиболее часто встречается в возрасте 
6–8 лет, хотя наблюдается и у младенцев и у взрослых. 
К провоцирующим факторам относят бактериальные 
и вирусные инфекции и черепно-мозговые травмы. 
В 50% всех случаев началу заболевания за 6 мес пред-
шествует воспалительный эпизод (ОРВИ, отит, тон-
зиллит). Затем наступает первая стадия заболевания, 
в которой манифестируют простые моторные или со-
матосенсорные приступы, иногда с вторичной гене-
рализацией, у 20% пациентов бывает эпилептический 
статус [15]. Во второй стадии (она называется острой, 
продолжительность ее индивидуальна и колеблется 
от нескольких месяцев до нескольких лет) постепенно 
нарастает частота эпилептических приступов – до 10 
и более в день. Приступы, как правило, затрагивают 
одну и ту же часть тела, часто отмечается постприступ-
ный парез, который потом становится постоянным 
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и наблюдается вне приступа. У 50% детей развивает-
ся особый тип приступа – epilepsia partialis continua – 
практически постоянные ритмичные мышечные со-
кращения, возникающие в какой-то ограниченной 
части тела и сохраняющиеся в течение часов, дней 
и даже лет. У пациента становится очевидным интел-
лектуальный регресс. Выраженная интеллектуальная 
недостаточность может возникнуть как через месяцы, 
так и через годы. Такая клиническая ситуация (частые 
приступы, регресс развития, двигательные нарушения) 
может существовать годы. Потом наступает третья ста-
дия заболевания (резидуальная), когда приступы идут 
на спад, интеллектуальные, двигательные и речевые 
нарушения сохраняются, но не прогрессируют. У па-
циента формируется стойкий неврологический де-
фицит в виде гемипареза (ребенок утрачивает тонкие 
движения в кисти руки, развивается гемипаретическая 
походка), умственная отсталость, возможны речевые 
нарушения (дисфазия и дизартрия) при локализации 
процесса в доминантном по речи полушарии и дефек-
ты полей зрения [12, 13, 15].

Лабораторная диагностика. У 50% пациентов 
при люмбальной пункции находят небольшое по-
вышение содержания белка и незначительное уве-
личение количества лейкоцитов в ликворе. Важным 
диагностическим критерием является динамика 
изменений по данным МРТ головного мозга – про-
грессирующая гемиатрофия, обычно начинающаяся 
в височно-инсулярной области, вызывает увеличение 
височного рога и сильвиевой извилины. Возможны 
изменения сигнала от белого вещества. По мере те-
чения болезни атрофия нарастает (особенно быстро 
в острую фазу болезни), постепенно атрофируется 
все полушарие, иногда атрофия носит двусторонний 
характер. Типична ипсилатеральная атрофия хвоста-
того ядра. В отдельных случаях МРТ дефект выглядит 
как повреждение с высокой интенсивностью сигнала 
(можно спутать с сосудистой аномалией). При прове-
дении позитронно-эмиссионной томографии в меж-
приступном периоде в пораженном полушарии опре-
деляется зона гипометаболизма [12, 13, 15]. 

Специфические изменения на ЭЭГ отсутствуют, 
но имеет место характерная их динамика по мере 
прогрессирования болезни. Нормальная биоэлек-
трическая активность сменяется аномальной медлен-
но-волновой сначала по одному полушарию, затем 
по мере развития синдрома – по обоим полушариям 
(она асимметрична). Характерна мультифокальность 
эпилептических разрядов, в 2/

3
 всех случаев – в пре-

делах одного полушария. У половины пациентов от-
мечается вторичная билатеральная синхронизация. 
По мере прогрессирования синдрома характерно рас-
пространение патологической активности на второе 
полушарие [12, 13, 15].

Лечение. Антиэпилептические препараты назнача-
ются, но, как правило, их эффект носит временный 
характер. До сих пор единственным излечивающим 

методом является радикальное нейрохирургическое 
вмешательство, которое может проводиться в виде 
как гемисферэктомии, так и функциональной геми-
сферотомии. Гемисферэктомия демонстрирует лучшие 
результаты, пациенты способны в 70–80% случаев из-
бавиться от приступов [12]. В то же время при этой опе-
рации неизбежны гемипарез и гемианопсия. Видимо, 
у отдельных пациентов возможны резекции меньшего 
объема. Время хирургического вмешательства – во-
прос дискуссионный. Предполагается, что чем раньше 
оно будет проведено, тем лучше будет психоречевое 
развитие ребенка. Поэтому наиболее целесообразным 
считается прибегать к вмешательству, если у пациента 
происходит регресс психоречевого развития [12]. Во-
прос в пользу нейрохирургии легче решается, если ге-
мипарез уже сформирован. 

Всегда имеет смысл прибегнуть к иммуномодули-
рующей терапии. Применяется комбинация введения 
высоких доз иммуноглобулина и гормональной тера-
пии. Дозы и кратность введения определяются эмпи-
рически, и мы, видимо, может опираться на протоко-
лы, описанные выше. Сообщается об эффективности 
применения цитостатиков (такролимуса) у отдельных 
пациентов. Стимуляция блуждающего нерва может 
рассматриваться как метод выбора в случаях, когда 
не показана функциональная гемисферэктомия и не-
эффективна иммуномодуляция [12]. 

Опсоклонус-миоклонус-синдром (син. опсоклонус-
миоклонус-атаксия-синдром, миоклоническая энце-
фалопатия, синдром Кинсбурна) – редкий паранео-
пластический синдром, чаще всего ассоциированный 
с нейробластомой, одним из проявлений которого 
служит эпилепсия. В Англии его частота составляет 
1:5 млн общего населения [16]. Является имуннооб-
условленным состоянием, вызванным перекрестной 
чувствительностью антител к нейробластоме. У 2–3% 
детей с нейробластомой отмечается данная совокуп-
ность симптомов.

Синдром, как правило, развивается в возрасте до 3 
лет и начинается остро у здорового ребенка с атаксии 
и миоклонуса, опсоклонуса, значительной раздражи-
тельности и нарушений сна. Опсоклонус представ-
ляет собой быстрые, хаотичные, разнонаправленные 
движения глаз. Поэтому состояние иногда называют 
синдромом «танцующих глаз». Ребенок становится 
двигательно неловким, он довольно быстро перестает 
сидеть без поддержки и самостоятельно передвигать-
ся, появляются подергивания в конечностях, рече-
вые нарушения. При осмотре очевидны миоклонии 
в мышцах лица, туловища и конечностей. Характер-
ны проявления атаксии, тремор и дисдиадохокинез. 
Мышечная сила, мышечный тонус и сухожильные 
рефлексы не изменены [17].

Лабораторная диагностика. На ЭЭГ могут реги-
стрироваться эпилептиформные разряды и/или не-
специфическое диффузное замедление. МРТ-кар-
тина головного мозга, как правило, нормальная. 
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В ликворе обнаруживается небольшой плеоцитоз, ко-
торый может сопровождаться незначительным повы-
шением содержания белка у части пациентов. После 
подтверждения диагноза синдрома необходим тща-
тельный поиск опухоли, для чего проводятся МРТ 
грудной клетки и живота, ультразвуковое исследова-
ние шеи, определяются катехоламины в моче и онко-
нейрональные антитела. Протоколы онкологического 
наблюдения этих пациентов выходят за рамки данной 
статьи и описаны в доступной литературе [16–18].

Лечение. Обычно используется преднизолон в су-
точной дозе 1–2 мг/кг в течение нескольких недель 
до тех пор, пока не происходит обратное развитие 
симптомов. Тогда постепенно доза снижается в тече-
ние недель или месяцев. Во многих случаях персисти-
рующее или рецидивирующее течение синдрома тре-
бует гормональной терапии в течение нескольких лет. 
У пациентов, резистентных к преднизолону, может 
использоваться пульсовая терапия высокими дозами 
дексаметазона [16]. Описана эффективность внутри-
венно вводимых иммуноглобулинов у части пациен-
тов, а также ритуксимаба и других цитостатиков.

Прогноз. Неврологический прогноз не зависит 
от прогноза онкологического. Небольшой процент 
пациентов могут поправиться полностью. У боль-
шинства даже при адекватном лечении формируется 
двигательный дефицит разной степени тяжести и ин-
теллектуальные расстрйства. Тяжесть нарушений мо-
жет нарастать во время интеркуррентных инфекций

Острые энцефалопатии с имуннообусловленным 
эпилептическим статусом – такое название для груп-
пы редких эпилептических синдромов предложила 
R. Nabbaout в 2011 г. [19]. Группа включает в себя два 
эпилептических синдрома, которые, возможно, явля-
ются вариантами течения одного и того же состояния:

1. Синдром фебрильно-провоцируемой рефрак-
терной энцефалопатии (FIRES от англ. Fiver-Induced 
Refractory Epileptic Encephalopathy Syndrome). В на-
стоящий момент считается, что к этому синдрому 
относится и синдром разрушительной эпилепсии 
у детей школьного возраста (DESK от англ. Devastat-
ing Epilepsy of School-aged Children). Этиология син-
дрома неизвестна. Предполагается, что имеет место 
воспаление, которое приводит к выбросу медиаторов 
воспаления, это запускает судороги и статус, послед-
ний в свою очередь усиливает явления воспаления. 

Возраст развития синдрома самый разный. Забо-
левание начинается остро – у неврологически здоро-
вого ребенка после перенесенной инфекции (в 96% 
случаев) развивается рефрактерный эпилептический 
статус, который может продолжаться несколько дней 
или недель. Статус может быть как фокальным, так 
и генерализованным. После выхода из статуса фор-
мируется фармакорезистентная эпилепсия и грубый 
когнитивный дефицит [19, 20].

Лабораторная диагностика. В ликворе определя-
ется минимальный плеоцитоз, специфические ан-

титела отсутствуют. На ЭЭГ фиксируется фокальная 
или мультифокальная активность, часто в перисиль-
виарных зонах. МРТ-картина головного мозга на на-
чальных стадиях нормальная, позже могут возникать 
изменения сигнала в области медиального виска 
и атрофия медиальных отделов височных долей у 50% 
пациентов [19]. 

Лечение. Приступы нечувствительны к антиэпи-
лептическим препаратам. Часто для купирования 
требуется тиопенталовый наркоз, при уменьшении 
анестезии и попытке отказа от нее приступы рециди-
вируют. Иммуносупрессивная терапия неэффектив-
на. Иногда помогает кетогенная диета [19]. 

Прогноз неблагоприятный. Летальность состав-
ляет 30%. Постепенно в течение недель или месяцев 
приступы становятся реже и могут потом прекратить-
ся. Многие дети в дальнейшем страдают умственной 
отсталостью.

2. Гемиконвульсий-гемиплегии-эпилепсии син-
дром (HHE-синдром – от англ. Hemiconvulsion-
Hemiplegia-Epilepsy) – редкий синдром с развитием 
у ребенка на фоне фебрильной болезни гемиклони-
ческого статуса. Считается, что его частота в послед-
ние годы уменьшилась, что связывается с успехами 
в лечении эпилептического статуса. Точные механиз-
мы его развития неизвестны. В качестве возможных 
этиологических факторов упоминаются венозный 
тромбоз, очаговые изменения строения коры, описы-
ваются и идиопатические случаи [21].

Заболевание начинается с пролонгированных 
клонических судорог, как правило, имеющих четкий 
фокальный компонент. После судорог формируется 
центральная гемиплегия, иногда в сочетании с дру-
гими очаговыми симптомами, например, с моторной 
афазией. После периода отсутствия приступов разной 
продолжительности возникают спонтанные присту-
пы, как правило, сложные фокальные, исходящие 
из височной доли [21, 22].

Лабораторная диагностика. В разгар заболевания 
приступные разряды заключаются в ритмичных мед-
ленных волнах с частотой 2–3 в 1 с (билатеральных, 
но с акцентом по амплитуде по пораженному полуша-
рию) в сочетании со спайками, спайк-медленными 
разрядами и быстрой активностью с частотой 10 Гц. 
После статуса развивается дельта-замедление в пора-
женном полушарии или реже период подавления ос-
новной биоэлектрической активности. В дальнейшем 
характерна мультифокальность эпилептиформных 
разрядов на межприступной ЭЭГ. На МР-томограм-
ме головного мозга регистрируется повышение сиг-
нала в Т2-режиме, часто захватывающее полушарие 
целиком и иногда вызывающее смещение срединных 
структур мозга. По сути, это явления отека всего по-
лушария. После острой фазы заболевания развивает-
ся атрофия полушария [21, 22]. 

Лечение в острой фазе сводится к борьбе с эпи-
лептическим статусом и с отеком головного мозга. 
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ОБЗОРЫ ЛИТЕРАТУРЫ

По выходе из эпилептического статуса пациенты, 
как правило, продолжают получать антиэпилепти-
ческую терапию перорально. При развитии в даль-
нейшем фармакорезистетности эпилепсии может 
оказаться эффективным нейрохирургическое вме-
шательство [21, 22]. В отличие от вышеописанных 
заболеваний и синдромов эффективность иммунно-
модулирующей терапии не доказана. Показана ран-
няя и адекватная реабилитация двигательных нару-
шений (гемиплегии) [21].

Прогноз изучен недостаточно в связи с редкостью 
синдрома. Большинство пациентов в дальнейшем 
страдают умственной отсталостью. Прогноз двига-
тельного дефицита вариабелен. Гемиплегия может 
стать практически незаметной у некоторых пациен-

тов, у других – формируется стойкий двигательный 
дефект [21, 22].

Заключение

Эпилептогенез и воспаление являются взаимо-
связанными процессами, о чем свидетельствует на-
личие иммуннообусловленных эпилепсий. Увеличи-
вающийся объем знаний о роли воспаления в генезе 
эпилепсии открывает пути для разработки новых пре-
паратов с принципиально другими мишенями эпи-
лептогенеза. Ближайшее будущее покажет, действи-
тельно ли противоспалительные агенты обладают 
реальной эффективностью при эпилепсии и могут 
ли они давать не только лечебный, но и профилакти-
ческий эффект.
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