
О Р И Г И Н А Л Ь Н Ы Е  И С С Л Е Д О В А Н И Я  И  М Е Т О Д И К И

31Неврология, нейропсихиатрия, психосоматика. 2018;(спецвыпуск 1):31–37.

Юношеская миоклоническая эпилепсия (ЮМЭ)

представляет собой форму идиопатической (генетической)

генерализованной эпилепсии (ИГЭ), диагностика которой

основана на строгих клинических и электроэнцефалогра-

фических (ЭЭГ-) критериях, предложенных Международ-

ной противоэпилептической лигой (ILAE). В основу ее

дифференциации положены тип и возраст дебюта присту-

пов [1].

По данным эпидемиологических исследований, в раз-

ных странах частота встречаемости ЮМЭ варьирует от 9,6

до 41% среди ИГЭ и от 1,07 до 10,2% среди всех форм эпи-

лепсии. Точную частоту встречаемости ЮМЭ трудно оце-

нить в связи с тем, что ее диагностика часто запаздывает,

диагноз устанавливается ретроспективно, чаще при разви-

тии первого генерализованного тонико-клонического при-

падка (ГТКП). Кроме того, при постановке диагноза не все-
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гда соблюдаются положения Международной классифика-

ции эпилепсии и эпилептических синдромов [2–4]. Это

приводит к снижению качества жизни больных ЮМЭ,

а также к прогрессированию заболевания на фоне неадек-

ватной терапии и побочных эффектов от неэффективных

методов лечения [5]. В связи с этим своевременная диагно-

стика ЮМЭ имеет решающее значение для успешного кон-

троля над приступами [4].

Несмотря на высокую частоту встречаемости, кажу-

щуюся простоту и яркость клинической картины ЮМЭ,

имеются определенные особенности данного заболева-

ния. Особый интерес представляет исследование атипич-

ных ЭЭГ-характеристик у пациентов с ЮМЭ на фоне усо-

вершенствования ее диагностики, методов лечения и про-

филактики в семьях с отягощенным по ЮМЭ анамнезом,

а также снижения риска возможных неблагоприятных ис-

ходов.

Целью данного исследования является поиск и сис-

темный анализ доступных публикаций, посвященных ней-

рофизиологии и ЭЭГ-особенностям ЮМЭ, опубликован-

ных в мире и в Российской Федерации.

Материалы и методы. Литературный поиск. Литерату-

ра по нейрофизиологии и ЭЭГ при ЮМЭ была изучена по-

средством поиска данных в научной электронной библиоте-

ке России – eLIBRARY.RU, а также в международных базах

данных, включающих PubMed/MedLine, Clinical Key. Поиск

литературы был ограничен русским и/или английским язы-

ками. Рассматривались работы, опубликованные с 2000 по

2016 г. В результате были изучены все медицинские публи-

кации, в названиях которых, или в тексте статьи, или в тези-

сах использовались следующие ключевые слова: юношеская

миоклоническая эпилепсия, электроэнцефалография, нейрофи-

зиология. При изучении литературы в зарубежных базах дан-

ных использовались ключевые слова: juvenile myoclonic

epilepsy, electroencephalography, neurophysiology. Этот вид по-

иска по ключевым словам был самым практическим выбо-

ром.

Выбор и качественная оценка публикаций. В обзор были

включены исследования, размещенные в упомянутых выше

базах данных в виде полнотекстовой версии, а также описа-

ния в форме тезисов (abstract), учитывая язык оригинально-

го текста. Все найденные публикации подробно изучались.

В список включались только те материалы, которые удовле-

творяли критериям поиска.

Результаты. В целом, за обозначенный период были

идентифицированы 1429 публикаций, посвященных проб-

леме ЮМЭ (1050 зарубежных и 379 российских авторов).

ЭЭГ при ЮМЭ посвящены 451 публикация в зарубежных

базах данных и 75 публикаций российских авторов; из них

только 60 (53 зарубежных + 7 отечественных) публикаций

были включены в обзор, основанный на критериях поиска.

Фоновая активность. Результаты фоновой записи ЭЭГ

у пациентов с ЮМЭ, по данным большинства авторов, со-

ответствуют норме [6]. В некоторых исследованиях указы-

вается аномальная фоновая активность у пациентов с ЮМЭ

на фоне плохого контроля над эпилептическими припадка-

ми [7]. E. Santiago-Rodriguez и соавт. [8], исследовав фоно-

вую запись ЭЭГ у пациентов с ЮМЭ, выявили, что, несмо-

тря на визуально нормальный фон ЭЭГ, имеется увеличение

абсолютной мощности дельта-, альфа- и бета-активности,

более выраженной в лобной и теменной областях при про-

ведении спектрального и мощностного топографического

картирования.

P. Genton и соавт. [9] установили, что рутинные ЭЭГ

пациентов с ЮМЭ были нормальными лишь у 27% из них,

неспецифические изменения выявлены в 20% и типичные

изменения – в 54% случаев. 

Пароксизмальная интериктальная активность. Боль-

шинство авторов указывают на наличие типичных интерик-

тальных ЭЭГ-изменений при ЮМЭ, представленных гене-

рализованными спайк- или полиспайк-медленноволновы-

ми разрядами 4–6 Гц, длительностью 1–20 с. Как правило,

один-три пика предшествуют каждой медленной волне [10,

11]. По данным исследователей, типичные изменения ЭЭГ

выявляются в 75–85% случаев ЮМЭ [12, 13].

Кроме того, есть указания на атипичные изменения

ЭЭГ при ЮМЭ. Они включают фокальные, односторонние

и асимметричные разряды [10, 12, 14, 15], генерализован-

ную пароксизмальную быструю активность, представлен-

ную преобладающими бифронтально генерализованными

волнами 15–25 Гц, которая регистрируется преимуществен-

но во сне [16, 17].

По данным C.P. Panayiotopoulos и соавт. [12], фокаль-

ные изменения выявлялись у 30,3% пациентов с ЮМЭ.

M.E. Lancman и соавт. [15] при анализе записей ЭЭГ

85 больных с ЮМЭ проанализировали клиническую семи-

ологию припадков на ЭЭГ и отметили асимметрию у 26

(30,6%) больных: у двух пациентов были как клиническая,

так и ЭЭГ-асимметрия, у 12 – клиническая асимметрия,

а у 12 – исключительно ЭЭГ-асимметрия. Это обусловило

задержку диагностики у пациентов с клинической и ЭЭГ-

асимметрией, составившую в среднем 9,5 года, в сравнении

с пациентами с отсутствием асимметрии (7,5 года). Четыр-

надцати из 26 пациентов с клинической и ЭЭГ-асимметри-

ей (53,8%) первоначально был поставлен диагноз фокаль-

ной эпилепсии.

Высокую распространенность фокальных ЭЭГ-изме-

нений, таких как фокальные медленные волны, спайки,

острые волны и фокальное начало генерализованного раз-

ряда, отмечают у 36,7% пациентов с ЮМЭ V. Aliberti и соавт.

[14]. Более чем у половины пациентов данной группы было

выявлено по крайней мере одно фокальное изменение. 

P. Genton и соавт. [7] среди 85 пациентов с ЮМЭ вы-

явили фокальные/асимметричные изменения с переходом

от одного полушария к другому в пределах одной записи

у 15% больных. Этой же группой исследователей среди

56 пациентов с ЮМЭ в 20% случаев обнаружены фокаль-

ные и/или асимметричные медленные волны [9].

J.M. Murthy и соавт. [18] при анализе 131 записи ЭЭГ

пациентов с ЮМЭ выявили генерализованные спайк- или

полиспайк-медленноволновые пароксизмы в 81% случаев.

Фокальные изменения ЭЭГ были отмечены в 20,6% запи-

сей; наиболее распространенным из них была амплитудная

асимметрия. Неправильное толкование ЭЭГ у 28 пациентов

послужило причиной неправильной первоначальной диаг-

ностики. Диагноз фокальной эпилепсии был поставлен

7 пациентам в связи с односторонними миоклониями и фо-

кальными изменениями на ЭЭГ.

D. Atakli и соавт. [19] среди 76 пациентов с ЮМЭ из-

менения на ЭЭГ зарегистрировали у 73 (6,1%) пациентов,

в том числе генерализованные разряды спайк-/поли-

спайк–медленная волна – у 86,6% и генерализованные па-
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роксизмальные тета- или дельта-волны у 9,2%. У 19,7%

больных ЮМЭ имели место фокальные изменения корко-

вой ритмики.

К.В. Воронкова и соавт. [20] сообщают о наличии фо-

кальных черт на ЭЭГ у 31,5% обследованных ими пациентов

с ЮМЭ. По данным К.Ю. Мухина и соавт. [11], сочетание

диффузных и регионарных (мультирегионарных) ЭЭГ-пат-

тернов и/или регионарное начало диффузных разрядов вы-

являлись у трети обследованных больных с ЮМЭ, при этом

в пределах одной записи ЭЭГ регионарное начало диффуз-

ных разрядов не было устойчивым и варьировало как в раз-

ных отведениях в пределах одного полушария, так и в раз-

ных гемисферах.

А. Shahnaz и соавт. [21] выявили фокальные измене-

ния на ЭЭГ у 20% пациентов, включая фокальное смещение

пароксизмов у 6,66% пациентов, асимметрию разрядов

у 10% пациентов, одиночные фокальные вспышки

спайк/острая-медленная волна у 6,66% и фокальное замед-

ление у 5% пациентов.

U. Seneviratne и соавт. [22] попытались определить

и систематизировать полученные результаты ЭЭГ у пациен-

тов с ИГЭ и выделили атипичные черты эпилептиформных

изменений, включающие амплитудную асимметрию паро-

ксизмов и вспышек, фокальное начало пароксизмов, регио-

нарное смещение пароксизмов, фокальные разряды, ано-

мальную морфологию пароксизмов, генерализованный па-

роксизмальный быстрый ритм (ГПБР). Авторами показано,

что у 67,9% обследованных пациентов с ЮМЭ присутство-

вали атипичные изменения ЭЭГ: у 25% – амплитудная

асимметрия, у 50% – атипичная морфология пароксизмов,

у 7,1% – фокальное начало пароксизмов, у 3,6% – фокали-

зация пароксизмов, у 17,9% – фокальные разряды.

Кроме генерализованных и/или фокальных измене-

ний, есть данные о диффузном или периодическом замед-

лении корковой ритмики, не связанном с генерализован-

ными спайками. Эти аномалии наблюдаются у 6–11% паци-

ентов c ЮМЭ [13, 23].

Частота ЭЭГ-изменений у пациентов с ЮМЭ по дан-

ным разных авторов представлена в таблице.

Факторы провокации эпилептиформной активности.
Припадки при ЮМЭ провоцируются различными фактора-

ми, такими как стресс, усталость, лихорадка и сон, а также

более специфическими для ЮМЭ триггерами (например,

мигающий солнечный свет, музыка, чтение, мышление,

употребление алкоголя, менструация) [29].

Фотосенситивность достаточно часто встречается при

ЮМЭ, однако, по данным разных исследователей, частота

выявления фотосенситивности при проведении ЭЭГ при

рассматриваемом заболевании варьирует в широком диапа-

зоне – от 8 до 90% случаев [19, 26, 30]. Есть данные о более

высокой частоте встречаемости фотосенситивности у жен-

щин по сравнению с мужчинами [12, 21, 31–33]. 

Переходные периоды сна и бодрствования являются

более значимыми активаторами пароксизмальной активно-

сти при ЮМЭ. При этом насильственное пробуждение яв-

ляется более сильным активатором, чем спонтанное, неза-

висимо от стадии сна, во время которого происходит пробу-

ждение [34].

В исследовании M. Billiard и соавт. [35] эпилепти-

формная активность преимущественно регистрировалась

при наступлении сна, при пробуждении и реже в фазу быст-

рого сна. J. Salas Puig и соавт. [36] при исследовании ЭЭГ

сна 85 пациентов с ЮМЭ выявили патологические измене-

ния у всех больных, при этом эпилептиформная активность

регистрировалась во время медленноволнового сна в 78%

случаев и при пробуждении в 25% случаев. У 1/3 пациентов

разряды провоцировались фотостимуляцией. Депривация

сна являлась провокатором эпилептиформной активности

на ЭЭГ в 54,2% случаев ЮМЭ в исследовании, проведен-

ном в Индии, и до 80% – в Пакистане [18].

S. Beniczky и соавт. [31] исследовали ЭЭГ 60 пациен-

тов с ЮМЭ на фоне сна, ритмической фотостимуляции, ги-

первентиляции, выполнения когнитивных задач. При вы-

полнении когнитивных тестов подавление пароксизмаль-

ной активности на ЭЭГ было обнаружено у 29% пациентов,

а провокация – у 18% пациентов. Фотопароксизмальный

ответ наблюдался у 23% пациентов, ритмическая фотости-

муляция провоцировала эпилептиформную активность на

ЭЭГ у 10% пациентов, гипервентиляция – у 22% и сон –

у 18% пациентов.

Иктальные изменения. Миоклонии при ЮМЭ, как пра-

вило, проявляются на ЭЭГ генерализованными вспышками

комплексов полиспайк-волна 3–4 Гц. Мышечные сокраще-

ния происходят одновременно с вспышкой спайков, имею-

щих частоту от 10 до 16 Гц, за которыми следуют медленные

волны от 2,5 до 5 Гц. Количество спайков колеблется от 5 до

20 на разряд и соотносится с интенсивностью, а не длитель-

ностью каждого приступа. Амплитуда спайков постепенно

увеличивается и является максимальной по фронтальным от-

ведениям, где может варьировать от 200 до 300 мкВ. Полиспайк-

волновой паттерн часто сохраняется и после прекращения

миоклоний и может длиться до нескольких секунд. Миокло-

нические приступы могут возникать изолированно или мно-

гократно повторяться во время регистрации ЭЭГ [37].

Типичные абсансы встречаются в 10–20% (по некото-

рым данным – до 33%) случаев ЮМЭ [32]. Они обычно ко-

роткие и отличаются от абсансов при детской и юношеской

абсансной эпилепсии: представлены спайк/даблспайк/по-

лиспайками, наложенными на медленную волну [38]. 

В случае развития тонико-клонического припадка по-

сле миоклонического ЭЭГ выявляет нерегулярные вспыш-

ки быстрых полиспайков до наступления обычной модели

генерализации [6].

Нейрофизиология. Механизмы формирования спайк-

волновых пароксизмов и генерализованных припадков

сложны. Для ЮМЭ характерны разные типы припадков

(абсансы, миоклонии, ГТКП), и не известно, един ли их па-

тофизиологический механизм. Ранние исследования в этой

области проводились на животных с воспроизведением ге-

нетической модели абсансной эпилепсии для изучения ме-

ханизмов, лежащих в основе формирования спайк-волно-

вого комплекса [39]. Более современные исследования с од-

новременной записью ЭЭГ и функциональной магнитно-

резонансной томографии (фМРТ) обеспечили возможность

исследования функции мозга у людей [40]. Электроклини-

ческим прототипом ИГЭ являются абсансы, но существует

несколько теорий, объясняющих их патофизиологию. 

«Центрэнцефальная теория» стала первым предло-

женным механизмом в противопоставление теории пейс-

мейкера в мозге, согласно которой ответственность за раз-

витие генерализованной судорожной активности принадле-

жит промежуточному мозгу [41].
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Ч а с т о т а  в с т р е ч а е м о с т и  Э Э Г - и з м е н е н и й  у п а ц и е н т о в  с Ю М Э

Страна, Число Частота
год пациентов/ Аномалии ЭЭГ выявления, Источник
исследования выборка %

Англия, 1994 г. 66 Всего изменений ЭЭГ 84,9 [12]

Фокальные изменения 30,3

Фотосенситивные разряды 27,3

США, 1994 г. 85 Асимметрия 30,6 [15]

В том числе:

ЭЭГ- и клиническая асимметрия 2,3

клиническая асимметрия 14,1

ЭЭГ-асимметрия 14,1

Англия, 1994 г. Фокальные медленные волны, спайки, острые волны 36,7 [14]

и фокальное начало генерализованного разряда

Англия, 1994 85 Фокальные/асимметричные изменения, которые варьировали 15 [7]

как по разным отведениям в пределах одного полушария, 

так и по разным гемисферам в одной и той же записи

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

США, 1997 г. 58 Фокальные изменения 15 [24]

Индия, 1998 г. 131 Генерализованная спайк/полиспайк-волновая активность 81 [18]

Фокальные изменения (наиболее часто – амплитудная асимметрия) 20,6

Турция, 1998 г. 76 Генерализованная спайк-/полиспайк-волновая активность 86,6 [19]

Генерализованные пароксизмы тета- и дельта-волн 9,2

Фокальные изменения 19,7

Италия, 2001 г. 63 Межполушарная асимметрия генерализованных разрядов 38,1 [23]

Индия, 2001 г. 15 Всего изменений на ЭЭГ 73,33 [25]

Атипичные изменения 6,66

Изменения во сне 100

Индия, 2010 г. 266 Клиническая асимметрия при эпилептических припадках 16,9 [26]

Фокальные изменения на ЭЭГ 45,5

Амплитудная асимметрия или фокальное начало 44,6

генерализованных разрядов 

Независимые фокальные изменения 32,6

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

Пакистан, 2014 г. 60 Всего изменений на ЭЭГ 70 [21]

В том числе:

генерализованные полиспайк-волны 4–6 Гц 45

генерализованные спайк-волны 11,6

генерализованные спайк-волны 3 Гц в дополнение к полиспайк-волновым разрядам 13,3

фокальные изменения 20

Россия, 2015 г. 106 Диффузные вспышки полиспайк-/спайк-волна 66 [11]

Сочетание диффузных и регионарных (мультирегионарных) ЭЭГ-паттернов 34

и/или регионарное начало диффузных разрядов

Австралия, 2015 г. 120 Всего изменений на ЭЭГ 89,2 [22]

В том числе:

атипичные черты ЭЭГ 66,4

атипичная морфология комплексов 93,4

амплитудная асимметрия 28,0

фокальные разряды 21,5

фокальное начало пароксизмов 13,1

фокальное смещение пароксизмов 8,2

ГПБР 1,9

Грузия, 2015 г. 168 Фокальные эпилептиформные разряды 53 [27]

Фокальное замедление (чаще в лобной и височной областях) 47,6

Египет, 2016 г. 9 Фокальные изменения 11,1 [28]



G. Buzsaki [42] предложена «теория таламических ча-

сов», которая предполагает наличие пейсмейкера в ретику-

лярных ядрах таламуса. P. Gloor [43] предложил «кортикоре-

тикулярную теорию», описывающую генез спайк-волновых

разрядов в таламокортикальной сети.

«Кортикальная теория» и «кортикальная теория фоку-

са» предлагают инициацию генерации спайк-волновых раз-

рядов корой, в то время как таламус играет второстепенную

роль [40]. Теория «кортикального фокуса» расматривается

как ведущая в многочисленных работах профессора

В.А. Карлова [3].

P. Gloor [44] предположил, что те же таламокорти-

кальные структуры, формирующие сонные веретена, могут

производить генерализованные спайк-волновые разряды

в случае кортикальной гипервозбудимости.

Однако в последние годы оспаривается теория фор-

мирования спайк-волновых разрядов из преобразованных

веретен сна. В доказательство авторы указывают: несмотря

на то что кортико-таламокортикальная сеть лежит в основе

формирования и спайк-волновых разрядов, и сонных вере-

тен, инициирующий участок различается у спайк-волновых

разрядов, исходящих из коры головного мозга и из сонных

веретен таламуса [45].

Таламус участвует во всех предлагаемых механизмах

абсансов. При таламической стимуляции у животных при

достижении генерализованного одновременного корти-

кального ритма наблюдались поведенческие изменения,

напоминающие абсансы и ГТКП у людей [39]. Так, в 1970 г.

E. Laws и соавт. [46] записали типичные спайк-волновые

разряды (3 Гц) синхронно с электродов, расположенных на

коже головы, и с погружных электродов в таламусе у 14-лет-

ней девочки-подростка во время абсансов и ГТКП. Позд-

нее, в 2011 г., F. Moeller и соавт. [47] также продемонстриро-

вали участие таламуса в формировании генерализованной

спайк-волновой активности при одновременной регистра-

ции ЭЭГ и фМРТ.

С другой стороны, большинство исследований, прове-

денных на животных и на людях, подтверждают гипотезу

о том, что спайк-волновые разряды происходят из коры го-

ловного мозга [48].

C. Vollmar и соавт. [49] описали увеличение активации

моторной коры у пациентов с ЮМЭ при нарастании когни-

тивных усилий и увеличение функциональной связи с пре-

фронтальными когнитивными нейросетями. Нарушение

деактивации дополнительной моторной зоны, связанное

с выполнением когнитивных задач, предполагает ее роль

в качестве реле, способствующего повышению функцио-

нальной связи между префронтальными когнитивными об-

ластями и моторной зоной. Эти данные объединяют гипоте-

зу гипервозбудимости моторной коры c результатами иссле-

дований нейропсихологической активации, демонстрирую-

щими увеличение спайковой частоты в центральной облас-

ти при сложной познавательной деятельности [50]. Тонкие

микроструктурные аномалии серого вещества медиальной

лобной доли неоднократно описывались у пациентов

с ЮМЭ и интерпретировались как микродизгенез или реги-

онарная нейронная потеря [51]. 

J. O’Muircheartaigh и соавт. [51] сообщали о снижении

фракционной анизотропии, указывающей на регионарную

потерю нейронов, которая коррелирует с определенным

нервно-психическим дефицитом.

Чуть позже этой же группой исследователей выяв-

ленные изменения микроструктурной связи мезиальной

лобной области расценены как анатомическая основа для

развития судорог при ЮМЭ при когнитивных нагрузках.

Изменения связи мезиальной лобной области объясняют

ряд других клинических проявлений ЮМЭ и могут быть

связующим звеном между семиологией приступов, нейро-

физиологией, нейропсихологией и данными нейровизуа-

лизации [52].

В настоящее время существует консенсус, что кора

и таламус участвуют в формировании спайк-волнового ком-

плекса, но их относительная значимость и фактор инициа-

ции остаются спорными. 

Согласно теории кортикального фокуса, спайк-вол-

новая активность быстро синхронизируется путем распро-

странения через кортико-кортикальные сети из фокуса кор-

тикального происхождения, а таламокортикальная функци-

ональная петля, как колебательная сеть с двумя структура-

ми, управляющими друг другом, приводит к усилению

и поддержанию разрядов [40]. Фокальное начало генерали-

зованных спайк-волновых разрядов (ГСВР) на ЭЭГ может

подтверждать данную теорию. 

Имеются доказательства избирательного участия оп-

ределенных таламокортикальных сетей во время ГСВР.

Электрокартирование нейронных сетей во время ГСВР де-

монстрировало максимальную интенсивность над лобными

областями [53]. В данном случае на ЭЭГ можно регистриро-

вать амплитудную и регионарную асимметрию ГСВР.

При абсансах иктальное начало характеризуется акти-

вацией дорсолатеральной и орбитальной лобной областей

на основе компьютерного анализа ЭЭГ [54]. Недавнее

ЭЭГ–фМРТ-исследование продемонстрировало актива-

цию связанных с ГСВР нейронов таламуса, фронтомезиаль-

ной коры и мозжечка [47].

Механизм феномена вторичной фокализации точно

не известен и требует продолжения фундаментальных ис-

следований в этой области. Вероятно, в его генезе играет

роль различие в распространении и персистировании ик-

тальной активности в различных гемисферах и корковых

регионах в процессе развития ГТКП за счет индивидуаль-

ных особенностей нейрональных сетей, микрорезидуально-

го органического фона, возможного присутствия микродис-

генезий, особенностей проводящих систем, кровоснабже-

ния и биохимических нейрональных процессов в различных

гемисферах у каждого конкретного пациента [20]. 

Проведенные В.А. Карловым и В.В. Гнездицким ис-

следования подтвердили участие в механизме фотосенси-

тивности, помимо проекционной зрительной, еще темен-

ной и парастриарной коры, при выявлении повышения ам-

плитуды зрительного ответа у больных c эпилепсией и лока-

лизации фотогенно-вызванных спайков в затылочной и те-

менной доле [55]. E. Bartolini и соавт. [56], исследовав ЭЭГ

и фМРТ при фотостимуляции у пациентов с ЮМЭ с фото-

сенситивностью и здоровых людей без фотосенситивности,

пришли к выводу, что больные ЮМЭ могут иметь измене-

ния в нейронных связях между моторной и другими ней-

ронными сетями с обязательным вовлечением системы ба-

зальных ядер. При этом фотопароксизмальный ответ может

быть финальным проявлением патогенных процессов

в стриато-таламокортикальных связях и, возможно, одним

из основных проявлений ЮМЭ. 
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Ключевую роль в генерации спайк-волнового компле-

кса на клеточном уровне играют ионные каналы и рецепто-

ры при взаимодействии возбуждающих и ингибирующих

нейронов [57]. 

Согласно исследованиям E. Altindag и соавт. [58], у не-

которых пациентов с ЮМЭ имеется дезорганизация серого

вещества спинного мозга, которая заключается в уменьшении

числа двигательных единиц, реиннервации моторных единиц

или преобладании крупных моторных единиц. Эти данные

предполагают, что и кортикальные, и спинномозговые «круп-

ные» двигательные нейроны являются следствием единого

патогенетического механизма, вероятно, общего генетиче-

ского происхождения, поскольку одна из хромосом (хромосо-

ма 6), ассоциированная с развитием ЮМЭ, также регулирует

дифференциацию и развитие спинного мозга у людей.

Вероятно, мутации генов, кодирующих ионные кана-

лы и рецепторы, а также носительство определенных поли-

морфизмов в генах, ассоциированных с ЮМЭ, могут слу-

жить основой для понимания клеточных механизмов ГСВР

и объяснять возможные атипичные черты как ЭЭГ-, так

и клинической картины данного заболевания [59].

Заключение. Таким образом, результаты анализа лите-

ратуры свидетельствуют о наличии определенных особен-

ностей паттерна ЭЭГ у больных с ЮМЭ, к которым следует

отнести атипичную морфологию комплексов спайк-мед-

ленная волна, амплитудную асимметрию, фокальные раз-

ряды, фокальное начало пароксизмов, фокусное смещение

пароксизмов и наличие генерализованного пароксизмаль-

ного быстрого ритма. Знание данных особенностей необхо-

димо для своевременной диагностики рассматриваемой

формы ИГЭ и для того, чтобы исключить назначение не ре-

комендованных при ЮМЭ лекарственных препаратов с це-

лью успешного контроля над припадками и предотвраще-

ния утяжеления течения заболевания. 
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