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Краткое собщение / Short communication

Согласно предложениям комиссии Международ-
ной противоэпилептической лиги миоклонус называ-
ют эпилептическим только в тех случаях, когда он 
возникает в сочетании с кортикальными эпилепти-
формными разрядами (ILAE, 1997). Эпилептический 
миоклонус (ЭМ) является обобщающим названием 
разных приступов различного генеза. 

В рамках ЭМ выделяют следующие типы присту-
пов (ILAE, 1997):

 – первично-генерализованные миоклонические 
приступы;

 – миоклонические приступы в рамках феноме-
на вторичной билатеральной синхронизации 
на электроэнцефалограмме (ЭЭГ); 

 – ЭМ век; 
 – фокальный ЭМ;
 – негативный миоклонус (фокальные атониче-

ские приступы). 
ЭМ следует дифференцировать с некоторыми схо-

жими состояниями (ILAE, 1997). К ним относятся неми-
оклонические эпилептические приступы, в т. ч. эпилеп-
тические спазмы, которые более продолжительны, 
нередко возникают в виде кластеров и синхронны 
с разрядом «медленная волна» на ЭЭГ высокой ампли-
туды. Также их следует отличать от тонических присту-
пов, связанных с низкоамплитудной быстроволновой 
активностью на ЭЭГ. Некоторые эпилептические при-
ступы являются двухфазными, включая миоклониче-
ски-атонические, миоклонический с переходом в спазм 
или спазм с переходом в тонический приступ.

Отдельно выделяют неэпилептический миоклонус, 
включая синдром opsoclonus myoclonus, при котором 
миоклонус является почти непрерывным, неустойчи-
вым и индуцированным движением. Доброкачествен-
ный миоклонус сна может возникать у здоровых ново-
рожденных или младенцев. Кроме того, его 
возникновение чаще, чем у других пациентов, воз-
можно у новорожденных с церебральным параличом, 
вызывая нарушения сна, частые пробуждения. Мио-
клонус может появляться при прогрессирующей дис-
тонии, обычном испуге. К неэпилептическим, немио-
клоническим состояниям, в частности, относится 
тремор, при котором сокращение поочередно воздей-
ствует на мышцы-агонисты и антагонисты, является 
более ритмичным, чем миоклонус. Тики длятся 200 
мс, и частота может быть изменена добровольно. При 
хорее частота разрывов нерегулярна, составляет 50–
750 мс и асинхронна в мышцах-антагонистах.

Согласно дефиниции Международной противоэ-
пилептической лиги генерализованные миоклониче-
ские приступы определяются как внезапные, корот-
кие (<100 мс) непроизвольные одиночные или 
множественные сокращения мышц или групп мышц 
с вариабельной локализацией: аксиальной, прокси-
мальной, дистальной мускулатуры, мышц туловища 
(Scheffer I. с соавт., 2017). При этом миоклонические 
приступы сопровождаются короткими диффузными 
разрядами комплексов полипик-волна на ЭЭГ (ILAE 
commission report, 1997).

Данный тип приступов может входить в структуру 
многих форм эпилепсий и эпилептических синдро-
мов, нередко диаметрально противоположных 
по прогнозу в отношении течения заболевания, не-
врологическим и когнитивным нарушениям, «набо-
ру» эпилептических приступов и ответу на противо-
эпилептическую терапию (Карлов В. А., 2019).

ЭМ век с абсансами или без – тип ЭМ, проявляющий-
ся миоклониями век. В редких случаях ЭМ век может 
сочетаться с абсансными пароксизмами. На ЭЭГ син-
хронно с ЭМ век выявляется характерный паттерн – 
возникновение эпилептиформной активности при за-
крывании глаз. Эпилептиформные разряды при этом 
возникают в первые 1–3 с после закрывания глаз. 

ЭМ век может входить не только в структуру идио-
патических (генетических) генерализованных форм 
эпилепсии, в частности при синдроме Дживонса, 
но также обнаруживается и при структурной фо-
кальной эпилепсии с феноменом вторичной билате-
ральной синхронизации, а также нередко регистри-
руется в рамках синдрома Драве (Миронов М. Б. 
с соавт., 2016).

Фокальный ЭМ – фокальные эпилептические мио-
клонические приступы, возникающие вследствие 
локальных эпилептиформных разрядов в сенсомо-
торной коре головного мозга (ILAE Commission 
Report. Myoclonus and Epilepsy in Childhood, 1997). 
Клинически фокальный ЭМ может быть активным 
или негативным (Caviness J., 2013; Guerrini R., 
Takahashi T., 2013; Shiraishi H. с соавт., 2013).

Данный тип приступов входит в структуру тяже-
лых, как правило, резистентных к терапии эпилеп-
тических синдромов: Кожевниковской эпилепсии, 
энцефалита Расмуссена, прогрессирующих мио-
клонус-эпилепсий и др. (Мухин К. Ю. с соавт., 2011; 
Котов А. С. с соавт., 2009; Panayiotopoulos С., 2012; 
Bien С., 2008). 
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