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В ведение
Эпилепсия Кож евникова представляет со

бой редкий вариант судорож ного синдрома, 
характеризую щ егося м иоклоническим и  ги- 
перкинезам и , периодически  переходящ им и 
в генерализованны й судорожный приступ. В 
своем первом описании этой патологии А .Я. 
Кожевников, охарактеризовал наличие у боль
ных локальны х, неритмичны х гиперкинезов, 
непреры вны х по проявлениям  и непостоян
ных по силе разряда, имею щ их особую связь 
с эпилептическим и припадками. В этих про
явлениях А.Я Кожевников усматривал только 
количественное, но не качественное различие 
м еж ду продолж аю щ им ися локальны м и мы
шечными сокращениями и генерализованными 
разрядами. Одновременно он обнаружил, что в 
конечностях, охваченных гиперкинезами, раз
виваю тся парезы с мыш ечными атрофиями и 
контрактурными установками. Описание, сде
ланное А .Я. К ож евниковы м, побудило у ис
следователей интерес, который не ослабевает 
уже много десятилетий. Однако, несмотря на 
вековую историю изучения эпилепсии Кожев
никова, сложные патогенетические механизмы 
этой своеобразной формы судорог так и оста
ются не раскрытыми [1,2,3]. Наибольшее коли
чество противоречий вызываю т особенности 
ф орм ирования эпилептической системы  при 
развитии эпилепсии Кожевникова. В настоя
щее время из-за доминирования в современной 
эпилептологии клинической парадигмы теории 
Джексона о ведущем значении коркового очага 
пораж ения при развитии эпилептической си

стемы, сформировать стройную патогенетиче
скую систему для наиболее полного описания 
клинической картины Эпилепсии Кожевникова 
не представляется возможным.

П ереход от описательны х наблю дений к 
углубленному исследованию  патогенеза эпи
лепсии Кожевникова начинается в тридцатые 
годы XX века после откры тия прямой связи 
этого заболевания с весеннее-летним  клеще
вым энцефалитом [6,7]. В 1934 году, при па
томорфологическом исследовании головного 
мозга больного эпилепсией Кожевникова Л.И. 
Омороков обнаружил признаки ограниченного 
острого менингоэнцеф алита в верхних отде
лах коры м оторной зоны (преимущ ественно 
III слой). Однако уже тогда была отмечена дис
социация между степенью выраженности вос
палительных изменений в корковом веществе 
головного мозга и стадией формирования за
болевания. Оказалось, что в тот период, когда 
явления воспаления преобладали в моторных 
зонах коры, клиника эпилепсии Кожевникова 
еще не заканчивала своего формирования, и 
генерализации судорожных разрядов не наблю
далось. Когда же спустя 3-4 месяца синдром 
заверш ал свое формирование, степень выра
ж енности патом орф ологических изменений 
в указанных зонах коры значительно умень
шалась. Сам Л.И. О мороков объяснял такую 
диссоциацию  постепенны м  возникновением 
особо возбудимых зон коры головного мозга, 
проводя аналогию со сложно парциальными и 
вторично-генерализованными парциальными 
припадками.

Уверенность исследователей в корковой ло
кализации ведущего очага поражения привели 
к созданию серии эксперим ентальны х работ 
по моделированию эпилепсии Кожевникова в 
лабораторных условиях. В 1952 году подобные 
исследования проводил Н. M agoum , раздра
жая клетки моторной коры кролика с помощью 
стрихнина. Подобные эксперименты повторя
лись на разных животных, однако, устойчиво
го распространения эпилептического разряда 
получить не удалось. В 1969 году A. Pope вы



сказал серьезное сомнение, в возможности экс
периментального воспроизведения эпилепсии 
Кожевникова и подверг критике все указанные 
выше исследования.

С трем ление о ты ск ать  м ор ф о л о ги ч ески й  
субстрат и разреш и ть  все спорны е вопросы  
патогенеза эпилепсии Кожевникова путем вы
явления отделов мозга, ответственных за реа
лизацию эпилептического разряда, побуждало 
авторов к новым гистологическим  исследова
ниям. П атоморф ологические находки попол
нились более фундаментальными работами, по 
исследованию изменений не только в коре го
ловного мозга, но и в подкорковых структурах. 
[13,14,15]. Они показали, что в ряде случаев 
патологические изменения в подкорковых об
разованиях преобладали над патологией коры 
головного мозга, отличаясь массивными изме
нениями нейроглии, и деструкцией нейронов, 
что свидетельствовало о комбинации текущего 
воспалительного процесса с нейродегенератив- 
ными изменениями.

Внедрение в 30-е годы XX века в арсенал 
клинической н ев р о л о ги и  н ового  н ей р о ф и 
зиологического м етода ЭЭГ, откры ло новую 
страницу в изучении эпилепсий . П ервы е ис
следования Э Э Г у больны х эп и леп си ей  Ко
жевникова бы ли опубликованы  L. M ichauz в 
1943 году, затем последовал ряд публикаций
[4,8,12], в которых указы валось на больш ую  
неоднородность Э Э Г картины при эпилепсии 
Кожевникова. П оследню ю  объясняли синдро
мологическим характером этой своеобразной 
формы эпилепсии, уделяя внимание описанию 
различных форм локальн ой  эпилептической 
активности. В 1950 году J. Pallias с соавторами 
при ЭЭГ обследовании больных с эпилепсией 
Кожевникова отметил факт частой регистрации 
высокоамплитудных билатерально-синхронных 
медленных волн. Спустя ещ е два года подоб
ные изменения в скальповы х кривых у боль
ных эпилепсией Кожевникова были обнаруже
ны М .Г.П олыковским и С .Н .Д обронравовы м  
[10]. Эти авторы впервые высказали предполо
жение об участии подкорковых структур мозга

в ф орм ировании пароксизмов билатерально
си н хрон н ой  м ед лен н ой  активности . Такое 
предположение становилось все более право
м ерны м  при сравнении  показателей  ЭЭГ с 
данны м и  изучения ф ункции  ретикулярной 
формации ствола мозга. В его пользу свиде
тельствовал целый ряд находок и эксперимен
тальных доказательств того времени [3,10,11], 
подтверж давш их появление би латеральн о
синхронной вы сокоам плитудной медленной 
активности на ЭЭГ в случаях воздействия па
тологического процесса на стволовые отделы 
головного мозга. Эти доказательства подкре
плялись исследованиями F. Bergman, A. Costin, 
J. Gutman, выявившими в мезэнцефалической 
ретикулярной формации, ограниченную  зону 
с крайне низким судорожным порогом, стиму
ляция которой не только активизировала корко
вые нейроны, но и вызывала генерализованные 
тонико-клонические судороги.

В 60-е годы XX столетия, увеличился объ
ем стереотаксических ЭЭГ исследований при 
данной патологии, подтверж даю щ их участие 
в патологическом процессе подкорковых обра
зований головного мозга, сделав правомочной 
гипотезу о взаимодействии при эпилепсии Ко
жевникова двух очагов: кортикального и под
коркового. Это смогло объяснить особенности 
судорожных проявлений при данной патологии 
взаимной генерацией эпилептической актив
ности как из коры с переходом на подкорковую 
область, так им в обратном направлении -  из 
субкортикальных структур на переднюю цен
тральную  извилину через вентролатеральное 
ядро зрительного бугра.

Однако анализ результатов 31 стереотакси- 
ческого оперативного вмешательства, по раз
рушению подкоркового очага, произведенного 
JI.H. Нестеровым [6], показал, что надежды на 
успех не оправдались. У 6 больных достигнуть 
эф ф екта вообщ е не удалось, у остальны х он 
был незначительным, и только у 9 пациентов 
наблю далось исчезновение гиперкинезов на 
довольно длительны й срок. И хотя, обобщая 
результаты оперативного лечения к 1982 году у



50 больных эпилепсией Кожевникова, JI.H. Не
стеров отмечал, что относительно положитель
ного результата удалось добиться у 18 боль
ных, процент неудовлетворительных исходов 
оставался слишком высоким.

В 70-х годах п рош лого  века проведение 
комплексны х нейроф изиологических иссле
дований, но при разнородном подборе клини
ческих случаев, объединенных только миокло- 
ническим характером длительных судорожных 
проявлений, не только не внес ясность в пони
мание патогенеза эпилепсии Кожевникова, но 
вызывал еще более разноречивые суждения в 
среде исследователей.

В настоящее время, среди зарубежных уче
ных сф орм ировалось стойкое м нение о том, 
что epilepsia partialis continua является преиму
щественно корковым поражением и представ
ляет собой  только изолированны й клиниче
ский синдром [19, 21, 23, 24] и др. Это назва
ние объединяет практически любое проявление 
длительны х клонических судорог различной 
этиологии. Однако, несмотря на большое коли
чество работ, в которых эпилепсия Кожевнико
ва связывается с корковым поражением при эн
цефалите Расмуссена, появляются публикации, 
в которых подобный синдром описывается при 
различных поражениях мозжечка и стволовых 
структур [16, 22, 25, 28]. Тем самы м, несмо
тря на вековую историю изучения этой редкой 
формы эпилепсии, единого мнения патогене
зе и локализации очага возбуж дения, еще не 
сформировано.

Характеристика клинического материала 
и методов исследования

В нашем исследовании было проведен ана
лиз биоэлектрической активности  головного 
мозга у 37 больных эпилепсией Кожевникова, 
развивш ейся после перенесенного клещевого 
энцефалита.

Всем обследованны м  больны м  было про
ведено М РТ исследование по стандартной ме
тодике, для исклю чения изменений коркового 
вещ ества полуш арий головного мозга, харак

терного для энцеф алита Расмуссена, а также 
биохим ическое исследование крови для ис
ключения наследственных митохондриальных 
заболеваний.

Из числа обследованы х, у 30 пациентов 
стойко сохранялись все клинические проявле
ния эпилепсии Кожевникова; у 6 больных, на 
момент обследования отмечалось исчезновение 
генерализованных эпилептических припадков; 
у 1 пациента возникла трансформация миокло- 
нических судорог в другие формы локальной 
эпилептической активности.

ЭЭГ исследование было проведено на поли
графических многофункциональных аппаратах 
Neurofax-2100, производства Японии. Оно объ
единяло как рутинную процедуру описания на
тивной записи, так и математическую обработку 
полученных в результате исследования данных 
с проведением спектрального анализа.

Визуальный анализ нативных записей выя
вил значительную неоднородность результатов, 
однако использование спектрального анализа 
позволило разделить все записи на ЭЭГ меж- 
пароксизмального периода и ЭЭГ пароксизмов 
билатерально-синхронных медленных волн.

В межпароксизмальный период нами было 
выявлено три типа основной биоэлектрической 
активности, которые характеризовались еле-, 
дующими соотношениями ритмов.

I тип характеризовался хорошо выраженным 
и достаточно модулированным альфа-ритмом 
(частота 8-10 Гц, амплитуда 40-75 мкв.). На
рушения пространственных соотнош ений не 
выявлялось. Отмечалось сохранность энергии 
альфа-волн (73%) с незначительным ее паде
нием в височных областях (56,9% ). Энергия 
дельта волн составляла 22,7%.

II тип отличался значительной низкой моду- 
лированностью  основного ритма, без грубых 
наруш ений его простран ствен н ого  расп ре
деления. Так, в зависим ости от амплитудно- 
частотных характеристик, ЭЭГ записи II типа 
были разделены на 2 варианта. Первый харак
теризовался высокоамплитудными, маломоду- 
лированны ми колебаниями с преобладанием



волн тета- диапазона и амплитудой 75-200 мкв. 
Второй обн аруж и вал  поли м орф ны е кривы е 
без четкого дом инирования ритма какой-либо 
одной частоты, с преобладанием низкомодули- 
рованных острых форм биоэлектрической ак
тивности с амплитудой 15-75 мкв. Спектраль
ные характеристики этого типа ЭЭГ, отлича
лись стойким ш ум овы м  характером  с явным 
сдвигом волн в сторону м едленны х частот у 
пациентов с первы м  вариантом  записи и бо
лее быстрых компонентов в случаях со вторым 
вариантом записи этого типа. Энергия альфа- 
волн в затылочны х отведениях спектрограмм 
ЭЭГ II типа I вари ан та , устан авли валась  на 
уровне 42,3% , в височны х — 38,7% . В отведе
ниях сенсом оторной  зоны  -  30,8% . Э нергия 
дельта-волн в этих отделах составляла 13,7%, 
16,3% и 29,3%  соответствен н о . П ри втором 
варианте ЭЭГ этого типа, энергия альфа-волн 
в затылочных областях  обнаруж ивала более 
высокие показатели (60 ,7% ), сниж аясь в ви
сочных отведениях до 18,5%, при нарастании 
мощности дельта-волн до 27,8%.

III тип ЭЭГ отличался дезорганизацией всех 
ритмов при низких амплитудных показателях 
(до 20 мкв). Зональны е различия в этих запи
сях, как правило, отсутствовали. Их спектро
граммы характери зовали сь  незначительны м  
подъемом в области  м ед лен н ы х  частот, без 
резких колебаний х ар ак тер и сти к  по отведе
ниям обоих полуш арий. Э нергия альфа-волн 
в затылочных отведениях составляла 15,2%, в 
отведениях сенсомотороной зоны -  10,1%, при 
увеличении мощ ности дельта-волн до 42,8%  и 
53, 7% соответственно.

Проведение автокорреляционного анализа 
выявляло низкий показатель  периодичности  
процесса в меж пароксизмальном периоде всех 
трех типов ЭЭГ при эпилепсии Кожевникова. 
Независимо от ти п а ф оновой  б и оэлектри че
ской активности во всех ЭЭГ записях обнару
живались кратковрем енны е апериодические 
колебания в виде сочетаний  остры х  вы соко
амплитудных форм патологической активно
сти с медленными деф орм ированны ми тета- и

дельта волнами. Иногда они были склонны к 
экзальтации, реже представляли собой отдель
ные медленные волны или деформированные 
комплексы «острая-медленная волна». Указан
ные колебания отличались кратковрем енно
стью и непостоянством, как форм выражения, 
так и локализации. Н есмотря на лабильность 
выраженности и распространенности локаль
ных патологических форм биоэлектрической 
активности, было отмечено преобладание ча
стоты из регистрации (63% ) в задневисочных 
и затылочных отведениях, контралатерального 
гиперкинезу полуш ария. Гораздо реже (30%) 
они одноврем енно обнаруж ивались в лобно
теменных отведениях того же полушария.

По мере развития заболевания на ЭЭГ обна
руживались кратковременные локальные апе
риодические колебания в обоих полушариях. 
При этом обнаруживалось закономерность их 
пространственного распределения, которая за
ключалась в сохранении локальных форм пато
логической активности в височных и затылоч
ных отделах, противополож ного гиперкинезу 
полушария, при одновременно возникновении 
патологических форм активности в соименном, 
пораженным конечностям полушарии, где они 
регистрировались в лобно-тем енны х отведе
ниях.

Пароксизмы билатерально-синхронных мед
ленных колебаний были зарегистрированы у 29 
больных. На спектрограммах они характеризо
вались подъемом в области низких частот. Вне
запность появления и исчезновения подобных 
пароксизмов не нарушала структуру основного 
ритма, но изм енялась при проведении функ
циональных нагрузок. По форме проявлений 
подобной пароксизмальной активности было 
выделено два варианта ее возникновения. В 
первом выявлялись изолированные пароксиз
мы медленных волн, в то время как во втором 
— пароксизмы комплексов «острая-медленная» 
волна. На Э Э Г первого варианта м аксимум 
медленных волн генерализованного характера 
регистрировался преимущ ественно (77,7% ) в 
отведениях ипсилатерального миоклониям по



луш ария. В 13,9% он был зарегистрирован в 
отведениях контралатерального полушария. В 
8,4% - без четкой латерализации. У пациентов 
со вторым вариантом ЭЭГ в 57,1%  случаев, 
максимум эпилептиформных комплексов па
роксизмального характера регистрировался в 
отведениях контралатерального миоклониям 
полушария, в 35,2%) - он обнаруживался в от
ведениях ипсилатерального миоклониям полу
шария, а в 7,6% без четкой латерализации.

П ри и зм ен ен и ях  ЭЭГ, характерн ы х для 
первого типа, пароксизм альная активность 
представляла собой высокоамплитудный, би
латерально синхронизированный альфа-ритм. 
Возникновение пароксизмов было затушевано 
его хорошей модуляцией.

На Э Э Г II типа (первы й вариант), парок
сизмы билатерально-синхронной активности 
вы являлись в виде м едленны х (тета и дель
та) высокоамплитудных и генерализованных 
колебаний. Внезапность их возникновения и 
исчезновения маскировалась общим фоном вы
сокоамплитудных волн. При втором варианте 
записи пароксизмы билатерально-синхронной 
активности носили более выраженный харак
тер. Их возн и кн овен и е и и счезновение от
четливо проявлялось на фоне дезорганизации 
основного ритма ЭЭГ в различных отведениях 
обоих полушарий.

На ЭЭГ III типа пароксизмы медленной ак
тивности возникали значительно реже (22%). 
Они характеризовались билатерально синхрон
ными волнами, преимущ ественно дельта диа
пазона. Локальные формы патологической ак
тивности в записях данного типа практически 
не регистрировались.

О бсуждение
П роведенное исследование показало, что 

при развитии эпилепсии Кожевникова, несмо
тря на неоднородность ЭЭГ картины, все же 
выделяю тся некоторые закономерности изме
нений биоэлектрической активности головного 
мозга. По мере развития патологического про
цесса структура ЭЭГ претерпевает изменения

в трех основных направлениях, которые корре
лируют с типом течения заболевания.

I тип ЭЭГ был обнаружен у больных зрелого 
возраста (20-45 лет) с небольш ой давностью 
процесса (до 5 лет), стойкой стабилизацией 
клинической картины эпилепсии Кожевникова 
или даже с ее регрессом за счет исчезновения 
генерализованных тонико-клонических при
падков. II тип ЭЭГ регистрировался у боль
шинства обследованных, с сохранением всех 
клинических проявлений эпилепсии Кожев
никова при средней частоте общих эпилепти
ческих припадков (до нескольких раз в день). 
Именно ЭЭГ II типа отражало все характерные 
черты изменений биоэлектрической активно
сти головного мозга, возникаю щ ие при этой 
патологии. Выделенные в этом подтипе вари
анты только отражали особенности изменений 
биоэлектрической активности у пациентов раз
ного возраста. Так, первый вариант выявлялся 
преимущественно до 14 лет, тогда как второй 
вариант регистрировался у пациентов старше
го возраста (15-20 лет). III вариант ЭЭГ был 
характерен для больных с большой давностью 
заболевания (свыше 20 лет) при трансформа
ции миоклоний в комплекс сложных локаль
ных судорог, когда генерализованные припадки 
возникали реже или исчезали вовсе, сменяясь 
выраженными вегетативными дисфункциями.

Продолж енное наблю дение за динамикой 
патологического процесса показало, что по 
мере его развития структура ЭЭГ претерпева
ет изменения в трех основных направлениях, 
которые коррелирую т с типом течения забо
левания. Первое направление возникает при 
неуклонном прогрессировании судорожного 
синдрома и характеризуется увеличением па
тологической эпилептиф ормной активности 
в скальповых ЭЭГ. Второе наблюдается при 
интермиттирующем течении заболевания. Оно 
характеризовалось постепенным нарастанием 
дизритмии в скальповых ЭЭГ, при снижении 
амплитуды и уменьшении выраженности, как 
локальных патологических паттернов, так и 
пароксизмов высокоамплитудных медленных



волн. По ЭЭГ это характеризовалось  посте
пенным переходом от ЭЭГ II типа к ЭЭГ III 
типа. Третье вы являлось в случаях распада 
судорожного синдрома за счет исчезновения 
генерализованных судорожных припадков. Оно 
характеризовалось постепенны м изменением 
структуры скальповой ЭЭГ в направлении от 
II к III типу.

Таким об р азо м , ч а ст о та  возн и кн овен и я 
пароксизмов билатерально-синхронны х мед
ленных волн и патологических комплексов от
четливо была связана с типом фоновой актив
ности, постепенно уменьшаясь в направлении 
от второго к третьему и к первому типам ЭЭГ. 
По данным литературы, подобные изменения 
возникают преим ущ ественно при поражении 
подкорковых структур  головного м озга, от
ветственных за формирование и коммутацию 
биоэлектрического импульса, возвращ енного 
от коры больших полушарий.

В проведенном исследовании, такие изме
нения полностью  отраж али патоморф ологи
ческую картину, описанную  в случаях заболе
вания клещ евым энцеф алитом , основной из
вестной на сегодняшний день этиологической 
причиной эпилепсии Кожевникова, когда наи
более выраженные изменения регистрируются 
именно в подкорковых образованиях головного 
мозга, что приводит к развитию  их функцио
нальной несостоятельности . В таком случае 
формирование судорожного синдрома проис
ходит не путем  активации  эпилептического 
очага, локализованного в коре головного мозга, 
а за счет облегчения проведения и отсутствия 
подавления возвратного биоэлектрического  
импульса в подкорке, что вызывает активацию 
подкорковых двигательных центров и как след
ствие развитие спонтанной двигательной ак
тивности. В эксперименте, подобные описания 
были впервые сделаны F. Bergm an, A. Costin, 
J. Gutman, выявивш ими в мезэнцефалической 
ретикулярной формации, ограниченную  зону 
с крайне низким судорожным порогом, стиму
ляция которой не только активизировала корко
вые нейроны, но и вызывала генерализованные

тонико-клонические судороги, проявляясь на 
ЭЭГ в виде возникновения пароксизмов била
терально синхронных медленных волн.

Вышеизложенное заставляет пересмотреть 
не только вопросы, касающиеся формирования 
судорожного синдрома при эпилепсии Кожев
никова, но и сформировать новый подход к их 
лечению. В случае развития этого заболевания 
применение лечебных методик, вызывающих 
подавление биоэлектрической коры головного 
мозга, не будет приводить к сколько-нибудь вы
раженному клиническому эффекту из-за факти
ческого отсутствия традиционного эпилепти
ческого очага в корковых структурах.

П опытки разруш аю щ е воздействовать на 
подкорковые структуры головного мозга, вы
полняемые с целью подавить активацию под
корковых двигательных центров и, тем самым, 
прекратить формирование судорог также нель
зя признать эф ф ективны м  методом лечения 
эпилепсии Кожевникова. Подобное вмешатель
ство долж но грубо наруш ить передачу дви
гательного импульса в подкорковых структу
рах головного мозга, в противном случае оно 
будет неэффективным. Вероятно, этот факт и 
обеспечил неудачу проведения комплекса сте- 
реотаксических операций, описанного JI.H. Не
стеровым [6].

Таким образом , наиболее перспективны м 
направлением в выборе терапевтических мето
дик можно признать только воздействие, кото
рое сможет оказать тормозное воздействие на 
прохождение биоэлектрического импульса в 
подкорковых структурах головного мозга.
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