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Актуальность исследования: туберозный склероз — полисистемное, генетически детер-

минированное заболевание с вариабельной экспрессивностью, при котором доброкачествен-
ные опухоли выявляются в различных органах, включая головной мозг, глаза, кожу, сердце, 
почки и печень. По мнению авторов, у 90%пацинетов выявляются изменения в головном моз-
ге, 84% — страдают эпилепсией.

цель исследования: на основании клинико-электорофизиологических и нейровизуализа-
ционных данных изучить особенности течения симптоматической эпилепсии у детей с тубе-
розным склерозом. 

Материалы и методы: в исследование включено 16 пациентов с туберозным склерозом в 
возрасте от 0 до 6 лет, из которых 10 мальчиков (62,5%) и 6 девочек (37,5%). мРт головного 
мозга, ЭЭГ, клиническое обследование проведено в 100% случаев. 

Результаты: эпилептические приступы отмечались у 14 (87,5%) деьтей. Дебют приступов 
в исследуемой группе отмечался в возрастном периоде с 0 до 6 месяцев у 8 (50%) детей, с 
7 месяцев до 1 года — 3 (18,75%) детей, в возрасте старше года — у 3 (18,75%) детей. В кли-
нической картине эпилепсии в описываемой группе детей преобладали фокальные приступы с 
вторичной генерализацией и без вторичной генерализации — у 12 пациентов (85,71%) и эпи-
лептические спазмы — у 7 пациентов (50%). Реже фиксировались абсансы — у 3 детей 
(18,75%), у 2 (12,5%) — миоклонически-астатические приступы. У 15 пациентов (93,75%) вы-
явлены разнообразные изменения в неврологическом статусе. тяжелые двигательные наруше-
ния с формированием парезов, нарушением иннервации бульбарной группы черепных не-
рвов — у 4 пациентов (25%), мышечная гипотония — у 4 (25%), симптомы поражения экстра-
пирамидной системы в виде атаксии — у 2 (13,33%). У 15 (93,75%) детей данной группы 
отмечались интеллектуально-мнестические нарушения в разной степени тяжести. У 1 (6,25%) 
девочки не отмечалось изменений в неврологическом статусе. По данным мРт кортикальный 
туберы обнаруживались в лобной (6,25%), затылочной (12,5%) и теменной (6,25%) доле; 
у 6 (37,5%) обследованных обнаруживались множественные субкортикальные туберы, 
у 12 (75%) — субэпендимальные узлы. У 1 (6,25%) обследованного обнаружена субэпенди-
мальная гигантоклеточная астроцитома. По результатам ЭЭГ диффузные изменения БЭА го-
ловного мозга встречались в 10 случаях (62,5%), задержка созревания возрастного ритма — 
6 (37,5%), сочетание диффузных и очаговых изменений — 5 (31,25%), региональная эпилепти-
формная активность — 10 (62,5%), генерализованная эпилептиформная активность (в т.ч. 
гипсаритмия) — 8 (50%), ЭА не зарегистрирована — 2 (12,5%). 

Выводы: дебют эпилептических приступов у обследованных детей максимально отмечался 
в возрастной группе с 0 до 6 месяцев. У детей с туберозным в клинической картине преобла-
дают фокальные приступы и двигательные нарушения. Соответствие очаговых изменений на 
ЭЭГ и локализации выявленных морфологических изменений составляет 62,5%.
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