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судорожная маскировка
Неэпилептические пароксизмальные явления:  

что важно знать неонатологу?

В  2017  году эксперты Печского университета (Венгрия) изучили точ-
ность визуального распознавания эпилептических приступов людьми 
с  разным уровнем специализированной подготовки1. Видеозаписи па-
роксизмальных движений детей в возрасте от 5 дней до 2 мес показа-
ли студентам-медикам, ординаторам-педиатрам, детским неврологам 
и родителям пациентов. Участников просили определить, какую запись 
они считают эпилептическим или неэпилептическим событием. Наилуч-
ших результатов достигли практикующие доктора (доля правильных 
ответов 67,4%), а самый низкий показатель (36,6%) был в группе сту-
дентов первого курса.

Любопытно, что суждения родителей оказались точнее, чем буду-
щих врачей. Возможно, это обусловлено избыточной настороженно-
стью последних и отсутствием опыта продолжительного наблюдения 
за движениями младенцев. В  условиях реальной клинической прак-
тики описание пароксизмов, которое представляют наблюдавшие их 
взрослые, безусловно важны. Однако для верификации диагноза сле-
дует ориентироваться на объективные критерии дифференциальной 
диагностики.

Автор: Олег Александрович Зуйков, главный 
внештатный специалист неонатолог Минздрава 
Алтайского края, председатель регионального 
отделения Российского общества неонатологов 
(Барнаул)

Копирайтинг: Сергей Лёгкий

[ Способность родителей маленьких детей отличать 
судороги от неэпилептических пароксизмов оказалась 
ниже, чем у практических врачей, однако лучше, чем 
у студентов-медиков старших курсов. ]
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Необычные спастические движения 
ребёнка обычно пугают родителей, 
именно поэтому они в большинстве 

случаев срочно обращаются за меди-
цинской помощью. В  момент осмотра 
врачом пароксизмы уже отсутствуют, 
и при первичных визитах специалисты, 
как правило, не могут верифицировать 
диагноз. Исследователи, изучившие 
причины задержки выявления синдрома 
Веста*, обнаружили, что доктора неред-
ко расценивают спазмы как поведенче-
ские особенности, гастроэзофагеальный 
рефлюкс, запор или колит2.

Информация о  симптомах во вре-
мя пароксизмальных эпизодов может 
быть получена от свидетелей. Однако 
в момент приступа родителям трудно 
анализировать детали происходящего, 
и многие обеспокоенные взрослые в пер-
вую очередь подозревают эпилепсию3. 
В связи с этим интерпретация движений, 
напоминающих судороги, в раннем воз-
расте — задача повышенной сложно-
сти4. Непросто определить их причину 
без видео-ЭЭГ-мониторинга, особенно 
при задержке развития пациента5,6.

Ошибка  
на всю жизнь

Неэпилептические пароксизмальные 
состояния (НЭПС) — повторяющиеся 
гетерогенные доброкачественные рас-
стройства, имеющие внезапное начало 
и  спонтанное завершение. Распростра-
нённость составляет 12−20%7. Симпто-
мы длятся в течение короткого времени 
и включают изменение поведения, мы-
шечного тонуса, дыхания и сознания8.

Нарушения, имитирующие судороги, 
можно встретить примерно у 5% ново-
рождённых и младенцев9, при этом рас-
пространённость эпилепсии также оце-
нивают в  4−5%. Проявления НЭПС 
крайне разнообразны. По этой причине 
они сложны для дифференциальной диа-
гностики. В целом на симптомы, обозна-

чаемые как «припадки», приходится не 
менее 4% вызовов скорой помощи10.

Из-за неверной оценки анамнеза 
и  симптомов, а  также по причине не-
точностей в  интерпретации ЭЭГ до 
четверти детей, поступающих в невро-
логические отделения с диагнозом эпи-
лепсии, не имеют этого заболевания11. 
У новорождённых и младенцев частота 
ошибок достигает 71%12,13. Это связано 
с тем, что в раннем возрасте отличает-
ся картина эпилептических приступов, 
труднее оценить сознание, ауру и пост-
приступные проявления, кроме того, ро-
дители более тревожны, следовательно, 
их описание эпизодов менее точное14.

Существует противоположная тен-
денция  — гиподиагностика эпилепсии. 
В исследовании, выполненном в Дании, 
39% детей, у которых позже подтвер-
дили пароксизмальную судорожную ак-
тивность головного мозга, имели непра-
вильные заключения, и примерно 47% из 
них были представлены НЭПС15.

Ложный диагноз эпилепсии, его 
фиксация в  медицинских документах 
способны оказать негативное влияние 
на всю дальнейшую жизнь челове-
ка. Из-за нередко тяжёлой начальной 
клинической картины таких пациентов 
часто госпитализируют в отделение ин-
тенсивной терапии с возможным чрез-
мерным лечением16. При этом противо-
судорожные препараты оказываются 
неэффективны17. Отсутствие результата 
вынуждает врачей назначать комбина-
ции антиконвульсантов, увеличивать 
дозу медикаментов, а ребёнок попадает 
в группу фармакорезистентных больных.

Ошибочное заключение эпилеп-
сии вызывает тревожность родителей, 
а  впоследствии  — психологические 

сложности у ребёнка18, перерывы в об-
разовании, ограничения в трудоустрой-
стве, планировании карьеры19,20. Именно 
поэтому неонатологам и педиатрам важ-
но уметь верифицировать преходящие 
пароксизмальные явления, которые мо-
гут быть расценены неверно21.

Существует целый ряд доброкаче-
ственных пароксизмальных состояний, 
которые необходимо дифференцировать 
с неонатальными судорогами и эпилеп-
сией22. По данным разных исследова-
ний, от 20 до 70% пациентов, обследо-
ванных для исключения патологической 
электрической активности головного 
мозга, имели лишь НЭПС14.

Наиболее распространённые виды 
НЭПС23:

	• крупноразмашистый тремор (дро-
жание);

	• неконвульсивное апноэ;
	• неонатальная гиперэкплексия**;
	• доброкачественные неонатальные 
миоклонии сна;

	• офтальмологические неэпилептиче-
ские феномены;

	• опистотонус.

Не от страха 
дрожащий

Примерно у 44% младенцев за неона-
тальные судороги принимают дрожание 
(jitteriness)24. Это явление представляет 
собой стойкий крупноразмашистый тре-
мор вокруг фиксированной оси с низкой 
частотой и постоянной высокой амплиту-
дой. Состояние связано с выраженным 

[ Пациентов с НЭПС часто госпитализируют в отделение 
интенсивной терапии, однако противосудорожные 
препараты оказываются неэффективны, и ребёнок 
попадает в группу фармакорезистентных больных. ]

*  Синдром Веста  — эпилептический синдром, для 

которого характерна триада симптомов: инфан-

тильные спазмы, гипсаритмия (паттерн, состоящий 

из диффузных высокоамплитудных нерегулярных 

медленных волн) на межприступной ЭЭГ, регресс или 

задержка психомоторного развития.

**  Гиперэкплексия — патологически усиленная реак-

ция испуга на неожиданный звук, вспышку света или 

прикосновение.

[ В раннем возрасте интерпретация движений, напо-
минающих судороги, — трудная задача. Особенно 
при задержке развития у пациента крайне сложно 
определить их причину без видео-ЭЭГ-мониторинга. ]
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мышечным тонусом, стойкими рефлек-
сами новорождённых, а также с низким 
порогом рефлекторной реакции испуга.

Фактически крупноразмашистый 
тремор — избыточный ответ на разного 
рода стимуляцию, в частности на при-
косновение, шум, особенно усиливаю-
щийся при движении. Такие раздра-
жители провоцируют дрожание одной 
или нескольких конечностей и/или 
подбородка. Этот симптом также по-
является при вызывании шейно-тони-
ческих рефлексов, однако в этом случае 
он носит функциональный характер и его 
рассматривают как реакцию красных 
ядер* на вестибулярную нагрузку — так 
называемый рубральный тремор.

Помимо дрожания при этом состоя
нии может быть вздрагивание, расши-
рение зрачков, замирание тела, реже — 
мочеиспускание, дефекация, ощущение 
холода, а  также спонтанный рефлекс 
Моро.

Этот вид НЭПС иногда возника-
ет при метаболических и электролитных 
нарушениях, влияющих на баланс про-
цессов возбуждения25, включая гипо-
гликемию, обезвоживание, недостаток 
в  крови магния и  натрия. Вызывать 
дрожание могут полицитемия, неона-
тальный абстинентный синдром. Его 
риск также выше у детей, чьи матери 
страдают сахарным диабетом26.

Если состояние не связано с пере-
численными нарушениями, оно, как 
правило, имеет благоприятный прогноз 
и проходит к концу первого года жиз-
ни. В иных случаях необходимо лечение 
основного заболевания, при котором 
тремор выступает в качестве симптома. 
Дрожание дифференцируют с эпилеп-
тическими приступами с помощью ЭЭГ, 
а также по отсутствию движений глазных 
яблок и вегетативных расстройств (тахи-
кардии, изменения дыхания).

Поскольку клинически скованность 
и  тремор могут иметь выраженную 
форму, это оказывает сильное эмоцио-
нальное воздействие на родителей, и их 
ажитированное поведение усугубляет 
ситуацию. По этой причине окружаю
щим следует минимизировать стимуля-
цию, взять младенца на руки или пас-
сивно сгибать конечности ребёнка — это 
уменьшает дрожание, что позволяет 
дифференцировать состояние с истин-
ными клоническими и миоклоническими 
судорогами.

Дышит – не дышит
У детей, родившихся преждевременно, 
можно встретить НЭПС, ассоцииро-
ванное с незрелостью регуляции дыха-
тельного центра и получившее название 
неконвульсивное апноэ. Его риск напря-
мую коррелирует со степенью недоно-
шенности. Это изолированное состояние 
не ассоциировано со значимыми измене-
ниями артериального давления, темпе-
ратуры тела или цвета кожных покро-
вов. Обычно возникает брадикардия, что 
отличает этот вид апноэ от прочих типов 
судорог, при которых частота сердечных 
сокращений возрастает.

Неконвульсивное апноэ  — не-
регулярное дыхание с  остановками 
на 3–6 сек, частой сменой гиперпноэ 
продолжительностью 10–15  сек. Та-
кой вид дыхания называют периодиче-
ским, и  оно, подобно другим НЭПС, 
может скрываться под маской истинных 
судорог. В то же время периодическое 
дыхание — важный симптом пораже-
ния головного мозга вследствие гипо

ксически-ишемической энцефалопатии, 
внутрижелудочкового кровоизлияния, 
нейроинфекции, гипогликемии и побоч-
ных эффектов лекарственных средств. 
Именно поэтому для верификации диа-
гноза неконвульсивного апноэ следует 
обязательно исключить перечисленные 
нарушения27.

Необходимо внимательно отнестись 
к возникновению апноэ у доношенного 
ребёнка, который до этого находился 
в удовлетворительном состоянии. Оно 
с  высокой долей вероятности свиде-
тельствует об эпилептической природе 
состояния28, особенно если отсутствует 
брадикардия, а остановки дыхания длят-
ся более 60 сек. В то же время следует 
отметить, что эпилептические апноэ 
в  целом нетипичны для родившихся 
в срок младенцев.

На эпилептическую природу апноэ 
дополнительно могут указывать:

* Красное ядро (nucleus ruber) — структура в среднем 

мозге, часть экстрапирамидной системы координации 

движений.

[ При треморе, оказывающем сильное эмоциональное 
воздействие на родителей, следует минимизировать 
стимуляцию младенца, взять его на руки, пассивно 
сгибать конечности, что уменьшит дрожание. ]
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Неполадки в генах
Существует редкое доброкачественное пароксизмаль-
ное расстройство периода новорождённости, в этио-
логии которого признана ведущая роль наследствен-
ного фактора c гомозиготной мутацией в генах SLC6A5  
и GLRA1 29. При этом нарушении  — неонатальной 
гиперэкплексии  — по аутосомно-доминантному типу 
передаётся высокая реактивность бугров четверохол-
мия головного мозга на любой сенсорный стимул30. 
У такого ребёнка с момента появления на свет наблю-
дают повышенный мышечный тонус и постоянное флек-
сорное положение, исчезающее во сне. Дети в целом 
малоподвижны и медлительны.

Одновременно с постоянной гипокинезией у таких 
детей наблюдают высокую двигательную реактивность 
(испуг) на слуховые, тактильные или световые раздра-
жители, а  также гиперрефлексию. Ответ на стимулы 
выражается в виде вздрагивания, вскрикивания, морга-
ния, гримасы, сгибания (разгибания/переразгибания) 
или втягивания головы, подъёма плеч, сгибания и от-
ведения рук, сжимания кулаков, резкого тонического 
напряжения мышц-разгибателей, застывания взора 
длительностью в  несколько секунд. Движения могут 
также возникать при засыпании и в ранней фазе сна — 
гипнагогические миоклонии.

Гиперэкплексию иногда непросто дифференци-
ровать с эпилепсией. На первую указывает семейный 
анамнез и возникновение «судорог» при сохранённом 
сознании. Психомоторное развитие детей с  гиперэк-
плексией не страдает, в головном мозге нет структур-
ных изменений, ЭЭГ соответствует возрастной норме.

Диагноз гиперэкплексии позволяет верифициро-
вать простая проба. Постукивание по носу или пере-
носице провоцирует устойчивую реакцию испуга31. На-
ходку подтверждают с  помощью выявления мутаций 
в генах SLC6A5 и GLRA1.

Прогноз при этом состоянии чаще благоприятный. 
Однако гиперэкплексия всё же не всегда доброкаче-
ственная — иногда у младенцев возникают трудности 
с кормлением, апноэ, отмечен синдром внезапной дет-
ской смерти, в 7–12% зарегистрирована сопутствующая 
эпилепсия32. В более позднем возрасте тонический гене-
рализованный спазм, сопровождающий падения в не-
безопасном месте, обусловленные аномальной реак- 
цией испуга, может вызвать угрожающие жизни трав-
мы. Именно поэтому своевременная диагностика имеет 
решающее значение33.

[ Гиперэкплексию позволяет верифици-
ровать простая проба — постукивание 
по носу или переносице провоцирует 
устойчивую реакцию испуга. ]

	• резкое открывание глаз и фиксация взора;
	• тоническая девиация глазных яблок, горизонтальный ни-
стагм;

	• миоклония век;
	• оперкулярные пароксизмы — высовывание языка, соса-
ние, причмокивание;

	• потеря мышечного тонуса или генерализованное мышеч-
ное напряжение;

	• нехарактерные движения конечностей;
	• эпизод кратковременного тахипноэ перед приступом;
	• гиперемия или бледность кожных покровов.
Прогноз при доброкачественном неконвульсивном апноэ 

благоприятный, долгосрочные негативные последствия отсут-
ствуют. Приступы прекращаются без лечения по мере раз-
вития и созревания головного мозга.

В объятиях Морфея
Одно из НЭПС, которое встречается, по данным некоторых 
исследователей, даже чаще дрожания (особенно у недоношен-
ных), — доброкачественная миоклония сна23. Патофизиологи-
ческие механизмы этого состояния, имитирующего судороги, 
полностью не выяснены, однако могут быть связаны с пре-
ходящей незрелостью активирующей ретикулярной формации 
мозгового ствола.

Нарушение отмечают уже на первой неделе жизни — оно 
проявляется при быстром засыпании, в моменты перехода от 
бодрствования к REM-сну или от REM-сна к более глубоко-
му сну, но может встречаться на любой стадии. Состояние бы-
вает индуцировано сосанием или потягиванием, укачиванием 
младенца, повторяющимися звуковыми стимулами, приёмом 
бензодиазепинов.

Клинически нарушение проявляется в  виде повторных 
сгибательных движений в пальцах, лучезапястных и локте-
вых суставах. Они никогда не характеризуются чёткой фо-
кальностью, не прекращаются при осторожном сдерживании  
и моментально завершаются при пробуждении. Миоклониче-
ские толчки, которые могут быть синхронными или асинхрон-
ными, одно- или двусторонними, слабыми или сильными, 
обычно длятся 10–20 сек.

Эти движения ошибочно принимают за локализованные кло-
нические или миоклонические судороги, эпилептический статус 
или серию эпилептических приступов в тех случаях, когда они 
возникают повторяющимися группами по 2–3 сек в течение 
30 мин или дольше. Однако в отличие от эпилептических со-
стояний эти нарушения происходят исключительно во время 
сна, исчезают сразу при пробуждении, не усиливаются под 
действием стимулов и не ассоциированы с изменениями на ЭЭГ.

Более точной дифференциальной диагностике эпилепсии 
и доброкачественной миоклонии сна могут помочь и другие 
характерные особенности последней17:

	• отсутствуют неврологические патологические изменения;
	• состояние необъяснимо другим нарушением сна, меди-
цинским или неврологическим расстройством, приёмом 
лекарств;

	• движения не связаны с апноэ, вегетативными расстрой-
ствами, автоматизмами, нарушением зрения, орально-
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щёчно-язычными движениями или 
плачем;

	• в основном в движении участвуют 
дистальные отделы верхних конеч-
ностей, реже нижние конечности 
и мышцы туловища;

	• симптомы чаще возникают во время 
быстрого сна;

	• миоклонические движения могут 
усиливаться при мягком сдержива-
нии и  резко прекращаются, когда 
ребёнок просыпается;

	• сон не нарушен.
Прогноз доброкачественных мио-

клоний сна благоприятен, они обычно са-
мопроизвольно исчезают через 3−4 мес 
без медикаментозной терапии. Важно 
помнить, что бензодиазепины и  анти-
конвульсанты могут ухудшить состояние 
из-за седации и нарушения цикла «сон–
бодрствование».

Не верь глазам своим
Выделяют целую группу НЭПС, ко-
торую ошибочно принимают за эпилеп-
сию из-за схожих офтальмологических 
проявлений. К этим пароксизмальным 
состояниям относят нистагм, фиксиро-
ванный взор, девиацию глазных яблок, 
различные виды косоглазия, симптомы 
Грефе и «заходящего солнца», а также 
опсоклонус. Их главное отличие от эпи-
лептических глазных феноменов в том, 
что НЭПС не сопровождают нарушения 
ритма дыхания, сердечной деятельно-
сти, изменения цвета кожных покровов 
и специфические реакции — застыва-
ние, вздрагивание и другие движения.

Вероятно, самое частое офтальмо-
логическое НЭПС  — опсоклонус  — 
в  клинической практике называют 
феноменом «танцующих глаз». Это 
стремительное хаотичное подёргивание 
глазных яблок, усиливающееся при зву-
ковом раздражении. Состояние никогда 
не наблюдают у спящих. При слабой вы-
раженности иногда возможна непродол-
жительная фиксация взгляда на объект.

Опсоклонус обычно возникает при 
неонатальных формах дегенеративных 
заболеваний ЦНС и энцефалитах раз-
личной этиологии34,35. При этом описа-
ны эпизоды после инфекций, включая 
COVID-1936, а  также при интоксикации 
и метаболических нарушениях37.

Это состояние часто связано с мио-
клонусом, и этиология такого сочетания 
включает паранеопластический синдром 
и  постинфекционные расстройства38.  
В числе причин также называют ред-
кое неврологическое заболевание ауто
иммунного генеза  — энцефалопатию 
Кинсбурна, характеризующуюся ко-
ротким подёргиванием мышц век, губ, 
туловища, рук и  ног. Она возникает 
преимущественно у детей раннего воз-
раста, имеет острое начало и склонна 
к рецидивирующему течению, причём 
у половины пациентов выявляют опухо-
ли симпатической нервной системы — 
нейробластомы, ганглионейробластомы 
или ганглионейромы.

Началу энцефалопатии Кинсбурна 
часто предшествует перенесённая ин-
фекция. У всех детей с этим заболева-
нием отмечают нарушения движений, 
которые могут прогрессировать до пол-
ной утраты навыков ходьбы и сидения. 
Моторные расстройства в большинстве 
случаев со временем практически полно-
стью исчезают, тогда как психическое 
и эмоционально-поведенческое разви-
тие страдает длительно39.

Для дифференциации опсоклонуса 
и  эпилептических глазных феноменов 
необходимо помнить, что последние 
спонтанны, возникают в  покое, могут 
сопровождаться приступами апноэ, ве-
гетативными реакциями и  специфиче-
скими двигательными проявлениями. 

Лечение опсоклонуса направлено на 
этиологическую причину.

Созвучное с опсоклонусом название 
ещё одного НЭПС — опистотонус. Его 
проявления — продолжительное тони-
ческое напряжение мышц-разгибателей 
шеи, туловища и конечностей. Состоя-
ние часто сопровождает апноэ, останов-
ка взгляда и минимальные подёргивания 
рук и ног. Это нарушение характерно 
для внутричерепных кровоизлияний и ги-
пертензии, раздражения мозговых обо-
лочек. В основе расстройства лежит це-
ребральная гипоксия30. Выявлена связь 
опистотонуса с кормлением — реакция 
боли от рефлюкса кислого содержимого 
желудка в  пищевод или в  результате 
грыжи пищеводного отверстия диа-
фрагмы.

Внезапная травма или испуг вызы-
вают у ребёнка с такими поражениями 
потерю сознания с опистотонусом, бледно-
стью или цианозом, клоническими дви-
жениями некоторых или всех конечно-
стей, что напоминает кратковременный 
генерализованный тонико-клонический 
приступ. Отличие такого состояния от 
эпилептического в том, что тоническое 
напряжение мышц несудорожного ге-
неза уменьшается или усиливается при 
изменении положения. Лечение описто-
тонуса этиологическое, прогноз зависит 
от своевременности выявления и начала 
терапии40.

Ложный диагноз эпилепсии может серь
ёзно сказаться на дальнейшей жизни ре-
бёнка. НЭПС, маскирующие судорож-
ные синдромы, остаются диагностической 
проблемой в детской неврологии.

От умения каждого неонатолога 
точно и быстро дифференцировать эти 
состояния зависят дальнейшая тактика 
врачей,  здоровье маленького пациента 
и спокойствие его близких. 

[ Самое частое офтальмологическое НЭПС — опсокло-
нус — стремительное хаотичное подёргивание глаз-
ных яблок, усиливающееся при звуковом раздраже-
нии. Его называют феноменом «танцующих глаз». ]

[ Опистотонус — продолжительное тоническое напря-
жение мышц-разгибателей шеи, туловища и конеч-
ностей, часто сопровождающееся апноэ, остановкой 
взгляда и минимальными подёргиваниями рук и ног. ]
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