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Реферат
Аномалии развития головного мозга могут быть причиной резистентных эпилептических приступов и гру-
бого неврологического дефицита. В статье представлены клинические случаи церебральной гемиатрофии 
(синдром Дайка–Давидофф–Массона) и полимикрогирии с описанием их классических клинических осо-
бенностей и радиологических и электрофизиологических характеристик. Классические признаки синдро-
ма Дайка–Давидофф–Массона при нейровизуализации — гемиатрофия головного мозга, утолщение свода 
черепа и гиперпневматизация лобных пазух. Полимикрогирия, характеризующаяся грубым дефектом коры 
головного мозга с множеством мелких неглубоких извилин, может проявляться геми- или тетрапарезом, 
фокальной эпилепсией, а также задержкой развития. Дальнейшее изучение аномалий головного мозга, по-
лучение высококачественных изображений при нейровизуализации и их тщательный анализ могут способ-
ствовать повышению эффективности диагностики и лечения пациентов с данной патологией.
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Abstract
Brain abnormalities can cause resistant epileptic seizures and significant neurological deficits. In this article 
we present the clinical cases of cerebral hemiatrophy (Dyke–Davidoff–Masson syndrome) and polymicrogyria 
with a description of their classical clinical features and radiological and electrophysiological characteristics. 
The classical signs of Dyke–Davidoff–Masson syndrome in neuroimaging are cerebral hemiatrophy, calvarial 
thickening, and hyperpneumatization of the frontal sinuses. Polymycrogyria characterized by a gross defect of the 
cortex with multiple small superficial gyri can manifest as hemi- or tetraparesis, focal epilepsy, and developmental 
delay. Further study of brain abnormalities, obtaining high-quality images with neuroimaging and their careful 
analysis can help improve the efficiency of diagnosis and treatment of patients with this pathology.
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Врождённые пороки развития центральной 
нервной системы — один из актуальных во-
просов современной медицины. При этом не-
врологическая симптоматика аномалий разви-
тия головного мозга зависит от локализации 
и объёма поражения, а наиболее частыми не-
врологическими симптомами бывают цен-

тральные парезы, эпилептические приступы, 
задержка психического и моторного развития 
[1, 2]. При наличии выраженных морфологиче-
ских изменений часто возникают резистентные 
эпилептические приступы и грубый неврологи-
ческий дефицит [1, 2]. В свете этого своевремен-
ная диагностика, профилактика  клинических 
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проявлений и лечение аномалий головного моз-
га, безусловно, имеют большое значение.

Одна из редких видов патологии головного 
мозга — церебральная гемиатрофия (синдром 
Дайка–Давидофф–Массона) и полимикрогирия. 
Существующие в литературе примеры описа-
ния клинических случаев данных поражений 
единичны. В связи с этим приведённые ниже 
случаи диагностики и описания церебральной 
гемиатрофии и полимикрогирии представляют 
собой большой практический интерес.

Синдром Дайка–Давидофф–Массона 
(СДДМ) — редкое состояние, характеризую-
щееся гемиатрофией головного мозга, утол-
щением свода черепа, гиперпневматизацией 
лобных пазух и асимметрией лица [3]. Обычно 
СДДМ развивается вследствие поражения моз-
га в период его внутриутробного развития или 
в раннем детстве [4], что в свою очередь ведёт 
к утрате нейронов, участвующих в развитии 
мозга, а в последующем — к умственной отста-
лости, эпилептическим приступам и неспособ-
ности к обучению [5].

Согласно большинству описанных в лите-
ратуре случаев, это состояние преобладает у 
пациентов мужского пола, причём чаще пора-
жение локализовано в левом полушарии [3]. 
Несмотря на то обстоятельство, что этиология 
СДДМ остаётся спорной, травмы, инфекции, 
внутримозговое кровоизлияние, врождённые 
сосудистые аномалии сосудов и перинаталь-
ную гипоксию считают ведущими этиологиче-
скими факторами этого синдрома [6].

Одним из редких поражений головного моз-
га бывает полимикрогирия, характеризую-
щаяся грубым дефектом коры головного моз-
га с множеством мелких неглубоких извилин 
и нарушением архитектоники коры головного 
мозга. Для пациентов с полимикрогирией ха-
рактерен широкий спектр клинических прояв-
лений, включая геми- или тетрапарез, фокаль-
ную эпилепсию, задержку развития. Нередко 
течение эпилепсии сопровождается развитием 
фармакорезистентности.

Неврологические расстройства в целом за-
висят как от вовлечённой части мозга, так и от 
типа полимикрогирии и наличия или отсут-
ствия связанных аномалий. При этом двусто-
роннее поражение и вовлечение более поло-
вины одного полушария — неблагоприятные 
прогностические показатели, предвещающие 
умеренную или серьёзную задержку развития 
и значительную моторную дисфункцию [2, 7].

В работе представлены клинические слу-
чаи пациентов с СДДМ и полимикрогирией, 
обратившихся амбулаторно и  находившихся 

под нашим наблюдением на кафедре невро-
логии Азербайджанского медицинского уни-
верситета. Обоим пациентам было проведено 
комплексное клинико-неврологическое об-
следование с использованием электроэнце-
фалографии (ЭЭГ) и магнитно-резонансной 
томографии (МРТ; 1,5 Тл). Запись электроэн-
цефалограммы осуществляли на 19-канальном 
электроэнцефалографе в монополярном и бипо-
лярном монтажах, в качестве функциональных 
проб использованы открывание-закрывание 
глаз, ритмическая фотостимуляция и гипервен-
тиляция в течение не менее 3 мин.

Клинический случай 1. Пациент 18 лет нахо-
дился под наблюдением по поводу судорожных 
приступов в правых конечностях, повторяю-
щихся несколько раз в неделю. Из анамнеза 
известно, что в детстве у больного неоднократ-
но возникали фебрильные судороги. Через не-
сколько месяцев присоединились сильные 
головные боли, не связанные с каким-либо 
фактором. Приблизительно в этот же пери-
од (в возрасте 5 лет и 8 мес) появились клони-
ческие судороги в правых верхних и нижних 
конечностях при сохранном сознании без по-
следующей генерализации приступа. Кро-
ме приступов, присутствовали выраженная 
асимметрия лица, слабость в правых конеч-
ностях, затруднение при ходьбе. В терапии 
пациента использовали большое количество 
антиэпилептических препаратов в различных 
комбинациях и схемах: карбамазепин, вальпро-
евая кислота, ламотриджин и др. Эффекта от 
проводимой терапии пациент не отмечал.

При обращении пациент находился в ясном 
сознании, был адекватен и доступен вербаль-
ному контакту. При обследовании выявлены 
нарушение когнитивных функций и задержка 
умственного развития, признаки утолщения ко-
стей черепа, включая лобные кости, чрезмер-
ная болезненность точек Керера, асимметрия 
лица и правосторонний спастический гемипа-
рез. Менингеальных знаков не было.

При рутинной ЭЭГ на фоне диффузного ле-
востороннего замедления биоэлектрической 
активности зарегистрирована фокальная эпи-
лептиформная активность в левых лобных от-
ведениях.

При МРТ головного мозга выявлены лево-
сторонняя гемицеребральная атрофия с увели-
ченными ипсилатеральными лобными и клино-
видными пазухами, расширением свода черепа 
и приподнятым клиновидным и петушиным 
гребнем.

По результатам всех проведённых исследо-
ваний пациенту поставлен диагноз «Церебраль-



109

Казанский медицинский журнал, 2020 г., том 101, №1

ная гемиатрофия». Согласно Международной 
классификации приступов ILAE (от англ. In-
ternational League Against Epilepsy — Меж-
дународная противоэпилептическая лига) [8] 
приступы были расценены как фокальные мо-
торные с сохранной осознанностью.

Проведена коррекция лечения, назначен ле-
ветирацетам. После повышения дозы препара-
та до 2500 мг/сут отмечено снижение частоты 
приступов.

Клинический случай 2. Пациент 23 лет обра-
тился по поводу судорожных приступов в пра-
вых конечностях, далее сопровождающихся по-
терей сознания и повторяющихся несколько раз 
в неделю, иногда в день. Из анамнеза извест-
но, что в детстве у больного несколько раз воз-
никали фебрильные судороги. Начиная с 6 лет, 
отмечали судороги в правых конечностях с по-
следующей генерализацией приступа. Частота 
приступов колебалась от 1 раза в 3 мес до не-
скольких раз в неделю.

При обращении пациент находился в ясном 
сознании, был адекватен и доступен вербаль-
ному контакту. При обследовании выявлены 
нарушение когнитивных функций и задержка 
умственного развития. Возникающие у пациента 
приступы были классифицированы как фокаль-
ные с эволюцией в билатеральные тонико-кло-
нические [8]. В терапии пациента использовали 
различные антиэпилептические препараты и их 
сочетание: карбамазепин, вальпроевая кислота, 
ламотриджин, топирамат, клоназепам и др. Эф-
фекта от проводимой терапии не было.

При рутинной ЭЭГ на фоне диффузного ле-
востороннего замедления биоэлектрической 

Рис. 1. На электроэнцефалограмме на фоне диффузного левостороннего за-
медления биоэлектрической активности зарегистрирована фокальная эпи-
лептиформная активность в левой передней височной области

Рис. 2. Данные магнитно-резонансной томографии голов-
ного мозга обследованного пациента: полимикрогирия

активности зарегистрирована фокальная эпи-
лептиформная активность в левой передней ви-
сочной области (рис. 1).

При МРТ головного мозга (1,5 Тл) выявлены 
утолщение коры и увеличение количества изви-
лин — полимикрогирия (рис. 2).

Незначительное снижение частоты присту-
пов было достигнуто при совместном назначе-
нии карбамазепина и леветирацетама.

СДДМ впервые описан Dyke, Davidoff и Mas-
son в 1933 г. Они дали характеристику рентге-
нологических изменений черепа у 9 пациентов 
с приступами, асимметрией лица, гемипарезом 
и задержкой менструального цикла [3].

Классический признак СДДМ — субтоталь-
ная или диффузная церебральная геми атрофия 
при нейровизуализации. В то же время односто-
ронняя очаговая атрофия иногда возможна 
в ножках мозга, а также в области таламуса и мо-
ста, парагиппокампальных областях. При визуа-
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лизации головного мозга можно дополнительно 
выявить расширенные боковые желудочки и ци-
стернальное пространство, утолщение свода че-
репа, ипсилатеральную костную гипертрофию 
с гиперпневматизацией пазух (особенно в лоб-
ных и сосцевидных клетках) и приподнятую 
височную кость [9]. Клинические признаки — 
контралатеральный гемипарез с поражением 
лицевого нерва, фокальные или генерализован-
ные эпилептические приступы, умственная от-
сталость, нарушения обучения [9, 10].

Дифференциальную диагностику этого син-
дрома проводят с синдромом Штурге–Вебера, 
энцефалитом Расмуссена, синдромами Сильве-
ра–Рассела и Фишмана. При этом большинство 
из них можно диагностировать с помощью тща-
тельного клинического обследования и нейро-
визуализации [10].

Синдром Штурге–Вебера клинически ха-
рактеризуется кожными мальформациями 
сосудов на лице, судорогами, глаукомой, ум-
ственной отсталостью и рецидивирующими 
приступами, напоминающими инсульт [11].

Энцефалит Расмуссена — хроническое про-
грессирующее иммуноопосредованное рас-
стройство у детей в возрасте от 6 до 8 лет, 
также характеризуется трудно курабельной 
фокальной эпилепсией и когнитивными дефек-
тами с аналогичными показателями визуализа-
ции атрофии полушария, но изменений свода 
черепа при этом нет [12].

Синдром Сильвера–Рассела характеризует-
ся классическим фенотипом лица (треуголь-
ное лицо, маленький заострённый подбородок, 
широкий лоб и тонкий широкий рот), малым 
ростом, клинодактилией, гемигипертрофией 
с нормальной окружностью головы и нормаль-
ным интеллектом [13].

Синдром Фишмана, или энцефалокранио-
кожный липоматоз, — редкий нейрокожный 
синдром, характеризующийся односторонней 
липомой мозга с липодермоидом глаза и обыч-
но сопровождающийся приступами. Нейрови-
зуализация, однако, показывает кальциниро-
ванную кору и гемиатрофию [14].

Литературные данные, касающиеся исследо-
ваний пациентов с микрогирией, весьма скуд-
ны. Одно из крупных исследований проведено 
Hayashi и соавт. (2002). В результате ретро-
спективного анализа данных МРТ 71 больного 
выявлен и подтверждён ряд двусторонних по-
лимикрогирий с указанием их относительной 
частоты [15].

Самое крупное исследование проведено 
R.J. Leventer и соавт. (2010) [16], изучивши-
ми результаты визуализации 328 пациентов с 

подробными клиническими данными, доступ-
ными в отношении 183 пациентов. В данном 
исследовании уставлено, что в 61% случа-
ев полимикрогирия была перисильвианной, 
в 13% — генерализованной, в 5% — лобной, 
в 3% — парасагиттальной теменно-затылочной, 
а у 11% отмечена также перивентрикулярная 
гетеротопия серого вещества. В остальных 7% 
случаев выявлен ряд редких паттернов, многие 
из которых не были описаны ранее. Наиболее 
распространёнными клиническими послед-
ствиями были эпилептические припадки (78%), 
выраженная задержка развития (70%), спастич-
ность (51%) и микроцефалия (50%).

Средний возраст на момент представления 
для всей когорты составлял 4 мес. Несмотря на 
то обстоятельство, что не было выявлено су-
щественных различий между распространён-
ностью эпилепсии при отдельных паттернах 
полимикрогирии, более ранний возраст дебю-
та приступа зафиксирован у пациентов с ге-
нерализованными и двусторонними формами. 
Кроме того, авторы определили девять редких 
и в основном новых паттернов полимикроги-
рии, включая мультифокальную полимикроги-
рию, полимикрогирию, связанную с синдромом 
Штурге–Вебера, и полимикрогирию в сочета-
нии с глубокими расщелинами, не отвечающи-
ми критериям шизэнцефалии [16].

Таким образом, в настоящем исследовании 
приведены классические клинические особен-
ности СДДМ и полимикрогирии с описанием их 
радиологических и электрофизиологических ха-
рактеристик, подтверждающих диагноз. Безус-
ловно, компьютерная томография и МРТ служат 
«золотым стандартом» в диагностике. Характе-
ристики визуализации могут быть полезны для 
дифференциации различных типов полимикро-
гирии, которые могут проявляться как один из 
компонентов синдрома множественных врож-
дённых аномалий или как отдельные пороки раз-
вития центральной нервной системы. При этом 
дальнейшее изучение, получение высококаче-
ственных изображений при нейровизуализации 
и их тщательный анализ могут способствовать 
повышению эффективности диагностики и ле-
чения пациентов с данной патологией.

Авторы заявляют об отсутствии конфликта 
интересов по представленной статье.
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