
4’ 2023 139

children's population of Russia/ K.V. Savostyan-
ov, A.N. Surkov, L.S. Namazova-Baranova [et 
al.]//Russian Pediatric Journal. 2017; 20(3): 132-
139.

5. Сурков А.Н. Гликогеновая болезнь у 
детей: новые аспекты патогенеза, современ-
ные подходы к диагностике, оптимизация ве-
дения пациентов: автореф. дис. …д.м.н. М., 
2019. 47 с.

Surkov A.N. Glycogen disease in children: 
new aspects of pathogenesis, modern approach-
es to diagnosis, optimization of patient manage-
ment. diss. Doctor of Medical Sciences, 2019. 
Moscow. 47p.

6. Уварова Е.В. Течение гликогеновой бо-
лезни печени у детей в условиях комплексной 
терапии: Автореф. дис. … канд. мед. наук. М., 
2005. 28с.

Uvarova E.V. The course of glycogen liver dis-
ease in children in conditions of complex therapy 
// Autoref. dis. ... candidate of Medical Sciences. 
Moscow. 2005 28c.

7. Terry GJ, Derks C, Rijn M. Lipids in hepat-
ic glycogen storage diseases: pathophysiology, 
monitoring of dietary management and future di-
rections// J. Inherit Metab Dis. 2015;38:537-543. 
https://doi.org/10.1007/s10545-015-9811-2

Е.А. Народова, Н.А. Шнайдер, Е.Е. Ерахтин, А.А. Народов

ВОЗМОЖНОСТИ КОНТРОЛЯ БИЛАТЕ-
РАЛЬНЫХ ТОНИКО-КЛОНИЧЕСКИХ
ПРИСТУПОВ С ИСПОЛЬЗОВАНИЕМ
ПРИЛОЖЕНИЯ EPITAPP® ПРИ
РЕЗИСТЕНТНОЙ ЭПИЛЕПСИИ НА ФОНЕ 
АРТЕРИОВЕНОЗНОЙ МАЛЬФОРМАЦИИ

Введение. Артериовенозные маль-
формации (АВМ) – это врожденная 
аномалия сосудов, являющаяся ре-
зультатом шунтирования между арте-
риями с высокой пропускной способ-
ностью и венозными сосудами с низ-
кой пропускной способностью, образуя 
диспластический сосудистый очаг в 
паренхиме головного мозга [10]. Часто-
та распространенности АВМ головного 
мозга в популяции варьирует от 1,12 
до 1,42 случая на 100 тыс. населения. 
Вместе с тем одним из наиболее ча-
стых осложнений всех первичных АВМ 
головного мозга (до 68 % случаев) 
является кровоизлияние [6]. Второе 
наиболее распространенное осложне-
ние АВМ, которое возникает у 20–45% 
пациентов – развитие структурной 
фокальной эпилепсии (СФЭ). Меха-
низмы возникновения эпилепсии при 
АВМ многообразны. С одной стороны, 
эпилептические приступы могут раз-

виться непосредственно вследствие 
кровоизлияний и гемосидероза, с дру-
гой – причиной может быть феномен 
сосудистого обкрадывания головного 
мозга [9]. Абсолютными показаниями 
к инвазивному лечению АВМ являют-
ся кровоизлияние вследствие разрыва 
мальформации. Вопрос лечения не-
разорвавшихся АВМ до сих пор оста-
ется дискутабельным. В нейрохирур-
гической практике широко использу-
ется классификация по Spetzler-Martin 
(1986 г.) (табл. 1), которая позволяет 
оценить возможный риск хирургиче-
ского вмешательства.

На сегодняшний день для лечения 
больных с АВМ применяют симпто-
матическую терапию и наблюдение, 
эндоваскулярную эмболизацию, ми-
крохирургическое удаление маль-
формации и радиохирургию. Мнение 
нейрохирургов часто расходится в во-
просах тактики ведения пациентов с 

Представлено клиническое наблюдение применения приложения EpiTapp® у 29-летнего пациента с фармакорезистентной эпилепсией 
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мальформаций в качестве элемента реабилитационной программы, направленного на возможность контроля над эпилептическими при-
ступами.

Ключевые слова: эпилепсия, кистевой теппинг, EpiTapp®, реабилитация.
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АВМ. По мнению одних специалистов, 
пациенты с АВМ всегда требуют хирур-
гического вмешательства, другие спе-
циалисты выбирают консервативную 
тактику лечения, а третьи  утверждают, 
что данную группу пациентов необхо-
димо просто наблюдать, так как риск 
негативных последствий использова-
ния любых методов инвазивного ле-
чения превышает риски естественного 
течения заболевания [7]. Известно, 
что все методы инвазивного лечения 
направлены на тотальное выключение 
АВМ из кровотока с целью исключения 
риска кровоизлияния, ликвидации фе-
номена обкрадывания мозга, снижения 
или регресса неврологического дефи-
цита, а также контроля над эпилепти-
ческими приступами [5]. В литературе 
описаны данные о том, что тотальное 
выключение АВМ методом открытого 
хирургического вмешательства обе-
спечивает эффективный контроль над 
эпилептическими приступами с избав-
лением от припадков более чем в 70% 
случаев [8]. Учитывая тот факт, что 
структурная эпилепсия у пациентов 
с АВМ почти всегда является фарма-
корезистентной, что связано с нали-
чием функционирующей АВМ, един-
ственным и наиболее эффективным 
способом лечения этого заболевания 
является тотальное резекционное ней-
рохирургическое лечение. Однако при 
локализации АВМ в функционально 
значимой зоне (3 - 5 баллов по шкале 
градации Spetzler-Martin) могут возник-
нуть большие технические сложности 
при проведении инвазивного вмеша-
тельства, возрастает риск глубокой ин-

валидизации и летального исхода. Та-
ким образом, данная группа пациентов 
испытывает значительное снижение 
качества жизни в связи с фармакоре-
зистентной эпилепсией и нуждается в 
дополнительных немедикаментозных 
методах реабилитации, направлен-
ных на возможность осуществления 
контроля над эпилептическими при-
ступами. 

Цель: представить уникальное кли-
ническое наблюдение, демонстриру-
ющее возможности контроля над би-
латеральными тонико-клоническими 
приступами посредством применения 
приложения EpiTapp® у 29-летнего па-

циента с фармакорезистентной струк-
турной фокальной эпилепсией, раз-
вившейся на фоне АВМ, расположен-
ной в функционально значимой зоне 
коры головного мозга.

Материалы и методы. В работе 
была использована авторская мето-
дика кистевого теппинга (патент РФ 
№2606489 от 10.01.2017) в виде при-
ложения EpiTapp® для смартфона. 
Пациент регулярно использовал при-
ложение EpiTapp® в качестве  реаби-
литации СФЭ амбулаторно в период 
возникновения фокального моторно-
го гемифациального приступа либо в 
период фокального начала билате-

Классификация АВМ (по Spetzler-Martin, 1986)

По размеру: 
Менее 3 см – 1 балл 
3–6 см – 2 балла 
Более 6 см – 3 балла

По локализации: 
Вне функционально значимой зоны* 
– 0 баллов 
В пределах функционально значимой 
зоны – 1 балл

Подразделение АВМ по характеру 
дренирования:
Отсутствие глубоких дренирующих 
вен – 0 баллов
Наличие глубоких дренирующих 
вен** – 1 балл

По этой классификации большинством
нейрохирургов определяется степень

операбельности мальформации.
Существует 5 градаций мальформации:
при I (1 балл) градации риск оперативного 

вмешательства незначительный,
при V градации (5 баллов) – возникают

большие технические сложности, высок риск 
глубокой инвалидизации и летального исхода.

* Функционально значимые зоны – сенсомоторная зона, центры Брока и Вер-
нике, затылочные доли, таламус, глубинные структуры височной доли, ствол. 
** Глубокие венозные коллекторы – дренирующие вены, впадающие в систему большой 
вены мозга, прямого синуса.

Таблица 1

Дизайн исследования авторского метода кистевого теппинга EpiTapp® у пациента А. 29 лет

Мероприятие Визит 1 
рандомизация

Визит 2
включение

в исследование
Визит 3 через

3 месяца
Визит 4 через

6 месяцев

Анамнез жизни + - + +
Анамнез заболевания + - + +
Анализ дневника наблюдения за приступами + + + +
Неврологическое обследование + + + +
Видеомониторинг ЭЭГ + - - +
МРТ головного мозга по протоколу «Эпилепсия» + - - -
Терапевтический лекарственный мониторинг ПЭП в крови + - - -
Шкала оценки качества жизни больных с эпилепсией 
«Качество жизни при эпилепсии – QOLIE – 31» - + + +

Авторская шкала оценки эффективности и безопасности 
EpiTapp® «Исследования эффективности метода 
кистевого теппинга EpiTapp®»

- - + +

Обучение методике EpiTapp® - + - -
Сеанс EpiTapp® - + + +

Таблица 2
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рального тонико-клонического присту-
па. Предварительно пациенту было 
проведено электроэнцефалографи-
ческое исследование (ЭЭГА – 21/24, 
элитная версия «Энцефалан – 131 - 
03», модификация 10 и 11 (Россия) с 
трехмерной локализацией источников 
эпилептиформной активности (Brain 
Loc)) и обучение неврологом-эпилеп-
тологом использованию приложения 
EpiTapp® самостоятельно в домашних 
условиях. В исследовании также ис-
пользовались: шкала качества жизни 
при эпилепсии – QOLIE – 31 и шкала 
эффективности авторской методики 
кистевого теппинга.

Пациенту была произведена уста-
новка приложение EpiTapp® на мо-
бильное устройство на базе ОС An-
droid. После этого пациентом самосто-
ятельно было пройдено три калибро-
вочных тестирования для автомати-
ческой настройки приложения в тера-
певтическом режиме самопомощи. Во 
время возникновения первых призна-
ков начинающегося эпилептического 
приступа пациент самостоятельно 
запускал приложение и осуществлял 
постукивание указательным или сред-
ним пальцем субдоминантной (левой) 
руки по экрану смартфона, одновре-
менно с автоматической подачей зву-
кового и вибрационного сигналов этим 
устройством, запрограммированных 
лечащим врачом в режиме ритма здо-
рового человека (1,13 Гц) без эпилеп-
тических приступов [4].

Дизайн настоящего исследования 
включал 4 контрольных визита паци-
ента (табл. 2).

Проведение настоящего исследо-
вания одобрено локальным этическим 
комитетом КрасГМУ имени профессо-
ра В.Ф. Войно-Ясенецкого, Красноярск 
(протокол No77/2017 от 26.06.2017). 
Пациент перед началом исследова-
ния подписывал добровольное ин-
формированное согласие. Пациент не 
получал никакого вознаграждения за 
участие в настоящем исследовании. 
Исследователи не получали никакого 
вознаграждения за проведение насто-
ящего исследования. 

Результаты и обсуждение. Па-
циент А. в 15-летнем возрасте (в 
2009 г.) перенес оперативное нейро-
хирургическое вмешательство по по-
воду злокачественного новообразо-
вания (астроцитома) головного моз-
га. После этого ежегодно проходил 
контрольную магнитно-резонансную 
томографию головного мозга (МРТ 
ГМ). В 2015 г. на очередном плано-
вом МРТ ГМ была обнаружена АВМ 
в бассейне левой средней мозговой 

артерии (рис. 1). Учитывая располо-
жение АВМ в функционально значи-
мой зоне (левая лобная и теменная 
доли головного мозга) III градации по 
Spetzler – Martin, пациенту было отка-
зано в нейрохирургическом лечении 
открытым доступом.

В 2018 г. пациент А. в возрасте 24 
лет был консультирован нейрохирур-
гами г. Новосибирска. Пациенту было 
предложено проведение этапных пар-
циальных эмболизаций АВМ. Спустя 
год, в 2019 г., происходит первая этап-
ная парциальная эмболизация АВМ. В 
2019 - 2022 гг. пациенту было проведе-
но всего шесть этапных парциальных 
эмболизаций. В начале июля 2022 г. 
происходит последняя, 6-я эмболиза-
ция, после чего пациенту было реко-
мендовано дальнейшее радиохирур-
гическое лечение (рис. 2).

В конце июля 2022 г. развивается 
первый фокальный моторный гемифа-
циальный эпилептический приступ.15 
сентября 2022 г. происходит первый ге-
нерализованный тонико-клонический 
приступ (ГТКП). Спустя две недели са-
мочувствие пациента ухудшается, раз-

вивается повторный ГТКП, гемифаци-
альные, фокальные моторные присту-
пы становятся ежедневными. В связи с 
этим пациент А. был проконсультиро-
ван эпилептологом с последующим на-
значением противоэпилептической те-
рапии (вальпроевая кислота 1000 мг в 
сут). Явного положительного эффекта 
не наблюдалось. Частые фокальные 
моторные и билатеральные тонико-
клонические приступы беспокоили па-
циента ежедневно (до 3 - 4 раз в день), 
качество жизни и способность паци-
ента к труду значительно снизились. 
Так, согласно проведенному анализу 
результатов анкетирования по шкале 
«Качество жизни при эпилепсии – QO-
LIE - 31» в модификации авторов (На-
родова Е.А. и соавт. 2021) у пациента 
А. отмечалось значительное снижение 
качества жизни на фоне эпилепсии (4 
балла по пятибалльной субшкале, где 
5 баллов - наихудший результат). Муж-
чина низко оценивал свое состояние 
здоровья (12 баллов по стобалльной 
субшкале, где 100 баллов - наилучший 
результат). Частые эпилептические 
приступы не позволяли пациенту зани-

Рис. 1. Магнитно-резонансная ангиография головного мозга пациента А. (29 лет): АВМ в 
бассейне левой средней мозговой артерии

Рис. 2. Магнитно-резонансная томография головного мозга пациента А. (29 лет): состояние 
после парциальных эмболизаций АВМ



ЯКУТСКИЙ МЕДИЦИНСКИЙ ЖУРНАЛ
142

маться привычной трудовой деятель-
ностью, несмотря на то, что будучи 
профессиональным программистом, 
он имел возможность работать в до-
машних условиях. 

В октябре 2022 г. пациент проходил 
повторное радиологическое лечение, 
после которого ему была увеличена 
доза вальпроевой кислоты до 1250 
мг в сутки, а также был добавлен пре-
парат нового поколения - перампанел 
в дозе 6 мг в сутки (с медленной ти-
трацией). На этом фоне наблюдалась 
положительная динамика. Однако би-
латеральные тонико-клонические при-
ступы (БТКП) продолжали беспокоить 
пациента до 4 раз в месяц. Фокальное 
начало в это время имело кратковре-
менный характер (до 3 с), и пациент 
не успевал предпринять меры, на-
правленные на предотвращение трав-
матизации на фоне последующего 
развития генерализованного тонико-
клонического приступа. Также у паци-
ента сохранялись частые фокальные 
моторные приступы до 5 - 10 раз в не-
делю (рис. 3).

В феврале 2023 г. на приеме у эпи-
лептолога было принято решение о 
добавлении болезнь-модифицирую-
щей терапии (дибуфелон в дозе 400 
мг в сут с последующим увеличением 
до 800 мг в сут по схеме) [1-3], а также 
было рекомендовано использование 
приложения EpiTapp при первых при-
знаках начинающегося фокального 
приступа в качестве реабилитацион-
ной программы самоуправления эпи-
лептическими приступами. 

Согласно критериям включения/
исключения, пациент был включен 
в исследование. Дата начала ис-
пользования приложения пациентом 
18.02.2023. Длительность использо-
вания методики 7 месяцев. Пациент 
использовал приложение EpiTapp® 
при фокальных моторных приступах 
в качестве экстренной самопомощи 
(дома, на улице, в транспорте, мага-
зине).

Уже через неделю регулярного ис-
пользования приложения EpiTapp® 
у пациента появилась возможность 
останавливать начинающийся фокаль-
ный моторный приступ. Более того, на 
фоне коррекции медикаментозной те-
рапии уже через 2 недели у пациента 
наблюдалось изменение характера 
БТКП в виде удлинения фокального 
моторного начала. В связи с этим па-
циенту было рекомендовано активное 
использование приложение EpiTapp® 
не только во время фокальных присту-
пов, но и во время фокального мотор-
ного начала БТКП (рис. 4).

Согласно дневнику самонаблюде-
ния за приступами пациенту удава-
лось купировать начинающийся БТКП 
на этапе фокального начала более 
чем в 50% случаев, что в значитель-
ной степени улучшило качество жизни 
пациента (рис. 5).

На визите 4 (через 6 месяцев от 
начала использования приложения 
EpiTapp®), согласно дизайну иссле-
дования, пациенту А. было проведено 
итоговое анкетирование по шкале эф-
фективности и безопасности авторско-
го метода кистевого теппинга. Анализ 
полученных данных показал, что на 
фоне использования приложения па-
циент отмечал улучшение качества 
жизни на 58% в связи с возможностью 
останавливать фокальные приступы и 
предотвращать развитие БТКП более 
чем в 50% случаев. В связи с этим па-
циент смог вернуться к трудовой дея-
тельности, появилась возможность ра-
ботать не только в домашних услови-
ях, но и выезжать в офис. У пациента 

Рис. 3. Тоддовский парез мышц языка после фокального моторного гемифациального 
эпилептического приступа: А – сразу после приступа; Б – через 15 мин после приступа

Рис. 4. Использование приложения EpiTapp® пациентом А. (29 лет) в домашних условиях 
как элемента ургентной самопомощи при возникновении БТКП с фокальным моторным 
гемифациальным началом в правой половине лица: А – начало фокального моторного ге-
мифациального приступа; Б – остановка приступа использованием приложения EpiTapp®

Рис. 5. Фрагмент дневника приступов, 
предоставленного пациентом А. после кор-
рекции схемы противоэпилептической те-
рапии и начала использования приложения 
EpiTapp®

А

А

Б

Б
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в 85% случаев появилась возможность 
останавливать начинающийся фо-
кальный приступ, снижая его степень 
тяжести и продолжительность. 

Заключение. Таким образом, при-
менение приложения EpiTapp® по-
зволило молодому мужчине с тера-
певтически резистентной СФЭ, в 85% 
снизить тяжесть и продолжительность 
фокальных приступов и более чем в 
50% случаев предотвратить вторич-
ную билатеральную трансформацию 
начинающихся БТКП. Данный клини-
ческий пример демонстрирует воз-
можность эффективного использова-
ния приложения EpiTapp® у пациента 
с фармакорезистентной структурной 
фокальной эпилепсией на фоне АВМ в 
качестве элемента реабилитационной 
программы, направленного на возмож-
ность контроля над эпилептическими 
приступами.
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СИНДРОМ CHARGE У ДЕТЕЙ 

В статье представлен клинический случай синдрома CHARGE у ребенка 4 лет. Приводятся данные литературы и описание клиниче-
ского наблюдения CHARGE-синдрома. 

Ключевые слова: синдром CHARGE, дети, колобома, атрезия хоан, врожденный порок сердца, аномалии развития. 

The article presents a clinical case of CHARGE syndrome in a 4-year-old child. Literature data and a description of the clinical observation of 
CHARGE syndrome are given. 

Keywords: CHARGE syndrome, children, coloboma, hoan atresia, congenital heart disease, developmental abnormalities.
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Введение. Синдром CHARGE (син-
дром Холла-Хиттнера; МКБ-10: Q87.8) 
– редкое наследственное заболева-
ние. Впервые синдром описан в 
1979 г. авторами Hittner и Hall, кото-
рые независимо друг от друга выявили 

фенотипические особенности при дан-
ном синдроме [1, 3, 7]. В 1981 г. было 
предложено объединить основные 
признаки проявления заболевания в 
аббревиатуру: CHARGE: Coloboma 
(колобома – дефект оболочек гла-
за), Heart disease (болезнь сердца), 
choanal Atresia (атрезия хоан — зара-
щение задних отделов полости носа), 
growth and mental Retardation (задерж-
ка физического и психического разви-
тия), Genital anomalies (аномалии мо-
чеполовой системы). В 2004 г. иссле-
дователи Vissers L.E. и соавт. выявили 
патологические изменения в гене у 

пациентов с синдромом CHARGE, тем 
самым определив генетическую при-
чину заболевания [5, 7, 8]. CHARGE 
синдром вызывается мутацией гена 
CHD7, наследуется по аутосомно-до-
минантному типу. У детей встречается 
с частотой от 1:12000 до 1:15000 сре-
ди новорожденных по всему миру [1, 2, 
10]. При наличии у ребенка признаков, 
вызывающих подозрение на данный 
синдром, проводится генетическое ис-
следование для подтверждения диа-
гноза. Из-за широкого спектра резуль-
татов у детей CHARGE-синдром слож-
но установить. Для подтверждения ди-
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