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Відомо, що структурні форми епілепсій часто трапляються в дитячому віці. Більш того, вади розвитку мозку є однією з причин, що лежать 
в основі виникнення структурних епілепсій.
Мета – на прикладі клінічного випадку описати особливості дебюту структурних епілепсій, що проявляються при аномаліях розвитку моз-
ку в дітей раннього віку, та можливості їх лікування.
Наведений клінічний випадок дитини із синдромом Арнольда–Кіарі показав дебют нападів у віці 3,5 року у формі фокальних нападів. Лі-
кування розпочали з монотерапії, препаратом вибору був вальпроат натрію. Зважаючи на неповний контроль нападів у цього пацієнта, 
застосували комбіновану терапію, що передбачала ламотриджин як другий препарат, а також препарат аддитивної терапії (діакарб). У рам-
ках обстеження проаналізували дебют структурних епілепсій, що розвинулися на тлі аномалій головного мозку в 14 дітей раннього віку, 
виявили часті, переважно фокальні напади, дебют яких відбувся протягом перших 4 років життя. Призначили комбіновану протинападову 
терапію, яка виявилася ефективною в зазначеної групи хворих.
Висновки. Структурні епілепсії, що розвинулися в дітей раннього віку на тлі аномалій розвитку мозку, проявлялися у формі переважно 
фокальних нападів. Лікування епілепсій залежало від їх форми і враховувало вікові особливості дітей. Наступне призначення генетичного 
обстеження пацієнтам зі структурними формами епілепсій, що розвинулися на тлі аномалій розвитку, є перспективним і важливим для 
уточнення ймовірного генетичного дефекту.
Дослідження виконано відповідно до принципів Гельсінської декларації. Протокол дослідження погоджено локальним етичним комітетом 
установи. На проведення досліджень отримано інформовану згоду батьків дитини.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
Ключові слова: діти, структурна епілепсія, синдром Арнольда–Кіарі.
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It is known that structural epilepsy occurs frequently at children’s age. Moreover, structural epilepsies are formed in some cases because of the 
pathological influence of congenital brain anomalies.
Aim – using the clinical case to present the features of the starts of structural epilepsy based on congenital brain anomalies in early age children and 
approach treatment for them.
The presented clinical case in the article showed the first focal epileptic seizures appeared at the age of 3.5 years old in the patient with Arnold–
Chiari syndrome. Valproic acid has been prescribed as the first medication. The combined therapy included lamotrigine and diacarb has been pre-
scribed for the incomplete control treatment the epileptic seizures in the patient. The next examination we carried out in 14 patients early children 
age with structural epilepsy caused congenital brain anomalies. Frequent predominately focal epileptic seizures started during the first fourth years 
of life have been found in the patients. The prescribed combined anticonvulsant therapy was effective in the patients.
Conclusions. Congenital brain anomalies as a cause of structural epilepsy in form predominately of focal epileptic seizures appeared in early children 
age. The prescribed therapy of epilepsy depended on the forms of them and children’s age. The next use of genetic investigation is important for 
confirming a possible genetic anomaly.
The study was conducted in accordance with the principles of the Declaration of Helsinki. The study protocol was approved by the Local Ethics 
Committee for all participants. Informed consent was obtained from parents of child.
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Перебіг неврологічної патології часто 
супроводжується появою різних клі-
нічних симптомів, однак надзвичайно 

важливим є оцінювання послідовності, динаміки 
й ступеня виразності як неврологічних симптомів 
і клінічних синдромів, так і загального перебігу 
(процесуальності) хвороби [3,11]. Перинатальні 
ураження нервової системи виникають унаслідок 

руйнівного впливу патогенних чинників на не-
рвову систему дитини в перинатальному періоді. 
За існуючими класифікаціями, перинатальні ура-
ження розподіляються відповідно до періоду дії 
патогенного впливу на центральну нервову сис-
тему (ЦНС), залежно від етіології домінуючого 
патогенного чинника (гіпоксичні, травматичні, 
токсико-метаболічні, інфекційні, вроджені пору-
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шення метаболізму, хромосомні аномалії та інші) 
[3]. Більше того, важливе клінічне значення має 
оцінювання клінічних синдромів гострого та від-
новного періодів, як у ранньому дитячому, так і в 
наступних періодах дитячого віку. У кожній із 
цих груп виділяють провідні неврологічні син-
дроми. Структурні ураження мозку в ранньому 
віці визначають подальший розвиток дитини. 
Сучасні методи обстеження дають змогу з висо-
кою точністю виявляти характер уражень, види 
аномалій розвитку мозку та їхню локалізацію. 
Однак клінічна картина не завжди корелює з ви-
явленими змінами в ранньому дитячому віці. Це 
обумовлено структурною і функціональною не-
зрілістю мозку [2,3,8]. Поряд з активними про-
цесами росту, диференціації нейронів, глії, мієлі-
нізації провідних шляхів у ЦНС, структурні 
дефекти мозку, виявлені в періоді новонародже-
ності, проявляються принципово новими невро-
логічними симптомами у відновному періоді. 
Еволюції зазнають не тільки структури мозку, але 
й патологічні симптоми, що на новому етапі роз-
витку мають якісно нові клінічні прояви. При 
цьому прогресує неврологічна симптоматика, а не 
структурний дефект мозку.

Судомний синдром є одним із тяжких синдро-
мів у гострому періоді перинатальних уражень 
ЦНС. Відомо, що причини судом у новонародже-
них різні. Своєю чергою, епілептичний синдром 
проявляється у відновному періоді перинаталь-
них уражень ЦНС дітей і в ряді випадків транс-
формується в структурні форми епілепсій. Уза-
галі, епілепсії є великою гетерогенною групою 
хвороб, основним клінічним симптомом яких 
є повторні напади, обумовлені гіперсинхронним 
розрядом у нейронах головного мозку. Серед 
них – структурні форми епілепсії унаслідок пев-
ного структурного ушкодження мозку. Структур-
ні форми часто трапляються в дитячому віці. 
Більше того, вади розвитку є однією з причин, що 
лежать в основі структурних форм епілепсій 
[1,3]. Відомо, що аномалії розвитку ЦНС форму-
ються під впливом патогенних чинників у кри-
тичні періоди ембріонального розвитку органів 
і систем. Більше того, вид аномалії розвитку моз-
ку залежить не від типу руйнівного впливу, а від 
періоду його патогенної дії на мозок дитини 
в процесі розвитку [3,7,8]. Аномалії мозку мо-
жуть розвиватися як в ембріональному, так і част-
ково – у фетальному періоді. Синдром Арноль-
да–Кіарі, відомий як мальформація Кіарі, являє 

собою групу деформацій структур мозочка, мосту 
і довгастого мозку [6,7,9,10]. Залежно від ступеня 
дистопії мозочка в хребтовий канал, поєднання 
аномалії й ектопії структур мозочку, довгастого 
мозку і гідроцефалії, сирингомієлії та спинно-
мозкових кил, розрізняють чотири типи маль-
формацій (аномалії) Арнольда–Кіарі. Клінічні 
симптоми цієї патології й ступінь неврологічного 
дефіциту бувають досить різноманітними і зале-
жать від виразності структурних аномалій мозку 
[4]. Найпоширенішими з них є перший і другий 
типи мальформацій Кіарі, тоді як третій і четвер-
тий  – несумісний із життям. Найчастішими 
симптомами цієї патології є інтенсивний біль 
у голові і шиї. У дитячому віці описані затримки 
рухового розвитку, гіпотонія м’язового тонусу, 
складнощі під час ковтання, запаморочення, ано-
мальні рухи очей, напади задишки.

Питанням діагностування та поліпшення 
контролю над епілептичними нападами в дітей 
з аномаліями розвитку мозку в ранньому віці 
присвячене це дослідження.

Мета дослідження – на прикладі клінічного 
випадку описати особливості дебюту структур-
них форм епілепсій, що виникають при аномаліях 
головного мозку в дітей раннього віку, та можли-
вості їх адекватного лікування.

Дослідження виконано відповідно до принципів 
Гельсінської декларації. Протокол дослідження 
ухвалено локальним етичним комітетом зазначе-
ної в роботі установи. Для проведення досліджень 
отримано інформовану згоду батьків дитини.

Нижче наведено клінічний випадок одного 
з пацієнтів із синдромом Арнольда–Кіарі.

Хлопчик Д., віком 3 роки 6 місяців, народився 
доношеним. Вагітність і пологи – без особливос-
тей. При народженні в дитини виявили спинно-
мозкову килу на рівні попереково-крижового від-
ділу хребта (менінгоцеле), з приводу якої дитину 
прооперували (виконали пластику грижових во-
ріт). У віці 3 місяців з’явилося занепокоєння, по-
рушився сон, проявилися часті епізоди блювання. 
Хлопчика проконсультували невролог і нейрохі-
рург. Призначили комп’ютерну томографію го-
ловного мозку, що виявила вентрикулодилатацію. 
Діагностували прогресуючу гідроцефалія, з при-
воду якої пацієнту провели нейрохірургічне ліку-
вання (лікворо-перитонеальне шунтування). Роз-
виток дитини на першому році життя: голову 
тримає з 4 місяців, сам сідає з 7,5 місяця, навик 
стояти з  підтримкою в  дитини проявився 
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з 10,5 місяця, самостійна хода – з 1 року 3 місяців. 
Однак у віці 3 років і 6 місяців на тлі нормальної 
температури в дитини проявилися епілептичні 
напади за типом фокальних, під час яких відбува-
лося посмикування лівої руки й ноги (частота на-
падів – 1 раз на 1–1,5 тижня). Результати лабора-
торних методів обстеження: у межах вікової 
норми. За даними електроенцефалографії (ЕЕГ) 
на тлі збережених базових кіркових ритмів вияви-
ли пік-хвильову активність у скроневих відведен-
нях, переважно справа. Пацієнтові призначили 
магнітно-резонансну томографію (МРТ) головно-
го мозку: виявили дистопію мигдаликів мозочка, 
яка становила понад 5 мм у великий потиличний 
отвір, що підтвердило аномалію розвитку – син-
дром Арнольда–Кіарі. Протисудомну терапію 
розпочали з монотерапії препаратом вальпроату 
натрію в дозі 5 мг/кг, з поступовим підвищенням 
дози до 30 мг/кг. За 2,5 місяця застосування пре-
парату зафіксували неповний контроль епілеп-
тичних нападів (відновлювалися з частотою 1 раз 
на 2–3 тижні). За 4 місяці до терапії додали ламо-
триджин, розпочали з 0,15 мг/кг із поступовим 
підвищенням дози до 4 мг/кг. Поступове підви-
щення (титрування) дози протисудомних препа-
ратів провели для запобігання можливим побіч-
ним ефектам терапії, зважаючи на частоту нападів 
і ранній вік дитини. Однак контроль епілептич-
них нападів залишався частковим: епілептичні 
напади за типом фокальних відновлювалися 
з частотою 1 раз на 1,5–2 місяці. У зв’язку з непо-
вним контролем нападів призначили як аддитив-
ну терапію діакарб за такою схемою: дві доби по-
спіль – по 8 мг/кг один раз на добу зранку, на 
третю добу робили перерву застосування препа-
рату. Водночас із діакарбом хворий отримував 
аспаркам по ½ таблетки двічі на добу. Терапія діа-
карбом тривала протягом 2 місяців, на тлі отри-
мання якої епілептичні напади припинилися по-
вністю (отримали повний контроль нападів). На 
сьогодні катамнез спостереження за дитиною, що 
становить понад 3 роки, – епілептичні напади від-
сутні. Руховий, мовленнєвий, поведінковий, піз-
навальний розвиток дитини відповідає віковій 
нормі. Пацієнт продовжує застосовувати вальпро-
ат і ламотриджин у зазначених дозах. Побічних 
ефектів протисудомних препаратів не виявили.

Обговорення
Особливостями структурної епілепсії в цього 

пацієнта була поява епілептичних нападів 

у ранньому віці (з 3,5 року) у формі фокальних 
нападів, що поєднувалися з аномалією розвитку 
попереково-крижового відділу хребта (спинно-
мозковою килою). Зважаючи на дебют фокаль-
них епілептичних нападів у дитини віком 3 роки 
і 6 місяців, що виникли на тлі перебігу прогре-
суючої гідроцефалії та вродженої вади (спинно-
мозкової кили попереково-крижового рівня 
хребта), підтверджених на МРТ структурних 
змін мозку у вигляді дистопії мигдаликів мозоч-
ка понад 5 мм у великий потиличний отвір, ви-
ставлено клінічний діагноз «Вроджена вада 
мозку, синдром Арнольда–Кіарі – ІІ тип, вну-
трішня прогресуюча гідроцефалія, спинно-моз-
кова кила попереково-крижового відділу хреб-
та, структурна епілепсія у формі фокальних 
нападів».

Важливими складовими синдрому Арнольда–
Кіарі ІІ типу є поєднання вади розвитку мозку, 
структурної епілепсії та спинно-мозкової кили 
в попереково-крижовому відділі хребта. Саме на-
явні структурні зміни у вигляді вродженої анома-
лії мозку призвели до виникнення структурної 
епілепсії в цього хворого. Вогнищевий характер 
епілептичних нападів у вигляді посмикування 
лівої руки і ноги в пацієнта на тлі збереженої сві-
домості та виявлені в нього вогнищеві зміни на 
ЕЕГ у вигляді пік-хвильової активності в скроне-
вих відведеннях справа обумовлені зазначеними 
структурними змінами мозку. Лікування пацієн-
тові призначили, розпочинаючи з монотерапії. 
Однак, зважаючи на її часткову ефективність 
у вигляді неповного контролю нападів, застосу-
вали комбіновану терапію (вальпроат і ламотри-
джин). Призначення аддитивної терапії (діакар-
бу) у поєднанні з базовими протинападовими 
препаратами (вальпроатом і ламотриджином) 
сприяло потенціюванню ефекту протисудомної 
терапії (отримали повний контроль епілептичних 
нападів).

У рамках обстеження проаналізували дебют 
і характер епілептичних нападів у групи пацієнтів 
із різними формами епілепсій, до якої увійшло 
18 дітей віком від 1 до 5 років (група досліджен-
ня). Серед них було 10 хлопчиків і 8 дівчаток. 
Пацієнти перебували на обстеженні й лікуванні 
в КНП КОР «Київська обласна дитяча лікарня» 
у період 2019–2024 рр. Застосували клініко-
анамнестичний, клініко-неврологічний, клініко-
інструментальний і клініко-лабораторний методи 
обстеження. Дослідження неврологічного стату-
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су провели за загальноприйнятою методикою. 
Діагноз епілепсії встановили на підставі чинних 
критеріїв діагностування і нової класифікації епі-
лепсій та епілептичних нападів [2,5]. Для уточ-
нення характеру і локалізації структурних ура-
жень мозку пацієнтам призначили МРТ 
головного мозку. Для запису й аналізу біоелек-
тричної активності мозку застосували метод ЕЕГ: 
проаналізували базову активність ритмів мозку 
й оцінили виявлені зміни, враховуючи амплітуду 
і їхню частоту. Дослідили наявність зміни кірко-
вих ритмів, зокрема, уповільнення базових кірко-
вих ритмів, а також прояви епілептичної актив-
ності на ЕЕГ у вигляді гострих хвиль, комплексів 
гострих хвиль, пік-повільних хвиль. Ознаками 
епілептичних змін на ЕЕГ вважали раптове збіль-
шення частоти й раптове зменшення або зростан-
ня амплітуди базових ритмів.

У 14 пацієнтів цієї групи виявили структурні 
форми епілепсій, що розвинулися на тлі різних 
аномалій головного мозку. У 3 таких хворих під-
твердили аномалію мозку (синдром Арнольда–
Кіарі), в 11 пацієнтів дослідженої групи зі струк-
турними формами епілепсій на підставі МРТ 
підтвердили фокальну кортикальну дисплазію 
(ФКД). В інших 4 із 18 дітей групи дослідження 
не виявили структурних уражень мозку за ре-
зультатами МРТ.

У всіх пацієнтів групи дослідження відзначили 
часті, переважно фокальні напади, дебют яких 
відбувся в ранньому дитячому віці. У хворих із 
синдромом Арнольда–Кіарі дебют нападів від-
бувся у віці від 1,5 до 4 років у формі фокальних 
нападів. У пацієнтів із підтвердженими аномалі-
ями нейрональної міграції у формі ФКД дебют 
захворювання у вигляді фокальних нападів від-
бувся у 3 хворих віком 7 місяців у вигляді епілеп-
тичних спазмів, в інших 8 хворих перші напади 
з адверсією голови і очей убік і з наступною гене-
ралізацією нападу відбулися у віці 2,5–3,5 року. 
У 5 пацієнтів із ФКД виявили неврологічний де-
фіцит у формі спастичного правобічного геміпа-
резу.

Проведений аналіз клінічної симптоматики 
в дітей групи дослідження показав чітко вираже-
ну неврологічну симптоматику у формі частих 
фокальних нападів і неврологічного дефіциту – 
геміпарез – контрлатерально вогнищу ураження. 
Однак не виявили специфічності неврологічної 
симптоматики залежно від типу аномалії голов-
ного мозку в обстежених пацієнтів.

Аналіз характеру епілептичних припадків, про-
ведений в інших 4 із 18 дітей групи дослідження, 
виявив дебют захворювання з частих нападів фо-
кальних і генералізованих судом, при цьому не 
виявили структурних уражень на МРТ мозку. Це 
підтверджує, що діагноз епілепсії є клінічним, 
а додаткові методи обстеження, зокрема МРТ 
мозку, допомагають уточнити клінічний діагноз. 
Тобто, якщо в пацієнта з епілептичними нападами 
виявлена патологічна симптоматика неврологіч-
ного статусу, зокрема парези, і структурні уражен-
ня (аномалії розвитку мозку) за даними МРТ, то 
це є структурні форми епілепсії. Однак відсут-
ність структурних змін мозку за наявності в хво-
рого епілептичних нападів не заперечує діагнозу 
епілепсії. При низці епілепсій, що мають генетич-
ну природу виникнення, структурні ураження на 
МРТ можуть не виявлятися. Генетичні епілепсії 
є наслідком імовірного або вже відомого генетич-
ного дефекту. Саме це обґрунтовує необхідність 
проведення генетичних досліджень для уточнен-
ня причини хвороби в пацієнтів з епілепсією за 
відсутності в них структурних змін на МРТ мозку.

Лікування пацієнтів групи дослідження розпо-
чали з монотерапії, обираючи препарат першої 
лінії терапії при генетичних формах епілепсій. 
У 4 пацієнтів з імовірно генетичними формами 
епілепсій призначили вальпроат натрію, розпо-
чинаючи з 10 мг/кг на добу, з поступовим підви-
щенням його дози до 15 мг/кг маси. Призначена 
терапія виявилася ефективною (отримали по-
вний контроль нападів). У хворих зі структурни-
ми епілепсіями на тлі синдрому Арнольда–Кіарі 
й аномалій розвитку мозку розпочинали лікуван-
ня з вальпроату натрію, який є протисудомним 
препаратом широкого спектра дії і може бути пре-
паратом першої лінії терапії при структурних 
формах епілепсій у пацієнтів перших років жит-
тя. Підбираючи дозування протисудомної терапії, 
1 раз на 4 тижні проводили контроль загально-
клінічних аналізів крові та показників рівня глю-
кози, трансаміназ та амілази крові (для контролю 
і запобігання побічним ефектам терапії). Однак, 
зважаючи на неповний контроль нападів, засто-
сували комбіновану терапію вальпроату натрію 
й ламотриджину у 3 пацієнтів із синдромом Ар-
нольда–Кіарі, а вальпроату натрію і леветираце-
таму – в 11 пацієнтів зі структурними епілепсія-
ми, що розвинулися на тлі ФКД.

Як відомо, аномалії розвитку мозку часто мо-
жуть траплятися в структурі генетичних і хромо-
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сомних синдромів. На сьогодні виявлені генетич-
ні мутації, на тлі яких розвиваються аномалії 
нейрональної міграції. У зв’язку з цим пацієнтам 
зі структурними формами епілепсій, що розви-
нулися на тлі вроджених аномалій розвитку моз-
ку, доцільно призначати генетичне обстеження 
для уточнення ймовірного генетичного дефекту.

Висновки
Структурні епілепсії, що розвинулися в дітей 

раннього віку на тлі аномалій розвитку мозку, 

проявлялися переважно у формі фокальних епі-
лептичних нападів. Терапія епілепсій залежала 
від її форми і враховувала вікові особливості ді-
тей.

Наступне призначення генетичного обстежен-
ня пацієнтам зі структурними формами епілеп-
сій, що розвинулися на тлі вроджених аномалій 
розвитку, є перспективним і важливим для уточ-
нення ймовірного генетичного дефекту.

Автори заявляють про відсутність конфлікту 
інтересів.
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