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АННОТАЦИЯ 

Частота и нозологическое многообразие аутоиммунных заболеваний нервной системы возрастает ежегодно, однако точная их 
распространённость остаётся неизвестной. Это связано с клиническим полиморфизмом, сложностью лабораторной диагностики и 
недостаточной осведомлённостью врачей различных специальностей о данной патологии. Основой заболевания является выработка 
антинейрональных антител вследствие неопластического или инфекционного процесса, причём у детей чаще встречаются 
параинфекционные заболевания. В статье описан клинический случай энцефалита Расмуссена у 8-летнего ребёнка. Начало заболевания, 
развившегося после перенесённой респираторной инфекции, сопровождалось фокальными приступами и пирамидным синдромом. 

Ключевые слова:  аутоиммунный энцефалит Расмуссена, эпилепсия, дети, МРТ. 
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БОЛАЛИК ДАВРИДАГИ ЗЎРАЙИБ БОРУВЧИ РАСМУССЕН ЭНЦЕФАЛИТИ: 

КЛИНИК ЖИҲАТЛАРИ ВА ДАВОГА ЁНДАШУВ 
АННОТАЦИЯ 

Йилдан йилга асаб тизими аутоиммун касалликларининг частотаси ва нозологик хилма-хиллиги ошиб бормоқда, аммо уларнинг  
тарқалиши номаълумлигича қолмоқда. Бу клиник, лаборатория диагностикасининг мураккаблиги ва турли мутахассисликдаги 
шифокорлар орасида ушбу патология ҳақида хабардорликнинг йўқлиги билан боғлиқдир. Касалликнинг асосида неопластик ёки юқумли 
жараён туфайли антинейронал антителаларнинг ишлаб чиқиши ётади. Болалик давридаги  аутоиммун холатларнинг патогенизида кўпроқ 
параинфекцион жараён рол ўйнайди. Мақолада 8 ёшли болада Расмуссен энцефалитининг клиник ҳолати тасвирланган. Энцефалит ўткир 
респиратор вирусли инфекциясидан кейин ривожланган, касалликнинг бошланиши фокал хуружлар ва харакат тизими зарарланиш 
белгилари.  
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RASMUSSEN'S PROGRESSIVE FOCAL ENCEPHALITIS IN CHILDHOOD:  

CLINICAL ASPECTS AND APPROACHES TO THERAPY 
ANNOTATION 

The frequency and nosological diversity of autoimmune diseases of the nervous system increases annually, but their exact prevalence remains 
unknown. This is due to clinical polymorphism, the complexity of laboratory diagnostics, and the lack of awareness of this pathology among doctors 
of various specialties. The basis of the disease is the production of antineuronal antibodies due to a neoplastic or infectious process, and 
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parainfectious diseases are more common in children. The article describes a clinical case of Rasmussen's encephalitis in an 8-year-old child. The 
onset of the disease, which developed after a respiratory infection, was accompanied by focal seizures and pyramidal syndrome. 

Keywords: Rasmussen's autoimmune encephalitis, epilepsy, children, MRI. 
 
В последние годы возрос интерес к аутоиммунным 

заболеваниям нервной системы, что связано с существенным 
ростом числа зарегистрированных случаев. Это обусловлено 
развитием лабораторных и инструментальных методов 
диагностики. Согласно   исследованиям Dubey D. и соавторов, 
опубликованным в 2018 году, частота аутоиммунных энцефалитов 
(АиЭ) в США составляет 13,7 случая на 100 тысяч населения, что 
почти равно частоте вирусных энцефалитов, равной 11,6 случая на 
100 тысяч. На текущий момент выявлено более 50 нейрональных 
антигенов, антитела к которым способны вызывать 
воспалительные процессы в центральной нервной системе. 
Аутоиммунные заболевания отличаются сложным патогенезом и 
разнообразными клиническими проявлениями, что подтверждает 
их системный характер. Исследование аутоиммунных заболеваний 
нервной системы занимает центральное место в современной 
нейроиммунологии. 

Аутоиммунный энцефалит (АИЭ) является одним из наиболее 
ярких клинических проявлений патологического иммунного 
ответа на центральную нервную систему (ЦНС).     В последние 
годы существенно изменились подходы к пониманию механизмов 
развития, диагностики и лечения энцефалитов неясной этиологии. 
Уникальное сочетание экзогенных факторов (например, 
герпесвирусные инфекции и психоэмоциональный стресс) и 
эндогенных факторов (таких как характеристики кишечной 
микробиоты и онкологические заболевания) запускает 
специфический аутоиммунный процесс в нейропиле. Этот процесс 
происходит на клеточном, синаптическом и субсинаптическом 
уровнях, вызывая диффузную дезинтеграцию нервных импульсов 
в корково-подкорковых структурах центральной нервной системы. 

Одной из болезней, развивающихся в детском возрасте, 
является энцефалит Расмуссена, который характеризуется 
хроническим течением и обычно поражает одно полушарие 
головного мозга. В 1958 году Теодор Расмуссен и его коллеги из 
Монреальского неврологического института описали трёх 
пациентов, страдающих от «фокальных приступов вследствие 
хронического локализованного энцефалита». С конца 1980-х годов 
это заболевание стало известно как «энцефалит Расмуссена» или 
«синдром Расмуссена». 

Энцефалит Расмуссена-редкое воспалительное заболевание 
мозга, характеризующееся устойчивой эпилепсией, 
односторонним прогрессирующим моторным дефицитом и 
контралатеральной атрофией одного полушария мозга. 
Проявляется частыми эпилептическими приступами, 
прогрессирующей потерей моторных навыков и речи, 
гемипарезом, деменцией и ухудшением психического состояния. 

Согласно мнению большинства исследователей, начало 
заболевания происходит у практически здоровых детей в возрасте 
от 14 месяцев до 14 лет (чаще до 10 лет). В ряде случаев началу 
болезни предшествуют различные инфекционные заболевания. 

Этиология энцефалита Расмуссена до сих пор остаётся 
неясной. На сегодняшний день существуют гипотезы, что в основе 
заболевания лежит либо вирусная инфекция, либо аутоиммунное 
поражение, включающее участие аутоантител и/или 
цитотоксических Т-лимфоцитов. Дополнительно, аутоиммунный 
компонент в патогенезе энцефалита Расмуссена может быть 
подтверждён обнаружением в сыворотке крови и ликворе больных 
аутоантител к глутаматным GluR2- и GluR3-рецепторам. 

Клиническая картина энцефалита Расмуссена включает 
резистентные к лечению фокальные эпилептические припадки, 
часто сопровождаемые кожевниковской эпилепсией (epilepsia 
partialis continua), при которой на фоне постоянного гиперкинеза 
возникают генерализованные эпилептические приступы с потерей 
сознания. Также заболевание характеризуется прогрессирующим 
односторонним двигательным дефектом (гемипарез), нарушением 
речи (при поражении доминантного полушария) и слабоумием. 

Эпилепсия Кожевникова (Epilepsia partialis continua) 
представляет собой судорожный синдром, характеризующийся 
фокальными миоклоническими гиперкинезами и фокальными 
моторными припадками, которые могут переходить во вторично 
генерализованные судорожные приступы и сопровождаться 
очаговыми неврологическими симптомами. Впервые этот синдром 
был описан профессором А.Я. Кожевниковым в 1894 году, 
который предложил термин «Epilepsia corticalis sive partialis 
continua». Позже это состояние стало известно как «Эпилепсия 
Кожевникова» и было признано самостоятельной нозологической 
формой, введённой в Международную классификацию эпилепсии, 
эпилептических синдромов и схожих заболеваний в 1989 году.       

До настоящего времени лабораторные исследования не 
предоставили достоверных данных для подтверждения диагноза 
энцефалита Расмуссена. К сожалению, антитела GluR3 в 
сыворотке крови не различаются при энцефалите Расмуссена и 
невоспалительной эпилепсии. Тем не менее, наличие или 
отсутствие антител GluR3 не определяет специфические 
особенности патогенеза у пациента. Таким образом, этот 
показатель не может быть использован для выбора или 
исключения специфического лечения. 

Согласно некоторым литературным данным, в исследовании 
цереброспинальной жидкости при энцефалите Расмуссена в 50% 
случаев количество клеток и уровень белка остаются в пределах 
нормы. В остальных случаях отмечается увеличение количества 
клеток (16–70 кл/мкл, преимущественно лимфоциты) и/или 
повышенное содержание белка (50–100 мг/дл). 

Таким образом, стандартные тесты цереброспинальной 
жидкости недостаточны для исключения или подтверждения 
энцефалита Расмуссена. Серологические тесты 
цереброспинальной жидкости обычно используются для 
исключения инфицирования центральной нервной системы 
известными нейротропными агентами. 

Энцефалит Расмуссена диагностируется при наличии всех 
обязательных критериев и двух из трех дополнительных [1,4]. К 
обязательным критериям относят: 

1) клинические: фокальные приступы (с кожевниковской 
эпилепсией или без нее) и односторонний корковый дефицит; 

2)электроэнцефалографические: односторонняя медленная 
активность с эпилептиформной активностью или без таковой и 
одностороннее начало приступов; 

3) магнитно-резонансные томографические: односторонняя 
фокальная корковая атрофия в сочетании как минимум с одним из 
признаков –гиперинтенсивный сигнал от серого или белого 
вещества в T2/FLAIR режимах или гиперинтенсивный 
сигнал/атрофия головки хвостатого ядра с ипсилатеральной 
стороны. 

Приводим описание клинического наблюдения. 
Клинический случай -1 (мальчик 8 лет). 
Жалобы: На судороги, отсутствие речи, отставание в 

развитии, нарушение движений в левых конечностях. 
Анамнез: Ребенок от 2-й беременности. Роды 2. Беременность 

протекала на фоне анемии, токсикоза. Ребенок рос и развивался по 
возрасту до 5,5 лет. Наследственность не отягощена. Впервые в 
2017 г на фоне высокой температуры отмечались фокальные 
приступы в виде эпилептического статуса, в связи с чем ребенок 
был госпитализирован в НИИ педиатрии в отделению детской 
неврологии. При поступлении в неврологическом статусе: со 
стороны ЧМН справа полу птоз, левосторонний гемипарез.  

Консультация нейрохирурга: ОНМК, субарахноидальное 
кровоизлияние? 

После обследований был поставлен диагноз: «Острое 
нарушение мозгового кровообращения по ишемическому  типу с 
альтернирующим синдромом Вебера». 
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Рисунок- 1 

 
МСКТ от 2017 г - картина полостного образования височно-

теменной области справа характерна  для  абцесса, осложненного 
менингоэнцефалитом, вызывающим смещение срединных 
структур мозга и осложненный острым нарушением мозгового 
кровообращения по ишемическому типу в  бассейнах передней, 
средней мозговых артерий справа и центральных ветвей правой 
задней мозговой артерии.  

В апреле 2018 года ребёнок был консультирован сотрудниками 
кафедры «Детской неврологии». Во время осмотра отмечалось 
тоническое напряжение в левых конечностях, подергивания левых 
конечностей продолжительностью до 1 минуты без потери 
сознания. Левосторонний гемипарез, дистоническая установка 
пальцев левой кисти, гиперкинезы и миоклонус в левой руке и 
менее выраженные в левой ноге, усиливающиеся при 
целенаправленных движениях. Перестал самостоятельно ходить. 

Со слов матери у ребёнка появились эпизодические проблемы с 
речью: затруднения в подборе слов, возникающие на фоне 
волнения. Ребёнку было рекомендовано анализ крови на Вирус 
Герпеса, цитомегаловирус, повторное МРТ.  

Лабораторно-инструментальные данные: 
Общий анализ крови, мочи, биохимические анализы крови – 

без изменений. 
Результаты исследований крови ИФА(иммуноферментный 

анализ): 
Anti-CMV-LgG - 0,704 положительный, Anti-HSV 1-LgG -0,087 

отрицательный  
Осмотр окулиста- передний отдел не изменен, среды 

прозрачные. Глазное дно диска зрительного нерва розовые, 
контуры четкие. Сосуды сетчатки не изменены. 

 
Рисунок -2 

МРТ от 19.04. 2018 г- признаки рубцово-атрофических 
изменений правого полушария головного мозга( последствие 
воспаления ?) (Рисунок -2) 

ЭЭГ: очаг эпилептиформной активности в виде острая-
медленная волна из лобно-височных отделов. Межполушарная 
асимметрия. (Рисунок -3) 
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Через 6 месяцев ребёнок начал самостоятельно ходить, речь не 
восстановилась. Приступы 2-3раза в день. Сделано повторное 
МРТ: 

 
Рисунок -3 

МРТ-выявило прогрессирование патологических изменений в 
правой гемисфере и демонстрировало отрицательную динамику в 
сравнении с предыдущими исследованиями от  апреля 2018 г. ( 
Рисунок -4) 

На основании проведённых обследований был установлен 
диагноз «Энцефалит Расмуссена. Рефрактерный статус 
парциальных моторных приступов». 

Рекомендована  терапия: Финлепсин 400мг в сутки, Топамакс 
200 мг/сутки, Преднизолон 2мг/кг в сутки (пероральный прием), 
иммуноглобулин человеческий (Октагам) 0,4г/кг 1 раз в месяц.  

Клинический случай-2 (мальчик 10 лет). 
Жалобы на судороги. Из анамнеза ребёнок болеет с 6 летнего 

возраста. Заболевание дебютировало в начале мая 2020года. Мама 

связывает начало заболевания с травмой. Со слов матери через 6 
месяцев, после черепно-мозговой травмы головного мозга впервые 
возникли судороги в правых конечностях. Приступы повторяются 
каждые 6 месяцев. Но последние месяцы приступы участились, 
каждый день по 2-3 раза. Приступы фокального характера при 
бодроствования. Ребёнок принимает Депакин 600мг\сутки, Кеппра 
500мг\сутки. 

Неврологический статус: в сознании, на вопросы отвечает. Со 
стороны Ч.М.Н.- центральный парез VII, XII справа. В 
двигательной сфере правосторонний гемипарез и торсионная 
дистония. Интеллектуальное развитие не соответствует возрасту 
ребёнка. 

 

 
Рисунок -4 

МРТ-признаки участка энцефаломаляции и глиоза слева в 
проекции головки хвостатого ядра и скорлупы с вторичным 

расширением и подтягиванием стенки переднего рога левого 
бокового желудочка. 
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ЭЭГ- регистрируется очаговая эпилептиформная активность в 
виде билатерально-синхронных комплексов острая-медленная 
волна в лобных отведениях слева. 

На основании клиники и нейровизуализациоонных методов 
исследования ребёнку был поставлен диагноз: Аутоиммунный 
энцефалит, возможно энцефалит Расмуссена. Эпилепсия 
структурного генеза с фокальными приступами. 

Представленные случаи прогрессирующего очагового 
энцефалита Расмуссена демонстрируют типичное начало 
заболевания детского возраста. Одной из ключевых особенностей 
энцефалита Расмуссена является абсолютная устойчивость к 
терапии антиэпилептическими препаратами, что подтверждается и 
в данных клинических случаев. Несмотря на отсутствие изменений 
по данным неврологического статуса и МРТ, делать вывод о 
стабилизации заболевания некорректно из-за нарастающей 

частоты приступов и эпизодов эпилептического статуса, а также 
сравнительно короткого периода между обследованиями. 

На данный момент отсутствуют общепризнанные стандарты 
консервативной терапии энцефалита Расмуссена. Единственным 
радикальным методом лечения, способным остановить 
прогрессирование заболевания, является гемисферэктомия. 
Быстрые достижения в области иммунологии и генетики, 
вероятно, позволят в ближайшем будущем разработать 
патогенетически обоснованные и более эффективные методы 
лечения этого редкого и тяжёлого эпилептического синдрома. 
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