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этиология

• Сложная генетическая с полигенным типом 
наследования ( для возникновения припадков 
требуются как полигенные мутации так и 
средовые факторы). 

• Патогенные моногенные нарушения не 
предполагаются, и генетическое тестирование 
не целесообразно.

• Возможно наличие идиопатической 
генерализованной эпилепсии и фебрильных 
судорог в семейном анамнезе у лиц первой 
степени родства.



Диагностические критерии
• Дебют 5-40 лет (пик 12-18)
• Генерализованные тонико-клонические приступы 

возникающие преимущественно в первые два часа 
после пробуждения или в вечернее время после 
работы/учебы

• Отсутствует другой тип приступов (абсансы и 
миоклонии). Ключевой критерий 

• Провоцирующие факторы: депривация сна, 
алкоголь (особенно перед сном), умственное 
переутомление, стресс, менструация

• Нормальный неврологические статус и интеллект
• Нейровизуализация (МРТ) в норме



• Интериктальная (рутинная ) ЭЭГ норма, 
возможна генерализованная спайк-
полиспайк-волновая активность, 3,5-4,5 Гц. 
особенно если ЭЭГ проводилось на фоне 
депривации сна. Разряды короткие, 
фрагментированные, без иктальных
событий.

• При норме на рутинной ЭЭГ показана ЭЭГ 
сна. Отмечается резкое нарастание 
эпилептиформной активности спайк-
полиспайк-волна в 1-ой и 2-ой фазе.









Генерализованный спайк-волновой комплекс часто становится 
фрагментированным при депривации сна или во сне. Фрагментированный 

генерализованный спайк-волновой комплекс может быть очаговым или 
мультифокальным, но обычно не наблюдается постоянно в одной области.



Клинические варианты течения*

• ГТКП при пробуждении (~ 30%)
• ГТКП во время сна (~ 50%)
• ГТКП возникают случайным образом, без какого-

либо определённого циркадного распределения 
(~ 20%)

Как правило, эти типы остаются постоянными даже в случаях 
значительной продолжительности. Переходы происходят от 
эпилепсии пробуждения к эпилепсии сна или к диффузной 
эпилепсии и от эпилепсии сна к диффузной эпилепсии, но 
никогда  наоборот*

*Janz D. The grand mal epilepsies and the sleeping-waking cycle. Epilepsia 1962;3:69-109



Особенности характера при ГТКП
пробуждения 

• Их отличает склонность к нестабильности и 
легкомыслию, лёгкая податливость и сбивание с 
пути, недостаток выносливости и амбиций, лень, а 
иногда также мания величия и хвастовство, которые 
в крайних случаях могут привести к псевдологии. 
Они бурны в своих эмоциях, склонны к 
мимолетным капризным и дурному настроению, но 
их легко успокоить. Они безразличны к себе и 
своему здоровью, поэтому у них нет ипохондрии, 
но это безразличие часто затрудняет терапию, 
которая должна быть направлена ​​на 
упорядочивание их образа жизни.*

*Janz D. The grand mal epilepsies and the sleeping-waking cycle. Epilepsia 1962;3:69-109. PMID 14451274



Особенности характера при ГТКП сна

…….склонность к распущенному и почти 
антисоциальному поведению пациентов с эпилепсией 
при пробуждении контрастирует с типом характера 
пациентов с эпилепсией сна, которые производят 
впечатление людей с ярко выраженной 
уравновешенностью и общительностью. Пациенты с 
эпилепсией сна трудолюбивы и надежны, но при этом 
своевольны, упрямы и педантичны. Их трудно 
наставлять, и они не могут твердо придерживаться 
своих убеждений. У них наблюдается выраженная 
склонность к самоанализу и ипохондрии, которая тем 
более выражена, чем чаще возникают приступы*.

*Janz D. The grand mal epilepsies and the sleeping-waking cycle. Epilepsia 1962;3:69-109. PMID 14451274



Дифференциальный диагноз

• ЮМЭ - редкие даже одиночные миоклонии в 
анамнезе исключают ИГЭТКП и  указывают на 
ЮМЭ

• Фокальная эпилепсия с вторичной 
генерализацией приступов – фокальное 
начало, наличие на ЭЭГ 
региональных/фокальных изменений, 
структурные изменения на МРТ, когнитивные 
нарушения, неврологический дефицит.

• Психогенные неэпилептические приступы
• Конвульсии при обмороке



Немедикаментозная тактика лечения

• Модификация образа жизни: строгое 
соблюдение режима сна (ложиться спать до 
24:00, избегать депривацию)

• Отказ от алкоголя и напитков нарушающих 
ночной сон

• Избегание известных триггеров (стресс, 
фотостимуляция если выявляется 
фотосенситивность на ЭЭГ)



Медикаментозная тактика лечения
1. Препараты первого выбора 
• Вальпроаты (для мужчин, женщины не планирующие 

беременность) 
• Леветирацетам
• Ламотриджин
1. 2.  Препараты второго выбора:
• Топиромат
• Перампанел
• Зонисамид
• Барбитураты
2. Противопоказаны: 

фенитоин, карбамазепин, окскарбазепин, габапентин, 
прегабалин, вигабатрин.



Течение и прогноз

Long-term outcome in adolescent-onset generalized genetic epilepsies Bernd J. Vorderwulbecke, 
Alexander B. Kowski, Andrea Kirschbaum, Hannah Merkle, Philine Senf, *Dieter Janz, and Martin 
Holtkamp Epilepsia, **(*):1–7, 2017 doi: 10.1111/epi.13761
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