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Хирургическое лечение эпилепсии 
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Гамартома гипоталамуса — это врожденное, объемное гетеротопное неопластическое образование межножковой ямки, доброкачественного харак-
тера, по морфологической классификации соответствует ганглиоцитомам. У пациентов с гамартомой гипоталамуса нередко наблюдаются гела-
стические приступы и раннее половое созревание. Увеличивающиеся доказательства, подтверждающие роль гипоталамических гамартом как при-
чины геластических приступов и вторичного эпилептогенеза, привели к более частому использованию хирургии в качестве окончательного лечения. 
Разработано несколько минимально инвазивных процедур, включая нейроэндоскопические подходы и различные стереотаксические методы радио- и ла-
зерной абляции. Каждый из этих методов может привести к уникальным побочным эффектам. Проведен обзор доступных источников отечественной 
и зарубежной литературы. Представлено описание клинического случая хирургического лечения эпилепсии на фоне гамартомы гипоталамуса.
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Surgical treatment of epilepsy secondary 
to a hypothalamic hamartoma: a case reports
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A hypothalamic hamartoma is a benign, congenital, heterotopic, neoplastic space-occupying mass located in the interpeduncular fossa, corresponding to 
a gangliocytoma according to the morphological classification. Patients with hypothalamic hamartoma often experience gelastic seizures and early puberty. 
Increasing evidence that hypothalamic hamartomas are the cause of gelastic seizures and secondary epileptogenesis has led to surgery being used more often 
as a permanent cure. Several minimally invasive procedures have been developed, including neuroendoscopic approaches and various stereotactic techniques 
in radiofrequency and laser ablation. Each method can lead to its own unique side effects. We conducted a review of the available Russian and international 
literature. This case report describes the surgical treatment of epilepsy secondary to a hypothalamic hamartoma.
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КЛИНИЧЕСКИЙ РАЗБОР
Клинический случай фатальной семейной бессонницы

Введение

Гамартома гипоталамуса (ГГ) — это врожденное, гетеро-
топное неопластическое образование межножковой ямки 
между гипофизарной ямкой и мамиллярным телом [1]. По 
классификации опухолей центральной нервной системы 
ГГ относится к виду «кисты и опухолевидные образова-
ния». Эти поражения встречаются примерно у 1 на 50 000–
100 000 человек [2].

ГГ — это объемное образование шаровидной формы, не 
склонное к экспансивному росту, доброкачественного ха-
рактера, представляющее собой очаг эктопии различных 
непропорционально развитых, малодифференцирован-
ных элементов ткани. По морфологической классифика-
ции ГГ соответствует ганглиоцитомам (доброкачественная 
опухоль из элементов симпатических нервных ганглиев с 
низким пролиферативным потенциалом, минимальной 
ядерной атипией) [3]. ГГ, особенно крупных размеров, ме-
ханически воздействуют и искажают местную анатомию, 
включая маммиллярное тело, которое, в свою очередь, мо-
жет изменить возбудимость гипоталамических сетей [4].

Обычные симптомы пациента с ГГ включают геластиче-
ские приступы (ГП), раннее половое созревание и задерж-
ку психомоторного развития [4, 5]. ГП — это приступы не-
спровоцированного, неконтролируемого смеха, нередко с 
сокращением мышц лица. Связь эпилептических присту-
пов смеха с ГГ впервые была диагностирована и описана 
С.F. List и G.G. Gascon в 1958 г. [6, 7]. Приступы насиль-
ственного смеха могут сочетаться с вегетативными про-
явлениями (мидриаз, гиперемия лица, дискомфорт в эпи-
гастрии, недержание мочи), моторными и психическими 
симптомами [8].

ГП часто начинаются в раннем возрасте, иногда с младенче-
ства, высокой частоты до нескольких раз в день. Постепен-
но тяжесть заболевания нарастает, могут присоединяться 
другие типы приступов, развиваются когнитивные и пове-
денческие нарушения [5]. Геластическая эпилепсия часто 
является фармакорезистентной и связана с ухудшением 
когнитивных функций и нарушениями поведения [9–12].

Анатомический анализ показал, что ГГ в области третьего 
желудочка часто связана с ГП [13], а более крупные пора-
жения характеризуются структурной фокальной или гене-
рализованной эпилепсией [14]. Однако наличие эпилепсии 
у пациентов с ГГ, скорее всего, взаимосвязано с областью 
поражения (задний гипоталамус в области маммилярного 
тела), а не с площадью поражения [15]. 

Ткань ГГ по своей природе является эпилептогенной. 
Эта гипотеза подтверждается результатами стереоэлек-
троэнцефалографии (ЭЭГ), указывающими на происхож-
дение эпилептиформной активности внутри гамартомы 
[16]. Прямая электростимуляция в зоне ГГ может вызывать 
типичные ГП, также показана гиперперфузия гамартомы 
на иктальной однофотонной эмиссионной томографии 
(SPECT) [16–19]. Основываясь на этой гипотезе, эпилеп-
тиформная активность формируется внутри ГГ, но может 
распространяться на окружающие корковые структуры, 
такие как лобные и височные доли, вызывая вторичные 
очаги эпилептогенеза. По данным интраоперационных ис-
следований, проведенных с помощью глубинных электро-
дов, показаны независимые эпилептиформные разряды 
в корковых структурах головного мозга [2].

ЭЭГ-особенности у пациентов с ГГ разнообразны [20]. По 
данным ЭЭГ у пациентов с ГП выявлены следующие из-
менения: 
• ритмическая эпилептиформная активность α-, θ-диа-

пазонов в лобных отделах с распространением бифрон-
тально и дальнейшим диффузным замедлением; 

• ритмическая региональная эпилептиформная актив-
ность в височно-лобных регионах с постепенным рас-
пространением разряда латерализованно и далее диф-
фузно на фоне появляющегося диффузного замедления; 

• ритмическое региональное δ-замедление в височно-
лобных или в височно-теменных отделах с быстрым 
распространением латерализованно на соседние отделы 
полушария; 

• ритмическое региональное замедление в лобной области 
с быстрым распространением бифронтально [21, 22].

Ложная локализация может наблюдаться у пациентов с ик-
тальными изменениями, что ограничивает полезность ЭЭГ 
при ГГ [23, 24].

В настоящее время основными методами диагностики ГГ 
являются компьютерная и магнитно-резонансная томогра-
фия (МРТ) головного мозга. На МРТ гамартома определя-
ется как гипоинтенсивный очаг поражения в Т1-режиме и 
переменный гиперинтенсивный в Т2-режиме [8]. 

Большинство случаев ГП, связанных с ГГ, сопровождаются 
резистентностью к противоэпилептической терапии [25], в 
этом случае требуется хирургическое лечение ГГ [26]. 

Представляем клинический случай хирургического лече-
ния фармакорезистентной эпилепсии у пациентки с ГГ.

Описание клинического случая

В 2012 г. в Неврологический центр Университетской кли-
ники КрасГМУ им. проф. В.Ф. Войно-Ясенецкого обра-
тилась пациентка И., 19 лет с жалобами на приступы на-
сильственного смеха, сопровождающиеся напряжением 
конечностей, преимущественно кистей, на фоне сохранно-
го сознания; приступы резкого необоснованного измене-
ния настроения с агрессией, психомоторным возбуждени-
ем. Частота ГП варьировала от 15 до 20 раз в сутки. 

Из анамнеза известно, что раннее психомоторное развитие 
соответствовало возрасту. В 2 года появились резкие пере-
пады настроения, нарушения поведения. В 9 лет родители 
пациентки обратили внимание на эпизоды насильственно-
го смеха. 

При обследовании по данным нейровизуализации выявле-
на гамартома гипоталамуса (рис. 1).

По данным видеомониторинга ЭЭГ после депривации 
сна (2012 г.) зарегистрирована иктальная региональная 
эпилептиформная активность в височно-центральной об-
ласти правого полушария головного мозга с постепенным 
диффузным распространением разряда. Клинически заре-
гистрирован ГП на фоне сохранного сознания с коротким 
жестикуляционным движением в кисти.

В 2005 г. пациентка впервые была проконсультирова-
на нейрохирургом: оперативное лечение не показано. 
Проводилась терапия противоэпилептическими пре-
паратами: карбамазепин, топирамат, клоназепам, леве-



98

Том 14 № 4 2020
www.annaly-nevrologii.com

тирацетам, ламотриджин, вальпроевая кислота, лакоса-
мид в моно- и политерапии. Однако частота и тяжесть 
эпилептических приступов на протяжении заболевания 
нарастала. Приступы насильственного смеха или плача 
регистрировались до 10–15 раз в сутки, сопровождались 
тоническими судорогами конечностей, преимуществен-
но кистей на фоне сохранного или нарушенного созна-
ния, периодически сопровождались мочеиспусканием, 
постприступной сонливостью. А также регистрировалась 
эмоциональная лабильность, агрессивность, ожирение 
I степени тяжести, нарушение менструального цикла по 
типу олигоменореи.

Учитывая частые серийные эпилептические приступы, 
отсутствие клинического эффекта на фоне моно- и поли-
терапии противоэпилептическими препаратами 1-й и 2-й 
очереди выбора, «новыми» противоэпилептическими пре-
паратами, фармакорезистентность эпилепсии, проведена 
повторная консультация нейрохирурга с решением вопроса 
о хирургическом лечении эпилепсии. 

В 2013 г. проведена резекция ГГ с достижением ремиссии 
эпилептических приступов. Однако после оперативного 
лечения по данным нейропсихологического тестирова-
ния у пациентки зарегистрирован амнестический синдром 
средней степени тяжести, тревожно-субдепрессивный син-
дром. Родители девушки отмечали быструю утомляемость, 
выраженную медлительность, затруднение при принятии 
решений, выполнении простых навыков самообслужива-
ния: выборе одежды соответственно ситуации и погоде, 
пришивании пуговицы, приготовлении еды.

В катамнезе: ремиссия эпилептических приступов с 2013 г. 
При нейровизуализации после оперативного вмешатель-
ства выявлены рубцово-атрофические изменения по ходу 
оперативного доступа в лобных долях, мозолистом теле. 

По данным видеоЭЭГ-мониторинга: интериктальная эпи-
лептиформная активность и иктальные паттерны не заре-
гистрированы.

Таким образом, представленный клинический случай де-
монстрирует высокую эффективность резекции ГГ с дости-
жением ремиссии эпилептических приступов и улучшени-
ем качества жизни пациентки. Однако в постоперационном 
периоде у пациентки отмечаются когнитивные нарушения.

Обсуждение

У 32% пациентов с ГП выявляется ГГ. Дебют эпилептиче-
ских синдромов, ассоциированных с ГП, варьирует в ши-
роком возрастном интервале: от 1-х суток жизни до 16 лет 
[21]. 

Хирургическое лечение ГГ необходимо, если медикамен-
тозная терапия эпилепсии неэффективна [27, 28], и по-
зволяет добиться длительной ремиссии эпилептических 
приступов, уменьшить поведенческие и когнитивные на-
рушения [29].

Хирургические подходы использовалась при лечении ГГ с 
1960-х гг. [30]. Со временем менялось отношение к хирурги-
ческому лечению ГГ. Так, до середины 1990-х гг. существо-
вал страх проведения резекций ГГ из-за ее расположения, с 
вероятностью повреждения гипоталамуса и возникновения 
серьезных осложнений или смерти пациента [31].

Целью хирургического лечения является либо полная ре-
зекция ГГ, либо отделение от гипоталамуса и мамиллярных 
тел [19]. Полная резекция не всегда возможна, особенно у 
лиц с поражениями большого размера, и фактически не-
полной резекции может быть достаточно для прекращения 
эпилептических приступов [19, 32, 33]. Это говорит о том, 
что разъединение может быть более важным, чем резекция. 
Связь между мамиллоталамическим трактом, передним 
ядром таламуса и передней поясной извилиной вовлечена 
как в процесс физиологического смеха, так и в ГП и, сле-
довательно, служит целью для хирургического разделения 
[34, 35].

Существует несколько подходов к хирургии ГГ [36]. Срав-
нение используемых методов хирургического лечения ГГ 
представлено в таблице.

С другой стороны, стереотаксическая радиохирургия за-
рекомендовала себя как эффективный метод лечения гела-
стической эпилепсии в сочетании с ГГ. Цель всех электро-
стимулирующих хирургических вмешательств — усиление 
тормозных процессов в отдельных мозговых структурах, 
которые оказывают ингибирующее влияние на возникно-
вение, распространение и генерализацию эпилептических 
разрядов [49]. Близость расположения зрительного трак-
та и хиазмы, плохое разграничение измененной ткани от 
ткани гипоталамуса являются основными проблемами во 
время планирования лечения [50]. Другой проблемой этого 
метода является его отсроченный эффект, поскольку при-
ступы начинают уменьшаться примерно через 6 мес после 
лечения у большинства пациентов [51]. Риск когнитивных 

Рис. 1. МРТ головного мозга пациентки И.: гамартома гипоталамуса

Fig. 1. Brain MRI of patient I.: hypothalamic hamartoma

Рис. 2. МРТ головного мозга пациентки И. после резекции ГГ

Fig. 2. Brain MRI of the patient I. after hypothalamic hamartoma resection
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возраст, более короткая продолжительность эпилепсии, 
меньшие по размеру гамартомы и 100% резекция были 
факторами, связанными со свободой от эпилептических 
приступов [41]. Доступ к ГГ через отверстие Монро и отсут-
ствие повреждения свода мозга является преимуществом 
эндоскопической резекции по сравнению с открытым до-
ступом [42].

Большинство исследований подтвердили эффективность 
гамма-ножа в снижении частоты приступов и улучшении 
поведения и когнитивных функций без серьезных невро-
логических нарушений [32, 41, 43–45]. Точный механизм, 
с помощью которого гамма-нож влияет на ГГ, изучен не-
достаточно, предполагаются неразрушающая нейромо-
дуляция и индукция нейропластичности головного мозга 
[46]. По сравнению с интерстициальной радиохирургией  
гамма-нож связан с лучшим контролем и точностью за-
хвата с точки зрения определения карты дозиметрического 
контура [47, 48].

Заключение

Несмотря на достигнутые успехи в диагностике ганглио-
цитом, на сегодняшний день ГГ остается одной из самых 
трудно диагностируемых опухолей. Хирургическое лечение 
эпилепсии у пациентов с ГГ связано с высоким риском по-
стоперационных нейроэндокринных нарушений, сниже-
нием памяти и эффективно только у половины пациентов. 
Представленный клинический случай показывает необхо-
димость проведения точной дифференциальной диагности-
ки с целью раннего выявления причины симптоматической 
эпилепсии и определения тактики лечения пациентов.

Таким образом, для пациентов с эпилепсией на фоне ГГ 
необходимо совместное ведение с нейрохирургами с це-
лью определения необходимости и возможности своевре-
менного хирургического лечения или подбора адекватной 
противоэпилептической терапии.

нарушений и снижения памяти после стереотаксической 
радиохирургии ниже по сравнению с резекцией ГГ [31]. 

Другие методы хирургического лечения: фокальная кортик- 
эктомия и каллозотомия недостаточно эффективны для 
пациентов с ГГ [5].

В настоящее время недостаточно данных об эффективно-
сти применения у пациентов с ГГ немедикаментозных ме-
тодов лечения ГП, таких как транскраниальная магнитная 
стимуляция и транскраниальная микрополяризация [52].

Хирургическое удаление ГГ для лечения эпилепсии име-
ет ограниченный успех и высокую частоту осложнений. 
С точки зрения контроля ГП лучшие хирургические ре-
зультаты были получены при прямой резекции гамартомы. 

Общий показатель успешности лечения или уменьшения 
после резекции ГГ приступов, вызывающих ГП, состав-
ляет около 52% [37]. Летальность при резекции ГГ выше у 
взрослых пациентов в сравнении с детьми. Другие ослож-
нения, такие как инсульт, встречаются одинаково часто как 
у взрослых, так и у детей. Тем не менее резекция ГГ в бо-
лее раннем возрасте вызывает меньше осложнений и дает 
больше шансов на достижение ремиссии эпилептических 
приступов [38]. На исход нейрохирургического лечения 
влияют возможность полной резекции ГГ, ее, размер, связь 
ГГ с третьим желудочком и способность полностью визуа-
лизировать опухоль.

В связи с возможным развитием осложнений после от-
крытой операции на головном мозге был разработан метод 
эндоскопической резекции, однако и он связан со значи-
тельным риском (таблица). К осложнениям данного мето-
да относят кратковременное нарушение памяти и мелкие 
инфаркты таламуса. Y.T. Ng и соавт. (2011) пришли к вы-
воду, что эндоскопический подход является безопасным и 
эффективным методом лечения ГП [39, 40]. Более молодой 
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