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В статье описаны индивидуальные особенности течения редкого заболевания — гемиплегической мигрени — 
у 3 пациентов (двух девочек в возрасте 2 и 14 лет и мальчика 16 лет). Общей в клинической картине у всех пациен-
тов была связь между развитием атаки мигрени и легкой травмой головы. Симптомы атаки также были практически 
одинаковыми: гемипарез, афазия, атаксия. Семейный анамнез в отношении мигрени был отягощен у обеих девочек. 
У маленькой пациентки и у мальчика выявлена мутация гена CACNA1A, у девочки-подростка — гена ATP1A2. На элек-
троэнцефалограмме во время атаки у пациентов обнаруживались признаки гемикортикального нарушения функции 
мозга, при проведении магнитно-резонансной томографии (МРТ) — выраженный, но обратимый отек гемисферы. 
При повторных МРТ-исследованиях диагностированы нехарактерные для этого заболевания гемикортикальная 
атрофия (девочка 2 лет) и атрофия мозжечка (мальчик). По причине редкости заболевания до настоящего времени 
отсутствуют четкие рекомендации по его лечению и профилактике. С учетом патогенеза для профилактики пациентам 
назначали медикаменты, изменяющие активность цитоплазматических каналов натрия и кальция.
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The article describes the individual peculiarities of a rare disease — hemiplegic migraine — in 3 patients (two girls aged 2 and 14 years 
old and a boy of 16 years). In common clinical aspect there was a correlation between the migraine-attack and the slight head trauma in 
all patients. Attack symptoms were almost identical: hemiparesis, aphasia, ataxia. The family history for migraine was burdened in 
both girls. A genetic testing in the boy and in the smallest girl demonstrated CACNA1A gene mutation, in the teen girl — ATP1A2 gene 
mutation. The electroencephalograms in all patients during the acute phase presented signs of hemipcortical brain dysfunction. The 
magnetic resonance imaging revealed prominent but reversible hemicortical oedema. The repeated MRI studies diagnosed nonrelevant 
for this disease hemicortical atrophy (girl 2 years) and atrophy of the cerebellum (the boy). Due to the rarity of the disease so far 
there are no clear guidelines for its treatment and prevention. In view of the pathogenesis for the prevention patients were prescribed 
medications changing the activity of cytoplasmic calcium and sodium canals.
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ВВЕДЕНИЕ 
Гемиплегическая мигрень (ГМ) — редкое аутосомно-до-

минантное заболевание, относящееся к подтипу ми грени 
с аурой. Частота встречаемости составляет 0,01% [1].

Наряду с симптоматикой ауры и головной болью 
атака мигрени сопровождается обратимым гемипаре-
зом различной степени выраженности. Для постановки 
диагноза используют критерии, предложенные Меж-
ду народным обществом по изучению головной боли 
(International Headache Society, IHS).

Выделяют 2 типа ГМ. При семейной ГМ симптома-
тичными могут быть члены семьи 1-й или 2-й степени 
родства. При спорадической ГМ семейный анамнез 
является отрицательным [2].

Известно о генетической неоднородности семейной 
ГМ. Примерно в 50% всех случаев встречается мутация 
в гене CACNA1A хромосомы 19p13, у 10–20% семей 

выявлена мутация в гене ATP1A2 хромосомы 1q21–23, 
в остальных случаях описана мутация в гене SCN1A хро-
мосомы 2q24 [3]. Вышеперечисленные гены ответствен-
ны за кодирование белков, которые, в свою очередь, 
регулируют транслокацию ионов (натрия, калия, каль-
ция) через клеточные мембраны, поэтому, с точки зрения 
патофизиологии, ГМ относится к группе каналопатий [4].

По причине редкости заболевания в настоящее вре-
мя отсутствуют как клинические исследования, так и чет-
кие рекомендации по специфическому лечению и про-
филактике ГМ. С учетом патогенеза болезни назначают 
препараты различных фармакологических групп, основ-
ным механизмом действия которых является изменение 
проницаемости мембраны клетки для ионов [4].

Целью настоящей статьи был обзор клинических про-
явлений, результатов диагностических методов ис сле -
дования и лечения у 3 пациентов с ГМ.
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КЛИНИЧЕСКИЕ ПРИМЕРЫ 
С 2009 по 2015 г. в Детской неврологической клини-

ке и Эпилептологическом центре Schoen-Klinik Vogtareuth 
(Бавария, Германия) находились на реабилитации после 
атак мигрени 3 детей: шестнадцатилетний мальчик 
и 2 девочки в возрасте 2 и 14 лет.

Маленькая пациентка поступила в клинику после 
первой атаки мигрени, пациенты-подростки уже имели 
несколько приступов в анамнезе. Заболевание манифе-
стировало у мальчика в возрасте 7 лет, у девочки-под-
ростка — в 3 года.

У всех пациентов в анамнезе имелась четкая связь 
между началом атаки и предшествующей ей (примерно 
за 15–30 мин) легкой травмой головы. Мальчик ука-
зывал также стресс как возможную причину развития 
атаки.

Семейный анамнез в отношении мигрени был отяго-
щен у девочек. У маленькой пациентки и ее здорового 
отца при молекулярно-генетическом исследовании (для 
сегрегационного анализа была произведена ампли-
фикация и последующее секвенирование релевантно-
го участка гена CACNA1A) была обнаружена мутация 
в гене CACNA1A. Патогенность этой мутации является 
спорной, но с учетом низкой пенетрантности гена [5] — 
 возможной.

У девочки-подростка и ее больного отца была иденти-
фицирована мутация в гене ATP1A2.

У мальчика-подростка подтверждено наличие мута-
ции в гене CACNA1A. Его родители не были обследованы.

Симптомы атак у всех пациентов были практически 
одинаковыми: гемипарез, афазия, атаксия. Старшие дети 
жаловались на головную боль с предшествующей аурой, 
у девочек отмечалось также нарушение сознания. Допол-
нительно к этому у маленькой пациентки зафиксированы 
судороги и нарушение глотания, у старшей девочки — 
приступы страха и гипервентиляция.

У всех пациентов при электроэнцефалографическом 
(ЭЭГ) исследовании в острую фазу присутствовали при-
знаки гемикортикального нарушения функции мозга. 
В дальнейшем, примерно через 3 мес от начала забо-
левания, у маленькой девочки была диагностирована 
структурная эпилепсия с ЭЭГ-гемикортикальным стату-
сом (рис. 1).

В острую фазу болезни результаты магнитно-резо-
нансной томографии (МРТ) демонстрировали обратимый 
гемикортикальный отек, который был охарактеризован 
как ассоциированная с мигренью энцефалопатия. При 
последующих контрольных МРТ-исследованиях у двухлет-
ней пациентки была диагностирована гемикортикальная 
атрофия после первой атаки (рис. 2), у мальчика — атро-
фия мозжечка на 9-м году заболевания (рис. 3). У 14-лет-
ней девочки результат МРТ без особенностей.

Лечение атаки включало комбинированные проти-
воэпилептические препараты (маленькая пациентка), 
дексаметазон, Диакарб, нимодипин (мальчик), анальге-
зирующие препараты из группы нестероидных противо-
воспалительных средств, пульс-терапию метилпреднизо-
лоном, суматриптан (девочка-подросток).

Общая терапия: профилактика мигрени на момент 
выписки из стационара включала окскарбазепин и 
натрия вальпроат (двухлетняя девочка), флунаризин 
(мальчик), топирамат (старшая девочка).

В настоящий момент молодые люди — юноша и девуш-
ка — наблюдаются у взрослого невролога. О течении 
заболевания у юноши информацию получить не удалось. 
У девушки после выписки из стационара атаки мигрени 
не повторялись, топирамат был отменен. Маленькая 

пациентка была выписана в июле этого года, плановая 
контрольная госпитализация состоится в январе следу-
ющего года.

ОБСУЖДЕНИЕ 
ГМ — редкая тяжелая форма мигрени, при которой 

приступ головной боли сопровождается центральными 
парезами, нарушениями чувствительности и речи, пере-
падами настроения и дезориентацией [6]. Заболевание 
обычно начинается в детском возрасте [7]. У наших 
пациентов первые атаки мигрени были зарегистрирова-
ны в возрасте 2 (маленькая пациентка), 3 (девочка-под-
росток) и 7 лет (мальчик). У всех в анамнезе отмечалась 
четкая связь между началом атаки и предшествующей 
ей легкой травмой головы. Травма как возможная 
причина заболевания 
описана у пациентов с 
CCNA1A-мутацией [8]. 
Стресс относится также 
к группе известных экзо-
генных факторов, прово-
цирующих развитие ата-
ки [9]. Пациент-подросток 
указывал на стресс как 
на триггер обострения 
заболевания.

При данном состоянии 
описаны мутации в генах 
CACNA1A, ATP1A2, SCNA1A 
[3]. У маленькой пациент-
ки, а также у мальчика-
подростка была иденти фи-
цирована мутация в гене 
CACNA1A. У де вочки-под-
ростка диаг но стирована 
мутация в гене ATP1A2.

У всех пациентов на 
ЭЭГ в острую фазу бо лез -
ни выявлялись признаки 
гемикортикального нару-
шения функции мозга. По -
добные изменения на ЭЭГ 
могут встречаться во вре-
мя и после острой атаки 
мигрени и характеризуют-
ся �- и 
-волнами на кон-
тралатеральном к гемипа-
ретической стороне полу-
шарии [4].

Рис. 1. ЭЭГ-статус правой гемисферы, пациентка в возрасте 2 лет

Примечание. ЭЭГ-статус правой гемисферы с диффузным 
постоянным замедлением основного ритма и отсутствием 
графоэлементов сна.

Рис. 2. Гемикортикальная 
атрофия, пациентка 
в возрасте 2 лет

Рис. 3. Атрофия мозжечка, 
мальчик-подросток

Примечание. Выраженная 
кортикальная атрофия правой 
гемисферы, обнаруженная 
через 4 мес после первой 
атаки мигрени.

Примечание. Атрофия 
мозжечка, диагностированная 
на 9-м году заболевания.
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В литературе описаны лишь единичные случаи раз-
вития церебрального отека при атаке мигрени. Обычно 
указывают на случаи атаки с развитием гемипареза, 
комы, но без подтверждения церебральной патологии 
по данным МРТ [10]. В острую фазу заболевания резуль-
таты МРТ у всех пациентов свидетельствовали о наличии 
обратимого гемикортикального отека — признака ассо-
циированной с мигренью энцефалопатии. Течение забо-
левания у наших пациенток сопровождалось развитием 
коматозного состояния.

Необратимые, по данным МРТ или компьютерной 
томографии, изменения ткани мозга у пациентов с ГМ 
очень редки. Атрофию мозжечка описывали у паци-
ентов с мутацией в гене CACNA1A и прогрессирующей 
атаксией [11]. При контрольных МРТ-исследованиях 
у 2 пациентов, описанных выше, были выявлены геми-
кортикальная атрофия после первой атаки (двухлетняя 
пациентка) и атрофия мозжечка на 9-м году заболева-
ния (мальчик).

ГМ относится к группе каналопатий, в связи с чем 
пациентам назначают медикаменты, изменяющие прони-
цаемость мембран клеток для ионов [4]. С целью профи-
лактики обострений рекомендуются флунаризин (блокада 
натриевых и кальциевых каналов), верапамил (блокада 
кальциевых каналов), вальпроевая кислота (блокада 
натриевых и кальциевых каналов), ламотриджин (бло-
када натриевых и кальциевых каналов), ацетазоламид 
(блокада пируватдегидрогеназы), топирамат (изменение 
активности каналов натрия и кальция), �-блокаторы про-

пранолол и метопролол [4]. Пациентам для профилактики 
мигрени проводили комбинированную антиэпилепти-
ческую терапию, включавшую окскарбазепин и натрия 
вальпроат (двухлетняя девочка), флунаризин (мальчик) 
и топирамат (старшая девочка).

Для лечения атаки мигрени рекомендуются триптаны, 
эрготамин, кетамин, нимодипин, анальгетики и пульс-
терапия метилпреднизолоном [12]. Нашим пациентам 
во время атаки мигрени были назначены комбиниро-
ванные противоэпилептические препараты (маленькая 
пациентка), дексаметазон, Диакарб, нимодипин (маль-
чик), анальгезирующие средства из группы нестероидных 
противовоспалительных препаратов, проводилась пульс-
терапия метилпреднизолоном, назначен суматриптан 
(девочка-подросток).

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Гемиплегическая мигрень — редкая тяжелая форма 

мигрени с аурой. Все обследованные нами пациенты 
в острую фазу заболевания имели типичную для этого 
заболевания идентичную клиническую картину в виде 
гемипареза, дисфазии, атаксии. Необычным для проте-
кания заболевания было выявление необратимых изме-
нений при МРТ у 2 пациентов в виде гемикортикальной 
атрофии и атрофии мозжечка. До настоящего времени 
отсутствуют четкие рекомендации по лечению и профи-
лактике заболевания. С учетом патогенеза пациентам 
назначали медикаменты, изменяющие активность кана-
лов натрия и кальция.

Авторы данной статьи подтвердили отсутствие конфликта интересов, о котором необходимо сообщить.
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