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Резюме
Статья посвящена проблеме затылочно-долевой эпилепсии, ассоциированной с интрапаренхиматозной шванномой за-
тылочной локализации. Особенностью затылочно-долевой эпилепсии является то, что она составляет менее 10 % от всех 
форм локально обусловленных (фокальных) эпилепсий, в связи с чем некоторые авторы ставят под сомнение ее суще-
ствование. Тем не менее затылочно-долевая эпилепсия является вторым по частоте проявлением такого достаточно 
редкого образования, как интрапаренхиматозная шваннома, локализованная в затылочной доле. В нашей работе про-
анализированы 15 клинических случаев, описывающих интрапаренхиматозную шванному затылочной и затылочной/
теменной локализации, представлена актуальная информация о патогенезе, клинической картине, диагностике и лече-
нии затылочно-долевой эпилепсии и интрапаренхиматозной шванномы затылочной локализации. Сделаны выводы о 
подтверждении существования затылочно-долевой формы эпилепсии, а также о необходимости дальнейшего изучения 
вопроса с целью расширения знаний о данной патологии и разработки современных методик лечения.
Цель исследования – проанализировать клинические случаи затылочно-долевой эпилепсии, ассоциированной с интра-
паренхиматозной шванномой.
По результатам анализа известных клинических случаев мы обнаружили, что эпилептические припадки являются вто-
рым по частоте симптомом в клинической картине интрапаренхиматозной шванномы затылочной и теменно-затылоч-
ной локализации. Таким образом, это не может не доказывать возможность постановки диагноза «Затылочная эпилеп-
сия».
Затылочно-долевая эпилепсия является наиболее редкой, а по мнению ряда авторов, и вообще не существующей формой 
локально обусловленной (фокальной) эпилепсии. Существование затылочной эпилепсии как диагноза подтверждается 
тем, что она является вторым по частоте симптомом, выявляемым у пациентов с интрапаренхиматозной шванномой 
затылочной доли. Безусловно, дальнейшие клинические наблюдения, морфологические и генетические исследования 
расширят этиопатогенетическое представление о существующих локально обусловленных затылочных формах эпилеп-
сии, ассоциированных с опухолевым процессом, что, в свою очередь, позволит вплотную подойти к разработке современ-
ных стратегий персонализированного лечения непосредственно затылочной эпилепсии.
Ключевые слова: затылочная эпилепсия, интрапаренхиматозная шваннома
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Abstract
This article is dedicated to the problem of occipital lobe epilepsy associated with intraparenchymal occipital schwannoma 
localization. The peculiarity is that occipital lobe epilepsy accounts for less than 10% of all forms of locally determined (partial) 
epilepsies, which is why some authors doubt its existence. Nevertheless, occipital lobe epilepsy is the second most frequent 
manifestation of such a rare condition as intraparenchymal occipital schwannoma localized in the occipital lobe. In our study, 
15 clinical cases describing intraparenchymal occipital and occipital/temporal localization of schwannoma were analyzed, and 
up-to-date information on the pathogenesis, clinical presentation, diagnosis, and treatment of occipital lobe epilepsy and 
intraparenchymal occipital schwannoma was presented. The conclusions were made about confirming the existence of occipital 
lobe epilepsy and the need for further research in order to expand knowledge about this pathology and develop modern treatment 
methods.
Aim – to analyze clinical cases of occipital lobe epilepsy associated with intraparenchymal occipital lobe schwannoma.
According to the results of our analysis of known clinical cases, we found that epileptic seizures are the second most frequent 
symptom in the clinical presentation of intraparenchymal occipital and occipitoparietal schwannoma. Thus, this cannot but 
prove the possibility of diagnosing “occipital epilepsy.”
Occipitoparietal epilepsy is the rarest form of locally determined (focal) epilepsy, and according to some authors, it does not exist 
at all. The existence of occipital epilepsy as a diagnosis is confirmed by the fact that it is the second most frequent symptom 
detected in patients with intraparenchymal occipital lobe schwannoma. Undoubtedly, further clinical observations, morphological 
and genetic studies will expand the etiopathogenetic understanding of existing locally determined occipital forms of epilepsy 
associated with tumor processes, which in turn will allow us to approach the development of modern strategies for personalized 
treatment of occipital epilepsy.
Keywords: occipital epilepsy, intraparenchymal schwannoma
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Эпидемиология
По данным различных источников, заты-

лочно-долевая, или затылочная, эпилепсия 
составляет менее 10 % от всех форм локально  
обусловленных (фокальных) эпилепсий. В свя-
зи с этим многие авторы, указывая на крайне 
низкую встречаемость затылочно-долевой эпи-
лепсии, даже подвергали скепсису само ее суще-
ствование [1–5]. Это прослеживалось в работах 
ученых XX в. и, безусловно, было связано с не-

достаточной информативностью диагностиче-
ских методов – электроэнцефалографических и 
нейровизуализационных. Увы, данное обстоя-
тельство не могло не отразиться и на подходах 
к  лечению. По сей день не существует разра-
ботанного алгоритма антиэпилептического ле-
чения затылочных форм эпилепсии, а само по-
нятие «затылочный антиэпилептический пре-
парат» вообще отсутствует. Тем не менее для 
приступов затылочной локализации характер-
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на специфическая клиническая картина, при 
которой поражения вещества головного моз-
га структурного характера (опухоль-ассоции-
рованного, посттравматического и др.) наибо-
лее часто приводят к  возникновению эпилеп-
тогенного очага [6–9]. Так, известно, что одной 
из наиболее частых причин развития затылоч-
ной эпилепсии являются новообразования за-
тылочной доли, в частности, интрапаренхима-
тозные шванномы. Шваннома, или невринома, 
является опухолью нервной системы, образую-
щейся из шванновских клеток. При этом вну-
тричерепные шванномы составляют 7–8 % от 
всех опухолей центральной нервной системы. 
Бóльшая часть из них возникает из черепных 
нервов – тройничного [10], лицевого [11] и пре-
имущественно из вестибулярной части пред-
дверно-улиткового нерва [12, 13]. Менее 1  % 
внутричерепных шванном представлены ин-
трапаренхиматозными (полушарными) ново-
образованиями, не связанными с  черепными 
нервами, и только 15 описанных в литературе 
случаев приходится на шванному затылочной 
и теменной/затылочной долей. Чаще всего ин-
трапаренхиматозная шваннома развивается 

у пациентов возрастной группы 10–30 лет. До 
40 лет шваннома чаще диагностируется у муж-
чин, после 40 лет – у женщин [14, 15]. В рассмо-
тренных нами 15 клинических случаях шван-
нома затылочной и теменной/затылочной до-
лей была обнаружена у 10 мужчин и 5 женщин 
(таблица). Самый молодой пациент находил-
ся в возрасте 4 лет, самый пожилой – в возрас-
те 61 года, средний возраст пациентов соста-
вил 22,5 года. Наибольшее количество случа-
ев представлено возрастной группой от 10 до 19 
лет (таблица). Число мужчин в  случаях до 40 
лет преобладало над числом женщин, что со-
ответствует приведенной ранее статистике ин-
трапаренхиматозных шванном.

Этиопатогенез
Шванномы образуются из шванновских 

клеток, покрывающих аксоны сенсорных, мо-
торных и двигательных нервов. В  настоящее 
время в литературе можно встретить несколь-
ко теорий возникновения шванном. Наибо-
лее распространенный вариант внутричереп-
ной шванномы  – это шваннома, образующая-
ся из внутричерепной части черепных нервов 
дистальнее зоны Оберштайнера – Редлиха, где 
шванновские клетки заменяются на глиальные 
[16]. Другим источником шванном внутриче-
репной локализации являются черепно-мозго-
вые нервы, обильно иннервирующие твердую 
мозговую оболочку [16, 17]. Наличие же шван-
новских клеток в паренхиме головного мозга не 
является естественным для центральной нерв-
ной системы (ЦНС). Согласно одной из теорий, 
шванномы образуются из шванновских кле-
ток периваскулярных нервов. В миелинизиро-
ванных волокнах на одну часть аксона прихо-
дится одна шванновская клетка, в то время как 
в  немиелинизированных волокнах шваннов-
ская клетка может контактировать с несколь-
кими соседними аксонами. Также в  немиели-
низированных волокнах две и более шваннов-
ских клеток могут совместно оборачиваться во-
круг одной части аксона [16]. Немиелинизиро-
ванные волокна сопровождают сосуды более 
мелкого калибра [18], но в дистальных сосудах 
меньше аксонов. Таким образом, в целом коли-
чество шванновских клеток в  дистальных со-
судах меньше, чем в периваскулярных нервах, 

Данные 15 клинических случаев, полученные 
в результате предыдущих исследований
Data from 15 clinical cases obtained as a result of 
previous studies

Авторы
Число описан-
ных клиниче-
ских случаев

Год
Возраст 
пациен-
тов, лет 

Пол

Shalit et al. 1 1982 29 Ж

Stefanko et al. 1 1986 15 М

Zhao et al. 1 1994 38 М

Sharma et al. 1 1996 19 Ж

Erongun et al. 1 1996 4 Ж

Haga et al. 1 1997 15 Ж

Horgan et al. 1 1998 27 М

Xu и Wang 1 2002 61 Ж

Taghipour et 
al.

1 2008 30 М

Ishihara et al. 1 2009 5 М

Consales et al. 1 2010 7 М

Parades et al. 2 2011 19 М

2011 32 М

Ten et al. 1 2018 19 М

Alayyaf et al. 1 2019 18 М



РОССИЙСКИЙ НЕЙРОХИРУРГИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ имени профессора А. Л. Поленова	

Том XVI, № 2, 2024

141

А. В. Василенко и др.

связанных с  сосудами бóльшего калибра [16]. 
Следовательно, вероятность развития шванно-
мы из шванновской клетки, связанной с сосу-
дом бóльшего калибра, выше.

I. Feigin и J. Ogata предположили, что шван-
новские клетки могут образовываться из плю-
рипотентных мезенхимальных клеток в  цен-
тральной нервной системе [19]. По версии 
D. S. Russell и L. J. Rubinstein, гистологическая 
схожесть нейроэктодермальных шванновских 
клеток и мезодермальных клеток мягкой моз-
говой оболочки позволяет предположить, что 
шванновские клетки появляются в  результа-
те трансформации мезенхимальных пиальных 
клеток [20]. B. Ramamurthi et al. предполагали, 
что во время эмбрионального развития клет-
ки нервного гребня могут мигрировать в  цен-
тральную нервную систему и впоследствии 
стать началом для образования шванномы [21]. 
Из нервного гребня образуются предшествен-
ники шванновских клеток, которые являются 
источником меланоцитов, эндоневральных фи-
бробластов, парасимпатических нейронов в эм-
бриональных периферических нервах и незре-
лых шванновских клеток [22–24]. Из незрелых 
шванновских клеток образуются миелинизи-
рующие и немиелинизирующие шванновские 
клетки. Теория, выдвинутая B. Ramamurthi 
et al., подвергалась сомнению, так как извест-
но, что предшественники шванновских клеток 
погибают вне связи с  аксоном [22]. Нейрегу-
лин-1 III типа способствует выживанию пред-
шественников шванновских клеток [25] и обра-
зованию их незрелых форм, стимулирует деле-
ние шванновских клеток. В свою очередь, сиг-
нальный путь Notch увеличивает количество 
ErbB3-рецепторов нейрегулина-1 в  предше-
ственниках, что обеспечивает большую эффек-
тивность передачи сигналов нейрегулином-1 
[26]. И нейрегулин-1, и лиганды Notch экспрес-
сируются преимущественно на аксонах.

Для разных стадий развития шванновской 
клетки характерен определенный набор моле-
кулярных маркеров. Так, для клеток нервного 
гребня характерны маркеры AP2α и SOX10, для 
предшественников шванновских клеток – мар-
керы SOX10, AP2α, кадгерин-19, BFABP и P0, 
для незрелых и зрелых шванновских клеток – 
SOX10, BFABP, P0, GFAP и S100 [27]. Маркеры 

SOX10 и AP2α присутствуют в эктодерме, в то 
время как маркеры PAX7 и PAX3 были обнару-
жены в мезодерме. Исходя из этого, I. Paredes et 
al. предположили, что обнаружение более позд-
них маркеров подтвердит теорию происхожде-
ния шванномы из шванновских клеток перива-
скулярных нервов, присутствие более ранних 
маркеров будет означать происхождение шван-
номы из мигрировавших клеток нервного греб-
ня, а маркеры PAX7 и PAX3 укажут на плю-
рипотентные мезодермальные клетки мягкой 
мозговой оболочки в  качестве источника опу-
холи [27].

Патогенез эпилепсии, ассоциированной 
с  опухолью головного мозга и, в  частности, 
с  интрапаренхиматозной шванномой, на дан-
ный момент до конца не изучен [28, 29]. Логич-
но предположить, что патогенез эпилепсии бу-
дет иметь определенные отличия в  зависимо-
сти от гистологических характеристик опухо-
ли. Тем не менее считается, что бóльшее значе-
ние для эпилептогенеза при опухолях головно-
го мозга имеют изменения, возникающие в пе-
ритуморозной зоне. В  перитуморозной зоне, 
в отличие от здоровой ткани, отмечается пере-
распределение и изменение синаптических пу-
зырьков. Повышение уровня перитуморозно-
го pH приводит к блокированию калиевых ка-
налов, увеличению уровня Na+ и Ca2+ во вне-
клеточном пространстве и повышению возбуди-
мости нейронов. Нарушение в регуляции рецеп-
торов гамма-аминомасляной кислоты (ГАМК) и 
NMDA приводит к  снижению подавления воз-
будимости нейронов. Особое внимание в патоге-
незе опухоль-ассоциированной эпилепсии уде-
ляют нарушению нейротрансмиссии глутамата. 
Повышенная концентрация внеклеточного глу-
тамата в перитуморозной зоне приводит к нару-
шению баланса между возбуждением и тормо-
жением нейронов, что связывают с возникнове-
нием судорожной активности [28–33].

Клиническая картина
Типичным клиническим признаком за-

тылочно-долевой эпилепсии различной этио-
логии, в  том числе и опухоль-ассоциирован-
ной, являются простые зрительные галлюци-
нации, относящиеся к простым парциальным 
эпилептическим приступам без утраты созна-
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ния и представляющие собой пятна округлой 
или овальной формы, появляющиеся кратко-
временно и (или) перемещающиеся по полю 
зрения. К другим типичным признакам заты-
лочной эпилепсии относят амавроз, ощуще-
ние движения глаз, вынужденное отклонение 
взгляда (тоническая версия взгляда в сторону), 
трепетание век, клинически схожее с просты-
ми абсансами, а также головную боль [34–36].

Считается, что источником простых зри-
тельных галлюцинаций являются эпилепти-
формные разряды, генерируемые в первичной 
зрительной коре. При нарастании этих разря-
дов происходит усиление иктальной активно-
сти и ее распространение на 18, 19 поля, а так-
же на другие корковые области, что приводит 
к  присоединению соответствующей симпто-
матики. Так, возможным становится уже и по-
явление сложных зрительных, обонятельных, 
слуховых галлюцинаций, различных автома-
тизмов, протекающих с нарушением сознания 
и относящихся к сложным парциальным эпи-
лептическим приступам. При дальнейшей ге-
нерации разрядов эпилептиформной активно-
сти, нарастании их частоты и амплитуды ста-
новится возможным распространение патоло-
гического электричества уже не только в пре-
делах доли или гемисферы, но даже переход на 
второе полушарие – билатеральная синхрони-
зация активности, что клинически проявляет-
ся развитием вторично-генерализованных су-
дорожных эпилептических приступов [34, 35].

Достаточно длительное отсутствие судорож-
ных приступов в начале заболевания является 
отличительной особенностью клинической кар-
тины большинства форм затылочно-долевой 
эпилепсии. Зачастую приступы присоединяют-
ся лишь спустя несколько лет с момента дебю-
та затылочной эпилепсии и являются следстви-
ем распространения иктальной активности на 
височную и теменно-затылочную области. Так, 
наибольший максимум зарегистрирован при 
затылочной посттравматической и постинфек-
ционной формах эпилепсии, при опухоль-ассо-
циированных этот период закономерно меньше. 
Безусловно, более позднее развитие судорож-
ных приступов при затылочных формах эпи-
лепсии по сравнению, например, с  височными 
не стоит считать благоприятным предиктором, 

поскольку данный факт осложняет своевремен-
ную постановку диагноза и начало лечения.

Другой интересной отличительной особен-
ностью затылочно-долевой эпилепсии являет-
ся отсутствие специфических изменений лич-
ности, а если они и проявляются в течение за-
болевания, то в слабой мере и не соответствуют 
ни одному из шести известных эпитипов.

Что же касается клинической картины ин-
трапаренхиматозной шванномы, то здесь ха-
рактерны головная боль, эпилептические при-
ступы, повышение внутричерепного давления, 
головокружение и тошнота. Y. Gao et al. про- 
анализировали 84 клинических случая интра-
паренхиматозной шванномы и определили, 
что у пациентов в возрасте до 25 лет первичны-
ми проявлениями преимущественно выступа-
ют головная боль и эпилепсия, в то время как 
для пациентов старшего возраста характерна 
очаговая неврологическая симптоматика [14].

В результате нашего анализа 15 клиниче-
ских случаев пациентов с интрапаренхиматоз-
ными шванномами, ассоциированными с эпи-
лепсией, было установлено, что самым частым 
клиническим проявлением шванномы заты-
лочной и теменной/затылочной долей являет-
ся головная боль. Жалобы на головную боль 
были описаны у 7 пациентов, боль носила как 
локальный (местный) характер, распростра-
няясь в затылочной области, так и диффузный 
давящий. Мышечная слабость наблюдалась 
у 4 пациентов в виде гемипареза и у 1 пациен-
та в виде монопареза верхней конечности. Отек 
диска зрительного нерва встречался в  клини-
ческой картине 3 пациентов. Двое пациентов 
предъявляли жалобы на рвоту. В одном из опи-
санных клинических случаев у  женщины 29 
лет в результате повышенного внутричерепно-
го давления был обнаружен пороз спинки ту-
рецкого седла, что, по нашему мнению, вряд ли 
может быть связано с основной нозологией.

Вторым по частоте клиническим проявлени-
ем стала эпилепсия, она была диагностирована 
у 6 пациентов. M. Ishihara et al. описали случай 
затылочной шванномы у мальчика 5 лет. В воз-
расте 2 лет он был госпитализирован по пово-
ду судорожного приступа, но на магнитно-ре-
зонансной томографии (МРТ) была диагности-
рована киста задней черепной ямки, опухоль не 
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была выявлена. Спустя три года появилась го-
ловная боль, участились эпилептические при-
ступы, а МРТ показала образование диаметром 
1,5 см, располагающееся в  паренхиме правой 
затылочной доли с частичным распространени-
ем в твердую мозговую оболочку [37].

В 2 из 5 описанных случаях эпилепсия была 
единственным клиническим проявлением. 
Так, у 7-летнего мальчика с внутриаксиальной 
шванномой левой затылочной и теменной до-
лей при полном отсутствии неврологического 
дефицита наблюдались вторично-генерализо-
ванные судорожные припадки [38]. В клиниче-
ском случае, представленном I. Paredes et al., 
у юноши 19 лет в результате экстрааксиальной 
шванномы правой затылочной доли возникли 
сложные парциальные эпилептические при-
падки, развивавшиеся на протяжении двух ме-
сяцев, не сопровождающиеся головной болью, 
рвотой или зрительными нарушениями [27].

Был описан случай эпилепсии у  пациента 
без судорожных припадков и нарушения созна-
ния. Эпилепсия носила фотосенситивный ха-
рактер, длилась на протяжении 3 лет и прояв-
лялась один раз в месяц в виде кратковремен-
ных эпизодов ухудшения зрения с  мерцанием 
в правом поле зрения, длительностью 10–30 с. 
Эпизоды сопровождались головной болью в за-
тылочной области. При физикальном обследо-
вании была обнаружена неполная правая ниж-
няя квадрантанопсия. По результатам МРТ, 
опухоль локализовалась в  левой затылочной 
доле. В случае, описанном M. Alayyaf et al., у па-
циента 18 лет, страдающего эпилепсией на про-
тяжении 3 месяцев, приступы начинались с за-
туманивания зрения, отклонения головы впра-
во и тонической позы правой верхней конечно-
сти с последующей генерализацией и переходом 
в  тонико-клонический припадок с  утратой со-
знания. За приступом следовали постиктальное 
субокципитальное и лобное напряжение, голов-
ная боль. Опухоль локализовалась в коре и под-
корковых структурах правой теменной и заты-
лочной долей [38]. Ассиметричный тонический 
приступ, возникший у  пациентки, мог свиде-
тельствовать о верхнемедиальном распростра-
нении иктальной активности.

S. Z. Stefanko et al. задокументировали ред-
кий случай злокачественной шванномы левой 

теменной и затылочной долей с  тремя реци-
дивами за 9 месяцев [39]. Данный случай за-
кончился летальным исходом. Таким образом, 
в 14 из 15 описанных случаев шваннома была 
представлена доброкачественным образовани-
ем. В постоперационном периоде пациенты не 
предъявляли никаких жалоб, неврологическо-
го дефицита также не возникало.

Диагностика
Так как интрапаренхиматозная шванно-

ма является редкой опухолью, то долгое время 
знаний о ее рентгенологических особенностях 
было недостаточно [6]. В  связи с  этим пред- 
операционная диагностика такого типа шван-
ном представляла трудности. Для визуализа-
ции опухоли в  настоящее время выполняют 
МРТ, которая является «золотым стандартом», 
и компьютерную томографию (КТ) с контраст-
ным усилением. Данные методы помогают по-
лучить информацию о форме, размерах, струк-
туре опухоли, ее расположении и соотношении 
с  окружающими структурами. В  случаях раз-
вития эпилептических приступов у пациентов 
с интрапаренхиматозными шванномами МРТ 
должна быть усилена проведением специаль-
ного эпилептического протокола.

Чаще всего об интрапаренхиматозной шван-
номе сообщается как об одиночном, четко отгра-
ниченном образовании, окруженном перитумо-
ральным отеком. Для интрапаренхиматозной 
шванномы характерны кальцификация и ки-
стозная дегенерация. Согласно Z. Y. Zhang et al., 
кальцификация может носить дискретный или 
узловой характер, локализоваться по перифе-
рии или в центре образования [40]. Тем не ме-
нее в  описанных ранее клинических случаях 
интрапаренхиматозной шванномы затылоч-
ной доли встречались варианты шванном без 
кистозных образований и кальцификаций [38]. 
Кровоизлияние встречается редко и не считает-
ся характерным признаком для шванномы.

При КТ-исследованиях шванномы представ-
ляют собой изоденсные или гиподенсные обра-
зования [27, 41]. На МРТ большинство интрапа-
ренхиматозных шванном демонстрируют гипо-
интенсивность и реже изоинтенсивность на T1-
взвешенных изображениях и гиперинтенсив-
ность на T2-взвешенных изображениях. Одна-
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ко были задокументированы и случаи появле-
ния гипоинтенсивного T2-сигнала. Предполо-
жительно, гипоинтенсивность T2-сигнала объ-
ясняется наличием кальцификации опухоли 
в  одном случае и наличием гиалинизирован-
ной стромы и отложением коллагена  – в  дру-
гом [16, 42]. После введения контрастного ве-
щества отмечалось неоднородное замедленное 
увеличение образований, преимущественно со-
лидного компонента [40]. Несмотря на расши-
рение знаний в  области визуализации интра-
паренхиматозной шванномы, ее рентгенологи-
ческая картина остается неоднозначной. Так, 
в  одном клиническом случае с  интрапаренхи-
матозной шванномой правой затылочной доли, 
описанном I. Paredes et al., по результатам, по-
лученным на МРТ, предоперационный диагноз 
включал в себя гемангиоперицитому, менинги-
ому, плеоморфную ксантоастроцитому, дисэм-
бриопластическую нейроэпителиальную опу-
холь   или ганглиоглиому. Во втором случае по 
результатам МР-перфузии был выявлен высо-
кий rCBV (6,2), что ошибочно было диагности-
ровано как высокозлокачественная глиома [27].

В некоторых из рассмотренных нами кли-
нических случаев шванном затылочной или 
теменно-затылочной локализации, ассоцииро-
ванных с затылочной эпилепсией, была выпол-
нена МР-спектроскопия, которая выявляла по-
вышенное содержание холина и миоинозитола, 
а также небольшой пик содержания липидов. 
Однако можно с уверенностью сказать, что это 
не является характерным признаком шванно-
мы, так как аналогичные результаты могут на-
блюдаться при менингиомах и злокачествен-
ных глиомах; мы же связали эти находки с раз-
витием эпилептических приступов у  данной 
группы пациентов [15, 27].

Таким образом, диагностика затылочно-до-
левой эпилепсии является весьма затрудни-
тельной. Малая встречаемость этой формы за-
болевания привела к  тому, что при электроэн-
цефалографии (ЭЭГ) и при пролонгированных 
видео-ЭЭГ внимание исследователей более на-
правлено на изучение электрической активно-
сти височной и лобных долей. Несвоевременное 
диагностирование затылочно-долевой эпилеп-
сии приводит к ее прогрессированию, а следо-
вательно, к распространению иктальной актив-

ности и присоединению симптомов, характер-
ных для эпилепсий уже другой локализации – 
многоочаговых форм. Так, в  исследовании 
H. Angus-Leppan et al. в 40 % случаев пациен-
там с затылочной эпилепсией были установле-
ны ошибочные диагнозы [34]. Наличие при ЭЭГ 
во время выполнения пробы с фотостимуляци-
ей воспроизводимого фотопароксизмального от-
вета при предъявлении частот в среднем диапа-
зоне может указывать на заинтересованность 
именно затылочной доли. Это необходимо учи-
тывать при последующем проведении нейрови-
зуализационного обследования и типичном ис-
следовании височной доли в качестве первично-
го источника иктальной активности.

Следует также отметить, что не только ЭЭГ, 
но и современные МРТ-протоколы имеют не-
достатки при постановке диагноза «Затылоч-
ная эпилепсия», так как большинство МРТ-
протоколов при эпилепсии направлены на изу-
чение медиобазальных структур височных до-
лей и амигдало-гиппокампального комплекса, 
тогда как состоянию затылочной доли уделя-
ется меньшее внимание. Однако в  случае на-
личия у пациента клинической симптоматики 
в виде фотопсий, головных болей и (или), пусть 
и редких, но судорожных приступов, в первую 
очередь необходимо исключать патологию за-
тылочной доли, а свой диагностический поиск 
направить и в сторону интрапаренхиматозной 
шванномы.

Генетическое исследование
Генетические исследования помогли опре-

делить мутации генов, ответственных за об-
разование шванном. Широко известна зависи-
мость возникновения шванном на фоне гене-
тических синдромов, таких как нейрофиброма-
тоз-2 (NF2) и шванноматоз. Так, мутация в гене 
NF2 в хромосоме 22q12.2 приводит к развитию 
невестибулярных шванном и двусторонних ве-
стибулярных шванном. Мутация SMARCB1 
в хромосоме 22q11.23 и мутация LZTR1 в хро-
мосоме 22q11.21 приводят к  множественным 
невестибулярным шванномам. Тем не менее 
генные мутации, ответственные за образова-
ние интрапаренхиматозных шванном, являю-
щихся одиночными и спорадическими, до кон-
ца не изучены [43]. Ни в одном из проанализи-
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рованных нами клинических случаев у паци-
ентов не было обнаружено признаков NF2. Со-
гласно исследованию D. Ishigami et al., при ге-
нетическом анализе шванномы мосто-мозжеч-
кового соединения мутации в NF2, SMARCB1, 
LZTR1 и остальных 33 исследуемых генах не 
были обнаружены [44]. В работе E. A. Williams 
et al. в  трети из 96 исследуемых спорадиче-
ских шванном были впервые обнаружены но-
вые indel-мутации SOX10, при этом изменения 
в  известных характерных генах отсутствова-
ли. Таким образом, можно предположить, что 
дальнейшее генетическое исследование позво-
лит обнаружить SOX10-мутации в  интрапа-
ренхиматозных шванномах [45].

Морфологическая диагностика
Макроскопически интрапаренхиматозные 

шванномы зачастую представляют собой оди-
ночные округлые, дольчатые или овальные, 
четко очерченные гетерогенные образования 
без капсулы, с кистозным компонентом и каль-
цификацией. Консистенция шванномы варьи-
рует от плотной до мягкоэластичной, цвет – от 
красноватого и желтовато-коричневого до серо-
вато-белого [15, 37–40, 42, 44, 46–61]. Морфо-
логическая диагностика шванномы включа-
ет в  себя окрашивание гематоксилином и эо-
зином и демонстрирует два компонента опухо-
ли: область с компактными переплетающими-
ся пучками веретенообразных клеток («часто-
кол», «палисад») с гиперхроматическими ядра-
ми неправильной формы, так называемая зона 
«AntoniA», и область с  рыхлым миксоидным 
матриксом – зона «Antoni B». Могут наблюдать-
ся точечные кровоизлияния и кистозная деге-
нерация [40, 41, 43, 47, 55]. Иммуногистохи-
мический метод позволяет дифференцировать 
шванному от пилоцитарной астроцитомы, пле-
оморфной ксантоастроцитомы, ганглиоглиомы 
и менингиомы [14, 38, 56]. Для подтверждения 
диагноза шванномы используют маркеры S100, 
GFAP, EMA и Ki-67. Иммуногистохимия обыч-
но демонстрирует положительное, сильное и 
диффузное окрашивание на S100, отрицатель-
ное окрашивание на EMA, отрицательное или 
слабо положительное окрашивание на GFAP, а 
также относительно низкий индекс Ki-67, что 
указывает на низкую активность пролифера-

ции (WHO Grade I) [41, 56]. S100 не обнаружи-
вается в злокачественных шванномах [56], од-
нако в  одном из рассмотренных нами клини-
ческих случаев по результатам иммуногисто-
химии в злокачественной шванноме был обна-
ружен S100 в эпителиоидном компоненте опу-
холи, что, по предположениям S. Z. Stefanko et 
al., указывает на высокую степень дифферен-
цировки этого компонента [40].

Лечение
Основным методом лечения интрапаренхи-

матозной шванномы является открытая опера-
ция, в результате которой выполняется тоталь-
ная резекция опухоли. Прогноз подобных опе-
раций положительный и долгосрочный. Так, 
в 14 из 15 рассмотренных нами случаев была 
выполнена тотальная резекция шванномы 
с  последующим исчезновением беспокоившей 
ранее пациентов симптоматики. При обсужде-
нии хирургического лечения следует обратить 
внимание на локализацию и характер опухоле-
вых кист. При резекции крупной кисты может 
происходить деформация опухоли, влияющая 
на целостность окружающих структур, а спаеч-
ный процесс с  сосудисто-нервными образова-
ниями значительно затрудняет ход оператив-
ного вмешательства [62, 63]. Однако в некото-
рых случаях тотальная резекция невозможна. 
Так, например, в случае, описанном U. Erongun 
et al., в котором опухоль распространялась глу-
боко в белое вещество теменной и затылочной 
долей, было выполнено субтотальное удаление 
опухоли (тотальная резекция была выполнена 
при повторной операции) [47].

Нельзя исключать и возникновение интра-
операционных осложнений, затрудняющих 
проведение открытой операции. Таким обра-
зом, целесообразно рассмотреть применение 
других методов хирургического лечения. Так, 
A. Tokarev et al. предлагают использовать сте-
реотаксическую радиохирургию для лечения 
интрапаренхиматозных шванном [64]. Стерео-
таксическая радиохирургия широко использу-
ется в лечении шванном, происходящих из че-
репных нервов, в  частности, при лечении ве-
стибулярной шванномы. С  помощью гамма-
ножа A. Tokarev et al. успешно провели лече-
ние шванномы лобной доли. По мнению авто-
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ров, применение стереотаксической радиохи-
рургии для лечения интрапаренхиматозных 
шванном снизит риск операционных осложне-
ний, в  особенности для шванном, сдавливаю-
щих критические структуры. Однако, несмо-
тря на все преимущества гамма-ножа в  лече-
нии вестибулярных шванном, данная методи-
ка имеет свои недостатки, одними из которых 
являются постлучевые реакции с  возможным 
увеличением зоны перифокального отека, фор-
мированием лучевых некрозов и даже с усиле-
нием эпилептических припадков. Таким обра-
зом, при попытке уменьшить риск сдавления 
окружающих тканей существует вероятность 
получения обратного эффекта, а также возник-
новения эпилептогенного очага. В редких слу-
чаях малигнизации и рецидивирования опухо-
лей показано применение лучевой и химиоте-
рапии.

Заключение
Затылочно-долевая эпилепсия является 

наиболее редкой, а по мнению ряда авторов, и 
вообще не существующей формой локально об-
условленной (фокальной) эпилепсии. Интрапа-
ренхиматозная шваннома затылочной доли  – 
это тоже очень редкое и преимущественно до-
брокачественное новообразование. Считается, 
что опухоли затылочной доли реже становят-
ся причиной возникновения эпилепсии, чем, 
например, при височной локализации. Тем не 
менее, по результатам нашего анализа извест-
ных клинических случаев, мы обнаружили, 
что эпилептические припадки являются вто-
рым по частоте симптомом в клинической кар-
тине интрапаренхиматозной шванномы заты-
лочной и теменно-затылочной локализации. 
Что уже само по себе не может не доказывать 
возможность постановки диагноза «Затылоч-
ная эпилепсия». Безусловно, дальнейшие кли-
нические наблюдения, морфологические и ге-
нетические исследования расширят этиопато-
генетическое представление о существующих 
локально обусловленных затылочных фор-
мах эпилепсии, ассоциированных с  опухоле-
вым процессом, что, в свою очередь, позволит 
вплотную подойти к  разработке современных 
стратегий персонализированного лечения не-
посредственно затылочной эпилепсии.
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