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Кортикальные дисплазии представляют собой пороки развития коры, являющиеся частой причиной 
фармакорезистентной эпилепсии. Они часто выявляются в качестве патологического субстрата, 
лежащего в основе МР-негативной локализационно-обусловленной эпилепсии. Приведены основные 
данные о механизмах формирования дисплазий, различные классификации данных поражений и эпи-
лептогенности различных типов дисплазий. Обсуждаются значение мультимодальной диагностики 
и инвазивных нейрофизиологических исследований в дооперационном обследовании больных, а также 
актуальные вопросы планирования хирургических вмешательств при различных вариантах эпилепто-
генных поражений, обусловленных кортикальными дисплазиями. Представлены различные методики 
резекционных и деафферентационных вмешательств. Рассматриваются вопросы выбора тактики 
хирургического лечения, являющиеся предметом дискуссий.
Ключевые слова: кортикальная дисплазия, эпилептогенные поражения, хирургическое лечение эпи-
лепсии.

The cortical dysplasias are a kind of malformation due to abnormal cortical development which is a common 
cause of medically intractable epilepsy. Dysplasia is the frequent pathologic substrate of the MRI-negative 
localization-related epilepsy. In the review a specification on formation mechanisms of dysplasia, various 
classifications of the lesions and epileptogenicity of the different types of dysplasia are resulted. Value of 
multimodal diagnostics and invasive neurophysiological investigations in presurgical evaluation of the patients, 
and also actual questions of planning of surgical interventions at different variants of the epileptogenic 
caused by the cortical dysplasia are discussed. Various methods of the resective and deafferentation surgical 
procedures are presented. Questions of a choice of the surgical strategy, being a subject of discussions 
are considered.
Key words: cortical dysplasia; epileptogenic lesions; epilepsy surgery.

Патогенез и классификация
кортикальных дисплазий

Пороки развития (мальформации) коры голо-
вного мозга являются одной из наиболее частых 
причин фармакорезистентной симптоматической 
эпилепсии и объектом хирургического лечения 
[36, 50]. В этой группе на первом месте по зна-
чимости находятся фокальные кортикальные 
дисплазии (ФКД) [19, 40, 45]. Гистологические 
изменения, характерные для ФКД, впервые бы-
ли описаны D.C. Taylor в 1971 г. [45]. В качестве 
характерных признаков данной патологии отме-
чены нарушение архитектоники коры и морфо-
логически измененные нейроны. В части наблю-
дений обнаружены «шаровидные» клетки (balloon 
cells), что послужило основанием для выделения 
отдельного типа данной патологии.
Признаки ФКД встречаются более чем у 25% 

больных с локализационно-обусловленными фор-
мами эпилепсии, большинство из этих больных 
являются фармакорезистентными [19, 34]. По 
мере улучшения качества дооперационной диа-
гностики доля больных симптоматической эпи-
лепсией, ассоциированной с ФКД, в последнее 

время увеличивается за счет больных, у которых 
ранее диагностировали «криптогенную» эпилеп-
сию [40].
Пороки развития коры являются следствием 

нарушений ее онтогенеза, в котором различают 
3 стадии: 1) пролиферация недифференцирован-
ных клеток нейроэпителия; 2) миграция нейро-
бластов; 3) процесс клеточной дифференциации 
и организации структуры коры. С нарушениями 
каждого из этапов связаны специфические формы 
мальформаций [2, 53]. ФКД по классификации 
A.J. Barkovich и соавт. [2] являются неоднородной 
группой. Дисплазия с наличием так называемых 
«шаровидных» клеток входит в группу наруше-
ний пролиферации (наряду с опухолями низкой 
степени злокачественности, такими, как дезэм-
бриопластическая нейроэпителиальная опухоль, 
ганглиома и ганглиоцитома), дисплазии других 
типов относятся к нарушениям кортикальной ор-
ганизации. Согласно другой точке зрения, ФКД 
относятся к нарушениям миграции нейронов [53]. 
Представлены данные о связи дисплазий и гене-
тической патологии [38].
Нейрогенез и миграция нейронов в норме на-

блюдаются в перинатальном периоде в процессе 
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созревания коры. При усилении этих процессов 
в коре появляется дополнительное количество 
нейронов различной степени зрелости, что при-
водит к нарушениям архитектоники с формиро-
ванием дополнительных связей между клетками 
и нарушениям медиаторного баланса. В части 
случаев в коре могут появляться клетки с выра-
женными морфологическими изменениями: дис-
морфические нейроны и «шаровидные» клетки 
[53]. Патологические формы нейронов выявля-
ются при применении иммуногистохимических 
методов окрашивания клеток: дисморфические 
нейроны выявляют по положительной реакции 
на антитела к нейрофиламентам, «шаровидные» 
клетки — по реакции на глиально-фибрилляр-
ный кислый протеин (что позволяет предпола-
гать глиальную природу данных клеток) [45].
Формирование ФКД принято связывать с 

нарушениями развития коры в перинатальном 
периоде. Имеются данные о том, что нейроге-
нез является универсальной реакцией головного 
мозга на травму [44]. Персистирующая эпилеп-
тическая активность в коре также может стиму-
лировать нейрогенез и нейрональную миграцию 
у больных в постнатальном периоде [24], что 
может приводить к расширению зоны дисплазии 
и прогрессирующему течению симптоматической 
эпилепсии.
До последнего времени чаще всего применяли 

классификацию кортикальных дисплазий, пред-
ложенная A. Palmini и соавт. [45].

1. Слабовыраженная (mild) дисплазия
• Тип 1 — с наличием эктопированных нейро-
нов в I слое коры;

• Тип 2 — с наличием эктопированных нейро-
нов вне I слоя коры.
2. Фокальная кортикальная дисплазия

• Тип 1А — изолированные нарушения архи-
тектоники коры (dyslamination);

• Тип 1В — нарушения цитоархитектоники с 
наличием «незрелых» или гигантских нейро-
нов;

• Тип 2А — с наличием морфологически изме-
ненных нейронов;

• Тип 2В — с наличием морфологически из-
мененных нейронов и «шаровидных» клеток 
(balloon cells), описанных Taylor.
Слабо выраженная дисплазия не выявляется 

при МРТ, связь данной патологии с эпилеп-
тогенезом достоверно не установлена. ФКД 1A 
типа часто также не имеет специфических МРТ-
признаков, но при этом ее эпилептогенная роль 
чрезвычайно высока, что создает дополнитель-
ные трудности при планировании резекций [34, 
37, 40, 45].
В 2011 г. Международной лигой против эпи-

лепсии (ILAE) принята новая классификация 
ФКД [5]. В основу данной классификации по-
ложены как гистологические изменения в коре 
головного мозга, так и характер «основного» по-
ражения, если таковое имеется. Таким образом, 
выделяются следующие типы:

I тип — ФКД с нарушениями цитоархитек-
тоники без дисморфических нейронов и «шаро-

видных» клеток: с нарушением кортикальных 
«колонок» (Ia), с нарушением слоев коры (Ib), со 
смешанным характером нарушений (Ic);

II тип — ФКД с наличием дисморфических 
нейронов (IIa) и «шаровидных» (IIb) клеток;

III тип — ФКД, ассоциированная с другим 
(«основным») поражением: склерозом гиппокам-
па (IIIa), опухолью (IIIb), сосудистой мальформа-
цией (IIIc), другими поражениями (IIId).
В данной классификации ФКД с наличием 

дисморфических нейронов и «шаровидных» кле-
ток выделяется в отдельный тип (II), как этио-
логически гомогенная патология, в отличие от 
дисплазий с наличием незрелых нейронов, кото-
рые в классификации отнесены к разным типам. 
Сочетание «основного» поражения с дисплазией 
II типа расценивается авторами классификации 
как «двойная патология» (сочетание двух пораже-
ний, различных по своей природе).
Попытка объединить в одной классифика-

ции гистологические особенности поражения и 
его этиологию имеет как положительные, так 
и отрицательные стороны. Применение данной 
классификации должно разделить дисплазии по 
этиологии, а также способствовать унификации 
данных разных клиник, так как классифика-
ция опирается на определенные качественные 
признаки. На наш взгляд, современная класси-
фикация не лишена определенных недостатков. 
Прежде всего, согласно этой классификации, 
любая дисплазия, сочетающаяся с каким-либо 
поражением, считается вторичной. В литературе 
имеются данные о том, что дисплазия и неоп-
лазия являются следствием единого процесса, 
одновременно затрагивающего как нейрогенез, 
так и глиальную пролиферацию [2]. Если дис-
плазия в коре, прилегающей к зоне основного 
поражения, может рассматриваться как вторич-
ная (возникающая вследствие основного пораже-
ния), то дисплазия в отдаленных областях может 
являться следствием независимого, параллельно 
протекающего процесса. Кроме того, в рамках I 
и III типов отсутствует разделение на подтипы, 
характеризующиеся наличием нейронов разной 
степени зрелости. При часто встречающемся со-
четании внутримозговой опухоли височной доли 
и склероза гиппокампа сопутствующая дисп-
лазия не может быть отнесена ни к одному из 
описанных подтипов.
Основным патогенетическим фактором эпи-

лептогенеза при дисплазиях считают морфоло-
гические изменения нейронов с изменением их 
чувствительности к афферентным стимулам [1, 17].
Традиционным является мнение о том, что ФКД 
любого типа является потенциально эпилепто-
генным поражением. Более высокий уровень 
спонтанной эпилептической активности харак-
терен для больных с ФКД 2-го типа [22]. Тем не 
менее в литературе представлены данные о том, 
что не все участки дисплазии, даже одного типа, 
одинаково эпилептогенны [20]. В последние го-
ды появился ряд работ, ставящих под сомнение 
эпилептогенность участков коры с большим ко-
личеством морфологически измененных клеток. 
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Так, например, наличие шарообразных клеток 
ассоциировалось с низким уровнем эпилепти-
ческой активности на ЭКоГ в тех участках коры, 
где эти клетки выявлялись [6, 21], и со сни-
женной функциональной активностью коры —
даже при локализации дисплазии в первичных 
речевых и моторных зонах эти функции в об-
ласти поражения не были представлены [39]. 
Нейрофизиологические исследования мембран-
ных свойств нейронов показали сниженную спо-
собность дисморфических нейронов и шаровид-
ных клеток к генерации спонтанных разрядов. У 
незрелых гигантских нейронов эта способность 
была повышена, что позволило предположить их 
ведущую роль в эпилептогенезе [9].
Полученные данные не противоречат клини-

ческим наблюдениям, указывающим на высокую 
эпилептогенность ФКД II типа, по крайней мере 
в тех случаях, когда эти поражения становятся 
причиной фармакорезистентной эпилепсии и объ-
ектом инвазивных исследований [22]. Область по-
ражения может включать участки с различными 
гистологическими изменениями, в том числе и 
содержащие относительно небольшое количество 
дисморфических нейронов; эти участки и могут 
являться «генераторами» эпилептической актив-
ности. Это предположение подтверждается дан-
ными инвазивных исследований, указывающих на 
частое наличие множественных зон начала при-
ступа в пределах одной зоны поражения [40, 60].
ФКД I типа чаще локализуются в височной 

доле, являясь причиной так называемой «височ-
ной эпилепсии», и выявляются при гистологичес-
ком исследовании удаленной коры, в том числе 
и у больных с отсутствием изменений на МРТ 
[34, 40]. Для дисплазий II типа более характерны 
экстратемпоральная локализация и более четкие 
границы поражения [22, 35, 57]. Поражения часто 
носят двусторонний характер [40].

Диагностика кортикальных дисплазий

Ведущим методом дооперационной диагности-
ки ФКД остается МРТ. Типичными МР-призна-
ками ФКД являются следующие [14, 37, 56, 57]:
• усиление сигнала от серого вещества в режи-
мах Т2 и Т2 FLAIR (с устранением сигнала 
от свободной жидкости);

• усиление сигнала от белого вещества от ко-
ры до стенки желудочка в режимах Т2 и Т2 
FLAIR;

• отсутствие четкой границы между серым и бе-
лым веществом в режимах Т2 и Т2 FLAIR;

• уменьшение интенсивности сигнала от белого 
вещества в режимах Т1 и Т1 «инверсия-вос-
становление»;

• утолщение коры клиновидной формы с вер-
шиной, направленной в сторону перивентри-
кулярной зоны.
Следует отметить, что не во всех наблюдени-

ях ФКД проявляется типичными признаками. 
Дополнительными признаками ФКД являются: 
нарушение строения извилин (дисгирии), изме-

нения толщины коры, атрофические изменения 
[14, 37, 40]. Отмечены различия в нейровизуа-
лизационных признаках при различных типах 
дисплазий. При изолированных нарушениях ар-
хитектоники часто отмечается гипоплазия коры с 
умеренным увеличением интенсивности сигнала в 
режиме Т2, наличие же типичных МР-признаков 
характерно для ФКД II типа. Чувствительность 
МРТ 1,5Т в отношении ФКД I типа невелика, 
при использовании МРТ 3Т различия между 
типами дисплазий становятся более четкими.
В настоящее время исследуются возможности 
МРТ 7Т для диагностики небольших очагов ФКД 
[37]. Чувствительность МРТ повышается при при-
менении методики получения субтракционных 
изображений на основе сравнения минимальных 
объемных единиц исследуемого и «эталонного» 
мозга (voxel-based 3D MRI post-processing analysis) 
[26]. Диффузионно-тензорные МР-изображения 
позволяют выявить небольшие поражения коры 
по изменениям архитектоники проводящих пу-
тей [37].
Границы эпилептогенного поражения, под-

тверждаемые морфологическими исследования-
ми, при ФКД, как правило, превышают границы, 
определяемые при МРТ [13, 21, 60]. Изменения 
в коре, имеющие признаки ФКД, часто выявля-
ются при гистологическом исследовании у боль-
ных с отсутствием признаков патологии на МРТ
[4, 7, 10, 41, 60], что особенно характерно для 
ФКД I типа [34, 45]. МР-негативными являются 
от 25—50% всех ФКД [34, 40, 42] у оперированных 
больных. Частое несоответствие границ визуали-
зируемого и реального поражения делает особен-
ной актуальным применение мультимодального 
обследования [37]. Дополнительную информацию 
о распространенности поражения можно полу-
чить, используя методы картирования локально-
го мозгового кровотока. Прежде всего, это радио-
логические методы — позитронная эмиссионная 
томография (с 18-флюородеоксиглюкозой) и од-
нофотонная эмиссионная томография [7, 10, 37].
Кроме того, на основе МРТ предложен метод 
спинового мечения артериальной крови (ASL), 
который позволяет оценить локальный кровоток 
без использования контрастных препаратов [37]. 
Данные методы в интериктальном периоде выяв-
ляют зоны сниженного метаболизма и перфузии, 
характерные для поражения, но не свидетельс-
твуют о его эпилептогенности и, кроме того, их 
данные подвержены значительным изменениям, 
связанным с хроническим приемом антиконвуль-
сантов, влияющих на метаболизм и обмен нейро-
трансмиттеров, что также затрудняет трактовку 
полученных результатов [31].
Нейрофизиологические методы обследования 

занимают особое место в диагностике эпилеп-
тогенных поражений. Поражение можно считать 
эпилептогенным только в том случае, если в 
той же области регистрируется начало пароксиз-
мального разряда (зона начала приступа). Зона 
начала приступа также может быть определена 
и при помощи субтракционной иктальной одно-
фотонной эмиссионной томографии, совмещен-
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ной с МРТ-изображениями (SISCOM) [59]. Метод 
состоит в том, что радиофармпрепарат вводят не-
посредственно сразу после возникновения парок-
сизмального разряда. Пароксизмальный разряд 
сопровождается усилением микроциркуляции в 
коре, что сопровождается накоплением препарата 
в зоне начала приступа, которая локализуется по 
данным МРТ. Данный метод особенно ценен при 
МР-негативных формах ФКД, но следует иметь 
в виду, что зона начала приступа в большинстве 
случаев меньше зоны поражения и не дает пред-
ставления о его границах.
Наличие постоянной интериктальной актив-

ности является одним из признаков эпилепто-
генного поражения. Наиболее точным неинва-
зивным методом, позволяющим определить ее 
распространение, является метод магнитоэн-
цефалографии [3, 51]. Магнитоэнцефалография 
хорошо выявляет источники эпилептической 
активности, расположенные на конвекситальной 
поверхности полушарий, и менее чувствительна 
к источникам в гиппокампе, что связано с ана-
томическими особенностями данной структуры. 
Более точное определение границ зоны генера-
ции иктальной и интериктальной активности 
(ирритативной зоны) возможно при применении 
инвазивной регистрации электрокортикограм-
мы. С генерацией эпилептической активности 
связывают появление так называемых эпилепти-
ческих (приступных) паттернов (seizure patterns)
[17, 20, 43]. В проведении инвазивных исследова-
ний нуждаются не менее 50% больных ФКД —
кандидатов на хирургическое лечение [40].

Хирургическое лечение

Целью хирургического вмешательства при 
любой форме симптоматической эпилепсии яв-
ляется удаление или деафферентация зоны коры, 
активность которой обеспечивает возникнове-
ние приступа (эпилептогенной зоны). Операции 
эффективны при единичных, хорошо локали-
зуемых поражениях; наличие билатеральных и 
распространенных эпилептогенных поражений, 
которые не могут быть удалены радикально, 
является противопоказанием к хирургическому 
лечению. В литературе представлены разные 
подходы к планированию резекционных вмеша-
тельств, которые условно можно разделить на
3 варианта:

1.  Применение селективных резекций визуа-
лизируемой зоны поражения (lesionectomy). В эту 
же группу могут быть включены селективные 
резекции гиппокампа при его изолированных 
поражениях;

2.  Стандартизированные резекции — лобэк-
томии (применяются при височных поражениях, 
реже — при затылочных и лобных поражениях);

3.  Тэйлорированные резекции (от tailoring — 
выкраивание) — резекции в границах распростра-
нения интериктальной активности, определяемых 
при дооперационном инвазивном исследовании и 
интраоперационной электрокортикографии.

При хирургическом лечении фармакорезис-
тентной эпилепсии, ассоциированной с ФКД, 
прекращения клинически проявляющихся при-
ступов удается добиться у 54—72% больных
[25, 30, 40, 55, 56]. Обращает внимание, что 
клиники, применяющие различные подходы к 
планированию операций, представляют прибли-
зительно одинаковые результаты. Можно пред-
полагать, что такая «одинаковая» эффективность 
операций различного типа связана с соблюдени-
ем критериев отбора больных для хирургического 
лечения. Так, для селективных резекций подхо-
дящими кандидатами являются больные с огра-
ниченными зонами поражения (чаще это боль-
ные с ФКД II типа) и локализацией зоны начала 
приступа и интериктальной активности в области 
поражения. Говоря о полном удалении пораже-
ния, некоторые авторы подразумевают удаление
«с краями». Распространение границ резекции за 
границы поражения может достигать 1 см [30]. 
Лобэктомии показаны больным с локализацией 
эпилептогенного поражения в пределах стандар-
тных границ резекции. Резекции с краевой зоной 
и лобэктомии являются, по-видимому, попыткой 
добиться максимально возможного эффекта при 
операциях в функционально «малозначимых» 
зонах. У больных с ФКД тэйлорированные ре-
зекции являются более обоснованными с пато-
генетической точки зрения, так как позволяют 
выявить и удалить именно эпилептогенную часть 
поражения. Применение нейрофизиологических 
критериев для определения границ резекций 
позволяет обоснованно расширить показания к 
хирургическому лечению в результате включения 
в группу потенциальных кандидатов больных с 
поражениями, не имеющими четких границ, и 
МР-негативными поражениями.
В литературе существуют различные точки 

зрения относительно прогноза хирургического 
лечения при различных типах дисплазий (по 
классификации A. Palmini). Часть авторов счи-
тает, что при ФКД 2 типа прогноз хирургичес-
кого лечения менее благоприятен [46], другие, 
напротив, отмечают, что при ФКД 2 типа по-
ражения носят более локальный характер, и, 
соответственно, хирургическое лечение в этих 
случаях имеет лучший прогноз [22, 28, 35, 57]. 
В некоторых работах не выявляется зависимость 
результатов от типа гистологических изменений 
[18, 29]. До настоящего времени данный вопрос 
остается открытым, так как в большинстве ра-
бот не приводится подробных описаний методик 
хирургических вмешательств, что делает невоз-
можным объективное сравнение результатов. 
Очевидно, что лучший прогноз наблюдается при 
локальных, относительно хорошо ограниченных 
поражениях [40].
Основным фактором, определяющим эффек-

тивность хирургического лечения, является ра-
дикальность удаления области ФКД: при полном 
удалении зоны поражения прекращение присту-
пов наблюдается более чем у 70% больных, при 
частичном — у 20% [40]. Важным предиктором 
прекращения приступов является отсутствие ре-
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гулярной эпилептической активности в окружаю-
щей коре после завершения резекции [11, 20, 60].
При сочетании ФКД с внутримозговыми опу-

холями или гиппокампальным склерозом для до-
стижения контроля над приступами необходимо 
удаление как «основного» поражения, так и зоны 
дисплазии [8, 27, 28, 33, 52, 54].
Распространенные мультилобарные и геми-

полушарные поражения, обусловленные корти-
кальной дисплазией (как правило, в сочетании с 
другими пороками коры), часто ассоциируются с 
фармакорезистентной эпилепсией. Первоначально 
для лечения больных с односторонними геми-
полушарными поражениями была предложена 
гемисферэктомия (удаление полушария с сохра-
нением подкорковых структур), которая в насто-
ящее время применяется редко. Эффективным 
хирургическим методом лечения считают деаф-
ферентационные операции, направленные на пе-
ресечение связей от пораженной коры (иногда с 
частичным удалением пораженных отделов). При 
поражении всего или большей части полушария 
применяют функциональную гемисферотомию, 
предложенную T. Rasmussen в 1983 г. [48]. В даль-
нейшем были разработаны различные модифика-
ции данной операции [16, 48, 49, 58]. При любой 
из этих операций пересекали связи от коры всего 
пораженного полушария. Необходимыми услови-
ями выполнения гемисферотомии являлось от-
сутствие речевых зон в пораженном полушарии 
и грубые нарушения моторной функции кисти. 
Гемианопсия, являющаяся неизбежным последс-
твием операции, как осложнение не рассматри-
вается. Для больных с локализацией эпилепто-
генного поражения в задних отделах полуша-
рия и сохранностью моторной функции кисти 
предложена методика геми-гемисферотомии или 
сочетания темпоральной лобэктомии и парието-
окципитальной деафферентации [15, 48].
Развитие стойких (выявляемых через 6—12 мес)

неврологических нарушений при хирургии ФКД 
отмечают в 2% наблюдений [40], при распро-
страненных поражениях их число может дости-
гать 6% [30].
Нарушения высших корковых функций пос-

ле резекционных операций, как правило, носят 
транзиторный характер и проявляются в основ-
ном при нейропсихологическом обследовании. 
Риск появления стойких (выявляемых более чем 
через 6 мес) нарушений выше при лобэктомиях и 
операциях вблизи функционально-значимых зон 
[12]. Мультимодальные исследования и инвазив-
ное нейрофизиологическое картирование до и во 
время операции позволяют снизить риск появ-
ления стойких нарушений [12, 37]. Каких-либо 
особенностей у больных с ФКД по сравнению 
с другими группами выявлено не было. В части 
случаев отмечают регресс психических наруше-
ний, имевших место до операции [34].
Таким образом, несмотря на очевидные успехи 

в изучении эпилептогенной роли кортикальной 
дисплазии, остаются нерешенными важные воп-
росы, имеющие практическое значение для хирур-
гического лечения больных эпилепсией, ассоции-

рованной с данной патологией. Визуализируемая 
часть эпилептогенного поражения часто не соот-
ветствует его истинным границам, определяемым 
с помощью гистологических методов. Границы 
распространения дисплазии в большинстве слу-
чаев не соответствуют границам зоны генерации 
эпилептической активности. Остаются откры-
тыми вопросы об эпилептогенности различных 
типов дисплазий, о функциональной значимости 
пораженной коры, а также о возможности рас-
пространения эпилептогенной зоны на непора-
женную кору. В перспективе эти вопросы можно 
рассматривать как направления дальнейших ис-
следований, которые могут улучшить результаты 
лечения больных с кортикальными дисплазиями, 
остающихся наиболее сложной для хирургическо-
го лечения категорией пациентов [34, 37, 40, 60].
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