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К Л И Н И Ч Е С К И Е  Н А Б Л Ю Д Е Н И Я

Фебрильно-индуцированная рефрактерная эпилепти-

ческая энцефалопатия (FIRES-синдром, febrile infection

responsive encephalopathy) представляет собой резистентную

форму фокальной эпилепсии с тяжелыми когнитивными

нарушениями. FIRES-синдром встречается в основном у

детей школьного возраста, но может возникать и у взрослых

[1]. Он характеризуется появлением эпилептических при-

ступов во время или спустя несколько дней после инфекци-

онного заболевания с фебрилитетом в дебюте. Развившиеся

судороги быстро прогрессируют и переходят в эпилептиче-

ский статус [2, 3]. «Первичный рефрактерный эпилептиче-

ский статус» (new-onset refractory status epilepticus, NORSE)

определяется как синдром, а не как конкретный клиниче-

ский диагноз с возникновением эпилептического статуса

без явной острой структурной, токсической или метаболи-

ческой этиологии [4].

FIRES-синдром встречается крайне редко (примерно

1 случай на 1 млн детского населения), чаще всего дебюти-

рует в возрасте от 3 до 15 лет, второй пик заболеваемости

приходится на 65 лет. Семейный анамнез пациентов по эпи-

лепсии и фебрильным судорогам не отягощен [5, 6].

Этиопатогенез FIRES остается невыясненным. Выдви-

гались различные гипотезы возникновения данного заболева-

ния: иммунологическая, генетическая и инфекционная [2, 5].

FIRES + NORSE-синдром относится к тяжелым энце-

фалопатиям детского возраста с неблагоприятным прогно-

зом, что обусловлено персистирующим вегетативным со-

стоянием при выходе из эпилептического статуса и высокой
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смертностью. У выживших пациентов чаще всего наблюда-

ются тяжелый когнитивный дефицит и поведенческие рас-

стройства, а также развитие симптоматической фармакоре-

зистентной эпилепсии [7, 8]. 

В нашей клинике был диагностирован редкий случай

синдрома FIRES + NORES у взрослого пациента.

Клиническое наблюдение
Больной Я., 19 лет, поступил по скорой помощи в отделе-

ние реанимации и интенсивной терапии в состоянии угнетен-

ного сознания с некупируемыми тонико-клоническими судоро-

гами, в связи с чем был введен в наркотическую кому. Из анам-

неза известно, что за 3 дня до начала заболевания испытывал

общую слабость, недомогание, а в течение 2 дней до появления

судорог отмечались повышение температуры тела до 38 °С, од-

нократная рвота. Дома у пациента внезапно возникли тонико-

клонические судороги с утратой сознания, которые не прекра-

щались до введения его в наркоз в отделении реанимации. 

Ранее пациент перенес 3–4 сотрясения головного мозга,

периодически лечился у невролога по поводу головной боли. Се-

мейный, аллергический анамнез не отягощен. Пациент не при-

нимал никаких препаратов, не злоупотреблял алкоголем и нар-

котическими веществами. 

При поступлении в отделение реанимации отмечались

генерализованные тонико-клонические судороги с утратой со-

знания, повышение температуры тела до 40,3 °С; артериаль-

ное давление – 130/90 мм рт. ст., пульс – 115 ударов в мину-

ту, нормальный уровень глюкозы в крови. Не выявлено симпто-

мов поражения почек, желудочно-кишечного тракта, бронхо-

легочной и сердечно-сосудистой систем. При неврологическом

обследовании реакция на внешние раздражители, в том числе

на болевые синдромы, полностью отсутствовала; зрачки сим-

метричные с нормальной реакцией на свет, нормальное поло-

жение глазных яблок; тонико-клонические судороги в верхних и

нижних конечностях; нистагм, менингеальные знаки, патоло-

гические рефлексы не определялись. Через 2 ч после поступле-

ния в отделение реанимации пациент был переведен на искус-

ственную вентиляцию легких в связи с гипоксическим угнете-

нием сознания, тахипноэ и повторяющимся судорожным син-

дромом, требующим введения миорелаксантов и больших доз

седативных препаратов. 

Для выявления источника инфекции выполнены: люмбаль-

ная пункция с анализом спинномозговой жидкости, рентгено-

графия легких, бронхоскопия, УЗИ органов брюшной полости,

электрокардиография – все показатели находились в пределах

нормы. В общем анализе крови отмечались нейтрофильный лей-

коцитоз до 21⋅109/л, легкий тромбоцитоз; в биохимическом

анализе крови – повышение уровня печеночных ферментов, кре-

атинфосфокиназы, лактатдегидрогеназы. Серологические ис-

следования на вирусы простого герпеса, Эпштейна–Барр, гепа-

тита B и C, ВИЧ, на токсоплазмоз, туберкулез, цитомегало-

вирус, хламидии, микоплазмы, энтеровирусы были отрица-

тельными. Химико-токсикологическое исследование также

патологии не выявило. При электроэнцефалографии (ЭЭГ) от-

мечены выраженные диффузные общемозговые изменения био-

потенциалов с признаками межполушарной асимметрии. 

Пациенту были проведены нейровизуализационные иссле-

дования – компьютерная томография (КТ) головного мозга на

2-й день (рис. 1) и магнитно-резонансная томография (МРТ)

головного мозга на 7-й день (рис. 2, а–в) пребывания в отделе-

нии реанимации. При этом не обнаружено очаговых патологи-

ческих изменений в головном мозге, костных повреждений,

расширения субарахноидальных пространств, сохранялись

дифференцировка серого и белого вещества мозга, нормальная

толщина коркового слоя. Выявлен вариант развития желудоч-

ковой системы головного мозга в виде незаращения прозрачной

перегородки с формированием V желудочка головного мозга.

Отмечались умеренные проявления двустороннего гайморита.

На протяжении 4 дней пациент находился в состоянии

медикаментозной комы, поскольку при попытках вывести его

из этого состояния путем уменьшения доз наркотических пре-

паратов возобновлялись тонико-клонические судороги. На 

5-й день пребывания в отделении реанимации и интенсивной

терапии наступило улучшение: постепенно восстановилось со-

знание и самостоятельное дыхание, прекратились судороги.

Состояние оставалось тяжелым на протяжении 8 дней, ко-

торые он провел в отделении реанимации. В это время он полу-

чал метаболическую, дегидратационную, антибактериаль-

ную, противовирусную, противосудорожную терапию. Веде-

ние пациента осуществлялось совместно реаниматологами,

неврологами, инфекционистом, терапевтом, оториноларинго-

логом. На 9-й день после поступления он был переведен в невро-

логическое отделение, из которого был выписан на следующий

день по настойчивой просьбе родственников. На момент выпи-

ски судорожный синдром и двигательный дефицит отсутст-

вовали, но отмечались умеренные когнитивные нарушения и

апатико-абулический синдром: контакт с пациентом был за-

труднен, он был дезориентирован во времени, не проявлял ин-

тереса к беседе, речь была односложной, мышление замедлен-

ным, внимание быстро истощаемым. Было рекомендовано про-

должить прием вальпроевой кислоты в дозе 1500 мг/сут, про-

ведение МРТ в динамике, наблюдение невролога, психиатра. 
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Рис. 2. МРТ: сагиттальный (а), фронтальный (б) и аксиальный (в) срезы на 7-й день 

пребывания в отделении реанимации и интенсивной терапии

Рис. 1. КТ на 2-й день пребы-

вания в отделении реанимации

и интенсивной терапии

а                                               б                                                        в



Учитывая клиническую картину, данные анамнеза, ла-

бораторных, инструментальных и нейровизуализационных ме-

тодов исследования, наличие когнитивного дефицита после

острой фазы заболевания, был установлен диагноз энцефали-

та, вероятно вирусного и/или аутоиммунного генеза с редким

синдромом FIRES + NORSE.

Обсуждение. В представленном случае мы наблюдали

классическое течение синдрома FIRES + NORSE с наличи-

ем трех стадий: начальной – с лихорадкой, интоксикацией,

катаральными симптомами; острой – с развитием судорог,

переходящих в рефрактерный эпилептический статус, и

стадии восстановления психомоторных функций. Развитие

рефрактерного эпилептического статуса у пациента после

периода лихорадки является диагностическим признаком

синдрома FIRES + NORSE [4].

Введение пациента в наркотическую кому – единст-

венный метод купирования рефрактерного эпилептическо-

го статуса. Период рефрактерного эпилептического статуса

и медикаментозной комы у нашего пациента был мини-

мальным при этом синдроме – 4 дня, хотя он может дости-

гать 3 мес [9].

Особенностью FIRES-синдрома является отсутствие

специфических изменений лабораторных показателей, что

и наблюдалось у нашего пациента. При синдроме FIRES +

NORSE не выявляются патологические изменения в веще-

стве головного мозга по данным нейровизуализации и не-

специфические изменения при ЭЭГ [10, 11].

В данном случае отмечался благоприятный вариант

течения этого синдрома, поскольку у пациента не сформи-

ровались фармакорезистентная эпилепсия и двигательный

дефицит, сохранялись навыки самообслуживания, относи-

тельно короткой оказалась острая фаза заболевания. По-ви-

димому, этот пациент относится к небольшому проценту

больных с синдромом FIRSE + NORSE, которые могут про-

должить нормальный образ жизни после перенесенного за-

болевания.
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