
الرابطة الدولیة لمكافحة الصرع تصنیف وتعریف متلازمات الصرع 
قبل   من  موقف  ورقة  الطفولة:  مرحلة  في  فرقة   ILAEمع ظھورھا 

 العمل على علم تصنیفات التصنیف 

 الملخص
لعام   الصرع  لمكافحة  الدولیة  الرابطة  تصنیف  من    2017حدد  نظامًا 

الثالث. على  المستوى  في  الصرع  ثلاثة مستویات مع تحدید متلازمة 
الرغم من أن المتلازمة لا یمكن تحدیدھا في جمیع الأطفال المصابین 

تحدید   فإن   ، ال  ةمعین  متلازمةبالصرع  حول  إرشادات   علاج یوفر 
نصف متلازمات الصرع التي تظھر في    الورقة،   والتشخیص. في ھذه

النوبات    الطفولة، مرحلة   ومعظمھا یحتوي على كل من نوع (أنواع) 
). استناداً إلى تصنیف EEGالإلزامیة ومیزات تخطیط كھربیة الدماغ (

تم تحدیث بعض أسماء المتلازمات باستخدام   والصرع، للنوبات    2017
الصرع  متلازمات  تقسیم  تم  النوبات.  علم  مباشرة  مصطلحات تصف 

) فئات:  ثلاث  إلى  الطفولة  مرحلة  في  تبدأ  البؤري 1التي  الصرع   (
مع    ذاتیاً، المحدود   ذاتیاً  محدود  صرع  متلازمات:  أربع  من  ویتألف 

الوسط   في  ذا  الصدغي، طفرات  المحدود  النوبات والصرع  مع  تیاً 
مرحلة    اللاإرادیة،  في  القذالي  البصري  صرع و  الطفولة، والصرع 

 ث ثلاویتألف من    المعمم، ) الصرع  2(  للضوء.الفص القذالي الحساس  
 العضلي،والصرع مع غیاب الرمع    الطفولة، غیاب  المتلازمات: صرع  

 الصرع،) اعتلال الدماغ النمائي و / أو 3والصرع مع رمع الجفن. و (
یتكون من  و الصرع مع نوبات رمع    خمس الذي  عضلي،متلازمات: 

واعتلال دماغي نمائي    غاستو،ومتلازمة لینوكس    عضلي، ونوبات رمع  
نصفي،وتشنج    النوم، و / أو صرع مع نشاط تصاعدي وموجي أثناء  

متلازمة   شرجیة.  المرتبطة    الصرع، ونوبات  الصرع  ومتلازمة 
الإلزامیة،مع إبراز النوبة (النوبات)  منھا، بالعدوى الحمویة. نحدد كل 

 ونتائج التحقیقات الرئیسیة. المظھریة، والاختلافات  ، EEGومیزات 



 المقدمة
في   تبدأ  التي  الصرع  متلازمات  وصف  ھو  الورقة  ھذه  من  الھدف 

سنة). المتلازمات الإضافیة التي لھا عمر متغیر    12-2الطفولة (سن  
في ذلك    البدایة، في   الورقة عن متلازمات   الطفولة، بما  في  موصوفة 

المحدود  البؤري  الصرع  متغیر.  عمر  في  ظھورھا  مع  الصرع 
)SeLFEs) رع العامة التي یعتقد أن لھا أساس ) متلازمات الص 2) ؛

) ، والذي DEEs) اعتلال الدماغ النمائي و / أو الصرع (3وراثي. و (
ذلك   في  بما   ، ومعممة  بؤریة  نوبات  لھ  یكون  ما  -Lennoxغالباً 

Gastaut syn- drome (LGS  اعتلال الدماغ الصرع النمائي مع ، (
عتلال الدماغي ) ، والاDEE- SWASالتنشیط المفاجئ أثناء النوم (

، أو قد EE- SWASالصرعي المصحوب بتنشیط حاد في النوم (   (
الوھ النوبات  مع  الصرع  مثل   ، وحدھا  معممة  نوبات  لدیھ  یة  نیكون 

) ، أو النوبات البؤریة / متعددة البؤر وحدھا ، مثل  EMAtS(  الرمعي
نصفي   نصفي    -تشنج  (  -شلل  الصرع  HHEمتلازمة  ومتلازمة   (
 . )FIRESى الحمى (المرتبطة بعدو

لغیاب  ا المصاحب  الصرع  النموذجي لظھور  العمر  أیضًا  لطفولة ھي 
) عن   )؛ CAEالطفولة  منفصلة  ورقة  في  المتلازمة  ھذه  تغطیة  تمت 

 ).IGEمتلازمات الصرع المعمم مجھول السبب ( 
وصف ومظھر  یتطلب التعرف على متلازمات الطفولة ھذه تحلیلاً دقیقاً ل 

والتطور بمرور الوقت ، والمسار النمائي للطفل ، بالإضافة النوبات ،  
بات) ، وفي بعض  وإلى سمات تخطیط كھربیة الدماغ (أنماط الخلفیة والن

الحالات ، التصویر بالرنین المغناطیسي والدراسات الجینیة. في بعض  
أو  متلازمات  من  تطورت  قد  الطفولة  متلازمات  تكون  قد   ، الأحیان 
أنواع أخرى من الصرع ، مثل متلازمة التشنجات الصرعیة الطفولیة  

مع   ، أو الصرع المحدود ذاتیاً  لینوكس غاستو، والتي قد تتطور إلى  
) الصدغیة  المركزیة  باسم   SeLECTSالنتوءات  سابقاً  المعروف  ؛ 

الحمیدة   النوبة  أو  الحمید  الرولاندي  النتوءات   -الصرع  مع  الصرع 
إلى   یتطور  الذي  الھیكلي  البؤري  الصرع  أو  الصدغیة)  المركزیة 



واعتلال دماغي نمائي و / أو صرع مع نشاط تصاعدي وموجي أثناء  
في  EE- SWAS النوم الذین   أخرى، متلازمات  .  الأطفال  یصاب 

یعانون من تطور طبیعي سابق باعتلال دماغي حاد یتبعھ صرع مقاوم 
في   للأدویة،  معتاد  ھو  نصفي    كما  نصفي    -تشنج  متلازمة   -شلل 

)HHEومتلازمة الصرع المرتبطة بعدوى الحمى ( FIRES  علاوة .
قد یكون ھناك تداخل   النفسیة، بالنسبة لبعض الاضطرابات    ذلك، على  
الكامنة   IGEsمع   المریض  قابلیة  یعكس  مما   ، لھا  تطور  حتى  أو 

 للإصابة بنوبات الصرع.
یستوفون   والذین  بالصرع  المصابین  للأطفال  الدقیقة  النسبة  تكن  لم 

تتم دراستھم  معاییر متلازمة معینة جیدة   لم  . ومع بأثر مستقبليحیث 
تشیر البیانات بأثر رجعي إلى أنھ تم تحدید متلازمة الصرع في    ذلك، 

 ثلث الحالات على الأقل.
ستتناول ھذه الورقة السمات السریریة والمخبریة المحددة لمتلازمات 
لأي  المنطقي  الأساس  وتقدم  الطفولة  مرحلة  في  تبدأ  التي  الصرع 

الجدول   التعریف. یلخص  أو  التسمیة  في  متلازمات   1تغییرات مھمة 
ھذه    الصرع،  في  المستخدمة  المحدثة  والمختصرات  التسمیات  مع 
 الورقة.
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وتعریف  تصنیف  "منھجیة  في  موصوفة  المتلازمة  تعریفات  منھجیة 
عمل   فریق  تقریر  المتلازمات:  قائمة  مع  الصرع   ILAEمتلازمات 

المعني بعلم التصنیف والتعاریف". تم تشكیل مجموعة عمل تتألف من  
أحد   تعیین  الخبرة في طب الأطفال. تم  العمل من ذوي  فریق  أعضاء 

متلازمة   لكل  نموذج  لصیاغة  المجموعة  باستخدام    مقترحة، أعضاء 
یولیو   الأدبیات حتى  ، و أحدث طبعة من    2019بیانات من مراجعة 

والمعاییر الحالیة   8ع والطفولة والمراھقة"  "متلازمات الصرع للرض
، والتي تم توزیعھا   www.epile psydi agnos is.orgمدرجة في  

على جمیع الأعضاء. تمت مناقشة كل مسودة في اجتماع عبر الإنترنت  
على  بناءً  تعدیلھا  وتم  العمل  فریق  لأعضاء  شخصي  اجتماع  أو 

جنبًا إلى    العمل، فریق    المدخلات الإضافیة والخبرة السریریة لأعضاء
 جنب مع عملیات البحث في الأدبیات الإضافیة.



موجودة   متلازمة، لكل   تكون  أن  (یجب  إلزامیة  میزات  اقتراح  تم 
للتشخیص) ومیزات إقصائیة (یجب أن تكون غائبة للتشخیص) ، جنبًا 
إلى جنب مع التنبیھات (میزات غائبة في الغالبیة العظمى من الحالات 

ناد ولكن  توخي  ،  إلى  التنبیھات  تؤدي  أن  یجب  یمكن رؤیتھا).  ما  رًا 
الحذر عند تحدید المتلازمة والنظر في الظروف الأخرى. تم بعد ذلك  
إجراء عملیة دلفي ، واستقصاء جمیع أعضاء فریق العمل ، بالإضافة 
، من جمیع   بھم في صرع الأطفال  المعترف  الخارجیین  الخبراء  إلى 

الدولیة   الرابطة  (مناطق  الصرع  ، ILAEلمكافحة  (أوروبا   (
وأوقیانوسیا / آسیا ، وأمریكا الشمالیة ، وأمریكا اللاتینیة ، وأفریقیا ، و 
 منطقة شرق البحر الأبیض المتوسط) ، للتوصل إلى توافق في الآراء. 

إلى جانب ملخص  الأساسیة، یتم توفیر معاییر التشخیص  متلازمة، كل 
یتم توفیر جداول بالمعاییر    دلفي، عملیة  للمیزات الأخرى. استناداً إلى  

 والتنبیھات الإلزامیة والاستثنائیة لكل متلازمة في نھایة المقالة.
) الصرع 2( الطفولة،) اضطرابات 1تنقسم المتلازمات المقترحة إلى (

(  الجیني، المعمم   في  3و  الصرع  أو   / و  التنمویة  الدماغ  اعتلالات   (
 الطفولة.
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غالباً ما تكون حالات الصرع البؤري التي تظھر أثناء الطفولة محدودة  
إلى ھذه  ذات سبب غیر معروف. تمت الإشارة  ما تكون  ذاتیاً وعادةً 

 الحالات في الماضي على أنھا "حمیدة" أو "مجھول السبب".
موصى   "حمیدة"  المصطلح  یعد  الاعتراف   بھ، لم  في  فشل  لأنھ 

بالأمراض المصاحبة الموجودة في بعض الأفراد. مصطلح "الصرع 
التي   الأربعة  المتلازمات  وصف  على  الآن  یقتصر  السبب"  مجھول 

السبب مجھول  الصرع  علیھا  رقم    یطلق  للتطور  ۱الشكل  نظرًا   .
لھذه   و  الحالات، النموذجي  بدایة  تم    شفاءمع  فقد   ، العمر  على  تعتمد 

 اح استخدام مصطلح "محدود ذاتیاً" عند الإشارة إلى مثل ھذه اقتر
 



 
) عبارة عن مجموعة من الحالات التي تتمیز بحدوث  SeLFE: الصرع البؤري المحدود ذاتیًا لمتلازمات الطفولة ( 1لشكل 

في جمیع المرضى    یحدث شفاءیعتمد على العمر في الأطفال الطبیعیین. عادة ما یكون الإدراك والتقییم العصبي طبیعیین.  
)  EEGلدماغ (تقریبا قبل سن البلوغ. العوامل الوراثیة المفترضة لھا دور مھم. تعتبر خصائص النوبات والتخطیط الكھربائي ل

نتعرف على مستویین من المتلازمات ، بناءً على   ،SeLFEsمحددة لكل من المتلازمات المدرجة في ھذه المجموعة. داخل  
) متلازمتین: المتلازمات السابقة لصرع الطفولة  1التشخیص طویل المدى. تتضمن المجموعة الفرعیة الأولى (المجموعة  

أعیدت تسمیتھ   حمید،ي الطفولة مع طفرات مركزیة صدغیة أو صرع رولاندي مع طفرات وسط صدغیة أو صرع حمید ف
ومتلازمة بانایوتوبولوس أو الصرع القذالي الحمید في    الصدغي؛الآن باسم الصرع الذاتي المحاكاة مع طفرات في الوسط  

ت   مبكر،وقت   اللاإرادیة.  النوبات  المقلد مع  الذاتي  الصرع  باسم  الآن  تسمیتھ  أعید  الثانیة  والذي  الفرعیة  المجموعة  تضمن 
أو متلازمة  2(المجموعة   المتأخر  الحمید  القذالي  للصرع  السابقة  المتلازمات  القذالي    Gastaut) متلازمتین:  الصرع  أو 

الذي أعید تسمیتھ الآن باسم الصرع البصري القذالي في مرحلة الطفولة ؛ ومن   ،Gastautالنوع  -الطفولي مجھول السبب 
لقذالي الحساس للضوء ، والذي أعید تسمیتھ الآن باسم صرع الفص القذالي الحساس للضوء. في المجموعة  صرع الفص ا

؛ ومع ذلك ، قد یعاني عدد قلیل من    شفاء، من المرجح للغایة    2في جمیع الحالات. في المجموعة    الشفاء، من المتوقع    1
یتم   الشكل  في  المراھقة.  بعد  النوبات  استمرار  من  من  المرضى  لكل  الدماغي  التخطیط  ونتائج  البدایة  في  العمر  تمثیل 

 .المتلازمات

ھذه  لیشمل  الطفولة"  في  ذاتیاً  المحدود  البؤري  "الصرع  الصرع. 
 المجموعة من متلازمات الصرع.

إیجابیًا   دورًا  المفترضة  الوراثیة  العوامل  یدعمھا   مھمًا، تلعب  حیث 
ارتفاع معدل حدوث تاریخ عائلي إیجابي للصرع والتشوھات البؤریة 

لم یتم تحدید    ذلك، في تخطیط كھربیة الدماغ المعتمدة على العمر. ومع  
حالات   في  الآن.  حتى  محددة  جینیة  متغیرات  تترافق   نادرة، أي  قد 

على  المتغیرات الجینیة مع أنماط ظاھریة أكثر شدة لھذه المتلازمات (
  ، المثال  إلى    SeLECTSفي    GRIN2Aسبیل  تتطور  -EEالتي 

SWAS .( 



٪ من جمیع أمراض الأطفال الوبائیة 25ما یصل إلى    SeLFEsتمثل  
 تشترك ھذه المتلازمات في المیزات التالیة:  16،17.
 والمخصص لكل متلازمة.  العمر، . الحدوث المعتمد على 1
 مھم للدماغ.  ھیكلي ضرروجد ی. لا 2
 ملحوظ. رعادة غی وحدیثي الولادة ، والسابق ھو  الولادة، یخ . تار3
 عادي. . الفحص المعرفي والعصبي ھما عادة4
 عادة عند البلوغ.  شفاء. یحدث ال5
 . الاستجابة الدوائیة إذا تم علاجھا. 6
 . EEG. الاستعداد الوراثي لسمات  7
ھي حركة   النوبات الكلاسیكیة لكل متلازمة. النوباتمظھر وشكل  .  8

 توتریھ بؤریة أو حسیة مع أو بدون وعي ضعیف وقد تتطور إلى نوبات  
 ارتجاجیة ثنائیة.

. سمات محددة لمخطط كھربیة الدماغ: تشوھات صرعیة ذات شكل 9
الصرع تنشیطھا   )، وموقع ممیز (اعتماداً على متلازمة  یتم  ما  وغالباً 

 ة. مع النوم. یحتوي مخطط كھربیة الدماغ على خلفیة طبیعی
 بمیزات  SeLFEیتمتع الأطفال الذین یعانون من  الحالات، في معظم 

ومع   معینة.  متلازمة  سمات  من  صورة   ذلك، سمة  لدیھ  البعض  فإن 
علاوة   18أو قد یتطور من متلازمة إلى أخرى بمرور الوقت . مختلطة، 

 .IGEsعلى ذلك ، تظھر الحالات النادرة أیضًا تداخلاً مع 
على   ، SeLFEsداخل   بناءً   ، المتلازمات  من  مستویین  على  نتعرف 

 التكھن طویل المدى.
 تتضمن المجموعة الفرعیة الأولى متلازمتین: 

1) المركزي  الصدغ  ذاتیاً مع  المحدود  الصرع   .SeLECTS   ؛ كان
یُطلق علیھ سابقاً صرع الطفولة مع طفرات عصبیة صدغیة ، أو صرع 
صرع  أو   ، صدغیة  مركزیة  طفرات  مع  الطفولة  مرحلة  في  حمید 

 رولاندي حمید).



2 ) اللاإرادیة  النوبات  مع  المحدود  الذاتي  ؛    SeLEAS.الصرع 
المعروف سابقاً باسم متلازمة بانایوتوبولوس أو الصرع القذالي الحمید 

 المبكر). 
 تتضمن المجموعة الفرعیة الثانیة متلازمتین: 

؛ كان یُسمى   COVEالصرع البصري القذالي في مرحلة الطفولة (  -1
الصرع   أو  غاستو  متلازمة  أو  المتأخر  الحمید  القذالي  الصرع  سابقاً 

نوع المعدة ؛ قد تبدأ حالات نادرة في   -القذالي الطفولي مجھول السبب 
 سن البلوغ / المراھقة).

؛ كان یُسمى سابقًا   POLEصرع الفص القذالي الحساس للضوء ( -2
 صرع الفص القذالي الحساس للضوء).

 SeLECTSفي كل من    شفاءمن المتوقع حدوث    الأولى، المجموعة  في  
وإذا بدأ العلاج    المراھقة، في جمیع الحالات بحلول سن    SeLEASو  

 ، فلا ینبغي أن یستمر بعد ھذا العمر. 
قد    ذلك، ومع    ؛شفاءمن المحتمل جداً حدوث    ، POLEو    COVEفي  

یعاني عدد قلیل من المرضى من استمرار النوبات بعد المراھقة. غالباً  
المضادة   بالأدویة  المزمن  العلاج  یوصف  معظم    .نوباتلل ما  في 

إیقا  الحالات،  للنوبات    فیمكن  المضادة  تكرار الادویة  دون  بنجاح 
 قد تتطلب الحالات النادرة مدة أطول من العلاج .  ذلك، النوبات. ومع 

تم تقییم جمیع تغییرات التسمیة المذكورة أعلاه بعنایة من قبل مجموعة  
تصنیف  على  الحصول  ھو  الرئیسي  الھدف  كان  لدینا.  العمل 
الطفولة  مرحلة  في  البؤري  الصرع  لمتلازمات  موحّدة  ومصطلحات 
المحدودة ذاتیاً. كان ھدفنا ھو تحسین تشخیص وإدارة ھذه المتلازمات  

 شارة والعلاج على حد سواء. لأغراض الاست الصرع، 
 

 | صرع محدود ذاتیًا مع طفرات في الوسط الصدغي   3.1
SeLECTS   ًسابقا تعُرف  كانت   ، ذاتیاً  محدودة  متلازمة صرع  ھي 

باسم الصرع الرولاندي الحمید أو الصرع الحمید المصحوب بزیادات  
الدراسة  سنوات  في  الأطفال  عند  یبدأ  والذي   ، الصدغي  الوسط  في 



(الجدول  المبكر .2ة  ما    19)  وعادة   ، قصیرة  النوبات  تكون  ما  غالباً 
اللسان وجانب    / الحلق  أو منشط  ارتجاجي بؤري  تنطوي على نشاط 
واحد من الجزء السفلي من الوجھ ، والتي قد تتطور بعد ذلك إلى نوبة 

الذین  توتري  صرع   الأطفال  عند  ھذه  الصرع  متلازمة  تحدث  ثنائي. 
إذا    التصویر، ودراسات    وإدراكیاً، یكونون بخلاف ذلك طبیعیین عصبیاً  

تم إجراؤھا ، لا تظھر أي آفة سببیة. یُظھر مخطط كھربیة الدماغ خلفیة  
 - وثانیة    -طبیعیة ذات مجمعات ذات موجة مركزیة حادة عالیة السعة  

تتوقف النوبات   20تي یتم تنشیطھا في النعاس والنوم .وال  بطیئة، موجات  
البؤریة   الإیجابي والتشوھات  العائلي  التاریخ  اكتشاف  إن  البلوغ.  عند 
الوراثیة   العوامل  یدعم  الأسرة  أفراد  لدى  الدماغ  كھربیة  مخطط  في 

 21,22الكامنة التي تساھم في مسببات الاضطرابات العصبیة.

 
 
 
 
 



 الأوبئة| علم  3.1.1
SeLECTS    6ھي أكثر حالات الصرع شیوعًا وتمثل ما یقرب من ٪

 6.1حدوثھا حوالي    5,23٪ من جمیع حالات الصرع لدى الأطفال .7  -
 24,25عامًا في السنة.   16طفل تقل أعمارھم عن  100000لكل 

 
 | السیاق السریري  3.1.2

بین   البدایة عادة  العمر عند   14-3سنوات (المدى =    10و  4یتراوح 
   26سنوات . 7مع بلوغ الذروة حوالي  المرضى، ٪ من 90سنة) في 

 28 ،27  ،25٪) .60مع غلبة طفیفة للذكور ( یتأثران، كلا الجنسین 
وحدیثي الولادة أمرًا طبیعیًا.   والولادة،   السابق، عادة ما یكون التاریخ  

٪ من الحالات.  15  -٪  5تاریخ من النوبات الحمویة في    وجود شوھد
. قد تظھر الاضطرابات SeLEASنادرًا ما یكون ھناك تاریخ لمرض 

 ذھنیة، في الأطفال الذین لدیھم تاریخ من إصابة عصبیة سابقة أو إعاقة  
قبل سببیة.  ولیست  عرضیة  تعتبر  السمات  ھذه   الصرع،ظھور    لكن 

النشاط وعیوب محددة   فرط   / الانتباه  یمكن ملاحظة اضطراب نقص 
الوظیفة   اللغویة   الإدراكیة، في  بالوظیفة  أساسي  بشكل  تتعلق  والتي 

 30والتنفیذیة.

 
 | مسار المرض  3.1.3

النوبات عند   ما تختفي  في بعض   ، البلوغعادة  أن تستمر  ولكن یمكن 
.  18الأحیان حتى سن   الصرع نشطا    31عامًا  ما    عندما یكون  نادرًا 

لا سیما في اللغة والوظائف   نفسي، سلوكي وعصبي    خلل  یتفاقمیظھر أو  
غالباً ما تتحسن ھذه النواقص أو یتم حلھا مع تقدم العمر     32,33التنفیذیة.

 یص شفاء یعتبر تشخ35.والنتیجة الاجتماعیة لدى البالغین جیدة جداً  34.
النوبات ممتازًا حتى بالنسبة لأولئك الذین یصعب السیطرة على نوباتھم 

 36.في البدایة

 

 



 | النوبات  3.1.4
 

للجبھة      الممیزة  السمات  ذات  البؤریة  النوبات  تعتبر  الصرع  أثناء 
الجداریة و / أو النوبات التوتریة الارتجاجیة اللیلیة إلزامیة للتشخیص.  

وعادة ما تكون قلیلة    دقائق،   3-2عادة أقل من    قصیرة، تكون النوبات  
 نوبات مدى الحیاة) ، وقد تحدث   10العدد (معظم الأطفال لدیھم أقل من  

بشكل متقطع ، مع نوبات متكررة تظھر على مدى بضعة أیام أو أسابیع 
 النوبة القادمة. -عدة أشھر بعد او

) أعراض حسیة جسدیة  1تشمل الخصائص الممیزة للنوبات البؤریة (
اللسان والشفتین واللثة والخد   تنمل من جانب واحد في  أو  ، مع خدر 

أو   توتري) علامات حركیة الفم والوجھ ، وھي تقلص 2؛ ( 27الداخلي 
جانباً   تشمل  ثم   ، واللسان  والفم  الوجھ  من  واحد  وجھ  على  ارتجاجي 

الأطفال یجدون صعوبة أو غیر   -) توقف الكلام  3جھ ؛ (واحداً من الو
) لكن یمكنھم  عدم القدرة على النطق  قادرین على الكلام (عسر التلفظ أو

  - للنوبة ) السیلان اللعابي ، وھو من الأعراض الممیزة  4فھم اللغة ؛ و (
من غیر الواضح ما إذا كان ھذا بسبب زیادة إفراز اللعاب أو اضطراب 

تتطور النوبات البؤریة أثناء النوم   الحالات، لیھما. في بعض  البلع أو ك
ارتجاجي للطرف العلوي المماثل ، أو إلى   -  توتريبسرعة إلى نشاط  

ارتجاجیة ثنائیة. قد یحدث شلل    توتریھنوبة نصفي مماثل ، أو إلى نوبة  
النوبات   في  لاحقاً.  تود  المكون   اللیلیة، جزئي  مشاھدة  غالباً  یتم  لا  قد 

 ري الأولي. البؤ
٪ من المرضى وفقط أثناء 90  -٪  80تحدث النوبات أثناء النوم لدى  

 بفي النوبات المرتبطة    37٪ من الأطفال .20الاستیقاظ في أقل من  
SeLECTS   ،    الھلوسة لا توجد  ، المثال  نوبات معرفیة (على سبیل 

لا یتم رؤیة أیضا  الذوقیة) ، وعاطفیة (على سبیل المثال ، الخوف) ، و  
البؤري أو   عصب الحركيفإن ال  ذلك، المیزات اللاإرادیة. علاوة على  

ف على أنھ نوبة   الارتجاجیة، الحالة    -البؤري للصرع الثنائي   والذي یُعرَّ
وإذا كان موجوداً ، یجب أن یؤدي    ، 37  نادر  قة، دقی  30مستمرة لمدة>  



غیر  الغیاب  نوبات  حدوث  یشیر  أن  یجب  التشخیص.  مراجعة  إلى 
الوھمیة    النمطیة،  مع   البؤریة، والنوبات  البؤریة  الحركیة  والنوبات 

التوازن   فقدان  مع  السلبي  العضلي  إلى   والسقوط، الرمع  التطور  إلى 
EE-SWAS ،    أو الإدراك  ضعف  على  دلیل  عن  البحث  ویجب 

 الانحدار.
الارتجاجیة   التوتریة  النوبات    المعممة، النوبات  عن  تختلف  والتي 

الارتجاجیة   النوبات  إلى  نوبات    یقظة، الأثناء    الثنائیة، البؤریة  ھي 
 إقصائیة ، ولكن قد یكون من الصعب التفریق بینھا سریریاً.

 
 | مخطط كھربیة الدماغ  3.1.5

 
مع وجود بنیة نوم طبیعیة. إذا تم    طبیعیاً، عادة ما یكون نشاط الخلفیة  

تسجیل التباطؤ البؤري المستمر دون حدوث طفرات مركزیة أو تباطؤ  
آفة    منتشر،  أو  ویوصى   بنیویة، فیجب مراعاة متلازمة صرع أخرى 

 بتصویر الدماغ.
مركب   38، من الذروة إلى القاع) ،    تمیكرو فول  200السعة العالیة (>  

إلزامیة  النعاس والنوم  في  تنشط  موجات حادة وبطیئة مركزیة زمنیة 
میكرو   300-100للتشخیص. إنھا موجات ثلاثیة الأطوار عالیة الجھد (

ثم سلبیة السعة العالیة تلیھا مرة    السعة، ) (موجبة أولیة منخفضة  تفول
أخرى إیجابیة ذات سعة منخفضة) ، مع ثنائي أقطاب عرضي (موجبة  

النشاط) ، التي تتبعھا غالباً موجة بطیئة عالیة   -میة ، سلبیة صدغیة)  أما
الجھد. قد تكون التشوھات أحادیة الجانب أو ثنائیة وغیر تابعة (الشكل 

أ). قد تكون ھناك تشوھات خارج المنطقة الوسطى الصدغیة (خط    2
الجداري ، الجبھي ، القذالي). في حالة وجود نمط موجة وموجة    الوسط، 

یجب تقییم الطفل للغة التقدمیة أو الضعف أو الانحدار   النوم، ستمرة في  م
نمط   یؤدي  أن  یجب  تشخیص    EEGالمعرفي.  إلى  فقط  -EEھذا 

SWAS   في حالة وجود ھضبة أو انحدار في النمو.إن الزیادة الملحوظة
في وتیرة نشاط الصرع في النعاس والنوم أمر طبیعي. قد یتغیر نمط 



EEG  كون للموجات الحادة أو مجمعات الموجات الساریة  أیضًا بحیث ی
٪ من  20 -٪ 10ب). في  2مجالاً أوسع وتصبح متزامنة ثنائیاً (الشكل 

قد یتم تنشیط الموجات الحادة المركزیة الزمانیة أو مجمعات   الأطفال، 
والموجة عن طریق التحفیز الحسي للأصابع أو أصابع    الموجات الحادة

 41القدم .
من النادر الحصول على تسجیل صوتي    نادرة؛ عادة ما تكون النوبات  

. الأدبیات  في  المنشورة  التقاریر  من  قلیل  عدد  وھناك  تكون    42،  قد 
النوبات مصحوبة بانخفاض قصیر في سعة الخلفیة في مخطط كھربیة 
الدماغ ، متبوعًا بتشوھات موجة حادة منتشرة ذات اتساع متزاید ، في  

حدة المنطقة المركزیة الصدغیة ، متبوعة بإبطاء السعة الغالب في وا
المعتاد (الشكل   النشبي  الدماغ  إلى مخطط كھربیة  العودة  ثم   2العالیة 

قد    الثنائیة، ج). مع التركیز البؤري على النوبات التوتریة الارتجاجیة  
متزامنة ثنائیاً (على عكس المعمم)    ثناء حدوث النوبةتصبح الإیقاعات ا

 دة أو نشاط موجة وموجة. موجة حا

 
F I G U R E 2    صرع محدود ذاتیًا مع طفرات مركزیة صدغیة. یتم عرض أنماط تخطیط كھربیة الدماغ

)EEGت وشبھ الطولیة (وبا ) بین النEEG  سنوات. (أ) مستیقظًا    9) التي تظھر في طفل یبلغ من العمر



  T4و  C4في مخطط كھربیة الدماغ یظُھر شذوذاً في الطول والارتفاع والموجة على الأقطاب الكھربائیة 
، في المنطقة الوسطى الیمنى. یتم عزل التشوھات أو تحدث في تسلسل قصیر. ترُى أیضًا ارتفاعات نمطیة  

متزامنة فوق المنطقة الوسطى الیسرى أو فوق الرأس الأمامي. (ب) یظُھر تخطیط الدماغ  متزامنة أو غیر 
النشبي واتساعًا أعلى. (ج)   النوم زیادة في تشوھات الشكل الصرعي  . تتجلى  Peri-i ctal EEGأثناء 

فجأة ، وفوق  شذوذات الموجة المفاجئة المتكررة في المناطق المركزیة والزمنیة الیمنى. یختفي ھذا النشاط 
 في الترددالمنطقة المركزیة والزمانیة الیمنى ، یوجد نشاط سریع منخفض الجھد یزید في الاتساع وینخفض  

 
 الدماغ  | تصویر 3.1.6

یعتبر التصویر العصبي أمرًا طبیعیاً أو قد یُظھر نتائج غیر محددة. إذا  
 SeLECTSلـ    سریري وتخطیط كھربائیة الدماغتم إجراء التشخیص ال

غیر مطلوب.   دماغيفإن التصویر ال  نمطیة، ولم تكن ھناك میزات غیر  
أو   تطوریة  أو  میزات سریریة  ھناك  كانت  غیر   EEGإذا  تطور  أو 

. یجب ألا دماغيمتوافق مع ھذا التشخیص، یجب النظر في التصویر ال
غیر   المغناطیسي  بالرنین  التصویر  نتائج  عدم    المحددة، تستبعد  مثل 

وتضخم البطینین الجانبیین   البیضاء، وتشوھات المادة  صین، الحتناسق 
ولكنھا  SeLECTS، تشخیص الاضطرابات. قد تحاكي أورام الدماغ  

أحادي الجانب أو   EEGعادةً ما تظھر میزات غیر نمطیة مثل شذوذ  
 مقاومة الأدویة.

 
 | علم الوراثة 3.1.7

مسبباً   دورًا  الوراثیة  العوامل  معدل    مھمًا، تلعب  ارتفاع  یدعمھا  حیث 
نوبات   أو  للصرع  إیجابي  عائلي  تاریخ  والتشوھات    الحمى، حدوث 

البؤریة المرتبطة بالعمر في مخطط كھربیة الدماغ في أقارب مرضى 
SeLECTS  قد یُظھر الأشقاء سمة .EEG    الخاصة بالشذوذ الوسطي

في ھذا    22مرتبطة بالعمر بدون نوبات سریریة.  الصدغي بطریقة سائدة
معظم    الوقت،  في  موجودة  محددة  ممرضة  جینیة  متغیرات  توجد  لا 

بـ   المصابین  المتغیرات    SeLECTS.42الأطفال  على  العثور  یمكن 
في   المتجانسة  غیر  للأمراض  الذین    GRIN2Aالمسببة  الأفراد  في 

، مع    EE-SWASوالذین قد یظھرون تطورًا لـ    ، SeLECTSلدیھم  
أیضًا ، تم اكتشاف متغیرات رقم  15-13.ضعف اللغة والإدراك المرتبط 



  فراجایل    متلازمة  مسببات وراثیة أخرى مثل  47النسخ في حالات نادرة .
X ) الھشFraX.یجب أن یؤخذ في الاعتبار ( 
 

 | تشخیص متباین  3.1.8
 أنواع الصرع الأخرى: 

  •DEE-SWAS    أوEE- SWAS قد یصاب المرضى المصابون :
طریق    DEE-SWASبـ   عن  تمییزھا  یمكن  ولكن  مماثلة  بنوبات 

المصابون  الأطفال  یتطور  ما  نادراً  واللغوي.  المعرفي  الانحدار 
 بالاضطرابات العصبیة إلى ھذه المتلازمة. 

 • النوبات البؤریة بسبب تشوه بنیوي في الدماغ.
قد تتداخل في  - بھ شذوذ  غادم• الصفات الأخرى: شكل مخطط كھربیة ال

، وقد یتغیر توطین نوباتھم مع تقدم العمر. إذا كان    SeLFEsمختلف  
المرضى یعانون من نوبات بؤریة غیر حركیة طویلة الأمد ذات سمات 

القيء    بارزة، ذاتیة   النوبةوخاصة  أخذ    ، اثناء  في   SeLEASفیجب 
 الاعتبار.

حیث   الفكري،   نحدارعند الذكور ذوي الا  X  فراجایل  • یجب استبعاد
في   FraXفي    EEGتغییرات    إن شوھدت  التي  تلك  تحاكي  قد 

SeLECTS.أو بؤري للنوبات التوتریة الارتجاجیة الثنائیة . 
 

 | الصرع الذاتي مع النوبات اللاإرادیة 3.2
الذي كان یُعرف سابقاً باسم متلازمة بانایوتوبولوس    ، SeLEASیتمیز  

Panayiotopoulos    الحمید القذالي  الصرع  بدایة  ببدء   مبكرًا،أو 
تكون   ما  غالباً  والتي  المبكرة  الطفولة  في  اللاإرادیة  البؤریة  النوبات 

 200) سعة عالیة (>  EEGطویلة الأمد. یُظھر مخطط كھربیة الدماغ (
Vμ    مسامیر بؤریة مع تحدید متغیر یتم    38)  ھبوطال، من الذروة إلى

حیث   المرضى، تنشیطھ عادةً عن طریق النوم. النوبات نادرة في معظم  
  شفاء مع    ذاتیاً، ٪ منھم من نوبة واحدة فقط. یتم تقلید الصرع  25یعاني  



مدة المرض متوسط    50نموذجي في غضون بضع سنوات من البدایة .
 ).3سنوات (الجدول  3حوالي 

 

 
 

 | علم الأوبئة 3.2.1
على الفئة العمریة التي تمت دراستھا. وھو    SeLEASیعتمد انتشار  

بین  5یمثل   ٪ من  13و  51عامًا    14و  1٪ من حالات صرع الأطفال 
.  6و    3صرع الأطفال بین   السبب الأكثر    SeLEASیعد    52سنوات 

   53شیوعًا لحالة الصرع غیر المتشنج لدى الأطفال .

 
 | السیاق السریري  3.2.2

٪ من الحالات) 70سنوات ( 6و    3العمر المعتاد في البدایة ھو ما بین  
یصاب كلا الجنسین بالتساوي. تاریخ    54سنة .  14إلى    1، ویتراوح من  

  -٪ 5سابق والولادة أمر طبیعي. شوھد تاریخ من النوبات الحمویة في 
التطور 17 العصبي طبیعیان.  الرأس والفحص  المرضى. حجم  ٪ من 

   51،55،56 .والإدراك طبیعي

 



 | مسار المرض  3.2.3
٪ 25حیث یعاني ما یقرب من    منخفضًا، عادة ما یكون تكرار النوبات  
والأغلبیة لدیھم أقل من خمس نوبات    فقط، من الأطفال من نوبة واحدة  

النوبات في غضون عام إلى عامین ، مع نمو   تختفيعادة ما ت  57إجمالاً.
حوالي   أن  من  الرغم  على   ، طبیعي  قد    20عصبي  المرضى  من   ٪

 SSeLECT. 57الأخرى ، والأكثر شیوعًا  SeLFEsإلى  یتطورون

 .EE-SWASإلى  SeLEASقد تتطور  نادرة، ي حالات ف
 

 | النوبات 3.2.4
البؤریة   بدون  اللاإرادیة، النوبات  أو  إلزامیة  ال  ضعف  مع  وعي، 

في   اللاإرادیة  السمات  تختلف  قد  أغلب   البدایة، للتشخیص.  في  ولكن 
تشمل   أو    الاحمرار، أو    الشحوب، أو    التھوع، الأحیان   ، الغثیان  أو 

وھو أكثر المظاھر اللاإرادیة    القيء، الشعور بالضیق ، أو ألم البطن.  
حوالي    شیوعًا،  في  للتشخیص  75یحدث  والأوساط  الأطفال  من   ٪

تشمل  النصفي.  الصداع  أو  الحاد  والأمعاء  المعدة  لالتھاب  الخاطئ 
سبیل   (على  الحدقة  الإضافیة  اللاإرادیة  حد   المثال،المیزات  قة  توسع 

والشحوب   التنفس، والتغیرات القلبیة التنفسیة (  الحرارة، ودرجة    )، العین
، والزرقة ، ومعدل ضربات القلب). نادرا ما یحدث الإغماء. تتطور 

ونقص التوتر    الرأس، النوبات بشكل متكرر مع انحراف العین و / أو  
البؤریة (  ، والارتجاجیة  النوبة hemiclonicالعام  لنشاط  أو بؤري   (

بدایة  التوتریة الارتجاجیة الثنائیة. عادة ما یتم الحفاظ على الوعي عند  
٪ من  70النوبة وقد یتقلب في درجة الضعف مع تقدم النوبة. أكثر من  

أن   النوبات مطولة ویمكن  ما تكون  غالباً  النوم.  النوبات تحدث بسبب 
 17 دقیقة. 30تستمر لأكثر من 

 

 

 

 



 | مخطط كھربیة الدماغ  3.2.5
یجب البحث    مستمر، نشاط الخلفیة طبیعي. في حالة وجود تباطؤ بؤري  

عن خلل بنیوي في الدماغ كمسبب بدیل. لا یظھر التباطؤ المنتشر إلا  
 في فترة ما بعد النوبة.

عادة ما ترُى الموجات الحادة متعددة البؤر وعالیة الجھد أو مجمعات 
عن  ، حادةالالموجات   الخلفیة  المناطق  فوق  قد  غالبًا  المرض.  د ظھور 

في مخطط كھربیة  التوطین  تبایناً ملحوظًا من حیث  التشوھات  تظھر 
وقد تنتقل غلبة التشوھات إما إلى المنطقة الوسطى   المتسلسل، الدماغ  

التشوھات  رؤیة  أیضًا  یمكن  القطبیة.  الأمامیة  المنطقة  أو  الصدغیة 
ال  EEGیتم تنشیط تشوھات    29المعممة. نوم، عن طریق الحرمان من 

عندما یكون للشذوذ مجال أوسع وقد یكون متزامناً بشكل ثنائي (الشكل 
S1A  ،B إن إغلاق العین (القضاء على الرؤیة المركزیة وحساسیة .(

ولكن ھذه النتیجة لیست مرضیة   الخلفیة، التثبیت) ینشط عادة التشوھات  
 لھذه المتلازمة.
ولكن معظمھا لھا    یختلف، فإن ظھور النوبات    النوبات، إذا تم تسجیل  

بدایة خلفیة. یُظھر النمط النبوي نشاطًا بطیئاً إیقاعیاً متداخلاً مع طفرات  
 ).S1Cصغیرة و / أو نشاط سریع (الشكل 

 
 | التصویر  3.2.6

لا یظھر أي آفة سببیة. یجب مراعاة   إجراؤه، إذا تم  ، دماغيالالتصویر 
التصویر بالرنین المغناطیسي في حالات النوبات المتكررة أو العروض 
بالرنین  التصویر  نتائج  تستبعد  أن  ینبغي  لا  النمطیة.  غیر  التقدیمیة 

 . SeLEAS المغناطیسي غیر المحددة تشخیص
 

 | علم الوراثة 3.2.7
لم یتم اكتشاف   ذلك، ومع    وراثیاً؛   SeLEASمن المحتمل أن یتم تحدید  

أي متغیرات جینیة مسببة حتى الآن. ھناك انتشار أعلى للنوبات الحمویة  
آخرین.  أشخاص  مع  لأشقاء  حالة  وتقاریر  الأولى  الدرجة  أقارب  في 



فقد تم الإبلاغ عن حالات نادرة مع المتغیرات المرضیة لـ   ذلك، ومع  
SCN1A. 61-59 

 
 شابھةمت  ات| تشخیص 3.2.8

 أنواع الصرع الأخرى: 
• نوبات بؤریة ناتجة عن تشوھات ھیكلیة في الدماغ. قد یصاحب صرع 
القيء   الھیكلي  القذالي  والصرع  المبكرة  الطفولة  في  الصدغي  الفص 

 . ثناء النوبةا
  •SeLECTS    لھا النوبات  كانت  إذا  الاضطرابات  تشخیص  یجب 

 . جداریّة بارزةسمات جبھیّة 
یتمیز    •COVE    بصریة السمات   بارزة، بأعراض  عكس  على 
 اللاإرادیة.

• الصرع البؤري العائلي مع بؤر متغیرة. تحدث أنواع صرع بؤریة 
 ولكن لا یرُى الصرع البؤري عادة.  الآخرین، مختلفة في أفراد الأسرة 

 أخرى:  شروط
 الحمید.   تناوبيدوار الال• الاضطرابات المصاحبة للصداع النصفي مثل  

 • إغماء.
 . قیؤ المتقطع• الاضطرابات الطبیة الأخرى المرتبطة بالت

 
 

 | الصرع البصري القذالي في مرحلة الطفولة 3.3
أو    ، COVEمتلازمة   الحمید  العیني  الصرع  باسم  سابقاً  المعروفة 
  -استو أو الصرع القذالي مجھول السبب في مرحلة الطفولة جمتلازمة 

تبدأ في مرحلة الطفولة المتأخرة وتكون محدودة ذاتیاً في    جاستو، نوع  
من   الطبیعیین  الأطفال  عند  المتلازمة  ھذه  تحدث  المرضى.  غالبیة 

مع ظھور    الیقظة، ت متكررة وقصیرة أثناء  مع نوبا  التطوریة، الناحیة  
وعي   دون  بصریة  صداع   متغیر، ظواھر  یتبعھا  ما  غالبًا  والتي 

وغالبًا   النوبات، مصحوب بسمات الصداع النصفي. یمكن السیطرة على  



سنوات   7-2، ولكن لیس دائمًا ، في غضون    النوباتالشفاء من  ما تحدث  
 . 62 )4من البدایة (الجدول 

 

 
 
 

 | علم الأوبئة 3.3.1
 
 ن المصابی   ٪ من الأطفال حدیثي الولادة  0.3بنسبة    COVEینتشر   
 26 .بالحمىغیر المصاحبة  نوباتب
 
 | السیاق السریري  3.3.2 

بین   عادةً  البدایة  عند  العمر  سنة    سنوات،   9-8یتراوح  من  وتتراوح 
إلى   .  19واحدة  سابق   63عامًا  تاریخ  بالتساوي.  الجنسین  كلا  یتأثر 

على الرغم   طبیعي، والولادة أمر طبیعي. المرضى لدیھم نمو وإدراك  
معتدل.   إدراكي  ضعف  وصف  تم  أنھ  والفحص   64من  الرأس  حجم 

 64.العصبي طبیعي

 



 | مسار المرض  3.3.3
  البلوغ مع أو بدون   د ٪ من المرضى عن  80  - ٪    50في    شفاءحدث  ی

٪ من المرضى 90تزداد احتمالیة الھدوء في    65,66.علاج مضاد للنوبات
. فقط  نوبات بؤریة  یعانون من  الصرع   64الذین  نوبات  یرتبط حدوث 

 التوتریة الارتجاجیة بمعدل أقل من الھدوء. عادة ما یظل التطور طبیعیاً. 
 
 

 | النوبات 3.3.4
النوبات البصریة الحسیة البؤریة أثناء الیقظة إلزامیة للتشخیص. تظھر  

أقل من    ثواني، وتكون قصیرة (عادةً    مفاجئ، بشكل   تدوم   3معظمھا 
إلى    دقائق،  ما تصل   عادة،ومتكررة بدون علاج.    )، دقیقة  20ونادرًا 

التي توصف بأنھا دوائر صغیرة    الإلكترونیة، تحدث الظواھر المرئیة  
وتنطوي بشكل متزاید على    المحیطیة، الألوان ترُى في الرؤیة  متعددة  

المزید من المجال البصري وتتحرك أفقیاً عبر الجانب الآخر. وقد یتبع  
ذلك انحراف في العینین أو تحول في الرأس (إلى الجانب المماثل لنصف 

 67الذي حدثت فیھ النوبة) . دماغال
بما في ذلك العمى   القذالي، قد تحدث سمات أخرى تتفق مع بدایة الفص 

صغر البصر   الحنك، وھلوسات بصریة معقدة أو أوھام (مثل    النسیجي، 
ألم    ، الشكل)  تحول  العین    العین،  إغلاق  أو   ، الجفن  رفرفة   ،

ینتشر خارج الفص القذالي ، مما یؤدي إلى تخدیر نصفي    68،69المتكرر.
٪) أو نوبة بؤریة إلى 43(  ة٪) ، ونوبة نصفی14وعي (، وضعف في ال

(  توتریھنوبة   .13ارتجاجیة  الغیاب    ٪63)  نوبات  تحدث  ما  نادرًا 
  70.النموذجیة في بعض المرضى بعد ظھور النوبات الحسیة البؤریة

. یعتبر  اثناء او خلال النوبة   أو غثیان أو قيء  ، صداعقد یكون ھناك  
الن بعد  ما  شبیھة بصداع  وبة صداع  بسمات  شائعاً    الشقیقة  المصحوب 

 ٪ من المرضى) وقد یترافق مع غثیان وقيء. 50(لدى 
 
 



 | مخطط كھربیة الدماغ  3.3.5
بات  ونشاط الخلفیة طبیعي. عادة ما ترُى الموجات الحادة القذالیة بین الن

وجد  یولكنھا قد تحدث فقط أثناء النوم.    ، المفاجئةأو مجمعات الموجات  
  71٪ من الحالات.20أیضًا شذوذ صدغي مركزي أو عظمي أو معمم في  

(تسھیل التشوھات الصرعیة مع القضاء على   اغلاق العینین  حساسیة  
٪ من المرضى ولكنھا لیست  90  -٪  20الرؤیة المركزیة) تظھر في  

لھذ شذو  63,66,72.المتلازمةه  مرضیة  تحسین  الدماغي  تم  التخطیط  ذ 
). نادرًا ما تتطور S2A   ،Bبسبب الحرمان من النوم والنوم (الشكل  

COVE    إلىEE-SWAS   ، المعرفي  الانحدار  حدث  إذا   ، لذلك  ؛ 
 فیجب إجراء تخطیط كھربیة الدماغ أثناء النوم.

بدایة   ال  النوبة، في  في  انخفاض  الحادةھناك  الخلفیة   موجات  القذالیة 
المجمعات   أو  الحادةالمعتادة  المفاجئ   الموجیة  الظھور  مع  والموجة 

سعة  ذات  طفرات  مع  الجانب  أحادیة  القذالیة  السریعة  للإیقاعات 
أثناء   والموجة  الارتفاع  في  أبطأ  تشوھات  ھناك  یكون  قد  منخفضة. 

 S2C.(68,69نوبات صرع العین أو العمى النبي (الشكل  
 

 تصویر الجھاز العصبي |  3.3.6
الدماغ  المغناطیسي   تصویر  بالرنین  الدماغ  مطلوب تصویر  طبیعي. 

 73 . شذوذ بنیوي في الدماغ لاستبعاد
 
 | علم الوراثة  3.3.7 

حیث لا توجد جینات محددة لمتلازمة    مطلوبة، الاختبارات الجینیة غیر  
ومن المحتمل أن تكون معقدة   وراثیة، الصرع ھذه. یفُترض أن المسببات  

الوراثة.    / في  الجینات  النوبات   18متعددة  من  عائلي  تاریخ  یحدث 
ثلث   إلى  ما یصل  في  الصرع  أو  عن    الحالات، الحمویة  الإبلاغ  وتم 

 63،66 .لحالاتا من 16٪ -٪  9تاریخ عائلي للصداع النصفي في 

 

 



 متشابھة  ات| تشخیص 3.3.8
 أنواع الصرع الأخرى: 

 • نوبات بؤریة ناتجة عن خلل بنیوي في الدماغ. 
والصرع والتكلس الدماغي  )    celiac(الھضمیة    تمرض الاضطرابا •  
التصویر - في  رؤیتھ  یمكن  ما  ،أفضل  القذالي  الفص  بتكلس  یتمیز 

 المقطعي المحوسب للدماغ.
الدماغ   اعتلال  الشبیھة    بالمیتوكوندریا، •  والحلقات   ، اللبني  الحماض 

 ).MELASبالضربات (
بوجود   لافورا  مرض  یتمیز  العضلي  تراجع •  الرمع  الرنح   البارز، ، 

 والتشنج. التدریجي، 
 : أخرىامراض 

• یمكن تمییز الصداع النصفي المصحوب بالھالة البصریة من خلال  
التدریجي   المرئیة   نسمةللالتطور  الظواھر  وطبیعة   ، مدتھا  وطول 

المحصنة  الطیفیة  الظواھر  أو  المتعرجة  أو  الخطیة  الطیفیة  (الظواھر 
أو   الحجم  في  تتغیر  التي  الضوء  أو ومضات  الملونة  الدوائر  بدلاً من 

 ا). التحرك أفقیً 
• متلازمة الاعتلال الدماغي الخلفي القابل للانعكاس تظھر مع نوبات  

 والتي تختفي عن طریق التحكم في ارتفاع ضغط الدم.  حادة، عرضیة 
 

 | صرع الفص القذالي حساس للضوء 3.4
POLE   ھي متلازمة صرع نادرة تظھر في الطفولة والمراھقة وتتمیز
الفص   بوجودھا الضوء والتي تشمل  التي یسببھا  البؤریة  النوبات  من 

وال العصبي  والفحص  الطبیعي  النمو  ذوي  الأفراد  في    ذھني القذالي 
یعاني المریض من ھالة بصریة مع نسخة    النوبة، ). في بدایة  5(الجدول  

 متغیر. بتطور المرض وعي سلیم. التكھنرأس لا إرادیة مع 
 
 
 



 
 
 

 | علم الأوبئة 3.4.1
لكن التقدیرات تشیر   محدودة، منخفض. البیانات الوبائیة    POLEانتشار  
 74٪ من صرع الأطفال .0.7یمثل  POLEإلى أن 

 
 | السیاق السریري  3.4.2

 4ولكن غالبًا ما یكون بین  عامًا،  50و  1یتراوح العمر في البدایة بین 
على الرغم من أنھ تم الإبلاغ أیضًا   )، عامًا  11=  عامًا (المتوسط    17و  

البالغین   مع ظھور  نادرة  حالات  للإناث.    75.عن  قویة  غلبة    74ھناك 
الولادة غیر   الرأس والفحص    ملحوظ، وتاریخ  والتطور طبیعي. حجم 

 العصبي طبیعیان.
 

 | مسار المرض  3.4.3
یختلف التكھن. سیصاب بعض المرضى بنوبات قلیلة فقط ، بینما یعاني  
البعض الآخر من مغفرة النوبة بمرور الوقت ، ویستمر البعض الآخر 

 في الإصابة بنوبات مصحوبة بالضوء.
 



 | النوبات 3.4.4
الضوئي   التصویر  عن  الناتجة  البؤریة  الحسیة  البصریة  النوبات  تعد 
إلزامیة  المثال)  سبیل  على  الوامض  الشمس  ضوء  عن  (الناتجة 
للتشخیص ونوع النوبة الرئیسیة. قد یجد الأطفال الصغار صعوبة في 

تشمل   ، الھالةوصف   یرونھ.  لما  صورة  رسم  أحیانًا  یمكنھم  ولكن 
البصریة   الحسیة  أوأو    ، الأضواءالأعراض  الملونة،  الھلوسة    البقع 

أو ضبابیة / فقدان الرؤیة التي تتحرك عبر المجال ، البصریة المتشكلة  
البصري. ھناك نسخة مرتبطة بالرأس والعین یشعر فیھا المریض أنھ 
ألعاب   طریق  عن  النوبات  تحدث  أن  یمكن  البصریة.  الظاھرة  یتابع 

وغالباً ما تحدث في الماضي   ة، الضوئیالفیدیو أو غیرھا من المحفزات 
 77بواسطة أجھزة التلفزیون التناظریة القدیمة ذات الترددات البطیئة.

على الرغم من حدوث    )، دقائق  3عادة ما تكون النوبات قصیرة (أقل من  
نوبات طویلة الأمد. قد تتطور النوبات إلى إحساس رأسي (بما في ذلك 

وضعف الوعي أو إلى نوبة   القيء، والإحساس اللاإرادي أو  )، الصداع
 ارتجاجیة ثنائیة. توتریھ

دون   البؤریة  الحسیة  القذالیة  النوبات  أیضًا من  المرضى  یعاني بعض 
المعمم   والصرعھناك تداخل بین ھذه المتلازمة    74تحریض بصري .

وبالتالي یمكن أیضًا رؤیة  81- 79 جیداً، موصوف  IGEs مجھول السبب
ونوبات    رمعیھنوبات   وغیاب  تواتر ھعام  ھ رمعی  توتریھعضلیة   .
 متغیر. النوبات 

 
 | مخطط كھربیة الدماغ 3.4.5

  وجات الحادة مخطط كھربیة الدماغ في الخلفیة طبیعي. یمكن رؤیة الم 
القذالیة النبویة أو تشوھات السنبلة. قد تتعایش معقدات السنبلة والموجة 
القذالیة   المجمعات  یتم تسھیل  الرئویة.  المركزیة  النتوءات  أو  المعممة 
السفلیة أو المضلعة عن طریق إغلاق العین والتحفیز الضوئي المتقطع 

ت ). قد تحدث أیضًا معقدات سبایك وموجة معممة ومجمعاS3(الشكل  
 74متعددة (مع الغلبة الخلفیة) مع التحفیز الضوئي.



الفص القذالي المقابل إلى المجال البصري الذي   فياثناء حدوث النوبة  
الحسیة   الظواھر  الرأس وانحراف   البصریة، یحتوي على  اتجاه  وإلى 

الفص الصدغي المماثل أو   القذالیة إلىقد تنتشر الأنماط    74،76العین.  
 الفص القذالي المقابل.

 
 | تصویر الجھاز العصبي  3.4.6

 طبیعي. 
 

 | علم الوراثة 3.4.7
تم الإبلاغ عن عدد    74تم الإبلاغ عن تاریخ عائلي في ثلث المرضى .

ھناك    79،82،83قلیل من العائلات مع أعضاء متأثرین في أجیال متعددة. 
لا یوجد جین معروف   SeLECT..80,84ومع    IGEsتداخل كبیر مع  

 موجود.
 

 تشابھم ات| تشخیص 3.4.8
 أنواع الصرع الأخرى: 

مع   الصرع  ( رمع  •  الجفن  الجفن EEMعضلة  عضلة  عن  یتمایز   (
 وغیاب الھلوسة البصریة ونسخة الرأس والعین. البارز 

تمییز   یتم   •SeLEAS   والسمات القيء   / الجاف  التھوع  عن طریق 
 اللاإرادیة الأخرى التي تظھر عند بدایة النوبة.

بنوبات حسیة بؤریة متكررة مع أعراض بصریة لا    COVE• یتمیز  
 تسببھا المنبھات الضوئیة.

 وجودھا،ل بنیوي في الدماغ: في حالة  • النوبات البؤریة الناتجة عن خل
لا یتم تحفیز النوبات الحسیة البؤریة مع الأعراض البصریة عن طریق  

 المنبھات الضوئیة. 
) یظھر في الأطفال CLN2(  2• داء التھاب الغشاء الدھني من النوع  

من   (أقل  سناً  العمر  5الأصغر  من  كھربیة   )، سنوات  ویظھر مخطط 
 3- 1جابة الضوئیة عند الترددات المنخفضة (الدماغ بشكل ممیز الاست



وفقدان  وترنح  تدریجي  معرفي  تراجع  من  الأطفال  یعاني  ھرتز). 
 بصري. 

ولكنھ یترافق مع    ، بؤریةمرض لافورا بنوبات بصریة حسیة    تمیز• ی
والضعف  المعطل  العضلي  الرمع  مع  متقدم  عضلي  رمع  صرع 

 الإدراكي والرنح.
 أخرى:  امراض

أطول في المدة   • الصداع النصفي مع الھالة البصریة لھ ظواھر بصریة
 ) نوعیا  على   متعرج  الخطیة، ومختلفة  التقویة  الطیفیة  الظواھر  أو   ،

أو   الحجم  في  تتغیر  التي  الضوء  ومضات  أو  الملونة  الدوائر  عكس 
 تتحرك أفقیاً).

 
 | متلازمات الصرع الوراثي العام في الطفولة 4

في   أساسي، بشكل   ظھرت  التي  المعممة  الصرع  متلازمات  جمیع 
مما یعني   معقدة، الطفولة لھا مسببات وراثیة. ینُظر إلیھا على أنھا وراثة  

مع أو بدون مساھمة من العوامل البیئیة.   الجینات، أن لھا أساسًا متعدد  
فإن أكثر أنواع   الطفولة، من بین الصرع المعمم وراثیاً والذي یبدأ في  

صرع الغیاب الطفولي من   لازمةا وأفضل تحدیداً ھي متالصرع شیوعً 
 ع الصر  ورقة، والتي تمت مناقشتھا في  الصرع المعمم مجھول السبب

وقد أوضحت الدراسات الحدیثة أن بعض   IGE.2  المعمم مجھول السبب
الجین مثل    IGEمتلازمات   أحادیة  أیضًا بسبب اضطرابات  قد تكون 

المسببات الجینیة   GLUT(.85  1  (الجلوكوز تعد متلازمة نقص الناقل
الانعكاس أو  أنجلمان  متلازمة  المھمة   15qحذف    -مثل  الأسباب  من 

الأكثر شدة ، وعادة ما تظھر  DEEs عتلال الدماغ النمائي والصرعلا
 في المریض حدیثاً.

تشتمل متلازمات الصرع المعممة الوراثیة الأخرى في الطفولة على 
(  متمیزتین، متلازمتین   العضلي  الرمع  غیاب  مع  )  EMAالصرع 

). ھذه المتلازمات لھا تطور متغیر EEMوالصرع مع عضلة الجفن ( 
مع وجود نسبة أعلى من الحالات التي تعاني من نوبات   ، CAEأكثر من  



مشتركة معرفیة أكثر تواترا. على الرغم من  مقاومة للأدویة ومراضات  
فإن نوع الصرع لدى أفراد الأسرة   للصرع، وجود تاریخ عائلي إیجابي  

متلازمات   یشمل  المصحوب    IGEقد  الجیني  الصرع  إلى  بالإضافة 
الوھمي  العضلي  الرمع  النوبات  مع  الصرع  زائد.  حمویة  بنوبات 

)EMAtSالتي المعممة  الصرع  متلازمة  أیضًا  ھو  تحت   )  تصنف 
DEEs   حیث یظھر الأطفال عادةً ركوداً أو تراجعاً في النمو خلال ،

 .3فترة النوبات المتكررة. انظر الشكل 
 

 
 
 

 عضلة الجفن رمع | الصرع مع  4.1
 | ملخص  4.1.1

بثالوث   جیفونز)  متلازمة  باسم  سابقاً  (المعروفة  المتلازمة  ھذه  تتمیز 
الجفن   بدون    المتكرر، عضل  أو  العین    غیاب، مع  إغلاق  عن  الناجم 

والتحفیز الضوئي. غالباً ما یكون رمع الجفن أكثر بروزًا عند الاستیقاظ 
 ). 6(الجدول 



لدیھم تحریض    EEMمجموعة فرعیة من المرضى الذین یعانون من  
ضوئي بارز لعضلة الجفن (مع أو بدون غیاب) ، وغیاب أو نوبات رمع  

   86عضلي. 

 
 

متلازمة دوار    وقد تمت الإشارة سابقاً إلى ھذه المجموعة الفرعیة باسم
حیث یمكنھم تحویل وجوھھم   الشمس، بسبب سلوك البحث عن    ، الشمس

. النوبة  بدایة  عند  للضوء  كمصدر  الشمس  ھذه    87إلى  تسمیة  یمكن 
 البارز". ضوئيالمع الحث  EEMالمجموعة الفرعیة بـ "

 
 | علم الأوبئة 4.1.2

ولا توجد دراسات سكانیة عن الإصابة. أظھرت    نادرة، ھذه المتلازمة  
٪ من  2.7  -٪  1.2العدید من الدراسات من مراكز الصرع أنھا تمثل  

 جمیع حالات الصرع المشاھدة. 
 
 
 



 | السیاق السریري  4.1.3
89-سنة. 14-2یتراوح من  سنوات،  8-6عند البدایة  ةعمر الذرویبلغ 

 91- 89ذكور.  أنثى: 1 :2 غلبة للإناث ھناك 91
والإدراك  التطور  یكون  ما  غالباً  طبیعي.  أمر  والسابق  الولادة  تاریخ 

على الرغم من ظھور الأفراد الذین یعانون من الأداء الفكري   طبیعیین، 
المحدود والإعاقة الذھنیة. في المجموعة الفرعیة ذات الحث الضوئي 

والتي   الانتباه، یعاني نصفھم تقریباً من إعاقة ذھنیة أو مشاكل في    البارز، 
یعد الفحص العصبي أمرًا    87قد تصبح أكثر وضوحًا مع تقدم العمر .

 ا. طبیعیً 
 

 | مسار المرض  4.1.4
غالباً ما یتم    92-94ولكن لیس دائمًا.  للأدویة، مقاومًا    EEMغالباً ما یكون  

باستخدام   المعممة  الارتجاجیة  التوتریة  النوبات  في  الادویة  التحكم 
، في حین لا یتم التحكم في عضلة الجفن بشكل كامل. المضادة للنوبات 

تغیر مخطط    البالغین، في حیاة   الجفن وحدھا مع  تترافق عضلة  قد لا 
الحركة.  الدماغ، كھربیة   في  تمثل اضطراباً  فھي  ما       95وبالتالي  غالباً 

في المجموعة الفرعیة ذات  93,94 .حالة تدوم مدى الحیاة EEMیكون 
الحث الضوئي البارز ، قد یكون التدبیر السلوكي مھمًا لتجنب الإفراط 
الذین   أولئك  في  ، خاصة  كبیرًا  یمثل تحدیاً  ، ولكنھ  تناول الأدویة  في 
للضوء  التعرض  لتقلیل  البیئیة  التدابیر  تعتبر  ذھنیة.  إعاقة  یعانون من 

لھؤلاء   الحواف    المرضى، مھمة  واسعة  قبعات  ارتداء  تشمل  والتي 
) المحددة  الزرقاء  العدسات  تخفف  قد  ملفوفة.  شمسیة  ) Z1ونظارات 

 96.الاستجابة الحساسة للضوء لدى بعض المرضى

 
 | النوبات 4.1.5

ما    الجفن، رمع   وغالباً  ومتكرر  قصیر  عضلي  رمع  من  یتكون  الذي 
من   إیقاعیاً  لمقل    6إلى    3یكون  لأعلى  متزامن  انحراف  مع   ، ھرتز 

، إلزامي للتشخیص. تكون ھذه النوبات    الى الخلف العیون وتوتر الرأس



ثوانٍ) وتحدث    6دائمًا أقل من    ثوانٍ،   3إلى    1قصیرة جداً (عادةً أقل من  
حتى عدة مرات في الساعة. عادة ما یتم تحفیزھا   یوم، عدة مرات كل  

العین   إغلاق  طریق  للضوء أو    ، الطوعيأو    ، البطيءعن  التعرض 
اثناء رمع عضلة الجفن قد یكون الوعي      97أو ضوء الشمس.، الساطع  

قد یكون ضعف الوعي خفیاً ولا یتعرف  سلیما او ضعیفا بشكل خفیف، 
 علیھ المریض.
  للجفن،٪ من المرضى یصابون بحالة صرع رمعي    20ما یصل إلى  

مع رمع جفن متكرر مرتبط بضعف خفیف في الوعي والاستجابة. قد  
المصحوبة   النوبات  مع  أیضًا  الجفن  مع ضعف   بغیبة، تترافق عضلة 

بعض المرضى من نوبات  یعاني ذلك، خفیف في الوعي. بالإضافة إلى 
 غائبة نموذجیة بدون عضلة جفن العین. 

ولكنھا   ، الحالاتتحدث النوبات التوتریة الارتجاجیة المعممة في معظم 
أو  الكحول  أو  النوم  من  الحرمان  ناتجة عن  تكون  قد  الحدوث.  نادرة 

 التحفیز الضوئي. 
فن  فإن عضلة الج  البارز، في المرضى الذین یعانون من الحث الضوئي  

عادةً  ترتبط  العضلیة  النوبات  أو   ، الغیاب  أو   ، غیاب)  بدون  أو  (مع 
 ، العینین  أمام  بالید  والتلویح  الضوء  مصدر  مواجھة  مثل  بسلوكیات 
وفرك الجبھة ، والذھاب بالقرب من التلفزیون التناظري ، أو باستخدام 

  ، للضوء  ومیض  تأثیر  لخلق  أخرى  یؤدي    86،87،98وسائل  أن  یمكن 
 92،99رمعي.  - توتريرع التحفیز المستمر إلى نوبة ص
في   الحمى  نوبات  المرضى.13  -٪  3تحدث  من  یعاني   ٪92,99  قد 

حتى    ، نموذجیةالمرضى أیضًا من نوبات رمع عضلي ونوبات غائبة  
أن یشیر وجود رمع   الجفن. یجب  تواترًا نسبیاً من رمع  أقل  لو كانت 

مت تشخیص  إلى  الأطراف  في  متكرر  النوبات  عضلي  بدیلة.  لازمة 
 البؤریة ھي الإقصائیة.

 
 
 



 | مخطط كھربیة الدماغ  4.1.6
یجب أن یشیر التباطؤ الخلفي في مخطط كھربیة  طبیعي؛ نشاط الخلفیة 

بدیل.   تشخیص  إلى  النوبةالدماغ  حدوث  ناریة   ، عند  رشقات  تتكرر 
ھرتز) غیر    6- 3قصیرة من مجمعات الموجات والموجات المتعددة (

أن تحدث عن طریق إغلاق   التثبیت، المنتظمة. حساسیة   والتي یمكن 
ما  وغالباً  الصرعي  الشذوذ  ینشط  المتقطع  الضوئي  والتنبیھ   ، العین 
یؤدي إلى حدوث عضل في الجفن مع / بدون نوبات مصحوبة بغیبة 

   100,101).4شكل (ال

 

 
عامًا مصابًا بالصرع مع عضل عضلي في الجفن. نشاط الخلفیة   14مخطط كھربیة الدماغ لمریض یبلغ من العمر  4الشكل 

ھناك إفرازات عامة وموجة متعددة المسامیر    )،أمر طبیعي. في كل مرة یغلق فیھا المریض عینیھ (ترُى أداة إغلاق العین
بین   برمع الجفن. خلال الحدث    ثوانٍ،  8و    6تدوم ما  ھناك إفراز    وجیزة،بعد إغلاق العین بفترة    الثاني،مرتبطة سریریًا 

 سریع للنشاط یتراكم 
حساسیة   عادةً  الصغار  المرضى  أقل    ضوئیة، یظھر  تصبح  والتي 

العمر   تقدم  مع  للنوبات  والادویةوضوحًا  تقل    وبالمثل، .  المضادة  قد 
الحساسیة لإغلاق العین مع تقدم العمر. یحدث نشاط الصرع أیضًا عن 

 طریق فرط التنفس.
یتم أیضًا تحریض تشوھات    الضوئي، في المجموعة الفرعیة ذات الحث  

الحث الضوئي. في ھؤلاء    الموجة المفاجئة والموجة العامة عن طریق



عضلي   المرضى،  رمع  حدوث  إلى  التنبیھ  یؤدي  قد  متقطعة  ضوئیة 
 عضلیة. رمعیھأو نوبات  نموذجي، أو انسحاب  الجفن، قصیر في 

أقصر  المعمم  والارتفاع  الموجات  نشاط  اندفاعات  تصبح  ما  غالباً 
موجات الحادة  ومشتتة أثناء النوم. یمكن أن تظھر معقدات الموجات وال

متعددة  أو  بؤریة  ومجمعات  موجات  كمجمعات  والمجزأة  المتقطعة 
تشبھ    ، البؤر  واحدة.  منطقة  في  ثابت  بشكل  توطینھا  یتم  لا  ولكن 

ال المجمعات  الحادةمورفولوجیا  الخاصة   موجیة  تلك  البؤریة  والموجة 
 المعمم.  موجة الحادةبنمط الموجة وال

عالیة ، غیر منتظمة  لعضلة الجفن سعة    اثناء النوبةتظُھر التسجیلات  
أو معقدات متعددة الموجات والموجات ،   موجة الحادةمعممة متعددة ال

والتي یمكن أن یتبعھا ارتفاع إیقاعي أو مجمع متعدد الموجات على تردد 
عضل الجفن مع / بدون غیاب مع القضاء  رمع  ھرتز. یتم إنھاء    3-6

ترافق مع فقدان  عضلة الجفن أو لا ت  رمع  التام على الضوء. قد تترافق
 الوعي.

 
 

 | التصویر  4.1.7
سریري   عرض  مع  مطلوب  غیر  المغناطیسي  بالرنین  التصویر 

 فلن یظھر أي شذوذ سببي. إجراؤه، ولكن إذا تم  نموذجي، 
 

 | علم الوراثة 4.1.8
من المحتمل أن تشترك ھذه المتلازمة في المسببات الجینیة مع أنواع  
من   عائلي  تاریخ  یوجد  السبب.  مجھولة  الأخرى  المعممة  الصرع 

حیث یعاني جمیع    الحالات، ٪ من  83  -٪  25النوبات أو الصرع في  
٪ من  20في حوالي    92،99الأقارب المصابین تقریباً من نوبات معممة . 

، صرع غیاب   صرع الغیاب الطفوليھناك تاریخ عائلي لـ    الحالات، 
 رمعیھ   توتریھالأحداث ، صرع رمع عضلي عند الأحداث ، أو نوبة  



مع    -فقط   یتوافق  عائلي  تاریخ  لدیھم  المرضى  من نصف  یقرب  وما 
 99 .زائدالصرع الوراثي مع نوبات الحمى 

ي المرضى لم یتم تحدید متغیر جین واحد ممرض في غالبیة المرضى. ف
العدید    مشاركة، تم    DEEالذین یعانون من ھذه المتلازمة في وضع  

ذلك   في  بما   ، الجین  أحادي  المرض  جینات   CHD2،102من 
SYNGAP1103    وNEXMIF104   باسم سابقاً  (المعروف 

KIAA2022 متغیرات من  یعانون  الذین  المرضى  بعض  یعاني  ؛   (
 . DEEزمة بدون مسببة للأمراض في ھذه الجینات من ھذه المتلا

 
 شابھة م ات| تشخیص 4.1.9

 أنواع الصرع الأخرى: 
بنوبات مصحوبة   المصحوبةالسبب  الصرع المعمم مجھول  • متلازمات  

) عند    CAEبغیبة  عضلي  رمع  صرع   ، الأحداث  غیاب  صرع   ،
الأحداث) قد یكون لھا حساسیة للضوء في مخطط كھربیة الدماغ. ومع  

 لا یظھر رمع جفن العین البارز. ذلك، 
عضلة  رمع  ولكن بدون    ، بصریاً   مستحثھمع نوبات    POLE• یظھر  

 جفن. 
• أنواع أخرى من الصرع التي تبدأ مبكرًا مع رمع عضلي وحساسیة 

داء   97  ضوئیة،  النادرة مثل  المنشأ  أحادیة  الصرع  أنواع  ذلك  في  بما 
 الدھني العصبوني.  زوفوسسینوس باللی

 أخرى: امراض 
 • التشنجات اللاإرادیة في الوجھ. 

 القھري.رمش العین • 
 

 | الصرع مع غیاب رمعي عضلي  4.2
EMA    ھي متلازمة صرع الطفولة النادرة جداً والتي تظھر مع نوبات

 ). 7الغیاب الرمعي العضلي الیومي (الجدول 
 



 
 
 

 | علم الأوبئة 4.2.1
٪ من    1  - ٪    0.5الحدوث الدقیق غیر معروف. شكلت ھذه المتلازمة  

الصرع   عیادة  في  لوحظت  التي  الصرع  حالات    المتخصصة،جمیع 
 105مركز سانت بول في مرسیلیا.

 
 | السیاق السریري  4.2.2

  12إلى    1من    یتراوح  سنوات،   7یبلغ عمر الذروة في البدایة حوالي  
(  سنة،  شیوعًا  أكثر  الذكور  عند    ذلك، ومع    105-107٪).70ویكون 

یعاني ما یقرب من نصف المرضى من ضعف في النمو. قد    العرض، 
ویمكن رؤیتھا في نھایة المطاف    العمر، تظھر الإعاقة الذھنیة مع تقدم  

 الفحص العصبي طبیعي عادة. 107-105٪ من الحالات. 70في 
 

 | مسار المرض  4.2.3
٪ من المرضى.   40في حوالي    شفاءیحدث    105,106متغیر.  EMAتطور  

أو قد یتطور الصرع مع    العضلي، الرمعي  یستمر الغیاب    الباقي، في  



أكثر ملاءمة   التشخیص  المعممة الأخرى. یكون  النوبات  أنواع  تطور 
ویتم   النوبات  من  الوحید  النوع  ھي  الرمعي  الغیاب  نوبات  كانت  إذا 

 105بالأدویة.التحكم فیھا 

 
 | النوبات 4.2.4

ترتبط النوبات المصحوبة   105نوبات الغیاب الرمعي إلزامي للتشخیص.  
والتي یتم فرضھا   العلویة، ھرتز للأطراف    3بغیبة بالنوبات الإیقاعیة  

یرفع مظھرًا    ین لذراعا  بتشنج  یعطي  (مما  النوبة  .  متصاعداً)أثناء 
 واقفاً،إذا كان    المریض، عادة ما ینحني    مفاجئة.ونھایة  النوبات لھا بدایة  
ولكن السقوط غیر شائع. عادة ما تكون الھزات   نوبة، الإلى الأمام أثناء 

ولكن یمكن أن تكون أحادیة الجانب    ، ومتماثلة الرمعیة العضلیة ثنائیة  
أیضًا   تحدث  قد  متماثلة.  غیر  و  حركھأو  الفم  حول  نفضات  عضلیة 

من   النوبات  تستمر  والساقین.  الرأس  في  ثانیة   60إلى    10إیقاعیة 
الیقظة من الفقدان الكامل للوعي    تختلف  107وتحدث عدة مرات في الیوم.

بعض   في  بھ.  المحتفظ  الوعي  المظاھر   الأحیان، إلى  ملاحظة  یمكن 
الأتمتة الجافیة   أو 105 .مثل التغییر في التنفس أو سلس البول اللاإرادیة، 

الرمعي العضلي ھو نوع النوبة الوحید الذي شوھد   الغیاب 108المعقدة .
لغیاب الرمع العضلي نادرة.   المستمر  في ثلث المرضى. حالة الصرع

رمعي معمم (ترُى في   -  تشنجي توتريقد تحدث أیضًا نوبات صرع  
صرعیة رمعیة أو متوترة أو غائبة نموذجیة. قد تشیر  ٪) أو نوبات  45

یعاني   مواتٍ.  غیر  تشخیص  إلى  المتعددة  النوبات  من  4أنواع  فقط   ٪
المرضى من نوبات غیابیة نموذجیة بدون الھزات العضلیة الارتجاجیة.  

 النوبات البؤریة ھي الإقصائیة.
 

 | مخطط كھربیة الدماغ  4.2.5
           لا یرُى نشاط دلتا القذالي المتقطع الإیقاعي.    ةطبیعي. عادنشاط الخلفیة  

متعددة  وموجة وموجة  حادة تحدث تشوھات موجة ات قدوبالنبین    105 
 . (حوالي ثلث الحالات)  HZ-3بتردد  معممھ



أن تثیر الشذوذات البؤریة التي تنشأ باستمرار من منطقة واحدة یجب   
 للمسببات البنیویة.النظر في التشخیص البدیل 

فرط  طریق  عن  المعممة  والموجة  الساریة  التصریفات  تتسبب  قد 
مما قد یؤدي أیضًا إلى حدوث نوبات الغیاب العضلي. التحفیز    التنفس، 

یتسبب في حدوث شذوذ معمم في الارتفاع والموجة   الضوئي المتقطع
) المرضى  من  أقلیة  الموجات 14لدى  مجمعات  تنشیط  أیضًا  یتم   .(٪

والارتفاع المعممة عن طریق الحرمان من النوم والنعاس والنوم. على 
ما تتفكك مجمعات الموجات    الأخرى غالباغرار أنواع الصرع المعممة  

الحرمان من النوم أو النوم. قد یظھر    المعممة بسبب  موجات الحادةوال
ولكن لا یرُى   ،البؤرالنمط كمجمعات متصاعدة وموجة بؤریة أو متعددة  

باستمرار في منطقة واحدة. یبدو شكل التشوھات البؤریة مشابھًا لنشاط 
 . موجات الحادة المعممةالموجات وال

المنتظم   العضلي  الرمعي  الغیاب  نوبات  یتم  ھرتز    -3تصاحب  معمم. 
). یُظھر 5ھرتز مع الھزات الرمعیة العضلیة (الشكل    -3قفل عرض  

) للعضلات  الكھربائي  العضلیة  EMGالتسجیل  الرمعیة  الھزات  أن   (
 تسبق الانكماش الملحوظ لكلا الدالیة. 

 
العضلات النوبة تخطی  اثناء التسجیل  5الشكل   الدماغ مع تخطیط  العمر    ط كھربائیة  یبلغ من  سنوات مصاب    8في طفل 

ھرتز. تظُھر القنوات الكھربیة للعضلات    3معممة    متناوبةویظھر تفریغ موجة وموجة    عضلي،بالصرع مع غیاب رمعي  
متزامنة مع تشوھات صرعیة ، وبین الھزات ھناك زیادة    رمعیھ(الدالیة الیمنى والیسرى) ھزات   في قوة    مستمرة  ثنائیة 

 العضلات

 
 



 | التصویر 4.2.6
  الأخرى،یجب اعتبار التصویر بالرنین المغناطیسي لاستبعاد الأسباب  

یجب أن یكون طبیعیاً أو قد یظھر ضمورًا منتشرًا   إجراؤه، ولكن إذا تم 
 خفیفاً. 

 
 | علم الوراثة 4.2.7

٪ من الحالات. نادرًا  20تاریخ عائلي (عادةً نوبات معممة) في    یوجد
  EMA. على الرغم من اعتبار  حمویةما یوجد تاریخ عائلي للنوبات ال

یوجد سوى تقاریر حالة معزولة عن متغیرات جینیة ممرضة   وراثیًا، لا
مع احتمال أن تكون معظم الحالات متعددة الجینات.   110،109محددة ،  

المفترض مع    من  وراثیة  مسببات  في  المتلازمة  ھذه  تشترك  أن 
IGEs.111 

 
 شابھھ م  ات| تشخیص 4.2.8

 
 أنواع الصرع الأخرى: 

الطفولي•   الغیاب  الخفیة صرع  الرمعیة  الھزات  أن  الرغم من  : على 
في   غیاب  مع  سعة    ، CAEیمكن رؤیتھا  ذات  أنھا  ولا   منخفضة، إلا 

 التدریجي (التصعید) للأذرع. تشنجولا ترتبط بال ثابت، تتمتع بإیقاع 
غیابات غیر نمطیة مع   متلازمة لینوكس غاستو• غالباً ما یكون لدى  

فقدان   أو  إیقاعیة    موجھ حادةفإن وجود    ذلك، ومع    النغمة؛ اھتزازات 
بي  تناو ھرتز) ، والنشاط السریع ال    2.5(  اقل او یساوي  وموجة بطیئة

 أن تشیر إلى التشخیص. المعمم ونوبات الصرع یجب
في   العضلي  الرمعي  الغیاب  نوبات  رؤیة  یمكن  ما  نادراً   •DEEs  

 ولكنھا لیست من النوع السائد. ، الأخرى
 
 
 



  مع او الاعتلال الصرعي  عتلال الصرع النمائي  | ا  5
 بدایة الطفولة 

ف "اعتلالات الدماغ الصرع" على أنھا أمراض یساھم فیھا نشاط   تعُرَّ
نفسھ في حدوث إعاقات معرفیة وسلوكیة شدیدة تتجاوز ما ھو الصرع 

متوقع من المسببات الأساسیة وحدھا. وتتمیز ھذه الاضطرابات بالنشاط  
الصرعي المتكرر المرتبط بإبطاء النمو وانكماشھ في كثیر من الأحیان.  

 .للمریض قد تحدث على خلفیة تطور طبیعي أو غیر طبیعي
تصنیف   إضافة   تم  للصرع،   2017في  مع  إضافیة  تقدیم مصطلحات 

" تطور  Developmentalكلمة  لدیھم  الذین  الأطفال  إلى  للإشارة   "
الدماغ  اعتلال  إلى  بالإضافة  الأساسي  للسبب  ثانوي  طبیعي  غیر 

تتسبب المتغیرات الجینیة المسببة للأمراض في حدوث   112.يالصرع
مع فرض اعتلال الدماغ الصرع على ضعف    ذاتھا، خلل عقلي في حد  

 113مما یؤثر بشكل أكبر على النتیجة التنمویة . مسبقاً، موجود 
العكس من   في   ذلك، على  إلى ضعف  النمائي"  الدماغ  یشیر "اعتلال 

و الحال عند الطفل أو البالغ كما ھ  متكرر، النمو بدون نشاط صرعي  
 112المصاب بإعاقة ذھنیة.

على   "اعتلال   ذلك، علاوة  مصطلح  استخدام  العمل  فریق  استعرض 
الدماغ التنموي" في الأشخاص الذین أكملوا تطورھم بالكامل ووافقوا  
العصبي   التدھور  مع  الصرع  "متلازمات  أوسع  مصطلح  إنشاء  على 

د اعتلال  إلى  بالإضافة  قابلاً التدریجي"  ھذا  یكون  أن  یمكن  ماغي. 
متلازمة   من  یعانون  الذین  سناً  الأكبر  الأفراد  في  متلازمة للتطبیق 

 أو متلازمة راسموسن.  FIRESالصرع المرتبطة بعدوى الحمى 
. كما نقوم  DEE- SWASو  LGSو EMAtSنصف  القسم، في ھذا 

الدماغي   بالاعتلال  تتمیزان  متلازمتین  اعتلال    الحاد، بتضمین  یلیھما 
 .HHEو  FIRESوھما  وصرع، دماغي نمائي 

 
 
 



 | الصرع مع نوبات رمع عضلي  5.1
مرحلة   EMAtSیبدأ   في   ، دوس  متلازمة  باسم  سابقاً  المعروف   ،

قد    114الطفولة المبكرة ، في وضع التطور الطبیعي في ثلثي الحالات .
غائبة في وقت مبكر   EEGیكون التكملة الكاملة للمیزات السریریة و  

ا للظھور. یظھر ھؤلاء الأطفال عادةً ركوداً   لحالةمن  وتستغرق وقتاً 
تطوریاً أو حتى ارتداداً أثناء النوبات النشطة (مرحلة العاصفة) ، والتي  

 .8تتحسن بمجرد السیطرة على النوبات. انظر الجدول 
 

 
 
 

 | علم الأوبئة 5.1.1
من    1حوالي  الصرع مع نوبات وھن ورمع عضلي    ثحدویبلغ معدل  

 115٪ من حالات صرع الأطفال.  2طفل ویمثل ما یقرب من    10000كل  

 
 السیاق السریري |  5.1.2

  8أشھر إلى    6یتراوح بین  سنوات (  6و  2عادةً ما بین    EMAtSیبدأ  
ما یقرب من ربع الأطفال لدیھم   116سنوات). الأولاد ھم الأكثر شیوعًا .



النوبة   من  أكثر    120-117  الحمویة، تاریخ  بنتیجة  مرتبط  التاریخ  وھذا 
والفحص العصبي عادة ما   المرضى،   120ملاءمة على المدى الطویل.

معتدل إلى یكون غیر ملحوظ في البدایة. یجب اعتبار التأخر النمائي ال
 112.الشدید الذي یسبق بدایة النوبة بمثابة تنبیھ للتشخیص

 
 | مسار المرض  5.1.3

یكون ظھور   ما  متفجرة    مفاجئاً،   EMAtSغالباً  "عاصفة"  بدایة  مع 
ورمع   -  توتري تشنجيللعدید من النوبات وأنواع النوبات غالباً ما تكون  

مما یتطلب متابعة دقیقة   أبطأ، یتطور بشكل   أخرى، عضلي. في حالات  
. غالباً ما تكون متلازمة لینوكس غاستوخلال العام الأول لتمییزه عن  

لا سیما أثناء مرحلة التكرار العالیة للنوبات    للأدویة، النوبات مقاومة  
وتلاُحظ نوبات متكررة من حالة الصرع غیر    )، (المتفجرة أو العاصفة

الاختلاجیة مع زیادة تكرار أنواع النوبات المعممة الأخرى. خلال ھذه 
،في   الانحدارني من  یعاأو    التطور التنموي یبقى على حالھ  المرحلة، 

الغالب على السلوك والوظائف التنفیذیة ، والرنح غالبا ما یكون واضحا.  
النشاط   مثل  السلوكیة  النوم   والعدوانیة، الاضطرابات  واضطرابات 

وعادة ما یتم تحسینھا أو تخفیفھا    النشطة، شائعة أیضًا خلال المرحلة  
 بعد تحقیق السیطرة على النوبات. 

فإن ثلثي الأطفال   البدایة، النوبات مقاومة للأدویة في    على الرغم من أن 
  التوقف  ویمكن  ظھورھا، سنوات من    3عادة في غضون    ، شفاء یحققون  

غالباً ما یُلاحظ   الباقي، والثالث    120,122عن العلاجات المضادة للنوبات.
 والضعف الإدراكي ، والضغط ، وفرط النشاط. النوبات، استمرار 

كھربیة    وتحسن مخطط  النوبات  على  السیطرة  یمكن    الدماغ، بمجرد 
السابقة   الوظیفیة  المستویات  إلى  النمو  یعود  قد  النمو.  في  تقدم  رؤیة 

أو قد یتُرك الطفل بدرجة متغیرة من الإعاقة الذھنیة. تشمل   للمرض، 
والحالة الصرعیة   التوتریة، ضعیفة النوبات  العوامل التي تنبئ بالنتائج ال

غیر   یظھر  EEGو    المتشنجة، المتكررة  حادة الذي  وموجة   موجة 



  بطیئة،وموجة    حادة  منتظمة، موجةمتكررة جداً أو شبھ مستمرة غیر  
 120,122-125معمم. متناوبأو نشاط سریع 

 

 
 | النوبات 5.1.4

الو العضلیة  الرمعیة  برعشة  ھن النوبات  وتتمیز  للتشخیص  إلزامیة  یة 
العضلات    رمعیھ على  یؤثر  قصیرة  یكون    القریبة، عضلیة  ما  وغالباً 

والذي قد یكون    جداً، ني قصیر  ھیلیھ مكون و  طفیف، مرتبطًا بصوت  
). S1مع إیماءة رأس ، أو أكثر بروزًا ، مع سقوط مفاجئ (فیدیو    خفیاً،

العكس من   الو  ذلك، وعلى  النوبات  أیضًا    النقیة،   ھنیةفإن  ترُى  والتي 
في    شائع، بشكل   العضلي  الرمع  مكون  إلى  إلى   البدایة، تفتقر  وتؤدي 

مع إیماءات الرأس    المحوریة،   قوة العضلاتفقدان مفاجئ ولكن قصیر ل
 المفاجئ.  أو السقوط

تشمل النوبات الأخرى التي تظھر بشكل متكرر الرمع العضلي (وھي  
 126  )، مللي ثانیة] ویمكن أن تؤدي أیضًا إلى السقوط  100قصیرة [<

والنوبات التوتریة الرمعیة المعممة. قد یحدث ھذا الأخیر مع    الغیاب، 
ثلثي  حوالي  في  الحالیة  النوبة  نوع  وھو  حمى  بدون  أو 

 ,119,122117الحالات.
حالة  التظھر النوبات التوتریة لدى بعض المرضى في وقت لاحق من  

 120.بنتائج أسوأ على المدى الطویل وترتبط
في   یتجلى  الافتتاحي.  یكون  وقد  أیضًا  شائع  الاختلاجي  غیر  الصرع 

الذي یستمر لساعات إلى أیام ، مع غیاب غیر نمطي    الإدراك، ضعف  
یة ، مرتبطة بالنعاس ، وعدم الثبات ، ھنو، ورمع عضلي ، ومیزات  

وسیلان اللعاب ، واضطرابات الكلام ، والعضلات غیر المنتظمة التي 
الحالة غیر الاختلاجیة   العلویة. یرتبط صرع  الوجھ والأطراف  تسود 

 . مؤاتاةالمتكررة بنتائج أقل 
 
 



 | مخطط كھربیة الدماغ  5.1.5
یُظھر نشاط الخلفیة إیقاعًا سائداً خلفیاً طبیعیاً وعمریًا في البدایة. تعتبر 

  EMAtSمن سمات فص الجداري ثنائیة ال الشكل، إیقاعات ثیتا أحادیة 
تكرار   زیادة  مع  المرضى.  جمیع  في  تظھر  لا  یمكن   النوبات، ولكنھا 

 رؤیة تباطؤ الخلفیة بسعة أعلى معمم. 
  -ارتفاع معمم    -HZ  6-2من    تشوھات المكونة  النوبات  نما بی  تظھر

موجة ثانیة أو مجمعات متعددة الموجات والموجات التي تحدث غالبًا  
 أ). 6(الشكل ثوانٍ  6إلى  2في رشقات  تستمر من 

یجب أن تثیر التتابعات الطویلة من التفریغ الشاذ والموجة غیر المنتظم  
التفریغات  تأتي  أن  یمكن  الاختلاجیة.  غیر  الصرعیة  الحالة  مسألة 

شذوذ    مجزأة، المعممة   تنشیط  یتم  ثابت.  ارتفاع  تركیز  رؤیة  یتم  ولا 
الن یُلاحظ  ما  نادرًا  النوم.  مع  المعممة  المفاجئة  السریع  الموجة  شاط 

من    المعمم، متناوب  ال یتكون  منتشرةوالذي  سریعة    رشقات  ثنائیة  أو 
 متلازمة   ھرتز أو أكثر) أثناء النوم ، ویجب أن تشیر إلى  10ثنائیة (

وموجة  حادة موجات  وث. قد یؤدي فرط التنفس إلى حدلینوكس غاستو
 معممة ونوبات صرع غائبة. الحساسیة للضوء نادرة. 

نوبات   -تظُھر التسجیلات للنوبات الرمعیة العضلیة  عند حدوث النوبة  
تلیھا    العضلي، تصریفات متصاعدة أو شوكیة معممة مع الرمع   توتریھ

الو المكون  ترافق  الجھد  عالیة  بطیئة  ج).   ب،   6(الشكل    ھنيموجة 
  ؛ثناء النوبة للتسجیلات ا  EEGمع    EMGیوصى بالتسجیل المتزامن لـ  

الحادة  الموجترتبط   الوجیز في عضلات   بالرمعالمتعددة  ات  العضلي 
الرقبة ، بینما ترتبط الموجة البطیئة بفقدان نشاط العضلات في عضلات 

  وموجةموجات حادة الأطراف القریبة. ترتبط نوبات الغیاب بمجمعات 
 ھرتز. 6إلى  2معممة من 

) EEGیُظھر مخطط كھربیة الدماغ (  المتشنجة، أثناء حالة الصرع غیر  
غیر منتظم ، ارتفاع عام   Hz 3–2  ، السعھ ع  مسارات طویلة من ارتفا

 ونشاط موجة ، مع تباطؤ في الخلفیة.
 



 
سنوات مصاب    3والنوبات في طفل بعمر    وبات ) بین الن EEG: تسجیلات تخطیط كھربیة الدماغ (6الشكل  

موجات بطیئة خلفیة ثنائیة  وبات  بالصرع مع نوبات رمع عضلي. (أ) یُظھر مخطط كھربیة الدماغ بین الن
ھرتز). ھناك تشوھات معممة تتمیز بارتفاعات عالیة السعة وشذوذ موجة ثانیة متداخلة مع موجات    4-6(

سری تغییرات  أي  دون  الاتساع  عالیة  (دلتا  ال   ب،ریة.  النوبات  على  أمثلة  المرتبطة    وھنیةج)  الرمعیة 
  قوة العضلیةمعممة لمدة وجیزة. تظھر القنوات الكھرومغناطیسیة فقدان الحادة وموجة   بإفرازات موجات

ال الدالیةفي  یعاني الطفل من    عضلة  الترقویة الخشائیة (ج). سریریًا ،  القفویة والقصیة  (ب) والعضلات 
 السقوط المفاجئ مع كلا الحدثین 

 
 
 
 
  



 
 

 الدماغ | تصویر 5.1.6
 . المغناطیسي طبیعيالتصویر بالرنین  
 

 | علم الوراثة 5.1.7
في ثلث  تم العثور على تاریخ عائلي من الصرع أو النوبات الحمویة

بنتیجة أفضل على  ةوھو المرتبط 117،119،122،123،127تقریباً الحالات 
شوھدت  متلازمة الصرع العائلیة للصرع الوراثي120.المدى الطویل

 EMAtS. 128،129نوبات الحمى الزائدة في عائلات المحاولات مع 

الجینات.  وراثة معقدة بنمط متعدد  EMAtSیمتلك  الأطفال، في غالبیة 
في بعض الحالات، شوھدت المتغیرات المسببة للأمراض في الجینات 

ذلك في  , SCN2A 131,SCN1B 130,SCN1A,132 بما 
 103,SYNGAP1 102,CHD2 134,SLC6A1 133,STX1B

.  135.KIAA2022104 NEXMIF .  .  من المرضى   5ما یقرب من ٪
المرتبط بالمتغیرات    GLUT1لدیھم نقص    EMAtSالذین یعانون من  

SLC2A1.85المسببة للأمراض 
 

 تشخیصات متشابھة|  5.1.8
 :أنواع الصرع الأخرى 
 

تمییز   • غاستویمكن  لینوكس  نوبات    متلازمة  وجود  خلال  من 
المرض  توتریھ   من  مبكر  وقت  الدماغ  وتخطیطفي  ، كھربائیة 

ھرتز ونشاط سریع   -2.5وموجة بطیئة <  موجة حادةوالذي یظھر  
إلى    متناوب بالإضافة  النوم.  في  الأطفال    ذلك، معمم  یعاني 

بشكل أكثر شیوعًا من تأخر    متلازمة لینوكس غاستوالمصابون بـ  



متلازمة  من  تاریخ  لدیھم  یكون  وقد  النوبة  بدء  قبل  النمو  في 
 التشنجات الطفولیة.

نوبات   • وجود  بعدم  الطفولة  في  العضلي  الرمعي  الصرع  یتمیز 
وغیر   العضلي  الرمعي  قبل   النمطي، الغیاب  یظھر  ما  وعادة 

EMAtS . 
بالنوبات   • دریفت  متلازمة  الجسمتتمیز  لنصف  الطویلة   الرمعیة 

التي تسببھا الحمى / المرض في السنة الأولى من العمر وغیاب 
 نوبات التوتر.  -عیة العضلیة النوبات الرم

والتفعیل   EE- SWASأو    DEE- SWASیرتبط   • بالانحدار 
  موجات حادة مع مجمعات    النوم، الملحوظ للتشوھات الصرعیة في  

عضلي   رمعي  ؛  تقریباً  منتشرة  نوبات    -وموجة  رؤیة  یتم  لا 
 الصرع.

ھو حالة نادرة مرتبطة   الحادشبھ  التھاب الدماغ الشامل المصلب    •
ونوبات السقوط. نمط    العضلیة، بالتقدم الخاطف / السریع للنوبات  

 مخطط كھربیة الدماغ ھو تشخیصي.
عادةً في الأطفال ذوي النمو الطبیعي أو تأخر    CLN2یبدأ مرض   •

؛ ومع  EMAtS. قد یظھر الأطفال بنمط ظاھري من  فقطالكلام 
ذلك ، ھناك ترنح وتدھور حركي تدریجي وإدراكي. یُظھر مخطط  

  ھرتز،  3  -  1) استجابة ضوئیة للضوء عند  EEGكھربیة الدماغ ( 
 لذا فإن اختبار التردد المنخفض مھم. 

 
 
 
 
 
 
 
 



 
 

 | متلازمة لینوكس غاستو  5.2
LGS    ھوDEE    مرتبط بمجموعة واسعة من المسببات. إنھا ناتجة عن

والتي  ثنائیاً  الموزعة  الدماغ  شبكات  في  التردد  عالي  متزامن  نشاط 
تتمیز ھذه المتلازمة   136تتطور في فترة عمریة حساسة في الطفولة .

) أنواع متعددة من النوبات المقاومة للأدویة مع ظھورھا قبل  1بوجود (
) الإعاقات المعرفیة 2؛ (  نوبات تشنجیھ)أن تشمل  عامًا (التي یجب    18

والسلوكیة في كثیر من الأحیان ، والتي قد لا تكون موجودة في بدایة  
معمم متناوب ) انتشار موجة وموجة بطیئة ونشاط سریع  3و (  نوباتال

" LGS). یستخدم العدید من الأطباء مصطلح "9(الجدول  EEGعلى 
ة مع نوبات مستعصیة مما یؤدي لوصف أي صرع شدید وبدایة مبكر

لأنھ یفشل في التعرف على السمات   صحیح، إلى السقوط. ھذا النھج غیر  
، والذي غالباً ما یكون لھ    EMAtS، وتمییزه عن    LGSالمحددة لـ  

في الطفولة.    نتیجة أفضل بشكل ملحوظ ، والعدید من الصرع الحاد یبدأ
غائباً في وقت   EEGوغالباً ما یكون التكملة الكاملة للمیزات السریریة  

مبكر من الدورة ویستغرق ظھورھا وقتاً. الأطفال الصغار الذین یعانون  
تقرون إلى جمیع المیزات یحتاجون ولكن یف ، الممیزة من أنواع النوبات 

إلى   للتطور  كثب  عن  متابعة  وجھ  LGSإلى  على  فإن   الخصوص، . 
مثل متلازمة تشنجات    الحادة، عدداً من متلازمات الصرع عند الأطفال  

في مرحلة الطفولة المبكرة ، وصرع   DEEو    الأطفال، الصرع عند  
. قد یكون  LGS  الطفولة مع نوبات بؤریة مھاجرة ، غالباً ما تتطور إلى

لمعاییر   المتكرر  إلى    LGSالتقییم  الوصول  في   ASMsمفیداً 
 . LGSالمرخصة لـ 

 
 
 
 



 
 
 

 
 

 | علم الأوبئة  5.2.1
٪ من جمیع الأشخاص المصابین    2  -٪    1ما یقرب من    LGSتمثل  

عند بدایة   لینوكس غاستونادراً ما یتم تشخیص    الأطفال، بالصرع. في  
من متلازمة أو مسببات الصرع  LGS٪). غالباً ما تتطور 0.6النوبة (

٪ من الحالات التي تتطور   20مع ما یقرب من    الأخرى،   شدیدالطفلي ال
. الأطفال  عند  الصرع  تشنجات  متلازمة  یتطور   النھایة، وفي    137من 

المصابین    3.6 الأطفال  جمیع  من  الأطفال   19و    بالصرع، ٪  من   ٪
 LGS.138إلى  الرضاعة، ین یعانون من النوبات في سن الذ
 
 
 
 
 



 
 | السیاق السریري  5.2.2

ویبلغ ذروتھ في بدایة الأمر   سنوات،   8وشھرًا    18عادة بین    LGSیبدأ  
وھو أكثر شیوعًا   139سنوات. نادرًا ما یبدأ في العقد الثاني .  5إلى    3من  

قلیلاً عند الذكور. غالباً ما یتم العثور على تشوھات في الفحص العصبي 
) وترتبط سریریھ تدل على ضرر مركزي(على سبیل المثال علامات  

طفال من ضعف في النمو یسبق بالمسببات الأساسیة. یعاني معظم الأ
ظھور النوبة في إل جي ، ولكن یمكن أن یحدث الركود أو التدھور في 

أقل   المتكررة.  النوبات  ظھور  مع  التطور   شیوعًا، النمو  یكون  قد 
 والسلوك طبیعیاً عند بدایة النوبة.

وتظل    تقریباً، یستمر إل جي إس في مرحلة البلوغ في جمیع الحالات  
 للأدویة. النوبات مقاومة

في    الوقت، بمرور   تباطؤ  وبلغت   النمو، ھناك   ، تراجع  أو   ، وھضبة 
٪ من المرضى. شائع في  90ذروتھا في إعاقة معتدلة إلى شدیدة في>  

 140،141. الأطفال والمراھقین

 
 | النوبات  5.2.4

عضلات    التشنجیة، النوبات   تقلص  في  مطردة  زیادة  من  تتكون  التي 
 دقیقتین، ثوانٍ إلى    3الأطراف المحوریة والأطراف لمدة تتراوح من  

مع    خفیة، إلزامیة للتشخیص وتكون أكثر وضوحًا في النوم. قد تكون  
في بعض الأحیان مع كشر الوجھ أو   للعین، دوران أو انحراف بطيء  

أو   ، الجذع  أو   / و  الرأس  ثني  الناحیة    حركات  من  وضوحًا  أكثر 
أثناء  ذلك  حدث  إذا  الثنائیة.  والقبضة  اھتزازي  مكون  مع  الأطراف 

  بقوة،فقد یؤدي ذلك إلى إبعاد المریض عن التوازن    المریض، وقوف  
مما یؤدي إلى السقوط (ھجوم السقوط) ، مع إصابة المریض غالباً. قد  

مثل   النعاس، ى زیادة  تتفاقم النوبات التوتریة بسبب الأدویة التي تؤدي إل
 الاستخدام الحاد لجرعات عالیة من البنزودیازیبینات.



النوبات   إلى  إلزامیًا    التوتریة، بالإضافة  النوبات  من  الثاني  النوع  یعد 
 لتشخیص إل جي إس وقد یشمل أیاً من أنواع النوبات التالیة:

من 1 وتتكون  متكررة  تكون  ما  غالباً  النمطیة:  غیر  الغیاب  نوبات   .
ترات من ضعف الوعي. قد یكون من الصعب التعرف علیھا بثقة بسبب ف

إدراكي  من ضعف  یعاني  مریض  في  والتعویض  التدریجي  ظھورھا 
 أساسي.

ال2 النوبات  للنغمة  وھنیة.  مفاجئ  فقدان  إلى  تؤدي  مع   المحوریة، : 
إیماءات الرأس أو السقوط المفاجئ (ھجمات السقوط) ، وغالباً ما تسبب 

خاصة عند الأطفال الأصغر سنا الذین یعانون    ، تكون متكررة الإصابة.  
ما تكون   إل جي إس. عادة  إلى   موجزة، من  ثانیة واحدة  وتستمر من 

 بضع ثوانٍ فقط.
قصیرة جداً   . نوبات الرمع العضلي: نوبات الرمع العضلي ھي أیضًا3

مللي ثانیة) وقد تؤدي إلى السقوط (ھجمات السقوط). في   100(أقل من  
  EMAtSعضلیة ، یجب النظر في تشخیص    رمعیھحالة وجود نوبات 

 بقوة. 
. نوبات ضعف الوعي البؤري: قد تظل بؤریة أو تتطور إلى نوبات  4

 صرع منشط ثنائي. 
 . النوبات التوتریة الرمعیة المعممة.5
الحال6 النصف.  تقریبا  الصرعیة غیر الاختلاجیة:  أرباع   الى  ة  ثلاثة 

من نوبة أو أكثر من نوبة  یعانون  المرضى الذین یعانون من إل جي إس  
تتكون من نوبات غیابیة غیر نمطیة   الاختلاجیة، التيصرع الحالة غیر  

غیر منتظمة    وھنيمستمرة مع وعي متغیر ، مع مكونات رمع عضلي و
متعد أو  معممة  نوبات  أو  من  متفرقة  ومجموعات   ، البؤر    توتریھ دة 

 قصیرة. 
 . تشنجات الصرع. 7
 
 
 



 
 | مخطط كھربیة الدماغ  5.2.5

والذي قد یكون    المنتشر، مع تباطؤ ثیتا دلتا    طبیعي، نشاط الخلفیة غیر  
اعتماداً على المسببات الأساسیة. إذا   البؤریة، أكثر وضوحًا من الناحیة 

. EMAtSفینبغي اعتبار    بارزة، شوھدت إیقاعات ثیتا ثنائیة الجداریة  
 إلزامي لتشخیص إل جي إس: وباتالن نما بیھناك نوعان من أنماط 

والارتفاع  1 الموجي  النمط  ھذا  یتمیز  معممة:  بطیئة  وموجة  .موجة 
- 70مللي ثانیة) أو موجات حادة (  70بارتفاع (<  وباتالبطيء بین الن 

  400-350ھد بطیئة (مللي ثانیة) ، تلیھا موجات سالبة عالیة الج  200
مللي ثانیة) ، التي تكون متزامنة ثنائیاً ، وغالباً ما تكون سائدة ، وتحدث 

أ). نمط الموجة والارتفاع البطيء وفیر    7ھرتز (الشكل    2.5بتردد ≤
في فترات التشغیل. یمكن أن یترافق مع نوبات الغیاب  وغالباً ما یحدث

أي    النمطیة، غیر   دون  وتتلاشى  تتلاشى  الأحیان  من  كثیر  في  ولكن 
ارتباط سریري في الیقظة وخاصة في النوم. تتواجد مجمعات الارتفاع 

≥) المعممة  البطیئة  الأطفال    2.5والموجة  عند  متكرر  بشكل  ھرتز) 
الم   الصغار،  في مرحلة  في وتیرة  بینما  انخفاض  راھقة والبلوغ ھناك 

لم یعد یُظھر غالبیة المرضى    عامًا،   16نمط الموجة والارتفاع. بعد سن  
 143-145نمط الموجات والارتفاع البطيء النموذجي.

السریع  -2 النمط من رشقات من   المتناوبالنشاط  یتكون ھذا  المعمم: 
ھرتز أو أكثر) غالباً أثناء النوم.   10النشاط المنتشر أو السریع الثنائي (

 ب). 7وتستمر بضع ثوانٍ أو أقل (الشكل  موجزة، تكون ھذه عادةً 
یمكن أیضًا رؤیة نمط موجة وموجة بطیئة بؤریة أو متعددة البؤر. لا  

 عادة عن طریق التحفیز الضوئي. یتم تنشیط التشوھات 
والتي غالبًا ما تكون خفیة ، وقد    التوتریة، عادةً ما یتم تسجیل النوبات  

لا تتعرف علیھا العائلات ، في مخطط كھربیة الدماغ أثناء النوم. یتكون  
التردد  ثنائي  انفجار  المنشطة من  للنوبات  الدماغ  نمط مخطط كھربیة 

تناقص أولي    - على مع إیقاع تجنید  ھرتز أو نشاط سریع التردد أ   10
ج). التسجیلات متعددة    7منتشر یتبعھ زیادة تدریجیة في السعة (الشكل  



مع  وجیزة  لفترة  النفس  انقطاع  تظُھر  ما  غالباً  التوتریة  النوبات  أثناء 
 الممیزة،تقلص العضلة المحوریة الكھرومغناطیسیة. بسبب ھذه النتائج 

مف النوم  تسجیل  یكون  أن  متلازمات یمكن  عن  إس  إل جي  لتمییز  یداً 
 الصرع الأخرى.

  3ترتبط نوبات الغیاب غیر النمطیة بمجمعات ارتفاع وموجة بطیئة (<
ھرتز) ، على الرغم من أنھا یمكن أن تكون كذلك من الصعب التمییز  

 بوضوح بین أنماط الارتفاع والموجة البطیئة النشبیة والبطیئة.
 



 
 

F I G U R E 7   ) متلازمة لینوكس غاستو. یتم عرض تسجیلات تخطیط كھربیة الدماغEEG(أ) ترُى  نوبات  ) بین ال .
ثوانٍ ، ولا ترتبط بأي علامات سریریة. (ب) النشاط   8ھرتز) ، وتستمر  2.5و   2تشوھات الارتفاع البطیئة المعممة (بین 

ولا یرتبط بأي أعراض سریریة. (ج) مخطط كھربیة الدماغ    . یُلاحظ الإفراز أثناء النوم H z-10السریع الانتیابي المعمم  
Ictal    ثوانٍ مرتبطة بانقباض منشط ثنائي للأطراف العلویة ، بما یتفق مع نوبة    4الذي یظُھر استجابة كھربیة عامة تدوم

 منشط معممة 

 
 



 | التصویر  5.2.6
یوصى بشدة   شیوعًا،نظرًا لأن الأسباب الھیكلیة ھي المسببات الأكثر  

باستخدام التصویر بالرنین المغناطیسي في البدایة ، حیث قد یؤثر ذلك  
العلاج . قرار  اتخاذ  العثور على مجموعة متنوعة من    146على  یمكن 

 المسببات الھیكلیة ، بما في ذلك التشوھات القشریة البؤریة أو المنتشرة 
، والتصلب الحدبي المعقدة ، والأورام ، أو إصابة الدماغ المكتسبة مثل  

بنقص   الدماغ  إعادة   وكسجینالااعتلال  یؤدي  أن  یمكن  الإقفاري. 
التحقیق في المرضى الأكبر سناً الذین یعانون من إل جي إس إلى تحدید 

السابق. التصویر  في  تظھر  لم  التي  الھیكلیة  یكون    147المسببات  وقد 
 صویر بالرنین المغناطیسي طبیعیاً أیضًا.الت
 

 | علم الوراثة 5.2.7
ارتبطت المتغیرات المسببة للأمراض في العدید من الجینات بالمسببات 

یمكن اتباع    148,149وعادة ما تكون حدیثة في الطفل.  LGSالتي تسبب  
بشكل مثالي مع تسلسل  التالي، مجموعة من أسالیب التسلسل من الجیل 

أو لوحة جینات الصرع ، خاصة إذا لم یتم العثور على   الكامل، الإكسوم  
مسببات بعد الفحص السریري والتصویر بالرنین المغناطیسي. علاوة 

رضى یجب أیضًا أن یؤخذ الاختبار الجیني في الاعتبار للم  ذلك، على  
الذین یعانون من اضطرابات دماغیة ھیكلیة توحي بوجود سبب وراثي 

 أساسي.
 

 | اختبار التمثیل الغذائي  5.2.8
یكون    نادرا،  أن  اضطراب    LGSیمكن  یجب   عصبي.ایضي  بسبب 

المسببات  على  العثور  یتم  لم  إذا  الغذائي  التمثیل  اختبار  في  التفكیر 
 الأساسیة في التصویر أو الدراسات الجینیة. 

 
 | تشخیص متباین 5.2.9

 أنواع الصرع الأخرى: 



• قد تتطور متلازمة تشنجات الصرع عند الأطفال إلى إل جي إس ، 
یمكن أن یكون الانتقال صعباً. على   والتمییز بین ھذه المتلازمات أثناءھا

ثوان    3عادة ما تكون النوبات التوتریة أطول من    التشنجات، النقیض من  
 ولا تحدث في مجموعات عند الاستیقاظ.

یتمیز    •EMAtS   من كثیر  في  النوبة  بدایة  قبل  الطبیعي  بالتطور 
والنوبات الرمعیة العضلیة ، ونمط الموجات والارتفاع المعمم   الحالات، 

 ھرتز. 3الأسرع ، والذي یكون عادةً> 
• تتمیز متلازمة دریفت بنوبات صرع نصفي طویلة الأمد ناتجة عن  
لا   وجدت)  (إن  التوتریة  النوبات  العمر.  من  الأولى  السنة  في  نوبات 

 تحدث إلا في وقت لاحق. 
في وقت مبكر مع أنواع متعددة من    DEEs  • ظھور أنواع أخرى من

 النوبات.
  •DEE- SWAS    أوEE- SWAS   مرتبط بانحدار وتفعیل ملحوظ

 لتشوھات الصرع في النوم ، مع موجة وموجة منتشرة شبھ مستمرة 
 المجمعات. 

الحلقة   متلازمة  تترافق  لل  الصرعمع    )20(•  ، المقاوم  والإعاقة  علاج 
ة ما تظھر النوبات التشنجیة أثناء النوم  الذھنیة والشذوذ السلوكي ؛ عاد

كثیر من الأحیان من   في  یعانون  المستیقظین  المرضى  أن  في حین   ،
 حالة الصرع غیر التشنجیة.

غالباً بسمات   ثنائیة،• قد یظھر صرع الفص الجبھي مع نوبات توتر  
 متناوب غیر متكافئة. ارتفاع الموجة البطیئة والموجة والنشاط السریع ال

 المعمم لا یرُى. 
. LGS• الاضطرابات الأیضیة النادرة قد تؤدي إلى النمط الظاھري لـ  

عادةً في الأطفال ذوي النمو الطبیعي أو تأخر الكلام   CLN2یبدأ مرض  
وتدھور  تدریجي  حركي  تدھور  ھناك   ، النوبات  بدء  بعد  المنعزل. 
استجابة  ممیز  بشكل  الدماغ  كھربیة  مخطط  یُظھر  وترنح.   معرفي 

 ھرتز.  3-1ضوئیة عند 
 



 
5.3    |DEE-SWAS   مع النمائي  الصرع  الدماغ  اعتلال 

اثناء   المفاجئ  الاعتلالالتنشیط  الصرعي    النوم،  الدماغي 
 : EE-SWASالمصحوب بتنشیط حاد في النوم 

إلى طیف من الظروف التي   EE-S WASو    DEE-SWASیشیر  
والسلوكي  واللغوي  المعرفي  الانحدار  من  مختلفة  بمجموعات  تتمیز 
والحركي المرتبط بتنشیط الارتفاع والموجة الملحوظ في النوم. یظھر  
تشترك  الدماغ.  كھربیة  نمط مخطط  من  أسابیع  في غضون  الانحدار 

DEE-SWAS    وEE-S WAS    السریریة الخصائص  نفس  في 
 ) والآثار الإداریة.10(الجدول 

 
 
 
وتبرز المتلازمة الحاجة   متشابھة، یتم تجمیعھا معاً لأنھا تحمل آثارًا   

إلى الاستفسار عن السمات السریریة المحددة عند رؤیة الطفل ، مثل 
 ، الحركیة  والمھارات  للسلوك  العالمي  والانحدار   ، السمعي  العمھ 

إلى استبدال المتلازمات والرمع العضلي السلبي. تھدف ھذه المتلازمة  
  - موجة   -المسماة سابقاً باسم اعتلال الدماغ الصرع مع ارتفاع مستمر 



الزائفة   (متلازمة  نمطي  غیر  جزئي  وصرع  النوم  ). L ennoxفي 
لانداو   (  -متلازمة  من  LKSكلیفنر  محدد  فرعي  نوع  ھي   (EE-

SWAS    عمھ مع   ، اللغة  على  أساسي  بشكل  الانحدار  یؤثر  حیث   ،
مكتسب ، ویجب الاحتفاظ بالاسم المستخدم لوصف ھذا المتزامن سمعي  

 ). 8(الشكل 
 
 

 
 
 
 
 

نمط   یُعرف  التشخیص.  لتأكید  النوم  أثناء  الدماغ  تخطیط  إجراء  یجب 
EEG    المرتبط بـEE-SWAS    وDEE- SWAS   بالحالة الكھربائیة

قد ترتبط النسب المئویة   ذلك، ومع    ESES.(11,150الصرعیة أثناء النوم (
أو  الإدراكیة  الوظیفة  في  كبیر  بانحدار  أیضًا  النوم  من  المنخفضة 

 السلوكیة.
التعرف على   یعانون من    EE- SWASیتم  الذین  المرضى  في  الآن 

تنشیط مجمعات سبایك   nd-waveأ  - تطور طبیعي موجود مسبقًا مع 



) السریعة  2- 1.5البطیئة  غیر  العین  حركة  نوم  في   N-R(  ھرتز) 
EM.( 

اضطرابات    DEE-SWASیحدث   من  یعانون  الذین  المرضى  في 
النمو العصبیة الموجودة مسبقاً ویتم تحدیده على أساس تدھور مستمر 
والحركیة  والسلوكیة  واللغویة  المعرفیة  التراكیب  لمختلف  موثق 
النوم.  أثناء  المجمعات  والموجة  للارتفاع  كبیر  تنشیط  مع  المصاحبة 

ر حتى لا تفرط في تشخیص المتلازمة في حالة عدم  یجب توخي الحذ
 وجود تراجع واضح ومستمر.

مثل    ، المحددة  البؤریة  الصرع  متلازمات  تتطور  و   SeLECTsقد 
SeLEAS    إلى  ، الھیكلي  البؤري  الصرع  من  غیرھا  أو   ،EE-

SWAS .إما بشكل عابر أو لفترة طویلة ، 
 
 

 | علم الأوبئة 5.3.1
DEE- SWAS    وEE- SWAS    یمثلان حیث   ،   -٪  0.5نادران 

الثیة  ٪ من جمیع حالات الصرع التي تظھر في مراكز الصرع الث0.6
 151-153للأطفال.

 
 | السیاق السریري  5.3.2
النمائي   EE- SWASو    DEE- SWASتتمیز   الدماغي  الاعتلال 

والاعتلال تفعیل الموجات الكھربائیة اثناء النوم  والصرع المصحوب بـ  
بظھور   تفعیل الموجات الكھربائیة اثناء النوم .  الدماغي الصرعي مع

سنوات) ،   5-4عامًا (الذروة =    12و    2النوبات في عمر یتراوح بین  
مع تطویر مخطط كھربیة الدماغ لتنشیط الموجات والارتفاع في النوم  

دء النوبة في الارتباط مع الانحدار المعرفي / بعد عام إلى عامین من ب
السابق   التاریخ  بالتساوي.  یتأثران  الجنسین  كلا  الھضبة.  أو  السلوكي 

فإن آفات الدماغ الھیكلیة ھي  ذلك، والولادة غالبا ما یكون طبیعیا. ومع 
  التحدید، . على وجھ  EE- SWASو    DEE-SWASعامل خطر لـ  



في   المھادیة  الإصابة  المبكرةترتبط  ثنائي    154الحیاة  مثل  والتشوھات 
perisylvian polymicrogyria    یوصى   المتلازمة؛ بھذه  ، لذلك 

بالتصویر العصبي ، وخاصة التصویر بالرنین المغناطیسي ، كلما أمكن  
ذلك. قد یكون الفحص العصبي ومستوى التطور طبیعیًا أو یعكس خللاً  

في الوظائف المعرفیة أو السلوكیة  بنیویًا كامناً في الدماغ. یعد الانحدار
أو النفسیة من الأعراض الأساسیة لھذا المزمن. یمكن أن تتأثر جمیع 

الزمني   المعرفیة، المجالات   والتوجھ  والتواصل  اللغة  ذلك  في  بما 
تراجع حركي  أیضًا  یحدث  قد  الاجتماعي.  والتفاعل  والانتباه  المكاني 

یجب جدولة الاختبار   155.مصحوب بخلل الحركة أو مظاھر خلل التوتر
 156في الأساس وأثناء المتابعة لتقییم التطور.

 
 

 | مسار المرض  5.3.3
حتى في المرضى   البلوغ، عادة ما تحدث النوبات السریریة حول سن  

. ھیكلیة  آفة  من  یعانون  أو   157الذین  السریریة  النوبات  حل  یسبق  قد 
قد تستمر   158,159یتزامن مع أو یتبع قرار نمط تخطیط كھربیة الدماغ.  

 SWASالشذوذ البؤري أثناء الیقظة والنوم. تطبیع بنیة النوم بدقة  
158. 

بشكل   والسلوكي  المعرفي  التحسن  دقة    نموذجي، یرُى   SWASمع 
یعاني العدید من المرضى   ذلك، ومع    160.تخطیط كھربائیة الدماغ على

وھو شدید بما یكفي للحد من الأداء المستقل في نصف   متبقي، من ضعف  
تقریباً. لكل    161,162المرضى  والمسبب  و    SWAS -DEEمن  الفترة 
EE- SWAS  المعرفیة للنتائج  المتنبئین  أھم  خطورة   وتكون    ، ھي 

لمدة  النتیجة  ال موجوداً  كان  إذا  أعلى  .سیئة  عامین  عن  كما    163تزید 
 SWAS-DEE .163لوحظت نتائج أضعف مع بدایة أصغر لـ 

وقد لا یكون ھناك   )، الأسباب غیر قابلة للعلاج (المسببات ھي السائدة 
  ذلك، تحسن سریري للبعض عند إلغاء نمط مخطط كھربیة الدماغ. ومع  



والتي قد تحدث    ، SWASقد یبقى العجز المتبقي بعد مغفرة النوبات و  
 سنوات بعد ظھورھا. 7من أشھر إلى 

 
 | النوبات  5.3.4

لا یوجد نوع حجز إلزامي. نوع النوبة یتوقف على المسببات الأساسیة. 
على   تحدث    ذلك، علاوة  في   DEE- SWASو    EE-SWASقد 

 المرضى الذین لا یعانون من نوبات سریریة.
لوحظت نوبات متكررة ومستجیبة للأدویة خلال   المرضى، في معظم  

تكون ھذه النوبات  سنوات من العمر. عادة ما    5و  2المرحلة الأولیة بین  
بؤریة   للنوبات    حركي، المبكرة  وبؤري  ضعیف  وعي  بدون  أو  مع 

أنواع  تطور  مع  النوبات  تتفاقم  ما  عادة  الثنائیة.  الارتجاجیة  التوتریة 
وعي  بدون  أو  مع  البؤریة  النوبات  ھذه  وتشمل  المتعددة.  النوبات 

ونوبات ونیة ، ونوبات    نمطیة، ونوبات غیابیة نموذجیة وغیر    ضعیف، 
 صرع حركي بؤري مع رمع عضلي سلبي. 

 
 | مخطط كھربیة الدماغ  5.3.5

یُظھر   قد  الأساسیة.  المسببات  الدماغ على  كھربیة  نمط مخطط  یعتمد 
نشاط الخلفیة أثناء الیقظة تباطؤًا بؤریاً أو منتشرًا وغالباً ما یحتوي على 

 أ). 9كون طبیعیاً (الشكل ولكنھ قد ی البؤر، تشوھات بؤریة أو متعددة 
النعاس   في  مستمرة.  لیست  الیقظة  أثناء  الصرعیة   والنوم،التشوھات 

للنشاط   ملحوظ  تنشیط  (  الصرعي، ھناك  بطء  ھرتز)    2  -  1.5مع 
یظھر ھذا   عادة، معقدات ارتفاع وموجة في نوم حركة العین السریعة.  

(الشكل   الثانیة  النوم  مرحلة  في  أیضًا  عادة    9النشاط  یكون ب).  ما 
SWAS   ولكنھ قد یحدث بشكل أكثر تركیزًا (نموذجیاً أمامیاً)    ، منتشرًا

تصبح التشوھات   السریعة، أو متعدد البؤر. في حالة نوم حركة العین  
 للقمة،أقل تواترًا أو قد تكون غائبة. بنیة النوم العادیة (الموجات الحادة 

قد یكون ھناك ) غائبة أو یصعب تمییزھا.  Kومغازل النوم ، ومجمعات  
حیث قد لا یتحقق نوم   لیلاً، حاجة إلى تخطیط كھربیة الدماغ أثناء النوم 



أثناء النوم في العیادة الخارجیة. یرتبط مخطط   EEGالموجة البطیئة في  
 كھربیة الدماغ النسائي بنوع النوبة.

 
یتم عرض  9لشكل   النوم.  التنشیط المفاجئ في  الصرع مع  والنوم تخطیط كھربیة الدماغ  : الاعتلال الدماغي  الاستیقاظ  تسجیلات 

)EEG ھرتز ، مع سعة أقل ، ونشاط سریع    0  1-9). (أ) یظُھر مخطط كھربیة الدماغ المستیقظ نشاطاً في الخلفیة یتمیز بإیقاع ألفا
 مستمرة في الارتفاع والموجة  یرُى على المناطق الأمامیة الثنائیة. لا توجد تشوھات صرعیة. (ب) أثناء النوم ، ھناك تشوھات معممة

 
 

ھیكلیة  دماغیة  تشوھات  یُظھر  أو  طبیعیاً  العصبي  التصویر  یكون  قد 
  ، المثال  سبیل  (على  نمائیة  تكون  قد   polymicrogyriaأساسیة 

perisylvian.(یمكن ملاحظة التشوھات المھادیة) أو مكتسبة ( 
 
 
 



 
 | علم الوراثة 5.3.7

أو  الجین  أحادي  المیراث  تتبع  وقد  وراثي  أساس  لھا  الحالات  بعض 
المركب. یلاُحظ وجود تاریخ عائلي للإصابة بالنوبات لدى ما یصل إلى 

بـ  50 المصابین  المرضى   EE- SWASأو    DEE-SWAS٪ من 
 -N، الذي یشفر    GRIN2Aالسبب الرئیسي وحید المنشأ ھو    164.

methyl-D-spartate (NMDA  وحدة الغلوتامات  مستقبل   (
ألفا   .  2مستقبلات  للأمراض   12الفرعیة  المسببة  المتغیرات  ترتبط 

 SWAS-DEE.15-13بمجموعة من شدة الأنماط الظاھریة لـ 

 165لھؤلاء الافراد نمط كلام ممیز قد یستمر حتى سن البلوغ. 

 
 | تشخیص متباین 5.3.8

 ى: متلازمات الصرع الأخر
الصرعیة في   SeLFE• یمكن أن یكون لدى   تنشیط ملحوظ للسمات 

ولكن لا یوجد انحدار إدراكي أو سلوكي مرتبط مؤقتاً مع اكتشاف    النوم، 
EEG  لـSWAS. 

• الصرع البؤري الھیكلي قد یكون لھ سمات بؤریة وفیرة قد تنشط أثناء 
ولكن لا یوجد انحدار إدراكي أو سلوكي مرتبط مؤقتاً مع اكتشاف    النوم، 
EEG  لـSWAS. 

موجة   -والذي یُظھر مجمعات ارتفاع بطیئة    ، EEGبـ    LGS• یتمیز  
ء النوم  أثنا  EEGموجات واضحة أثناء الیقظة والنوم ، وعن طریق    -

معممًا ، وغالباً ما یتم التقاط نوبات   متناوب، والذي یُظھر نشاطًا سریع ال
 منشط . 

 شروط أخرى: 
• قد یظھر الأطفال المصابون باضطرابات طیف التوحد مع أو بدون  

 ولكن بدون انحدار تنشیط تشوھات صرعیة في النوم.  ، ذھنیةإعاقة 
 أخرى. • الانحدار المعرفي بسبب مسببات 

 



 
 

 | متلازمة الصرع المرتبطة بعدوى الحمى  5.4
FIRES المعروف سابقاً باسم التھاب الدماغ الحاد المصحوب بنوبات)

اعتلال الدماغ الصرع عند الأطفال في سن    جزئیة متكررة أو مدمرة
المدرسة) ھو أحد أسباب ظھور الصرع الجدید للحالة المقاومة للحرارة  

). تحدث  11، والذي یحدث في الغالب عند الأطفال والمراھقین (الجدول  
قبل بدایة انفجار    وأسبوعین، ساعة    24تبدأ بین    سابقة، عدوى حمویة  

حالة الصرع فائقة المقاومة. قد تكون ھناك حمى أو لا تظھر في بدایة  
التي یكون عبء النوبة خلالھا   الحادة، والمرحلة    166الحالة الصرعیة .

من    للغایة، مرتفعاً   ھذه   167  أسبوعًا،   12إلى    1وتستمر  وخلال 
والا  المرحلة،  الوفیات  معدل  المرضيیكون  ذلك   كبیرًا.  عتلال  ویتبع 
البؤر   مزمنة، مرحلة   متعدد  الصرع  من  الناجین  معظم  یعاني  حیث 

المقاوم للأدویة ودرجة متغیرة من الإعاقة الذھنیة أو صعوبات التعلم. 
غیر   غیر   معروف، السبب  مسببات  إلى  تشیر  المتزایدة  الأدلة  ولكن 

 متجانسة تؤدي إلى التھاب عصبي خاطف لا یتوسط الأجسام المضادة. 
 

 | علم الأوبئة   5.4.1
متلازمة   غیر   نادرة، ھذه  بشكل  علیھا  التعرف  یتم  أن  المحتمل  من 

 170لكل ملیون.  1حدوث  صحیح، مع
 
 
 
 
 
 
 
 



 
 

 
 
 
 | السیاق السریري   5.4.2 

المدرسة    FIRESیحدث   سن  في  الأطفال  في  شیوعًا  أكثر  بشكل 
من    8=  (المتوسط   نموذجي  نطاق  مع    17إلى    2سنوات) 

نادر الحدوث تحت سن عامین ویمكن أن یبدأ في عمر  .  166,169,171عامًا.
الرشد.    متغیر،  سن  في  یحدث  ما  نادرًا  كلا  ولكن  مع   الجنسین، یتأثر 

تاریخ الفترة المحیطة بالولادة عادة ما یكون    171ھیمنة طفیفة للذكور.  
  التطوریة،یكون الأطفال طبیعیین من الناحیة  ، بدایة الحالةطبیعیاً. عند 

ولیس لدیھم تاریخ مرض عصبي سابق بما في ذلك الصرع ، ولھم حجم  
 رأس طبیعي.



والأكثر شیوعًا   السابقة، جمیع الأطفال لدیھم تاریخ من الإصابة بالحمى  
ساعة إلى    24ما بین    الھضمي، في الجھاز التنفسي العلوي أو الجھاز  

أسبوعین قبل ظھور حالة الصرع المقاومة للحرارة. في وقت ظھور 
  شفاءأو قد یكون لدیھم    بالحمى، ربما لا یزال المرضى مصابین    النوبة، 

 لحمى مؤخرًا. من ا
ین باعتلال الدماغ ولدیھم  یكون المرضى عادةً مصاب  ، بدایة المرضفي  

. حجم الرأس علاجات مضادة للنوبات  نوبات متكررة على الرغم من
ولكن یمكن   معتاد، طبیعي. الشذوذ البؤري المستمر في الفحص أمر غیر  

 رؤیة شلل جزئي مؤقت.
 

 | مسار المرض  5.4.3
تبلغ نسبة الوفیات    171ولكنھ سیئ في كثیر من الأحیان.   ، متغیرالتكھن  
بسبب مضاعفات العنایة المركزة مثل   الحادة، ٪ في المرحلة  10حوالي  

یتُرك   الحادة، بعد المرحلة    عالمنضبطة. الصرأو الحالة غیر    الدم، تعفن  
 معظم الأطفال یعانون من الصرع متعدد البؤر المقاوم للأدویة.

وعند    الأطفال، یتراجع معظم    الحادة، في المرحلة    ویة، التنممن الناحیة  
المرحلة    المتابعة،  من   المزمنة، في  متفاوتة  بدرجات  الأغلبیة  تتُرك 

تقریباً ثلث الناجین لدیھم إدراك طبیعي أو حدودي    171الإعاقة الذھنیة .
إلى   خفیفة  ذھنیة  إعاقة  من  ثلثھم  یعاني   ، التعلم)  اضطرابات  (غالباً 

أو   شدیدة  إلى  شدیدة  إعاقة  من  یعانون  ثلثھم  و   ، . غیبوبةمتوسطة 
الانفجارات   كبت  لغیبوبة  أطول  فترة  مع  الأضعف  النتیجة  ارتبطت 

 171غر في البدایة. المستحثة طبیاً والعمر الأص
سیكون لدى العدید من المرضى دلیل على وجود  المزمنة، في المرحلة 

 خلل وظیفي في الحركة.
 

 | النوبات  5.4.4
إلى   تتطور  وقد  للتشخیص  إلزامیة  البؤر  متعددة  أو  البؤریة  النوبات 
نوبات الصرع التوتریة الارتجاجیة الثنائیة. الأعراض النشبیة الشائعة  



العین والوخز النصفي. تتطور النوبات في تواترھا وشدتھا  ھي انحراف  
بسرعة لتبلغ ذروتھا في حالة الصرع فائقة المقاومة (التي تعُرف بأنھا> 

 ساعة) في المرحلة الحادة. 24
 

 | مخطط كھربیة الدماغ  5.4.5
مع  طبیعي، عادة ما یكون نشاط الخلفیة في مخطط كھربیة الدماغ غیر 

وجود تشوھات بطیئة ومتعددة البؤر. غالباً ما ترُى فرشاة دلتا المتطرفة 
بیتا    -  18-15من    متناوبالتي تتكون من مركب بیتا دلتا ال  المتكررة، 

دلتا   على  والوسطى   3-1متراكباً  الأمامیة  الرأس  مناطق  في  ھرتز 
قد یكون ھذا النمط یتم تعدیلھ بواسطة عوامل    .B,S4A(   172شكل  (ال

 التخدیر المستخدمة في علاج حالة الصرع. 
مطول  استخدام   مراقبة    -فیدیو  زیادة   EEGتظُھر  التشخیص  عند 

تدریجیة في عبء النوبة خلال الأیام الأولى إلى الأسبوع من المرض.  
ولكن بمرور الوقت ، یتم   منخفضًا، قد یكون عبء النوبة    البدایة، في  

وسریریة ، وعادة   ھغیر سریریتسجیل نوبات متكررة ، متعددة البؤر 
یُلاحظ نمط نوبة نموذجي   172ما یكون تكرارھا عدة مرات في الساعة.

ھرتز من السعة المنخفضة إلى    10، یتألف من نشاط بؤري أكبر من  
جیدة   متناغمة  تصاعدیة  ومجمعات  موجات  إلى  ویتطور   ، المتوسطة 

  نصفإلى ال  دماغالتكوین ، وغالباً ما ینتقل النشاط النشبي من نصف ال
 S4C.(172(الشكل  الاخر

 
 | التصویر العصبي  5.4.6

یكون التصویر بالرنین المغناطیسي طبیعیاً في    الحادة، خلال المرحلة  
 T2ثلثي الحالات تقریبًا. قد یُظھر الثلث تقریباً تغیرات شدیدة الشدة في  

و / أو المھاد ،    القاعدیة،   لنوىا  والجزرة،   ، المناطق الصدغیة الثنائیة
رؤیة   أیضًا  یمكن  خفیة.  تكون  قد  الرقیقة والتي  لیس   ، السحایا  ولكنھ 

 173.خاصًا بھذه المتلازمة



المرحلة   عادةً    المزمنة، خلال  المغناطیسي  بالرنین  التصویر  یُظھر 
درجات متفاوتة من الضمور الدماغي المنتشر و / أو التغیرات الإیحائیة 

الفص   المحیطة   الصدغي، على  البیضاء  والمادة   ، الدماغیة  والقشرة 
 173بالبطین ، والحصین ، والعقد القاعدیة .

 
 | علم الوراثة 5.4.7

ولم یتم تحدید جینات سببیة.   وراثي، لا یُشتبھ في أن ھذا الاضطراب  
 عادة لا یوجد تاریخ عائلي للنوبات. 

 
 أخرى  ختبریة| دراسات م 5.4.8

) لاستبعاد العدوى. عادة ما یكون  CSFالنخاعي (مطلوب فحص السائل  
النخاعي   الدماغي  كثرة    ، طبیعیاًالسائل  یظھر  قد  الدم  ولكنھ  خلایا 

طبیعیان. البیضاء واللاكتات  النخاعي  الدماغي  السائل  بروتینات   .
ولكن في    المناعیة، النطاقات قلیلة النسیلة سلبیة. یجب استبعاد المسببات  

FIRES  السائل المصل و  169على أجسام مضادة مسببة .  ، لم یتم العثور
تكون   أن  الشوكي  عن  الإبلاغ  تم  سلبیة.  الذاتیة  المناعة  عناصر 

في   Th1 (CXCL9   ،CXCL10كیموكینات   تنظیمھا  یتم  إلخ)   ،
في   إنترلوكین    CSFالغالب  مستقبل  إشارات  عن  مستقل  بشكل   ،1 

)IL- 1R) .174   الحالات،ض  الدراسات الأیضیة غیر ملحوظة. في بع 
عصبي   التھاب  عن  الإبلاغ  لنقص    مفرط، تم  ثانویاً  یكون  قد  والذي 

 .IL- 1Rوظیفي في مضاد 
 

 | تشخیص متباین 5.4.9
 متلازمات الصرع الأخرى: 

 العمر،• تتمیز متلازمة دریفت بمظھرھا السائد في السنة الأولى من  
الكشف   مع  المتقطعة  المطولة  النوبات  عكس    الفاصل، وتاریخ  على 

 عتلال المرضي الحالة الصرعیة الفائقة المقاومة للحرارة مع تطور الا
 المستمرة. 



العنقودي   الصرع  یتمیز   •PCDH19    الثلاث السنوات  في  بظھوره 
من   الحمى   العمر، الأولى  تسببھا  التي  النوبات  من  مجموعة  وتاریخ 

 عادة. حالة الصرع فائقة المقاومة غیر عادیة. 
 شروط أخرى: 

 • التھاب السحایا أو التھاب الدماغ.
 • اعتلالات دماغیة محددة ذاتي المناعة بوساطة

 .NMDAكمضاد للالتھاب الدماغي المستقبلي 
 • اعتلالات الدماغ السامة. 

 مثیل الغذائي مثل مرض المیتوكوندریا. • اضطرابات الت
 
 
 
 

 الصرع - الشلل النصفي  -| متلازمة الصرع النصفي  5.5
HHE   الرضع في  البؤریة  للحركة  البؤریة  للحالة  نادرة  نتیجة  ھو 

). الحدث البادئ لھذه المتلازمة ھو حالة  12والطفولة المبكرة (الجدول 
في سیاق مرض حموي عند الأطفال أقل  صرعیة بؤریة تحدث عادةً 

یتبع المرحلة الحادة ضمور نصف كروي مع ظھور    177سنوات.  4من  
المضبوطات   غالبیة    ، البؤریةلاحق  یعاني  للأدویة.  مقاومة  وھي 

غیر  الأساسیة  والآلیات  المسببات  دائم.  حركي  عجز  من  المرضى 
 مفھومة.

 
 | علم الأوبئة 5.5.1
HHE   ھي متلازمة نادرة وقد انخفض معدل حدوثھا بشكل ملحوظ في

عامًا على التحریض    30البلدان المجھزة بالموارد على مدى الماضي  
 178على العلاج المكثف لـنوبات طویلة أو حالة صرع 

 
 



 
 
 

 
 

 | السیاق السریري  5.5.2
تفضیل جنس   ولیس ھناك سنوات،  4العمر في البدایة ھو عادة أقل من 

لفترات   178,179  . عن اخر البؤري  بالصرع  المصابون  یتواجد الأطفال 
یصابون   ثم  تشخیص    بشلل نصفيطویلة  یؤخذ  أن  یجب  الفور.  على 

HHE    الحالة بعد  مستمر  نصفي  شلل  ملاحظة  عند  الاعتبار  في 
 النطق   فضع  ظھریسنوات. قد    4الصرعیة للحمى في طفل أصغر من  

حاد   بشكل  ربع    فیماأیضًا  إلى  ا  الحالات، یصل  كان نصف  لدماغ  إذا 
 السائد مصاباً. 

 | مسار المرض  5.5.3
ومع   دائم.  من عجز حركي  الأطفال  غالبیة  ھذا    ذلك، یعاني  یكون  قد 

إذا كان    177٪ .20شھرًا في    12العجز ضئیلاً أو یتم حلھ في غضون  
تختفي غالباً في غضون شھرین   فقدان القدرة على الكلامفإن    موجوداً، 

تظھر النوبات البؤریة اللاحقة بعد مدة متغیرة      181ولكنھا قد تستمر.  180



الة الأولیة سنوات من الح 3٪ في غضون 85، مع ظھور النوبة بنسبة 
مقاومة   178.للصرع تكون  المزمنة  المرحلة  خلال  البؤریة  النوبات 
 استئصال ولكنھا قد تكون  ملائمة للعلاج الجراحي ، مثل    179  للأدویة، 

یعاني العدید من الأطفال أیضًا من درجات    178  182,.  مخیةنصف الكرة ال
 178  .متفاوتة من الإعاقة الذھنیة

 

 النوبات |  5.5.4
عادة ما تكون النوبة الأولى ھي حالة صرع الحمى الارتجاجیة البؤریة. 

الرمعي   المكون  یكون  من  خفیاقد  خالیة  فترة  ھناك  تكون  ما  عادة   .
النوبات بعد الحالة البؤریة للصرع والتي یمكن أن تستمر من أشھر إلى  

فترة   بعد  أو    متفاوتة، سنوات.   / بؤري و  تظھر نوبات صرع حركي 
قد  وعادة ما تصبح مقاومة للأدویة.  الجانب، نوبات صرع منشط ثنائي 

د تنشأ من مناطق خارج تتمركز النوبات في الفص الصدغي فقط أو ق 
 182الجسم أو تكون متعددة البؤر.

 
 | مخطط كھربیة الدماغ  5.5.5

إذا تم الحصول على مخطط كھربیة الدماغ أثناء الحالة البؤریة الحادة  
ھرتز)    3-2فإن التفریغ النشبي یتمیز بموجات بطیئة إیقاعیة (  للصرع، 

الكرة على نصف  أعلى  سعة  ذات  ثنائیة  عادةً  المصاب    المخیة تكون 
بالإضافة إلى ذلك ، فوق نصف الكرة    S5A   ،B) .178 In(الشكل  

  178ھرتز) بشكل متكرر .  10المصاب ، یتم ملاحظة إیقاعات التجنید (
طبیعیاً في البدایة ، ولكن خلال المرحلة المزمنة   قد یكون نشاط الخلفیة

، یكون ھناك تباطؤ زائد (غالباً غیر متماثل) وتشوھات صرعیة ، والتي 
 تكون أكثر وضوحًا في نصف الكرة المصاب ، ولكن قد تكون ثنائیة.
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التصویر بالرنین المغناطیسي بعد حالة الصرع مباشرة یظھر تشوھات  
  مقید،وانتشار    T2مع فرط كثافة    مخیةمنتشرة في إشارة نصف الكرة ال

  183في الغالب للمادة البیضاء تحت القشریة لنصف الكرة المصاب.
مما یؤدي إلى    شدیدة، المصاب    مخیةیمكن أن تكون وذمة نصف الكرة ال

إذا تم إجراء النسخ   F-S5C.(178تأثیر جماعي وفتق محتمل (الشكل  
بالرنین   في    المغناطیسي، الطیفي  انخفاضًا  یظھر  أسیتیل   -Nفإنھ 

في  المصاب.  الكرة  في نصف  اللاكتات  في  أسبارتاتي وزیادة معتدلة 
مة  تقل الوذمة السا الصرعیة، الیوم الثامن إلى الخامس عشر بعد الحالة 

  المستمرة،  T2مع تطبیع صور معامل الانتشار الظاھري وشدة    للخلایا، 
یظھر ضمور نصف   واحد، مع فقدان الحجم المتطور. في غضون شھر  

الحُصیني   التصلب  أیضًا  یُلاحظ  المصاب بشكل واضح.  المخیة  الكرة 
 J-S5G(. 182بشكل شائع (الشكل 
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عادة ما یكون الاختبار والتقییم الجیني للتخثر والاضطرابات الاستقلابیة 
 178,184والمعدیة والمناعة طبیعیة.
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 متلازمات الصرع الأخرى: 
 رمعیھ لنصف الجسم • تظھر متلازمة دریفت في الطفولة مع نوبات  

مما قد یؤدي إلى شلل جزئي مؤقت في   حموي، طویلة في سیاق مرض  
ومع   ھذا    ذلك، تود.  حل  في    العجز، یتم  نموذجیة  تشوھات  توجد  ولا 

 .HHEالتصویر بالرنین المغناطیسي لـ 
متلازمة   تظھر  قد   •Sturge-Weber    البؤریة الحركیة  الحالة  مع 

الجلدي والتصویر بالرنین المغناطیسي الذي    ضررولكن ال  الصرعیة، 
 النموذجیة لھذه المتلازمة یجب أن یقترح التشخیص. یظھر السمات

أحادیة  بؤریة  حركیة  صرع  بنوبات  راسموسن  متلازمة  تظھر   •
ولكن التقدم یكون أبطأ بكثیر ، والحالة البؤریة للصرع تظھر    الجانب، 



لاحقاً في التطور وھي سمة أكثر ثباتاً عند حدوثھا. قد یكون التصویر 
للفص  ضمور    المغناطیسي طبیعیاً في بدایة النوبة أو ظھورھابالرنین  

وضمور   ، خفیف  الجزیري بیضاء  بؤریة  تغیرات  إلى  یتطور  ولكنھ 
 نصف كروي على مدى شھور إلى سنوات. 

یة  أو الحالة البؤریة الصرع   الشدیدة  البؤریة  الصرعیة   • حالة الحمى
والتي    جزئي، بسبب مسببات أخرى یمكن أن یتبعھا تود شلل    الشدیدة

 ساعة.  24عادة ما تزول في غضون 
 شروط أخرى: 

 • التھاب السحایا والتھاب الدماغ.
 .لتخثریة• السكتة الدماغیة النزفیة أو ا

 المیتوكوندریا  بأمراض ذات الصلة -MELASأو  -• بولیمیراز جاما 
 مرض.
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على الرغم من أنھ لا یمكن تصنیف كل طفل مصاب بالصرع على أنھ 
بمتلازمة صرع   یوفر    معینة، مصاب  أن  یمكن  المتلازمة  تحدید  فإن 

  كھربائي،سریري  إرشادات حول الإدارة والتكھن. ھناك حاجة إلى نھج  
 الدماغ،یجمع بین التاریخ السریري التفصیلي وتسجیل مخطط كھربیة  

متلازمة. معظم المتلازمات الموصوفة أعلاه لھا للوصول إلى تشخیص  
نوع أو أنواع نوبة إلزامیة وغالباً ما تكون سمات إلزامیة بین النشبات. 

  EEGإن فرضیة التشخیص أمر بالغ الأھمیة لضمان إجراء دراسات  
الیقظة    كافیة،  ذلك  في  تشخیص    والنوم، بما  عن  للإبلاغ  تسجیلھا  یتم 

أنماط   لتحدید  النوم  أثناء  الدماغ  تخطیط  مطلوب    EEGالمتلازمة. 
بعض   في  و   DEE- SWASو    LGSمثل    المتلازمات، الإلزامیة 

EE- SWAS  على علاوة  التفصیلیة   علاماتفإن    ذلك، .  النوبات 
دون  النوبات  أنواع  من  العدید  لتشخیص  كافیة  التاریخ  إلى  المستندة 

تسجیل   على  ومع  للنوبةالحصول  في   ذلك، .  النوبات  لأنواع  بالنسبة 
متزامنة   (  معینة، حالات  الدماغ  كھربیة  مخطط  تسجیل  ) EEGیلزم 



لیس من السھل تحدید نوع نوبة معینة لـ    المثال، للتشخیص. على سبیل  
" بناءً على التاریخ وحده. حتى استخدام تسجیلات الفیدیو  نوبة سقوط"

لا یمكنھا دائمًا   الحالات، لتي لا شك أنھا مفیدة في كثیر من وا المنزلیة، 
قد تكون ھناك   التشخیصیة، تأكید نوع النوبة النھائیة. بناءً على الفرضیة  

فیدیو   النوم، حاجة إلى نوع معین من مخطط كھربیة الدماغ (محروم من  
 تخطیط كھربیة الدماغ) لتأكید تشخیص متلازمة. -مطول 

من المحتمل أن تكون أعراض تحدید   كلھا، ت ولیس في كثیر من الحالا
عالیة  التحقیقات  ببدء  للأطباء  یسمح  ھذا  المسببات.  ھي  المتلازمة 

ال والفحوصات  الانزعاج  لتقلیل  والتوصل    للمریض،   تداخلیةالإنتاجیة 
تشخیص   ترتبط    محدد، إلى  التكلفة.  حیث  من  فعالیة  الطرق  بأكثر 

وثیقً  ارتباطًا  أیضًا  المحددة  المصاحبة  بمزامنة  الأمراض   معینة،ا 
وبالتالي قد یساعد تحدید متلازمة الصرع في التعرف علیھا وإدارتھا 

صرع   متلازمة  سیاق  في  الأمراض   محددة، مبكرًا.  حدوث  فإن 
حیث قد تكون مسؤولة عن عبء أكبر عن    قصوى، المصاحبة لھ أھمیة  

ي  یتم تحدید العلاجات الدقیقة الت  متزاید، المریض من النوبات. على نحو  
في   الحدیثة  السریریة  التجارب  وتستھدف   ، معینة  مسببات  تستھدف 

 الصرع متلازمات معینة. 
بمسببات   وثیقاً  ارتباطًا  ترتبط  المتلازمات  بعض  أن  حین    معینة،في 

یرتبط البعض الآخر بمجموعة متنوعة من المسببات. على الرغم من  
ر والنتیجة لا یزال التطو  جیداً، متلازمات الصرع الكھربیة المعروفة  

صعباً في كثیر من الأحیان للتنبؤ بدقة وغالباً ما یعتمدان على المسببات  
 والتصویر،الأساسیة. مع التقدم السریع في علم الوراثة وعلم المناعة  

من المحتمل أن یتم تحدید المزید من المتلازمات الخاصة بالمسببات ،  
وقد یكون من الممكن التنبؤ بالمرضى الذین سیستجیبون بشكل أفضل 
لعلاج معین ، أو تحدید نوع أو جدید. العلاج على أساس الجینات المسببة 
أو المسار المسؤول عن الاضطراب. قد یؤدي استخدام العلاجات التي  

تكوین  تست إلى  تؤدي  التي  الأساسیة  الحیویة  العصبیة  العملیة  ھدف 
 الصرع إلى تحسین المراضات المشتركة وكذلك النوبات. 



على   أن    ذلك، علاوة  جیداً  بھ  المسلم  للنوبات  فمن  المضادة  الادویة 
 مثل عوامل قناة الصودیوم  معینة، المحددة قد تؤدي إلى تفاقم ظروف 

من المرجح أن تكون    ذلك، علاوة على  .صرع المعمم مجھول السببلل
  النوبات،أكثر فعالیة في العدید من أنواع  للنوبات    ةمضادال  الادویةبعض  

مثل النوبات المصحوبة بغیبة والنوبات التوتریة الارتجاجیة المعممة.  
العلاج    وبالتالي،  باختیار  سیسمح  المتلازمة  على  المبكر  التعرف  فإن 

النوبات   الأمثل،  في  المبكر  التحكم  إلى  یؤدي  أن  المرجح  من  والذي 
 والوقایة من أنواع النوبات الأخرى التي قد تتطور إلى متلازمة معینة.
 

واحتمالیة   الطبیعي  التاریخ  یُعلم  ما  غالباً  للمتلازمة  الدقیق  التعریف 
لمرض. تكون بعض المتلازمات محدودة ذاتیاً بمرور الوقت. مغفرة ا

المدى    لھذه،  طویلة  المواتیة  بالنتیجة  للعائلات  ضماناً  نقدم  أن  یمكننا 
دواء مضاد  ویمكننا أیضًا تجنب الاستخدام المفرط لفترات طویلة من  

غیر  للنوبات   العلاجات  أو  التشخیصیة  والاختبارات  المزمنة 
فإن المتلازمات الأخرى لھا نتائج    ذلك، الضروریة. وعلى العكس من  

النصفي  متلازمة غاستاوت ومثل    بكثیر، أسوأ   الشلل    - متلازمة الصرع 
رك  نحن ند  ھؤلاء،. في  المرتبطة بعدوى الحمى  الصرع   متلازمةو  النصفي  

غیر   سیكون  التطور  أن  البدایة  مقاومة   مواتٍ، منذ  نوبات  مع  عادةً 
ھذه   مثل  في  معاكسة.  عصبیة  نمائیة  وعقابیل  الأمد  وطویلة  للأدویة 

أكثر    الحالات،  اتباع نھج علاجي  المراجعة    قوة، یمكن   المنتظمة،مع 
یجب    ذلك، لمحاولة تحسین الوظائف العامة ونوعیة نتائج الحیاة. ومع  

 محدودة، اف بأن خیارات العلاج لھذه المتلازمات غالبًا ما تكون  الاعتر
واختیار الدواء الأنسب لیس واضحًا دائمًا من الدراسات التي أجریت  

 الضارة وقد یؤدي العلاج المتعدد إلى زیادة مخاطر الأحداث    الآن، حتى  
أو في بعض الحالات ، یتسبب في تفاقم النوبات. قد یستفید العدید من  

ضى الذین یعانون من ھذه المتلازمات من المشاركة في التجارب المر
ال تقع بعض  المستقبلیة لأدویة جدیدة. لا  بوضوح    متلازماتالسریریة 

، بل قد یكون لھا تطور غیر مؤكد:   DEEفي صرع محدود ذاتیاً أو  
EMA    وEEM    وEMAtS    وEE-SWAS  من   متغیرة، . النتیجة



والإدراك  زوال  حیث   ھذه    والأمراضالنوبة  في  النفسیة.  المصاحبة 
من    الأخیرة، الحالات   طیف  أو یقد یص  الخطورة؛ ھناك  المرضى  ب 

إلى   تتراوح من خفیفة  إعاقة ذھنیة  إلى  مع درجات   شدیدة، یتطورون 
بعض   في  العصبي.  الضعف  من  اختفت   الأحیان، متفاوتة  لو  حتى 

 تستمر العواقب العصبیة. النوبات، 
قد تتطور بعض المتلازمات إلى متلازمة أخرى   أعلاه، ھو موضح  كما  

إلى   SeLECTSو    SeLEAS to SeLECTSمثل    الوقت، بمرور  
EE-SWAS ھذا یثیر السؤال عن الروابط العصبیة الحیویة المحتملة .

من غیر الواضح سبب إصابة غالبیة    الآن، بین ھذه المتلازمات. حتى  
ینما یتطور الآخرون. من المحتمل أن  ب  فقط، الأطفال بمتلازمة واحدة  

یكون ھذا التطور ناتجًا عن عوامل بیولوجیة عصبیة أساسیة. نظرًا لأن  
فقد نتمكن من    الأساسیة، الأبحاث المستقبلیة توفر رؤى ثاقبة للمسببات  

التمییز بشكل أكثر دقة بین المرضى الذین لن یظھروا تقدمًا من سین  
الأفكار على تعدیل الأسالیب العلاجیة دروم إلى آخر. ستعمل مثل ھذه  

من بدایة الصرع. قد یسمح تحدید المؤشرات الحیویة بالتدخل لمنع مثل 
 ھذا التطور.

، والتي    SeLFEsفي متلازمات الأطفال في    ةتكمن أھم التغیرات الأنف
كانت تعُرف سابقًا باسم الصرع البؤري "الحمید" أو "مجھول السبب"  

و    ،DEE-SWAS    أوEE- SWAS    سابقًا تعُرف  كانت  والتي   ،
الصرعي    ESESو    LKSبمصطلحات   الدماغ  واعتلال  ارتفاع   -، 

 مستمر وموجات أثناء النوم. 
" التسمیة  اختیار  للتاریخ SeLFEتم  الرئیسیة  السمات  لتعكس   " 

  مناسب،والنوع الظاھري السریري. مصطلح "حمیدة" غیر    الطبیعي، 
حیث یرتبط العدید من الأطفال بأمراض مصاحبة معرفیة ونفسیة. لكل  

تعكس التسمیة المستخدمة السمات المظھریة الرئیسیة ، مثل   متلازمة، 
، والنوبات اللاإرادیة    SeLECTsالارتفاعات المركزیة الصدغیة في  

ونتائج  ،    SeLECTفي   القذالي  علم  ،   COVEفي    EEGونتائج 
والنوبات البصریة البؤریة المستحثة بالضوء والاستعداد الوراثي في  



POLE  . ،فإن المصطلحین    وبالمثلDEE-SWAS    وEE-SWAS 
ونمط   المعرفي  التسجیل   ، أساسیین  عنصرین  على   EEGیشتملان 

 الممیز.
أن    ذلك، لعدة أسباب. والأھم من    LGSلقد اخترنا الاحتفاظ بمصطلح  

مھم في السماح للمرضى بالحصول على الدعم المتعدد    LGSمصطلح  
بما في ذلك العلاجات الطبیة ودعم الإعاقة التي یحتاجون إلیھا یومیاً. 
سیؤدي استبدال ھذا المصطلح إلى انقطاع الخدمات التي یحتاجھا ھؤلاء 

إلى  المرضى   بالإضافة  نوبة    ذلك، بشدة.  نوع  على  المتلازمة  تشتمل 
 والتي سیكون من الصعب التقاطھا باسم موجز.  ومسببات، متعددة 

مع مصطلحات تعبر بشكل مباشر   أوضح، نأمل أن یؤدي استخدام لغة  
 2017النوبات المتوافقة مع تصنیف الصرع والنوبة لعام علامات عن 

والتشخیص التعرف  تسھیل  إلى  الصحیة   ،  الرعایة  لمھنیي  الدقیق 
والعائلات التي ترعى الأطفال المصابین بالصرع. ستتطلب تعریفات  
بشكل   من صحتھا  التحقق  الورقة  ھذه  في  الواردة  الصرع  متلازمات 

 طولي.
دراسات ویمكن تنقیحھا بشكل أكبر مع نشر بیانات جدیدة بمرور الوقت. 

المز تحدید  في  المستقبلي  العمل  یتوسع  الصرع قد  متلازمات  من  ید 
المبكر على  السریري  التعرف  في  قد یساعد ھذا  بالمسببات.  الخاصة 

 بعض المسببات التي تستفید من العلاج المستھدف الفوري.
 

 
 
 
 
 
 

 

 
 




