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Â
íàñòîÿùåå âðåìÿ íå ñóùåñòâóåò òî÷-
íîé äåôèíèöèè êîãíèòèâíîé ýïè-
ëåïòèôîðìíîé äåçèíòåãðàöèè (ÊÝÄ),

à ñàì òåðìèí ïîäâåðãàåòñÿ ñåðüåçíîé, è
âî ìíîãîì îáîñíîâàííîé, êðèòèêå ñî ñòî-
ðîíû íåâðîëîãîâ è ïñèõèàòðîâ [3]. Òåì íå
ìåíåå, ìû ñ÷èòàåì íåîáõîäèìûì ââåäå-
íèå äàííîãî ïîíÿòèÿ â êëèíè÷åñêóþ
ïðàêòèêó äåòñêèõ íåâðîëîãîâ è ïñèõèàò-
ðîâ. Ñíà÷àëà íåêîòîðûå îïðåäåëåíèÿ.
Äåçèíòåãðàöèÿ (îò ëàò. de — ïðèñòàâêà,
îçíà÷àþùàÿ îòñóòñòâèå, îòìåíó, óñòðàíå-

íèå ÷åãî-ëèáî, è integer — öåëûé) — ðàñ-
ïàä, ðàñ÷ëåíåíèå öåëîãî íà ÷àñòè. Êîãíè-
òèâíûå ôóíêöèè âêëþ÷àþò âñå àñïåêòû
âîñïðèÿòèÿ, ìûøëåíèÿ, óìîçàêëþ÷åíèÿ
è çàïîìèíàíèÿ. Êîãíèòèâíàÿ äåçèíòåã-
ðàöèÿ — íàðóøåíèå èíòåãðàòèâíûõ
ôóíêöèé ëè÷íîñòè ïðè ïñèõè÷åñêèõ çà-
áîëåâàíèÿõ, äåçîðãàíèçàöèÿ ïñèõè÷åñ-
êèõ è ïîâåäåí÷åñêèõ ïðîöåññîâ (Mosby’s
Medical Dictionary., 8th ed., 2009). Ñëåäóåò
îòìåòèòü, îäíàêî, ÷òî êîãíèòèâíàÿ äåç-
èíòåãðàöèÿ, âîïðåêè äåôèíèöèè îäíîãî
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Êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåçèíòåãðàöèÿ — ñèìïòîìîêîìïëåêñ ïðèîáðåòåííûõ íàðóøåíèé âûñ-
øèõ ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé ó äåòåé, àññîöèèðîâàííûé ñ âûðàæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòüþ íà
ÝÝÃ ïðè îòñóòñòâèè ó íèõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ (ïðè ýòîì äîïóñêàåòñÿ âîçìîæíîñòü íàëè÷èÿ åäè-
íè÷íûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ â àíàìíåçå). Íà îñíîâàíèè äàííûõ ñîâðåìåííîé íàó÷íîé ëèòåðàòóðû è
ñîáñòâåííûõ íàáëþäåíèé àâòîð ïðåäñòàâëÿåò ôóíäàìåíòàëüíóþ ñòàòüþ, ïîñâÿùåííóþ êîãíèòèâíîé
ýïèëåïòèôîðìíîé äåçèíòåãðàöèè. Ïîäðîáíî ðàññìàòðèâàþòñÿ âîïðîñû îïðåäåëåíèÿ äàííîé íîçîëîãè÷åñ-
êîé ôîðìû, ýòèîëîãèè è ïàòîãåíåçà, êðèòåðèè äèàãíîñòèêè è äèôôåðåíöèàëüíîãî äèàãíîçà, è ïîäõîäû ê
òåðàïèè. Â êà÷åñòâå îñíîâíûõ ôàêòîðîâ ýòèîëîãèè è ïàòîãåíåçà àâòîð îïèñûâàåò ðîëü ïðîöåññîâ âðîæ-
äåííîãî íàðóøåíèÿ ñîçðåâàíèÿ ìîçãà è ïàòîëîãè÷åñêîãî âîçäåéñòâèÿ ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè íà âûñøèå ïñèõè÷åñêèå ôóíêöèè, à òàêæå ìîðôîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé â ìîçãå, îáóñëîâëåííûõ ïà-
òîëîãèåé ïðåíàòàëüíîãî ïåðèîäà. Îáñóæäàþòñÿ êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ êîãíèòèâíîé ýïèëåïòèôîðìíîé
äåçèíòåãðàöèè â çàâèñèìîñòè îò ïðåîáëàäàþùåé ëîêàëèçàöèè ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè â ðàçëè÷-
íûõ îáëàñòÿõ ìîçãà. Îñîáåííîå âíèìàíèå óäåëåíî ïðèíöèïàì ëå÷åíèÿ êîãíèòèâíîé ýïèëåïòèôîðìíîé äåç-
èíòåãðàöèè (îòäåëüíî ðàññìîòðåíû ïîäõîäû ê ëå÷åíèþ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ è êîãíèòèâíûõ íàðó-
øåíèé). Îöåíèâàåòñÿ ýôôåêòèâíîñòü ïðåïàðàòîâ âàëüïðîåâîé êèñëîòû, êîðòèêîñòåðîèäíûõ ãîðìîíîâ è
àíòèýïèëåïòè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ äðóãèõ ãðóïï.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåçèíòåãðàöèÿ, ýòèîëîãèÿ, ïàòîãåíåç, äèàãíîñòè-
êà, ëå÷åíèå.

Cognitive epileptiform disintegration — symptom complex of acquired disorders of cognitive functions in children,
associated with marked epileptiform activity on EEG in the absence of epileptic seizures (isolated epileptic seizures in the
medical history are possible). On background of review and discussion of current scientific literature and own data the
author represents the fundamental article, devoted to cognitive epileptiform disintegration. The author describes in detail
the aspects of definition, aetiology and pathogenesis, diagnostic criteria and differential diagnostics of this disorder, and
approaches to the treatment. As the main factors of aetiology and pathogenesis the author describes the role of hereditary
impairment of brain maturation and pathologic effects of continuous prolonged epileptiform activity on cognitive func-
tions, as well as morphologic alterations (lesion) of the brain, caused by pathology of prenatal period. The clinical features
of cognitive epileptiform disintegration depending on predominance localization of epileptiform activity in different
areas of brain cortex are discussed. The especial attention is given to approaches to the treatment of cognitive epileptiform
disintegration (approaches to the treatment of seizures and cognitive disorders are discussed separately). Efficacy of val-
proates, corticosteroid hormones and antiepileptic drugs of other groups is considered and assessed.

Key words: cognitive epileptiform disintegration, aetiology, pathogenesis, diagnosis, treatment.



èç ñàìûõ ïðåñòèæíûõ ìåäèöèíñêèõ èç-
äàíèé — ñëîâàðÿ Mosby — ðåçóëüòàò íå
òîëüêî è íå ñêîëüêî ïñèõè÷åñêèõ, à èìåí-
íî íåâðîëîãè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé. Íàè-
áîëåå ÿðêèå ïðèìåðû — áîëåçíè Àëüö-
ãåéìåðà è Ãåíòèíãòîíà: òÿæåëûå íåâðî-
ëîãè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ, ïðèâîäÿùèå ê
îðãàíè÷åñêîìó ïîðàæåíèþ ãîëîâíîãî
ìîçãà, íî ïðîÿâëÿþùèåñÿ ïðåèìóùåñò-
âåííî íàðóøåíèåì êîãíèòèâíûõ ôóíê-
öèé. Òàêèì îáðàçîì, ñ íàøåé òî÷êè çðå-
íèÿ, êîãíèòèâíàÿ äåçèíòåãðàöèÿ ÷àùå
âîçíèêàåò èìåííî ïðè íåâðîëîãè÷åñêèõ,
à íå ïðè ïñèõè÷åñêèõ çàáîëåâàíèÿõ. 

Êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåç-
èíòåãðàöèÿ — ñèìïòîìîêîìïëåêñ ïðè-
îáðåòåííûõ íàðóøåíèé âûñøèõ ïñèõè-
÷åñêèõ ôóíêöèé ó äåòåé, àññîöèèðîâàí-
íûé ñ âûðàæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòüþ íà ÝÝÃ ïðè îòñóòñòâèè ó íèõ
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ. Ïðè ýòîì äî-
ïóñêàåòñÿ âîçìîæíîñòü íàëè÷èÿ åäèíè÷-
íûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ â àíàì-
íåçå [10, 41]. R.Tuchman è I. Rapin â 1997
ãîäó ïðåäñòàâèëè ñïåêòð ðàçëè÷íûõ âà-
ðèàíòîâ «êîãíèòèâíîé äåçèíòåãðàöèè» â
ïåäèàòðè÷åñêîé ïðàêòèêå è îáðàòèëè
âíèìàíèå íà ÷àñòîå ñî÷åòàíèå äåçèíòåã-
ðàòèâíûõ ðàññòðîéñòâ ñ ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòüþ íà ÝÝÃ. Ïîçæå G. Gobbi
è ñîàâò. (2002) íà ìåæäóíàðîäíîì êîí-
ãðåññå â Ëèññàáîíå ââåëè òåðìèí «êîãíè-
òèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåçèíòåãðà-
öèÿ» — ïðèîáðåòåííîå íàðóøåíèå êîãíè-
òèâíûõ ôóíêöèé â ðåçóëüòàòå ïîñòîÿí-
íîé ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ [41]. Ïðè ýòîì ïîäðà-
çóìåâàåòñÿ îòñóòñòâèå ó ïàöèåíòîâ ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ èëè íàëè÷èå åäè-
íè÷íûõ ïðèñòóïîâ â àíàìíåçå. Â ðóññêî-
ÿçû÷íîé ëèòåðàòóðå ýòîò òåðìèí áûë
âïåðâûå ïðåäëîæåí íàìè [9].

Òåðìèí ÊÝÄ îòíþäü íå èäåíòè÷åí ïî-
íÿòèþ «ýïèëåïòè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ»,
òàê êàê â ïîñëåäíåì ñëó÷àå êîãíèòèâíûå
íàðóøåíèÿ ìîãóò áûòü îáóñëîâëåíû ÷àñ-
òûìè ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè, êàê
íàïðèìåð, ïðè ñèíäðîìàõ Âåñòà, Äðàâå,
Ëåííîêñà—Ãàñòî è ìíîãèõ äðóãèõ. Â 2007
ãîäó Ë.Ð. Çåíêîâ ïðåäëàãàåò òåðìèí «ýïè-
ëåïòè÷åñêàÿ äèñôóíêöèÿ ãîëîâíîãî ìîç-
ãà» (ðèñ. 1). Ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ, òåð-
ìèí êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåç-

èíòåãðàöèÿ áîëåå òî÷íî îòðàæàåò ñóòü
äàííîãî ñèìïòîìîêîìïëåêñà. Âî-ïåðâûõ,
ìû èìååì â âèäó íàðóøåíèå èìåííî êîã-
íèòèâíûõ ôóíêöèé, ÷òî îòðàæåíî â íà-
çâàíèè. Âî-âòîðûõ, «ýïèëåïòèôîðìíàÿ»
îòðàæàåò âçàèìîñâÿçü ñèíäðîìà, ïðåæäå
âñåãî, ñ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòüþ
íà ÝÝÃ, à íå ñ ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðèñòó-
ïàìè. È, â-òðåòüèõ, ïîíÿòèå «äåçèíòåãðà-
öèÿ», ïî íàøåìó ìíåíèþ, áîëåå òî÷íîå,
÷åì îáùèé òåðìèí «äèñôóíêöèÿ». Äðóãîé
òåðìèí, «ïðèîáðåòåííûé ýïèëåïòè÷åñ-
êèé íåéðîïñèõîëîãè÷åñêèé ñèíäðîì», îç-
íà÷àåò, ïî îïðåäåëåíèþ Ë.Ð. Çåíêîâà
(2007), íàðóøåíèå íåéðîïñèõîëîãè÷åñ-
êèõ ôóíêöèé, ñâÿçàííîå ñ ïîñòîÿííûìè
ðàçðÿäàìè ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òè íà ÝÝÃ. Îäíàêî, ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ,
ýòîò òåðìèí áîëåå òî÷íî îòðàæàåò íå òå-
êóùèé êëèíè÷åñêèé äèàãíîç, à, ñêîðåå,
èñõîä çàáîëåâàíèÿ, íàïðèìåð, ïðèîáðå-
òåííûé ýïèëåïòè÷åñêèé ëîáíûé ñèíä-
ðîì êàê ðåçóëüòàò ýïèëåïñèè ñ ýëåêòðè-
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Ðèñ. 1. Ëåîíèä Ðîñòèñëàâîâè÷ Çåíêîâ, íåâðîëîã, ýïèëåï-
òîëîã, ñïåöèàëèñò ïî êëèíè÷åñêîé ýëåêòðîýíöåôàëî-
ãðàôèè. Ôîòî íà îáëîæêå æóðíàëà «Âåñòíèê ýïèëåïòî-
ëîãèè» çà 2005 ãîä.
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÷åñêèì ñòàòóñîì ìåäëåííîãî ñíà. Êðîìå
òîãî, êàê áóäåò ñêàçàíî íèæå, â ïàòîãåíå-
çå êîãíèòèâíîé ýïèëåïòèôîðìíîé äåç-
èíòåãðàöèè ïîñòîÿííàÿ ýïèëåïòèôîðì-
íàÿ àêòèâíîñòü íà ÝÝÃ èãðàåò íå åäèíñò-
âåííóþ ðîëü. Â åå îñíîâå ëåæàò è äåçèí-
òåãðàòèâíûå ìåõàíèçìû (ïàòîëîãèÿ ðàç-
âèòèÿ) — «âðîæäåííîå íàðóøåíèå ïðî-
öåññîâ ñîçðåâàíèÿ ìîçãà» ïî îïðåäåëå-
íèþ H. Doose [32]. 

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Ïî íàøåìó
ìíåíèþ, ñóùåñòâóþò òðè îñíîâíûå ïðè-
÷èíû ðàçâèòèÿ ÊÝÄ, êîòîðûå ñóììèðîâà-
íû íèæå.
1. Ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííîå íàðó-

øåíèå ïðîöåññîâ ñîçðåâàíèÿ ìîçãà.
2. Íàðóøåíèå íåéðîíàëüíûõ ñâÿçåé,

îáóñëîâëåííîå ïîñòîÿííîé ïðîäîë-
æåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òüþ íà ÝÝÃ. 

3. Ìîðôîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ â ìîçãå,
îáóñëîâëåííûå ïàòîëîãèåé ïðåíà-
òàëüíîãî ðàçâèòèÿ.

Ïðè ýòîì äâà ïåðâûõ ìåõàíèçìà, äåé-
ñòâóÿ â ñîâîêóïíîñòè, ÿâëÿþòñÿ îáÿçà-
òåëüíûìè, à òðåòèé ìîæåò è îòñóòñòâî-
âàòü. Îí áîëåå õàðàêòåðåí äëÿ ñèíäðîìà
ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ: ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ
äåòñòâà ñî ñòðóêòóðíûìè èçìåíåíèÿìè â
ìîçãå è äîáðîêà÷åñòâåííûìè ýïèëåïòè-
ôîðìíûìè ïàòòåðíàìè íà ÝÝÃ [13]. Òà-
êèì îáðàçîì, ÊÝÄ, îáóñëîâëåííàÿ ïîñòî-
ÿííîé ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòüþ, ìîæåò íîñèòü êàê èäèîïà-
òè÷åñêèé, òàê è ñèìïòîìàòè÷åñêèé õà-
ðàêòåð, â çàâèñèìîñòè îò íàëè÷èÿ èëè îò-
ñóòñòâèÿ ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé â ãîëî-
âíîì ìîçãå.

Òåðìèí «hereditary impairment of brain
maturation» — âðîæäåííîå íàðóøåíèå ñî-
çðåâàíèÿ ìîçãà — áûë âïåðâûå ïðåäñòàâ-
ëåí çíàìåíèòûì íåìåöêèì äåòñêèì íå-
âðîëîãîì è ýïèëåïòîëîãîì Hermann
Doose [32] (ðèñ. 2). Ãèïîòåçà Doose, êîòî-
ðóþ ìû âñåöåëî ïîääåðæèâàåì, çàêëþ÷à-
åòñÿ â ñóùåñòâîâàíèè ó ðÿäà ïàöèåíòîâ
ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííîãî íàðó-
øåíèÿ ñîçðåâàíèÿ ìîçãà (òàáë. 1). Ïî íà-
øåìó ìíåíèþ, ìîæíî âûäåëèòü 4 îñíîâ-
íûõ äèàãíîñòè÷åñêèõ êðèòåðèÿ ñîñòîÿ-
íèÿ, îáîçíà÷åííîãî êàê «âðîæäåííîå íà-
ðóøåíèå ñîçðåâàíèÿ ìîçãà». 

1. Íàëè÷èå ó áîëüíûõ «ïàòîëîãèè íåðâ-
íî-ïñèõè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ»: ãëîáàëü-
íîå íàðóøåíèå êîãíèòèâíûõ ôóíê-
öèé, çàäåðæêà ïñèõè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ,
äèñôàçèÿ, äèñëåêñèÿ, äèñêàëüêóëèÿ,
ñèíäðîì ãèïåðàêòèâíîñòè ñ äåôèöè-
òîì âíèìàíèÿ, àóòèñòèêîïîäîáíîå ïî-
âåäåíèå è ïð.  

2. Ñî÷åòàíèå äàííûõ íàðóøåíèé ñ èíòå-
ðèêòàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòüþ, ñîîòâåòñòâóþùåé ïî ìîðôî-
ëîãèè äîáðîêà÷åñòâåííûì ýïèëåïòè-
ôîðìíûì ïàòòåðíàì äåòñòâà (ÄÝÏÄ). 

Êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåçèíòåãðàöèÿ: 
äåôèíèöèÿ, äèàãíîñòèêà, òåðàïèÿ

ОБЗОРЫ И ЛЕКЦИИ

Ðèñ. 2. Hermann Doose, äåòñêèé íåâðîëîã, ýïèëåïòîëîã.
Ëåêöèÿ î «âðîæäåííîì íàðóøåíèè ïðîöåññîâ ñîçðåâà-
íèÿ ìîçãà». Çååîí, Áàâàðèÿ, íîÿáðü 2005 ãîäà (ôîòî
Ê.Þ. Ìóõèíà).

Òàáëèöà 1. Ñèìïòîìàòèêà âðîæäåííîãî íàðóøåíèÿ
ñîçðåâàíèÿ ìîçãà (H. Doose, W.K. Baier, 1989). 

Ïåðâè÷íîå ãëîáàëüíîå íàðóøåíèå ðàçâèòèÿ.

Ïàðöèàëüíûé äåôèöèò ðàçâèòèÿ: äèñôàçèÿ,
äèñëåêñèÿ, òàê íàçûâàåìàÿ ìèíèìàëüíàÿ
ìîçãîâàÿ äèñôóíêöèÿ.

Íåîíàòàëüíûå ñóäîðîãè.

Ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû.

Ðàçëè÷íûå ôîðìû ýïèëåïñèè: ðîëàíäè÷åñ-
êàÿ, ñèíäðîì ïñåâäî-Ëåííîêñà, äîáðîêà-
÷åñòâåííàÿ ïñèõîìîòîðíàÿ ýïèëåïñèÿ,
äîáðîêà÷åñòâåííàÿ çàòûëî÷íàÿ ýïèëåïñèÿ.

Ñèíäðîì Ëàíäàó—Êëåôôíåðà (âîçìîæíî
îòñóòñòâèå ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ).

Ýïèëåïñèÿ ñ ýëåêòðè÷åñêèì ýïèëåïòè÷åñ-
êèì ñòàòóñîì ìåäëåííîãî ñíà (âîçìîæíî
îòñóòñòâèå ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ).

Àñèìïòîìàòè÷åñêèå ñëó÷àè.



3. Îòñóòñòâèå ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè
âûðàæåííûõ ñòðóêòóðíûõ íàðóøåíèé
ãîëîâíîãî ìîçãà (âîçìîæíû ïðîÿâëå-
íèÿ ëåãêîé ãèïîêñèè — äèôôóçíûå
ñóáàòðîôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ, ëåéêî-
ïàòèÿ è çàäåðæêà ìèåëèíèçàöèè).

4. Óëó÷øåíèå òå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ è ïîë-
íîå èñ÷åçíîâåíèå ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè ïðè äîñòèæåíèè ïàöèåí-
òàìè ïóáåðòàòíîãî ïåðèîäà.
Ðàçëè÷íûå ýíäîãåííûå è ýêçîãåííûå

ôàêòîðû, äåéñòâóþùèå âî âíóòðèóòðîá-
íîì ïåðèîäå, ñïîñîáíû âûçâàòü âðîæäåí-
íîå íàðóøåíèå ïðîöåññîâ ñîçðåâàíèÿ ãî-
ëîâíîãî ìîçãà [32]. Ïðè ýòîì, âîçìîæíî,
«ãåíåòè÷åñêàÿ ïðåäðàñïîëîæåííîñòü» èã-
ðàåò âåäóùóþ ðîëü. H. Doose (1989), H.
Doose è ñîàâò. (2000) ïîêàçàëè, ÷òî äîá-
ðîêà÷åñòâåííûå ýïèëåïòèôîðìíûå ïàò-
òåðíû äåòñòâà íà ÝÝÃ (èçîëèðîâàííî, â
ñî÷åòàíèè ñ ýïèëåïñèåé èëè èíîé «ïàòî-
ëîãèåé ðàçâèòèÿ») ãåíåòè÷åñêè äåòåðìè-
íèðîâàíû, íàñëåäóþòñÿ ïî àóòîñîìíî-
äîìèíàíòíîìó òèïó ñ íèçêîé ïåíåòðàíò-
íîñòüþ è âàðèàáåëüíîé ýêñïðåññèâíîñ-
òüþ. Êîñâåííî êîíöåïöèþ ãåíåòè÷åñêîãî
ïðîèñõîæäåíèÿ äàííîé ïàòîëîãèè ïîä-
òâåðæäàåò ôàêò îòñóòñòâèÿ ìîðôîëîãè-
÷åñêèõ èçìåíåíèé â ìîçãå ïî äàííûì
íåéðîâèçóàëèçàöèè â áîëüøèíñòâå ñëó-
÷àåâ ÊÝÄ.  

Âðîæäåííîå íàðóøåíèå ñîçðåâàíèÿ
ìîçãà ïðîÿâëÿåòñÿ ðàçëè÷íîé «ïàòîëîãè-
åé ðàçâèòèÿ» (òàáë. 1). Äàííûå ïàòîëîãè-
÷åñêèå ñîñòîÿíèÿ âîçíèêàþò, ãëàâíûì
îáðàçîì, ñ ðîæäåíèÿ. Îäíàêî ïîÿâëåíèå
ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè ïðîèñõî-
äèò, êàê ïðàâèëî, â îïðåäåëåííûé «êðè-
òè÷åñêèé» ïåðèîä ðàçâèòèÿ ðåáåíêà — â
âîçðàñòå îò 3 äî 6 ëåò [30]. Ñî÷åòàíèå
âðîæäåííîé «ïàòîëîãèè ðàçâèòèÿ» ñ ïî-
ÿâëåíèåì ÄÝÏÄ íà ÝÝÃ è íîðìàëüíûìè
ðåçóëüòàòàìè íåéðîâèçóàëèçàöèè îïðå-
äåëÿåò êëèíè÷åñêèé ñèìïòîìîêîìïëåêñ
ÊÝÄ, âûçâàííîé íàðóøåíèåì ñîçðåâàíèÿ
ìîçãà. Ïðè ýòîì âàæíî îòìåòèòü, ÷òî ïî
ìåðå ðîñòà ðåáåíêà è ñîçðåâàíèÿ ìîçãà
íàáëþäàåòñÿ ïîñòåïåííîå óëó÷øåíèå
ïñèõè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ è ïîëíîå áëîêè-
ðîâàíèå ÄÝÏÄ ñ íàñòóïëåíèåì ïóáåðòàò-
íîãî ïåðèîäà. Âàæíåéøóþ ðîëü â ðàçâè-
òèè ìîçãà èãðàþò ïîëîâûå ãîðìîíû [4, 8].
À.Ñ. Ïåòðóõèí (2004) ñ÷èòàåò, ÷òî íàðó-

øåíèÿ ïðè âîçäåéñòâèè ãîðìîíîâ âî âíó-
òðèóòðîáíîì ïåðèîäå ìîãóò èíäóöèðî-
âàòü ìåõàíèçìû, âåäóùèå ê èçâðàùåííîé
äèôôåðåíöèàöèè ìîçãà. Ñ äðóãîé ñòîðî-
íû, íà÷àëî ôóíêöèîíèðîâàíèÿ ïîëîâûõ
ãîðìîíîâ â ïóáåðòàòíîì ïåðèîäå ïðèâî-
äèò ê «ñãëàæèâàíèþ» ñèìïòîìàòèêè ÊÝÄ
è, âî ìíîãèõ ñëó÷àÿõ, ê ïîëíîé íîðìàëè-
çàöèè ýëåêòðîýíöåôàëîãðàììû [11]. Ìû
ñ÷èòàåì, ÷òî ìåõàíèçì âðîæäåííîãî íà-
ðóøåíèÿ ïðîöåññîâ ñîçðåâàíèÿ ìîçãà ÿâ-
ëÿåòñÿ îñíîâíûì â ðàçâèòèè ñèìïòîìî-
êîìïëåêñà êîãíèòèâíîé ýïèëåïòèôîðì-
íîé äåçèíòåãðàöèè. Ïðè ýòîì äîáðîêà÷å-
ñòâåííûå ýïèëåïòèôîðìíûå ïàòòåðíû
äåòñòâà ïðàâèëüíåå ñ÷èòàòü íå ìàðêåðà-
ìè ýïèëåïñèè, à ïðèçíàêîì íåçðåëîñòè
ìîçãà [10]. 

Âòîðîé ìåõàíèçì ôîðìèðîâàíèÿ êîã-
íèòèâíîé ýïèëåïòèôîðìíîé äåçèíòåã-
ðàöèè — ïàòîëîãè÷åñêîå âîçäåéñòâèå
ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè íà âûñøèå ïñèõè÷åñêèå ôóíê-
öèè. Óõóäøåíèå êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé,
òî åñòü ïîÿâëåíèå ñèíäðîìà ÊÝÄ, â ýòîì
ñëó÷àå íå âîçíèêàåò ñ ðîæäåíèÿ, à íîñèò
ïðèîáðåòåííûé õàðàêòåð. Îïðåäåëåíèå
ñîäåðæèò âàæíåéøèé ïîñòóëàò ýïèëåï-
òè÷åñêèõ ýíöåôàëîïàòèé: âûðàæåííûå
íàðóøåíèÿ âûñøèõ ïñèõè÷åñêèõ ôóíê-
öèé ïðè ýïèëåïñèè ìîãóò áûòü îáóñëîâ-
ëåíû íå òîëüêî ïðèñòóïàìè, íî è ïîñòî-
ÿííîé ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòüþ íà ÝÝÃ [2, 16, 23, 47]. 

Ïðè÷èíû ïîâðåæäàþùåãî âîçäåéñò-
âèÿ ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè íà ôóíêöèîíàëüíîå ñîñòîÿ-
íèå äåòñêîãî ìîçãà òî÷íî íå îïðåäåëåíû.
Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðåäïîëàãàåòñÿ íå-
ñêîëüêî ìåõàíèçìîâ òàêîãî âîçäåéñòâèÿ
[16, 21, 23].

Ïîñòîÿííàÿ ýëåêòðè÷åñêàÿ «áîìáàð-
äèðîâêà» ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíî-
ñòüþ êîðêîâûõ öåíòðîâ ïðàêñèñà, ãíî-
çèñà, ðå÷è è äâèæåíèé ïðèâîäèò ê èõ
«ïåðåâîçáóæäåíèþ», à çàòåì — ê ôóíê-
öèîíàëüíîìó «áëîêèðîâàíèþ» äàí-
íûõ öåíòðîâ.
Ôóíêöèîíàëüíûé ðàçðûâ íåéðî-
íàëüíûõ ñâÿçåé çà ñ÷åò äëèòåëüíî ñó-
ùåñòâóþùåé ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè. 
Äèñáàëàíñ íåéðîìåäèàòîðíûõ ñèñòåì.
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Ïàòîãåíåòè÷åñêîé îñíîâîé íàðóøåíèé
êîãíèòèâíûõ, êîììóíèêàòèâíûõ, ðå÷åâûõ
ôóíêöèé è ïîâåäåíèÿ ïðè ýïèëåïòè÷åñêèõ
ýíöåôàëîïàòèÿõ ÿâëÿåòñÿ «ðàçðóøåíèå»
ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòüþ ñâÿçåé ìåæäó íåéðîíàìè â êëåòî÷-
íûõ àíñàìáëÿõ ðàçâèâàþùåãîñÿ ãîëîâíîãî
ìîçãà, êîòîðûå ñëóæàò ìàòåðèàëüíîé îñíî-
âîé âûñøèõ ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé [3]. Ðà-
çóìååòñÿ, ýòî «ðàçðóøåíèå» íå ÿâëÿåòñÿ
ñòðóêòóðíûì, à íîñèò ôóíêöèîíàëüíûé õà-
ðàêòåð ïî òèïó «áëîêèðîâàíèÿ». 

Äîñòîâåðíî óñòàíîâëåíî, ÷òî ýïèëåï-
òèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü íà ÝÝÃ, íå ñîïðî-
âîæäàþùàÿñÿ ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðèñòó-
ïàìè, ìîæåò âûçûâàòü òðàíçèòîðíûå êîã-
íèòèâíûå íàðóøåíèÿ, êîòîðûå âûÿâëÿþò-
ñÿ ïðè òùàòåëüíîì íåéðîïñèõîëîãè÷åñ-
êîì òåñòèðîâàíèè [21, 24]. Ïîñòîÿííàÿ
ïðîäîëæåííàÿ äèôôóçíàÿ ýïèëåïòè-
ôîðìíàÿ àêòèâíîñòü, ðåãèñòðèðóþùàÿñÿ
íà ÝÝÃ â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ ìåñÿöåâ è
ëåò, ìîæåò ïðèâîäèòü ê ñòîéêîìó ïåðìà-
íåíòíîìó ðàññòðîéñòâó êîãíèòèâíûõ
ôóíêöèé [16, 37, 54].  

F. Morrell è ñîàâò. (1995) ïîä÷åðêèâàþò
çíà÷åíèå ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè, âîçíèêàþùåé â îïðåäå-
ëåííîì âîçðàñòå (â êðèòè÷åñêîì ïåðèîäå
ðàçâèòèÿ ðåáåíêà), äëÿ ôîðìèðîâàíèÿ
êîãíèòèâíûõ íàðóøåíèé [52]. Ïî ìíåíèþ
àâòîðîâ, ýïèëåïòèôîðìíûå ðàçðÿäû âëè-
ÿþò íà ôîðìèðîâàíèå íåéðîííûõ ñåòåé,
îïðåäåëÿþùèõ êîììóíèêàòèâíûå è ðå÷å-
âûå ôóíêöèè, àíîìàëüíî àêòèâèðóþò ýëå-
ìåíòû ýòèõ ñåòåé, ñîçäàþò è ïîääåðæèâà-
þò àíîìàëüíûå ôóíêöèîíàëüíî íåïðè-
ãîäíûå ñèíàïòè÷åñêèå ñâÿçè. Àíîìàëüíûå
ñèíàïòè÷åñêèå ñâÿçè ñòàíîâÿòñÿ ïîñòîÿí-
íûìè. Ïðåêðàùåíèå ýïèëåïòèôîðìíûõ
ðàçðÿäîâ ïî ïðîøåñòâèè êðèòè÷åñêîãî
ïåðèîäà (îáû÷íî ê íà÷àëó ïóáåðòàòíîãî
ïåðèîäà) íå ïîçâîëÿåò ïîëíîñòüþ âîññòà-
íîâèòüñÿ ôóíêöèîíàëüíî ñîîòâåòñòâóþ-
ùèì íåéðîíàëüíûì ñâÿçÿì, òàê êàê ãåíå-
òè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííîå «âðåìåííîå
îêíî» äëÿ ôîðìèðîâàíèå íîðìàëüíûõ ñî-
åäèíåíèé óæå çàêîí÷èëîñü.

Ïîñòîÿííàÿ ïðîäîëæåííàÿ ýïèëåïòè-
ôîðìíàÿ àêòèâíîñòü, êàê  äèôôóçíàÿ, òàê
è ðåãèîíàëüíàÿ, íàèáîëåå îïàñíà â îòíî-
øåíèè íåãàòèâíîãî âëèÿíèÿ íà êîãíèòèâ-
íûå ôóíêöèè èìåííî â äåòñêîì âîçðàñòå.

Ôóíêöèîíàëüíûå íàðóøåíèÿ è «ðàçðûâ»
íåéðîíàëüíûõ ñâÿçåé îñîáåííî ëåãêî âîç-
íèêàþò â ðàçâèâàþùåìñÿ ìîçãå. Ðàáîòà
J.H.P. Aarts è ñîàâò. (1984), à òàêæå èññëåäî-
âàíèÿ Å.Ë. Óñà÷åâîé è ñîàâò. (2000) è Ë.Ð.
Çåíêîâà (2007) ñâèäåòåëüñòâóþò î òîì, ÷òî
êîãíèòèâíûå ðàññòðîéñòâà, îáóñëîâëåí-
íûå ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòüþ, äà-
ëåêî íå âñåãäà ÿâëÿþòñÿ ðåçóëüòàòîì îá-
ùåãî íàðóøåíèÿ âíèìàíèÿ. Âî ìíîãèõ
ñëó÷àÿõ ñåëåêòèâíîå íàðóøåíèå âûñøèõ
ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé âîçíèêàåò âñëåäñò-
âèå ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè, ëîêàëèçîâàííîé â îïðåäåëåí-
íûõ îòäåëàõ êîðû ãîëîâíîãî ìîçãà. Áîëåå
÷àñòîå âîçíèêíîâåíèå êîãíèòèâíûõ íàðó-
øåíèé ó äåòåé áîëüíûõ ýïèëåïñèåé ïðè
íàëè÷èè äèôôóçíîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ ìîæåò áûòü îáúÿñíåíî
âûñîêîé ñòåïåíüþ ïëàñòè÷íîñòè äåòñêîãî
ìîçãà: ïðè ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè äðóãèå, íåïîâðåæäåííûå
îòäåëû êîðû ãîëîâíîãî ìîçãà ÷àñòè÷íî
áåðóò íà ñåáÿ ôóíêöèè íåéðîíîâ [60].

Äëÿ ðàçâèòèÿ ÊÝÄ âàæíóþ ðîëü èãðàåò
ðÿä õàðàêòåðèñòèê ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè. Ýòî, ïðåæäå âñåãî, èíäåêñ ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè, åå ðàñïðîñò-
ðàíåííîñòü (íàèáîëåå íåáëàãîïðèÿòåí
äèôôóçíûé õàðàêòåð è áèôðîíòàëüíîå
ðàñïðîñòðàíåíèå), à òàêæå âîçðàñò, â êîòî-
ðîì äàííàÿ àêòèâíîñòü ïðîÿâëÿåòñÿ (ðèñ.
3). Ïî ìíåíèþ J.H.P. Aarts è ñîàâò. (1984),
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Ðèñ. 3. Ïàöèåíòêà Ä.Ã., 12 ëåò. Äèàãíîç: ïðèîáðåòåííûé
ýïèëåïòè÷åñêèé ëîáíûé ñèíäðîì. ÝÝÃ, áîäðñòâîâàíèå:
ïîñòîÿííàÿ ïðîäîëæåííàÿ âûñîêîàìïëèòóäíàÿ ðàçëè÷íîé
ñòåïåíè ñèíõðîíèçàöèè ïèê-âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü,
âîçíèêàþùàÿ áèôðîíòàëüíî â ôîíå.



ìîðôîëîãèÿ ïàðîêñèçìàëüíîé àêòèâíîñ-
òè — îïðåäåëÿþùèé ôàêòîð âîçíèêíîâå-
íèÿ ïðåõîäÿùåãî êîãíèòèâíîãî äåôèöè-
òà. Êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ íå õàðàêòåð-
íû äëÿ ïàöèåíòîâ ñ ïàðîêñèçìàëüíûìè
ðàçðÿäàìè òåòà- è äåëüòà âîëí áåç ñïàé-
êîâ è íåðåäêî îáíàðóæèâàþòñÿ ïðè ãåíå-
ðàëèçîâàííûõ ïèê-âîëíîâûõ ðàçðÿäàõ
íà ÝÝÃ. Âìåñòå ñ òåì, íå ñóùåñòâóåò ïóá-
ëèêàöèé, îñíîâàííûõ íà äîñòîâåðíûõ
äàííûõ, êîòîðûå áû ñâèäåòåëüñòâîâàëè î
ïðÿìîé çàâèñèìîñòè èíòåëëåêòóàëüíî-
ìíåñòè÷åñêèõ íàðóøåíèé îò èíäåêñà
ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ.
Ýòî äîêàçàíî òîëüêî â îòíîøåíèè ïîñòî-
ÿííîé ïðîäîëæåííîé äèôôóçíîé ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ, òî
åñòü êàðòèíû «ýëåêòðè÷åñêîãî ýïèëåïòè-
÷åñêîãî ñòàòóñà» [23] (ðèñ. 4).   

Òðåòèé ìåõàíèçì ðàçâèòèÿ êîãíèòèâ-
íîé ýïèëåïòèôîðìíîé äåçèíòåãðàöèè —
íàëè÷èå ìîðôîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé â
ìîçãå, îáóñëîâëåííûõ ïàòîëîãèåé ïðåíà-
òàëüíîãî ïåðèîäà.  H. Holthausen (2006,
ïåðñîíàëüíîå îáùåíèå) äëÿ îáîçíà÷å-
íèÿ ïîäîáíûõ ñëó÷àåâ ïðåäëîæèë òåð-
ìèí «äâîéíàÿ ïàòîëîãèÿ». Ðå÷ü èäåò î ïà-
öèåíòàõ ñ äâóìÿ ïàòîëîãè÷åñêèìè ñîñòî-
ÿíèÿìè: ìîðôîëîãè÷åñêèìè èçìåíåíèÿ-
ìè â ìîçãå è íàëè÷èåì ÄÝÏÄ íà ÝÝÃ
è/èëè ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ. Ñòðóê-
òóðíûå èçìåíåíèÿ, ïî äàííûì ÌÐÒ, èìå-
þò âñåãäà âðîæäåííûé õàðàêòåð, îáóñ-
ëîâëåííûé ïàòîëîãèåé ïðåíàòàëüíîãî
ïåðèîäà. Ñ äðóãîé ñòîðîíû, ýïèëåïòè÷åñ-

êèå ïðèñòóïû ó ïàöèåíòîâ ñ «äâîéíîé ïà-
òîëîãèåé» è ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâ-
íîñòü òèïà ÄÝÏÄ íå èìååò ÷åòêîé ëîêàëè-
çàöèîííîé âçàèìîñâÿçè ñ ìîðôîëîãè÷å-
ñêèìè ñóáñòðàòàìè â ìîçãå. Ýïèëåïñèÿ,
âîçíèêàþùàÿ ó äàííûõ ïàöèåíòîâ, íîñèò
âñå ÷åðòû èäèîïàòè÷åñêîé ôîêàëüíîé
(÷àùå — ðîëàíäè÷åñêîé, ðåæå — çàòûëî÷-
íîé), à ÄÝÏÄ àêòèâíîñòü îáû÷íî íàáëþ-
äàåòñÿ ìóëüòèðåãèîíàëüíî. Íàèáîëåå òè-
ïè÷íî ïîÿâëåíèå ôàðèíãî- îðàëüíûõ, ãå-
ìèôàöèàëüíûõ, ôàöèî-áðàõèàëüíûõ,
âåðñèâíûõ è âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàí-
íûõ ïðèñòóïîâ. Ïðèñòóïû âîçíèêàþò
ïî÷òè èñêëþ÷èòåëüíî ïðè ïðîáóæäåíèè
è çàñûïàíèè, ÷àñòîòà èõ íåâûñîêàÿ, è
îíè îáÿçàòåëüíî (!) èñ÷åçàþò ê ïóáåðòàò-
íîìó ïåðèîäó. Òàêèì îáðàçîì, íåñìîòðÿ
íà íàëè÷èå ìîðôîëîãè÷åñêèõ èçìåíå-
íèé â ìîçãå, êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà (õàðàê-
òåð ïðèñòóïîâ, äàííûå ÝÝÃ) è òå÷åíèå
ýïèëåïñèè èäåíòè÷íû òàêîâûì ïðè èäè-
îïàòè÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè. Îä-
íàêî ïðîáëåìà çàêëþ÷àåòñÿ â òîì, ÷òî,
íåñìîòðÿ íà àáñîëþòíî áëàãîïðèÿòíîå
òå÷åíèå ýïèëåïñèè (èìååòñÿ â âèäó îáëè-
ãàòíîå êóïèðîâàíèå ïðèñòóïîâ), ïðîãíîç
â îòíîøåíèè äâèãàòåëüíûõ è êîãíèòèâ-
íûõ ôóíêöèé ó äàííîé êàòåãîðèè áîëü-
íûõ ìîæåò áûòü î÷åíü òÿæåëûì. Äàííûé
ñèíäðîì èçó÷åí è îïèñàí íàìè â 2010 ãî-
äó (Ê.Þ. Ìóõèí, Ì.Á. Ìèðîíîâ, Ê.Ñ. Áîðî-
âèêîâ) ïîä íàçâàíèåì ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ.

Íàèáîëåå ÷àñòûìè âðîæäåííûìè
ìîðôîëîãè÷åñêèìè ñóáñòðàòàìè ó ïàöè-

åíòîâ ñ ñèíäðîìîì ÔÝÄ-
ÑÈÌ-ÄÝÏÄ ÿâëÿþòñÿ: àðàõ-
íîèäàëüíûå è ïîðýíöåôà-
ëè÷åñêèå êèñòû, ïåðèâåíò-
ðèêóëÿðíàÿ ëåéêîìàëÿöèÿ,
ïîëèìèêðîãèðèÿ, âðîæ-
äåííàÿ îêêëþçèîííàÿ ãèä-
ðîöåôàëèÿ [12, 33, 43, 44].
Ðèñ. 5À è Á äåìîíñòðèðóþò
íàøå íàáëþäåíèå ÔÝÄ-
ÑÈÌ-ÄÝÏÄ: ñî÷åòàíèå ìîð-
ôîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé
â ìîçãå ïî äàííûì ÌÐÒ ñ
íàëè÷èåì äîáðîêà÷åñòâåí-
íûõ ýïèëåïòèôîðìíûõ
ïàòòåðíîâ äåòñòâà íà ÝÝÃ.
Ïðè âèçóàëèçàöèè íà ÌÐÒ
ïåðèâåíòðèêóëÿðíîé ëåé-
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Ðèñ. 4. Ïàöèåíò Á.Ä., 7 ëåò. Äèàãíîç: ýïèëåïñèÿ ñ ýëåêòðè÷åñêèì ýïèëåï-
òè÷åñêèì ñòàòóñîì ìåäëåííîãî ñíà. ÝÝÃ: ïîñòîÿííàÿ ïðîäîëæåííàÿ ïèê-âîëíîâàÿ
àêòèâíîñòü â ôàçó ìåäëåííîãî ñíà, ïðèáëèæàþùàÿñÿ ïî èíäåêñó ê 100%.
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êîìàëÿöèè (íåäîíîøåííûå äåòè ñ ãèïî-
êñè÷åñêè-èøåìè÷åñêîé ïåðèíàòàëüíîé
ýíöåôàëîïàòèåé) è îêêëþçèîííîé (â
òîì ÷èñëå, øóíòèðîâàííîé) ãèäðîöåôà-
ëèè òèïè÷íî ðàçâèòèå äåòñêîãî öåðåá-
ðàëüíîãî ïàðàëè÷à (àòîíè÷åñêè-àñòàòè-
÷åñêàÿ ôîðìà èëè äâîéíàÿ äèïëåãèÿ) ñ
ýïèëåïñèåé è/èëè ìóëüòèðåãèîíàëüíû-
ìè ÄÝÏÄ íà ÝÝÃ. Åùå ðàç ñëåäóåò îáðà-
òèòü âíèìàíèå, ÷òî ïðîãíîç ýïèëåïòè÷å-
ñêèõ ïðèñòóïîâ ó ïàöèåí-
òîâ äàííîé ãðóïïû áëàãî-
ïðèÿòåí. Âìåñòå ñ òåì, äâè-
ãàòåëüíûå íàðóøåíèÿ è
èíòåëëåêòóàëüíî-ìíåñòè-
÷åñêèå ðàññòðîéñòâà ìîãóò
áûòü î÷åíü ñåðüåçíûìè,
ïðèâîäÿùèìè ê òÿæåëîé
èíâàëèäèçàöèè. 

Ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ,
âàæíåéøèì ôàêòîðîì â
ðàçâèòèè êîãíèòèâíîãî
äåôèöèòà ó áîëüíûõ ÊÝÂ
ÿâëÿåòñÿ èìåííî «âðîæ-
äåííîå íàðóøåíèå ïðîöåñ-
ñîâ ñîçðåâàíèÿ ìîçãà».
Ýòèîëîãèÿ äàííîãî ïðî-
öåññà íåèçâåñòíà. Ïî-âè-
äèìîìó, îí îïðåäåëÿåòñÿ
ñîâîêóïíîñòüþ äâóõ ïðè-
÷èí: ãåíåòè÷åñêîé ïðåä-
ðàñïîëîæåííîñòüþ è íà-
ëè÷èåì ðàçëè÷íûõ ñòðåññ-

ôàêòîðîâ, âîçäåéñòâóþùèõ íà âíóòðèóò-
ðîáíîå ðàçâèòèå ðåáåíêà. Ñïåöèôè÷åñ-
êèì ìàðêåðîì íåçðåëîñòè ìîçãà ñëóæèò
ïîÿâëåíèå íà ÝÝÃ «äîáðîêà÷åñòâåííûõ
ýïèëåïòèôîðìíûõ ïàòòåðíîâ äåòñòâà» —
ÄÝÏÄ (ðèñ. 5Á, ðèñ. 6). Ðå÷ü èäåò èìåííî î
«ïàòòåðíàõ», òî åñòü ñïåöèôè÷åñêèõ ãðà-
ôîýëåìåíòàõ, ñîñòîÿùèõ èç ïÿòèòî÷å÷-
íîãî ýëåêòðè÷åñêîãî äèïîëÿ [9, 30, 50].
Ñîãëàñíî Òåðìèíîëîãè÷åñêîìó ñëîâàðþ
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Ðèñ. 6. Ïàöèåíòêà Ì.Ê., 4 ãîäà. Äèàãíîç: êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ
äåçèíòåãðàöèÿ ñ îáùèì íåäîðàçâèòèåì ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé (ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ íèêîãäà íå áûëî). ÝÝÃ, ñîí: ìóëüòèðåãèîíàëüíàÿ
ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü ìîðôîëîãèè ÄÝÏÄ, ïðåèìóùåñòâåííî â ëîáíûõ,
öåíòðàëüíûõ è âèñî÷íûõ îòâåäåíèÿõ, áèëàòåðàëüíî-àñèíõðîííî, íåçàâèñèìî.
Èíäåêñ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ýïîõå çàïèñè — âûñîêèé. 

Ðèñ. 5 À è Á. Ïàöèåíò À.Í., 10 ëåò. Äèàãíîç: ïîñëåäñòâèå ïåðèíàòàëüíîé ýíöåôàëîïàòèè (èíòðàâåíòðèêóëÿðíî-
ïàðåíõèìàòîçíîå êðîâîèçëèÿíèå). Äåòñêèé öåðåáðàëüíûé ïàðàëè÷ (òåòðàïàðåòè÷åñêàÿ ôîðìà, ïðåèìóùåñòâåííî
ñïðàâà). Ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ äåòñòâà ñî ñòðóêòóðíûìè èçìåíåíèÿìè â ìîçãå è ÄÝÏÄ íà ÝÝÃ. 
À. ÌÐÒ: ïîñëåäñòâèå ïåðèíàòàëüíîãî èíòðàâåíòðèêóëÿðíî-ïàðåíõèìàòîçíîãî êðîâîèçëèÿíèÿ â ëåâóþ ãåìèñôåðó. 
Á. ÝÝÃ, ñîí: ìóëüòèðåãèîíàëüíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü ÄÝÏÄ. Âåäóùèé ôîêóñ — ïðîäîëæåííàÿ ðåãèîíàëüíàÿ
àêòèâíîñòü â ëîáíî-öåíòðàëüíûõ îòâåäåíèÿõ ñëåâà.

À Á



H. Gastaut (1975), «ðàçðÿä ìåæïðèñòóï-
íûé ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèé ýïè-
ëåïòè÷åñêèé — ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè-
÷åñêèé ïàðîêñèçì, íàñòóïàþùèé ó áîëü-
íûõ ýïèëåïñèåé â ïðîìåæóòêàõ ìåæäó
ïðèïàäêàìè. Ïðè ãåíåðàëèçîâàííîé ýïè-
ëåïñèè ðàñïðåäåëåíèå èõ áèëàòåðàëüíî,
ñèíõðîííî è ñèììåòðè÷íî ïî âñåé ïî-
âåðõíîñòè ñêàëüïà; ïðè ôîêàëüíîé ýïè-
ëåïñèè îíè ëîêàëèçîâàíû â êàêîé-ëèáî
÷àñòè îäíîé ïîëîâèíû ñêàëüïà». Òàêèì
îáðàçîì, òåðìèí «ðàçðÿä» íå òî÷íî îòðà-
æàåò îïðåäåëåíèå ÄÝÏÄ, òàê êàê ðàçðÿä —
ýòî ñîâîêóïíîñòü ïàòòåðíîâ (íàïðèìåð,
ïèê-âîëíîâîé ïàòòåðí è äèôôóçíûé ðàç-
ðÿä ïèê-âîëíîâîé àêòèâíîñòè).

Â 2007 ãîäó íà III Êîíôåðåíöèè Öåíòðà
äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè íàìè
áûëà ïðåäñòàâëåíà êëàññèôèêàöèÿ ÄÝÏÄ-
àññîöèèðîâàííûõ ñîñòîÿíèé (òàáë. 2).
Ýòî èìåííî «ñîñòîÿíèÿ», à íå «ñèíäðî-
ìû», àññîöèèðîâàííûå ñ ïàòòåðíîì
ÄÝÏÄ íà ÝÝÃ, òàê êàê â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ
ðå÷ü èäåò î êëèíè÷åñêè çäîðîâûõ èíäè-
âèäóóìàõ. Äàííàÿ êàòåãîðèÿ êàê ðàç
âêëþ÷àåò äåòåé ñ âðîæäåííûì íàðóøå-
íèåì ïðîöåññîâ ñîçðåâàíèÿ ìîçãà.

Ñîãëàñíî îáîáùåííûì äàííûì ëèòå-
ðàòóðû, ÷àñòîòà îáíàðóæåíèÿ ÄÝÏÄ ó
ñèáñîâ ïðîáàíäîâ áîëüíûõ ðîëàíäè÷åñ-
êîé ýïèëåïñèåé, ñîñòàâëÿåò îêîëî 25%, à
â îáùåé ïîïóëÿöèè äåòåé — 1,4-5%

(Cavazzuti è ñîàâò., 1980; Doose, 1989;
Doose è ñîàâò., 1996). Îäíàêî ëèøü ó ìà-
ëîé ÷àñòè èç íèõ ïðè íàáëþäåíèè â êàòà-
ìíåçå ðàçâèâàþòñÿ ýïèëåïòè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû; îñòàëüíûå — êëèíè÷åñêè çäîðîâû
èëè äåòè ñ «ìèíèìàëüíûìè íåâðîëîãè÷å-
ñêèìè íàðóøåíèÿìè» [30]. Doose H., Baier
W.K. (1989) ïðåäïîëîæèëè, ÷òî ÝÝÃ-ïàò-
òåðí ÄÝÏÄ êîíòðîëèðóåòñÿ àóòîñîìíî-
äîìèíàíòíûì ãåíîì ñ âîçðàñò-çàâèñè-
ìîé ïåíåòðàíòíîñòüþ è âàðèàáåëüíîé
ýêñïðåññèâíîñòüþ. Â èññëåäîâàíèè Â.Þ.
Íîãîâèöûíà è ñîàâò. (2004) ÄÝÏÄ íà ÝÝÃ
áûëè âûÿâëåíû ó 1,63% èç 2320 çäîðîâûõ
(áåç ýïèëåïñèè) äåòåé â âîçðàñòå îò 2 äî
16 ëåò. Ïðè êàòàìíåñòè÷åñêîì íàáëþäå-
íèè ëèøü â 8% ñëó÷àåâ ó äåòåé ñ ÄÝÏÄ íà
ÝÝÃ ðàçâèâàëèñü ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû. Èíòåðåñíî îòìåòèòü, êàê ðàñïðåäå-
ëÿëñÿ ñïåêòð íàðóøåíèé ó äåòåé, èìåâ-
øèõ ÄÝÏÄ íà ÝÝÃ ïðè îòñóòñòâèè ýïèëåï-
òè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ (ãðóïïû 1 è 3Â ïî
íàøåé êëàññèôèêàöèè). Ñðåäè äåòåé ñ
íàëè÷èåì ÄÝÏÄ íà ÝÝÃ ñèíäðîì ãèïåðàê-
òèâíîñòè ñ äåôèöèòîì âíèìàíèÿ êîíñòà-
òèðîâàëñÿ â 25% ñëó÷àåâ, ãîëîâíûå áîëè
íàïðÿæåíèÿ — 23%, çàäåðæêà ðå÷åâîãî
ðàçâèòèÿ — 18%, ýíóðåç — 5%, òèêè — 3% è
â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ — äðóãèå íàðóøå-
íèÿ. Ó 18% äåòåé äàííîé ãðóïïû ïðè òùà-
òåëüíîì íåâðîëîãè÷åñêîì îñìîòðå è
íåéðîïñèõîëîãè÷åñêîì òåñòèðîâàíèè
íèêàêèõ íàðóøåíèé îáíàðóæåíî íå áûëî
(ãðóïïà 1 ïî íàøåé êëàññèôèêàöèè).    

Â åäèíè÷íûõ ïóáëèêàöèÿõ ÄÝÏÄ íà
ÝÝÃ îáíàðóæèâàþòñÿ ó áîëüíûõ ñ ãåíåòè-
÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííûìè çàáîëåâàíè-
ÿìè, â ÷àñòíîñòè, ïðè ñèíäðîìàõ Ðåòòà,
Àíãåëüìàíà, òðèñîìèè Õ, ëîìêîé Õ õðî-
ìîñîìû è íåêîòîðûõ äðóãèõ [19, 30]. Âñå
ýòè äàííûå, ïî íàøåìó ìíåíèþ, ñâèäå-
òåëüñòâóþò î íåñïåöèôè÷íîñòè ïàòòåðíà
ÄÝÏÄ äëÿ ýïèëåïñèè, è î òîì, ÷òî ýòîò
ÝÝÃ ôåíîìåí ÿâëÿåòñÿ ìàðêåðîì íåçðå-
ëîñòè ìîçãà, âûðàæåííîé ó êàæäîãî ïà-
öèåíòà â ðàçëè÷íîé ñòåïåíè: îò êðàéíå
òÿæåëûõ áîëüíûõ êîãíèòèâíîé äåçèíòåã-
ðàöèåé äî ñëó÷àåâ ñ ìèíèìàëüíûìè êëè-
íè÷åñêèìè ñèìïòîìàìè èëè èõ ïîëíûì
îòñóòñòâèåì [10].   

Ñèìïòîìàòèêà. Ðàñïðîñòðàíåííîñòü
ÊÝÄ â îáùåé ïîïóëÿöèè äåòåé, à òàêæå
ñðåäè áîëüíûõ ýïèëåïñèåé íåèçâåñòíà.

10

РУССКИЙ ЖУРНАЛ ДЕТСКОЙ НЕВРОЛОГИИ

Êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåçèíòåãðàöèÿ: 
äåôèíèöèÿ, äèàãíîñòèêà, òåðàïèÿ

ТОМ VII  ВЫПУСК 1  2012

Òàáëèöà 2. Ñîñòîÿíèÿ, àññîöèèðîâàííûå ñ äîáðîêà-
÷åñòâåííûìè ýïèëåïòèôîðìíûìè ïàòòåðíàìè äåòñòâà
íà ÝÝÃ (Ê.Þ. Ìóõèí, 2007).

1. Íåâðîëîãè÷åñêè çäîðîâûå äåòè. 

2. Ïàöèåíòû ñ ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè. 
A — ïðè ðàçëè÷íûõ ôîðìàõ èäèîïàòè-

÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè; 
Â — ïðè ýïèëåïòè÷åñêèõ ýíöåôàëîïà- 

òèÿõ; 
Ñ — ïðè «äâîéíîé ïàòîëîãèè» (ñèíäðîì

ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ).

3. Ïàöèåíòû ñ íåâðîëîãè÷åñêèìè íàðóøå-
íèÿìè, íî ñ îòñóòñòâèåì ýïèëåïòè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ. 

À — ïðè êîãíèòèâíîé ýïèëåïòèôîðì-
íîé äåçèíòåãðàöèè; 

Â — ïðè íåâðîëîãè÷åñêèõ çàáîëåâàíèÿõ,
íå ñâÿçàííûõ ñ ýïèëåïñèåé (íàïðè-
ìåð, òèêè, ýíóðåç, çàèêàíèå, ñèíäðîì
ãèïåðàêòèâíîñòè ñ äåôèöèòîì 
âíèìàíèÿ è äð.).
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Ñîãëàñíî íàáëþäåíèÿì Ë.Ð. Çåíêîâà
(2007), ÷àñòîòà åå ñîñòàâëÿåò îò 3 äî 5%
«âñåõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ðàññòðîéñòâ» è
ïðèìåðíî 5% — îò «êîíòèíãåíòà âñåõ
ïñèõèàòðè÷åñêèõ áîëüíûõ». Ñðåäè ïàöè-
åíòîâ äåòñêîãî âîçðàñòà äî 14 ëåò, îáñëå-
äîâàííûõ â íàøåì Èíñòèòóòå äåòñêîé íå-
âðîëîãèè è ýïèëåïñèè èìåíè Ñâÿòèòåëÿ
Ëóêè, áîëüíûå ÊÝÄ ñîñòàâèëè 5,7%.

Ïîíÿòèå «êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòè-
ôîðìíàÿ äåçèíòåãðàöèÿ» äîñòàòî÷íî øè-
ðîêîå è âêëþ÷àåò â ñåáÿ ñëó÷àè êîãíèòèâ-
íûõ íàðóøåíèé ó ïàöèåíòîâ, êîòîðûå
âûçâàíû ïîñòîÿííî ïðèñóòñòâóþùåé
ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòüþ íà ÝÝÃ, à
ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû îòñóòñòâóþò
èëè åäèíè÷íûå â àíàìíåçå. Äàííûé òåð-
ìèí ïîäðàçóìåâàåò «ãëîáàëüíîå» íàðóøå-
íèå êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé. Åñëè ó áîëü-
íîãî âîçíèêàþò «ïàðöèàëüíûå» ðàññò-
ðîéñòâà âûñøèõ ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé,
íàïðèìåð, íàðóøåíèÿ ðå÷è, ïîâåäåíèÿ
ïî àóòèñòè÷åñêîìó òèïó, çðèòåëüíàÿ àã-
íîçèÿ è ò.ä., òî äèàãíîç óñòàíàâëèâàåòñÿ
áîëåå êîíêðåòíûé: ñèíäðîì Ëàíäàó—
Êëåôôíåðà, ïðèîáðåòåííûé ýïèëåïòè-
÷åñêèé àóòèñòè÷åñêèé ðåãðåññ è ïð. Ïðè
ÊÝÄ âñåãäà ñòðàäàþò 3 ñîñòàâëÿþùèõ
âûñøèõ ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé: ñîáñò-
âåííî êîãíèòèâíûå ôóíêöèè (ïàìÿòü,
âíèìàíèå, ñêîðîñòü ðåàêöèè è âûïîëíå-
íèÿ êîìàíä, ñïîñîáíîñòü ê óñâîåíèþ íî-
âîãî ìàòåðèàëà è ïð.), ðå÷åâàÿ ôóíêöèÿ
(ñåíñîðíàÿ è ìîòîðíàÿ àôàçèÿ) è ïîâåäå-
íèå. Âîçìîæíî ïîÿâëåíèå òàêèõ ñïåöè-
ôè÷åñêèõ íàðóøåíèé, êàê äèñëåêñèÿ,
äèñêàëüêóëèÿ, ñèíäðîì Ãåðñòìàíà è äð.
[53, 48]. Äâèãàòåëüíûå íàðóøåíèÿ (ïåðìà-
íåíòíûé ïàðåç, àòàêñèÿ, îðî-áóêêî-ëèíã-
âî-ìîòîðíàÿ äèñïðàêñèÿ), áåçóñëîâíî, íå
îòíîñÿòñÿ ê êîãíèòèâíûì ôóíêöèÿì [56].
Ìû îòíåñëè èõ â ãðóïïó «ñõîæèõ ñèíäðî-
ìîâ», òàê êàê îíè òàêæå îáóñëîâëåíû íà-
ëè÷èåì ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåííîé ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ. Îñíî-
âûâàÿñü íà ìåæäóíàðîäíûõ ïóáëèêàöèÿõ
è ñîáñòâåííîì îïûòå, ìû ïðåäëàãàåì áî-
ëåå ïîëíóþ ñèñòåìàòèçàöèþ îñíîâíûõ
âàðèàíòîâ êîãíèòèâíîé ýïèëåïòèôîðì-
íîé äåçèíòåãðàöèè è ñõîæèõ ñèíäðîìîâ
(òàáë. 3). 

Ñîãëàñíî êðèòåðèÿì DSM-IV, êîãíè-
òèâíàÿ äåçèíòåãðàöèÿ ó äåòåé äåáþòèðó-

åò ïîñëå 2-ëåòíåãî âîçðàñòà [65]. Êîãíèòèâ-
íàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåçèíòåãðàöèÿ —
òàêæå âîçðàñò-çàâèñèìûé ñèíäðîì ñ íà-
÷àëîì â ðàííåì äåòñêîì âîçðàñòå [51]. Îä-
íàêî â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå ó íåêîòî-
ðûõ ïàöèåíòîâ êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ
äåáþòèðóþò íàñòîëüêî ðàíî, ÷òî ñîçäàåò-
ñÿ âïå÷àòëåíèå î âðîæäåííîì õàðàêòåðå
ýòèõ ðàññòðîéñòâ. Êëþ÷åâîé êðèòåðèé
ÊÝÄ — âûðàæåííîå íàðóøåíèå âûñøèõ
ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé ó äåòåé ñ êîíñòà-
òàöèåé ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåííîé ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ è îò-
ñóòñòâèåì ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ
(äîïóñêàåòñÿ íàëè÷èå åäèíè÷íûõ ïðè-
ñòóïîâ â àíàìíåçå). Â áîëüøèíñòâå ñëó÷à-
åâ èìååò ìåñòî êîìáèíèðîâàííîå íàðó-
øåíèå âûñøèõ ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé
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ОБЗОРЫ И ЛЕКЦИИ

Òàáëèöà 3. Âàðèàíòû êîãíèòèâíîé ýïèëåïòèôîðìíîé
äåçèíòåãðàöèè è ñõîæèõ ñèíäðîìîâ.

1. Íàðóøåíèÿ ðå÷åâîé ôóíêöèè. 
À. Ñèíäðîì Ëàíäàó—Êëåôôíåðà (Landau

W.M., Kleffner F., 1957).
B. Ýïèëåïòè÷åñêàÿ äèñôàçèÿ ñ ðàííèì

äåáþòîì (Echenne B. è ñîàâò., 1992).
C. Ïðèîáðåòåííûé ýïèëåïòè÷åñêèé îïåðêó-

ëÿðíûé ñèíäðîì (îðî-áóêêî-ëèíãâî-
ìîòîðíàÿ äèñïðàêñèÿ) (Fejerman N.,
Caraballo R.H., 1987; Roulet-Perez V. è
ñîàâò., 1989). 

2. Íàðóøåíèÿ ïîâåäåíèÿ.
A. Ïñèõîïàòîïîäîáíûé ñèíäðîì.
B. Øèçîôðåíîïîäîáíûé ñèíäðîì. 
C.  Äåòñêèé ýïèëåïòèôîðìíûé àóòèñòè÷åñ-

êèé ðåãðåññ (Nass R. è ñîàâò., 1998;
Mantovani J.F., 2000).  

D. Ïðèîáðåòåííûé ýïèëåïòè÷åñêèé ëîáíûé
ñèíäðîì (Roulet-Perez V. è ñîàâò., 1993).

3. Ðåäêèå òèïû íàðóøåíèé. 
A. Àëåêñèÿ. 
B. Àêàëüêóëèÿ. 
C. Ñèíäðîì Ãåðñòìàííà (Morris H. è ñîàâò.,

1984). 
D. Ñëóõîâàÿ àãíîçèÿ (Fowler C.G. è ñîàâò.,

2001).
E. Ïðèîáðåò¸ííàÿ ýïèëåïòè÷åñêàÿ çðèòåëü-

íàÿ àãíîçèÿ (Kylliainen A. è ñîàâò., 2006).

4. Ñèíäðîì ýëåêòðè÷åñêîãî ýïèëåïòè÷åñ-
êîãî ñòàòóñà ìåäëåííîãî ñíà (Tassinari
group, 1971).

5. Êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ
äåçèíòåãðàöèÿ (Tuchman R.F., Rapin I., 1997;
Gobbi G. è ñîàâò., 2002).



ðàçëè÷íîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè; ïî
òåðìèíîëîãèè Ë.Ð. Çåíêîâà (2007) — «îá-
ùèå ðàññòðîéñòâà ïñèõîëîãè÷åñêîãî ðàç-
âèòèÿ íåóòî÷íåííûå». Ó áîëüíûõ ÊÝÄ íà-
áëþäàåòñÿ ãëîáàëüíîå íàðóøåíèå êîãíè-
òèâíûõ ôóíêöèé â ñî÷åòàíèè ñ ðàññòðîé-
ñòâîì ðå÷è, ïîâåäåíèÿ, êîììóíèêàòèâ-
íûõ ôóíêöèé (òàáë. 3). Äëÿ äåòåé ñ êîãíè-
òèâíîé ýïèëåïòèôîðìíîé äåçèíòåãðà-
öèåé õàðàêòåðíà èìïóëüñèâíîñòü è ãè-
ïåðàêòèâíîå ïîâåäåíèå. Âûðàæåííûå
êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ â ñî÷åòàíèè ñî
ñëàáîñòüþ ìîòèâàöèè è ïîâåäåí÷åñêèìè
ðàññòðîéñòâàìè ïðèâîäÿò ê ñåðüåçíûì
ïðîáëåìàì îáó÷åíèÿ. Ïîäàâëÿþùåå
áîëüøèíñòâî áîëüíûõ ÊÝÄ íå â ñîñòîÿ-
íèè îáó÷àòüñÿ â îáùåîáðàçîâàòåëüíîé
øêîëå [37, 65].

Êëèíè÷åñêèì «ÿäðîì» ÊÝÄ ÿâëÿåòñÿ
ïîÿâëåíèå è ôîðìèðîâàíèå ïðåôðîí-
òàëüíîãî ñèíäðîìà, ïðîÿâëÿþùåãîñÿ íà-
ðóøåíèÿìè ìîòèâàöèîííîé ñôåðû, ðå-
÷åâîé ðåãóëÿöèè ïðîèçâîëüíîé äåÿòåëü-
íîñòè, âûðàáîòêè ïëàíîâ è ïîñòðîåíèÿ
ïðîãðàìì ïîâåäåíèÿ. Â àíãëîÿçû÷íîé
ëèòåðàòóðå ñóùåñòâóåò ïîíÿòèå «ôóíê-
öèè âûïîëíåíèÿ» — «executive function», à
íàðóøåíèå äàííûõ ôóíêöèé îáîçíà÷àåò-
ñÿ êàê «dysexecutive syndrome» (äèçýêçå-
êóòèâíûé ñèíäðîì) [64]. Äèçýêçåêóòèâ-
íûé ñèíäðîì âîçíèêàåò ïðè ïîðàæåíèè
äîðñîëàòåðàëüíûõ îòäåëîâ ëîáíîé êîðû
è ïðîÿâëÿåòñÿ íàðóøåíèåì ôóíêöèè ïëà-
íèðîâàíèÿ öåëåíàïðàâëåííîé äåÿòåëü-
íîñòè, ñîãëàñîâàííîñòè äåéñòâèé, «ãèá-
êîñòè» â ïîâåäåíèè è îáùåíèè, à òàêæå
ðàññòðîéñòâîì ðàáî÷åé ïàìÿòè.

Êðèòåðèè íàðóøåíèÿ êîãíèòèâíûõ,
ïîâåäåí÷åñêèõ ôóíêöèé è íàñòðîåíèÿ ó
áîëüíûõ ÊÝÄ ìîæíî ðàçäåëèòü íà âûñî-
êîñïåöèôè÷íûå è äîïîëíèòåëüíûå [64]. 

1.  Âûñîêîñïåöèôè÷íûå: 
íàðóøåíèÿ ïëàíèðîâàíèÿ è ðåãóëÿ-
öèè öåëåíàïðàâëåííîé äåÿòåëüíîñòè; 
ãèïåðàêòèâíîñòü è äåôèöèò âíèìàíèÿ;
àïàòèÿ è àáóëèÿ;
àñïîíòàííîñòü ïîâåäåíèÿ è èìïóëü-
ñèâíîñòü; 
ïîâåäåí÷åñêàÿ ðàñòîðìîæåííîñòü; 
ïåðñåâåðàöèè è ñòåðåîòèïíîå ïîâåäå-
íèå; 
ôåíîìåí èìèòàöèîííîãî ïîâåäåíèÿ
(ñèíäðîì çàâèñèìîñòè îò îêðóæåíèÿ). 

2.  Äîïîëíèòåëüíûå:  
êîíôàáóëÿöèè; 
àíîçîãíîçèÿ;
ðàññòðîéñòâà ýìîöèîíàëüíîé ñôåðû; 
ñîöèàëüíàÿ äåçàäàïòàöèÿ; 
áåñêîíòðîëüíîå ìî÷åèñïóñêàíèå; 
íàðóøåíèå ñåêñóàëüíîé ôóíêöèè (ïî-
âûøåíèå èëè ñíèæåíèå ëèáèäî, óñè-
ëåíèå ñåêñóàëüíîé àêòèâíîñòè, ïàòî-
ëîãè÷åñêàÿ íàâÿç÷èâàÿ ìàñòóðáàöèÿ).
Âûðàæåííîñòü îòäåëüíûõ ñèìïòîìî-

êîìïëåêñîâ õàðàêòåðèçóåòñÿ êðàéíåé âà-
ðèàáåëüíîñòüþ. Â îäíèõ ñëó÷àÿõ ñèíä-
ðîì ïðîÿâëÿåòñÿ òÿæåëûìè ðàññòðîéñò-
âàìè öåëåíàïðàâëåííîé äåÿòåëüíîñòè, â
äðóãèõ — ïðîòåêàåò ïî÷òè áåññèìïòîìíî
è âûÿâëÿåòñÿ òîëüêî ïðè óãëóáëåííîì
íåéðîïñèõîëîãè÷åñêîì òåñòèðîâàíèè. 

Îäíèì èç ÿðêèõ êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâ-
ëåíèé êîãíèòèâíîé ýïèëåïòèôîðìíîé
äåçèíòåãðàöèè, ïî íàøèì íàáëþäåíèÿì,
ÿâëÿåòñÿ ïñèõè÷åñêèé èíôàíòèëèçì è
ôåíîìåí èìèòàöèîííîãî ïîâåäåíèÿ.
Ïñèõè÷åñêèé èíôàíòèëèçì («ïóýðè-
ëèçì») ïðîÿâëÿåòñÿ «äóðàøëèâîñòüþ»,
êðèâëÿíèåì, «äåòñêîñòüþ» ðå÷è, ïîâû-
øåííîé ñòåñíèòåëüíîñòüþ, ñíèæåíèåì
÷óâñòâà îòâåòñòâåííîñòè, îòñóòñòâèåì
ìîòèâàöèè ê òðóäîâîé äåÿòåëüíîñòè
(ó÷åáà, ïîìîùü ïî äîìó è ïð.), ãèïåðàê-
òèâíîñòüþ. Ýòè äåòè, êàê ïðàâèëî, î÷åíü
äîáðûå, íå ïîíèìàþò öåííîñòè äåíåã, ãî-
òîâû áåçâîçìåçäíî îòäàâàòü èõ è ñîáñò-
âåííûå âåùè áîëåå «óìíûì è îïûòíûì»
ñâåðñòíèêàì. Veggiotti è ñîàâò. (2001) îò-
ìå÷àëè ôåíîìåí «çàâèñèìîñòè îò îêðó-
æåíèÿ» êàê õàðàêòåðíîå ïðîÿâëåíèå ïðè-
îáðåòåííîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî ëîáíîãî
ñèíäðîìà. Íàðóøåíèå ìîòèâàöèè â ñî÷å-
òàíèè ñ èíôàíòèëüíûì ïîâåäåíèåì, ðàñ-
ñòðîéñòâîì ïëàíèðîâàíèÿ äåéñòâèé è
ñíèæåíèåì îáúåìà ñëóõîðå÷åâîé ïàìÿ-
òè, ñîçäàþò áîëüøèå ïðîáëåìû ñ îáó÷å-
íèåì è ñîöèàëüíîé àäàïòàöèåé äàííîé
êàòåãîðèè ïàöèåíòîâ. Íà ýòîì ôîíå ôå-
íîìåí çàâèñèìîñòè îò îêðóæåíèÿ ìîæåò
ñäåëàòü íàøèõ ïàöèåíòîâ îñîáåííî óÿç-
âèìûìè ê ïîïàäàíèþ â êîìïàíèþ àñîöè-
àëüíûõ ïîäðîñòêîâ ñ ôîðìèðîâàíèåì äå-
ëèíêâåíòíîãî ïîâåäåíèÿ (áðîäÿæíè÷å-
ñòâî, âîðîâñòâî, ïîäæîãè è ïð.).  

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ÊÝÄ, âîç-
íèêøåé â ðåçóëüòàòå ïîñòîÿííîé ïðîäîë-

12
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æåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè
íà ÝÝÃ, èìåþò ñâîè ýòàïû ðàçâèòèÿ. Ó äå-
òåé äîøêîëüíîãî âîçðàñòà ôîðìèðóþòñÿ
è ïðåîáëàäàþò êîãíèòèâíûå è ðå÷åâûå
íàðóøåíèÿ. Ýòî ñòàíîâèòñÿ îñîáåííî çà-
ìåòíî ó äåòåé â âîçðàñòå 6-8 ëåò. Ïðåîáëà-
äàåò ãèïåðàêòèâíîñòü, èìïóëüñèâíîñòü,
äåôèöèò âíèìàíèÿ; ñëîæíîñòè â óñâîå-
íèè øêîëüíûõ íàâûêîâ. Â ïîñëåäóþùåì,
óæå ïîñëå 9 ëåò, ôîðìèðóåòñÿ êëèíèêà
ïðåôðîíòàëüíîãî äèçýêçåêóòèâíîãî ñèí-
äðîìà ñ íàðóøåíèåì ïëàíèðîâàíèÿ äåÿ-
òåëüíîñòè, ñëàáîñòüþ ìîòèâàöèè, ïðè-
çíàêàìè ïñèõè÷åñêîãî èíôàíòèëèçìà. Ñ
íà÷àëîì ïóáåðòàòíîãî ïåðèîäà ïðîäîë-
æåííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü
íà÷èíàåò ïîñòåïåííî «ðàñïàäàòüñÿ»: ñíè-
æàåòñÿ óðîâåíü áèëàòåðàëüíîé ñèíõðî-
íèçàöèè, óìåíüøàåòñÿ èíäåêñ ïðåäñòàâ-
ëåííîñòè ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè
[16]. Â ýòî âðåìÿ êîãíèòèâíûå ôóíêöèè è
«ôóíêöèè âûïîëíåíèÿ» íåñêîëüêî óëó÷-
øàþòñÿ, ïàöèåíòû ñòàíîâÿòñÿ «áîëåå çðå-
ëûìè». Âìåñòå ñ òåì, ñ íàñòóïëåíèåì ïó-
áåðòàòíîãî ïåðèîäà íàðàñòàþò ïîâåäåí-
÷åñêèå íàðóøåíèÿ. Âî âçðîñëîì âîçðàñòå
ó áîëüíûõ ÊÝÄ â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ îñ-
òàþòñÿ êîãíèòèâíûå ðàññòðîéñòâà, çíà-
÷èòåëüíûå òðóäíîñòè â îáùåíèè; íàðó-
øåíà ñîöèàëüíàÿ àäàïòàöèÿ.

Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ÊÝÄ ýïèëåïòè-
÷åñêèå ïðèñòóïû îòñóòñòâóþò. Ó íåêîòî-
ðûõ ïàöèåíòîâ ìîãóò íàáëþäàòüñÿ åäè-
íè÷íûå ïðèñòóïû â àíàìíåçå ïî òèïó ôî-
êàëüíûõ è/èëè ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûõ
(àòèïè÷íûå àáñàíñû, ýïèëåïòè÷åñêèé
ìèîêëîíóñ) [16]. Îáû÷íî ðîäèòåëè íå àê-
öåíòèðóþò âíèìàíèå íà ðåäêèõ ýïèëåï-
òè÷åñêèõ ïðèñòóïàõ, êîòîðûå íàáëþäà-
ëèñü ðàíüøå, ñòàâÿ «âî ãëàâó óãëà» ïðîáëå-
ìû ñ ó÷åáîé è ïîâåäåíèåì. Tuchman
(2007) îòìå÷àåò, ÷òî âûðàæåííîñòü êîã-
íèòèâíûõ íàðóøåíèé ó ïàöèåíòîâ ìàê-
ñèìàëüíà èìåííî ïðè îòñóòñòâèè ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ. Â òåõ ñëó÷àÿõ,
êîãäà ÊÝÄ äåáþòèðóåò ñ ýïèëåïòè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ, ïðîãíîç â îòíîøåíèè ïñèõè-
÷åñêîãî ðàçâèòèÿ äåòåé ëó÷øå.  

Îñíîâíûìè íàðóøåíèÿìè íà ÝÝÃ ó
áîëüíûõ ÊÝÄ ÿâëÿþòñÿ: âûðàæåííàÿ
ìóëüòèðåãèîíàëüíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ
àêòèâíîñòü òèïà ÄÝÏÄ ñ ðåçêèì íàðàñòà-
íèåì â ôàçó ìåäëåííîãî ñíà è/èëè ÷àñ-

òûå âûñîêîàìïëèòóäíûå äèôôóçíûå
íèçêîñèíõðîíèçèðîâàííûå ïèê-âîëíî-
âûå ðàçðÿäû ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ îò äî-
ëåé ñåêóíäû äî íåñêîëüêèõ ñåêóíä (ðèñ.
6). Õàðàêòåðíà ïîñòîÿííàÿ ïðîäîëæåí-
íàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü âûñî-
êèì èíäåêñîì ñ íàðàñòàíèåì â ôàçó ìåä-
ëåííîãî ñíà. Äî èçâåñòíîé ñòåïåíè, ëîêà-
ëèçàöèÿ ýïèëåïòèôîðìíûõ ïàòòåðíîâ
ìîæåò îïðåäåëÿòü êëèíèêó íåéðîïñèõî-
ëîãè÷åñêèõ íàðóøåíèé. Â çàâèñèìîñòè
îò ïðåèìóùåñòâåííîé ëîêàëèçàöèè ïðî-
äîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òè â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ìîãóò ïðåîáëà-
äàòü òå èëè èíûå âèäû íàðóøåíèé âûñ-
øèõ ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé. Íà îñíîâà-
íèè äàííûõ ëèòåðàòóðû è ñîáñòâåííûõ
èññëåäîâàíèé, ìû îáîáùèëè âîçìîæíûå
íàðóøåíèÿ, âîçíèêàþùèå â ñëó÷àå ïðå-
îáëàäàíèÿ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òè â ðàçëè÷íûõ îáëàñòÿõ ìîçãà.  

Ôðîíòàëüíîå ïðåîáëàäàíèå — ïðèîá-
ðåòåííûé ýïèëåïòè÷åñêèé ëîáíûé
ñèíäðîì; ïñèõè÷åñêèå íàðóøåíèÿ â
âèäå àóòèñòèêîïîäîáíîãî, ïñèõîïàòî-
ïîäîáíîãî èëè øèçîôðåíîïîäîáíîãî
ïîâåäåíèÿ. 
Òåìïîðàëüíîå ïðåîáëàäàíèå — ïðèîá-
ðåòåííàÿ àôàçèÿ (ñèíäðîì Ëàíäàó—
Êëåôôíåðà); ãëîáàëüíîå íàðóøåíèå
ðå÷åâûõ ôóíêöèé (â ñëó÷àå ðàííåãî
äåáþòà). 
Öåíòðàëüíîå ïðåîáëàäàíèå — ìîòîð-
íûå íàðóøåíèÿ (ïåðìàíåíòíûé ïàðåç,
àòàêñèÿ); íàëè÷èå ïðèñòóïîâ â âèäå
íåãàòèâíîãî ìèîêëîíóñà (âàðèàíò
ñèíäðîìà ïñåâäî-Ëåííîêñà); ãëîáàëü-
íîå íàðóøåíèå êîãíèòèâíûõ ôóíê-
öèé. 
Ïàðèåòàëüíîå ïðåîáëàäàíèå — âîç-
íèêíîâåíèå íàðóøåíèé ãíîçèñà è
ïðàêñèñà; äèñêàëüêóëèÿ, ñèíäðîì
Ãåðñòìàííà (Gerstmann, 1924; Morris è
ñîàâò., 1984).
Îêöèïèòàëüíîå ïðåîáëàäàíèå — àóòè-
ñòèêîïîäîáíîå ïîâåäåíèå; êîðêîâûå
íàðóøåíèÿ çðåíèÿ (íåðåäêèé èñõîä
ñèíäðîìà Âåñòà).
Ðåçóëüòàòû íåéðîâèçóàëèçàöèè ó

áîëüíûõ ÊÝÄ â òèïè÷íûõ ñëó÷àÿõ äåìîí-
ñòðèðóþò îòñóòñòâèå êàêèõ-ëèáî ñòðóê-
òóðíûõ íàðóøåíèé â ãîëîâíîì ìîçãå.
Äàííûé ôàêò ïîäòâåðæäàåò, ÷òî èìåííî
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ïîñòîÿííàÿ ïðîäîëæåííàÿ ýïèëåïòè-
ôîðìíàÿ àêòèâíîñòü ëåæèò â îñíîâå ïðè-
îáðåòåííûõ íàðóøåíèé êîãíèòèâíûõ
ôóíêöèé. Âìåñòå ñ òåì, ñòåïåíü âûðàæåí-
íîñòè íåéðîïñèõîëîãè÷åñêèõ ðàññò-
ðîéñòâ íå âñåãäà íàïðÿìóþ çàâèñèò îò èí-
äåêñà ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè. Íå
ñëåäóåò çàáûâàòü, ÷òî ýïèëåïòèôîðìíàÿ
àêòèâíîñòü òèïà ÄÝÏÄ, êàê è ðàññòðîéñòâî
êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé, âî ìíîãîì îáóñ-
ëîâëåíû âðîæäåííûì íàðóøåíèåì ïðî-
öåññîâ ñîçðåâàíèÿ ìîçãà. Â ñâÿçè ñ ýòèì,
èìåííî ïðèìåíåíèå ñòåðîèäíûõ ãîðìî-
íîâ, à íå ÀÝÏ, îêàçûâàåò íàèáîëåå ýôôåê-
òèâíîå âîçäåéñòâèå â îòíîøåíèè óëó÷øå-
íèÿ êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé [37]. Ñ äðóãîé
ñòîðîíû, àíòèýïèëåïòè÷åñêàÿ òåðàïèÿ,
âîçäåéñòâóÿ íà ýïèëåïòèôîðìíóþ àêòèâ-
íîñòü, äàëåêî íå âñåãäà îêàçûâàåò îò÷åòëè-
âîå ïîëîæèòåëüíîå âîçäåéñòâèå ïî óìåíü-
øåíèþ íåéðîïñèõîëîãè÷åñêèõ ðàññò-
ðîéñòâ. Ïî ìåðå ðîñòà è ñîçðåâàíèÿ
(ïðåæäå âñåãî,   ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ) íà-
áëþäàåòñÿ ñïîíòàííîå ïîñòåïåííîå óëó÷-
øåíèå êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé, ñïîñîáíîñ-
òè ê îáó÷åíèþ è ñîöèàëèçàöèÿ ïàöèåíòîâ.
Îäíàêî ïðàêòè÷åñêè ó âñåõ ïàöèåíòîâ âî
âçðîñëîì âîçðàñòå îñòàþòñÿ ðàçëè÷íîé
ñòåïåíè âûðàæåííîñòè íàðóøåíèÿ âûñ-
øèõ ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé, ñóùåñòâåííî
ñíèæàþùèå êà÷åñòâî æèçíè, è âî ìíîãèõ
ñëó÷àÿõ îïðåäåëÿþùèå èõ íåñïîñîáíîñòü
ê ñàìîñòîÿòåëüíîé æèçíè [11, 12, 33, 37].

Òåðàïèÿ. Ñâîåâðåìåííîå íàçíà÷åíèå
àäåêâàòíîé òåðàïèè àíòèýïèëåïòè÷åñêè-
ìè ïðåïàðàòàìè (ÀÝÏ) èëè ñòåðîèäíûìè
ãîðìîíàìè ïîçâîëÿåò ñîêðàòèòü ïåðèîä
ñóùåñòâîâàíèÿ ïîñòîÿííîé ýïèëåïòè-
ôîðìíîé àêòèâíîñòè è òåì ñàìûì óìåíü-
øèòü âûðàæåííîñòü êîãíèòèâíîãî äå-
ôåêòà â èñõîäå çàáîëåâàíèÿ. Òåðàïèÿ íå-
îáõîäèìà, íåñìîòðÿ íà îòñóòñòâèå ïðè-
ñòóïîâ ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ÊÝÄ è
ñõîæèìè ñèíäðîìàìè. 

Ïîêàçàíèÿ ê íàçíà÷åíèþ ëå÷åíèÿ:
1. Íàëè÷èå ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ.
2. Âûðàæåííûå íàðóøåíèÿ êîãíèòèâíûõ

ôóíêöèé, ðå÷è èëè ïîâåäåíèÿ â ñî÷åòà-
íèè ñ ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåííîé ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòüþ íà ÝÝÃ. 

3. Íàðàñòàíèå èíäåêñà ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè â ñî÷åòàíèè ñ óãëóáëåíèåì
êîãíèòèâíûõ íàðóøåíèé â äèíàìèêå. 

Ïðè íàëè÷èè âûðàæåííûõ ðàññò-
ðîéñòâ âûñøèõ ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé ñ
åäèíè÷íûìè ýïèëåïòèôîðìíûìè ïàò-
òåðíàìè, à òàêæå ó áîëüíûõ ñ ìèíèìàëü-
íûìè íàðóøåíèÿìè êîãíèòèâíûõ ôóíê-
öèé è âûñîêèì èíäåêñîì ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè, êàê ïðàâèëî, ðåêîìåíäó-
åòñÿ âîçäåðæàòüñÿ îò íàçíà÷åíèÿ òåðà-
ïèè ÀÝÏ. Âî-ïåðâûõ, íàðóøåíèÿ âûñøèõ
ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé ìîãóò áûòü íå ñâÿ-
çàíû íàïðÿìóþ ñ ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòüþ, è â ýòîì ñëó÷àå íàçíà÷åíèå
ÀÝÏ áåññìûñëåííî. Âî-âòîðûõ, âñòðå÷à-
þòñÿ ïàöèåíòû, ó êîòîðûõ êîíñòàòèðóåò-
ñÿ âûñîêèé èíäåêñ ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè, êàê ñëó÷àéíàÿ íàõîäêà, íî íåé-
ðîïñèõîëîãè÷åñêîå òåñòèðîâàíèå íàðó-
øåíèé íå âûÿâëÿåò (íàïðèìåð, ó íåêîòî-
ðûõ áîëüíûõ ðîëàíäè÷åñêîé ýïèëåïñè-
åé). Â ýòîì ñëó÷àå òàêæå ñëåäóåò âîçäåð-
æàòüñÿ îò íà÷àëà òåðàïèè. Îäíàêî ïðè
íàðàñòàíèè êîãíèòèâíûõ íàðóøåíèé â
ñî÷åòàíèè ñ óâåëè÷åíèåì èíäåêñà ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè ïðè èññëåäî-
âàíèè â äèíàìèêå, ðåêîìåíäîâàíî íà÷è-
íàòü ëå÷åíèå.  

Öåëü òåðàïèè ÀÝÏ ïðè ÊÝÄ — áëîêè-
ðîâàíèå ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåííîé ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ è òåì
ñàìûì, îïîñðåäîâàííî, óëó÷øåíèå êîã-
íèòèâíûõ ôóíêöèé [2, 16, 34]. Íàçíà÷å-
íèå êîðòèêîñòåðîèäîâ óëó÷øàåò êîãíè-
òèâíûå ôóíêöèè íå òîëüêî çà ñ÷åò óìåíü-
øåíèÿ âûðàæåííîñòè ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè, òî è â ðåçóëüòàòå «óñêîðåíèÿ
ïðîöåññîâ ñîçðåâàíèÿ ìîçãà» [33].  

Íàèáîëåå ýôôåêòèâíûìè àíòèýïè-
ëåïòè÷åñêèìè ïðåïàðàòàìè â ëå÷åíèè
ÊÝÄ ïðèçíàíû âàëüïðîàòû, ñóêöèíè-
ìèäû, ñóëüòèàì, òîïèðàìàò, ëåâåòèðà-
öåòàì è áåíçîäèàçåïèíû. Ïðåïàðàòû
ãðóïïû êàðáàìàçåïèíà, îêñêàðáàçå-
ïèí, ïðåãàáàëèí, áàðáèòóðàòû, ôåíè-
òîèí — ïðîòèâîïîêàçàíû â áîëüøèíñò-
âå ñëó÷àåâ ââèäó âûñîêîãî ðèñêà àããðà-
âàöèè ïðèñòóïîâ è äèôôóçíûõ ýïèëåï-
òèôîðìíûõ ïàòòåðíîâ íà ÝÝÃ [5, 32].
Ðåêîìåíäóåòñÿ âîçäåðæàòüñÿ îò íàçíà-
÷åíèÿ ñåäàòèâíûõ ïðåïàðàòîâ, êîòî-
ðûå ñíèæàÿ óðîâåíü áîäðñòâîâàíèÿ è
ïîâûøàÿ ñîíëèâîñòü, òàêæå ìîãóò ñïî-
ñîáñòâîâàòü àããðàâàöèè ýïèëåïòè-
ôîðìíûõ íàðóøåíèé.
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Ïðè îòñóòñòâèè ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ ó áîëüíûõ ÊÝÄ ëå÷åíèå ìîæåò íà-
÷èíàòüñÿ ñ âàëüïðîàòîâ (äåïàêèí, êîíâó-
ëåêñ), ñóêöèíèìèäîâ (ïåòíèäàí*1, ñóêñè-
ëåï*) èëè ñóëüòèàìà (îñïîëîò*). Ïðè íà-
ëè÷èè ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ñòàð-
òîâàÿ òåðàïèÿ îñóùåñòâëÿåòñÿ òîëüêî ñ
âàëüïðîàòîâ. Ðåçåðâíûìè ïðåïàðàòàìè â
ìîíî- è ïîëèòåðàïèè ñëóæàò òîïèðàìàò
(òîïàìàêñ) è ëåâåòèðàöåòàì (êåïïðà).
Áåíçîäèàçåïèíû (êëîáàçàì*) — ðåçåðâ-
íûå ïðåïàðàòû, ïðåèìóùåñòâåííî, â êîì-
áèíèðîâàííîé òåðàïèè [37]. Ïðèíöèïè-
àëüíî âàæíî, ÷òî ó âñåõ áîëüíûõ ÊÝÄ, â
êîíå÷íîì èòîãå, äîñòèãàåòñÿ êëèíè÷åñ-
êàÿ ðåìèññèÿ — ïîëíîå êóïèðîâàíèå
ïðèñòóïîâ. Îäíàêî ñ èñ÷åçíîâåíèåì ïðè-
ñòóïîâ íåéðîïñèõîëîãè÷åñêèé äåôèöèò
óìåíüøàåòñÿ, íî íå èñ÷åçàåò. Íåîáõîäè-
ìî äîáèòüñÿ áëîêèðîâàíèÿ ïðîäîëæåí-
íîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà
ÝÝÃ, ÷òî ó ìíîãèõ ïàöèåíòîâ êîððåëèðó-
åò ñ óëó÷øåíèåì êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé. 

Âàëüïðîàòû — ïðåïàðàòû âûáîðà â
áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ÊÝÄ, îñîáåííî ïðè
íàëè÷èè ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ â
àíàìíåçå. Íàçíà÷àþòñÿ ïðåïàðàòû â ñè-
ðîïå, â êàïëÿõ — äëÿ äåòåé ðàííåãî âîçðà-
ñòà; è â êàïñóëàõ, ïîêðûòûõ îáîëî÷êîé —
ó ïàöèåíòîâ ñ íàðóøåíèåì ôóíêöèè æå-
ëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà. Îäíàêî â íà-
ñòîÿùåå âðåìÿ, ñ öåëüþ ñîçäàíèÿ ñòà-
áèëüíîé êîíöåíòðàöèè ïðåïàðàòà â êðî-
âè, ïðåäïî÷òåíèå îòäàåòñÿ ïðîëîíãèðî-
âàííûì ôîðìàì (äåïàêèí õðîíî è êîíâó-
ëåêñ ðåòàðä). Â ïîñëåäíèå ãîäû ìèðîâûì
ñòàíäàðòîì âàëüïðîåâîé êèñëîòû ñòàë
ïðåïàðàò äåïàêèí õðîíîñôåðà [35]. Ïðè
ëå÷åíèè õðîíè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé â óñ-
ëîâèè äëèòåëüíîãî, ïîðîé ïîñòîÿííîãî,
ïðèåìà ïðåïàðàòîâ íåîáõîäèìà õîðîøàÿ
êîìïëàåíòíîñòü. Àíòèýïèëåïòè÷åñêèå
ïðåïàðàòû ñ çàìåäëåííûì âûñâîáîæäå-
íèåì îáåñïå÷èâàþò ïðèåì 1-2 ðàçà â ñóò-
êè; ñâîäÿò ê ìèíèìóìó ïîáî÷íûå ýôôåê-
òû, ñâÿçàííûå ñ ïèêîâûìè  êîíöåíòðàöè-
ÿìè; óëó÷øàþò ïåðåíîñèìîñòü è ñíèæà-
þò ÷àñòîòó ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ; óâåëè÷è-
âàþò êîìïëàåíòíîñòü è óëó÷øàþò êà÷å-
ñòâî æèçíè. Äåïàêèí õðîíîñôåðà ñîñòî-
èò íà 1/3 èç âàëüïðîåâîé êèñëîòû è íà
2/3 èç âàëüïðîàòà íàòðèÿ. Ìèêðîñôåðû

ïðåïàðàòà ÿâëÿþòñÿ îäíîé èç íàèáîëåå
«ïðîäâèíóòûõ» ëåêàðñòâåííûõ ôîðì.
Îíè ïîâûøàþò ïëîùàäü êîíòàêòà ïðåïà-
ðàòà ñî ñëèçèñòîé îáîëî÷êîé, ñíèæàþò
êîíöåíòðàöèþ ïðåïàðàòà íà åäèíèöó ïî-
âåðõíîñòè, ÷òî äîñòîâåðíî ïðèâîäèò ê
óëó÷øåíèþ ïåðåíîñèìîñòè ñî ñòîðîíû
æåëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà ïî ñðàâíå-
íèþ ñ äðóãèìè ôîðìàìè âûïóñêà. Äîïîë-
íèòåëüíàÿ ýôôåêòèâíîñòü è áåçîïàñ-
íîñòü äåïàêèíà õðîíîñôåðà îòìå÷åíà
äëÿ äåòåé îò 6 ìåñ. äî 6 ëåò [35]. Îòìå÷àåò-
ñÿ ëó÷øèé êîíòðîëü ïðèñòóïîâ â ñðàâíå-
íèè ñ ôîðìàìè íåìåäëåííîãî âûñâîáîæ-
äåíèÿ; ìåíüøå æåëóäî÷íî-êèøå÷íûõ ïî-
áî÷íûõ ÿâëåíèé è àëëåðãè÷åñêèõ ðåàê-
öèé; ïðåïàðàò íå èìååò âêóñà, öâåòà, çàïà-
õà (èç-çà ýòîãî äåòè îõîòíî ïðèíèìàþò
åãî ñ åäîé). Ïðèíöèïèàëüíî âàæíî, ÷òî
ïðèåì ïðåïàðàòà áåçîïàñåí äëÿ äåòåé,
èìåþùèõ òðóäíîñòè ïðè ãëîòàíèè: îò-
ñóòñòâóåò ðèñê àñïèðàöèè ìèêðîñôåð. Ó
äåòåé, áîëüíûõ ÊÝÄ, äåïàêèí õðîíîñôå-
ðà íàçíà÷àåòñÿ â ñðåäíåé äîçå 20-60
ìã/êã/ñóò (250-2500 ìã/ñóò), ïðåäïî÷òè-
òåëüíåå â 2 ïðèåìà, âî âðåìÿ åäû. Ïðåïà-
ðàò âûïóñêàåòñÿ â ðàçëè÷íûõ äîçèðîâ-
êàõ: 100, 250, 500, 750 è 1000 ìã.

Îäíèìè èç íàèáîëåå ýôôåêòèâíûõ
ïðåïàðàòîâ äëÿ áëîêèðîâàíèÿ äèôôóç-
íûõ ýïèëåïòèôîðìíûõ ðàçðÿäîâ ñëóæàò
ñóêöèíèìèäû. Ïðèìåíÿåòñÿ ýòîñóêñèìèä
(ïåòíèäàí, ñóêñèëåï) èëè ìåòñóêñèìèä
(ïèòèíóòèí*). Ïåòíèäàí â âèäå êàïñóë
èëè ñóñïåíçèè íàçíà÷àåòñÿ â äîçå 20-35
ìã/êã/ñóò (250-1000 ìã/ñóò) â 2-3 ïðèåìà.
Ïðåïàðàò âûñîêîýôôåêòèâåí â îòíîøå-
íèè áëîêèðîâàíèÿ äèôôóçíîé è ìóëüòè-
ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòè âûñîêîãî èíäåêñà, â òîì ÷èñëå, è
ÄÝÏÄ (Ê.Þ. Ìóõèí è ñîàâò., 2003). Ïåòíè-
äàí — ïðåïàðàò âûáîðà ïðè íàëè÷èè ó
áîëüíûõ àòèïè÷íûõ àáñàíñîâ è íåãàòèâ-
íîãî ìèîêëîíóñà (àòîíè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû) [11]. Íåãàòèâíûé àñïåêò ïðèìåíåíèÿ
äàííûõ ïðåïàðàòîâ ó äåòåé — îòíîñè-
òåëüíî âûñîêàÿ ÷àñòîòà ïîáî÷íûõ ýô-
ôåêòîâ ñî ñòîðîíû æåëóäî÷íî-êèøå÷íî-
ãî òðàêòà (áîëè â ýïèãàñòðèóìå, òîøíîòà,
ðâîòà, èçæîãà, èêîòà, îòâðàùåíèå ê åäå,
ñíèæåíèå àïïåòèòà). Ñóêöèíèìèäû õî-
ðîøî ñî÷åòàþòñÿ ñ ïðåïàðàòàìè âàëü-
ïðîåâîé êèñëîòû [15].
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Ïðè ÊÝÄ òàêæå ýôôåêòèâíû ñóëüòèàì
(îñïîëîò) è áåíçîäèàçåïèíû. Îñïîëîò
ïðèìåíÿåòñÿ â ìîíîòåðàïèè è â êîìáè-
íàöèè â äîçå 10-15 ìã/êã/ñóò (100-400
ìã/ñóò) â 2 ïðèåìà. Ïðåïàðàò èçáèðà-
òåëüíî âîçäåéñòâóåò íà ïðèñòóïû â ðàì-
êàõ èäèîïàòè÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåï-
ñèè, à òàêæå íà ýïèëåïòèôîðìíóþ àêòèâ-
íîñòü òèïà ÄÝÏÄ [32]. Îñíîâíîé ïîáî÷-
íûé ýôôåêò – âîçíèêíîâåíèå îäûøêè.
Ñðåäè áåíçîäèàçåïèíîâ áîëüøèíñòâî àâ-
òîðîâ ñ÷èòàþò îïòèìàëüíûì ïðåïàðàòîì
â ëå÷åíèè ÊÝÄ êëîáàçàì (ôðèçèóì) [15,
37]. Ôðèçèóì ïðèìåíÿåòñÿ â äîçå 0,5-1,0
ìã/êã/ñóò (10-40 ìã/ñóò) â 2 ïðèåìà, ãëàâ-
íûì îáðàçîì, â êà÷åñòâå äîáàâî÷íîãî
ïðåïàðàòà. Ôðèçèóì âûñîêîýôôåêòèâåí
â îòíîøåíèè áëîêèðîâàíèÿ êàê äèôôóç-
íîé, òàê è ìóëüòèðåãèîíàëüíîé ýïèëåï-
òèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ. Îñíîâíàÿ
ïðîáëåìà — áûñòðîå ðàçâèòèå ïîòåðè
ýôôåêòèâíîñòè ê ïðåïàðàòó («ôåíîìåí
óñêîëüçàíèÿ»). Â ñâÿçè ñ ýòèì, ðåêîìåíäó-
åòñÿ ÷åðåäîâàíèå ôðèçèóìà ñ äðóãèìè
áåíçîäèàçåïèíàìè èëè ñ äðóãèìè ÀÝÏ
[44]. 

Ðåçåðâíûå ïðåïàðàòû â ëå÷åíèè áîëü-
íûõ ÊÝÄ — òîïèðàìàò (òîïàìàêñ) è ëåâå-
òèðàöåòàì (êåïïðà). Îíè îñîáåííî ýô-
ôåêòèâíû ïðè íàëè÷èè ýïèëåïòè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ. Òîïàìàêñ íàçíà÷àåòñÿ â äîçå
2-7 ìã/êã/ñóò (50-200 ìã/ñóò) â 2 ïðèåìà.
Êåïïðà ïðèìåíÿåòñÿ â äîçå 30-60
ìã/êã/ñóò (500-2500 ìã/ñóò) â 2 ïðèåìà.
Ïðè íàçíà÷åíèè äàííûõ ïðåïàðàòîâ äëÿ
òîãî, ÷òîáû èçáåæàòü âîçìîæíûõ ïîáî÷-
íûõ ýôôåêòîâ, ðåêîìåíäîâàíà ìåäëåí-
íàÿ òèòðàöèÿ äîçû: â ñðåäíåì, âûõîä íà
ïîëíóþ äîçó çà 4 íåäåëè. 

Âàæíî, ÷òî ïðè íàçíà÷åíèè ÀÝÏ ó
áîëüíûõ ÊÝÄ íå âñåãäà îòìå÷àåòñÿ ÷åòêàÿ
êîððåëÿöèÿ óìåíüøåíèÿ èíäåêñà ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ôîíå ëå÷å-
íèÿ ñ óëó÷øåíèåì êîãíèòèâíûõ ôóíê-
öèé. Â ëþáîì ñëó÷àå, óìåíüøåíèå âûðà-
æåííîñòè íåéðîïñèõîëîãè÷åñêîãî äåôè-
öèòà ïðè ëå÷åíèè ïðîèñõîäèò ïîñòåïåí-
íî, è òðåáóåòñÿ âðåìÿ äëÿ ïîëó÷åíèÿ îò-
÷åòëèâîãî ðåçóëüòàòà.   

Ïî ìíåíèþ áîëüøèíñòâà èññëåäîâàòå-
ëåé, íàèáîëüøåé ýôôåêòèâíîñòüþ â îò-
íîøåíèè óëó÷øåíèÿ âûñøèõ ïñèõè÷åñ-
êèõ ôóíêöèé ó áîëüíûõ ÊÝÄ îáëàäàþò

êîðòèêîñòåðîèäíûå ãîðìîíû [23, 37, 61].
Êîðòèêîñòåðîèäû íå òîëüêî ñïîñîáñòâó-
þò êóïèðîâàíèþ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòó-
ïîâ, áëîêèðîâàíèþ ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè íà ÝÝÃ, íî è «óñêîðÿþò ñîçðåâà-
íèå ãîëîâíîãî ìîçãà» ó ïàöèåíòîâ ñ «âðîæ-
äåííûì íàðóøåíèåì ïðîöåññîâ ñîçðåâà-
íèÿ ìîçãà» [33, 60, 45]. Ïðåäïî÷òåíèå îòäà-
åòñÿ èìåííî êîðòèêîñòåðîèäàì, à íå ñèí-
òåòè÷åñêèì àíàëîãàì ÀÊÒÃ (íàòèâíûé
ÀÊÒÃ â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðàêòè÷åñêè íè-
ãäå íå ïðèìåíÿåòñÿ). Âñå àâòîðû îäíî-
çíà÷íî ðåêîìåíäóþò äëèòåëüíûå êóðñû
êîðòèêîñòåðîèäîâ. Îãðàíè÷èâàåò íàçíà-
÷åíèå äàííûõ ïðåïàðàòîâ âûñîêàÿ ÷àñòî-
òà ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ, â òîì ÷èñëå, ñåðü-
åçíûõ. Êîðòèêîñòåðîèäû íàçíà÷àþòñÿ
âìåñòå ñ ïðåïàðàòàìè êàëèÿ. Íà÷èíàòü ëå-
÷åíèå íåîáõîäèìî â óñëîâèÿõ ñòàöèîíàðà.

Ñóùåñòâóþò ðàçëè÷íûå ñõåìû ïðè-
ìåíåíèÿ êîðòèêîñòåðîèäîâ, ïðèíÿòûå
â ðàçíûõ êëèíèêàõ. Íåìåöêàÿ øêîëà
(H. Holthausen, 2007, ïåðñîíàëüíîå îá-
ùåíèå) ðåêîìåíäóåò ïðèìåíåíèå äåêñà-
ìåòàçîíà. Äåêñàìåòàçîí íàçíà÷àåòñÿ ïå-
ðîðàëüíî ïî ñõåìå: 2 ìã/êã/ñóò â òå÷åíèå
1 íåä., çàòåì 1 ìã/êã/ñóò åùå 2 íåä., çàòåì
ïåðåõîä íà ìåòîä ïóëüñ-òåðàïèè — 1 ïîä-
äåðæèâàþùàÿ äîçà (íàïðèìåð, 0,5
ìã/êã/ñóò) ÷åðåç äåíü äëèòåëüíî, â òå÷å-
íèå 3-6 ìåñ. Ôðàíöóçñêàÿ øêîëà (O. Dulac,
2008, ïåðñîíàëüíîå îáùåíèå) ñ÷èòàåò,
÷òî äåêñàìåòàçîí áîëåå ýôôåêòèâåí ïðè
âîñïàëèòåëüíûõ ïðîöåññàõ, ðåêîìåíäóÿ
ïðèìåíåíèå ïðè ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíä-
ðîìàõ ãèäðîêîðòèçîíà. Ãèäðîêîðòèçîí
íàçíà÷àåòñÿ ïåðîðàëüíî ïî ñëåäóþùåé
ñõåìå. Ó äåòåé äî 4-õ ëåò: ñòàðòîâàÿ äîçà
10 ìã/êã/ñóò â òå÷åíèå 2-õ íåä., äàëåå 8
ìã/êã/ñóò åùå 2 íåä., äàëåå 6 ìã/êã/ñóò — 2
íåä., äàëåå 4 ìã/êã/ñóò — 2 íåä., çàòåì ïîä-
äåðæèâàþùàÿ äîçà — ïðèìåðíî 2 ìã/êã/ñóò
â òå÷åíèå 3-6 ìåñ. Ó äåòåé ñòàðøå 4-õ ëåò
ñòàðòîâàÿ äîçà 8 ìã/êã/ñóò ñ ïîñëåäóþ-
ùèì óìåíüøåíèåì íà 2 ìã/êã êàæäûå 2
íåä. ñ ïîääåðæèâàþùåé äîçîé îêîëî 2
ìã/êã/ñóò â òå÷åíèå 3-6 ìåñ. M. Mikati
(2007, ïåðñîíàëüíîå îáùåíèå) ðåêîìåí-
äóåò ïðèìåíåíèå ïðåäíèçîëîíà ó äåòåé ñ
êîãíèòèâíûìè íàðóøåíèÿìè è ïàòòåð-
íîì ïðîäîëæåííîé ïèê-âîëíîâîé àêòèâ-
íîñòè â ôàçó ìåäëåííîãî ñíà íà ÝÝÃ.
Ïðåäíèçîëîí íàçíà÷àåòñÿ ïåðîðàëüíî â
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ñòàðòîâîé äîçå 2 ìã/êã/ñóò (íî íå áîëåå
60 ìã/ñóò) â òå÷åíèå 1 ìåñ., çàòåì 1,5
ìã/êã/ñóò åùå 1 ìåñ., çàòåì 1 ìã/êã/ñóò —
1 ìåñ., çàòåì 0,75 ìã/êã/ñóò — 1 ìåñ., çàòåì
0,5 ìã/êã/ñóò — â òå÷åíèå 1-3 ìåñ. M.
Mikati îñîáî ïîä÷åðêèâàåò, ÷òî â ïåðèîä
ïðîâåäåíèÿ êóðñà êîðòèêîñòåðîèäîâ íå
ðåêîìåíäóåòñÿ ïðîâîäèòü âàêöèíàöèþ,
êîòîðóþ ñëåäóåò çàêîí÷èòü äî íàçíà÷å-
íèÿ ãîðìîíîâ. Ñëåäóåò èìåòü â âèäó, ÷òî
ÀÝÏ — èíäóêòîðû ìèêðîñîìàëüíûõ ôåð-
ìåíòîâ ïå÷åíè, ïðåæäå âñåãî — ôåíîáàð-
áèòàë è ôåíèòîèí, ìîãóò óñèëèâàòü ýëè-
ìèíàöèþ êîðòèêîñòåðîèäîâ è ñíèæàòü
èõ ýôôåêòèâíîñòü.

Ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ, êîðòèêîñòåðî-
èäû íàèáîëåå ýôôåêòèâíû â îòíîøåíèè
áëîêèðîâàíèÿ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòè è êîððåêöèè íàðóøåíèé âûñøèõ
ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé ó áîëüíûõ ÊÝÄ.
Ýôôåêòèâíîñòü èõ ñóùåñòâåííî âûøå
ÀÝÏ, è ïî âîçìîæíîñòè (âçâåñèâ «ïîëüçó
è âðåä» è ñîãëàñîâàâ ñ ñåìüåé ïàöèåíòà),
ñëåäóåò íà÷èíàòü ëå÷åíèå òÿæåëûõ ñëó÷à-
åâ ÊÝÄ ñ ãîðìîíîâ. Ìû ðåêîìåíäóåì ïðè-
ìåíåíèå ãèäðîêîðòèçîíà* (Sanofi-Aventis)
ïî óêàçàííîé âûøå ñõåìå.  

Ìû òàêæå ðåêîìåíäóåì, ïî âîçìîæíî-
ñòè, íàçíà÷àòü äåòÿì îðèãèíàëüíûå ÀÝÏ
è êîðòèêîñòåðîèäû. Ïî äàííûì Ï. Êðî-
óôîðä è ñîàâò. (2011), ïðè ïåðåõîäå ñ
îðèãèíàëüíîãî ïðåïàðàòà íà ãåíåðèêè
ñóùåñòâåííûå ïðîáëåìû (ðåöèäèâû, ó÷à-
ùåíèå ïðèñòóïîâ èëè ïîÿâëåíèå ïîáî÷-
íûõ ýôôåêòîâ) êîíñòàòèðîâàíû ó 68% èç
1343 áîëüíûõ ýïèëåïñèåé.

Çàêëþ÷åíèå. Òàêèì îáðàçîì, êîãíè-
òèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåçèíòåãðàöèÿ
ïðîÿâëÿåòñÿ ãëîáàëüíûì ïðèîáðåòåí-
íûì íàðóøåíèåì êîãíèòèâíûõ, ðå÷åâûõ
ôóíêöèé è ïîâåäåíèÿ ó äåòåé. Îíà îáóñ-
ëîâëåíà ðàçðûâîì íåéðîíàëüíûõ ñâÿçåé
â ðàçâèâàþùåìñÿ ìîçãå â ðåçóëüòàòå ïî-
ñòîÿííîé ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè â óñëîâèÿõ «âðîæäåííîãî
íàðóøåíèÿ ïðîöåññîâ ñîçðåâàíèÿ ìîçãà»,
êîòîðîå, ïî-âèäèìîìó, ãåíåòè÷åñêè äå-
òåðìèíèðîâàíî è íåðåäêî ñî÷åòàåòñÿ ñ
âíóòðèóòðîáíîé ãèïîêñèåé. ÊÝÄ îáúåäè-
íÿåò ãðóïïó ðàçëè÷íûõ ñèíäðîìîâ, ñâÿ-
çàííûõ îáùèì ïàòîãåíåçîì. Ïðè íàëè-
÷èè ó áîëüíûõ îïðåäåëåííîãî ñî÷åòàíèÿ
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, õàðàêòåð-

íûõ ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèõ ïàò-
òåðíîâ èëè ñïåöèôè÷åñêèõ íåéðîïñèõî-
ëîãè÷åñêèõ íàðóøåíèé, äèàãíîñòèðóåòñÿ
êîíêðåòíàÿ ôîðìà ýïèëåïòè÷åñêîé ýí-
öåôàëîïàòèè: íàïðèìåð, ñèíäðîìû Îòà-
õàðà, Âåñòà, Ëåííîêñà—Ãàñòî èëè ñèíä-
ðîì Ëàíäàó—Êëåôôíåðà (ðå÷åâûå íàðó-
øåíèÿ), ýïèëåïñèÿ ñ ýëåêòðè÷åñêèì ýïè-
ëåïòè÷åñêèì ñòàòóñîì ìåäëåííîãî ñíà
(õàðàêòåðíûé ÝÝÃ ïàòòåðí), àóòèñòè÷åñ-
êèé ýïèëåïòèôîðìíûé ðåãðåññ, ïðèîá-
ðåòåííûé ýïèëåïòè÷åñêèé ëîáíûé ñèíä-
ðîì (ñïåöèôè÷åñêèå íåéðîïñèõîëîãè÷å-
ñêèå íàðóøåíèÿ). Ïðè îòñóòñòâèè ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ è ãëîáàëüíîì íà-
ðóøåíèè êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé â ðå-
çóëüòàòå ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåííîé ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè, äèàãíîñòè-
ðóåòñÿ «êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ
äåçèíòåãðàöèÿ». Ìû ïîíèìàåì, ÷òî ýòîò
òåðìèí âûçûâàåò áîëüøèå ñïîðû, ïî-
ñêîëüêó â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ ðàçëè÷èå
ìåæäó ÊÝÄ è òàêèìè ñèíäðîìàìè, êàê
ïðèîáðåòåííûé ýïèëåïòè÷åñêèé ëîá-
íûé ñèíäðîì, àóòèñòè÷åñêèé ýïèëåïòè-
ôîðìíûé ðåãðåññ, ýïèëåïñèÿ ñ ýëåêòðè-
÷åñêèì ýïèëåïòè÷åñêèì ñòàòóñîì ìåä-
ëåííîãî ñíà, âåñüìà óñëîâíî. Ë.Ð. Çåíêîâ
(2007) îòìå÷àåò, ÷òî «èìåííî îáùèé õà-
ðàêòåð êîãíèòèâíûõ è ïñèõè÷åñêèõ ðàñ-
ñòðîéñòâ ðàçâèòèÿ ñîçäàåò çíà÷èòåëüíûå
òðóäíîñòè èõ òî÷íîé èäåíòèôèêàöèè è
îïðåäåëåíèÿ äèàãíîñòè÷åñêèõ ãðàíèö
îòäåëüíûõ ôîðì». Âìåñòå ñ òåì, ó ìíîãèõ
ïàöèåíòîâ, ïðè ñî÷åòàíèè êîãíèòèâíûõ
ðàññòðîéñòâ ñ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòüþ íà ÝÝÃ è ïðè îòñóòñòâèè ýïèëåï-
òè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ èíîãî äèàãíîçà, êðî-
ìå ÊÝÄ, óñòàíîâëåíî áûòü íå ìîæåò. 

Ñ íàðóøåíèÿìè ó áîëüíûõ ÊÝÄ, êðîìå
íåâðîëîãîâ, ìîãóò ñòîëêíóòüñÿ è äðóãèå
ñïåöèàëèñòû: ïñèõèàòðû, ïñèõîëîãè, ëî-
ãîïåäû, äåôåêòîëîãè, ó÷èòåëÿ. Îñíîâíû-
ìè ìåòîäàìè äèàãíîñòèêè ÊÝÄ ÿâëÿþòñÿ
òùàòåëüíîå íåéðîïñèõîëîãè÷åñêîå òåñ-
òèðîâàíèå ïàöèåíòîâ è ïðîâåäåíèå ïðî-
äîëæåííîãî âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãà ñ
îáÿçàòåëüíûì âêëþ÷åíèåì ñíà. Ñâîåâðå-
ìåííî íàçíà÷åííàÿ òåðàïèÿ ÀÝÏ èëè
êîðòèêîñòåðîèäíûìè ãîðìîíàìè ïîçâî-
ëÿåò ñóùåñòâåííî óìåíüøèòü íåéðîïñè-
õîëîãè÷åñêèé äåôèöèò, óëó÷øèòü îáó÷å-
íèå è ñîöèàëüíóþ àäàïòàöèþ ïàöèåíòîâ. 
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