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Несмотря на значительные успехи, достигнутые в эпилептологии, резистентные к терапии эпилепсии составляют 
примерно 30 % среди всех форм этого заболевания. К таким заболеваниям относится в том числе синдром леннокса–
гасто – классическая энцефалопатия развития и эпилептическая с дебютом в детском возрасте, характеризующаяся 
резистентностью к терапии, тяжелым течением и неблагоприятным прогнозом. У пациентов этой категории сохра-
няет высокую актуальность поиск новых эффективных антиэпилептических препаратов, особенно в тех случаях, 
когда многочисленные комбинации антиэпилептических препаратов не дают эффекта, оперативное лечение невоз-
можно и альтернативные методы (стимуляция блуждающего нерва и кетогенная диета) малоэффективны. Авторы 
представляют обзор литературы, посвященной современной дефиниции и диагностическим критериям синдрома 
леннокса–гасто, методам диагностики и лечению этой формы эпилепсии, имеющей тяжелое течение  
и в целом неблагоприятный прогноз.
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Despite significant advances made in epileptology, treatment-resistant epilepsy accounts for approximately 30 %  
of all forms of this disease. Such diseases include, among others, Lennox–Gastaut syndrome – a classic developmental 
and epileptic encephalopathy with onset in childhood, characterized by resistance to therapy, severe course and poor 
prognosis. For patients in this category, the search for new effective antiepileptic drugs remains highly relevant, espe-
cially in cases where numerous combinations of antiepileptic drugs do not produce an effect, surgical treatment is im-
possible, and alternative methods (vagus nerve stimulation and ketogenic diet) are ineffective. The authors present  
a review of the literature on the modern definition and diagnostic criteria of Lennox–Gastaut syndrome, diagnostic 
methods and treatment of this form of epilepsy, which has a severe course and a generally unfavorable prognosis.
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Несмотря на значительные успехи, достигнутые  
в терапии эпилепсии, резистентные к лечению случаи 
составляют примерно 30 % среди всех форм данного 
заболевания [3, 5, 8, 31]. У пациентов этой категории 
сохраняет высокую актуальность поиск новых эффек-
тивных антиэпилептических препаратов (АЭП), осо-
бенно в тех случаях, когда многочисленные комбина-
ции АЭП не дают эффекта, оперативное лечение 
невозможно и альтернативные методы (стимуляция 
блуждающего нерва и кетогенная диета) малоэффек-
тивны. Еще один подход – рациональные комбинации 
существующих АЭП с супрааддитивным и синергич-
ным эффектами. Длительное наблюдение показывает, 
что у 20–30 % пациентов с фармакорезистентной эпи-
лепсией в дальнейшем удается достичь ремиссии при 
смене режима терапии [3, 5, 8, 31]. 

К таким резистентным к лечению заболеваниям от-
носится в том числе синдром Леннокса–Гасто (СЛГ) – 
классическая энцефалопатия развития и эпилептичес-
кая (ЭРЭ) с дебютом в детском возрасте, характери- 
зующаяся резистентностью к терапии, тяжелым тече-
нием и неблагоприятным прогнозом. Лечение СЛГ 
представляет большие сложности в связи с сочетанием 
в картине заболевания приступов нескольких типов, 
их резистентностью к терапии, возможной эволюцией 
клинико-электроэнцефалографической картины СЛГ 
с возрастом, а также возможностью спонтанной флук-
туации тяжести течения заболевания [19].

Синдром Леннокса–Гасто представляет собой ЭРЭ 
с широким спектром этиологических факторов. Забо-
левание развивается в результате синхронизированной 
высокочастотной активности в поврежденных нейро-
нальных сетях обоих полушарий в условиях возрастной 
предрасположенности у детей. СЛГ характеризуется 
следующими основными признаками: 

1) множественные типы эпилептических приступов 
(с обязательным наличием тонических), резистент-
ные к терапии, с дебютом до 18 лет; 

2) когнитивные и часто поведенческие нарушения, 
которые могут отсутствовать в дебюте приступов; 

3) диффузная медленная пик-волновая и генерализо-
ванная пароксизмальная быстроволновая актив-
ность на электроэнцефалограмме (ЭЭГ) [18, 45].
В соответствии с новой международной классифи-

кацией 2022 г. СЛГ включен в группу эпилептических 
синдромов детского возраста и относится к категории ЭРЭ 
[45, 47]; СЛГ может быть отнесен как к генетическим, так 
и к структурным формам, имеющим черты как генерали-
зованной, так и фокальной эпилепсии [43, 44].

Синдром Леннокса–Гасто – достаточно редкая 
форма эпилепсии. Частота встречаемости составляет 
от 1–4 до 6,6 % среди всех форм эпилепсии у детей  
и 1–2 % среди больных всех возрастных групп [11, 22] 

и возрастает до 16 % в популяции детей с умственной 
отсталостью и эпилепсией [35].

Синдром Леннокса–Гасто – гетерогенное и поли-
этиологичное заболевание; подразделяется на случаи  
с установленной этиологией (чаще генетической  
или структурной) и неустановленной (криптогенной). 
Несмотря на применение всех современных методик об-
следования пациентов, доля случаев СЛГ с неустановлен-
ной этиологией составляет от 35 % [11] до 44 % [35].

 Наиболее спорным остается принципиальный 
вопрос о возможности существования локальных из-
менений на томограмме, фокальных приступов и муль-
тирегиональных ЭЭГ-паттернов в рамках СЛГ. С нашей 
точки зрения, «истинный» СЛГ является вариантом 
эпилептических энцефалопатий, обычно генетических 
или неустановленной этиологии. При обнаружении 
локальных структурных изменений на томограмме  
и фокальных приступов, даже при наличии клинико-
электроэнцефалографических признаков СЛГ, пра-
вильнее говорить о структурной фокальной эпилепсии 
с «фенокопией» СЛГ [5, 15, 25]. 

 «Классические» случаи СЛГ относятся к генети-
ческим генерализованным формам эпилепсии [3, 23]. 
С каждым годом расширяется список генов, мутации 
в которых могут приводить к развитию данного забо-
левания. Наиболее распространенные генетические 
причины СЛГ – мутации в генах GABRB3, STXBP1, FOXG1, 
ALG13, SCN8A, DNM1, CHD2, а также SCN1A [10, 32, 37, 
38, 45]. Реже могут выявляться хромосомные микроделе-
ции, а также мутации в генах GABBR2, FASN, RYR3 [35]; 
CAC-NA1A, FLNA, GABRA1, GRIN1, GRIN2A, GRIN2B, 
HDAC3, HNRNPU, IQSEC2, mTOR, NEDD4L и SYNGAP1 
[38]. Описаны случаи СЛГ у больных синдромами Дауна, 
Ретта, кольцевой 20-й хромосомы [30, 45].

В основе структурных форм СЛГ лежат прежде всего 
нарушения кортикального развития (которые могут 
иметь и генетическое происхождение), перинатальные 
энцефалопатии, опухоли головного мозга, факоматозы, 
последствия перенесенных энцефалитов (чаще – гер-
петического) и черепно-мозговых травм [18, 23, 44]. 
Публикации В.А. Карлова (2019), W.T. Blume (1994; 
2001), C. Juhász (2019) подчеркивают ведущую роль 
лобной коры (особенно дорсолатеральных отделов)  
в патогенезе СЛГ по механизму вторичной билатераль-
ной синхронизации [2, 15, 26]. Однако данные случаи, 
с нашей точки зрения, правильнее относить к структур-
ным фокальным эпилепсиям с «фенокопией» СЛГ. 

Заболевание дебютирует в возрасте от 2 до 8 лет. Пик 
начала приходится на дошкольный возраст – 3–5 лет. 
При симптоматической форме отмечается более ран-
ний дебют, чем при криптогенной. Примерно в 20 % 
случаев СЛГ трансформируется из синдрома Веста [23, 
35]. До 50 % случаев ЭРЭ, синдрома инфантильных 
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эпилептических спазмов у больных младенческого 
возраста с течением времени трансформируются в СЛГ 
[45, 47]. Фебрильные приступы предшествуют разви-
тию СЛГ в 10 % случаев [9].

Семиология приступов при СЛГ крайне разноо-
бразна. Для установления диагноза СЛГ обязательно 
наличие тонических приступов, проявляющихся 
устойчивым мышечным напряжением в аксиальной 
и конечностной мускулатуре продолжительностью  
от 3 с до 2 мин; тонические приступы наиболее вы-
ражены во сне. В дополнение к тоническим присту-
пам второй тип приступов обязателен для установле-
ния диагноза СЛГ и может включать любой другой тип 
приступов из следующих: атипичные абсансы, атони-
ческие, миоклонические, фокальные с нарушением 
сознания, генерализованные тонико-клоничес кие, 
бессудорожный эпилептический статус, эпилептичес-
кие спазмы [45].

С целью установления этиологии заболевания всем 
пациентам с СЛГ рекомендовано проведение генети-
ческих исследований последнего поколения (next 
generation sequencing, NGS), среди которых приори-
тетное значение имеют полное секвенирование экзо-
ма и, в ряде случаев, хромосомный микроматричный 
анализ экзонного уровня [11, 32]. При отсутствии ве-
рифицированных генетических нарушений, а также 
при наличии у больных фокальных приступов и оча-
говых неврологических симптомов обязательно про-
ведение высокоразрешающей магнитно-резонансной 
томографии по программе эпилептологического ска-
нирования. Фокальные кортикальные дисплазии, осо-
бенно IA типа, чрезвычайно сложно визуализируются 
на томограмме и могут быть причиной «структурного 
варианта» СЛГ [12]. Раннее выявление кандидатов на 
операцию и проведение хирургического лечения эпи-
лепсии во многих случаях позволяют избавить паци-
ентов от приступов и улучшить их когнитивные функ-
ции (H. Holthausen и соавт., 2014). 

В 1966 г. Марсельской группой были впервые опу-
бликованы клинико-электроэнцефалографические 
критерии синдрома Леннокса [21], которые включали: 

1) частые тонические приступы и абсансы типа petit 
mal variant; 

2) задержку психического развития; 
3) ЭЭГ-аномалии в межприступном периоде с псев-

доритмичными диффузными медленными пик-вол-
новыми комплексами частотой 1,5–2,0 в секунду. 
В дальнейшем различными группами авторов пред-

лагались диагностические критерии СЛГ и наиболее 
точные были представлены A. Beaumanoir и Ch. Dravet 
(1992), а затем P. Genton и Ch. Dravet (2007). Они ба-
зируются на классической триаде Леннокса, касаю-
щейся характера приступов, когнитивных нарушений 
и данных ЭЭГ: 

1) эпилептические приступы: аксиальные тониче-
ские, атонические и атипичные абсансы; 

2) нарушения ЭЭГ: разряды диффузных медленных 
пик-волновых комплексов в бодрствовании (“petit 
mal variant”), а также пробеги быстрых ритмичных 
волн, медленных полиспайков и, сверх того, гене-
рализованной быстрой активности с частотой око-
ло 10 Гц во сне; 

3) неврологический статус: задержка психического раз-
вития в сочетании с нарушениями поведения [13, 22]. 
Приводим современные диагностические критерии 

СЛГ согласно новой международной классификации 
эпилептических синдромов 2022 г. [45]. 

Обязательные критерии 
Приступы: тонические + хотя бы 1 из любого 
следующего типа приступов: 
• атипичные абсансы; 
• атонические;
• миоклонические; 
• фокальные с нарушением сознания; 
• генерализованные судорожные; 
• неконвульсивный эпилептический статус; 
• эпилептические спазмы.
ЭЭГ: генерализованные медленные пик-волно-
вые разряды частотой <2,5 Гц (или их наличие 
в анамнезе на других ЭЭГ); генерализованная 
пароксизмальная быстроволновая активность 
во сне (или ее наличие в анамнезе на других 
ЭЭГ).
Возраст дебюта: до 18 лет.
Долгосрочный исход: резистентная к терапии 
эпилепсия. Интеллектуальная недостаточность 
от легкой до глубокой.

Настораживающие признаки
ЭЭГ: фотопароксизмальный ответ на низкоча-
стотную ритмическую фотостимуляцию (пред-
полагает наличие нейронального цероидного 
липофусциноза 2-го типа).
Возраст дебюта: после 10 лет.

Критерии исключения
ЭЭГ: устойчивый фокус эпилептиформной ак-
тивности без генерализованных пик-волновых 
разрядов.

Принципы лечения СЛГ. СЛГ, по определению, от-
носится к наиболее тяжелым и резистентным к лече-
нию формам эпилепсии. Как и при большинстве эпи-
лептических энцефалопатий, в задачу лечения входит 
не только купирование приступов, но и уменьшение 
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выраженности эпилептиформной активности на ЭЭГ, 
которая сама по себе способствует дополнительному 
ухудшению когнитивных функций. 

Сложности терапии СЛГ, по нашему мнению, 
определяют следующие факторы: 

1) полиэтиологичность заболевания (включая гене-
тические и структурные формы), высокая частота 
неустановленной этиологии; 

2) полиморфизм приступов, как генерализованных, так 
и фокальных (с преобладанием генерализованных); 

3) высочайшая частота приступов, статусное течение; 
4) риск аггравации приступов, в том числе эпилеп-

тического статуса; 
5) необходимость во всех случаях длительной поли-

терапии АЭП, что приводит к сложностям лекар-
ственного взаимодействия и риску возникновения 
системных побочных явлений; 

6) персистирование приступов во взрослом возрасте; 
возникновение значительных сложностей курации 
данных пациентов неврологами, не имеющими 
опыта работы с детьми с СЛГ; 

7) фармакорезистентность (обязательный критерий), 
определяющая скептицизм многих врачей в отно-
шении лечения СЛГ [3–5, 8].
В лечении СЛГ в настоящее время применяются 

следующие методы.

Практический опыт врачей во всем мире показал, 
что монотерапия при СЛГ обычно неэффективна  
и верным терапевтическим подходом является «рацио-
нальная политерапия» (с учетом побочных эффектов, 
лекарственных взаимодействий и механизмов действия 
АЭП) [14, 42]. Лечение осуществляется применением 
политерапии АЭП в максимально переносимых дозах 
[16, 19, 28, 29]. В качестве стартовой терапии, как пра-
вило, применяется вальпроат в дозе 30–60 мг/кг/сут. 
В настоящее время в мире официально зарегистриро-
ваны несколько АЭП для лечения СЛГ: руфинамид, 
фелбамат, ламотриджин, топирамат и клобазам (присту-
пы падений), и еще несколько АЭП применяются off-
label с определенными показаниями и ограничениями 
(например, вальпроат, бромиды) [34]. Препараты вы бора 
в комбинированной терапии: руфинамид, ламо трид- 
жин (3–7 мг/кг/сут), топирамат (3–10 мг/кг/сут),  
этосуксимид при абсансах (20–40 мг/кг/сут), левети-
рацетам (30–60 мг/кг/сут), перампанел при наличии 
фокальных приступов (4–8 мг/сут), клобазам при ста-
тусном течении приступов и миотонических падениях 
(или миоклонически-атонических приступах – генера-
лизованных приступах, проявляющихся миоклониче-
ским подергиванием, вслед за которым возникает мы-
шечная атония с падением) (около 1 мг/кг/сут) [24, 
34–36, 38]. Исходя из нашей практики, оптимальные 

Методы лечения СЛГ
Медикаментозные методы (применение АЭП) [18, 22]:
1) базовые АЭП (возможно в монотерапии): вальпроат, топирамат, ламотриджин, фелбамат*; 
2) дополнительные АЭП: руфинамид, сукцинимиды, зонисамид, леветирацетам, перампанел, бензодиазе-

пины, карбамазепин, окскарбазепин, фенитоин, фенобарбитал;
3) иммуноглобулины (недостоверно);
4) глюкокортикостероиды (недостоверно);
5) тиреотропин-рилизинг-гормон (недостоверно);
6) каннабидиол (эпидиолекс*) (вероятно эффективен); 
7) фенфлюрамин* (эффективность изучается). 
Возможна аггравация приступов (в ряде случаев) при применении клоназепама, нитразепама и габапен-
тина, реже – карбамазепина. 
Немедикаментозные методы [1, 18, 22]: 
1) оперативное лечение при структурных формах: операции резекции и дисконнекции (эффект доказан: 

возможно полное излечение от эпилепсии!);
2) паллиативные методы с вариабельной эффективностью:

 – кетогенная диета;
 – стимуляция блуждающего нерва;
 – глубокая мозговая стимуляция;
 – субпиальные насечки;
 – передняя каллозотомия.

Кроме того, с целью улучшения развития и социализации необходимы регулярные коррекционные заня-
тия со специалистами: психиатром, психологом, логопедом, дефектологом.

*АЭП не зарегистрирован в РФ.
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комбинации в лечении СЛГ следующие: вальпроат + 
руфинамид, или ламотриджин, или топирамат; валь-
проат + этосуксимид + клобазам [5]. 

В соответствии с рекомендациями эксперта C.P. Pana- 
yotopoulos (2007, 2010), в лечении СЛГ и других эпи-
лептических энцефалопатий к препаратам первого 
выбора относят вальпроат, ламотриджин, леветираце-
там, руфинамид, топирамат (выбор АЭП в большей 
степени зависит от преобладающего типа эпилепти-
ческих приступов). К препаратам второго выбора автор 
относит клобазам, клоназепам, этосуксимид, фенитоин, 
фелбамат. Альтернативными методами в резистентных 
случаях являются кетогенная диета, стимуляция блу-
ждающего нерва, хирургическое лечение (при наличии 
показаний) [41]. 

В 2017 г. группой экспертов [19] был предложен 
алгоритм лечения СЛГ. В связи с эволюцией СЛГ  
с возрастом и сложностями дифференциального ди-
агноза пациенты с клинической и ЭЭГ-картиной, име-
ющей черты СЛГ (даже если попытки проведения 
дифференциального диагноза были неуспешными), 
должны получать лечение, как при СЛГ, до тех пор, 
пока не будет доказано, что они страдают другим забо-
леванием, и не будет установлен точный диагноз [19]. 
В связи с тем, что контроль приступов при СЛГ труд-
нодостижим, на протяжении всего заболевания, на 
разных возрастных этапах нужно соблюдать баланс 
между эффективностью и побочными эффектами, так 
как основной целью терапии становится не полное 
купирование приступов, а максимально возможное 
улучшение качества жизни пациентов (E.C. Hancock, 
J.H. Cross, 2012). В большинстве случаев целью лече-
ния становится максимальное уменьшение тяжести  
и частоты наиболее травматичных типов приступов  
у данного больного (E.C. Hancock, J.H. Cross, 2012),  
к которым в первую очередь относятся приступы па-
дений. У пациентов с недавно диагностированным 
СЛГ препаратом первого выбора в монотерапии явля-
ется вальпроат, что связано с широким спектром его 
действия и низким потенциалом аггравации [19]. При-
менение вальпроата ассоциировано с риском развития 
гепатотоксичности и тромбоцитопении, который по-
вышается при политерапии [38]. Но основными про-
блемами являются тератогенный эффект препарата  
и негативное влияние на репродуктивные функции, 
что ограничивает его применение при эпилепсии  
у женщин детородного возраста [19] теми ситуациями, 
когда вальпроат является наиболее эффективным пре-
паратом с учетом типа приступов и формы эпилепсии 
[46]. Если вальпроат в монотерапии не вызывает зна-
чительного улучшения (в большинстве случаев при 

СЛГ монотерапия недостаточно эффективна), реко-
мендованы переход на политерапию и добавление ла-
мотриджина. Если комбинация вальпроата и ламо-
триджина не обеспечивает адекватный контроль 
приступов, рекомендовано добавление руфинамида 
(при этом нужно попытаться отменить вальпроат или 
ламотриджин). В рамках данного алгоритма руфина-
мид относится к препаратам первого выбора в допол-
нительной терапии наравне с ламотриджином (авторы 
рекомендуют вводить руфинамид сразу после конста-
тации неэффективности инициальной монотерапии 
вальпроатом и недостаточной эффективности комби-
нации вальпроата и ламотриджина).

Топирамат, клобазам и фелбамат – препараты вто-
рого выбора в комбинированной терапии. При введе-
нии в политерапию нового АЭП нужно попытаться 
отменить один из менее эффективных препаратов, так 
как отсутствуют доказательства дополнительной эф-
фективности при применении комбинации более чем 
из 2 АЭП. Кроме того, комбинация из нескольких АЭП 
значительно повышает риск развития побочных эф-
фектов и лекарственных взаимодействий. 

 В дальнейшем в дополнительной терапии возмож-
но применение леветирацетама, зонисамида и перампа-
нела (так как эти АЭП имеют широкий спектр действия), 
этосуксимида (может быть эффективен в лечении абсан-
сов, но должен всегда применяться в комбинации с АЭП, 
эффективным в отношении тонико-клонических или 
тонических/атонических приступов, так как этосуксимид 
неэффективен в отношении приступов этого типа). Так-
же в наиболее резистентных случаях рассматриваются 
возможности применения стирипентола* (в комбинации 
с вальпроатом и клобазамом) [19]. 

В соответствии с последними рекомендациями 
Национального института здоровья и качества клини-
ческой помощи Великобритании (National Institute for 
Health and Care Excellence, NICE) стартовая монотера-
пия у детей с СЛГ начинается с вальпроата; в допол-
нительной терапии у детей, подростков и взрослых 
применяется ламотриджин (возможно применение 
также в монотерапии), далее – клобазам, клобазам + 
каннабидиол*, руфинамид и топирамат. Альтернатив-
ными методами являются кетогенная диета и приме-
нение фелбамата в специализированных центрах. От-
дельно выделены АЭП, которые могут в ряде случаев 
вызывать аггравацию при СЛГ: карбамазепин, габа-
пентин, окскарбазепин, лакосамид, фенобарбитал, 
прегабалин, тиагабин и вигабатрин. Следует обратить 
внимание на то, что в перечень АЭП, способных выз-
вать аггравацию при СЛГ, также включен ламотриджин 
[20]. J.H. Cross и соавт. (2017) также считают, что кар-

*АЭП не зарегистрирован в РФ. 
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бамазепин, окскарбазепин, эсликарбазепина ацетат, 
тиагабин и фенитоин могут применяться лишь с боль-
шой осторожностью в связи с потенциальным риском 
аггравации приступов падений, имеющих миоклони-
ческий компонент [19]. Однако, с нашей точки зрения, 
у пациентов старшего детского возраста и взрослых  
в случае преобладания фокальных и билатеральных 
тонико-клонических приступов возможно в комбини-
рованной терапии применять препараты, блокирую-
щие натриевые каналы: фенитоин, карбамазепин, 
окскарбазепин и лакосамид [5]. 

По мнению R. Sankar и соавт. (2023), на основании 
клинического опыта руфинамид должен быть первым 
препаратом в дополнительной терапии, в том числе  
в комбинации с клобазамом, и может быть высоко-
эффективен в лечении тонически-атонических при-
ступов при СЛГ [42]. 

Приступы падений при СЛГ наиболее опасны для 
пациентов и представляют чрезвычайно важную про-
блему, так как связаны с риском травматизации [14].  
В настоящее время в лечении приступов падений дока-
зана эффективность следующих АЭП в дополнительной 
терапии: руфинамид, каннабидиол, клобазам, фелбамат, 
фенфлюрамин, ламотриджин и топирамат [14]. При-
ступы падений при СЛГ сокращаются на фоне лечения 
от 68,3 % – при применении высоких доз клобазама  
до 14,8 % – при приеме топирамата [14].

Прогноз заболевания всегда очень серьезен. Пол-
ная ремиссия достигается, по данным разных авторов, 
от 0 до максимум 14 % случаев (M. Nikanorova и соавт., 
2009, 2014) [3, 7, 32]. Необходима ранняя верификация 
структурных форм СЛГ с проведением, в случае воз-
можности, радикального оперативного вмешательства: 
фокальной кортикальной резекции или гемисферото-
мии. Раннее проведение оперативного вмешательства 
может значительно улучшить когнитивные функции 
пациентов и качество жизни семьи (H. Holthausen и соавт., 
2013) [12]. 

Особенности лечения СЛГ в разные возрастные  
периоды. СЛГ начинается обычно в детском возрасте  
и имеет пожизненное течение. В ряде случаев заболе-
вание впервые начинается или диагностируется в под-
ростковом или взрослом возрасте [27]. В других случаях 
клиническая картина СЛГ формируется в результате 
эволюции младенческих ЭРЭ. Назначение АЭП при 
СЛГ в разном возрасте имеет свои особенности.

Синдром Леннокса–Гасто в младенчестве. В случае 
трансформации СЛГ из синдрома эпилептических ин-
фантильных спазмов или младенческих ЭРЭ может быть 
эффективен вигабатрин (в средней дозе 100 мг/кг/сут), 
особенно при структурных формах эпилепсии [4, 5, 19].

В лечении СЛГ у детей, как обсуждалось выше, при-
меняются вальпроат (в стартовой терапии), руфинамид, 
топирамат, ламотриджин, этосуксимид и клобазам.

В соответствии с алгоритмом, предложенным  
J.H. Cross и соавт. (2017), при эволюции других форм 
эпилепсии (например, синдрома инфантильных спаз-
мов) у детей раннего возраста с туберозным склерозом 
к терапии может быть добавлен вигабатрин в средней 
дозе 100 мг/кг/сут. Если пациенты уже получают валь-
проат к моменту установления диагноза СЛГ, следу-
ющим этапом рекомендуется добавление к вальпро-
ату ламотриджина, далее – введение руфинамида,  
и далее – действовать в соответствии с ранее предло-
женным общим алгоритмом.

Если пациент ранее не получал вальпроат, а полу-
чает другой АЭП к моменту установления диагноза 
СЛГ (чаще – леветирацетам), предлагаются введение 
вальпроата с постепенной отменой леветирацетама  
и переход к предложенной схеме.

Если пациент получает более 1 АЭП и не получает 
вальпроат, предлагается введение вальпроата с посте-
пенной отменой 1 АЭП. При отсутствии улучшения, 
если пациент не получает ламотриджин, J.H. Cross  
и соавт. предлагают постепенную отмену второго АЭП 
и введение ламотриджина (в комбинации с вальпро-
атом), а далее переход к предложенной схеме [19]. 

Синдром Леннокса–Гасто у взрослых. Типичные 
клинические и ЭЭГ-характеристики СЛГ присутст-
вуют именно в детском возрасте и со временем могут 
изменяться [33, 41]. Поэтому в тех случаях, когда СЛГ 
не диагностирован в детском возрасте, установление 
диагноза этого клинического синдрома у взрослых 
может вызывать затруднение [27, 41]. Важно отметить, 
что, поскольку СЛГ, как правило, начинается в дет-
ском возрасте, сохранение приступов во взрослом 
возрасте всегда указывает на резистентное течение 
эпилепсии [41]. Рефрактерность эпилептических при-
ступов к терапии при СЛГ встречается часто: извест-
но, что только у 10 % пациентов с СЛГ достигается 
ремиссия во взрослом возрасте и у 90 % формируется 
фармакорезистентная эпилепсия [38]. Следует учи-
тывать, что, как правило, у этих пациентов проводи-
лись попытки терапии большинством из применя-
емых в настоящее время АЭП без существенного 
улучшения.

По данным систематического обзора D. Samanta 
(2021), к настоящему времени в рандомизированных 
контролируемых исследованиях была доказана эф-
фективность при СЛГ, в том числе у взрослых, следу-
ющих АЭП: руфинамида, ламотриджина, топирамата, 
фелбамата, клобазама и каннабидиола [41].

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Cross JH%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29085326
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Cross JH%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29085326


42

ДЕТСКОЙ 
НЕВРОЛОГИИ
Р У С С К И Й  
Ж У Р Н А Л CHILD 

NEUROLOGY
R U S S I A N 
J O U R N A L  o f

2
0

2
3

 4ТОМ 18 / VOL. 18

О
б

з
О

р
ы

 
и

 
л

е
к

ц
и

и
 

/
 

R
E

V
I

E
W

S
 

A
N

D
 

L
E

C
T

U
R

E
S

G. Montouris и соавт. (2020) предложили алгоритм 
ведения взрослых пациентов с СЛГ, в соответствии  
с которым выделено 3 уровня терапии. На 1-м уровне 
препаратами первого выбора являются вальпроат, клоба-
зам, ламотриджин, руфинамид, топирамат и каннабиди-
ол. На 2-м уровне возможно применение АЭП второго 
выбора: леветирацетама, перампанела, зонисамида.  
На 3-м уровне возможно применение фелбамата, лакос-
амида, бриварацетама, ценобамата. Применяются реже, 
так как могут вызывать аггравацию приступов, карбама-
зепин, окскарбазепин, фенитоин, вигабатрин. Альтерна-
тивные (нефармакологические) методы – кетогенная 
диета и хирургическое лечение, каллозотомия, установка 
вагостимулятора, глубокая стимуляция мозга. Имеет боль-
шое значение социальное обеспечение пациентов: взаи-

модействие с психиатром, психологом, социальная тера-
пия. Авторы предлагают обязательное включение 
генетических исследований (секвенирования нового 
поколения) в план обследования взрослых [33]. 

В лечении СЛГ у взрослых вальпроат следует  
с осторожностью применять у женщин (избегать назна-
чения вальпроата у женщин с детородным потенциалом). 
Возможно применение следующих АЭП: ламотриджина, 
руфинамида, топирамата, леветирацетама, клобазама. 
У взрослых пациентов с наличием фокальных при-
ступов могут применяться перампанел (4–8 мг/сут), 
ламотриджин, леветирацетам, а также с осторожно-
стью (!) окскарбазепин (20–30 мг/кг/сут), лакосамид 
(200–400 мг/сут), фенобарбитал (200–300 мг/сут)  
и фенитоин (200–300 мг/сут) [5, 33, 41].
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