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26.10.2024 в Воронеже состоялась научно-практическая конференция «Абсансная эпилепсия». Конференция от-
крыла цикл мероприятий, объединенных новым проектом, под общим названием «Авторская эпилептология». От-
личительной особенностью «Авторской эпилептологии» от существующих конференций является поэтапное (от кон-
ференции к конференции) и  полное (в рамках выбранной темы) знакомство аудитории со всеми важными 
аспектами эпилептологии. В рамках конференции выступили ведущие эпилептологи России и эксперты-практики 
с докладами, посвященными приступам, протекающим с абсансами, и наиболее распространенным в детской прак
тике эпилептическим синдромам с абсансами. 

Организаторы конференции: Российская противоэпилептическая лига, ФГБОУ ВО «Воронежский государст-
венный медицинский университет им. Н.Н. Бурденко» Минздрава России, ФГБУ «Государственный научный центр 
Российской Федерации  – Федеральный медицинский биофизический центр им. А.И. Бурназяна» ФМБА России,  
АНО ЦСРЗ «Медицинский партнер».

Абсансы. Электроклинические проявления. 
Дефиниции и противоречия классификации 
2017 г.
С первым докладом в рамках конференции выступи-

ла руководитель отдела психоневрологии и эпилептоло-
гии Научно-исследовательского клинического институ-
та педиатрии им. акад. Ю.Е. Вельтищева ФГБОУ ВО 
«Российский национальный исследовательский медицин-
ский университет им. Н.И. Пирогова» Минздрава России, 
д.м.н., профессор Елена Дмитриевна Белоусова.

В соответствии с  дополненной классификацией 
эпилептических приступов Международной противо-
эпилептической лиги (International League Against 
Epilepsy, ILAE) 2024 г. абсансы по-прежнему относят-
ся к генерализованным типам приступов. При этом, 
в соответствии с расширенной версией классифика-
ции, к приступам с генерализованным началом отно-
сятся следующие абсансные виды приступов: типич-
ные абсансы, атипичные абсансы, миоклонические 
абсансы, миоклонус век (МВ) с абсансами или без них, 
абсансы с  трансформацией в  тонико-клонические 
приступы [123]. 

Типичный абсанс, в соответствии с определением 
ILAE [121],  – это генерализованный тип приступа 
с резким началом и завершением, с нарушением со-
знания (степень нарушения сознания может варьи-
ровать в зависимости от конкретного эпилептическо-
го синдрома). При этом могут отмечаться клонии век, 
головы, бровей, подбородка, периоральные клонии 
(в типичных случаях с частотой 3 Гц); редко возможен 
миоклонус конечностей; часто встречаются оральные 
автоматизмы и автоматизмы в руках, возможна пер-
северация; характерна амнезия приступа, хотя она 
может быть частичной (например, у  подростков); 
возможно развитие статуса абсансов. Внешние про-
явления абсанса включают прерывание деятельности, 
остановку взора, отсутствующее выражение лица, 
пациент не реагирует на вопросы. По данным P. Jain 
(2020), при типичном абсансе в рамках детской аб-
сансной эпилепсии (ДАЭ) возможны атонический 
компонент (опускание головы, ее наклон в сторону), 
тонический компонент (голова запрокидывается), 
вегетативные симптомы (бледность, покраснение, 
потливость, недержание мочи). Моторные проявле-

https://creativecommons.org/licenses/by/4.0/
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ния изредка асимметричны и могут напоминать фо-
кальный моторный приступ. Семиология может быть 
разной у одного и того же пациента. Гипервентиляция 
(ГВ) у нелеченного пациента в 90 % случаев прово-
цирует возникновение абсансов [67].

Для диагностики типичного абсанса необходимо 
выявление характерного приступного (иктального) 
электроэнцефалографического паттерна (ЭЭГ-паттер-
на), включающего регулярные генерализованные 
спайк-волновые комплексы с частотой 3 Гц (при ДАЭ) 
или нерегулярные и более быстрые (3,0–5,5 Гц) ком-
плексы спайк–волна или полиспайк–волна (при юно-
шеской абсансной эпилепсии (ЮАЭ)) [121]. Нередко 
начало разряда может быть атипичным: негенерали-
зованным, полиспайк-волновым; возможна нерегу-
лярность разряда; типичная спайк-волновая актив-
ность может появляться в  среднем через 0,7 с  [105]. 
Фокальное начало разряда описано в  50 % случаев 
типичных абсансов при ДАЭ [103]. 

 Хотя ЭЭГ-паттерн типичного абсанса обычно ре-
гулярный и ритмичный, регулярные ритмы могут либо 
просто прерываться, либо прерываться волнами другой 
частоты и морфологии. Это встречается в 110 раз чаще 
при юношеской миоклонической эпилепсии (ЮМЭ), 
чем при ДАЭ, и в 8 раз чаще при ЮАЭ, чем при ДАЭ [105]. 
Считается, что частота разряда при абсансе при ЮАЭ 
выше, чем при ДАЭ, но ниже, чем при ЮМЭ. Обычно 
начало абсанса более быстрое по частоте, далее в про-
цессе продолжения приступа частота разряда снижа-
ется [105]. Возможные варианты межприступной элек-
троэнцефалограммы (ЭЭГ) при типичных абсансах 
включают нормальную биоэлектрическую активность; 
возможны короткие субклинические пик-волновые 
разряды; возможны фокальные спайки (преимущест-
венно в лобных отведениях) [67]. 

Дифференциальный диагноз при типичных абсан-
сах включает следующие категории: 

• МВ с абсансом – повторное быстрое ритмичное 
дрожание век с частотой >4 Гц, с подведением глаз 
вверх и  разгибанием шеи, часто провоцируется 
фотостимуляцией;

• миоклонический абсанс. Характеризуется мио
клонусом рук с  частотой 3 Гц и их тоническим 
отведением;

• атипичный абсанс  – более пролонгированный 
приступ, чем типичный абсанс, с менее глубоким 
нарушением сознания; часто встречается у паци-
ентов с интеллектуальной недостаточностью;

• фокальный приступ с нарушением сознания;
• неэпилептическая остановка взора («дневные  

дремы»).
Фокальный приступ нужно предполагать, если аб-

сансоподобный приступ длится дольше 45 с или есть 
постприступная оглушенность. При начале абсансов 

до 4-летнего возраста необходимо исключать синдром 
недостаточности переносчика глюкозы 1-го типа  
(glucose transporter type 1, GLUT1) [121]. 

По Международной классификации эпилептиче-
ских синдромов ILAE 2022, типичные абсансы могут 
встречаться в структуре следующих форм эпилепсии:

• ДАЭ;
• ЮАЭ;
• ЮМЭ;
• генетическая эпилепсия с фебрильными судоро-

гами плюс (ГЭФС+);
• синдром Драве;
• эпилепсия с миоклонически-атоническими при-

ступами (ЭМАП);
• эпилепсия с миоклонусом век (ЭМВ).

Атипичный абсанс отличается частотой разря-
да <2,5 Гц, менее резким началом и завершением на-
рушения сознания, чем при типичном абсансе. Часто 
ассоциирован с потерей мышечного тонуса в шее, ту-
ловище или конечностях (которая нередко развивает-
ся постепенно и распространяется сверху вниз) и лег-
ким миоклонусом. Нарушение сознания может быть 
негрубым, и пациент может продолжать активность, 
но более медленно и с ошибками. Атипичные абсансы 
часто наблюдаются у пациентов с интеллектуальной 
недостаточностью и сочетаются с другими типами при-
ступов (генерализованные тонико-клонические при-
ступы (ГТКП), миоклонические, тонические и атони-
ческие) [121]. Приступный ЭЭГ-паттерн атипичного 
абсанса характеризуется генерализованной медленной 
(<2,5 Гц) спайк-волновой активностью; при этом раз-
ряд не такой регулярный и  мономорфный, как при 
типичном абсансе. Особые сложности диагностики 
атипичных абсансов имеют место у пациентов с фо-
новой медленной пик-волновой активностью. В этих 
случаях нужно обратить внимание на такие симптомы, 
как увеличение слюнотечения, вегетативные симпто-
мы, негрубые изменения мышечного тонуса, негрубый 
миоклонус в лице. Для констатации приступа необходи-
мо тщательное тестирование нарушения сознания [121]. 
Возможны следующие варианты межприступной ЭЭГ 
при атипичном абсансе: 1) замедление и дезорганиза-
ция биоэлектрической активности; 2) пробеги медлен-
новолновой генерализованной пик-волновой актив-
ности; 3) мультифокальные разряды и  разряды 
генерализованной быстрой пароксизмальной актив-
ности (generalised paroxysmal fast activity, GPFA) [67]. 
Эпилептические синдромы, проявляющиеся атипич-
ными абсансами, включают: 1) синдром Леннокса–
Гасто (СЛГ); 2) синдром Драве; 3) ЭМАП; 4) несин-
дромные генетические эпилепсии; 5) эпилептическую 
энцефалопатию (ЭЭ) и  энцефалопатию развития 
и эпилептическую со спайк-волновой активацией во 
сне (ЭРЭ-СВАС) [121].
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Миоклонические абсансы являются основным ти-
пом приступов при эпилепсии с  миоклоническими 
абсансами; характеризуются ритмичным миоклонусом 
плечевого пояса и рук с тоническим их отведением, 
что приводит к поднятию рук во время приступа; мио
клонус, как правило, билатеральный, но может быть 
асимметричным и унилатеральным; может отмечаться 
периоральный миоклонус или ритмичный миоклонус 
головы и ног; уровень сознания варьирует от сохран-
ного до полной потери; приступы имеют длительность 
10–60 с  и  возникают ежедневно [121]. Приступный 
паттерн миоклонического абсанса аналогичен паттер-
ну типичного абсанса; характеризуется генерализован-
ной регулярной спайк-волновой активностью; при 
использовании миографических электродов миоклонус 
совпадает со спайк-волной; часто провоцируется ГВ, 
реже – фотостимуляцией (14 %) [121].

Доклад иллюстрирован клиническими примерами. 

Патофизиология абсансов. Подходы к терапии
Следующий доклад, посвященный вопросам патофи-

зиологии и терапии абсансов, представила заведующая 
кафедрой неврологии ФГБОУ «Воронежский государст-
венный медицинский университет им. Н.Н. Бурденко», 
д.м.н., профессор Наталия Александровна Ермоленко.

Существует 2 теории: центроцефалического и кор-
тикоретикулярного происхождения абсансов. В под-
держку центроцефалической теории свидетельствуют 
данные исследований Н.Н. Jasper и  J. Droogleever-
Fortuyn (1947) (при стимуляции электрическим током 
таламусов кошки на ЭЭГ был зарегистрирован била-
терально-синхронизированный 3 Гц спайк-волновой 
разряд) и D.A. Williams (1953) (при стимуляции тала-
муса глубинными электродами у ребенка с абсансами 
на ЭЭГ был зарегистрирован спайк-волновой 3  Гц 
разряд). 

В пользу кортикоретикулярной теории свидетель-
ствуют исследования 1968–1977 гг.: T.V. Marcus и соавт. 
показали, что билатеральная аппликация конвульсан-
та на лобную кору у кошек и обезьян вызывает спайк-
волновую активность с частотой 3 Гц; P. Gloor и соавт. 
с  использованием «кошачьей пенициллиновой мо-
дели» вызвали 3 Гц спайк-волновой разряд на ЭЭГ при 
стимуляции пенициллином коры головного мозга ко-
шек [121]. В 1986 г. В.А. Карлов и Б.С. Овнатанов пред-
ставили гипотезу о  медиобазальном источнике воз-
никновения абсансной активности с  моментальной 
генерализацией (из 196 пациентов с парциальной эпи-
лепсией у 35 зарегистрированы корреляты абсансов на 
ЭЭГ) [7]. Также в пользу данной теории говорят ре-
зультаты кортикографического исследования пациен-
тов с  парасагиттальными опухолями, проведенного 
Н.Н. Jasper и соавт. в 1992 г. [121]. В соответствии с ги-

потезой проф. В.А. Карлова (1986) о медиобазальном 
источнике возникновения абсансной активности с мо-
ментальной генерализацией: «…Источником спайко-
вой активности при абсансе всегда является кора… 
Образуется особый тип генерализованной эпилепти-
ческой системы, где механизм иктальной таламокор-
тикальной реверберации включает орбитофронталь-
ную и  медиальную лобную кору. Это позволяет 
реализовать ингибирование спайка медленной актив-
ностью и формировать спайк-волновой паттерн 3–6 Гц». 
В рамках таламокортикального взаимодействия, по су-
ществующим представлениям, медленно инактивиру
ющиеся низковольтажные кальциевые каналы (T-типа) 
ГАМК-B-ингибиторных нейронов ретикулярного ядра 
таламуса играют ключевую роль в генерации быстрой 
активности, генерируют осцилляторные ритмичные 
периодические паттерны – вспышки сонных веретен 
(фазическая активность во время сна и  тоническая 
активность спайк–волна в бодрствовании); патологи-
ческий осцилляторный ритм может быть обусловлен 
патологией каналов Т-типа, повышением ГАМК-B-
активности [53, 121]. 

По данным V. Crunelli и соавт. (2002), в поддержа-
нии спайк-волнового ритма важную роль играет 
ГАМК-В-механизм. Спайк отражает суммированный 
возбуждающий постсинаптический потенциал; во вре-
мя спайка зарегистрировано повышение разрядов ней-
ронов таламуса и  неокортекса. Медленная волна,  
следующая за спайком, отражает ингибиторный пост-
синаптический потенциал, связанный с гиперполяри-
зацией; во время волны разрядная активность умень-
шается до нуля. Реактивация мембраны требует 
относительно длительной гиперполяризации, которой 
способствуют рецепторы ГАМК/ГАМК-В. Вызванная, 
длительно существующая гиперполяризация возбу-
ждает кальциевые Т-каналы, запускающие залповую 
активность таламических нейронов, и вызывает гене-
рацию билатеральных синхронных спайк-волновых 
разрядов. Аномальные колебательные ритмы могут 
быть вызваны патологией кальциевых каналов Т-типа 
или повышенной активностью ГАМК-B. Таким обра-
зом, ГАМК-B-ингибиция усиливается при абсансах. 
В связи с этим антиэпилептические препараты (АЭП), 
которые стимулируют ГАМК-B-ингибицию, потенци-
руют возникновение абсансов; к ним относятся вига-
батрин, тиагабин и габапентин [53, 121]. 

Предполагается, что абсансные приступы имеют 
генетическую этиологию. При всех генерализованных 
эпилепсиях прослеживается генетический компонент. 
Первый вклад в концепцию генетических эпилепсий 
внес W. Lennox в 1951 г.: он сообщил, что у монозиготных 
близнецов в 66 % случаев верифицирован 3 Гц спайк-
волновой ЭЭГ-паттерн [77]. Конкордантность у мо-
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нозиготных близнецов составляет 74 %, при 100 % 
конкордантности в возрасте пика экспрессии феноти-
пической манифестации [94, 122]. Примерно у 15–40 % 
пациентов встречается эпилепсия в семейном анамне-
зе [94]. Выявить тип наследования не представляется 
возможным. У членов одной семьи могут встречаться 
различные формы идиопатической или генетической 
эпилепсии (ДАЭ, фебрильные судороги, ГЭФС+) [69]. 
С другой стороны, при одних и тех же синдромах были 
обнаружены мутации в различных генах [69]. Геномные 
исследования показали, что при типичных абсансах 
возможно многофакторное наследование. Причиной 
абсансов могут стать мутации в генах, которые вызыва-
ют патологическую таламическую гипервозбудимость, 
в том числе патологические варианты генов вольтажза-
висимых T-типа кальциевых каналов (CACNA1H, 
CACNG3), или обусловливают специфические измене-
ния в фазической и тонической ГАМК-A- и ГАМК-В-
активности (GABRA1, GABRB1, GABRB2, GABRB3, GA-
BRG2, GABRD); мутации в генах глутаматных рецепторов 
(GRM4), μ-опиоидных рецепторов (OPRM1), в  генах 
транспортера дофамина SLC6A3/DAT1, а также вариан-
ты числа копий (copy number variation, CNV): 15q11.2, 
15q13.3, 16p13.11 [2, 38, 57].

Подходы к терапии абсансов на основе патогенеза 
приступов и механизма действия АЭП. На основе пред-
ставлений об этиопатогенезе абсансов можно объяс-
нить эффективность при этом типе приступов АЭП, 
исходя из механизма их действия. К эффективным 
антиабсансным препаратам относятся АЭП, блокиру-
ющие кальциевые каналы Т-типа: этосуксимид, валь-
проат, ламотриджин [38, 57].

ГАМК-A-агонисты (бензодиазепины), обладающие 
ГАМКергической активностью в ингибиторных ней-
ронах, могут подавлять абсансные приступы [57]. 
С  другой стороны, противопоказаны при абсансах 
препараты, усиливающие ГАМК-B-активность (вига-
батрин, тиагабин, габапентин), и блокаторы натриевых 
каналов (карбамазепин, фенитоин, окскарбазепин) – 
они могут провоцировать абсансы [94].

По данным G. Coppola и  соавт. (2004), доказана 
эффективность ламотриджина в  качестве препарата 
1-й линии при ДАЭ. Ламотриджин был эффективен 
при ДАЭ у  100 % пациентов с  впервые выявленной 
эпилепсией; при этом ремиссия была достигнута у 55 % 
пациентов, урежение приступов >75 %  – у  20 %, 
>50 % – у 25 %. Отмечена хорошая переносимость ла-
мотриджина в данном исследовании: у 85 % пациентов 
побочные эффекты (ПЭ) отсутствовали, у 15 % – носили 
умеренный и кратковременный характер. Авторы сдела-
ли вывод о том, что ламотриджин в монотерапии эффек-
тивен в лечении ДАЭ в отношении как приступов абсан-
сов, так и эпилептиформной активности на ЭЭГ.

H. Hwang и соавт. (2012) оценивали эффективность 
и переносимость длительной терапии этосуксимидом, 
вальпроатом и ламотриджином в монотерапии у 128 де-
тей с  недавно диагностированной ДАЭ и  доказали 
равноценную эффективность 3 препаратов. При этом 
эффективность терапии значимо не различалась 
в 3 группах, но были выявлены преимущества ламо-
триджина по переносимости у детей (у 86 % пациентов 
ПЭ при приеме ламотриджина отсутствовали).

Безусловно, очень важным аспектом переносимо-
сти является отсутствие негативного влияния АЭП на 
когнитивные функции детей. Применение этосукси-
мида ассоциировалось со снижением времени реакции, 
но не оказывало влияния на интеллект, поддержание 
внимания, вербальную память [64]. Вальпроат оказывал 
большее влияние на дефицит внимания по сравнению 
с этосуксимидом и ламотриджином [34, 52]. В преды-
дущих обзорах работ был сделан вывод о том, что ламо-
триджин не вызывает нарушения когнитивных функ-
ций, может несколько уменьшать дефицит внимания 
[25] (G. Baker, 2001). В исследовании E.L.A. Fonseca Wald 
и соавт. (2019) улучшение поддержания внимания у де-
тей было достигнуто, если ламотриджин назначался 
сразу, в качестве препарата 1-й линии [47].

В соответствии с рекомендациями Национально-
го института здоровья и качества клинической помощи 
Великобритании (National Institute for Health and Care 
Excellence, NICE) при абсансах (в сочетании с другими 
видами приступов) к препаратам 1-й линии относятся 
вальпроат натрия (противопоказан у девочек после 
10  лет и  у девушек с  репродуктивным потенциалом 
и возможным приемом во время беременности), ламо-
триджин, леветирацетам (применяется off-label в моно-
терапии). К препаратам 2-й линии относятся вальпро-
ат натрия (кроме девочек старше 10 лет) и ламотриджин. 
В качестве дополнительного препарата могут приме-
няться этосуксимид, ламотриджин, вальпроат натрия. 
К препаратам 3-й линии относятся клобазам, клона
зепам, леветирацетам, топирамат, зонисамид. Не ре-
комендованы для применения у пациентов с абсанса-
ми карбамазепин, габапентин, окскарбазепин, 
фенитоин, прегабалин, тиагабин или вигабатрин.

В соответствии с  рекомендациями Итальянской 
противоэпилептической лиги (Italian League Against 
Epilepsy, LICE) 2021 по лечению ДАЭ у девочек и жен-
щин детородного возраста при изолированных абсан-
сах рекомендовано применение этосуксимида; при 
неэффективности этосуксимида или присоединении 
ГТКП рекомендован ламотриджин. Альтернативными 
препаратами могут быть клобазам, клоназепам, 
леветирацетам, топирамат, зонисамид. Только в случае 
множественных неудач лечения возможно рассмотреть 
вопрос о применении вальпроата [83].
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Сейзар (ламотриджин) имеет множественный, 
многокомпонентный механизм действия, включаю-
щий блокаду натриевых каналов [33], блокаду воль-
тажзависимых T-типа кальциевых каналов [54, 55]; 
препарат увеличивает количество тормозного нейро-
трансмиттера ГАМК (при длительном приеме ламо-
триджинa количество ГАМК увеличивается на 25 %) 
[132], а также ограничивает выброс возбуждающих 
аминокислот: глутамата и аспартата [54, 55].

По мнению В.А. Карлова, «наши данные позволя-
ют квалифицировать ламотриджин как АЭП, отвеча-
ющий требованию «широта действия–мишень». Ми-
шенью являются абсансы и их корреляты в ЭЭГ, где 
он может быть применен с 3 лет». 

В соответствии с  инструкцией по применению 
Сейзар показан к применению в моно- и комбиниро-
ванной терапии эпилепсии (парциальная и генерали-
зованная, включая СЛГ) у взрослых и  детей старше 
12 лет; при комбинированной терапии эпилепсии у де-
тей 3–12  лет; при монотерапии типичных абсансов 
у детей 3–12 лет; при эпилептических приступах лю-
бого типа, резистентных к другим АЭП.

В докладе также рассматривались вопросы биоэк-
вивалентности и  взаимозаменяемости АЭП. Врачу 
крайне важно информировать своих пациентов о воз-
можной замене препарата в  аптеке и  о возможных 
нежелательных явлениях (НЯ), связанных с примене-
нием аналогов АЭП. Биоэквивалентность ламотрид-
жина и Сейзара была доказана в исследовании с уча-
стием 24 взрослых мужчин (30,958 ± 8,426 года), 
проводимом на базе кафедры доклинической и кли-
нической фармакологии и  токсикологии лечебного 
факультета Университета св. Кирилла и  Мефодия 
(Скопье, Северная Македония). Здоровые доброволь-
цы получали препарат однократно натощак в  дозе 
200 мг; всего было взято 916 проб. 

Сейзар сертифицирован согласно российским тре-
бованиям надлежащей производственной практики.

Заключение. Абсансы  – генерализованный тип 
приступов, в реализации которых играет роль кортико-
таламо-кортикальная нейрональная сеть.

В лечении абсансных приступов наиболее высокую 
эффективность продемонстрировали препараты, моду-
лирующие работу медленно инактивируемых кальцие-
вых каналов: этосуксимид, ламотриджин и вальпроат.

Начало лечения с  этосуксимида целесообразно 
только при изолированных абсансах, но при сочетании 
абсансов с генерализованными судорожными присту-
пами (ГСП) этосуксимид не должен быть препаратом 
выбора. 

Сейзар можно рассматривать как препарат стар-
товой монотерапии абсансов при различных эпилеп-
тических синдромах у детей с 3 лет.	

Доклад иллюстрирован клиническими примерами. 

Идиопатические генерализованные 
эпилепсии с абсансами
Надежда Юрьевна Королева, руководитель Центра 

эпилептологии, сомнологии и видеоэлектроэнцефалогра-
фического мониторинга Медицинского института Бе-
резина Сергея (МИБС), невролог-эпилептолог, сомнолог 
(Санкт-Петербург).

Классификация. Абсансы встречаются при следу-
ющих формах эпилепсии и эпилептических синдромах: 
типичные абсансы – при ДАЭ, ЮАЭ, ЮМЭ, абсансной 
эпилепсии раннего детского возраста, статусе абсан-
сов, эпилепсии с фантомными абсансами (ФА); ати-
пичные абсансы  – при фокальных эпилепсиях, 
ГЭФС+, синдроме Драве, СЛГ, ЭМАП (синдром Дозе); 
миоклонические абсансы – при эпилепсии с миокло-
ническими абсансами; абсансы с МВ – при эпилепсии 
с МВ с абсансами (синдром Дживонса) [6, 73, 74]. В со-
ответствии с  классификацией эпилептических при-
ступов ILAE 2017 абсансы относятся к приступам с ге-
нерализованным началом, немоторным и делятся на 
типичные, атипичные, миоклонические и  абсансы 
с МВ [46].

История изучения. Первое описание абсансного 
типа приступов представил S.A. Tissot в 1770 г.: «Мгно-
венное выключение сознания и  прекращение речи 
в  сочетании с  легким движением глаз». В  1824 г. 
L.F. Calmeil ввел понятие эпилептического абсанса – 
«наступающие у больных эпилепсией кратковремен-
ные эпизоды потери сознания» [30]. В 1935 г. F. Gibbs 
и соавт. описали характерный для абсанса ЭЭГ-паттерн 
в виде возникающей на нормальном фоне характерной 
генерализованной синхронной и симметричной пик-
волновой активности частотой 3 Гц [50].

Определение. Абсанс, по определению ILAE (2019), 
представляет собой генерализованный тип приступа 
с внезапным началом и завершением нарушения осоз-
нанности, при этом степень нарушения осознанности 
может варьировать (в зависимости от специфического 
синдрома), а также сознание может частично сохра-
няться (что чаще встречается у подростков).

Несмотря на то что абсансы, в том числе и типич-
ные, относятся к разделу приступов без двигательных 
проявлений (немоторные), по нашему наблюдению, 
они имеют много двигательных проявлений, особенно 
при детских абсансных формах. В том числе возможны 
клонии век, головы, бровей, подбородка, периораль-
ные или в других частях лица, особенно при частоте 
3 Гц. Редко может встречаться миоклонус конечностей. 
Оральные автоматизмы и  автоматизмы в  руках 
встречаются часто, также могут наблюдаться особен-
ности поведения, которые отмечались до начала при-
ступов [121].

Детская абсансная эпилепсия. На долю ДAЭ при-
ходится от 2 до 8 % случаев детской эпилепсии. Дебют 
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приступов – в возрасте от 4 до 8 лет. Существует гене-
тическая предрасположенность к развитию ДАЭ: 
в 1/3 семей пациентов с ДAЭ есть родственники с аб-
сансами или генерализованными приступами. У бра-
тьев и сестер детей с ДАЭ риск эпилепсии составляет 
10 %. Нейровизуализация (компьютерная, магнитно-
резонансная томография головного мозга (МРТ)) не 
выявляет нарушений. Развитие детей соответствует 
норме, однако при частых приступах могут быть труд-
ности с обучением. Проблемы с вниманием, концен-
трацией и памятью достаточно характерны (однако их 
связь с  синдромом ДАЭ имеет спорный характер). 
Когнитивные нарушения не зависят от наличия или 
отсутствия абсансов, характера ЭЭГ и длительности 
терапии. Существует мнение о  возможности других 
механизмов, которые могут отвечать за развитие ког-
нитивных нарушений у детей с абсансами [121].

Аура и постприступная спутанность не характерны 
для ДАЭ, и их наличие обычно указывает на сложные 
фокальные приступы, в отличие от автоматизмов, ко-
торые часто встречаются при этой форме. Автоматизмы 
в  структуре абсанса наблюдаются у  1/3 пациентов 
(37 %). Выделяются автоматизмы с  продолжением 
действия: дети продолжают делать во время приступа 
то, чем были заняты до него, но обычно в более замед-
ленном темпе (ходят, едят, переставляют предметы 
и т.д.). Во время абсанса могут возникать следующие 
виды автоматизмов: автоматизмы жестов (потирание 
рук, поглаживание своего тела, одежды, срывание элек-
тродов во время записи видео-ЭЭГ-мониторинга); фа-
рингооральные (глотание, причмокивание, облизыва-
ние, вытягивание губ трубочкой); речевые (бормотание, 
произнесение отдельных слов и звуков). Автоматизмы 
чаще проявляются в конце приступа, и чем длинней 
приступ, тем больше шансов развития автоматизмов 
[15, 26, 121]. В 7 % случаев ДАЭ развивается статус аб-
сансов – «пик-волновой ступор», проявляющийся рез-
ким учащением приступов, следующих один за другим. 
При статусе абсансов наблюдаются слюнотечение, ами-
мия; ребенок заторможен; могут наблюдаться подерги-
вания мышц лица и верхнего плечевого пояса. Сознание 
флуктуирует. Такие состояния могут длиться от несколь-
ких часов до нескольких суток. Чаще начало статуса 
приурочено к утреннему времени. Статусы абсансов 
может провоцировать неадекватная терапия [15, 26, 121]. 
Еще одной особенностью клинической картины ДАЭ 
является сочетание абсансов с ГСП и трансформация 
в подростковые формы. Абсансы в большинстве случа-
ев являются первым видом приступов у больных ДАЭ. 
Однако у 4 % пациентов ГСП могут опережать развитие 
абсансов на несколько месяцев или лет. Также возмож-
но появление судорожных приступов в процессе разви-
тия заболевания. ГТКП наблюдаются у 1/3 больных 
ДАЭ; чаще они присоединяются в первые 3 года забо-

левания; преобладают редкие генерализованные тони-
ко-клонические судорожные приступы. Частые ГТКП 
(чаще 1 раза в месяц) не характерны для ДАЭ и встре-
чаются лишь в  3 % случаев. Приуроченность ГТКП 
к периоду пробуждения отмечается в 13 % случаев ДАЭ. 
Исходом ДАЭ может быть полное прекращение прояв-
лений заболевания в подростковом возрасте или воз-
растная трансформация ДАЭ в ЮАЭ или ЮМЭ с при-
соединением или персистированием ранее возникших 
ГТКП [15, 26, 121].

Терапия ДАЭ. Основная проблема выбора АЭП  
при терапии ДАЭ – дилемма между эффективностью 
препарата в отношении абсансов, ПЭ препарата и ри-
ском возникновения судорожных приступов. По дан-
ным C.P. Panayiotopoulos (2007, 2010), к АЭП с дока-
занной эффективностью в  отношении абсансов 
относятся вальпроат, этосуксимид, ламотриджин 
и клоназепам, а зонисамид, топирамат, клобазам и ле-
ветирацетам – к препаратам с сомнительной эффек-
тивностью [89, 93]. У 2/3 детей с ДAЭ достигается хо-
роший ответ на терапию, и к подростковому возрасту 
приступы прекращаются, однако у 10–15 % пациентов 
присоединяются ГТКП и  миоклонические прис
тупы.  Препараты 1-й линии (наиболее эффектив-
ные  противосудорожные препараты) включают 
этосуксимид,  вальпроат и  ламотриджин. В  боль
шинстве случаев они обеспечивают эффективный 
контроль над приступами. Однако вальпроаты могут 
вызывать проблемы с  концентрацией внимания; 
этосуксимид не защищает  от присоединения ГСП. 
С другой стороны, ламотриджин, несколько уступая по 
эффективности вальпроатам, имеет значительно меньше 
ПЭ. Препараты 2-й линии: топирамат, зонисамид, леве-
тирацетам, клобазам, стирипентол; также возможно 
применение кетогенной диеты (КД) [121].

Юношеская абсансная эпилепсия. Ключевым при-
знаком являются характерные изменения ЭЭГ – гене-
рализованные спайк-волны с частотой 3–4 Гц.

Доля ЮАЭ среди всех эпилепсий составляет 
1–2 %. Дебют приступов характерен в возрасте от 10 
до 16 лет. Предполагается генетическая причина за-
болевания. Методы нейровизуализации не выявляют 
нарушений. Для ЮАЭ характерна б льшая длитель-
ность абсансов, чем при ДАЭ. Часто встречается на-
чало заболевания с ГСП (в 41 % случаев). Фебрильные 
приступы предшествуют началу ЮАЭ у 12 % пациен-
тов. ГТКП при ЮАЭ сопровождаются напряжением 
и подергиваниями всего тела, возникают при пробу-
ждении, длятся от нескольких секунд до нескольких 
минут. Развитие пациентов соответствует норме. 
У  каждого 3-го больного встречаются проблемы 
с вниманием, концентрацией и памятью, при высо-
кой эффективности лечения в ряде случаев эти нару-
шения могут уменьшаться. 

https://www.epilepsy.com/medications/ethosuximide
https://www.epilepsy.com/medications/valproic-acid
https://www.epilepsy.com/medications/valproic-acid
https://www.epilepsy.com/medications/lamotrigine
https://www.epilepsy.com/medications/lamotrigine
https://www.epilepsy.com/medications/topiramate
https://www.epilepsy.com/medications/zonisamide
https://www.epilepsy.com/medications/levetiracetam
https://www.epilepsy.com/medications/levetiracetam
https://www.epilepsy.com/medications/clobazam
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Терапия ЮАЭ соответствует таковой при ДАЭ, од-
нако применение этосуксимида в монотерапии неце-
лесообразно в  связи с  его неэффективностью при 
ГТКП [121].

Юношеская миоклоническая эпилепсия. Типичная 
ЭЭГ при синдроме ЮМЭ отличается генерализован-
ными полиспайками и  волнами частотой 3–6 Гц. 
ЮМЭ – генетически обусловленный синдром. Одна-
ко у большинства пациентов с ЮМЭ не обнаружива-
ются аномальные специфические гены, связанные 
с эпилепсией. В половине семей, в которых есть паци-
енты с ЮМЭ, сообщалось об эпилептических присту-
пах у родственников. Тип наследования сложный. МРТ 
обычно не выявляет отклонений и не показана. Мио
клонические приступы являются наиболее распростра-
ненным типом приступов и возникают у всех пациен-
тов с ЮМЭ. Приступы этого типа обычно возникают 
в течение 1–2 ч после пробуждения утром или после 
дневного сна (эпилепсия пробуждения), проявляются 
в  виде резких и  нерегулярных движений обеих рук. 
Иногда движения возникают только в пальцах, в свя-
зи с чем человек выглядит неуклюжим или склонным 
ронять вещи (предметы выпадают из рук). Примерно 
у 20 % пациентов миоклонические приступы возни-
кают преимущественно на одной стороне тела, могут 
провоцироваться недосыпанием или мигающим све-
том. Часто встречаются изолированные мышечные 
судороги, которые возникают при засыпании. Они не 
являются истинными приступами. 

Другие типы приступов при ЮМЭ включают 
ГТКП, которые наблюдаются почти у всех пациентов 
с  ЮМЭ. Обычно они начинаются через несколько 
месяцев после начала миоклонических приступов. 
ГТКП также возникают по утрам, перед развитием 
тонико-клонических судорог может возникнуть серия 
миоклонических подергиваний. Абсансные присту-
пы  встречаются менее чем у  половины пациентов 
с ЮМЭ; часто они очень короткие (длятся <10 с) и воз-
никают не каждый день. При абсансных приступах при 
ЮМЭ возможно не столь выраженное нарушение со-
знания, как при абсансных приступах у  пациентов 
с ДАЭ или ЮАЭ [124].

Терапия ЮМЭ. Терапия ЮМЭ, как правило, по-
жизненная (в 90 % достигается свобода от приступов). 
Пациентам с ЮМЭ очень важно избегать недосыпа-
ния, так как дефицит сна нередко провоцирует при-
ступы; достаточно отдыхать и снижать уровень стрес-
са с целью снижения вероятности развития приступов. 
Настоятельно рекомендуется избегать употребления 
алкоголя.

Препараты, назначения которых следует избегать 
при миоклонических приступах и абсансах: вигабат-
рин, тиагабин, габапентин, прегабалин, фенитоин, 
окскарбазепин и карбамазепин.

Вальпроаты высокоэффективны при ЮМЭ, одна-
ко они более не являются препаратами первого выбо-
ра для фертильных мужчин и  женщин детородного 
возраста.

Ламотриджин широко применяется при ЮМЭ. Он 
эффективен при генерализованных судорогах и абсан-
сах и  только в  редких случаях может ухудшать мио
клонические приступы. Другие препараты, которые 
могут применяться в лечении ЮМЭ: сультиам, леве-
тирацетам, зонисамид, топирамат, клоназепам (в ма-
лых дозах) [27, 124].

Проблемы, связанные с применением вальпроатов 
у женщин. У детей, рожденных от женщин, получавших 
вальпроат во время беременности, в 40 % случаев вы-
являются серьезные нарушения развития, у 10 % – по-
роки развития плода; кроме того, у них в 5 раз выше 
риск развития детского аутизма.

По рекомендациям Агентства по контролю над 
качеством лекарств и медицинских препаратов Вели-
кобритании (Medicines and Healthcare Products 
Regulatory Agency, MHRA), «вальпроаты не следует 
назначать беременным, женщинам или девушкам, 
способным к деторождению, если они не получают 
высокоэффективные средства контрацепции (внутри-
маточная спираль или имплантат). Ежегодно каждая 
женщина, принимающая вальпроат, должна подписы-
вать форму подтверждения риска (информированного 
согласия) вместе со своим лечащим врачом» [65].

Проблемы, связанные с применением вальпроатов 
у мужчин. В настоящее время появились данные о том, 
что вальпроат может оказывать негативное влияние 
на репродуктивные функции не только женщин,  
но и  пациентов мужского пола. В  апреле 2024 г. на 
сайте Росздравнадзора было опубликовано информа-
ционное письмо. Федеральная служба по надзору 
в сфере здравоохранения доводит до сведения специ-
алистов системы здравоохранения новые данные  
по безопасности лекарственных препаратов с валь-
проевой кислотой. В связи с полученными новыми 
данными о потенциальном риске нарушения развития 
детей, рожденных от отцов, получавших вальпроат во 
время беременности, врач, назначающий вальпроаты 
пациентам мужского пола, должен: 1) проинформи-
ровать пациента о риске нарушений нервно-психи-
ческого развития у  детей и  обсудить с  пациентом 
альтернативные варианты лечения; 2) не реже 1 раза 
в год обсуждать необходимость применения эффек-
тивных методов контрацепции при применении валь-
проатов и в течение 3 мес после их отмены; 3) прово-
дить по крайней мере ежегодно оценку схемы лечения 
специалистом, имеющим опыт лечения эпилепсии 
или биполярных расстройств; 4) ежегодно заполнять 
форму информированного согласия о рисках (Annual 
Risk Acknowledgement Form, ARAF); 5)  предоставить  

https://www.epilepsy.com/learn/types-seizures/absence-seizures
https://www.epilepsy.com/learn/types-seizures/absence-seizures
https://www.epilepsy.com/learn/types-seizures/absence-seizures
https://www.epilepsy.com/learn/types-epilepsy-syndromes/childhood-absence-epilepsy
https://www.epilepsy.com/learn/managing-your-epilepsy/managing-triggers/tips-lifestyle-modification/sleep
https://www.epilepsy.com/learn/managing-your-epilepsy/managing-triggers/tips-lifestyle-modification/sleep
https://www.epilepsy.com/learn/managing-your-epilepsy/managing-triggers/tips-lifestyle-modification/sleep
https://www.epilepsy.com/learn/triggers-seizures/alcohol
https://www.epilepsy.com/learn/triggers-seizures/alcohol
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пациентам новую брошюру с данной информацией. 
Пациент не должен сдавать сперму во время лечения 
вальпроатом и 3 мес после прекращения; если муж-
чина планирует зачать ребенка, следует проконсуль-
тироваться с врачом, чтобы обсудить альтернативные 
варианты лечения еще до момента прекращения кон-
трацепции; мужчина и его партнерша должны про-
консультироваться с лечащим врачом в случае бере-
менности, если партнер принимал вальпроаты за 3 мес 
до зачатия.

По требованию MHRA, с 22 января 2024 г. в Вели-
кобритании «вальпроат нельзя назначать вновь выяв-
ленным пациентам, мужчинам или женщинам, моложе 
55 лет, за исключением случаев, когда два специалиста 
независимо друг от друга рассмотрят и задокументи-
руют, что другого эффективного или переносимого 
лечения не существует, или есть веские причины, по 
которым репродуктивные риски не учитываются».

Топирамат также повышает риск пороков развития 
плода при приеме препарата женщиной во время бе-
ременности.

Когнитивные и поведенческие нарушения, связанные 
с АЭП. Также важной проблемой является риск разви-
тия когнитивных и  речевых нарушений при приеме 
АЭП, включая топирамат. По данным рандомизирован-
ного клинического исследования с участием 120 паци-
ентов с возрастзависимой фокальной эпилепсией дет-
ского возраста [58] было выявлено, что при приеме 
топирамата у  детей ухудшается способность решать 
языковые задачи (итоговый речевой тест TOPS). Воз-
можны следующие когнитивные и речевые нарушения 
при приеме топирамата: 

• когнитивные нарушения:  затруднения в запоми-
нании, концентрации внимания и других умствен-
ных операциях; 

• нарушение памяти, затрудненный поиск нужных 
слов и  общее замедление скорости когнитивной 
обработки; 

• речевые нарушения:  неспособность эффективно 
общаться, включая проблемы с  подбором слов, 
структурой предложений и общей беглостью речи; 

• проблемы с вниманием:  неспособность концент-
рироваться, рассеянность или трудности при ре-
шении нескольких задач одновременно. 
Проблемы с  концентрацией внимания могут за-

труднить выполнение рутинных дел по дому или по-
мешать пациенту добиться успеха в учебе или на рабо-
те [117]. 

C.C. Hansen и соавт. (2018) акцентируют внимание 
на агрессивном поведении, являющемся частым или 
очень частым ПЭ таких АЭП, как леветирацетам, пе-

рампанел и топирамат [59]. Как указывается в инструк-
циях по применению данных АЭП, леветирацетам 
часто (от ≥1/100 до <1/10) вызывает депрессию, вра-
ждебность/агрессию, беспокойство, бессонницу, нер
возность/раздражительность; чаще у детей и подрост-
ков встречаются возбуждение (3,4 %), перепады 
настроения (2,1 %), аффекты (1,7 %), агрессия (8,2 %), 
поведенческие нарушения (5,6 %). Перампанел часто 
(от 1/100 до <1/10) вызывает агрессию, гнев, тревогу, 
замешательство, раздражительность; при этом агрессия 
чаще встречается у подростков. Топирамат очень часто 
(≥1/10) вызывает депрессию, часто – раздражитель-
ность, брадифрению, бессонницу, нарушения речи, 
тревогу, спутанность сознания, дезориентацию, агрес-
сию, изменение настроения, возбуждение, гнев, нару-
шение поведения. Раздражительность и  языковые 
нарушения наиболее распространены (>5 %); у детей 
чаще (более чем в 2 раза) встречаются суицидальные 
мысли, поведенческие нарушения, агрессия.

M.H. Porwal и соавт. (2024) представили анализ ча-
стоты отчетов о «суицидальном и самоповреждающем 
поведении», зарегистрированных в  период с  2004  
по 2020 г. при применении 25 АЭП (бриварацетам, 
каннабидиол*, карбамазепин, клобазам, клоназепам, 
диазепам, эсликарбазепин, фелбамат*, габапентин, 
лакосамид, ламотриджин, леветирацетам, окскарба-
зепин, перампанел, фенобарбитал, фенитоин, прега-
балин, примидон, руфинамид, стирипентол, тиагабин, 
топирамат, вальпроат, вигабатрин, зонисамид). Значи-
тельный относительный коэффициент риска (>1, 
 p <0,05) зарегистрирован при применении следующих 
АЭП: диазепам, прегабалин, бриварацетам, габапен-
тин, клоназепам, зонисамид, лакосамид и леветира-
цетам [97].

У детей с энцефалопатией развития и эпилептиче-
ской (ЭРЭ) леветирацетам, перампанел, бриварацетам, 
топирамат, зонисамид могут вызывать психические 
и поведенческие нарушения (агрессия, враждебность, 
раздражительность), а топирамат и зонисамид – рече-
вые и когнитивные нарушения [113]. У взрослых, по 
данным C. Dusanter и соавт. (2023), общее негативное 
влияние на когнитивные функции могут оказывать 
топирамат и  вальпроат; карбамазепин и  зонисамид 
могут негативно влиять на вербальную память и рече-
вые навыки, окскарбазепин и лакосамид – вызывать 
нарушение зрительного восприятия [44].

Сейзар не оказывает негативного влияния на ког-
нитивные функции, аффективную сферу и поведение 
и в связи с этим представляет собой оптимальный ва-
риант стартового препарата. Однако существуют терапев-
тические ситуации, когда попытки отменить вальпроат 

* Препарат не зарегистрирован в РФ.



66

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
4

 4ТОМ 19 / VOL. 19

К
о

н
ф

е
р

е
н

ц
и

и
, 

с
и

м
п

о
з

и
у

м
ы

, 
с

о
в

е
щ

а
н

и
я

 |
 C

O
N

F
E

R
E

N
C

E
S

, 
S

Y
M

P
O

S
IA

, 
M

E
E

T
IN

G
S

вызывают выраженное ухудшение. И в этих случаях, 
в том числе и у женщин детородного возраста, альтер-
нативным решением может быть снижение дозы валь-
проата с добавлением ламотриджина [116].

Применение Сейзара в лечении ДАЭ, ЮАЭ и ЮМЭ. 
Сейзар может быть назначен в монотерапии типич-
ных абсансов у детей с 3 лет. Средняя терапевтиче-
ская доза Сейзара составляет 3–10 мг/кг/сут у детей 
(100–400 мг/сут у взрослых). Важно отметить возмож-
ность однократного приема в сутки. Необходимо мед-
ленно титровать Сейзар, что позволяет улучшить пе-
реносимость терапии и  избежать возникновения 
аллергических реакций. В соответствии с инструкци-
ей по применению Сейзара у детей с 12 лет и взрослых 
рекомендуется начинать лечение с 25 мг/сут, а у детей 
младшего возраста – с 0,15 мг/кг/сут (при сопутству-
ющем приеме вальпроата), 0,3 мг/кг/сут (без сопутст-
вующих АЭП, оказывающих влияние на ферменты 
печени) и 0,6 мг/кг/сут (при сочетании с индукторами 
ферментов печени). Начальную дозу рекомендуется 
принимать в течение 2 нед с дальнейшим повышени-
ем на 12,5–25,0 мг с интервалом в 1–2 нед. Терапевти-
ческая концентрация препарата в  крови составляет 
4–10 мкг/мл [63].

Сейзар (ламотриджин) – лучший АЭП в стартовой 
терапии абсансов у детей c первым уровнем доказа-
тельности, по мнению исследователей [36, 48].

Заключение. Клиническая картина ДАЭ, ЮАЭ 
и ЮМЭ имеет высокий уровень вариабельности, ко-
торый создает сложности в диагностике, несмотря на 
хорошую представленность данной темы в  лите- 
ратуре.

Противосудорожные свойства ламотриджина и валь-
проатов сопоставимы или равны (в зависимости  
от приступов разного типа), при этом ламотриджин 
имеет значительно  меньше ПЭ по сравнению с валь-
проевой кислотой, а также, в отличие от этосуксими-
да, хороший профиль эффективности в  отношении 
ГСП. Поэтому возникает дилемма балансировки меж-
ду эффективностью в отношении приступов, ПЭ и ри-
ском аггравации приступов. 

Переносимость в  сочетании с  эффективностью 
и  благоприятным влиянием Сейзара на настроение, 
когнитивные функции и качество жизни делает дан-
ный препарат особенно перспективным в применении 
у детей и подростков. 

Доклад иллюстрирован клиническими примерами. 

Особенности терапии абсансной эпилепсии 
в подростковом возрасте
Сергей Георгиевич Бурд, д.м.н., профессор, руководи-

тель отдела эпилепсии и  пароксизмальных состояний 
ФГБУ «Федеральный центр мозга и  нейротехнологий» 
ФМБА России, профессор кафедры неврологии, нейрохи-

рургии и медицинской генетики лечебного факультета 
ФГБОУ ВО «Российский национальный исследовательский 
медицинский университет им. Н.И. Пирогова» Минздрава 
России (Москва).

Эпилепсия является наиболее часто встречающим-
ся неврологическим расстройством в  подростковом 
возрасте с  распространенностью примерно 1 случай 
на 1000 детей в возрасте 14–16 лет (R.E. Appleton и со-
авт., 1997; D. Chadwick, 1996).

Подростковый возраст – переход от детства к взро-
слому состоянию; это особый период, когда многие 
молодые люди становятся более независимыми и хотят 
сделать собственный выбор в своей жизни; подростки 
меняют стиль и образ жизни (больше могут доверять 
сверстникам, чем родителям); меняются увлечения 
(дискотеки, видеоигры, алкоголь, сексуальные отно-
шения и т.д.).

Распространенность разных типов эпилептических 
приступов значительно отличается у детей и взрослых 
(Ю.Б. Белоусов и соавт., 2004; Н.А. Шнайдер и соавт., 
2012; L. Forsgren и соавт., 2005). Доля различных типов 
эпилептических приступов у детей: первично-генера-
лизованные тонико-клонические, тонические, клони-
ческие – 40 %, миоклонические – 4 %, абсансы – 5 %, 
парциальные с  вторичной генерализацией или без 
нее – 50 %, недифференцированные – 1 %. Доля раз-
личных типов эпилептических приступов у взрослых: 
первично-генерализованные тонико-клонические, 
тонические, клонические – 30 %, миоклонические – 
1 %, абсансы – 1 %, парциальные с вторичной генера-
лизацией или без нее  – 70 %, недифференцирован-
ные – 6 % (Ю.Б. Белоусов и соавт., 2004; Н.А. Шнайдер 
и соавт., 2012; L. Forsgren и соавт., 2005). 

Важность правильной диагностики эпилепсии 
в подростковом возрасте очевидна, так как правильное 
установление диагноза эпилепсии определяет прогноз, 
а следовательно, и перспективы и ограничения, в том 
числе в отношении обучения, выбора профессии и т.д. 
При необходимости целесообразен пересмотр диагно-
за, что позволит подтвердить или опровергнуть эпи-
лепсию и обеспечить оптимальную терапию. Правиль-
ное установление формы эпилепсии важно для 
определения долгосрочного прогноза и выбора наи-
более подходящих АЭП. 

Особые проблемы лечения эпилепсии у подростков 
включают вопросы независимости и самостоятельно-
сти в принятии решений в отношении лечения эпи-
лепсии, а также образа жизни в целом.

Важные вопросы, особенно актуальные в подрост-
ковом возрасте, включают получение образования 
(специальное, высшее), организацию досуга, негатив-
ное влияние при эпилепсии нарушения режима сна, 
приема алкоголя; отношения подростка с семьей и дру-
зьями; вопросы планирования беременности (включая 



67

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
4

 4ТОМ 19 / VOL. 19

К
о

н
ф

е
р

е
н

ц
и

и
, 

с
и

м
п

о
з

и
у

м
ы

, 
с

о
в

е
щ

а
н

и
я

 |
 C

O
N

F
E

R
E

N
C

E
S

, 
S

Y
M

P
O

S
IA

, 
M

E
E

T
IN

G
S

влияние АЭП на плод); выбор методов контрацепции 
и потенциальное взаимодействие между АЭП и ораль-
ными контрацептивными средствами; риск передачи 
эпилепсии своим детям. Важно обсуждать с пациен-
том-подростком необходимость регулярного наблю-
дения у врача, в том числе в тех ситуациях, когда спра-
виться с эпилепсией трудно, особенно если приступы 
частые или возникают ПЭ АЭП.

Нарушения приверженности лечению нередко 
встречаются у подростков. Большинство подростков 
уверены в наличии у них адекватных знаний о том, как 
принимать назначенные им препараты; при этом 
35–55 % из них нарушают режим приема АЭП. Основ-
ные причины этого – забывчивость, отсутствие пре-
парата под рукой, ПЭ и  «социальные причины» 
(M. Asato и соавт., 2009).

Подростковый период – важное время для уста-
новления правильного диагноза, проведения диф
ференциальной диагностики (дифференцирования 
эпилепсии от других пароксизмальных, но не эпилеп
тических расстройств/состояний). Основные состоя-
ния, требующие дифференциальной диагностики 
с эпилепсией, в подростковом возрасте: вазовагальные 
синкопе, мигрень с аурой («классическая» мигрень), 
неэпилептические (псевдоэпилептические) состояния, 
употребление психоактивных веществ (G.A. Ricaurte 
и соавт., 1992).

Подростков с  эпилепсией можно разделить  
на 2 группы: 1) с началом приступов в детском возрасте 
(диагноз уже установлен; терапия подобрана или не по-
добрана – приступы продолжаются); 2) с началом при-
ступов в подростковом возрасте.

Факторы, которые необходимо учитывать при на-
значении АЭП в подростковом возрасте (P. Camfield, 
2017):

• перестройка в  структуре мозге: синаптический 
прунинг, повышение миелинизации и  аксональ-
ного диаметра;

• нейроэндокринные изменения;
• начало половой жизни; 
• психологическое развитие подростка с эволюцией 

от раннего подросткового возраста к взрослой 
фазе (18–21 год), характеризующейся формирова-
нием взрослого логического мышления;

• физиологические перестройки (рост трубчатых 
костей и т.д.). 
Принципы лечения абсансных эпилепсий в подростко-

вом возрасте. По данным  K.A. Myers (2022), в лечении 
генетических генерализованных эпилепсий (ГГЭ) часто 
применяются вальпроат (до 60 мг/кг/сут), этосуксимид 
(начальная доза – 250 мг/сут у детей до 6 лет, 500 мг/сут 
у детей старше 6 лет, максимально до 1500 мг/сут); ла-
мотриджин (100–400 мг/сут); леветирацетам (макси-
мальная доза – 3000 мг/сут); клобазам (для пациентов 

с массой тела <30 кг начальная доза составляет 5 мг/сут, 
повышение дозы по 5 мг/нед, максимальная доза  –  
30 мг/сут; при массе тела >30 кг начальная доза состав-
ляет 10 мг/сут, повышение дозы по 10 мг/нед, макси-
мальная доза – 40 мг/сут) [85].

При ГГЭ не рекомендовано применение следую-
щих АЭП: карбамазепин, габапентин, фенитоин, 
прегабалин, вигабатрин.

По данным К.Ю. Мухина и соавт. (2023), в лечении 
абсансов наиболее эффективны вальпроат, бензодиа-
зепины, ламотриджин и этосуксимид; в лечении мио
клонических приступов – вальпроат, бензодиазепины, 
леветирацетам и этосуксимид.

В соответствии с клиническими рекомендациями 
Минздрава России по лечению эпилепсии и эпилеп-
тического статуса у взрослых и детей (2022) при впер-
вые диагностированной генерализованной эпилепсии 
(генерализованных приступах) в России в режиме мо-
нотерапии разрешены к применению бензобарбитал, 
вальпроевая кислота, карбамазепин, клоназепам, ла-
мотриджин, окскарбазепин, примидон, топирамат, 
фенитоин, фенобарбитал. Наиболее часто генерали-
зованные формы эпилепсии дебютируют в детском 
и подростковом возрасте. Рекомендуется применение 
ламотриджина в качестве монотерапии  абсансов [48] 
и в дополнительной терапии фокальных [107] и гене-
рализованных [43, 118] эпилептических приступов 
(включая тонико-клонические и приступы при СЛГ) 
(уровень убедительности рекомендаций – B; уровень 
достоверности доказательств – 2) [8, 9].

L.M. Frank и соавт. (1999) опубликовали результа-
ты двойного слепого плацебоконтролируемого иссле-
дования с  открытым подбором дозы ламотриджина 
в  монотерапии типичных абсансов у  детей. У  82 % 
была достигнута ремиссия уже на стадии начального 
подбора дозы; 62 % пациентов сохранили полный 
контроль приступов через 4 нед плацебоконтролируе-
мого периода [48].

Рекомендуется применение этосуксимида в качест-
ве монотерапии у детей с типичными абсансами [29], 
миоклонически-атоническими приступами, миоклони-
ческими приступами в возрасте от 6 лет и старше (уро-
вень убедительности рекомендаций для абсансов – A; 
уровень достоверности доказательств – 1) [8, 9]. В каче-
стве препарата для лечения типичных абсансов при ДАЭ 
этосуксимид продемонстрировал свое превосходство 
над вальпроевой кислотой и ламотриджином [29]. 

По мнению В.А. Карлова, собственные данные 
«позволяют квалифицировать ламотриджин как АЭП, 
отвечающий требованию «широта действия  – ми-
шень». Мишенью являются абсансы и их корреляты 
в ЭЭГ, где он может быть применен с 3 лет». 

По данным C. Varesio и соавт. (2020), основными 
диагнозами у  подростков с  ГГЭ были следующие 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Camfield P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28089368
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Camfield P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=28089368
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формы идиопатической генерализованной эпилепсии 
(ИГЭ): ЮАЭ, ЮМЭ и эпилепсия с изолированными 
ГСП. Авторы изучали влияние на качество жизни под-
ростков с  ГГЭ таких факторов, как особенности 
течения эпилепсии и наличие аффективной симпто-
матики. Применялся краткий опросник о состоянии 
здоровья (SF-36) и качества жизни, связанного со здо-
ровьем, которое суммируется в баллах по 2 компонен-
там: физический компонент (PCS: физические функ-
ции, боль и общее состояние здоровья) и психический 
(MCS: социальное функционирование, эмоциональное 
благополучие и энергия). Авторы сделали выводы о том, 
что аффективные симптомы часто встречаются у под-
ростков с ГГЭ и могут влиять на воспринимаемое каче-
ство жизни этих пациентов; частота приступов значи-
тельно влияет на социально-эмоциональное качество 
жизни; аффективные симптомы в значительной степе-
ни влияют на физические аспекты качества жизни; 
в связи с этим при лечении подростков с эпилепсией 
необходимо своевременное выявление аффективных 
нарушений в этой педиатрической популяции [126].

По данным R. Moavero и  соавт. (2018), лечение 
эпилепсии у детей требует тщательной оценки профи-
ля безопасности и переносимости АЭП; при назначе-
нии АЭП необходимо минимизировать риски развития 
НЯ, включая неблагоприятное воздействие на различ-
ные органы, гематологические показатели, рост, в це-
лом физическое развитие, половое созревание, мотор-
ное, когнитивное развитие и поведение. Сонливость/
седативный эффект и изменения поведения, такие как 
раздражительность и нервозность, являются одними 
из наиболее часто наблюдаемых НЯ, связанных почти 
со всеми АЭП. Ламотриджин, габапентин, окскарба-
зепин и леветирацетам, по-видимому, являются наи-
более хорошо переносимыми АЭП с  частотой от-
мены 2 % [81].

По данным E.B. Posner и соавт. (2005), ламотриджин 
раньше считался препаратом 2-й линии и оставался как 
резерв для лечения резистентных к терапии абсансов.  

Но со временем он стал применяться значительно чаще 
и особенно ценится в ситуациях, когда вальпроат натрия 
приводит к увеличению массы тела, а также у женщин 
детородного возраста [98]. 

В настоящее время стала обсуждаться возможность 
негативного влияния вальпроата на репродуктивные 
функции не только у женщин, но и у мужчин. Ретро-
спективное наблюдательное исследование показало 
возможную связь между использованием вальпроата 
мужчинами в период зачатия и повышенным риском 
нарушений развития нервной системы у детей. 

В настоящее время появилась рекомендация 
о том, что при применении вальпроата у мужчин в ка-
честве меры предосторожности они и их партнерши 
должны использовать эффективные методы контра-

цепции. Врачам рекомендовано информировать паци-
ентов-мужчин, которые могут стать отцами детей,  
об этом возможном повышенном риске и о необходи-
мости использовать эффективную контрацепцию  
во время лечения вальпроатом и в течение как минимум 
3 мес после прекращения приема вальпроата [17].

В соответствии с рекомендациями NICE по лече-
нию эпилепсии у детей, подростков и взрослых при 
абсансах (включая детскую абсансную эпилепсию) 
рекомендовано применение этосуксимида в качестве 
терапии 1-й линии. Если терапия 1-й линии не дала 
результатов, возможно применение вальпроата натрия 
в качестве монотерапии 2-й линии или дополнитель-
ного лечения при абсансах у  следующих категорий 
пациентов: 1) мальчики всех возрастов; 2) девочки 
в возрасте до 10 лет, которым вряд ли понадобится ле-
чение, когда они достигнут детородного возраста; 
3) женщины, которые не могут иметь детей. Если те-
рапия 2-й линии неэффективна при абсансных при-
ступах, рекомендовано рассмотреть вопрос о назначе-
нии ламотриджина или леветирацетама в  качестве 
монотерапии 3-й линии или дополнительных вариан-
тов лечения.

При абсансах в сочетании с другими видами при-
ступов (или с  риском их возникновения) в  качестве 
вариантов лечения 1-й линии возможно назначение 
ламотриджина или леветирацетама у женщин и дево-
чек, способных иметь детей (включая молодых деву-
шек, которым, вероятно, потребуется лечение, когда 
они достигнут репродуктивного возраста), с абсансами 
и другими типами приступов (или с риском их возник-
новения). Показаниями к применению леветирацета-
ма являются миоклонические приступы у  взрослых 
и подростков старше 12 лет с ЮМЭ, первично-гене-
рализованные судорожные (тонико-клонические) 
приступы у взрослых и подростков старше 12 лет с ИГЭ 
(табл. 1). 

Сейзар обладает хорошей переносимостью у паци-
ентов женского пола. Препарат не оказывает влияния 
на гормональный статус женщин. В связи с этим «пе-
реключение в пубертате» на ламотриджин имеет боль-
шое значение. Сейзар сохраняет когнитивные функции 
пациентов, соответственно, способствует получению 
образования; не оказывает косметических ПЭ и  не 
вызывает изменения внешности пациентов (в том чи-
сле отсутствие гирсутизма, ожирения); не оказывает 
неблагоприятного влияния на такие аспекты жизни 
женщины, как внешность и красота, создание семьи, 
материнство, здоровье потомства, а также здоровье 
женщин в старшем и пожилом возрасте (включая гор-
мональные изменения в связи с менопаузой и плот-
ность костной ткани). Поэтому Сейзар является опти-
мальным препаратом для стартовой терапии у женщин 
детородного возраста.

https://www.gov.uk/drug-safety-update/valproate-use-in-men-as-a-precaution-men-and-their-partners-should-use-effective-contraception
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Таблица 1. Возможные варианты терапии абсансной эпилепсии, резистентной к антиэпилептическим препаратам первой линии [101]

Table 1. Possible treatment options for absence epilepsy resistant to first-line antiepileptic drugs [101]

«Старые» терапевтические возможности 
при резистентности абсансов 

“Old” therapeutic options for resistant absences

Эффективность и характеристики 
Efficiency and characteristics

Клобазам, клоназепам и ацетазоламид 
Clobazam, clonazepam and acetazolamide

Клоназепам применяется чаще всего, но возможно развитие толерантности. 
Применяется только в сочетании с терапией детской абсансной эпилепсии 

первой линии. Ацетазоламид применяется редко из-за серьезных  
побочных эффектов (камни в почках) 

Clonazepam is most commonly used, but tolerance may develop. It is used only in combination 
with first-line therapy for childhood absence epilepsy. Acetazolamide is rarely used due  

to serious side effects (kidney stones)

«Новые» терапевтические возможности
при резистентности абсансов 

“New” therapeutic options for resistant absences

Эффективность и характеристики 
Efficiency and characteristics

Леветирацетам 
Levetiracetam

Противоречивые данные относительно эффективности;  
озможно применение в монотерапии**. Возможно применение  
в комбинации с вальпроатом, ламотриджином, этосуксимидом 

Conflicting data regarding efficacy; may be used in monotherapy**.  
May be used in combination with valproate, lamotrigine, ethosuximide

Топирамат 
Topiramate

Неэффективен в монотерапии. Возможно применение в комбинации  
с вальпроатом, ламотриджином, этосуксимидом 

Ineffective in monotherapy. Can be used in combination with valproate,  
lamotrigine, ethosuximide

Зонисамид 
Zonisamide

Возможно применение в монотерапии; эффективность в комбинации  
с другими антиэпилептическими препаратами требует изучения 
Can be used in monotherapy; efficacy in combination with other antiepileptic  

drugs requires study

Экспериментальные терапевтические 
возможности при резистентности абсансов 

Experimental therapeutic options for resistant 
absence seizures

Эффективность и характеристики 
Efficiency and characteristics

Перампанел, эпидиолекс*
Perampanel, epidiolex*

Перампанел может применяться в качестве дополнительной терапии  
при идиопатической генерализованной эпилепсии с абсансами,  

пока нет доказательств – для лечения детской абсансной эпилепсии. 
 Эпидиолекс* применялся только в моделях животных 

Perampanel may be used as adjunctive therapy in idiopathic generalized absence epilepsy,  
as there is no evidence for the treatment of childhood absence epilepsy.

Epidiolex* has only been used in animal models

Заключение. Подростки с эпилепсией – возрастная 
категория пациентов, требующая особого внимания.

При назначении АЭП у подростков с эпилепсией 
должны учитываться не только медицинские показа-
ния, но и социально-медицинские аспекты.

Сейзар является препаратом выбора у подростков 
с эпилепсией (особенно девочек-подростков) с учетом 
эффективности не только при эпилепсии, но и влия-
ния на коморбидную патологию. 

Редкие формы эпилепсий с абсансами. 
Болезнь де Виво
Ольга Ильинична Шестакова, к.м.н., руководитель 

Центра неврологии и эпилептологии св. Пантелеймона 
при МЦСМ «Евромед», член Ассоциации специалистов  
по клинической нейрофизиологии, врач-невролог БУЗОО 
«Областная детская клиническая больница» (Омск).

Синдром недостаточности GLUT1, или болезнь  
де Виво,  – редкое генетическое заболевание, пора

*Препарат не зарегистрирован в РФ.

**В РФ леветирацетам не зарегистрирован в монотерапии у детей.
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жающее центральную нервную систему и проявляюще-
еся различной неврологической симптоматикой.

Болезнь де Виво была описана в 1991 г. как «раз-
вивающаяся детская энцефалопатия с когнитивными 
нарушениями, спастичностью, атаксией, дистонией 
и эпилепсией, резистентной к противоэпилептическим 
препаратам» [10]. 

Заболеваемость не зависит от возраста, пола или 
национальности. Дебют синдрома приходится на ран-
нее детство (первые 18 мес жизни). Заболевание выз-
вано мутациями в гене SLC2A, который кодирует бе-
лок-транспортер глюкозы 1-го типа, отвечающий за 
перенос глюкозы через гематоэнцефалический барьер. 
В результате таких мутаций функция белка GLUT1 на-
рушается, тем самым полностью блокируется или зна-
чительно снижается поступление в  клетки головного 
мозга главного источника энергии – глюкозы, необхо-
димой для полноценного энергетического обмена в тка-
нях мозга. В большинстве случаев причиной заболевания 
является гетерозиготная мутация в гене SLC2A1, возник-
шая de novo. Встречается передача патогенного варианта 
от родителя с легкой формой заболевания, обусловлен-
ной, вероятно, тканевым мозаицизмом. 

Описаны редкие случаи аутосомно-рецессивного 
типа наследования заболевания [22, 36, 112].

Неэпилептической формой заболевания страдают 
около 10 % пациентов. В данном случае преобладают 
ярко выраженные двигательные расстройства, такие 
как пароксизмальная дискинезия, атаксия, дистония. 
Классическая форма встречается у  90 % пациентов 
и  обычно проявляется уже в  первые месяцы жизни 
в виде эпилептических приступов, устойчивых к про-
тивосудорожной терапии. У 1/3 младенцев отмечаются 
быстрые подергивания глазных яблок, часто сопрово-
ждающиеся поворотами головы в том же направлении. 
Кроме вышеперечисленного, для классической формы 
синдрома характерны задержка психомоторного разви-
тия, спастичность, атаксия, дизартрия, головные боли, 
гиперкинезы, формирующаяся микроцефалия [10]. 

Типы приступов при синдроме недостаточности 
GLUT1. Синдром недостаточности GLUT1 является 
причиной заболевания в 10–12 % случаев эпилепсии 
с абсансами (типичными и атипичными); в 0,7–1 % 
случаев тонико-клонических приступов; в 0–5 % слу-
чаев при миоклонических, атонических и миоклони-
чески-атонических приступах; в 0,6 % случаев присту-
пов с  рефрактерным течением; в  2,7 % случаев 
эпилепсий с  интеллектуальным дефицитом и/или 
различными двигательными расстройствами.

Клинические фенотипы синдрома недостаточно-
сти GLUT1 часто имеют фенотипическое сходство 
с классическими синдромами ИГЭ, такими как ДАЭ, 
ЮАЭ, ЮМЭ и, реже, эпилепсией с изолированными 
судорожными приступами [66, 75, 76, 99, 128].

 Алгоритм действий врача при подозрении на син-
дром недостаточности GLUT1 приведен на рис. 1.

Специфическим маркером синдрома недостаточ-
ности GLUT1 является низкая концентрация глюкозы 
в спинномозговой жидкости (<2 мкмоль/л). Соотно-
шение уровней глюкозы в спинномозговой жидкости 
и в крови обычно составляет <0,4.

По данным Е.Г. Лукьяновой и соавт. (2021), в на-
стоящее время единственным эффективным подхо-
дом к лечению синдрома недостаточности GLUT1 
является КД. Главным источником энергии для ор-
ганизма служит глюкоза. В здоровом организме бе-
лок GLUT1 переносит глюкозу в необходимых ко-
личествах через гематоэнцефалический барьер, 
доставляя ее в мозг. При синдроме недостаточности 
GLUT1 этот процесс нарушен. В таких условиях ор-
ганизм способен использовать кетоновые тела в ка-
честве альтернативного источника энергии. При 
соблюдении КД образуется достаточное количество 
кетоновых тел, способных проникать сквозь гемато-
энцефалический барьер и попадать в мозг, тем самым 
поддерживается адекватный энергетический обмен 
организма [12].

Подходы к лечению представлены в клинических 
рекомендациях Минздрава России по лечению син-
дрома недостаточности GLUT1 [11], а также в клини-
ческих рекомендациях «Эпилепсия и эпилептический 
статус у взрослых и детей» (2022). 

Представлен клинический пример эффективности 
КД у  ребенка 10 лет, наблюдающегося с  диагнозом: 
«Эпилептическая ЭРЭ, связанная с недостаточностью 
GLUT1, с миоклоническими абсансами, приступами 
эпилептического негативного миоклонуса».

Представлены результаты анализа собственных дан-
ных 68 пациентов (28 мужчин, 40 женщин), у которых 
были выявлены различные мутации в генах, предполо-
жительно являющихся причиной эпилепсии. Из них  
в 50 случаях мутации были подтверждены секвенирова-
нием по Сэнгеру (8 – унаследованные, 42 – de novo). 
Среди них 4 пациента с синдромом дефицита GLUT1, 
мутацией в гене SLC2A1, достигшие ремиссии длитель-
ностью не менее 6–12 мес: 3 пациента достигли ремиссии 
на фоне КД и 1 – на фоне приема комбинации вальпро-
ата и топирамама, этот пациент также получал КД. 

В целом при эпилепсиях с  лежащей в  их основе 
генетической мутацией получены доказательства пре-
имущества политерапии над монотерапией. 

В 33 % случаев ремиссии при генетических эпи-
лепсиях она была достигнута на фоне дуотерапии (ле-
ветирацетам + ламотриджин, леветирацетам + этосук-
симид), в  19 % случаев  – на фоне терапии 3 АЭП 
(вальпроат + перампанел + этосуксимид; леветираце-
там + ламотриджин + этосуксимид; зонисамид + ла-
мотриджин + этосуксимид).
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Успех антиэпилептической терапии с достижением 
ремиссии был получен при мутациях SCN1A, DEPDC5, 
PCDH19, SLC2A1, KIAA2022, SCN8A и реже при других 
мутациях.

У 13  % пациентов получена эффективность при при-
менении КД при мутациях SCN1A, SLC2A1, KIAA2022, 
UGDH, DYRK1A, UBE3A, NBEA.

По данным E. Kossoff и соавт. (2018), оценивать 
эффект КД нужно не ранее чем через 3 мес после ее 
введения. Эффективность КД может проявляться в пе-
риод от 14 дней до 18 мес после введения. В среднем 
на фоне КД 10 % пациентов навсегда избавляются от 
приступов, у  15 % пациентов количество приступов 
сокращается на 90 %, у 25 % – на 50 %. Если приступы 
учащаются в течение 1–2 нед после начала КД, лечение 
может быть немедленно прекращено. У детей с умень-
шением приступов более чем на 50 % КД часто пре-
кращается примерно через 2 года [71]. 

E. van der Louw и соавт. (2021) опубликовали кли-
нические рекомендации по проведению грудного вскар-
мливания во время кетогенной диетотерапии у  детей 

раннего возраста с эпилепсией. Опубликованные ранее 
современные международные работы не содержали ре-
комендаций по включению грудного вскармливания 
в состав КД, в отличие от других заболеваний, таких как 
фенилкетонурия или другие врожденные нарушения 
обмена веществ. Авторы представили практические ре-
комендации, основанные на консенсусе экспертов,  
по данным международного опроса [125]. 

Стратегии введения КД в  сочетании с  грудным 
вскармливанием: 1) смешивание сцеженного грудно-
го молока с кетогенной смесью; 2) кетогенная смесь 
для кормления из бутылочки вводится перед грудным 
вскармливанием; 3) чередование кетогенной смеси 
3–4 раза в день при грудном вскармливании, начиная 
с грудного вскармливания, за которым следует кето-
генная смесь. Основные преимущества сохранения 
грудного вскармливания в сочетании с КД: 1) желание 
матери; 2) связь ребенка с  матерью; 3) уменьшение 
риска развития инфекций; 4) грудное вскармливание 
помогает справиться с  эпизодами интеркуррентных 
заболеваний; 5) меньше частота запора; 6) поддержи-

Рис. 1. Алгоритм действий врача при подозрении на синдром недостаточности переносчика глюкозы 1-го типа [10]

Fig. 1. Algorithm of actions for a physician in case of suspected glucose transporter type 1 deficiency syndrome [10]

Пересмотр клинического диагноза,  
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Diagnosis of GLUT1  
deficiency syndrome confirmed
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of the GLUT1 gene
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Clinical signs of GLUT1 deficiency

Лабораторные исследования,  
включающие измерение концентрации 

глюкозы в крови и спинномозговой жидкости /  
Laboratory studies, including measurement  

of glucose concentration  
in the blood and  
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вается адекватный кетоз, несмотря на низкое кетоген-
ное соотношение, и для матери разрешено употребле-
ние в пищу углеводов; 7) меньше ПЭ в начале лечения; 
8) если КД неэффективна, грудное вскармливание 
можно продолжить. 

Эпилепсия с миоклоническими абсансами 
Максим Анатольевич Ямин, к.м.н., руководитель 

центра неврологии, эпилептологии и ботулинотерапии 
МЦ «Гиппократ 21 век», ассистент кафедры невроло-
гии и  нейрохирургии с  курсом мануальной терапии 
и рефлексотерапии факультета повышения квалифи-
кации и  профессиональной переподготовки специ
алистов ФГБОУ ВО  «Ростовский государственный 
медицинский университет» Минздрава России (Ростов-
на-Дону).

В 1969 г. C.A. Tassinari и соавт. описали очень ред-
кий синдром генерализованной эпилепсии у детей – 
эпилепсию с  миоклоническими абсансами (ЭМА) 
[114]. В соответствии с классификацией эпилептиче-
ских приступов ILAE 2017 абсансы относятся к при-
ступам с  генерализованным началом, немоторным 
и делятся на типичные, атипичные, миоклонические 
и абсансы с миоклонией век [46]. По классификации 
ILAE 2017 г. [104] ЭМА относится к генерализованным 
формам эпилепсии, генетической этиологии. По клас-
сификации эпилептических синдромов ILAE 2022 
эпилептические синдромы с абсансами можно разде-
лить на синдромы с типичными абсансами и с атипич-
ными абсансами. Синдромы с типичными абсансами 
делятся на синдромы ИГЭ (ДАЭ, ЮАЭ, ЮМЭ), син-

дромы ГГЭ (ЭМА, эпилепсия с ФА, синдром недоста-
точности GLUT1). Атипичные абсансы встречаются 
при фокальных эпилепсиях и синдромах ГГЭ: фокаль-
ных  эпилепсиях, ГЭФС+ (синдроме Драве), СЛГ, 
ЭМАП. Таким образом, ЭМА относится к синдромам 
ГГЭ. 

Частота ЭМА оставляет 0,5–1,0 % всех случаев 
эпилепсии; 70 % пациентов – мужчины; 70 % имеют 
умственную отсталость [110]. 

Обязательными диагностическими критериями 
являются миоклонические абсансы как преобладаю-
щий тип приступа и характерные изменения на ЭЭГ 
(регулярный генерализованный спайк-волновой пат-
терн частотой 3 Гц, синхронизированный по времени 
с миоклоническими подергиваниями). 

Критерии исключения данного синдрома: 
• типы приступов: фокальные, атонические, мио

клонически-атонические, тонические; 
• ЭЭГ-признаки: фокальное замедление, односто-

ронние фокальные спайки, генерализованные 
медленные комплексы спайк–волна частотой 
<2 Гц, диффузное фоновое замедление, не ограни-
чивающееся постиктальным периодом; 

• дебют в возрасте до 1 года или после 12 лет; 
• нарушения по данным МРТ, имеющие отношение 

к заболеванию, и течение заболевания – прогрес-
сирующее снижение интеллекта вне зависимости 
от течения эпилепсии.
Настораживающие признаки: умеренная или вы-

раженная интеллектуальная недостаточность, очаговые 
неврологические симптомы [110].

Диагностические критерии ЭМА по новой классификации эпилептических синдромов ILAE от 2022 г. [110]

Обязательные критерии
Приступы: миоклонические абсансы как основной тип.
�ЭЭГ: регулярная генерализованная пик-волновая активность частотой 3 Гц, возникающая во время 
миоклонических подергиваний при абсансе.
Настораживающие признаки
�Неврологический статус: умеренная или выраженная интеллектуальная недостаточность. Очаговые 
неврологические симптомы.
Критерии исключения 
Приступы: фокальные, атонические, миоклонически-атонические, тонические.
�ЭЭГ: региональное замедление; устойчивый фокус пик-волновой активности; генерализованная мед-
ленная пик-волновая активность <2 Гц (исключая ее возникновение в конце более быстрого разряда); 
диффузное замедление фона, не относящееся к постиктальному периоду.
Возраст дебюта: до 1 года и после 12 лет.
Нейровизуализация: нарушения по данным МРТ, имеющие отношение к заболеванию. 
Течение заболевания: прогрессирующее снижение интеллекта вне зависимости от течения эпилепсии.

МРТ выполняется только для исключения другой этиологии эпилепсии.
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Основные критерии диагностики ЭМА: 
• основные типы приступов – типичные абсансы + 

ГТКП; 
• дебют от 1 до 12 лет (пик – 7 лет); 
• частота приступов – несколько раз в день; прово-

цирующие факторы – ГВ и фотостимуляция; 
• характерные изменения на ЭЭГ – спайк-волновые 

разряды частотой 3 Гц, синхронизированные с мио
клоническими подергиваниями. 
G. Videira и соавт. (2023) описали 7 детей с ЭМА 

(все пациенты мужского пола). Cредний возраст нача-
ла приступов составил 5,2 года (диапазон от 3 до 8 лет). 
До дебюта эпилепсии у 2 пациентов когнитивное раз-
витие соответствовало норме, а у 5 наблюдалась гло-
бальная задержка развития или речевые нарушения. 
Только у 2 пациентов имелась положительная семейная 
история эпилепсии [127].

На интериктальной ЭЭГ во всех случаях выявлялась 
нормальная активность фона, а также регистрировалась 
спайк- и полиспайк-волновая эпилептиформная ак-
тивность во сне; у 4 пациентов эпилептиформная ак-
тивность была генерализованной, у 3 пациентов – пре-
обладала в  лобных отведениях. Иктальная ЭЭГ 
состояла из двусторонних, синхронных и ритмичных 
спайк-волновых комплексов частотой 3 Гц, синхрони-
зированных по времени с миоклонусом. Триггерные 
факторы включали фотостимуляцию у  2 пациентов 
и  ГВ у  всех пациентов. Эпилептиформные разряды 
активировались во сне. МРТ головного мозга и карио
тип во всех случаях не выявляли нарушений.

Лечение начиналось с вальпроата; 2-я линия тера-
пии включала ламотриджин, этосуксимид, леветира-
цетам, клобазам и ацетазоламид. У 1 пациента отмечен 
временный эффект на КД. В  большинстве случаев 
(6 из 7) возникла лекарственно-устойчивая эпилепсия, 
но рефрактерная фаза в результате разрешилась через 
3,3 года после первого приступа. ЭЭГ нормализовалась 
у 5 пациентов. Несмотря на постепенное прекращение 
эпилептических приступов, когнитивные нарушения 
сохранялись во всех случаях со средним глобальным 
коэффициентом интеллекта 58,4 балла (диапазон  
от 52 до 77); 5 пациентов страдают синдромом дефи-
цита внимания и гиперактивности, а 4 имеют поведен-
ческие проблемы.

E.G. Carter и соавт. (2022) описали 10 пациентов 
с ЭМА (по 5 пациентов мужского и женского пола). 
Возраст начала заболевания – от 6 мес до 9 лет. Изо-
лированные миоклонические абсансы регистрирова-
лись у 1 пациента, у 2 отмечено развитие эпилептиче-
ского статуса миоклонических абсансов. Большинство 

(6 из 10) пациентов принимали вальпроевую кислоту. 
В этой серии ни в одном из случаев не проводилась КД 
или стимуляция блуждающего нерва. Из 5 пациентов, 
прошедших генетическое тестирование, у 1 пациента 
был выявлен туберозный склерозный комплекс, у 1 – 
делеция 17p13.3 и еще у 1 – вероятно патогенная му-
тация в SYNGAP1. Нарушения обучения или задержка 
развития были отмечены у половины пациентов с ЭМА 
(5 из 10). В 2 случаях была выполнена каллозотомия 
(в одном из этих случаев – с прекращением приступов 
через 8 мес после операции; у  второго пациента  – 
с  уменьшением приступов более чем на 50 % через 
5 мес после операции) [31]. 

Прогноз ЭМА. ЭМА – пожизненное заболевание. 
В 60 % случаев имеет место фармакорезистентность. 
Прогноз более благоприятен, если миоклонические 
абсансы являются единственным типом приступов 
и контролируются медикаментозно.

Принципы лечения эпилептических синдромов с аб-
сансами. В соответствии с рекомендациями NICE при 
абсансах (включая ДАЭ) препаратом 1-й линии явля-
ется этосуксимид, препаратом 2-й линии  – валь
проат*** или Сейзар (ламотриджин).

При абсансах в сочетании с другими видами при-
ступов к препаратам 1-й линии относятся вальпроат 
натрия*, ламо, леветирацетам, к препаратам 2-й ли-
нии –  этосуксимид. Не рекомендованы для примене-
ния у пациентов с абсансами карбамазепин, габапен-
тин, окскарбазепин, фенитоин, прегабалин, тиагабин, 
вигабатрин. 

Факторы резистентности абсансов при ИГЭ и ГГЭ. 
Пациенты с  ДАЭ, у  которых самый короткий ЭЭГ-
приступ до лечения был более продолжительным, 
с большей вероятностью достигают ремиссии, незави-
симо от лечения [67]. При ДАЭ мутации в  генах 
CACNA1H и CACNA1I были связаны с отсутствием ре-
акции на этосуксимид, миссенс-полиморфизм в гене 
ABCB1 – с отсутствием реакции на ламотриджин [51]. 
Генерализованные пробеги полиспайков и генерали-
зованная пароксизмальная быстрая активность явля-
ются предикторами фармакорезистентности при ИГЭ 
и ГГЭ [35].

Заключение. Сейзар – препарат выбора при соче-
тании абсансов с другими типами приступов. Сейзар 
является препаратом 2-й линии после этосуксимида 
при изолированных абсансах. Сейзар – препарат пер-
вого выбора в качестве дополнительной терапии при 
неполной эффективности стартовой терапии у паци-
ентов с абсансными формами эпилепсии.

Доклад иллюстрирован клиническими примерами. 

*Препарат не зарегистрирован в РФ.

***Вальпроат может применяться у пациентов мужского пола и у девочек до 10 лет.
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Абсансы с миоклонией век.  
От типа приступа к синдрому
Михаил Валерьевич Бархатов, к.м.н., заведующий 

кабинетом эпилептологии и неврологии ФГБУ «Федераль-
ный научно-клинический центр специализированных видов 
медицинской помощи и медицинских технологий ФМБА 
России», главный детский невролог Минздрава России 
в Сибирском федеральном округе (Красноярск).

История изучения ЭМВ берет начало в  1932 г., 
с  первого описания Radovici и  соавт. приступов 
у 20-летней девушки, у которой с 10 лет наблюдались 
«частые, по типу спазмов, моргания век с ритмичным 
поворотом и  приподниманием головы к солнцу». 
В 1977 г. Jeavons описал МВ с абсансами как отдельный 
клинико-электроэнцефалографический синдром. «Ха-
рактерным приступом является короткий эпизод за-
метного подергивания век с  отклонением глазных 
яблок вверх, сопровождающийся генерализованным 
разрядом спайк-волн и возникающий при закрывании 
глаз. Все пациенты фотосенситивны. Средний возраст 
дебюта – 6 лет» (Jeavons, 1977). В течение длительного 
времени данный синдром носил название «миоклония 
век с  абсансами». В  дальнейшем было предложено 
название «синдром Дживонса» (Dalla Bernandina и со-
авт., 1989; Gobbi и соавт., 1989; R.E. Appleton и соавт., 
1993; Bianchi and Italian League Against Epilepsy, 1995; 
C.D. Ferrie и соавт., 1996; Giannakodimos, Panayiotopoulos, 
1996; С.P. Panayiotopoulos и соавт., 1996; P. Striano и соавт., 
2002; C.D. Ferrie, 2004; С.P. Panayiotopoulos, 2005).

По международной классификации эпилептиче-
ских синдромов ILAE 2022, синдром Дживонса носит 
название «эпилепсия с миоклонией век» и относится 
к эпилептическим синдромам с  дебютом в  детском 
возрасте, к категории синдромов ГГЭ. 

Генетические генерализованные эпилепсии включа-
ют ИГЭ (занимающие 15–20 % от всех форм эпилепсий; 
Jallon, Latour, 2005) и другие формы ГГЭ. При дебюте 
эпилепсии у детей и подростков в 23–43 % случаев диаг-
ностируется одна из форм ГГЭ (P. Camfield, C. Camfield, 
2015); из них 53–58 % случаев приходится на ИГЭ (Berg 
и соавт., 1999; Wirrell и соавт., 2011).

Существуют сложности в диагностике ЭМВ, в свя-
зи с чем часто наблюдается задержка в установлении 
диагноза, многим пациентам ставят неправильный 
диагноз (K.M. Smith и соавт., 2018). У 77 % пациентов 
может быть установлен ошибочный диагноз, чаще ДАЭ 
или ЮМЭ (I. Zawar и соавт., 2022).

По данным исследования E. Cerulli Irelli и соавт. 
(2023), включающего 267 пациентов с ЭМВ, у женщин 
значительно более высокий уровень фотосенситивно-
сти и чувствительности к закрыванию глаз, более вы-
сокая распространенность мигрени с аурой или без 
нее. У мужчин более высокий уровень пограничного 
интеллекта. По данным этих авторов, предикторами 

резистентности у женщин являются возраст дебюта, 
развитие эпилептического статуса МВ, сопутствующие 
психиатрические заболевания, катамениальные при-
ступы. Предикторами резистентности у мужчин – фе-
брильные приступы в анамнезе [32].

E.C. Wirrell и соавт. (2023) представили консенсус 
экспертов, включающий оценку мнения 25 врачей 
из США, Канады, Нидерландов и Италии, получен-
ного при помощи специальных опросников  
и  использования дельфийского метода. Дельфий-
ский метод (метод Дельфи) является методом про-
гноза, при котором с  помощью анкет проводится 
индивидуальный опрос экспертов в несколько эта-
пов, вплоть до момента решения поставленной за-
дачи, при условии отсутствия личного общения меж-
ду экспертами. 

При анализе мнения экспертов были получены 
следующие заключения по различным аспектам ЭМВ, 
с которыми согласилось большинство экспертов.

Генетические основы ЭМВ. Фотосенситивность, 
вероятно, имеет значительную генетическую гетеро-
генность и сложную генетическую архитектуру, сце-
пление с несколькими локусами (Tauer и соавт., 2005; 
G. Coppola и соавт., 2023). Примерно в 30–40 % слу-
чаев при ЭМВ в  клинической картине заболевания 
присутствуют генерализованные миоклонические 
приступы (что создает пересечение с  фенотипом 
ЮМЭ) (Smith и соавт., 2018; Nilo и соавт., 2021; Y. Des-
tina и соавт., 2006). При ЭМВ были описаны мутации 
в  генах RORB, SYNGAP1, KCNB1, NAA10, COL6A3,  
KIAA2022, CHD2, NIPA1, APC2, NEXMIF, TRIM8, IFIH1 
и SLC2A1 (Zawar и соавт., 2022; Morea и соавт., 2021; 
Vlaskamp и соавт., 2019; Marini и соавт., 2017; Valentine 
и соавт., 2018; Madaan и соавт., 2019; Samanta, Willis, 
2020; Galizia и соавт., 2015; Spagnoli и соавт., 2021; Mas-
trangelo и соавт., 2020; Cioclu и соавт., 2021; Borlot и со-
авт., 2017; G. Coppola и соавт., 2023). 

Различные фенотипы пациентов с ЭМВ. По данным 
консенсуса экспертов (E.C. Wirrell и соавт., 2023), мож-
но выделить 2 фенотипа пациентов с ЭМВ: 1) с более 
ранним началом, более высокой долей пациентов с ум-
ственной отсталостью и лекарственной устойчивостью; 
2) с поздним началом, нормальными интеллектуаль-
ными способностями и большей лекарственной вос-
приимчивостью.

E. Cerulli Irelli и соавт. (2022) выделили 3 подтипа 
ЭМВ по результатам крупного многоцентрового ис-
следования (n = 267). Первый подтип ЭМВ с ранним 
началом: самая высокая частота умственной отстало-
сти, рефрактерность к АЭП, сопутствующие психиче-
ские нарушения и  самая низкая частота семейного 
анамнеза эпилепсии. Второй подтип ЭМВ с промежу-
точным началом: самая высокая доля генерализован-
ных миоклонических приступов и ГСП. В подгруппе 
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Заключения консенсуса экспертов (E.C. Wirrell и соавт., 2023) 

Клинические проявления ЭМВ: 
• �МВ у пациента может существовать в течение многих лет, до того как будет распознан как эпилеп-

тический приступ;
• среди пациентов преобладают женщины;
• история фебрильных судорог наблюдается у <25 % пациентов;
• �до 50 % родственников I степени родства в анамнезе имеют указание на эпилепсию (не фебрильные 

судороги);
• �до 50 % дальних родственников в семейном анамнезе имеют указание на эпилепсию (не фебрильные 

судороги);
• �у пациентов наблюдаются случаи трепетания или закатывания глаз без корреляции с ЭЭГ, которые 

выглядят как МВ (от редких до очень частых);
• �у до 50 % пациентов могут наблюдаться события в виде трепетания век без корреляции с ЭЭГ, кото-

рые выглядят похожими на МВ.

Типы приступов и картина ЭЭГ:
• ГТКП: наблюдаются более чем у 50 % в дебюте приступов; встречаются всегда или часто;
• абсансы: встречаются часто или иногда;
• �миоклонические приступы: наблюдаются менее чем у 50 % пациентов в начале заболевания; наб

людаются менее чем у  50 % пациентов на протяжении всего заболевания; встречаются редко  
или иногда;

• �тонические приступы: наблюдаются менее чем у 25 % пациентов в начале заболевания; наблюдают-
ся менее чем у 25 % пациентов на протяжении всего заболевания; данный тип приступа отсутствует; 
данный тип приступа встречается или является критерием исключения диагноза;

• �атонические приступы: наблюдаются менее чем у 25 % пациентов в начале заболевания; наблюдают-
ся менее чем у 25 % пациентов на протяжении всего заболевания; данный тип приступа отсутствует; 
данный тип приступа встречается или является критерием исключения диагноза;

• �бессудорожный эпилептический статус: наблюдается менее чем у 50 % пациентов в начале заболева-
ния; наблюдается менее чем у 50 % пациентов на протяжении всего заболевания; встречается редко 
или иногда;

• фокальные приступы: встречаются редко или являются критерием исключения диагноза.

Провокация и аутоиндукция приступов:
• �индукция: менее чем у 50 % пациентов имеет место преднамеренная (аутоиндукция) или непредна-

меренная индукция; у пациентов с аутоиндукцией приступы возникают как в результате преднаме-
ренной аутоиндукции, так и спонтанно или при непреднамеренной индукции;

• �фотостимуляция: может провоцировать приступы; является провоцирующим фактором более чем 
в 50 % случаев;

• яркий искусственный свет: может провоцировать приступы;
• солнечный свет: может провоцировать приступы;
• произвольное закрытие глаз: может провоцировать приступы;
• ритмичные движения кистью: провоцируют приступы менее чем в 50 % случаев;
• дефицит сна: провоцирует приступы менее чем в 50 % случаев;
• высокая лихорадка: провоцирует приступы менее чем в 50 % случаев;
• нарушение менструального цикла: провоцирует приступы менее чем в 50 % случаев.
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Диагностика ЭМВ:
• �ЭМВ, независимо от наличия или отсутствия абсансов, является обязательным для установления 

диагноза;
• �наличие МВ по клиническому анамнезу является обязательным или подтверждает диагноз;
• наличие МВ при осмотре является обязательным или подтверждает диагноз;
• �эпилептиформная активность, зарегистрированная на ЭЭГ, является обязательным или вспомога-

тельным признаком для установления диагноза;
• �приступы, вызванные закрытием глаз, или эпилептиформная активность на ЭЭГ являются обяза-

тельными или подтверждающими диагноз признаками;
• клиническая фотосенситивность является обязательным или подтверждающим диагноз признаком;
• �фотопароксизмальная реакция на ЭЭГ является обязательным или подтверждающим диагноз при-

знаком;
• �МВ с абсансами или без них обязателен для установления диагноза; выявляется в начале или на про-

тяжении всего заболевания;
• �МВ с абсансами встречается более чем у 50 % пациентов на протяжении всего заболевания; прояв-

ляется в начале или на протяжении всего заболевания; является обязательным признаком или помо-
гает в диагностике.

Основные принципы диагностики 
ЭЭГ:
• проведение ЭЭГ необходимо во всех случаях;
• основная активность фона обычно в норме;
• �после закрывания глаз альфа-активность по теменно-затылочным отведениям может быть более 

выраженной в сравнении с нормальным «заднедоминантным» ритмом;
• �характерна регистрация на ЭЭГ генерализованной интериктальной эпилептиформной активности 

частотой 3–6 Гц;
• почти у всех пациентов в течение болезни на ЭЭГ регистрируется фотопароксизмальная реакция;
• фотопароксизмальная реакция может ослабевать под действием АЭП и с возрастом;
• �фотопароксизмальная реакция имеет генерализованный характер или преобладает в задних отведе-

ниях;
• МВ, как правило, можно зарегистрировать на обычной ЭЭГ.

�Нейровизуализация: результаты МРТ (если МРТ проведена) в норме или показывают отклонения, 
которые неспецифичны и не связаны с эпилепсией (например, арахноидальную кисту, атрофию, 
изменения белого вещества).

Генетические исследования:
• �генетическое тестирование следует проводить при наличии одного или комбинации следующих 

факторов: семейный анамнез эпилепсии, умственная отсталость или фармакорезистентность;
• �выбор метода генетического исследования (если оно проводится): эпилептическая панель генов 

либо секвенирование экзома.
Исследование спинномозговой жидкости: обычно не проводится или проводится в редких случаях.

Критерии пересмотра диагноза: фокальные приступы (значительно влияют на пересмотр диагноза 
(требуют пересмотра диагноза)).

Дифференциальный диагноз:
• МВ может быть ошибочно диагностирован как мигательный тик;
• возможно наложение картины ЭМВ и ЮМЭ у некоторых пациентов.
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Коморбидные расстройства при ЭМВ:
• �нормальный интеллект более чем в 50 % случаев; легкая умственная отсталость менее чем в 50 % 

случаев; тяжелая умственная отсталость менее чем в 25 % случаев;
• синдром дефицита внимания и гиперактивности: менее чем в 50 % случаев;
• дислексия: менее чем в 50 % случаев;
• аутизм: менее чем в 25 % случаев;
• депрессия: менее чем в 50 % случаев;
• тревожное расстройство: менее чем в 50 % случаев.

Терапия ЭМВ:
• возможная эффективность этосуксимида и клобазама;
• �отсутствует единое мнение (результаты противоречивы) об эффективности бриварацетама, зониса-

мида, топирамата, каннабидиола*, фенфлурамина*, ацетазоламида, клоназепама, перампанела, ла-
косамида, стимуляции блуждающего нерва, хирургического лечения эпилепсии, ношения линз, 
снижающих фоточувствительность;

• блокаторы натриевых каналов (за исключением Сейзара (ламотриджин)) противопоказаны;
• �достигнуто общее согласие о том, что частота фармакорезистентности у пациентов с ЭМВ состав

ляет >25 %; доля пациентов, у которых приступы прекращаются при приеме АЭП, составляет >25 %; 
• �только в редких случаях (<25 % случаев) пациенты могут прекратить прием АЭП с сохранением ре-

миссии; 
• �в случаях достижения ремиссии маловероятно ее наступление до подросткового или взрослого воз-

раста. Ремиссия и отсутствие приступов без приема лекарств редко (<50 %) наблюдаются в возрасте 
13–17 лет. Ремиссия и прекращение приступов без приема лекарств редко (<25 % случаев) встреча-
ются до 12 лет;

• �достигнуто умеренное общее согласие о том, что у некоторых пациентов наблюдается легкое течение 
ЭМВ, которое может никогда не потребовать назначения АЭП; 

• �у пациентов с  ранним дебютом, умственной отсталостью и/или более частыми ГТКП с  большей 
вероятностью формируется фармакорезистентная эпилепсия;

• �можно выделить 2 фенотипа пациентов с ЭМВ: 1) с более ранним началом, более высокой долей 
пациентов с умственной отсталостью и лекарственной устойчивостью; 2) с поздним началом, нор-
мальными интеллектуальными способностями и большей лекарственной восприимчивостью;

• �в отношении сроков возможной отмены АЭП (когда можно начинать отмену АЭП у  пациентов 
в ремиссии) единое мнение не получено.

Ожидаемая продолжительность жизни при ЭМВ обычно нормальная.

с генерализованными миоклониями значительно чаще 
встречаются мигрень и ГСП. Третий подтип ЭМВ – 
с поздним началом (E. Cerulli Irelli и соавт., 2022).

По данным исследователей (E. Cerulli Irelli и соавт., 
2022; Coppola и соавт., 2023), можно выделить 2 под-
типа ЭМВ. Для подтипа «ЭМВ+» характерны следую-
щие признаки: более высокая частота умственной 
отсталости, нарушения поведения, более ранний воз-
раст начала эпилепсии, эпилептический статус МВ, 

генерализованная пароксизмальная быстрая актив-
ность на ЭЭГ, аутоиндукция приступов, фебрильные 
приступы и  фармакорезистентность. Для подтипа 
«только ЭМВ» характерны доброкачественное течение 
с ремиссией приступов и более благоприятный ней-
ропсихиатрический прогноз.

Заключение. Возраст дебюта, данные о  ГТКП 
в анамнезе, сопутствующие психиатрические заболе-
вания и анамнез фебрильных приступов – факторы, 

*Препарат не зарегистрирован в РФ.
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которые могут отрицательно влиять на достижение 
устойчивого контроля приступов при ЭМВ (E. Cerulli 
Irelli и соавт., 2022). Постоянная фотосенситивность 
и чувствительность при закрытии глаз связаны с фар-
макорезистентными приступами (L. Giuliano и соавт., 
2019). АЭП выбора в лечении ЭМВ: вальпроат, леве-
тирацетам и Сейзар; при этом Сейзар и леветираце-
там – препараты 1-й линии для женщин детородного 
возраста (K.M. Smith и соавт., 2023).

Доклад иллюстрирован клиническим примером ЭМВ 
у девочки 10 лет. 

Эпилепсия с фантомными абсансами
Зарета Казбулатовна Горчханова, к.м.н., старший 

научный сотрудник, невролог/эпилептолог Научно-ис-
следовательского клинического института педиатрии 
им. акад. Ю.Е. Вельтищева ФГБОУ ВО «Российский на-
циональный исследовательский медицинский универси-
тет им. Н.И. Пирогова» Минздрава России.

В соответствии с русскоязычным словарем терми-
нов, используемых в клинической электроэнцефало-
графии, абсанс (аbsence) – это приступ с генерализо-
ванным началом. Не следует использовать этот 
клинический термин для описания ЭЭГ-паттерна. 
В заключении ЭЭГ рекомендуется указывать морфо-
логию генерализованных разрядов: спайк–волна, ком-
плексы острая–медленная волна, с указанием частоты 
(например, 3 Гц).

В соответствии с клиническими рекомендациями 
«Эпилепсия и эпилептический статус у взрослых и де-
тей» (2022) фантомный, или «субклинический», абсанс 
(от франц. “fantome” или англ. “phantom” – призрак) – 
это приступ абсанса, длящийся слишком короткое 
время (2–4 с), чтобы можно было заметить выключе-
ние сознания; поэтому данный приступ регистрирует-
ся только электрографически. Таким образом, в связи 
с их короткой продолжительностью ФА имеют следу-
ющие особенности: они незаметны для пациентов, 
а  также их не замечают окружающие (члены семьи/
клиницисты); приступы этого типа не нарушают не-
врологические функции, однако могут приводить 
к временным нарушениям внимания [92]. 

Впервые ФА были описаны C.P. Panayiotopoulos 
и соавт. в 1993 г. А в 1997 г. C.P. Panayiotopoulos и соавт. 
описали сочетание ГТКП, ФА и частых статусов аб-
сансов и расценивали данное сочетание как особый 
подтип ИГЭ.

Таким образом, ФА не являются изолированной 
формой приступов и обычно сопровождаются редки-
ми ГТКП и статусом абсансов, который может возни-
кать у 50  % пациентов [90].

Распространенность ИГЭ с ФА составляет около 
3 % среди всех взрослых пациентов с эпилептически-
ми приступами и  около 10 % всех ИГЭ у  взрослых 

[74, 91]. Частота статуса абсансов составляет 50 % у па-
циентов с ФА [74, 91]. ГТКП, как правило, являются 
первым заметным клиническим проявлением заболе-
вания, обычно возникают в возрасте от 18 до 40 лет; 
касательно возраста дебюта приступов абсансов дан-
ных нет [74, 91].

Состояние статуса абсансов может проявляться 
само по себе или заканчиваться генерализованными 
тонико-клоническими судорогами, может длиться не-
сколько часов [74, 91]. Во время статуса абсансов па-
циенты медленно реагируют и  общаются, при этом 
могут отвечать на голосовые команды и вспоминать 
течение приступов. Пациенты с рецидивирующим ста-
тусом абсансов могут предсказать возникновение гене-
рализованных тонико-клонических судорог, и  они 
обычно пытаются найти тихое место, чтобы прилечь 
и переждать приступ [74, 91]. Пациенты детского воз-
раста, у которых в качестве начального симптома отме-
чается статус абсансов, встречаются редко [74, 91].

Диагностика. ФА незаметны для пациента и окру-
жающих, и  единственным и  необходимым методом 
объективной диагностики ФА является видео-ЭЭГ-
мониторинг. По данным видео-ЭЭГ-мониторинга во 
время пробы с ГВ со счетом ФА проявляются в виде 
прерывания, задержки или ошибок при счете, иногда 
сопровождаются морганием век [74, 91, 96]. Инфор-
мативность пробы с ГВ зависит от работы техника ЭЭГ 
и требует выполнения следующих правил: 1) проба с ГВ 
должна следовать через интервал не менее 3 мин после 
пробы с ритмической фотостимуляцией; 2) продолжи-
тельность пробы с  ГВ должна быть не менее 3 мин;  
3) после пробы необходимо продолжить регистрацию 
ЭЭГ не менее 1 мин, до полного восстановления фо-
новой ритмики; 4) ГВ проводить обязательно со счетом 
в конце выдоха; 5) сразу после каждого абсанса следу-
ет просить пациента повторить данные звуковые раз-
дражители и расспрашивать его о возможных симптомах; 
6) следует использовать дополнительные приспособления 
при проведении пробы детям раннего возраста, в том 
числе и  пациентам с  когнитивным дефицитом [96].  
На ЭЭГ ФА проявляются в виде комплексов спайк–
волна частотой 3–4 Гц [96].

Дискутируется вопрос о том, какая продолжитель-
ность генерализованного разряда спайк–волна долж-
на считаться приступом . По данным L.G. Sadleir и со-
авт. (2009), разряд генерализованной активности 
спайк–волна любой продолжительности считается 
приступом абсанса, если возникают клинические сим-
птомы приступа. Разряд генерализованной активности 
спайк–волна длительностью >2 с даже без клиничес
ких проявлений считается приступом абсанса. Разряд 
генерализованной активности спайк–волна длительно-
стью <2 с  без каких-либо клинических проявлений 
считается интериктальным разрядом [102].
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По данным D. Dlugos, S. Mosh  (2013), разряд ге-
нерализованной активности спайк–волна длительно-
стью не менее 3 с даже при отсутствии клинических 
проявлений считается абсансным приступом. 

На практике возникают реальные сложности при 
тестировании сознания во время короткого разряда. 
Одним из приемов является чтение вслух или счет.

Дифференциальный диагноз по данным ЭЭГ. Слож-
ности могут возникать при попытке дифференциро-
вать ФА и феномен HIHARS (hyperventilation-induced 
high amplitude rhythmic slowing – вызванное ГВ высо-
коамплитудное замедление ритма на ЭЭГ). HIHARS 
представляет собой парафизиологический ответ во 
время ГВ и может проявляться изменением сознания. 
HIHARSAA (HIHARS with altered awareness – HIHARS  
с измененным сознанием) не считается электрокли-
ническим эпилептическим феноменом [78].

Также может возникнуть необходимость диффе-
ренцировать проявления ФА по ЭЭГ и II фазу медлен-
ных высокоамплитудных волн в период спустя 60 с по-
сле проведения ГВ. Данный феномен может 
выявляться у 50 % пациентов с цереброваскулярными 
заболеваниями и быть использован как скрининговый 
метод диагностики болезни моямоя.

Лечение ФА. Как и абсансы у детей и подростков 
в целом, ФА хорошо поддаются лечению, и их частота 
снижается с возрастом [90]. Вопрос о том, нуждаются 
ли пациенты с ФА в лечении (при отсутствии других 
типов приступов), остается спорным. 

В исследовании C.P. Panayiotopoulos (2005) ни один 
из пациентов не получал АЭП до возникновения 
ГТКП. Все пациенты, о  которых сообщалось, вели 
нормальный образ жизни без лекарств до своего пер-
вого ГТКП, вероятно, возникшего спустя много лет 
после начала частых ФА [90]. 

По мнению C.P. Panayiotopoulos (2005), невозмож-
но получить данные о  том, сколько людей в  общей 
популяции имеют такую же проблему, при отсутствии 
ГТКП или клинически заметных абсансов [90].

Если лечение считается необходимым (вождение 
автомобиля является важным фактором), выбор, ве-
роятно, будет между вальпроатом, ламотриджином 
и  леветирацетамом (в таком порядке предпочте-
ния) [90].

Рекомендации лечения у девочек и женщин дето-
родного возраста с абсансной формой идиопатических 
эпилепсий: 1) препарат первой очереди выбора при 
сочетании абсансов с ГТКП – Сейзар (ламотриджин); 
2) другие возможные варианты терапии: клобазам, 
клоназепам, леветирацетам, топирамат, зонисамид;  
3) в случае множественных неудач – вальпроаты [83].

Прогноз. ИГЭ с ФА может свидетельствовать о по-
жизненной склонности к приступам с неопределенным 
временем начала и ремиссии [90].

Интеллект пациентов соответствует норме, без 
признаков ухудшения в процессе заболевания. Кроме 
того, ФА, даже если они и  частые, по-видимому, не 
влияют на повседневную активность [90].

Заключение. ФА и  ИГЭ с  ФА  – не признанные 
ILAE тип приступов и форма эпилепсии. 

Пациенты с  генерализованной субклинической 
эпилептиформной активностью должны наблюдаться 
в динамике, необходимо рекомендовать соблюдение 
режима дня, исключить депривацию сна. 

Если ФА выявлены у пациента детского возраста 
с когнитивными проблемами или с каким-либо невро-
логическим дефицитом, целесообразно проведение 
дополнительных исследований (генетические иссле-
дования, нейровизуализация). 

Антиэпилептическую терапию целесообразно на-
чинать только после появления ГТКП. 

Препаратом выбора при абсансной эпилепсии у лиц 
женского пола является Сейзар (ламотриджин). 

Доклад иллюстрирован клиническими примерами. 

Семейный клинический случай  
статуса абсансов
Ирина Алексеевна Бучнева, к.м.н., заведующая психо-

неврологическим отделением БУЗ ВО  «Воронежская об-
ластная детская клиническая больница № 1» (Воронеж).

Автор представила собственное наблюдение се-
мейного случая статуса абсансов.

Родители пациента В.М., 10 лет, обратились с жа-
лобами на впервые возникший приступ (ночью ребе-
нок встал с  кровати, бесцельно ходил по комнате, 
в контакт не вступал, с последующим падением, циа-
нозом, клониями в верхних конечностях, продолжи-
тельностью 2–3 мин, с постприступной головной бо-
лью и сном).

Из анамнеза жизни известно, что ребенок от 2-й бе-
ременности, протекавшей без особенностей, 2-х срочных 
самостоятельных родов; масса тела при рождении 3000 г, 
длина тела 52 см, оценка по шкале Апгар – 7/8 баллов. 
Раннее развитие с задержкой психического и речевого 
развития. Наследственный анамнез отягощен (у род-
ного брата эпилепсия). 

Анамнез заболевания: с 7 лет отмечались ежеднев-
ные эпизоды заведения глазных яблок вверх. За меди-
цинской помощью не обращались. 15 ноября 2021 г. 
впервые развился ГСП. Ребенок был госпитализирован 
в Воронежскую областную детскую клиническую боль-
ницу № 1. При осмотре в отделении: отсутствие целе-
направленных действий и ориентации в пространстве, 
контакт затруднен, пациент повторял односложные 
фразы, совершал неадекватные действия, периодически 
отмечались частые эпизоды заведения глазных яблок 
вверх. Соматический статус без особенностей. В невро-
логическом статусе очаговых симптомов не выявлено. 
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Результаты обследования: по данным МРТ голов-
ного мозга обнаружены резидуальные очаги глиоза 
в  левой лобной доле. При видео-ЭЭГ-мониторинге 
диагностирована ЭЭГ-картина эпилептического ста-
туса абсансов.

На основании клинической картины и характер-
ных изменений на ЭЭГ был установлен диагноз гене-
рализованной эпилепсии со статусом абсансов. 

Лечение началось с  парентерального введения 
вальпроата в дозе 1500 мг (внутривенно капельно) в те-
чение 2 дней с последующим переходом на вальпроат 
внутрь 1250 мг/сут (26 мг/кг/сут), леветирацетам 
1000 мг/сут (21 мг/кг/сут), дексаметазон 12 мг внутри-
венно струйно № 5.

На фоне проводимой терапии во время ВЭМ  
при проведении пробы с ГВ регистрировались генера-
лизованные разряды высокоамплитудных спайк-волн 
частотой 3 Гц, продолжительностью от 2 до 4 с,  
без видимых клинических проявлений (паттерны абсан-
сов). Ребенок был выписан домой с рекомендациями 
продолжить прием противосудорожной терапии (валь-
проат 1250 мг/сут + леветирацетам 1000 мг/сут). 

При повторной плановой госпитализации через  
4 мес эпилептические приступы отсутствовали, одна-
ко отмечались НЯ в виде повышения аппетита и при-
бавки массы тела, снижения школьной успеваемости, 
в связи с чем проведена постепенная замена вальпро-
ата на Сейзар. На фоне лечения (Сейзар 300 мг/сут 
и леветирацетам 1000 мг/сут) отмечается положитель-
ная динамика: отсутствуют эпилептические приступы 
и эпилептиформная активность на ЭЭГ. Нормализо-
вался аппетит, улучшилась школьная успеваемость. 

Также был обследован младший брат пациента, В.В., 
7 лет. Жалобы на ежедневные приступы «замираний» 
с заведением глазных яблок вверх. Анамнез жизни: ре-
бенок от 3-й беременности, протекавшей без особенно-
стей, 3-х срочных самостоятельных родов. Масса тела 
при рождении 3100 г, длина тела 51 см, оценка по шкале 
Апгар – 6/7 баллов. Раннее развитие с задержкой психи-
ческого и речевого развития. Наследственный анамнез 
отягощен (у родного брата эпилепсия). Анамнез заболе-
вания: с 6 лет отмечаются ежедневные приступы по типу 
«замираний» с заведением глазных яблок вверх. 

Ребенок был госпитализирован в  Воронежскую 
областную детскую клиническую больницу № 1. Со-
матический статус без особенностей. Неврологический 
статус без очаговой симптоматики. МРТ головного 
мозга: структурных изменений не выявлено. Видео-
ЭЭГ-мониторинг: паттерны абсансов: генерализован-
ные разряды спайк–волна продолжительностью до 8 с, 
сопровождающиеся заведением глазных яблок вверх. 

На основании данных анамнеза и результатов обсле-
дования установлен диагноз генерализованной эпилеп-
сии с  абсансами. Назначено лечение: вальпроат 

750 мг/сут. На фоне лечения отмечалась положительная 
динамика в виде снижения частоты эпилептических при-
ступов. В дальнейшем вторым препаратом в дополнение 
к вальпроату добавлен Сейзар с постепенным увеличе-
нием дозы по 12,5 мг каждые 2 нед до 200 мг/сут. Достиг-
нута стойкая ремиссия эпилептических приступов, 
с дальнейшей постепенной отменой вальпроата, с учетом 
клинико-электроэнцефалографической ремиссии. В на-
стоящее время на ЭЭГ эпилептиформной активности  
не выявлено. Эпилептические приступы отсутствуют. 

Старший брат пациента, В.Д., 13 лет. Жалоб  
не предъявлялось. Перинатальный анамнез не отяго-
щен. Развитие по возрасту. При обследовании на ЭЭГ 
зарегистрированы диффузные вспышки нерегулярных 
медленных волн, чередующиеся с острыми волнами, 
продолжительностью до 1 с, без клинических прояв-
лений. Противосудорожную терапию не получал.  
За время наблюдения эпилептические приступы не 
были зарегистрированы.

Заключение. При генерализованной эпилепсии 
с абсансами препаратом выбора является Сейзар, при-
меняемый как в моно-, так и в комбинированной те-
рапии.

Эпилепсия с миоклонически-атоническими 
приступами (синдром Дозе)
Константин Юрьевич Мухин, д.м.н., профессор, 

руководитель Объединения медицинских учреждений 
по диагностике, лечению и реабилитации заболеваний 
нервной системы и  эпилепсии им. Святителя Луки 
(Москва). 

В соответствии с новой классификацией эпилеп-
тических синдромов ILAE 2022 некоторые синдромы, 
которые ранее входили в структуру ИГЭ, в настоящее 
время переведены в группу ГГЭ. С одной стороны, они 
имеют некоторое генетическое и клиническое родство 
с ИГЭ, с другой – признаки ЭРЭ (E.С. Wirrell и соавт., 
2022). К синдромам ГГЭ относятся:

1) ЭМАП;
2) ЭМА; 
3) ЭМВ; 
4) миоклоническая эпилепсия младенчества (редко 

может сочетаться с энцефалопатией развития).
В дополнение к этим синдромам ГЭФС+ с генера-

лизованными приступами также может быть отнесена 
к группе ГГЭ, но следует учитывать, что при данном 
синдроме наличие фокальных приступов не является 
исключением (E.С. Wirrell и соавт., 2022). 

По новой классификации эпилептических синдро-
мов ILAE 2022 ЭМАП относится к эпилептическим 
синдромам с дебютом в детском возрасте, к категории 
ЭЭ и ЭРЭ.

Расширенная версия классификации эпилептичес
ких приступов 2024 г. приведена в табл. 2. 
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Эпилепсия с миоклонически-атоническими прис-
тупами,,ранее известная как эпилепсия с миоклони-
чески-астатическими приступами, или синдром Дозе, 
была описана H. Doose и соавт. (Киль, Германия) в 1970 г. 
под названием «центрэнцефалический миоклонически-
астатический petit mal».

Генетические основы ЭМАП. Положительный семей-
ный анамнез по эпилепсии или фебрильным приступам 
констатируется у 1/3 больных ЭМАП и обычно ассоци-
ируется с более благоприятным прогнозом. В семьях 
пробандов нередко встречается ГЭФС+ [80]. В большин-
стве случаев заболевание имеет сложное полигенное 
наследование. Основным геном, мутация в котором от-
ветственна за развитие ЭМАП (OMIM: 616421), являет-
ся SLC6A1, расположенный на коротком плече 3-й хро-
мосомы (локус 3p25.3) [82]. Другие моногенные формы 
с  определенными патогенными мутациями, которые 
могут быть причиной ЭМАП, включают SCN1A, SCN1B, 
SCN2A, STX1B, SLC6A1, CHD2, SYNGAP1, NEXMIF, 

Таблица 2. Расширенная версия классификации эпилептических приступов 2024 г.

Table 2. Extended version of the classification of epileptic seizures, 2024

Фокальные приступы 
Focal seizures

Генерализованные приступы 
Generalized seizures

Приступы, не диагностированные 
как фокальные или 
генерализованные 

Unknown types of seizures:  
focal and generalized

Сознание: сохранно, нарушено, 
неизвестно 
Consciousness: intact, impaired, 
unknown

С наблюдаемыми симптомами 
или без них
With or without observable symptoms

Описание семиологии присту-
пов в хронологическом порядке 
(включая эпилептические спазмы)
Description of seizure semiology  
in chronological order (including epileptic 
spasms)

Фокальный приступ с переходом 
в  билатеральный тонико-клони-
ческий 
Focal seizure with transition to bilateral 
tonic-clonic 

Типичные абсансы 
Typical absences

Атипичные абсансы 
Atypical absences

Миоклонические абсансы 
Myoclonic absences

Миоклонус век с абсансами или без них 
Eyelid myoclonus with or without absences

Миоклонические* 
Myoclonic*

Клонические* 
Clonic*

Негативный миоклонус* 
Negative myoclonus*

Эпилептические спазмы* 
Epileptic spasms*
Тонические* 

Tonic*
Атонические* 

Atonic*
Миоклонически-атонические 

Myoclonic-atonic
Тонико-клонические (тонико-клониче-
ские; миоклонически-тонико-клониче-

ские; абсанс с переходом в тонико-
клонический приступ)

Tonic-clonic (tonic-clonic; myoclonic-tonic-
clonic; absence with transition to tonic-clonic 

seizure)

Сознание: сохранно, нарушено, 
неизвестно 

Consciousness: intact, impaired, 
unknown

С наблюдаемыми симптомами 
или без них 

With or without observable symptoms

Описание семиологии присту-
пов в хронологическом порядке 

(включая эпилептические 
спазмы) 

Description of seizure semiology  
in chronological order (including 

epileptic spasms)

Тонико-клонические приступы, 
не диагностированные как фо-

кальные или генерализованные. 
Неклассифицированные 

приступы 
Tonic-clonic seizures, unknown,  

focal or generalized.  
Unclassified seizures

*Приступы могут быть и фокальными, как часть их семиологии.
*Seizures can also be focal, as part of their semiology.

KIAA2022, GABRA1, GABRG2, SPTAN1 [80]. Примерно 
у 5 % больных с клинической картиной ЭМАП наблю-
дается синдром недостаточности GLUT1, ассоциирован-
ный с патогенными вариантами SLC2A1. 

Эпилепсия с миоклонически-атоническими присту-
пами в дебюте. Дебют приступов при ЭМАП – от 6 мес 
до 8 лет (94 % больных – от 8 мес до 6 лет; пик дебюта 
в 2–4 года). Характерно, что данная форма эпилепсии 
обычно дебютирует с ГСП – до 80 % всех случаев [42]. 
Реже заболевание начинается с типичных фебрильных 
приступов (11–28 % пациентов), в том числе дебюти-
рующих на первом году жизни. Лишь в  единичных 
случаях встречается дебют ЭМАП с абсансов или мио
клонических приступов. 

Характерно катастрофическое нарастание множе-
ственных типов приступов сразу после дебюта заболе-
вания [13, 56].

Типы приступов при ЭМАП [110, 123] включают мио
клонические, миоклонически-атонические (миатони-
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ческие), генерализованные судорожные (около 100 % 
всех случаев), типичные фебрильные приступы (20 % 
случаев), абсансы (75 %), атонические (35 %), бессудо-
рожный эпилептический статус (30 %); тонические 
приступы встречаются по мере развития заболевания, 
в тяжелых случаях с неблагоприятным прогнозом.

Абсансные приступы у больных ЭМАП (типичные 
абсансы) могут присоединяться по мере развития 
миоклонически-астатической эпилепсии и  встреча-
ются с частотой до 73 % случаев. Согласно H. Doose 
(1992), «более чем в половине случаев миоклонические 
и  астатические проявления сочетаются с  коротким 
выключением сознания: абсансы с миоклоническими 
подергиваниями, нерегулярными миоклониями лица 
и/или с частичной или полной потерей постурального 
тонуса» [42]. Средний возраст дебюта абсансов  – 
4,0 ± 0,6 года. При ЭМАП преобладают короткие типич-
ные простые абсансы, реже констатируются абсансы 
с миоклоническим (миоклонус в мышцах плеч, лицевой 
мускулатуре) или   атоническим компонентом [84]. 
В большинстве случаев абсансы сопровождаются регу-
лярной генерализованной пик-волновой активностью  
3 Гц. Редко встречается «пик-волновой ступор». 

Приводим диагностические критерии ЭМАП  
по классификации ILAE 2022, включая обязательные 
критерии, настораживающие признаки и  критерии 
исключения [110].

�Диагностические критерии ЭМАП по новой классификации эпилептических синдромов 
ILAE от 2022 г. [116]

Обязательные критерии
Приступы: миоклонически-атонические.
ЭЭГ: генерализованные пик- или полипик-волновые разряды частотой 2–6 Гц.

Настораживающие признаки
Приступы: тонические, развившиеся в пределах 12 мес с момента дебюта заболевания.
�ЭЭГ: генерализованная быстроволновая пароксизмальная активность во сне (GPFA). Генерализованная 
медленная пик-волновая активность <2 Гц. Фотопароксизмальная реакция на низкочастотную ритми-
ческую фотостимуляцию (предполагается нейрональный цероидный липофусциноз 2-го типа).
�Развитие в  дебюте заболевания: умеренная или выраженная интеллектуальная недостаточность  
до начала приступов.
Неврологический статус: очаговые неврологические симптомы.

Критерии исключения
�Приступы: эпилептические спазмы или синдром инфантильных эпилептических спазмов в дебюте; 
фокальные приступы.
ЭЭГ: устойчивый фокус эпилептиформной активности. Гипсаритмия.
Возраст дебюта: до 6 мес или после 8 лет.
�Нейровизуализация: структурные изменения по данным МРТ, имеющие отношение к развитию эпилепсии.

�Эволюция синдрома: ЭМАП следует заподозрить, если внезапно дебютируют эпилептические приступы 
нескольких типов у ребенка соответствующего возраста при отсутствии настораживающих признаков 
и критериев исключения.

Далее представляем основные критерии диагноза 
ЭМАП (К.Ю. Мухин и соавт., 2024) [73, 110]:

• высокая частота эпилепсии, фебрильных присту-
пов и ЭЭГ-аномалий (включая доброкачественные 
эпилептиформные паттерны детства) у родствен-
ников пробандов с ЭМАП;

• дебют приступов от 7 мес до 7 лет;
• обычно нормальное развитие детей до дебюта 

приступов;
• первично-генерализованный тип приступов;
• высокая частота и полиморфизм приступов в пер-

вые месяцы заболевания;
• возможность когнитивных нарушений после де-

бюта приступов и нарастания эпилептиформной 
активности (ЭЭ);

• на ЭЭГ преобладают генерализованная пик/поли-
пик-волновая активность и пробеги центрально-
париетального тета-ритма;

• характерна резистентность к терапии в  течение 
нескольких месяцев после дебюта заболевания 
с последующим достижением ремиссии более чем 
у половины больных.
Особенности течения и прогноз ЭМАП. Заболевание 

дебютирует в возрасте от 1 до 5 лет в 90 % случаев. Дебют 
обычно с ГСП или типичных фебрильных приступов. 
Характерно очень быстрое присоединение других ти-
пов приступов: миоклонических, миоклонически-
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атонических, абсансов, с катастрофическим нараста-
нием частоты приступов. Резистентность к терапии 
проявляется в первые месяцы после дебюта.

В течение года с момента дебюта заболевания воз-
можны постепенная стабилизация частоты приступов 
и  неплохой ответ на терапию. Частота достижения 
ремиссии варьирует от 50 до 80 %. 

Неблагоприятные факторы прогноза включают от-
сутствие значимого урежения приступов в  течение 
3  лет адекватной терапии, присоединение тонических 
приступов, частые эпизоды бессудорожного эпилеп-
тического статуса, диффузную медленную активность 
острая–медленная волна на ЭЭГ (Korff, Genton, 2017; 
R. Guerrini и соавт., 2019).

По словам R. Guerrini (2019), «течение эпилепсии 
с  миоклонически-атоническими приступами вариа-
бельно и непредсказуемо». 

Лечение ЭМАП. Мы рекомендуем применение при 
данной форме эпилепсии следующих АЭП и их ком-
бинации [14]:

• вальпроат 20–50 мг/кг/сут (стартовая монотерапия);
• вальпроат + Сейзар (ламотриджин) 3–5 мг/кг/сут;

• вальпроат + клобазам, в средней дозе 1 мг/кг/сут;
• вальпроат + этосуксимид 30–40 мг/кг/сут (при 

широком спектре приступов);
• вальпроат + сультиам, в средней дозе 10 мг/кг/сут;
• в случае резистентных к терапии ГСП: вальпроат + 

перампанел (4–8 мг/сут); топирамат (4–6 мг/кг/сут); 
зонисамид (4–6 мг/кг/сут); леветирацетам  
(30–60 мг/кг/сут); фенобарбитал (2–5 мг/кг/сут);

• в отдельных случаях: руфинамид (при тонических 
приступах), ацетазоламид, внутривенный имму-
ноглобулин, КД (при синдроме недостаточности 
GLUT1);

• глюкокортикостероиды могут быть эффективны-
ми в некоторых случаях в начале заболевания при 
частых полиморфных приступах.
Снижение частоты приступов на фоне лечения 

осуществимо в большинстве случаев, однако полная 
ремиссия была достигнута в нашем исследовании толь-
ко у 70 % больных, преимущественно на фоне приема 
комбинации вальпроата и ламотриджина и/или кло-
базама, этосуксимида. 

Антиэпилептические препараты, доказанно облада-
ющие антиабсансной активностью, включают этосук-
симид (абсансы + миоклонус), вальпроат (абсансы + 
ГСП + миоклонус), ламотриджин (абсансы + ГСП), 
клобазам (абсансы + миоклонус) [79].

Антиэпилептические препараты, показавшие эф-
фективность при ЭМАП в отдельных исследованиях: 
каннабидиол*, фенфлурамин*, фелбамат*; возможно 
применение КД (хороший эффект до 70 % респонде-
ров) [87, 100].

К препаратам, противопоказанным при ГГЭ (в свя-
зи с возможностью аггравации), относятся карбамазе-
пин, окскарбазепин, фенитоин, габапентин, прегаба-
лин, вигабатрин, тиагабин [89].

Сейзар (ламотриджин; АО «Алкалоид», Alkaloid 
(Республика Македония)) выпускается в  таблетках, 
содержащих 25, 50, 100 и 200 мг. Терапевтическая доза 
Сейзара составляет 100–400 мг/сут (3–10 мг/кг/сут) 
в 2 приема. Рекомендована обязательная постепенная 
титрация дозы препарата по 12,5–50,0 мг/сут раз 
в  1–2  нед для уменьшения вероятности появления 
кожной сыпи. При применении в комбинации с валь-
проатами доза Сейзара должна быть уменьшена 
примерно вдвое: 100–200 мг/сут. При применении 
Сейзара в  монотерапии и  в  комбинации с  другими 
АЭП препарат применяется в  дозе 100–400 мг/сут. 
Важно отметить существование уникальной лекарст-
венной формы – делимых таблеток Сейзара 200 мг; 
возможно назначение 1 табл/сут (при однократном 
приеме), что очень удобно для пациентов. Сейзар при-

Эпилептические синдромы с дебютом 
в детском возрасте, 2022 [110]

Возрастзависимые эпилепсии:
• возрастзависимая эпилепсия с центрально-
темпоральными спайками;
• возрастзависимая эпилепсия с  вегетатив-
ными приступами;
• детская затылочная эпилепсия со зритель-
ными приступами;
• фотосенситивная затылочная эпилепсия.

Синдромы ГГЭ:
• ЭМВ;
• ЭМА.

ЭЭ и ЭРЭ:
• ЭМАП;
• СЛГ;
• ЭЭ/ЭРЭ-СВАС;
• �эпилептический синдром, связанный 

с фебрильной инфекцией (febrile infection-
related epilepsy syndrome, FIRES);

• �эпилепсия с гемиконвульсивными присту-
пами и  гемиплегией (hemiconvulsion-
hemiplegia-epilepsy, HHE).

*Препарат не зарегистрирован в РФ.
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меняется при фокальных, генерализованных эпилеп-
сиях и ЭЭ/ЭРЭ.

Представляем результаты нашего анализа эффек-
тивности Сейзара у 104 пациентов, опубликованного 
в 2022 г. (табл. 3). 

В общей группе пациентов с различными форма-
ми эпилепсии терапевтическая ремиссия при приеме 
Сейзара была достигнута у 47 (45 %) из 104 пациентов. 
Уменьшение числа приступов на 50 % и более наблю-
далось дополнительно у 35 (34 %); в целом терапев-
тический эффект (ремиссия или урежение приступов 
на 50 % и  более) достигнут у  82 (79 %) из 104 па
циентов.

Важно отметить благоприятное влияние Сейзара 
на когнитивные функции больных эпилепсией [18, 88], 
которое включает улучшение внимания и памяти, сни-
жение детской гиперактивности, уменьшение вялости 
и сонливости, повышение способности к обучению, 
нормотимический эффект.

Положительное влияние Сейзара на когнитивные 
функции, обучение и поведение – важные факторы, 
способствующие формированию высокой комплаент-
ности и удовлетворенности лечением.

Важными вопросами остаются требования для вра-
чей по назначению препарата согласно международно-
му непатентованному наименованию (МНН). Врач 
обязан в рекомендациях (заключении) указывать пре-
параты по МНН; все лекарственные препараты выпи-
сываются на рецептурных бланках только по МНН. Но 
больные эпилепсией принимают АЭП с определенным 
торговым наименованием. Врач обязан предупреждать 
пациента, что различные лекарственные препараты 
с одним действующим веществом (МНН), – это не пол-

ностью одинаковые препараты, которые могут дейст-
вовать на организм по-разному. При смене торгового 
названия препарата существует вероятность ухудшения 
здоровья пациента. Особенно это касается «небренди-
рованных» препаратов, т.е. выпускаемых по МНН. 

Врач имеет право устно рекомендовать пациенту 
АЭП по торговому названию, если он хорошо знаком 
с действием именно этих препаратов и часто приме-
няет их в практике.

Больной эпилепсией, информированный о свой-
ствах выбранного бренда АЭП, особенностях заболе-
вания, неприемлемости аналоговой замены, важности 
комплаенса, будет иметь достоверно лучшие шансы 
на достижение ремиссии.

Фармацевт не сможет уговорить пациента на заме-
ну препарата, если пациент будет убежден в необходи-
мости выбора конкретного бренда.

Заключение. Высокая клиническая эффективность 
и хорошая переносимость – две основные составля
ющие современного лечения эпилепсии. Однако не-
редко идеального баланса между этими составляющи-
ми достичь невозможно [89]. 

По данным J. Engel (2013), контроль эпилепсии 
подразумевает снижение частоты приступов в резуль-
тате терапии «до приемлемого пациентом уровня» 
и хорошую переносимость лечения.

Сейзар является «золотым стандартом» в лечении 
эпилепсии с высокой эффективностью, отличной пе-
реносимостью и минимальным тератогенным воздей-
ствием. При достижении адекватного контроля над 
приступами этот препарат, безусловно, представляет-
ся одним из лучших АЭП по переносимости. 

Доклад иллюстрирован клиническими примерами. 

Таблица 3. Эффективность Сейзара при разных формах эпилепсии, n (%)

Table 3. Efficacy of Seizar in different forms of epilepsy, n (%)

Эффект 
Effect

Идиопатические эпилепсии 
Idiopathic epilepsies

Структурные фокальные 
эпилепсии 

Structural focal epilepsies

Генетические эпилепсии
(+ энцефалопатии развития 

и эпилептические)  
Genetic epilepsies

(+ developmental and epileptic 
encephalopathies)

Ремиссия приступов  
Remission of seizures 

7 (64) 32 (64) 8 (19)

Урежение приступов 
на 50 % и более  
Reduction of seizures by 50 % 
or more 

1 (9) 8 (16) 26 (60)

Без значимого эффекта  
No significant effect 

3 (27) 10 (20) 9 (21)
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Практические наблюдения  
при абсансной эпилепсии
Анжела Борисовна Кожокару, д.м.н., руководитель 

центра клинической нейрофизиологии и нейрофункцио-
нальной диагностики, заведующая отделением клиниче-
ской нейрофизиологии ФГБУ «Государственный научный 
центр Российской Федерации – Федеральный медицин-
ский биофизический центр им. А.И. Бурназяна» ФМБА 
России (Москва).

История изучения. Первое описание абсансного 
типа приступов представил S.A. Tissot в 1770 г., сооб-
щив о наблюдениях мгновенных выключений созна-
ния и прекращения речи в сочетании с легкими дви-
жениями глаз. В  1824 г. L.F. Calmeil ввел понятие 
«эпилептический абсанс» – «кратковременные эпизо-
ды потери сознания у больных эпилепсией» [30]. В 1935 г. 
супруги Gibbs совместно с W. Lennox сообщили о воз-
никновении при абсансе генерализованной синхрон-
ной и  симметричной пик-волновой активности на 
фоне нормальной фоновой ЭЭГ [50].

Нейрофизиологические корреляты абсансов. Пато-
гномоничный ЭЭГ-коррелят абсансного приступа – 
генерализованный синхронный и симметричный раз-
ряд спайк-волн [5]. На основе картины ЭЭГ 
различают: 1) типичный абсанс – генерализованные 
синхронные и  симметричные разряды пик-волн ча-
стотой 3 Гц; 2) атипичный  – с  меньшей частотой 
спайк-волн и  не столь выраженной синхронностью 
или симметричностью разрядов [5, 121]. ILAE (2019) 
определяет типичный абсанс как генерализованный 
тип приступа с внезапным началом и последующим 
нарушением сознания, степень нарушения может  
варьировать в зависимости от специфического синд
рома [119].

Классификация. Абсанс относят к генерализован-
ным (первично генерализованным) эпилептическим 
приступам [5, 121]. Абсансы относят к типу приступов 
с генерализованными началом, немоторным; выделя-
ют типичные, атипичные, миоклонические, абсансы 
с МВ; также отдельно выделяют ФА, которые незамет-
ны для окружающих и самого пациента (поэтому при 
ФА трудно определить реальный возраст начала при-
ступов) [46, 72, 73]. 

Эпилепсии, ассоциированные с  абсансами, по 
классификации ILAE 2019, включают ДАЭ и  ЮАЭ, 
ЮМЭ, ГЭФС+, синдром Драве, ЭМАП, ЭМА. Другие 
авторы добавляют в этот список абсансную эпилепсию 
раннего детского возраста, эпилепсию с ФА, синдром 
Дживонса, синдром недостаточности GLUT1 (болезнь 
де Виво) (заболевание необходимо исключать, если 
абсансы начинаются раньше 4 лет) [72, 121].

Механизм действия Сейзара (ламотриджин) вклю-
чает следующие компоненты: 1) стабилизация преси-
наптической нейрональной мембраны за счет блокады 

вольтажзависимых натриевых каналов; 2) ограничение 
высвобождения возбуждающих нейромедиаторов.

Фармакокинетика Сейзара (ламотриджин). Ламотрид-
жин не метаболизируется системой цитохромов Р450, 
при этом АЭП-ингибиторы уридиндифосфатглюкуро-
нилтрансферазы, к которым относятся вальпроаты, 
снижают клиренс ламотриджина, значительно увеличи-
вая период полувыведения (T1/2 около 60 ч), что может 
привести к увеличению концентрации ламотриджина 
в плазме в 2–6 раз. Ламотриджин имеет благоприятный 
фармакокинетический профиль и длительный период 
полувыведения (24–37 ч), что позволяет уменьшать крат-
ность приема до 1 раза в сутки и, соответственно, зна-
чительно повышать комплаентность пациентов. 

К наиболее частым НЯ относится кожная сыпь 
(у 4–10 % пациентов), обычно в виде макулопапулез-
ных высыпаний, которая может возникнуть в течение 
4–8 нед после начала лечения. Опасные НЯ включают 
мультиформную экссудативную эритему (синдром 
Стивенса–Джонсона) и токсический эпидермальный 
некролиз (синдром Лайелла) и встречаются в редких 
случаях.

Применение ламотриджина в  лечении эпилепсии. 
В работе L.M. Frank и соавт. (1999) была продемон-
стрирована эффективность монотерапии ламотрид-
жином при эпилептических приступах с генерализо-
ванным началом (типичных абсансах): 82 % пациентов 
достигли полного контроля приступов, и у 62 % сохра-
нялся контроль над приступами в течение 4 нед [48]. 

В работе G.L. Holmes и  соавт. (2008) отсутствие 
приступов после инициальной терапии ламотриджи-
ном было достигнуто: по данным дневника присту-
пов – у 59 % (n = 51); по данным ЭЭГ – у 56 % (n = 54); 
по данным 24-часовой амбулаторной ЭЭГ – у  49 % 
(n = 49). Отсутствие приступов на поддерживающем 
этапе терапии ламотриджином было достигнуто: по 
данным дневника приступов  – у  89 % пациентов 
(24-я  неделя) и 86 % (32-я неделя) (n = 28); по данным 
клинической ЭЭГ – у 78 % (n = 27); по данным суточ-
ной амбулаторной ЭЭГ – у 81 % (n = 26). Наиболее 
частыми НЯ были головная боль и кашель [61].

Алгоритмы лечения абсансных эпилепсий. S.K. Kessler 
и E. McGinnis (2019) предложили алгоритм лечения аб-
сансной эпилепсии у детей, включающий следующие 
этапы: 1) введение этосуксимида при выявлении абсан-
сов; 2) при персистирующих приступах, или появлении 
НЯ при приеме этосуксимида, или наличии ГТКП – 
терапия вальпроатом; 3) при персистирующих приступах 
или НЯ при приеме этосуксимида или вальпроата в мо-
нотерапии – терапия ламотриджином; 4) при персисти-
рующих приступах или НЯ при приеме этосуксимида, 
вальпроата или ламотриджина в монотерапии – комби-
нированная терапия, комбинация вальпроата и ламо-
триджина или клобазама [70].
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Другой алгоритм лечения ДАЭ представили B. Mo-
stacci и соавт. (2021): 1) при изолированных абсансах 
назначается этосуксимид; 2) при неконтролируемых 
абсансах или при сочетании абсансов с ГТКП препарат 
выбора – ламотриджин; 3) другие возможные вариан-
ты терапии: клобазам, клоназепам, леветирацетам, 
топирамат, зонисамид; 4) в случае множественных не-
удач – применение вальпроата [83].

Алгоритм лечения ЮАЭ, представленный той же 
группой авторов [83], включает следующие этапы:  
1) инициальная терапия – ламотриджин; 2) персисти-
рование абсансов  – этосуксимид; 3) при наличии 
ГТКП – леветирацетам, топирамат; 4) другие возмож-
ные варианты лечения: клобазам, клоназепам, зони-
самид; 5) в случае множественных неудач – примене-
ние вальпроата [83].

E. Cerulli Irelli и соавт. (2023) опубликовали данные 
по сравнительной эффективности леветирацетама 
и ламотриджина в качестве препаратов 1-й линии для 

лечения абсансов у пациентов женского пола при ИГЭ. 
Наибольшая эффективность была выявлена на фоне 
терапии леветирацетамом только при ЮМЭ (отноше-
ние рисков 0,47; 95 % доверительный интервал 
0,32–0,68; p <0,001), без статистически значимых раз-
личий среди других синдромов ИГЭ. Ламотриджин 
имел преимущества перед леветирацетамом по пере-
носимости. У  обоих препаратов отмечалось схожее 
удержание на терапии через 12 мес [32]. 

О.А. Пылаева и К.Ю. Мухин (2020) провели ретро-
спективное исследование с включением 22 пациентов 
в возрасте от 3 до 34 лет (средний возраст – 15,3 года): 
10 пациентов мужского пола, 12 – женского; 8 взрослых 
и 14 детей (до 18 лет), из них 6 детей в возрасте от 3 до 
12 лет. Распределение по формам эпилепсии: идиопа-
тическая (генетическая) генерализованная эпилепсия 
(n = 9); идиопатическая (генетическая) фокальная эпи-
лепсия (n = 2); фокальная эпилепсия неустановленной 
этиологии (n = 1); структурная и предположительно 

Из рекомендаций NICE 2022

Абсансы (включая ДАЭ)
5.3.1. Предложите этосуксимид в качестве 1-й линии лечения при приступах абсансов.
�5.3.2. Если лечение 1-й линии неэффективно, предложите вальпроат натрия в  качестве 2-й линии  
или дополнительной терапии приступов абсансов в категориях пациентов:
• мальчики всех возрастов;
• �девочки до 10 лет, которым вряд ли понадобится лечение, когда они достигнут детородного возраста; 
• женщины, которые не могут иметь детей.
�5.3.3. Если лечение 2-й линии неэффективно для приступов абсансов, предложите ламотриджин  
или леветирацетам в качестве 3-й линии монотерапии или дополнительных вариантов лечения. Если 
первый из этих вариантов неудачный, рассмотрите второй из данных вариантов.

Абсансы в сочетании с другими типами приступов
�5.3.5. Рассмотрите вальпроат натрия в качестве препарата 1-й линии для приступов абсансов в сочета-
нии с другими типами приступов (или при их риске) в категориях пациентов:
• мальчики и мужчины;
• �девочки до 10 лет, которым вряд ли понадобится лечение, когда они достигнут детородного возраста;
• женщины, которые не могут иметь детей.
�5.3.6. Рассмотрите ламотриджин или леветирацетам в качестве вариантов лечения 1-й линии у женщин 
и девочек, способных иметь детей (включая молодых девушек, которым вероятно понадобится лечение, 
когда они достигнут детородного возраста), с абсансными приступами и другими типами приступов 
(или с  риском их возникновения). Если первый вариант оказался неудачным, рассмотрите второй  
из вариантов.
�5.3.7. Не назначайте вальпроат натрия при абсансах в сочетании с другими типами приступов (или риском 
их возникновения) женщинам и девочкам, способным иметь детей (включая девушек, которым, вероят-
но, потребуется лечение, когда они достигнут детородного возраста), за исключением случаев, когда:
• другие варианты лечения неэффективны; 
• риски и преимущества были полностью обсуждены, включая риски для будущего ребенка;
• �была принята во внимание вероятность беременности, а при необходимости была внедрена програм-

ма предотвращения беременности. 
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структурная фокальная эпилепсия (n = 4), генетические 
и предположительно генетические ЭЭ (n = 6). Эффек-
тивность Сейзара при различных типах приступов со-
ставила: абсансы – 86 %, миоклонические приступы – 
80 %, структурная фокальная эпилепсия – 80 %, другие 
формы – 66,7 %. Авторы показали, что Сейзар эффек-
тивен как при первичной монотерапии, так и в комби-
нированной терапии, включая пациентов с фармакоре-
зистентной эпилепсией [18]. 

В 2022 г. данной группой авторов был обобщен 
опыт применения Сейзара на большей группе пациен-
тов. В исследовании участвовали 104 пациента: 87 детей 
и 17 взрослых (42 – мужского и 62 – женского пола). 
Распределение по формам эпилепсии: структурная 
и предположительно структурная фокальная эпилепсия 
(n = 44), фокальная эпилепсия неустановленной этио
логии (n = 6), генетические и предположительно генети-
ческие эпилепсии и ЭЭ (n = 43), идиопатические формы 
эпилепсии (n = 11). Сейзар применялся в монотерапии 
у 38 пациентов; добавлен к другим АЭП в 66 случаях; 
сочетание Сейзара с 1 АЭП получали 48 пациентов, со-
четание Сейзара с 2 АЭП – 18 пациентов (из которых 
успешный переход с политерапии на монотерапию Сей-
заром совершен у 2 пациентов) (табл. 4). 

По оценке эффективности и переносимости тера-
пии больными эпилепсией (материалы заседания Со-
вета экспертов неврологов-эпилептологов Централь-
ного федерального округа, 2022) Сейзар является:

• препаратом 1-го выбора в монотерапии и рацио-
нальной политерапии при всех формах эпилепсии 
и эпилептических синдромах у детей и взрослых;

• препаратом 1-й линии при генерализованной эпи-
лепсии у детей, в том числе начиная с 3 лет (при 
абсансах), в связи с положительным когнитивным 
профилем;

• препаратом 1-го выбора при инициальной моно-
терапии женской и подростковой эпилепсии; 

• препаратом выбора у  больных с  коморбидными 
психическими расстройствами.
На этапе планирования беременности оправдан 

перевод женщин с детородным потенциалом на ламо-
триджин [3].

Проблема взаимозаменяемости оригинальных и ге-
нерических препаратов при эпилепсии. По мнению 
M. Holtkamp и W.H. Theodore (2019), хотя генериче-
ские АЭП значительно дешевле, чем фирменные пре-
параты, необходимым условием применения АЭП 
является биоэквивалентность [62]. Для клиницистов 
терапевтическая эквивалентность важна для предотвра-
щения рецидива приступов или интоксикации при 
переходе на дженерики или между ними. Клиниче-
ские исследования показывают, что переход на дже-
нерики или между ними может оказывать влияние  
на эффективность лечения, даже если содержание 
препарата в  крови при замене его существенно  
не меняется. 

Таблица 4. Эффективность Сейзара при различных формах эпилепсии в общей группе пациентов, n = 104 [16]

Table 4. Efficacy of Seizar in various forms of epilepsy in the general group of patients, n = 104  [16]

Эффект 
Effect

Идиопатические эпилепсии, 
n (%)  

Idiopathic epilepsies, n (%)

Структурные фокальные 
эпилепсии, n (%) 

Structural focal epilepsies, n (%)

Генетические эпилепсии
(+ энцефалопатии развития 

и эпилептические), n (%) 
Genetic epilepsies

(+ developmental and epileptic 
encephalopathies), n (%)

Ремиссия приступов  
Remission of seizures

7 (64), из них 5 – клинико-
электроэнцефалографиче-

ская ремиссия 
7 (64), of which 5 were  

in clinical electroencephalo-
graphic remission

32 (64), из них 9 – 
клинико-электроэнцефало-

графическая ремиссия 
32 (64), of which 9 were  

in clinical electroencephalo-
graphic remission

8 (19)

Урежение приступов 
на 50 % и более  
Reduction of seizures by 50 %  
or more

1 (9) 8 (16) 26 (60)

Без значимого эффекта  
No significant effect

3 (27) 10 (20) 9 (21)

Всего 
Total

11 (100) 50 (100) 43 (100)
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Если необходимо переключиться на универсаль-
ные АЭП или между ними, врачи должны консульти-
ровать своих пациентов о необходимости строгой при-
верженности к лечению для снижения рисков. 

Динамика плазменной концентрации ламотрид-
жина по основным фармакокинетическим показателям 
(AUC и Cmax) после однократного приема препаратов 
Сейзар и Ламиктал в дозе 200 мг показала отсутствие 
существенных различий [19].

Тактика перехода терапии пациентов с разными фор-
мами эпилепсии/типами приступов с  базовых АЭП  
на Сейзар [49, 111]. Монотерапия АЭП  – «золотой 
стандарт» лечения эпилепсии, связана с низкой веро-
ятностью развития НЯ, позволяет избежать использо-
вания сложных режимов дозирования, добиться более 
высокой комплаентности пациентов, снизить стои-
мость лечения по сравнению с политерапией. 

Внезапная замена одного АЭП на другой трудно-
осуществима и  нежелательна, и  даже потенциально 
опасна, так как возрастает риск резкого учащения при-
ступов и развития непереносимых ПЭ АЭП. 

На основе консенсуса мнений экспертов по резуль-
татам опроса SPECTRA (Study by a Panel of Experts 
Considerations for Therapy Replacement and 
Antiepileptics) с использованием дельфийского (Delphi) 
метода предпочтение отдается следующим стратегиям:

• переходная политерапия  – процесс инициации 
лечения пациента новым АЭП до достижения его 
целевой дозы при сохранении поддерживающей 
дозы базового АЭП с последующим ее снижением 
и отменой первого АЭП;

• предпочтительна стратегия медленного титрования 
нового препарата при сохранении фиксированной 
дозы базового АЭП, что обеспечивает лучший конт-
роль приступов и переносимость терапии; 

• рекомендован гибкий режим титрования, предус-
матривающий постепенное снижение дозы базо-
вого препарата. 
В соответствии с резолюцией заседания рабочей 

группы Российской противоэпилептической лиги 
сформулированы основные принципы безопасного 
выбора АЭП в рамках одного МНН [1]:

• у пациентов, находящихся в  ремиссии, следует 
избегать замены препарата в  рамках одного 
МНН, включая форму препарата. Замена может 
повлечь за собой возобновление приступов, воз-
никновение НЯ и  социальные последствия для 
пациента;

• замена лекарственного препарата в рамках одного 
МНН у  пациентов, находящихся в  ремиссии,  
не оправдана с экономической точки зрения в свя-
зи с возрастанием затрат на медицинскую помощь 
и увеличением непрямых расходов.
Заключение. Сейзар имеет самый большой клини-

ческий опыт применения (среди препаратов ламотрид-
жина) в РФ.  Эффективен в отношении ИГЭ, при этом 
длительность приема Сейзара без отмены терапии 
достигает 5 и более лет. Возможно применять Сейзар 
в монотерапии и в комбинации с вальпроатом, в даль-
нейшем снижая дозу вальпроата для уменьшения риска 
развития множественных НЯ.

Сейзар – эталонный ламотриджин в РФ, имеющий 
высокую терапевтическую эффективность и биоэкви-
валентность, соответственно, воспринимается врачеб-
ным сообществом как оригинальный препарат.

Оптимальный алгоритм фармакотерапии при абсанс-
ной эпилепсии:

1. При изолированных абсансах – монотерапия  
Сейзаром (ламотриджином)  – 1-я линия мо-
нотерапии у  женщин и  девушек, способных 
иметь детей; при НЯ ламотриджина – этосук-
симид.

2. При абсансах в комбинации с другими видами при-
ступов: при сочетании с ГСП – Сейзар (ламотрид-
жин) в монотерапии; при сочетании с ГСП и при 
НЯ этосуксимида  – монотерапия вальпроатом, 
дуотерапия комбинацией ламотриджин + валь-
проат.

3. При персистирующих приступах абсансов, ГСП, 
НЯ ламотриджина или вальпроата, противопока-
заниях к назначению вальпроата  – применение 
в монотерапии топирамата, клобазама; примене-
ние в дуотерапии топирамата и клобазама.
Доклад иллюстрирован клиническими примерами. 
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