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«Атлас электроклинической диагностики  
и терапии эпилепсии». Синдром Драве   

13 января 2025 г. безвременно ушел из жизни Константин Юрьевич Мухин – доктор медицинских наук, про-
фессор, руководитель Объединения медицинских учреждений по диагностике, лечению и реабилитации заболе-
ваний нервной системы и эпилепсии им. Святителя Луки, международно признанный эксперт в диагностике и ле-
чении эпилепсии, высококвалифицированный врач-невролог, имеющий более чем 38-летний опыт работы  
с больными эпилепсией, блестящий ученый, работы которого получили всемирное признание и широко известны 
как в нашей стране, так и за рубежом. 

Профессор Мухин оставил богатое научное наследие, включающее более 400 научных работ, 20 монографий, 
многочисленные лекции и семинары. Последний труд блестящего ученого – «Эпилепсия. Атлас электроклинической 
диагностики и терапии» в 2 томах – является вершиной его научного творчества и обобщает результаты всей науч-
ной и практической работы авторов. Фундаментальный труд вышел в свет в 2023–2024 гг.: в декабре 2023 г. был 
опубликован 1-й том1 и осенью 2024 г. – 2-й том2. Авторы Атласа: Константин Юрьевич Мухин (д.м.н., профессор, 
врач-невролог, эпилептолог; руководитель Института детской и взрослой неврологии и эпилепсии им. Святителя 
Луки), Лариса Юрьевна Глухова (к.м.н., доцент, врач-невролог, эпилептолог, врач функциональной диагностики), 
Алексей Александрович Холин (д.м.н., профессор, врач-невролог, врач функциональной диагностики).

С 1-го номера 2025 г. мы открыли в «Русском журнале детской неврологии» рубрику «Наследие профессора  
К.Ю. Мухина», в которой будем знакомить читателей с научными трудами Константина Юрьевича и публиковать 
часть одной главы из «Атласа электроклинической диагностики и терапии эпилепсии».

Выбор фрагментов Атласа для публикации будет определяться читателями. Напишите нам, какие темы Вас 
интересуют в первую очередь. Адрес редакции: center@epileptologist.ru

В этом номере «Русского журнала детской неврологии» по просьбам читателей мы публикуем фрагменты  
из главы 29 тома 2, посвященной  синдрому Драве3. 

Синдром Драве (СД) – эпилептическая энцефало-
патия с дебютом на первом году жизни, проявляюща-
яся фебрильными и афебрильными генерализован-
ными и фокальными приступами, с наличием мио- 
клонических пароксизмов в типичных случаях, отста-
ванием в психическом развитии и резистентностью  
к антиэпилептической терапии (Ch. Dravet и соавт., 
2019).

В классификации 1989 г. СД занимал особое место, 
относясь к формам эпилепсии, имеющим как генера-

лизованные, так и фокальные клинические проявле-
ния. В новой международной классификации эпилеп-
тических синдромов 2022  г. заболевание относится 
к  группе эпилептических синдромов неонатального 
и младенческого возраста и представляет собой энце-
фалопатию развития и  эпилептическую (A.T.  Berg, 
I. E. Scheffer, 2011; J. Engel, 2013; E. С. Wirrell и соавт., 2022; 
S. M. Zuberi и соавт., 2022). Согласно современной эти-
ологической классификации, СД относится к группе 
генетических эпилепсий (I. Scheffer и соавт., 2017).

1Мухин К.Ю., Глухова Л.Ю., Холин А.А. Эпилепсия. Атлас электроклинической диагностики и терапии. Т. 1. М.: Русский печатный двор, 
2023. 912 с.  
2Мухин К.Ю., Глухова Л.Ю., Холин А.А. Эпилепсия. Атлас электроклинической диагностики и терапии. Т. 2. М.: Русский печатный двор, 
2024. 884 с. 
3Мухин К.Ю. Синдром Драве. В кн.: Эпилепсия. Атлас электроклинической диагностики и терапии. Т. 2. М.: Русский печатный двор, 2024. 
С. 240–273.

Памяти Шарлотты Драве
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Заболевание было впервые описано Charlotte 
Dravet в 1978 г. во Франции, затем подробное описание 
было представлено Ch. Dravet и  соавт. в  1982  г. Так 
как миоклонические приступы при СД обычно присо-
единяются лишь через несколько лет с момента дебюта 
заболевания, могут отсутствовать при «пограничных» 
случаях, а также в связи с существованием различных 
форм «миоклонических эпилепсий» с тяжелым течени-
ем было решено отдать предпочтение именному назва-
нию – «синдром Драве» (Ch. Dravet и соавт., 2005). Пре-
дыдущее наименование «тяжелая миоклоническая 
эпилепсия младенчества» в настоящее время не реко-
мендовано к применению.

Этиология. В  настоящее время установлено, 
что причиной развития СД является мутация, затра-
гивающая альфа-1-субъединицу натриевых каналов 
нейронов (С.В. Михайлова и соавт., 2011; R. Nabbout, 
2017; D. Steel и соавт., 2017). Данный локус, находя-
щийся на  хромосоме 2q24.3, получил маркировку 
SCN1A. Мутации в этом гене (более 1200 различных 
вариантов!) обычно возникают de novo и  относятся 
к  так называемым усеченным или, реже, миссенс-
мутациям; однако существует около 10 % пациентов, 
у  которых предполагается мутация de novo, но  они 
имеют одного родителя, который является мозаиком 
по данной мутации (L. Claes и соавт., 2001; C. Marini 
и соавт., 2007; D. Steel и соавт., 2017; C. T. Myers и со-
авт., 2018). Подавляющее большинство пациентов (но 
не 100 %!) имеют данный тип мутации. Предполага-
ется, что  существуют и  некоторые другие мутации, 
детерминирующие развитие СД (или Драве-подобных 
заболеваний), в частности мутации GABRG2 (на хро-
мосоме 5q34), CHD2, GABRA1, STXBP1 с доминантным 
типом наследования, а также в гене SCN1B с рецес-
сивным наследованием (Ch. Dravet и  соавт., 2009; 
A.  Suls и  соавт., 2013; R.  Nabbout, 2017; D.  Steel  
и соавт., 2017).

Важная особенность СД – нередкое наличие эпи-
лепсии или фебрильных приступов среди родственни-
ков пробандов: от 25 до 71 % (Ch. Dravet и соавт., 1992; 
M. Nieto-Barrera и соавт., 2000). Клинический фенотип 
при «классической» мутации SCN1A имеет очень ва-
риабельный спектр проявлений: от относительно «до-
брокачественных» случаев при фебрильных приступах 
и  синдроме фебрильных приступов плюс до  крайне 
тяжелых форм – СД и SCN1A-ассоциированной ран-
ней младенческой энцефалопатии развития и эпилеп-
тической (К.Ю.  Мухин, А. С.  Петрухин, 2020; 
G.  Berecki и  соавт., 2019; I. O.  Miller, M. A.  Sotero de 
Menezes, 2019).

Клиническая картина. Согласно обобщенным дан-
ным, частота СД составляет около 6–8 % среди всех 
форм эпилепсии с  дебютом на  первом году жизни 
и  не  менее 1  % среди всех детских эпилепсий  

(С. Chiron и  соавт., 2000; Ch. Dravet и  соавт., 2009;  
Ch. Dravet, Guerrini R., 2011). По данным Ch. Dravet 
и соавт. (2005), возрастной интервал начала заболева-
ния – от 2 до 12 мес (максимум 5–8 мес); в нашем ис-
следовании – от 2 до 10 мес (К.Ю. Мухин и соавт., 1997; 
К. Ю. Мухин, 2011); по критериям Лиги – от 2 до 20 мес 
(S.M. Zuberi и соавт., 2022).

Отягощенный перинатальный анамнез отмечается 
в 22–40 % случаев (F. Ragona и соавт., 2011; Ch. Dravet 
и соавт., 2019).

Для СД характерен полиморфизм эпилептических 
приступов: фебрильные судороги, фокальные мотор-
ные (включая гемиклонические и  билатеральные  
тонико-клонические), генерализованные тонико- 
клонические, альтернирующие гемиконвульсии, 
миоклонические, атипичные абсансы, фокальные 
с  остановкой активности, эпилептический статус  
(К. Ю. Мухин, 2011; Ch. Dravet и соавт., 2012). Тони-
ческие приступы в  типичных случаях отсутствуют, 
но могут наблюдаться у отдельных больных (Ch. Dravet, 
R. Guerrini, 2011). Выделяют 3 стадии течения заболе-
вания: фебрильная (до 1–2  лет), катастрофическая 
(2–6  лет) и  относительной стабилизации (после 
6–8  лет) (T. Ohki и  соавт., 1997; R.  Nabbout, 2017;  
Ch. Dravet и соавт., 2019).

У  2/3 пациентов заболевание начинается с  фе-
брильных приступов. Нередко фебрильные судороги 
носят атипичный характер: высокая продолжитель-
ность приступов, фокальный компонент в структуре при-
ступов, альтернирующие гемиконвульсии. У 25 % боль-
ных с фебрильными приступами их продолжительность 
превышает 20 мин (Ch. Dravet и соавт., 1992), и в не-
которых случаях они трансформируются в эпилепти-
ческий статус (F. Ragona и соавт., 2010).

Характерным для  данного заболевания является 
появление фебрильно-провоцируемых миоклонико-
тонико-клонических приступов и  альтернирующих 
гемиконвульсий. Приступ начинается с  генерализо-
ванных миоклонических подергиваний (которые могут 
быть и асинхронными) нарастающей частоты и ампли-
туды, а  затем продолжается в короткую тоническую 
фазу и заканчивается клонической (M. Koutroumanidis, 
2018). Альтернирующие гемиконвульсии проявляются 
фокальными гемиклоническими пароксизмами, ме-
няющими сторонность от  приступа к  приступу 
или на протяжении одного приступа, что может созда-
вать впечатление о «ложно генерализованном» харак-
тере приступа (Ch. Dravet и соавт., 2019). После дли-
тельных гемиклонических приступов возможно 
появление паралича Тодда.

Примерно у 35 % больных первые приступы – афе-
брильные. Обычно это фокальные приступы (мотор-
ные, с остановкой активности и билатеральные тони-
ко-клонические), которые наблюдаются, по данным 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Miller IO%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20301494
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed?term=Sotero de Menezes MA%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=20301494
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различных авторов, у  43–79 % больных (Ch. Dravet 
и  соавт., 2005; F.  Ragona и  соавт., 2010). Некоторые 
тонико-клонические приступы визуально определя-
ются как генерализованные, но при проведении видео
электроэнцефалографического мониторинга в  боль-
шинстве случаев констатируется их  региональное 
начало (M. Koutroumanidis, 2018).

Атипичные абсансы присоединяются после 1 года, 
обычно в возрасте 3–5 лет (Ch. Dravet и соавт., 2019). 
Характерно появление атипичных абсансов с атони-
ческим и  особенно миоклоническим компонентом. 
Возможно возникновение статуса абсансов.

Важным проявлением СД являются миоклониче-
ские приступы. Однако они редко возникают в начале 
заболевания. В  наших наблюдениях возраст дебюта 
миоклонических приступов варьировал от 1,5 до 4 лет 
(К.Ю. Мухин, 2011). Продолжительность заболевания 
с момента дебюта эпилепсии до появления миоклони-
ческих пароксизмов составляла от 1 года 3 мес до 3 лет 
9 мес (К.Ю.  Мухин и  соавт., 1997). В  исследовании 
T. Ohki и соавт. (1997) средний возраст присоединения 
миоклонических приступов составлял 2,2 года. В нача-
ле заболевания миоклонус клинически едва заметен, 
постепенно нарастает по интенсивности и частоте. Мио
клонус при СД подразделяется на 2 типа: массивный 
эпилептический миоклонус и сегментарный («неустой-
чивый» – «erratic») неэпилептический миоклонус  
(Ch. Dravet, R. Guerrini, 2011). Неэпилептический ми-
оклонус не  отражается на  электроэнцефалограмме 
(ЭЭГ), вовлекает преимущественно дистальные отделы 
конечностей и усиливается при выполнении точных 
движений. У небольшой части больных СД («погранич-

ные» случаи) эпилептический миоклонус может пол-
ностью отсутствовать (Ch. Dravet, R. Guerrini, 2011).

Важно отметить, что даже у детей старшего возра-
ста при СД констатируется появление и учащение эпи-
лептических приступов во время лихорадочных забо-
леваний. В этот же период обычно возникает и тяжелое 
статусное течение приступов (К.Ю. Мухин, А. С. Пе-
трухин, 2020).

Диагноз. СД необходимо дифференцировать прежде 
всего с метаболическими, митохондриальными и наслед-
ственно-дегенеративными заболеваниями центральной 
нервной системы, а также с другими формами эпилепсии, 
а именно синдромами Леннокса–Гасто, псевдо-Леннок-
са, Дозе. Нередкое преобладание фокальных приступов 
у пациентов старшего детского возраста и взрослых дик-
тует необходимость дифференцировать СД со структур-
ной фокальной эпилепсией (например, обусловленной 
фокальной кортикальной дисплазией).

Схожим по  клинической картине заболеванием 
является эпилепсия с умственной отсталостью, огра-
ниченная женским полом (C. Depienne и соавт., 2009). 
Это заболевание вызвано мутацией в  гене PCDH19, 
кодирующем белок протокодерин 19 (К.Ю.  Мухин 
и соавт., 2016; R. Nabbout, 2017). Диагноз верифици-
руется при  проведении молекулярно-генетического 
исследования. Оптимальным для диагностики СД яв-
ляется полное секвенирование экзома, а при отрица-
тельном результате – хромосомный микроматричный 
анализ экзонного уровня (D. Steel и соавт., 2017).

Приводим новейшие диагностические критерии 
СД по  классификации эпилептических синдромов 
2022 г. (S.M. Zuberi и соавт., 2022).

Диагностические критерии СД по новой классификации эпилептических синдромов Международной 
противоэпилептической лиги от 2022 г. (S. M. Zuberi и соавт., 2022)
Обязательные критерии
Приступы: повторные гемиклонические (часто меняющие сторонность от приступа к приступу); фокальные с перехо-
дом в билатеральные тонико-клонические и/или генерализованные тонико-клонические.
Возраст дебюта: 1–20 мес.
Течение заболевания: фармакорезистентная эпилепсия. Умственная отсталость.
Настораживающие признаки
Приступы: отсутствие в анамнезе длительных приступов (более 10 мин). Отсутствие фебрильной провокации приступов.
ЭЭГ: нормальная основная активность фона на ЭЭГ и отсутствие интериктальной эпилептиформной активности после 
2 лет жизни.
Возраст дебюта: 1–2 или 15–20 мес.
Развитие на момент дебюта: задержка развития в дебюте приступов.
Неврологический статус: очаговые неврологические симптомы (за исключением пареза Тодда).
Другие значимые исследования (генетические): отсутствие патогенных мутаций в гене SCN1A или других генах, детер-
минирующих развитие заболевания.
Течение заболевания: высокая эффективность блокаторов натриевых каналов (карбамазепин, окскарбазепин  
и фенитоин).
Критерии исключения
Приступы: эпилептические спазмы. Ранняя младенческая SCN1A-энцефалопатия развития и эпилептическая.
Нейровизуализация: локальные структурные изменения в мозге по данным магнитно-резонансной томографии, при-
водящие к эпилепсии.
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Вероятность развития СД высока у  детей с  дли-
тельными гемиклоническими или  билатеральными 
тонико-клоническими приступами на фоне лихорадки 
в возрасте младше 12 мес при отсутствии другой при-
чины заболевания. Повторение у детей более старше-
го возраста судорожных приступов (обычно на фоне 
лихорадки, носящих продолжительный или гемикло-
нический характер) позволяет более достоверно диаг-
ностировать СД. Диагноз может быть подтвержден 
при  помощи молекулярно-генетического анализа, 
обнаружившего патогенные мутации в  гене SCN1A  
(S.M. Zuberi и соавт., 2022).

В окончательный вариант международной класси-
фикации внесено уточнение (отсутствующее в проек-
те классификации): диагноз СД требует типичных 
клинических признаков и не может быть установлен 
только на  основании генетического анализа. Также 
и  отсутствие генетической мутации не  препятствует 
установлению диагноза на  основании клинических 
признаков. При установлении клинического диагноза 
лечение следует начинать незамедлительно (S.M. Zuberi 
и соавт., 2022).

Лечение и прогноз. СД относится к формам эпи-
лепсии, резистентным к лечению. Большое количест-
во антиэпилептических препаратов апробировано 
в лечении данного заболевания с вариабельным эф-
фектом. В качестве стартовой терапии рекомендована 
вальпроевая кислота (30–70 мг/кг/сут) или топирамат 
(3–10 мг/кг/сут) (К.Ю. Мухин, 2011). По нашему мне-
нию, комбинация вальпроат + топирамат является 
оптимальной при СД, особенно для предотвращения 
затяжных тонико-клонических приступов со статус-
ным течением (К.Ю. Мухин, А. С. Петрухин, 2020).

В  лечении применяются барбитураты, леветира-
цетам, зонисамид, сукцинимиды, перампанел, бензо-
диазепины и  даже соли брома (К. Ю.  Мухин, 1997; 
O.  Kanazawa, S. Shirane, 1999; B. Ceulemans и соавт., 
2004; Ch. Dravet, R.  Guerrini, 2011; J.  Engel, 2013; 
J. M. Wilmshurst и соавт., 2015). Ch. Dravet и соавт. (2019) 
считают оптимальной комбинацию вальпроат + клобазам 
(0,5–1,0 мг/кг/сут) + стирипентол� (30–50 мг/кг/сут). 
В соответствии с отчетом рабочей группы Лиги по ней-
ропедиатрии (2015) высокий доказательный уровень 
эффективности при СД имеет стирипентол (в сочетании 
с вальпроатом и клобазамом), в то время как топирамат, 
зонисамид, вальпроат, бромиды и кетогенная диета мо-
гут быть «возможно эффективны» на низком доказа-
тельном уровне (J.M. Wilmshurst и соавт., 2015). Пер-
спективными препаратами в лечении СД могут быть 
каннабидиол4 (лекарственная марихуана) и фенфлура-

мин4 (производное амфетамина), а также находящийся 
в стадии утверждения сотиклестат4 (Ch. Dravet и соавт., 
2019; S. Lattanzi и соавт., 2019; T. Polster, 2019).

Применение кортикостероидов, иммуноглобули-
нов и  стимулятора блуждающего нерва малоэффек-
тивно; эффект кетогенной диеты вариабелен (A. Anwar 
и соавт., 2019). Назначение фенитоина, вигабатрина, 
ламотриджина и карбамазепина/окскарбазепина про-
тивопоказано ввиду частой аггравации приступов 
(К.Ю. Мухин, А. С. Петрухин, 2020; R. Guerrini, C. Marini, 
2013). Вместе с тем последние данные свидетельствуют 
о том, что при мутации SCN1A с усилением функции 
и клинической картиной ранней младенческой энцефа-
лопатии развития и эпилептической могут быть наиболее 
эффективными антиэпилептические препараты, воздей-
ствующие на натриевые каналы (карбамазепин, лакос-
амид и др.) (S.M. Zuberi и соавт., 2022).

Большое значение для пациентов имеют занятия 
с логопедом, дефектологом, психологом, социальная 
адаптация. При  необходимости назначаются психо-
тропные препараты (транквилизаторы, нейролептики, 
антидепрессанты), а также атомоксетин для коррекции 
гиперактивности. С возрастом в части случаев бывает 
необходима ортопедическая коррекция (сколиоз, де-
формация стоп и  голеней) (Ch. Dravet, R.  Guerrini, 
2011).

Прогноз заболевания тяжелый. Приступы в боль-
шинстве случаев продолжаются во  взрослой жизни, 
хотя и с меньшей частотой, чем в детстве, и преиму-
щественно в  ночное время (R. Guerrini, C.  Marini, 
2013). По мнению Ch. Dravet и соавт. (2005), больные 
с фотосенситивностью и с аутоиндукцией приступов 
представляют собой самую тяжелую и резистентную 
к  терапии подгруппу пациентов с  СД. Смертность 
при СД составляет от 5,75 до 17,5 % случаев, главным 
образом это внезапная неожиданная смерть при эпи-
лепсии (sudden unexpected death in  epilepsy, SUDEP) 
(C.P. Panayiotopoulos, 2007; Ch. Dravet и соавт., 2019).

Изменения электроэнцефалограммы 
при синдроме Драве
Характерная особенность ЭЭГ при СД – сочетание 

региональной, мультирегиональной и диффузной эпи-
лептиформной активности с нарастанием во сне. У не-
большой части пациентов, особенно при редких при-
ступах и в младенческом возрасте, эпилептиформная 
активность в межприступном периоде может отсутст-
вовать (К.Ю. Мухин, А. С. Петрухин, 2020; Ch. Dravet 
и соавт., 2019). Высокоспецифичные электроэнцефа-
лографические паттерны при СД отсутствуют.

4Препарат не зарегистрирован в РФ.

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Wilmshurst JM%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=26122601
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Основная активность. Отмечаются замедление био
электрической активности фоновой записи и устой-
чивое доминирование тета-ритма с  частотой 4–6 Гц 
с «вплетением» единичных дельта-волн (рис. 1). При-
мерно у  1/3 больных основная активность остается 
в норме, но обычно дезорганизована выраженной те-
та-активностью (P. Giovanardi-Rossi и  соавт., 1990). 
Степень замедления основной активности при  СД 
может существенно флуктуировать в  зависимости 
от частоты приступов. При длительной ремиссии у не-
которых пациентов основная активность возвращает-
ся к  нормативным для  возраста показателям  
(Ch. Dravet и соавт., 2019). Стойкое замедление основ-
ной активности фона косвенно свидетельствует о вы-
раженном нарушении когнитивных функций. По мне-
нию большинства авторов, замедление основной ак-
тивности фоновой записи постепенно нарастает 
с увеличением возраста пациентов (R. Nabbout, 2017; 
M. Koutroumanidis, 2018).

Эпилептиформная активность. В начале заболева-
ния («фебрильная» стадия) эпилептиформная актив-
ность обычно отсутствует в фоновой записи, но может 
выявляться при пробе с ритмической фотостимуляци-
ей (РФС) (рис. 2). В развернутой («катастрофической») 
стадии СД наблюдается сочетание диффузной, реги-
ональной и  мультирегиональной эпилептиформной 
активности в течение одной записи ЭЭГ (70 % в на-
блюдении Ch. Dravet и соавт., 1992) (рис. 3). В более 
редких случаях констатируется только диффузная 
(обычно в начале заболевания) или только региональ-
ная/мультирегиональная пик-волновая активность 

(при длительном течении заболевания, особенно у детей 
старшего возраста и взрослых – стадия «относительной 
стабилизации»). По данным N. Specchio и соавт. (2012), 

Рис. 1. Пациентка Ч., 6 лет. Диагноз: синдром Драве. Характер 
приступов: билатеральные тонико-клонические, альтерниру-
ющие гемиконвульсивные, миоклонические. Лечение: вальпроат 
450 мг/сут, топирамат 87,5 мг/сут. Электроэнцефалография, 
бодрствование: замедление основной активности фоновой за-
писи до 6 Гц. Короткий диффузный низкосинхронизированный 
пик-волновой разряд в фоне с бифронтальным преобладанием

Рис. 2. Пациентка Ч., 2 года (та же пациентка, что на рис. 1). 
Электроэнцефалография, бодрствование: при  ритмической 
фотостимуляции с частотой 20 Гц возникает диффузный низ-
косинхронизированный разряд пик-волновой активности про-
должительностью около 1,5 с. Разряд заканчивается медлен-
ными дельта-волнами с  бифронтальным преобладанием, 
больше справа

Рис. 3. Пациентка Р., 4 года. Диагноз: синдром Драве. У мате-
ри пробанда в возрасте 33 лет также верифицирован синдром 
Драве. Характер приступов: билатеральные тонико-клониче-
ские, альтернирующие гемиконвульсивные, миоклонические, 
атипичные абсансы. Лечение: вальпроат 700 мг/сут, топирамат 
62,5 мг/сут, этосуксимид 600 мг/сут. Электроэнцефалография, 
сон: сочетание региональной пик-волновой активности в правой 
затылочно-задневисочной области с  диффузной. Диффузная 
активность представлена разрядом полипик-волновых комплек-
сов относительно высокой степени синхронизации, продолжи-
тельностью 1,5 с. Отмечается отчетливое преобладание поли-
спайков в задних кортикальных отведениях в начале разряда
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интериктальная эпилептиформная активность кон-
статируется в начале заболевания лишь у 22 % боль-
ных, а в развернутой стадии – у 77 %.

Диффузная активность представлена нечастыми 
короткими разрядами пик- или полипик-волн, нара-
стающими в период непосредственно после пробужде-
ния пациентов, нередко с последующим диффузным 
или региональным замедлением (рис. 4). Региональные 
острые волны и комплексы острая–медленная волна 
чаще отмечаются по височным отведениям, с течением 
времени приобретая мультирегиональный независимый 
характер (рис. 5). При этом на ЭЭГ бодрствования мо-
гут преобладать региональные эпилептиформные пат-
терны, а при засыпании и пробуждении – диффузные 
(К.Ю.  Мухин и  соавт., 2014). В  единичных случаях 
у больных СД нами была отмечена эпилептиформная 
активность по  типу доброкачественных эпилепти-
формных паттернов детства, что, вероятно, отражает 
«врожденное нарушение процессов созревания мозга» 
дополнительно к генетическому фактору возникнове-
ния эпилепсии.

Эпилептиформная активность, как диффузная, так 
и  региональная (мультирегиональная), нарастает 
во  сне, при  засыпании и  пробуждении. В  отличие 
от  большинства других эпилептических синдромов, 
она может уменьшаться, но не блокируется при насту-
плении быстроволнового (REM) сна (R. Guerrini, 
C. Marini, 2013). Электроэнцефалографическая струк-
тура сна, как правило, не нарушена. Медленных ком-
плексов острая–медленная волна, характерных 

для синдрома Леннокса–Гасто, не бывает при СД. Ин-
тересно, что в 4 из 60 случаев СД, описанных Ch. Dravet 
и соавт. (2019), были обнаружены пробеги быстровол-
новой активности с последующим уплощением био
электрической активности или появлением диффузных 
полипик-волновых разрядов. Данные электроэнцефа-
лографические паттерны напоминают «fast activity» 
и паттерны тонических приступов при синдроме Лен-
нокса–Гасто и могут косвенно свидетельствовать о на-
личии у больных СД скрытых тонических приступов 
во сне. У пациентов старшего детского возраста и взро-
слых во сне могут появляться диффузные пробеги по-
лиспайков с частотой 8–9 Гц невысокой амплитуды, 
продолжительностью 5–10 с (R. Nabbout, 2017).

В некоторых случаях во сне активируется регио-
нальная эпилептиформная активность в лобных отде-
лах, чаще бифронтально, которая в  медленном сне 
может принимать характер продолженной (Ch. Dravet 
и соавт., 2019).

Для  больных СД характерно появление ранней 
фотосенситивности на ЭЭГ. Возникновение генерали-
зованной пик-волновой активности при РФС описано 
у данных пациентов начиная с 3–6-месячного возраста 
(P. Giovanardi-Rossi и соавт., 1990). У 25 % больных СД 
генерализованная пик-волновая активность на  ЭЭГ 
обнаруживается в возрасте до 1 года, что является важ-
ным дополнительным диагностическим признаком 
заболевания, так как нехарактерно для других форм 

Рис. 4. Пациент Х., 6 лет. Диагноз: синдром Драве. Характер 
приступов: генерализованные тонико-клонические (серийные, 
со статусным течением), версивные, миоклонические. Лечение: 
вальпроат 600 мг/сут, топирамат 100 мг/сут. Электроэнце-
фалография, бодрствование: разряд высокоамплитудной диф-
фузной пик-волновой активности продолжительностью около 
1,5 с в фоне. Разряд заканчивается высокоамплитудными диф-
фузными медленными волнами дельта-диапазона

Рис. 5. Пациентка Р., 4 года (та же пациентка, что на рис. 3). 
Диагноз: синдром Драве. Характер приступов: билатеральные 
тонико-клонические, альтернирующие гемиконвульсивные, 
миоклонические, атипичные абсансы. Лечение: вальпроат 
700 мг/сут, топирамат 62,5 мг/сут, этосуксимид 600 мг/сут. 
Электроэнцефалография, пассивное бодрствование: мульти-
региональная эпилептиформная активность невысокого индек-
са с преобладанием в правых задневисочно-теменных и левых 
задневисочно-затылочных отведениях в  виде комплексов 
«сгруппированные острые волны – медленная волна»
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эпилепсии (R. Nabbout, 2017). Возможна также про-
вокация эпилептиформной активности в момент за-
крывания глаз (феномен «eye closure sensitivity») с по-
явлением приступов в  виде эпилептического 
миоклонуса век (рис. 6). Согласно наблюдениям 
H. Oguni и соавт. (2001), появление пароксизмальной 
активности на ЭЭГ зависит более от яркости и сильной 
контрастности светового стимула, а  не  от  частоты 
РФС. Нередко наблюдается провокация электроэнце-
фалографических аномалий и приступов при предъ-
явлении фотосенситивного паттерна (например, кру-
тящегося полосатого «волчка», юлы, кружка), а также 
при  просмотре телепередач с  близкого расстояния. 
РФС обычно провоцирует миоклонические приступы 
(включая эпилептический миоклонус век), реже – аб-
сансы, фокальные и билатеральные судорожные па-
роксизмы.

В  наблюдении Ch. Dravet и  соавт. (1992) среди  
63 больных СД фотосенситивность на ЭЭГ констати-

ровалась в  49  % случаев, дебютируя в  интервале  
от 3 мес до 5,5 года, постепенно уменьшаясь и исчезая 
у многих больных в подростковом и взрослом возрасте. 
При этом паттерн-сенситивность отмечалась у 11 % боль-
ных, появление эпилептиформной активности 
при просмотре телепередач – у 1,5 %, при закрывании 
глаз – у 16 %. Аутоиндукция приступов наблюдалась 
в 16 % случаев. F. Ragona и соавт. (2010) констатиро-
вали паттерн-сенситивность у  30  % больных СД, 
E. Fontana и соавт. (2004) – у 17 %. В связи с этим мы 
обращаем внимание на необходимость предъявления 
различных фотосенситивных паттернов при проведе-
нии электроэнцефалографического исследования всем 
больным СД.

Эффект гипервентиляции на ЭЭГ вариабелен. Воз-
можны провокация диффузной эпилептиформной актив-
ности и появление атипичных абсансов во время гипер-
вентиляции, что, однако, наблюдается нечасто.

В целом у больных СД обычно констатируется не-
высокий индекс эпилептиформной активности в меж-
приступном периоде, особенно в ранней возрастной 
группе и при редких приступах (R. Guerrini, C. Marini, 
2013). В связи с этим отнесение СД в группу эпилеп-
тических энцефалопатий представляется весьма сом-
нительным. По нашему мнению, СД – классическая 
энцефалопатия развития генетической этиологии. 
При этом частые эпилептические приступы, их ста-
тусное течение и эпилептиформная активность на ЭЭГ, 
вероятно, могут дополнительно ухудшать когнитивные 
функции, но не являются определяющими в развитии 
когнитивных нарушений при  данном заболевании. 
В новой классификации эпилептических синдромов 
2022 г. СД относится к энцефалопатии развития и эпи-
лептической генетической этиологии (S.M.  Zuberi 
и соавт., 2022).

Иктальная ЭЭГ. Иктальные характеристики при-
ступов при СД очень разнообразны, что, безусловно, 
свидетельствует об их патофизиологическом различии. 
Ch. Dravet и соавт. (2012) на основании данных кли-
нико-электроэнцефалографического исследования, 
проведенного у 60 больных СД в Центре Сент Поль 
им. Генри Гасто (Марсель), выделили 4 варианта судо-
рожных приступов при  данном синдроме: «истинно 
генерализованные», «ложно генерализованные», уни-
латеральные и «нестабильные судорожные» приступы. 
«Истинно генерализованные» тонико-клонические 
приступы характеризуются на ЭЭГ появлением гене-
рализованной быстрой активности 20–40 Гц нараста-
ющей амплитуды (тоническая фаза) с последующими 
регулярными ритмичными полиспайками или  ком-
плексами пик–волна (клоническая фаза). После при-
ступа в течение нескольких часов и даже дней может 
регистрироваться выраженное замедление основной 
активности фоновой записи.

Рис. 6. Пациентка Г., 13 лет. Диагноз: синдром Драве. Харак-
тер приступов: билатеральные тонико-клонические, миокло-
нические, эпилептический миоклонус век, атипичные абсансы, 
атонические. Лечение: вальпроат 1000 мг/сут, топирамат 
200 мг/сут, этосуксимид 750 мг/сут, перампанел 6 мг/сут. 
Электроэнцефалография, бодрствование, приступ эпилепти-
ческого миоклонуса век: сразу после закрывания глаз (окулогра-
фический артефакт в лобных отведениях) появляется диффуз-
ная эпилептиформная активность в  виде комплексов  
пик-/полипик–волна и «сгруппированные острые волны – мед-
ленная волна» с амплитудным преобладанием в левых задних 
кортикальных отведениях, продолжительностью 4 с. Перед 
началом диффузного разряда отмечается региональная актив-
ность острая–медленная волна в левых задних кортикальных 
отведениях. По  данным видеоэлектроэнцефалографического 
мониторинга, сразу после закрывания глаз (феномен “eye closure 
sensitivity”), в момент диффузного разряда на электроэнцефа-
лограмме, возникают заведение глазных яблок вверх и быстрое 
ритмичное «трепетание век» – эпилептический миоклонус 
век. Тестирование во время разряда свидетельствует о сохран-
ной осознанности
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«Ложно генерализованные» судорожные приступы 
имеют диссоциацию между клинической картиной 
и  данными иктальной ЭЭГ. Они могут начинаться 
с  клонических подергиваний лицевой мускулатуры 
(особенно периорбитальной), поворота головы, асим-
метричных тонических приступов с  последующими 
клоническими подергиваниями с преобладанием на од-
ной стороне. К  данному типу приступов Ch. Dravet  
и соавт. (2012) относят и приступы с альтернирующи-
ми гемиконвульсиями. Отмечаются различные сцена-
рии ЭЭГ во время данных приступов:

Начало с диффузных ритмичных медленных ком-
плексов острая–медленная волна с последующим па-
дением амплитуды и  затем появлением диффузной 
быстрой активности, заканчивающейся высокоампли-
тудными медленными волнами.

Начало с  диффузных медленных комплексов 
острая–медленная волна с последующим отчетливым 
преобладанием данных паттернов по одной гемисфе-
ре (унилатерально).

Начало с билатеральных, но асинхронных, с отчет-
ливым амплитудным преобладанием, пик-волновых 
комплексов.

Важно отметить, что  иктальные электроэнцефа-
лографические паттерны «ложно генерализованных» 
приступов всегда билатеральны (диффузны), но обыч-
но наблюдается их  отчетливая асимметрия с  самого 
начала или по мере продолжения приступа. Приступы 
оканчиваются диффузным уплощением биоэлектри-
ческой активности и/или появлением высокоампли-
тудных медленных волн. Окончание приступа по дан-
ным ЭЭГ не всегда легко определить, особенно если 
приступ возникает во сне.

«Нестабильные судорожные приступы» похожи 
на «ложно генерализованные» по кинематике, характе-
ризуясь различными билатеральными, но асимметрич-
ными, тоническими и  клоническими феноменами, 
а также альтернирующими гемиконвульсиями. Электро-
энцефалографические проявления крайне разнообразны. 
Основное отличие – изменение локализации иктальных 
паттернов ЭЭГ в течение одного приступа. Приступ может 
начаться иктальным электроэнцефалографическим пат-
терном, например в правой височной области, с последу-
ющим распространением кпереди в пределах своей гемис-
феры или с вовлечением противоположного полушария, 
или с билатеральным асинхронным распространением. 
Окончание разряда может быть как в зоне начала при-
ступа, так и в любом другом участке коры, включая про-
тивоположное полушарие. Пути распространения эпи-
лептиформной активности варьируют от  приступа 
к приступу даже у одного и того же пациента. Ch. Dravet 
и соавт. (2019) отмечают отсутствие четкой клинико-
электроэнцефалографической корреляции при «неста-
бильных судорожных приступах».

Во время миоклонических приступов на ЭЭГ кон-
статируются короткие (0,5–3 с) высокоамплитудные 
разряды генерализованной пик- или полипик-волно-
вой активности, нередко с бифронтальным или цент-
рально-теменно-вертексным преобладанием с обеих 
сторон (рис. 7). В редких случаях продолжительность 
разрядов может доходить до 10 с (R. Guerrini и соавт., 
2005). Точно синхронизировать данную активность 
с  эпилептическим миоклонусом возможно только 
при видеоэлектроэнцефалографическом мониторин-
ге с наложением миографических электродов. Следу-
ет обратить внимание на то, что не все миоклонические 
приступы при СД отражаются на ЭЭГ, так как при дан-
ном заболевании возможен и неэпилептический мио-
клонус. Рекомендовано обязательное наложение мио-
графических электродов при  проведении видео- 
электроэнцефалографического мониторинга.

При атипичных абсансах возникает диффузная пик-
волновая активность различной степени синхрониза-
ции, частотой 2–3,5 Гц, продолжительностью 3–10 с 
(Ch. Dravet и соавт., 2019) (рис. 8). В ряде случаев элек-
троэнцефалографические паттерны могут быть весьма 
схожими с таковыми при детской абсансной эпилеп-
сии, но при СД наблюдается их меньшая синхрониза-
ция и  регулярность. Могут отмечаться полиспайки 

Рис. 7. Пациент Х., 6 лет (тот же пациент, что на рис. 4). 
Диагноз: синдром Драве. Характер приступов: генерализованные 
тонико-клонические (серийные, со статусным течением), вер-
сивные, миоклонические. Лечение: вальпроат 600 мг/сут, то-
пирамат 100 мг/сут. Электроэнцефалография, бодрствование, 
ритмическая фотостимуляция, миоклонический приступ: 
при ритмической фотостимуляции на частоте 12 Гц регистри-
руется высокоамплитудный диффузный разряд пик-/полипик-
волновой активности продолжительностью около 1,5 с, кото-
рый заканчивается диффузным замедлением в ритме дельта. 
При видеоэлектроэнцефалографическом мониторинге синхрон-
но с разрядом на электроэнцефалограмме возникает миокло-
нический приступ, проявляющийся вздрагиванием плеч с легким 
приподниманием рук
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в  структуре пик-волновых комплексов. Отмечена 
как бифронтальная, так и биокципитальная акценту-
ация диффузных пик-волновых паттернов при атипич-
ных абсансах у  больных СД (T. Ohki и  соавт., 1997; 
H. Oguni и соавт., 2001). Нередко констатируется от-
четливое региональное начало диффузных разрядов 
(как правило, варьирующее от приступа к приступу), 
а также амплитудная асимметрия пик-волновых пат-
тернов (К.Ю. Мухин, 2011).

Иктальные электроэнцефалографические паттер-
ны фокальных приступов могут начинаться из лобных, 
височных или, реже, затылочных отведений, причем 
у ряда больных их начало может меняться от приступа 
к приступу (P. Giovanardi-Rossi и соавт., 1990). В неко-
торых случаях иктальные паттерны ЭЭГ могут быть 
билатеральными с отчетливым односторонним прео-
бладанием.

При унилатеральных приступах иктальные электро-
энцефалографические паттерны, как правило, латера-
лизованы по контралатеральной приступу гемисфере, 

но в отдельных случаях могут быть и диффузными с од-
носторонним преобладанием (Ch. Dravet и соавт., 2019). 
Типично начало приступа на ЭЭГ с разряда билате-
ральных гиперсинхронных медленных волн (с акцен-
том в передних отделах) частотой 2–3 Гц с отчетливым 
амплитудным преобладанием от контралатеральной 
приступу гемисферы, с  последующим замещением 
быстроволновой активностью частотой около 10 Гц, 
обычно также билатеральной, но  асимметричной  
(M. Koutroumanidis, 2018). Реже отмечается четкое 
одностороннее начало приступа по данным электроэн-
цефалографии, с появлением ритмичной пик-волновой 
активности, обычно локализованной по  лобно-цент-
ральным отведениям унилатерально (на противополож-
ной стороне клинической манифестации приступа). 
По мере продолжения приступа данная активность может 
чередоваться с быстроволновой активностью или корот-
кими периодами уплощения ЭЭГ (M. Koutroumanidis, 
2018). Латерализованное замедление обычно регистри-
руется в  течение нескольких дней после продолжи-
тельных унилатеральных приступов, особенно проте-
кающих с парезом Тодда.

Тонические приступы проявляются на ЭЭГ корот-
ким периодом уплощения биоэлектрической актив-
ности с последующим возникновением низкоампли-
тудной быстрой активности частотой 8–10 Гц  
(R. Nabbout, 2017). Возможен вариант, когда приступ 
начинается на ЭЭГ диффузной высокоамплитудной 
быстрой активностью с  последующим уплощением 
(электродекремент) в течение 2–3 с или появлением 
коротких нерегулярных разрядов высокоамплитудных 
медленных волн по всем отведениям, иногда череду-
ющихся с низкоамплитудными спайками (К.Ю. Му-
хин, 2004; H. Oguni и соавт., 2001).

Эпилептический статус «заторможенности» 
(“obtundation status epilepticus”) характеризуется нару-
шением сознания различной степени интенсивности, 
отсутствием или замедленностью реакции на окружа-
ющих, отсутствием контакта, в том числе и речевого 
(Ch. Dravet и соавт., 2019). При данном состоянии воз-
никают атипичные абсансы в сочетании с эпилептиче-
ским миоклонусом и, реже, с короткими тоническими 
приступами. В момент статуса на ЭЭГ регистрируется 
высокоамплитудная диффузная низкосинхронизиро-
ванная медленная активность (нередко с полным за-
мещением основной активности фоновой записи), 
чередующаяся с  низкоамплитудными спайками 
и острыми волнами, периодически формирующая пик-
волновые комплексы, возникающие мультирегиональ-
но (чаще) или  диффузно. Отмечается преобладание 
патологических электроэнцефалографических паттер-
нов в  лобно-центрально-вертексных отведениях  
(M. Koutroumanidis, 2018). В некоторых случаях кон-
статируется диффузная медленноволновая активность, 

Рис. 8. Пациентка Б., 5 лет. Диагноз: синдром Драве. Характер 
приступов: альтернирующие гемиконвульсивные, билатераль-
ные тонико-клонические, миоклонические. Лечение: вальпроат 
750 мг/сут, топирамат 125 мг/сут. Электроэнцефалография, 
бодрствование, атипичный абсанс: в фоне отмечается высоко-
амплитудный диффузный нерегулярный пик-/даблпик-волновой 
разряд общей продолжительностью около 4 с. Частота пик-
волновых комплексов составляет 3 Гц. Перед началом разряда 
отчетливо заметна региональная пик-волновая активность 
в левых задневисочных отведениях, затем распространение ее 
на всю левую гемисферу и далее диффузно. В момент появления 
диффузной эпилептиформной активности на электроэнцефа-
лограмме пациентка остановилась; возникли гипомимия, лег-
кий наклон головы, единичные подергивания головой по типу 
«да–да» – атипичный абсанс с атоническим и миоклоническим 
компонентом.
Примечание: в этом случае абсанс мы считаем атипичным, 
учитывая региональное начало по данным электроэнцефало-
графии
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а  низкоамплитудные спайки эпизодически заметны 
только в передних отведениях. H. Oguni и соавт. (2001) 
описали преобладание медленноволновой активности 
в задних отведениях у нескольких больных СД во вре-
мя статуса. Патологические паттерны ЭЭГ при эпи-
лептическом статусе «заторможенности» могут не пре-
терпевать каких-либо изменений, продолжаясь часами 
и днями, причем прямая корреляция между приступа-
ми, возникающими в период статуса, и результатами 
ЭЭГ в  этот момент нередко отсутствует (M. Bureau, 
B. Dalla Bernardina, 2011).

Медленноволновая активность. Ch. Dravet и соавт. 
(1992) описали у больных СД появление периодиче-
ской ритмической тета-активности частотой 4–5 Гц 
с преобладанием в центрально-париетальных отведе-
ниях или от вертекса. Данная активность уменьшает-
ся или блокируется полностью при записи с открыты-
ми глазами и, как  правило, заметна у  большинства 
пациентов уже с самого начала заболевания (M. Bureau, 
B.  Dalla Bernardina, 2011). Вместе с  тем, по  данным 
R. Nabbout (2017), тета-активность в центрально-вер-
тексных отведениях более характерна для пациентов 
старшего детского возраста и взрослых.

Продолженное региональное замедление на ЭЭГ 
может регистрироваться после тяжелых серийных эпи-
лептических приступов (особенно гемиконвульсивных 
с парезом Тодда) в течение нескольких дней или даже 
недель. Наличие стойкого продолженного региональ-
ного замедления в сочетании с региональной эпилеп-
тиформной активностью возможно у небольшой груп-
пы пациентов, имеющих локальный структурный 
дефект мозга по данным нейровизуализации, однако 
требует дифференциального диагноза со структурной 
фокальной эпилепсией (К.Ю.  Мухин и  соавт., 1997). 
Также после длительных билатеральных тонико-клони-
ческих приступов в течение нескольких часов или суток 
нередко констатируется диффузное замедление биоэлек-
трической активности (M. Koutroumanidis, 2018).

Динамика электроэнцефалографических паттернов. 
При СД патологическая активность на ЭЭГ претерпе-
вает отчетливые изменения в различные стадии забо-
левания. На  самых начальных этапах определяется 
лишь легкое замедление основной активности фоно-
вой записи, а  также тета-активность в  центрально-
париетально-вертексных отведениях, возникающая 
при закрывании глаз (M. Bureau, B. Dalla Bernardina, 
2011; K. E. Misulis, 2014). При этом эпилептиформная 
активность в межприступном периоде может полно-
стью отсутствовать.

Далее появляется диффузная эпилептиформная 
активность, нарастающая во сне. С течением времени 
на ЭЭГ возникают все более устойчивые региональные 

эпилептиформные паттерны, которые при  большой 
продолжительности заболевания могут полностью вы-
теснить генерализованные (К.Ю. Мухин и соавт., 2014; 
Ch. Dravet и соавт., 2009). Важно отметить, что с воз-
растом (у детей старшего возраста и взрослых) индекс 
эпилептиформной активности снижается, и у некото-
рых пациентов патологическая активность полностью 
исчезает в межприступном периоде или эпизодически 
регистрируется лишь во сне (Ch. Dravet и соавт., 2019) 
(рис. 9). У  подавляющего большинства подростков 
и взрослых с СД постепенно нарастает замедление ос-
новной активности фона с замещением тета-ритмом 
(C.B. Catarino и соавт., 2011). Электроэнцефалографи-
ческая структура сна, как правило, остается сохранной 
даже при длительном течении заболевания. С возрастом 
становятся менее выраженными фотосенситивность 
и  паттерн-сенситивность, которые констатируются 
у больных после 18 лет лишь в 12 % случаев (M. Bureau, 
B. Dalla Bernardina, 2011).

Отчетливое замедление основной активности фо-
новой записи, преобладание мультирегиональной эпи-
лептиформной активности, региональное замедление 
и выраженная фотосенситивность (паттерн-сенситив-
ность, феномен аутоиндукции) – наиболее прогности-

Рис. 9. Пациент Б., 11 лет. Диагноз: синдром Драве. Характер 
приступов: в настоящее время отмечаются миоклонические 
приступы, а также редкие фокальные моторные с переходом 
в билатеральные тонико-клонические (только во сне, в основ-
ном при гипертермии). Лечение: вальпроат 750 мг/сут, топи-
рамат 200 мг/сут. Электроэнцефалография, сон: в бодрство-
вании эпилептиформная активность отсутствует. Во  сне 
отмечаются редкие диффузные короткие, низкой степени 
синхронизации, разряды полипик-волновой активности. Про-
должительность диффузного полипик-волнового разряда 
на представленной эпохе записи электроэнцефалограммы со-
ставляет около 1 с
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чески неблагоприятные паттерны ЭЭГ при СД (F. Ragona 
и соавт., 2011; N. Specchio и соавт., 2012).

С целью дифференциальной диагностики приво-
дим ЭЭГ пациентов с 2 другими генетическими фор-
мами эпилепсии: синдромом Ангельмана (рис. 10) 

Рис. 10. Пациент К., 4 года. Диагноз: синдром Ангельмана. Ха-
рактер приступов: типичные фебрильные, фокальные моторные 
версивные, атипичные абсансы, миоклонические, атонические. 
Лечение: вальпроат 600 мг/сут, этосуксимид 500 мг/сут, кло-
базам 10 мг/сут. Электроэнцефалография, бодрствование 
(интериктально): регистрируются длительные пробеги моно-
морфной высокоамплитудной тета-/дельта-активности 
с включением низкоамплитудных спайков («зубчатый дельта-
паттерн») в затылочных отведениях билатерально («окципи-
тальный дельта-паттерн»). Спайковый компонент более вы-
ражен справа

Рис. 11. Пациентка  И., 6  лет. Диагноз: PCDH19-эпилепсия 
с  серийными приступами. Характер приступов: версивные, 
билатеральные тонико-клонические, альтернирующие геми-
конвульсивные, миоклонические, тонические. Лечение: вальпро-
ат 750 мг/сут, зонисамид 175 мг/сут, перампанел 6 мг/сут, 
клобазам 12,5 мг/сут. Электроэнцефалография, сон: чрезмер-
ное убыстрение ритма (воздействие бензодиазепинов). Сохран-
ность физиологических паттернов сна. Отмечается диффуз-
ный разряд пик-волновой активности невысокой степени 
синхронизации, продолжительностью чуть более 1 с. В начале 
диффузного разряда регистрируется региональная пик-волно-
вая активность в правых затылочных отведениях

и PCDH19-мутацией (Драве-подобный синдром у де-
вочек, дефицит протокадерина 19) (рис. 11).

Список литературы к главе находится в редакции 
и может быть предоставлен по запросу.

10 мая 2025 г. ушла из жизни Шарлотта Драве (Charlotte Dravet, Марсель, Франция)  – про‑
фессор, психиатр, детский невролог, эпилептолог, почетный консультант Policlinico A. Gemelli 
в Риме, президент Французской лиги против эпилепсии (Ligue Française contre l’Epilepsie, LFCE) 
и член Комиссии по классификации различных видов эпилепсий Международной противоэпи‑
лептической лиги (International League Against Epilepsy, ILAE), наша коллега и близкий друг.

Профессор Шарлотта Драве получила всемирную известность прежде всего благодаря 
описанию синдрома Драве, названного ее именем. Синдром Драве признан одним из самых 
тяжелых эпилептических синдромов в детском возрасте.

Будучи на пенсии, она до последних дней жизни продолжала работать во Франции и Италии. 
Благодаря многолетнему сотрудничеству многие наши пациенты с синдромом Драве и другими 
тяжелыми формами эпилепсии смогли получить рекомендацию доктора Шарлотты Драве.

Профессор Драве много раз посещала Институт детской неврологии и  эпилепсии  
им. Святителя Луки, консультировала наших пациентов, выступала с лекциями. Она была нео‑
быкновенно добрым человеком высокой нравственности и духовности. К консультации каж‑
дого пациента она подходила творчески и глубоко, находила слова утешения, вселяла надежду, 
рассказывала о наиболее эффективных методах лечения, существующих в мире.

Профессор Драве многие годы входила в редакционный совет «Русского журнала детской 
неврологии».

Шарлотта Драве с сотрудниками Института детской 
неврологии и эпилепсии им. Святителя Луки на конференции 
в Нижнем Новгороде (июнь 2017 г.)
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