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Ý
ïèëåïòè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ ñ
ïðîäîëæåííîé ñïàéê-âîëíîâîé àê-
òèâíîñòüþ âî ñíå (ñèí. ýïèëåïñèÿ ñ

ýëåêòðè÷åñêèì ýïèëåïòè÷åñêèì ñòàòó-
ñîì â ôàçó ìåäëåííîãî ñíà èëè ýíöåôà-
ëîïàòèÿ ñ ýëåêòðè÷åñêèì ýïèëåïòè÷åñ-
êèì ñòàòóñîì â ôàçó ìåäëåííîãî ñíà)
ÿâëÿåòñÿ ÷àñòè÷íî îáðàòèìîé âîçðàñò-
çàâèñèìîé ýïèëåïòè÷åñêîé ýíöåôàëî-
ïàòèåé, äëÿ êîòîðîé õàðàêòåðíà òðèàäà
ñèìïòîìîâ: ïðîäîëæåííàÿ ñïàéê-âîë-
íîâàÿ àêòèâíîñòü âî ñíå (ñèí. ýëåêòðè-
÷åñêèé ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ â ôàçó
ìåäëåííîãî ñíà), ýïèëåïòè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû è íåéðîïñèõîëîãè÷åñêèå íàðó-
øåíèÿ [1].

Òåðìèíîëîãèÿ è ñïîðíûå âîÒåðìèíîëîãèÿ è ñïîðíûå âî --
ïðîñû êëàññèôèêàöèè.ïðîñû êëàññèôèêàöèè. Áîëüøèíñò-

âî èññëåäîâàòåëåé ñ÷èòàþò, ÷òî ïîíÿ-
òèÿ «ýëåêòðè÷åñêèé ýïèëåïòè÷åñêèé
ñòàòóñ â ôàçó ìåäëåííîãî ñíà» (ESES —
cîêð. îò àíãë. electrical status epilepticus
in sleep) è «ïðîäîëæåííàÿ ñïàéê-âîëíî-
âàÿ àêòèâíîñòü âî ñíå» (CSWS — ñîêðàù.
îò àíãë. continuous spikes and waves dur-
ing sleep) — ïîëíûå ñèíîíèìû. Íåêîòî-
ðûå àâòîðû ñ÷èòàþò, ÷òî «ýëåêòðè÷åñ-
êèé ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ â ôàçó ìåä-
ëåííîãî ñíà» îïèñûâàåò òîëüêî èçìåíå-
íèÿ íà ÝÝÃ, à «ïðîäîëæåííàÿ ñïàéê-
âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü âî ñíå» ïðåäñòàâ-
ëÿåò ñîáîé êîìáèíàöèþ ÝÝÃ-àíîìàëèé
è íåéðîïñèõîëîãè÷åñêèõ íàðóøåíèé.
Â ëèòåðàòóðå, ïîñâÿùåííîé äàííîìó
âîïðîñó, ìû ìîæåì ñòîëêíóòüñÿ êàê ñ
îäíîé, òàê è ñ äðóãîé òî÷êîé çðåíèÿ.
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Îòäåë ïñèõîíåâðîëîãèè è ýïèëåïòîëîãèè ÔÃÁÓ «ÌÍÈÈ ïåäèàòðèè è äåòñêîé õèðóðãèè ÌÍÈÈ ïåäèàòðèè è äåòñêîé
õèðóðãèè Ìèíçäðàâñîöðàçâèòèÿ Ðîññèè»

Ïðåäñòàâëåí îáçîð è îáñóæäåíèå ñîâðåìåííîé íàó÷íîé ëèòåðàòóðû, ïîñâÿùåííîé ýïèëåïòè÷åñêîé ýí-
öåôàëîïàòèè ñ ïðîäîëæåííîé ñïàéê-âîëíîâîé àêòèâíîñòüþ âî ñíå — îñîáîé ôîðìå ÷àñòè÷íî îáðàòèìîé
âîçðàñò-çàâèñèìîé ýïèëåïòè÷åñêîé ýíöåôàëîïàòèè, äëÿ êîòîðîé õàðàêòåðíà òðèàäà ñèìïòîìîâ: ïðî-
äîëæåííàÿ ñïàéê-âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü âî ñíå, ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû è íåéðîïñèõîëîãè÷åñêèå íàðóøå-
íèÿ. Ðàññìàòðèâàþòñÿ âîïðîñû êëàññèôèêàöèè, ýòèîëîãèè ïàòîãåíåçà, ðàñïðîñòðàíåííîñòè, êëèíè÷åñ-
êèõ ïðîÿâëåíèé è äèàãíîñòèêè äàííîãî ðàññòðîéñòâà, â òîì ÷èñëå, õàðàêòåðíûå èçìåíåíèÿ íà ÝÝÃ. Îñîáåí-
íîå âíèìàíèå óäåëåíî ïðèíöèïàì ëå÷åíèÿ ýïèëåïòè÷åñêîé ýíöåôàëîïàòèè ñ ïðîäîëæåííîé ñïàéê-âîëíîâîé
àêòèâíîñòüþ âî ñíå. Ðàññìàòðèâàåòñÿ ýôôåêòèâíîñòü ïðåïàðàòîâ âàëüïðîåâîé êèñëîòû, êîðòèêîñòå-
ðîèäíûõ ãîðìîíîâ è àíòèýïèëåïòè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ äðóãèõ ãðóïï. Ïðåäñòàâëåí ñîáñòâåííûé îïûò ëå÷å-
íèÿ êîðòèêîñòåðîèäíûìè ãîðìîíàìè, ñõåìà òåðàïèè è îöåíêà ýôôåêòèâíîñòè ëå÷åíèÿ.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ýïèëåïñèÿ, ýïèëåïòè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ ñ ïðîäîëæåííîé ñïàéê-âîëíîâîé àê-
òèâíîñòüþ âî ñíå, äèàãíîñòèêà, ëå÷åíèå.

The author represents the review and discussion of current scientific literature devoted to epileptic encephalopa-
thy with continuous spikes-waves activity during sleep — the special form of partly reversible age-dependent epilep-
tic encephalopathy, characterized by triad of symptoms: continuous prolonged epileptiform (spike-wave) activity on
EEG in sleep, epileptic seizures and cognitive disorders. The author describes the aspects of classification, pathogene-
sis and etiology, prevalence, clinical picture and diagnostics of this disorder, including the peculiar anomalies on EEG.
The especial attention is given to approaches to the treatment of epileptic encephalopathy with continuous spikes-
waves activity during sleep. Efficacy of valproates, corticosteroid hormones and antiepileptic drugs of other groups is
considered. The author represents own experience of treatment this disorder with corticosteroids, scheme of therapy
and assessment of efficacy.

Key words: epilepsy, epileptic encephalopathy with ccontinuous spike and wave activity during sleep, during
sleep, diagnostics, treatment.



Â 2009 ãîäó Êîìèññèÿ ïî êëàññèôè-
êàöèè è òåðìèíîëîãèè ïðåäëîæèëà
âêëþ÷èòü â ýïèëåïòè÷åñêóþ ýíöåôàëî-
ïàòèþ ñ ïðîäîëæåííîé ñïàéê-âîëíî-
âîé àêòèâíîñòüþ âî ñíå (CSWS) è ñèíä-
ðîì Ëàíäàó—Êëåôôíåðà [6]. Ýòó òî÷êó
çðåíèÿ ïîääåðæèâàåò è ñàì ïåðâîîò-
êðûâàòåëü ýëåêòðè÷åñêîãî ýïèëåïòè÷å-
ñêîãî ñòàòóñà âî ñíå — Ñ.À. Tassinari. Îí
ñ÷èòàåò, ÷òî ñèíäðîì Ëàíäàó—Êëåôô-
íåðà ÿâëÿåòñÿ êëèíè÷åñêèì âàðèàíòîì
ESES, à ðàçíûå âàðèàíòû íåéðîïñèõî-
ëîãè÷åñêèõ íàðóøåíèé îáóñëîâëåíû
ðàçíîé ëîêàëèçàöèåé ýïèëåïòè÷åñêîãî
ôîêóñà (ïðè ñèíäðîìå Ëàíäàó—Êëåôô-
íåðà — ïðåèìóùåñòâåííîé ëîêàëèçà-
öèåé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè â
âèñî÷íîé äîëå, ïðè ESES — ïðåèìóùå-
ñòâåííî ëîáíîäîëåâîé ëîêàëèçàöèåé)
[16]. Íàì ïðåäñòàâëÿåòñÿ, ÷òî ýòî íå âåð-
íî. Õîðîøî èçâåñòíî, ÷òî ñóùåñòâóþò
ïàöèåíòû ñ ñèíäðîìîì Ëàíäàó—
Êëåôôíåðà, ó êîòîðûõ îòñóòñòâóþò
ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû èëè ïðèçíà-
êè CSWS. Êðîìå òîãî, ñàìûé ÿðêèé êëè-
íè÷åñêèé ïðèçíàê ñèíäðîìà Ëàíäàó—
Êëåôôíåðà — ðåáåíîê ïåðåñòàåò ïîíè-
ìàòü îáðàùåííóþ ðå÷ü (âåðáàëüíàÿ àã-
íîçèÿ), è òîëüêî ïîòîì, ïî ìåðå òå÷å-
íèÿ áîëåçíè, ìîæåò íàðóøàòüñÿ ýêñ-
ïðåññèâíàÿ ðå÷ü. Ó äåòåé ñ ýíöåôàëîïà-
òèåé ñ CSWS, êàê ïðàâèëî, â ïåðâóþ î÷å-
ðåäü ñòðàäàåò èìåííî ýêñïðåññèâíàÿ
ðå÷ü ïðè îòíîñèòåëüíî ñîõðàííîì åå
ïîíèìàíèè. Ñêîðåå âñåãî, ýïèëåïòè÷å-
ñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ CSWS è ñèíäðîì
Ëàíäàó—Êëåôôíåðà ÿâëÿþòñÿ ñàìîñòî-
ÿòåëüíûìè ýïèëåïòè÷åñêèìè ñèíäðî-
ìàìè, à íå êîìïîíåíòàìè îäíîãî è òîãî
æå êîíòèíóóìà [3, 9].

Ìû íå îñòàíàâëèâàåìñÿ íà èñòîðèè
îïèñàíèÿ ýïèëåïòè÷åñêîé ýíöåôàëî-
ïàòèè ñ CSWS, òàê êàê îíà ïîäðîáíî
îïèñàíà â äðóãèõ èñòî÷íèêàõ [3, 9]. 

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ýïèëåïòè÷åñ-
êîé ýíöåôàëîïàòèè ñ CSWS íå èçâåñò-
íà, ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî ÷àñòîòà ñèíäðîìà ñî-
ñòàâëÿåò 0,5% ñðåäè âñåõ ôîðì ýïèëåï-
ñèè ó äåòåé [9]. Âîçìîæíî íåáîëüøîå
ïðåîáëàäàíèå ìàëü÷èêîâ ñðåäè ýòîé
êàòåãîðèè ïàöèåíòîâ (62%) [1]. Äàííûé

ñèíäðîì âîçíèêàåò òîëüêî ó äåòåé, õîòÿ
èìåþòñÿ îòäåëüíûå êðàéíå ðåäêèå îïè-
ñàíèÿ åãî ó âçðîñëûõ ïàöèåíòîâ [5].

Ýòèîëîãèÿ ñèíäðîìà äî ñèõ ïîð ñ÷è-
òàåòñÿ íåäîñòàòî÷íî èçó÷åííîé. Ïðè-
ìåðíî ó îäíîé òðåòè ïàöèåíòîâ îáíàðó-
æèâàþòñÿ èçìåíåíèÿ íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî
ìîçãà — ëîêàëüíàÿ èëè äèôôóçíàÿ àòðî-
ôèÿ êîðû, ïîðýíöåôàëèÿ, ðàçëè÷íûå
êîðòèêàëüíûå ìàëüôîðìàöèè. Õîðîøî
èçâåñòíà è ïîäðîáíî îïèñàíà ýâîëþöèÿ
ýòîãî ñèíäðîìà èç äîáðîêà÷åñòâåííûõ
ôîêàëüíûõ ýïèëåïñèé äåòñòâà (ïðåèìó-
ùåñòâåííî èç äîáðîêà÷åñòâåííîé ôî-
êàëüíîé ýïèëåïñèè ñ öåíòðîòåìïîðàëü-
íûìè ñïàéêàìè, ðåäêî — èç äîáðîêà÷å-
ñòâåííîé çàòûëî÷íîé ýïèëåïñèè ñ ðàí-
íèì íà÷àëîì). Ê ôàêòîðàì ðèñêà ðàçâè-
òèÿ CSWS ïðè ðîëàíäè÷åñêîé ýïèëåï-
ñèè îòíîñÿò ðàííåå íà÷àëî ýïèëåïñèè
(äî 4-õ ëåò), îòñóòñòâèå ïîçèòèâíîãî ýô-
ôåêòà îò íàçíà÷åíèÿ àíòèýïèëåïòè÷åñ-
êèõ ïðåïàðàòîâ è íàëè÷èå ìóëüòèôî-
êàëüíûõ ýïèëåïòèôîðìíûõ ðàçðÿäîâ
íà ÝÝÃ [10]. Èìåííî ïîýòîìó ïðè ïîÿâ-
ëåíèè íîâûõ òèïîâ ïðèñòóïîâ, ïîâåäåí-
÷åñêèõ, ïîçíàâàòåëüíûõ èëè ðå÷åâûõ
íàðóøåíèé, à òàêæå ÷àñòûõ ñèíõðîíè-
çèðîâàííûõ ýïèëåïòèôîðìíûõ ðàçðÿ-
äîâ äåòÿì ñ äîáðîêà÷åñòâåííîé ôîêàëü-
íîé ýïèëåïñèåé äåòñòâà ïîêàçàíî ïðî-
âåäåíèå ÝÝÃ ñíà. Ïðèìåðíî â îäíîé òðå-
òè âñåõ ñëó÷àåâ íå óäàåòñÿ âûÿâèòü
ñòðóêòóðíûõ äåôåêòîâ íà ÌÐÒ ãîëîâíî-
ãî ìîçãà è óêàçàíèÿ íà äîáðîêà÷åñòâåí-
íóþ ôîêàëüíóþ ýïèëåïñèþ â àíàìíåçå.
Â èññëåäîâàíèÿõ U. Kramer è ñîàâò.
(2008) 37% âñåõ ñëó÷àåâ ýïèëåïòè÷åñ-
êîé ýíöåôàëîïàòèè ñ CSWS ñîñòàâëÿëà
àòèïè÷íàÿ ýâîëþöèÿ äîáðîêà÷åñòâåí-
íûõ ýïèëåïñèé, 17% — ýïèëåïñèÿ ïðè
äåòñêîì öåðåáðàëüíîì ïàðàëè÷å; â 17%
ñëó÷àåâ âûÿâëåíà ãèäðîöåôàëèÿ, â 3% —
ïîðîêè ðàçâèòèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà [12]. Â
èññëåäîâàíèÿõ È.À. Áó÷íåâîé (2010) ñî-
îòíîøåíèå èäèîïàòè÷åñêèõ è ñèìïòî-
ìàòè÷åñêèõ ñëó÷àåâ ñîñòàâëÿåò 35 è 65%
ñîîòâåòñòâåííî [1].

Òåì íå ìåíåå, ýòèîëîãèÿ ñèíäðîìà
îñòàåòñÿ íå îïðåäåëåííîé — äî ñèõ ïîð
íåïîíÿòíî, ïî÷åìó ó îäíèõ ïàöèåíòîâ
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(íàïðèìåð, ñ îäèíàêîâûìè ñòðóêòóð-
íûìè äåôåêòàìè ìîçãà) ðàçâèâàåòñÿ
CSWS, à ó äðóãèõ — íåò.

Ïàòîôèçèîëîãèÿ ñèíäðîìà òàêæå
èçó÷åíà íåäîñòàòî÷íî. Ñèíäðîì ðàçâè-
âàåòñÿ â ïåðèîä àêòèâíîãî ñèíàïòîãå-
íåçà, àêñîäåíäðèòíîãî âåòâëåíèÿ è
ôîðìèðîâàíèÿ ôóíêöèîíàëüíûõ ñèñ-
òåì ãîëîâíîãî ìîçãà. Ïðåäïîëàãàåòñÿ,
÷òî àãðåññèâíàÿ ýïèëåïòè÷åñêàÿ àêòèâ-
íîñòü (CSWS) íàðóøàåò ýòîò ïðîöåññ,
âîçìîæíî, ïðîâîöèðóÿ ðàçâèòèå íåïðà-
âèëüíî ôóíêöèîíèðóþùèõ ñèíàïñîâ.
Íåïîñðåäñòâåííûé ìåõàíèçì, ãåíåðè-
ðóþùèé CSWS — âòîðè÷íàÿ áèëàòå-
ðàëüíàÿ ñèíõðîíèçàöèÿ. Êàê èçâåñòíî,
âòîðè÷íàÿ áèëàòåðàëüíàÿ ñèíõðîíèçà-
öèÿ — ýíöåôàëîãðàôè÷åñêèé ïàòòåðí,
ñîñòîÿùèé èç ïîñëåäîâàòåëüíîñòè ôî-
êàëüíûõ ñïàéêîâ, ïîëèñïàéêîâ èëè
ñïàéê-âîëíîâûõ êîìïëåêñîâ (ðåæå —
ìåäëåííûõ âîëí), çà êîòîðûìè ñëåäóåò
âñïûøêà áèëàòåðàëüíîé, ñèíõðîííîé
è ñèììåòðè÷íîé ñïàéê-âîëíîâîé àê-
òèâíîñòè, ðàñïðîñòðàíåííîé íà îáà ïî-
ëóøàðèÿ. Âòîðè÷íàÿ áèëàòåðàëüíàÿ
ñèíõðîíèçàöèÿ ñëóæèò ðåçóëüòàòîì
áûñòðîãî ðàñïðîñòðàíåíèÿ ôîêàëüíî-
ãî ïðèñòóïíîãî ðàçðÿäà ÷åðåç ìîçîëèñ-
òîå òåëî è êîìèññóðó ãèïïîêàìïà. Èí-
òåðåñíî, ÷òî ôóíêöèîíàëüíûå íåéðî-
ðàäèîëîãè÷åñêèå ìåòîäû (ôóíêöèî-
íàëüíàÿ ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà è ÏÝÒ) ó
äåòåé ñ CSWS âî âðåìÿ ïðèñòóïà äåìîí-
ñòðèðóþò óâåëè÷åíèå ìåòàáîëèçìà
è/èëè êðîâîòîêà â ýïèëåïòè÷åñêîì ôî-
êóñå ñ ïàðàëëåëüíûì åãî ñíèæåíèåì â
ïðèëåãàþùèõ è äàëåêî ðàñïîëîæåí-
íûõ îòäåëàõ ãîëîâíîãî ìîçãà, òî åñòü
ïàòîëîãè÷åñêèé ïðîöåññ íîñèò äîñòà-
òî÷íî ðàñïðîñòðàíåííûé õàðàêòåð [7]. 

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Íà÷àëî
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ïðèõîäèò-
ñÿ íà âîçðàñò îò 2-õ ìåñÿöåâ äî 12 ëåò (ñ
ïèêîì äåáþòà ýïèëåïñèè îò 4 äî 5 ëåò).
CSWS íà÷èíàåòñÿ ÷åðåç 1-2 ãîäà ïîñëå
íà÷àëà ïðèñòóïîâ (îò 3 äî 14 ëåò, ïèê
äåáþòà â 8 ëåò) [9]. Â òå÷åíèå ñèíäðîìà
âûäåëÿþò òðè ñòàäèè:

1-ÿ ñòàäèÿ (äî îáíàðóæåíèÿ CSWS).
Õàðàêòåðíû íå÷àñòûå ôîêàëüíûå (ïðî-

ñòûå èëè ñëîæíûå) ïðåèìóùåñòâåííî
íî÷íûå ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû,
èíîãäà âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûå, â
40% ñëó÷àåâ — íî÷íûå ãåìèêëîíèè.
Ïñèõîðå÷åâîå ðàçâèòèå ðåáåíêà â ýòîò
ïåðèîä íå óõóäøàåòñÿ. Íî óæå íà ýòîé
ñòàäèè íà ÝÝÃ ðåãèñòðèðóþòñÿ ìóëüòè-
ôîêàëüíûå ýïèëåïòèôîðìíûå ðàçðÿäû,
âîçìîæíû òàêæå áèñèíõðîííûå ãåíåðà-
ëèçîâàííûå ñïàéê-âîëíîâûå ðàçðÿäû.

2-ÿ ñòàäèÿ íàñòóïàåò ÷åðåç 1-2 ãîäà ñ
ìîìåíòà ïåðâîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî
ïðèñòóïà. Îòìå÷àåòñÿ óâåëè÷åíèå ÷èñ-
ëà ïðèñòóïîâ, íàðóøåíèÿ ïñèõè÷åñêî-
ãî ðàçâèòèÿ; â ýòî æå âðåìÿ îáíàðóæè-
âàåòñÿ CSWS íà ÝÝÃ. Ó îäíîãî ïàöèåíòà
ìîãóò íàáëþäàòüñÿ êàê îäèí, òàê è íå-
ñêîëüêî òèïîâ ïðèñòóïîâ, âêëþ÷àÿ ãå-
ìèôàöèàëüíûå, ãåìèêîíâóëüñèâíûå,
àòîíè÷åñêèå, âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàí-
íûå òîíèêî-êëîíè÷åñêèå, àòèïè÷íûå
àáñàíñû, íåãàòèâíûé ìèîêëîíóñ. Òîíè-
÷åñêèå ïðèñòóïû (åñëè èõ âîçíèêíîâå-
íèå äîêàçàíî èçìåíåíèÿìè íà ïðèñòóï-
íîé ÝÝÃ) íå õàðàêòåðíû è ÿâëÿþòñÿ
êðèòåðèåì èñêëþ÷åíèÿ ýòîãî ñèíäðî-
ìà. Âîçìîæíî ðàçâèòèå áåññóäîðîæíî-
ãî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà. Ó 90% ïà-
öèåíòîâ îòìå÷àåòñÿ âûñîêîå ÷èñëî
ïðèñòóïîâ (ìíîæåñòâî â äåíü).

Âíåçàïíî ðàçâèâàþòñÿ è áûñòðî
ïðîãðåññèðóþò íåéðîïñèõîëîãè÷åñêèå
íàðóøåíèÿ. Èõ õàðàêòåð îïðåäåëÿåòñÿ
ïðåèìóùåñòâåííîé ëîêàëèçàöèåé ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè. Àêòèâíîñòü
ïðåèìóùåñòâåííî ëîáíîé ëîêàëèçà-
öèè âûçûâàåò êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ
è íàðóøåíèÿ êîíñòðóêòèâíîé äåÿòåëü-
íîñòè äî ðàçâèòèÿ ðå÷åâûõ íàðóøåíèé.
Ôîðìèðóåòñÿ òàê íàçûâàåìûé «ëîá-
íûé» òèï ïñèõèêè — ðàñòîðìîæåí-
íîñòü, ãèïåðàêòèâíîñòü, àãðåññèâíîñòü,
ðàçäðàæèòåëüíîñòü, ÷åðòû àóòèçìà,
àæèòàöèÿ â ñî÷åòàíèè ñ íàðóøåíèÿìè
ïàìÿòè è âíèìàíèÿ. Ýïèëåïòèôîðìíàÿ
àêòèâíîñòü ïðåèìóùåñòâåííî âèñî÷-
íîé ëîêàëèçàöèè âûçûâàåò, ïðåæäå âñå-
ãî, ðå÷åâûå íàðóøåíèÿ, ïðåèìóùåñò-
âåííî ýêñïðåññèâíóþ àôàçèþ (â îòëè-
÷èå îò âåðáàëüíîé àãíîçèè ïðè ñèíäðî-
ìå Ëàíäàó—Êëåôôíåðà).
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Â ïåðèîä àêòèâíîãî òå÷åíèÿ ñèíäðî-
ìà ó ïàöèåíòîâ âûÿâëÿþòñÿ äâèãàòåëü-
íûå íàðóøåíèÿ: àòàêñèÿ, ãåìèïàðåç,
äèñïðàêñèÿ. Ó îòäåëüíûõ ïàöèåíòîâ
ôîðìèðóåòñÿ ïðèîáðåòåííûé ýïèëåï-
òèôîðìíûé îïåðêóëÿðíûé ñèíäðîì
(ñëþíîòå÷åíèå, äèçàðòðèÿ, ñëàáîñòü
ìèìè÷åñêîé ìóñêóëàòóðû è ÿçûêà).

3-ÿ ñòàäèÿ íà÷èíàåòñÿ â ïåðèîä îò
íåñêîëüêèõ ìåñÿöåâ äî 2-7 ëåò ñ ìîìåí-
òà íà÷àëà ïðèñòóïîâ è ôàêòè÷åñêè ÿâ-
ëÿåòñÿ ñïîíòàííîé êëèíèêî-ëàáîðà-
òîðíîé ðåìèññèåé ñèíäðîìà. Ïðèñòó-
ïû ñòàíîâÿòñÿ âñå ðåæå è ïðåêðàùàþò-
ñÿ, ÝÝÃ ïîñòåïåííî íîðìàëèçóåòñÿ.
Íåéðîïñèõîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ òàêæå
óëó÷øàåòñÿ, íî ïñèõîðå÷åâîå ðàçâèòèå
òàê è íå äîñòèãàåò ñðåäíåé âîçðàñòíîé
íîðìû. Ìíîãèå äåòè ñòðàäàþò òÿæåëû-
ìè ðå÷åâûìè íàðóøåíèÿìè è óìñòâåí-
íîé îòñòàëîñòüþ.

Òèïè÷íàÿ ýâîëþöèÿ ñèíäðîìà ïî
ñòàäèÿì ìîæåò îòñóòñòâîâàòü ó íåêîòî-
ðûõ ïàöèåíòîâ. Èíîãäà ó áîëüíûõ îò-
ñóòñòâóþò ïðèñòóïû, íî åñòü ïîâåäåí-
÷åñêèå íàðóøåíèÿ, íàðóøåíèÿ ðå÷è è
CSWS. Èññëåäîâàíèÿ Åðìîëåíêî Í.À. è
ñîàâò. (2011) ïîêàçûâàþò, ÷òî ó çíà÷è-
òåëüíîãî ïðîöåíòà ïàöèåíòîâ (17%)
CSWS ïðèñóòñòâîâàëà äî íà÷àëà ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, à ïðèñòóïû ïî-
ÿâëÿëèñü ñïóñòÿ 2-4 ãîäà. Ïðàâäà, â ýòîì
èññëåäîâàíèè äèàãíîç CSWS ñòàâèëñÿ,
åñëè ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü çà-
íèìàëà íå ìåíåå 30% ýïîõè çàïèñè ñíà
(ñì. äàëüøå äèñêóññèþ ïî ïîâîäó êðè-
òåðèåâ äèàãíîçà CSWS) [2]. Êðîìå òîãî,
ñóùåñòâóþò îòäåëüíûå ïàöèåíòû, ó êî-
òîðûõ åñòü CSWS è ýïèëåïòè÷åñêèå
ïðèñòóïû, íî íåò ïîâåäåí÷åñêèõ, ðå÷å-
âûõ è èíòåëëåêòóàëüíûõ íàðóøåíèé. Â
ýòîé ñèòóàöèè ìû íå ñîâåòóåì ñëåïî âå-
ðèòü ðîäèòåëÿì ïàöèåíòà, à ïðîâîäèòü
ðåáåíêó íåéðîïñèõîëîãè÷åñêîå òåñòè-
ðîâàíèå, êîòîðîå ìîæåò âûÿâèòü íåî÷å-
âèäíûå äëÿ ðîäèòåëåé íàðóøåíèÿ. 

Ýíöåôàëîãðàôè÷åñêàÿ äèàãíîñòè-
êà ñèíäðîìà. Ìåæïðèñòóïíàÿ ÝÝÃ äî
ðàçâèòèÿ CSWS õàðàêòåðèçóåòñÿ ôî-
êàëüíûìè èëè ìóëüòèôîêàëüíûìè (ó
äâóõ òðåòåé ïàöèåíòîâ) ðàçðÿäàìè, ÷à-

ùå ëîáíî-âèñî÷íîé èëè öåíòðàëüíî-
âèñî÷íîé ëîêàëèçàöèè, ðåæå — òåìåí-
íî-çàòûëî÷íîé ëîêàëèçàöèè. Ïî ìîð-
ôîëîãèè îíè íàïîìèíàþò äîáðîêà÷å-
ñòâåííûå ýïèëåïòèôîðìíûå ïàòòåðíû
äåòñòâà (ÄÝÏÄ). Â 80% ñëó÷àåâ îòìå÷à-
þòñÿ äèôôóçíûå ãåíåðàëèçîâàííûå
êîìïëåêñû îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà ñ
÷àñòîòîé 1-3 Ãö, î÷åíü ÷àñòî ñ ÷åòêèì
ôîêàëüíûì ñïàéêîì â íà÷àëå ðàçðÿäà.
Âî âòîðîé ôàçå ñèíäðîìà ÝÝÃ áîäðñòâî-
âàíèÿ èìååò òîò æå õàðàêòåð, íî èçìåíå-
íèÿ áîëåå âûðàæåííûå (ýïèëåïòè-
ôîðìíûå ðàçðÿäû ñòàíîâÿòñÿ ÷àùå). Íà
ÝÝÃ ñíà ðàçâèâàåòñÿ ïðîäîëæåííàÿ èëè
ïî÷òè ïðîäîëæåííàÿ ýïèëåïòèôîðì-
íàÿ àêòèâíîñòü â âèäå áèëàòåðàëüíûõ
ñèíõðîííûõ êîìïëåêñîâ îñòðàÿ-ìåä-
ëåííàÿ âîëíà (ïî ìîðôîëîãèè ÄÝÏÄ) ñ
÷àñòîòîé 1,5-2 Ãö (èíîãäà 3-4). Àìïëèòó-
äà ðàçðÿäîâ ïðåîáëàäàåò â ïåðåäíèõ îò-
äåëàõ ìîçãà. C.A. Tassinari â 1992 ãîäó òàê
îïèñûâàë ôåíîìåí ESES: «Êàê òîëüêî ïà-
öèåíò çàñûïàåò, ïîÿâëÿþòñÿ ïðîäîëæè-
òåëüíûå áèëàòåðàëüíûå äèôôóçíûå
ìåäëåííûå ñïàéêè è âîëíû, êîòîðûå
ïðîõîäÿò ÷åðåç âñå ñòàäèè ìåäëåííîãî
ñíà» [16]. Ìåæäóíàðîäíàÿ ïðîòèâîýïè-
ëåïòè÷åñêàÿ ëèãà ïðåäëàãàåò çàìåíèòü
òåðìèí «ôàçà ìåäëåííîãî ñíà» íà òåð-
ìèí «ôàçà NREM-ñíà» (ñîêð. îò àíãë.
non-REM — áåç áûñòðûõ äâèæåíèé ãëàç).
Â ïðåäëîæåíèÿõ ïî íîâîé êëàññèôèêà-
öèè ýïèëåïñèé è ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíä-
ðîìîâ ãîâîðèòñÿ î òîì, ÷òî CSWS ïîÿâ-
ëÿåòñÿ «êàê òîëüêî ïàöèåíò çàñûïàåò è
ïðîäîëæàåòñÿ ÷åðåç âñå 4 ñòàäèè NREM-
ñíà, ïðåðûâàåòñÿ â REM-ñíå, çàòåì îíà
âîçîáíîâëÿåòñÿ îïÿòü» [15]. Â REM-ôàçå
(ñîêð. îò àíãë. ñ áûñòðûìè äâèæåíèÿìè
ãëàç) èçìåíåíèÿ àíàëîãè÷íû âûÿâëÿå-
ìûì íà ÝÝÃ áîäðñòâîâàíèÿ. Êîëè÷åñò-
âåííî ñïàéê-âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü îïè-
ñûâàåòñÿ òàê íàçûâàåìûì ñïàéê-âîëíî-
âûì èíäåêñîì, êîòîðûé ðàññ÷èòûâàåò-
ñÿ êàê îáùàÿ ñóììà âñåõ ñïàéê-âîëí
(ìèí), óìíîæåííàÿ íà 100 è ïîäåëåííàÿ
çàòåì íà ïðîäîëæèòåëüíîñòü ìåäëåííî-
ãî ñíà (ìèí). Ïî êëàññè÷åñêèì ïðåä-
ñòàâëåíèÿì, äëÿ äèàãíîñòèêè ESES/CSWS
ñïàéê-âîëíîâîé èíäåêñ äîëæåí ñîñòàâ-
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ëÿòü íå ìåíåå 85% NREM-ñíà. Ñ÷èòàåòñÿ,
÷òî çíà÷åíèÿ èíäåêñà âûøå â ïåðâûé
öèêë ñíà (95-100%), ÷åì â ïîñëåäóþùèå
öèêëû (70-80%).

Òåì íå ìåíåå, ñóùåñòâóþò èññëåäîâà-
íèÿ, êîòîðûå ïîêàçûâàþò, ÷òî áîëåå
íèçêèå çíà÷åíèÿ ñïàéê-âîëíîâîãî èí-
äåêñà (ìåíåå 80%) àññîöèèðîâàíû ñ ðå-
ãðåññîì ïñèõè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ [1, 2, 9].
Ïîýòîìó, ê ñîæàëåíèþ, ñóùåñòâóþò çíà-
÷èòåëüíûå ðàçíî÷òåíèÿ ïî ïîâîäó ìíå-
íèÿ î òîì, êàêîé êîíêðåòíî ñïàéê-âîë-
íîâîé èíäåêñ ñîîòâåòñòâóåò ïðîäîë-
æåííîé ñïàéê-âîëíîâîé àêòèâíîñòè âî
ñíå (CSWS èëè ESES). Ïî äàííûì ðàç-
íûõ àâòîðîâ, èíäåêñ ñïàéê-âîëíîâîé
àêòèâíîñòè ïðè ýòîì ñèíäðîìå êîëåá-
ëåòñÿ îò 25 äî 90%, à íåêîòîðûå àâòîðû
è âîâñå îãðàíè÷èâàþòñÿ ôàêòîì «çíà-
÷èòåëüíîé àêòèâàöèè ðàçðÿäîâ âî ñíå»
[13]. Ñèòóàöèÿ îñëîæíÿåòñÿ òåì, ÷òî ìå-
òîäû ïîäñ÷åòà èíäåêñà ñïàéê-âîëíîâîé
àêòèâíîñòè òàêæå âàðüèðóþò: ìîæíî
ñ÷èòàòü èíäåêñ â NREM-ôàçó â òå÷åíèå
âñåãî íî÷íîãî ñíà, èëè â êàæäîì öèêëå
NREM-ñíà, èëè ïåðâûå 30 ìèíóò NREM-
ñíà â ïåðâûé è ïîñëåäíèé öèêëû ñíà,
èëè â NREM-ôàçó â ïåðâîì öèêëå ñíà è
ò.ä. Êðîìå òîãî ñóùåñòâóåò äîñòàòî÷íî
øèðîêàÿ âàðèàáåëüíîñòü ëîêàëèçàöèè
ïàòòåðíà CSWS [15]. Ïåðâîíà÷àëüíî ESES
îïèñûâàëñÿ êàê äèôôóçíûé ïàòòåðí. Íî
â ïîñëåäíèå ãîäû âñå ÷àùå ïîÿâëÿþòñÿ
ñîîáùåíèÿ î òîì, ÷òî ðàçðÿäû âî ñíå ìî-
ãóò áûòü àñèììåòðè÷íûìè, óíèëàòåðàëü-
íûìè èëè ïðåèìóùåñòâåííî ôîêàëüíû-
ìè, è ýòî íå ñëóæèò êðèòåðèåì èñêëþ÷å-
íèÿ ÑSWS. Òàê, C.A. Tassinari â 2005 ãîäó
óæå îïèñûâàåò êàê òèïè÷íóþ äëÿ ESES
êàðòèíó ÝÝÃ — ÝÝÃ ñ «äèôôóçíûì èëè
áîëåå ìåíåå óíèëàòåðàëüíûì ýëåêòðè-
÷åñêèì ýïèëåïòè÷åñêèì ñòàòóñîì» [16].

Òàêèå ñëîæíîñòè â îïðåäåëåíèè ïðî-
äîëæåííîé ñïàéê-âîëíîâîé àêòèâíîñòè
âûçâàëè íåîáõîäèìîñòü äîñòèæåíèÿ
êîíñåíñóñà ïî êðèòåðèÿì äèàãíîñòèêè,
è â 2009 ãîäó â æóðíàëå «Ýïèëåïñèÿ» áû-
ëî îïóáëèêîâàíî «Ðóêîâîäñòâî ïî ÝÝÃ
ïðè ýíöåôàëîïàòèè, àññîöèèðîâàííîé
ñ ESES/CSWS ó äåòåé» [15]. Â ðóêîâîäñòâå
cîîáùàåòñÿ, ÷òî çíà÷èòåëüíàÿ àêòèâà-

öèÿ ðàçðÿäîâ âî âðåìÿ NREM-ñíà (è èíî-
ãäà â REM-ñíå) ñî ñïàéê-âîëíîâûì èí-
äåêñîì, ñîñòàâëÿþùèì íå ìåíåå 50%,
óêàçûâàåò íà âîçìîæíîñòü ñóùåñòâîâà-
íèÿ CSWS. Ïîä÷åðêèâàåòñÿ, ÷òî ýïèëåï-
òèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü íà ÝÝÃ âî âðåìÿ
áîäðñòâîâàíèÿ è ñíà ìîæåò áûòü ôî-
êàëüíîé, ìóëüòèôîêàëüíîé, óíèëàòå-
ðàëüíîé, àñèììåòðè÷íîé èëè ñèììåò-
ðè÷íîé áèëàòåðàëüíîé, à òàêæå äèôôóç-
íîé. Ïàòòåðí CSWS ìîæåò áûòü ïðîäîë-
æåííûì, ôðàãìåíòèðîâàííûì èëè ïå-
ðèîäè÷åñêèì [15]. Â ðóêîâîäñòâå òàêæå
ãîâîðèòñÿ î òîì, ÷òî íå òîëüêî ýïèëåï-
òèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü âî âðåìÿ áîäðñò-
âîâàíèÿ è ñíà, íî è ìåäëåííî-âîëíîâàÿ
àêòèâíîñòü, à òàêæå íàðóøåíèÿ àðõèòåê-
òîíèêè ñíà èãðàþò âàæíóþ ðîëü â ðàçâè-
òèè êëèíè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ. Íîðìàëü-
íûå ïàòòåðíû ÝÝÃ ñíà (ñîííûå âåðåòåíà,
Ê-êîìïëåêñû, âåðòåêñ-ïîòåíöèàëû) ðàç-
ëè÷èìû â NREM-ôàçå òîëüêî â òîì ñëó-
÷àå, åñëè CSWS ôðàãìåíòèðîâàíà. Äëÿ
íàó÷íîãî èçó÷åíèÿ CSWS ïîêàçàí 24-÷à-
ñîâîé âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíã (âîçìîæ-
íî åãî ïðîâåäåíèå â àìáóëàòîðíûõ óñëî-
âèÿõ). Ìîæíî çàïèñûâàòü ïîëèñîìíî-
ãðàôèþ. Èíäåêñ ñïàéê-âîëíîâîé àêòèâ-
íîñòè ëó÷øå îöåíèâàòü â ïåðâûé è ïî-
ñëåäíèé öèêëû ñíà. Íåêîòîðûå èññëåäî-
âàòåëè äëÿ ïîèñêà êëèíèêî-ýíöåôàëî-
ãðàôè÷åñêèõ êîððåëÿöèé ðàçðàáàòûâà-
þò ñïåöèàëüíûå øêàëû. Òàê, Sheltens-de
Boer (2009) ïðåäëàãàåò ñëåäóþùóþ áàëü-
íóþ îöåíêó íàëè÷èÿ è ñòåïåíè âûðàæåí-
íîñòè CSWS: 0 áàëëîâ — îòñóòñòâèå ðàç-
ðÿäîâ; 1 áàëë — 0-20%, 2 áàëëà — 20-50% ,
3 áàëëà — 50-85%, 4 áàëëà — áîëåå 85%
NREM-ñíà çàíÿòî ñïàéê-âîëíîâîé àêòèâ-
íîñòüþ [15]. Â ðóêîâîäñòâå óïîìèíàåòñÿ
î òîì, ÷òî äëÿ êëèíè÷åñêèõ öåëåé çàïèñü
âèäåî-ÝÝÃ (èëè ïðîñòî ÝÝÃ ïðè íåâîç-
ìîæíîñòè ïðîâåäåíèÿ âèäåî-ÝÝÃ ìîíè-
òîðèíãà) ìîæåò áûòü ìåíüøå 24 ÷àñîâ —
â ýòîì ñëó÷àå çàïèñûâàþò ÝÝÃ-áîäðñò-
âîâàíèÿ è êîðîòêèé äíåâíîé ñîí ïîñëå
äåïðèâàöèè ñíà [15]. Ñóùåñòâóþò òàêæå
ðåêîìåíäàöèè ïî êðàòíîñòè ïðîâåäå-
íèÿ ÝÝÃ íà ôîíå ëå÷åíèÿ: ñ íàó÷íî-èñ-
ñëåäîâàòåëüñêîé öåëüþ — ïåðâûé ðàç
÷åðåç 2 íåäåëè, çàòåì ÷åðåç 4 íåäåëè; ñ
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êëèíè÷åñêîé öåëüþ — åñëè åñòü ïîäî-
çðåíèÿ íà ðåöèäèâ, èëè ñîìíåíèÿ â êëè-
íè÷åñêîé äèíàìèêå.

Äëÿ ñèíäðîìà õàðàêòåðíà ñïîíòàí-
íàÿ ýâîëþöèÿ ïàòòåðíà CSWS. Äàæå åñ-
ëè ïàöèåíò íå ïîëó÷àåò òåðàïèè èëè òå-
ðàïèÿ íåýôôåêòèâíà, âñå ðàâíî â òå÷å-
íèå ïîñëåäóþùèõ ëåò ïðîèñõîäèò
óìåíüøåíèå àêòèâíîñòè — ðàçðÿäû ñòà-
íîâÿòñÿ êîðî÷å, ðåæå, áîëåå ôðàãìåí-
òèðîâàííûìè, íîðìàëüíûå ïàòòåðíû
ñíà ñòàíîâÿòñÿ áîëåå çàìåòíûìè. Ìîãóò
äëèòåëüíî ñîõðàíÿòüñÿ ôîêàëüíûå
êîìïëåêñû îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà.
Íîðìàëèçàöèÿ ÝÝÃ ïðîèñõîäèò ÷åðåç
íåñêîëüêî ëåò — â ñðåäíåì â âîçðàñòå
îêîëî 11 ëåò, èíîãäà ïîñëå 15 ëåò [15].

Ëå÷åíèå ýíöåôàëîïàòèè ñ CSWS.
Îñíîâíàÿ öåëü ëå÷åíèÿ ñèíäðîìà —
ëèêâèäàöèÿ èëè çíà÷èòåëüíîå óìåíü-
øåíèå ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè
íà ÝÝÃ. Ëå÷åíèå ïðèñòóïîâ òàêæå âàæ-
íî, íî íå èõ íàëè÷èå îïðåäåëÿåò íåáëà-
ãîïðèÿòíûé ïðîãíîç ñèíäðîìà. Ê ñîæà-
ëåíèþ, òå ïðåïàðàòû, êîòîðûå ñïîñîá-
íû êóïèðîâàòü ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû, ÷àñòî ìàëîýôôåêòèâíû â îòíîøå-
íèè CSWS. À òå ïðåïàðàòû, êîòîðûå â
äàííîì ñëó÷àå áîëåå ýôôåêòèâíû, êàê
ïðàâèëî, èñïîëüçóþòñÿ ýìïèðè÷åñêè
(òî÷íûå èõ äîçû è ïðîäîëæèòåëüíîñòü
òåðàïèè íå îïðåäåëåíû). Â ìåæäóíà-
ðîäíîé ïðàêòèêå äëÿ êóïèðîâàíèÿ
CSWS äîñòàòî÷íî øèðîêî ïðèìåíÿåòñÿ
êëîáàçàì â ñðåäíåé ñóòî÷íîé äîçå 0,5
ìã/êã ëèáî ðåêòàëüíûå ôîðìû áåíçîäè-
àçåïèíîâ (è òî, è äðóãîå â Ðîññèè íåäî-
ñòóïíî). Áåíçîäèàçåïèíû ñòàðàþòñÿ
íàçíà÷àòü êîðîòêèì êóðñîì â òå÷åíèå
3-4 íåäåëü è, êàê ïðàâèëî, ñî÷åòàþò
ïðåïàðàò áåíçîäèàçåïèíîâîãî ðÿäà ñ
âàëüïðîàòîì [9]. Âòîðûì ïðåïàðàòîì,
áëèçêèì ïî ýôôåêòèâíîñòè ê áåíçîäè-
àçåïèíàì, ÿâëÿåòñÿ ÀÊÒÃ (â äîçå 80 ÌÅ
åæåäíåâíî ñ ïîñòåïåííûì ñíèæåíèåì
äîçû â òå÷åíèå 3-õ ìåñÿöåâ) èëè âûñî-
êèå äîçû ïðåäíèçîëîíà (2-5 ìã/êã/ñóò ñ
ïîñòåïåííûì ñíèæåíèåì äîçû çà òîò
æå ïåðèîä) [9].

Â îòäåëåíèè ïñèõîíåâðîëîãèè è
ýïèëåïòîëîãèè ÌÍÈÈ ïåäèàòðèè è äåò-

ñêîé õèðóðãèè â òå÷åíèå ïîñëåäíèõ íå-
ñêîëüêèõ ëåò ïðîâîäèòñÿ òåðàïèÿ ýïè-
ëåïòè÷åñêîé ýíöåôàëîïàòèè ñ CSWS
ïðåïàðàòîì ñèíàêòåí-äåïî (ðåãèñòðà-
öèÿ êîòîðîãî â Ðîññèè, ê ñîæàëåíèþ, íå
áûëà ïðîäëåíà). Ñèíàêòåí äåïî (òåòðà-
êîçàêòèä) — ÀÊÒÃ-ïîäîáíîå ñðåäñòâî,
ñîñòîèò èç ïåðâûõ 24 àìèíîêèñëîò
ïðèðîäíîãî êîðòèêîòðîïèíà (ÀÊÒÃ)
÷åëîâåêà è îáëàäàåò âñåìè åãî ôàðìà-
êîëîãè÷åñêèìè ñâîéñòâàìè, ñòèìóëè-
ðóåò â êîðå íàäïî÷å÷íèêîâ ñ íîðìàëü-
íîé ôóíêöèåé ñèíòåç ÃÊÑ è ÌÊÑ, à òàê-
æå (â ìåíüøåé ñòåïåíè) àíäðîãåíîâ.
Ìû ïðîâîäèì êóðñ ãîðìîíàëüíîé òåðà-
ïèè ïðåïàðàòîì ñèíòåòè÷åñêîãî ÀÊÒÃ
(ñèíàêòåí-äåïî) â äîçå îò 0,2 ìë (íà-
÷àëüíàÿ äîçà) äî 2 ìë èëè 80 ìåæäóíà-
ðîäíûõ åäèíèö (ìàêñèìàëüíàÿ äîçà)
îäíîêðàòíî, 2 ðàçà â íåäåëþ. Äîçà íàðà-
ùèâàåòñÿ ïî 0,2 ìë â êàæäóþ èíúåêöèþ
äî äîñòèæåíèÿ êëèíè÷åñêîãî îòâåòà è
êóïèðîâàíèÿ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòè íà ÝÝÃ. Óâåëè÷åíèå äîçû ïðåêðà-
ùàåòñÿ ïðè ïîÿâëåíèè ïðèçíàêîâ íåïå-
ðåíîñèìîñòè (âîçáóäèìîñòü, ïîâûøå-
íèå àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ, çàäåðæêà
æèäêîñòè). Ëå÷åíèå ïðîäîëæàåòñÿ ñ
ïðèìåíåíèåì äîçû, íà êîòîðîé áûëà
äîñòèãíóòà êëèíè÷åñêàÿ ðåìèññèÿ è
íîðìàëèçàöèÿ ÝÝÃ, ëèáî — ìàêñèìàëü-
íîé äîñòèãíóòîé äîçû. Ïîñëå íàñòóïëå-
íèÿ êëèíè÷åñêîé ðåìèññèè èëè ïðè
âîçíèêíîâåíèè íåæåëàòåëüíûõ ÿâëå-
íèé, òðåáóþùèõ ñíèæåíèÿ äîçû, èëè
ïðè äîñòèæåíèè äîçû 2,0 ìë ïðîâîäèò-
ñÿ êîíòðîëüíîå èññëåäîâàíèå ÝÝÃ ñíà.
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü êóðñà ãîðìîíàëü-
íîé òåðàïèè ñîñòàâëÿåò îò 2 äî 6 ìåñÿ-
öåâ. Îòìåíà ïðåïàðàòà ïðîâîäèòñÿ ïî-
ñòåïåííî, íå ìåíåå ÷åì çà ÷åòûðå íåäå-
ëè. Ãîðìîíàëüíàÿ òåðàïèÿ ïðîâîäèòñÿ
íà ôîíå ïðèìåíåíèÿ àíòèýïèëåïòè÷å-
ñêèõ ïðåïàðàòîâ, êàê ïðàâèëî, ê íà÷àëó
ëå÷åíèÿ ïàöèåíòû óæå ïîëó÷àþò êîì-
áèíàöèþ èç 2-3 àíòèýïèëåïòè÷åñêèõ
ïðåïàðàòîâ. Îòâåò íà ãîðìîíàëüíóþ òå-
ðàïèþ áûâàåò äîñòàòî÷íî áûñòðûì êàê
â îòíîøåíèè ôåíîìåíà CSWS íà ÝÝÃ,
òàê è â îòíîøåíèè óëó÷øåíèÿ ïîâåäå-
íèÿ è êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé. Êàê ïðà-
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âèëî, ïàðàëëåëüíî ñ óëó÷øåíèÿìè íà
ÝÝÃ, ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû ñòàíî-
âÿòñÿ ðåæå è/èëè ñîâñåì ïðåêðàùàþòñÿ
áåç êàêîãî-ëèáî èçìåíåíèÿ àíòèýïè-
ëåïòè÷åñêîé òåðàïèè. Ó îòäåëüíûõ ïà-
öèåíòîâ ïðèìåíåíèå ãîðìîíàëüíîé òå-
ðàïèè ïîçâîëÿåò ñîêðàòèòü ÷èñëî ïðè-
íèìàåìûõ àíòèýïèëåïòè÷åñêèõ ïðåïà-
ðàòîâ. Ðå÷ü âîññòàíàâëèâàåòñÿ íå ó âñåõ
ïàöèåíòîâ, è äîâîëüíî ÷àñòî âñòðå÷àåò-
ñÿ ëèøü ÷àñòè÷íîå âîññòàíîâëåíèå ðå-
÷è — ÷àùå ýòî âñòðå÷àåòñÿ ïðè äëèòåëü-
íîì ñóùåñòâîâàíèè CSWS (â òå÷åíèå 1-
2-õ ëåò, èíîãäà è áîëåå). Ïî íàøèì íà-
áëþäåíèÿì â ñëó÷àÿõ äëèòåëüíîãî ñó-
ùåñòâîâàíèÿ CSWS äàæå çíà÷èòåëüíîå
óìåíüøåíèå ýïèëåïòèôîðìíûõ ðàçðÿ-
äîâ íà ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè íå ïðèâî-
äèò ê çíà÷èìûì ïîçèòèâíûì ñäâèãàì â
íåéðîïñèõè÷åñêîì ðàçâèòèè äåòåé.
Ñëåäóåò âñåãäà ïîìíèòü î âûñîêîé ÷àñ-
òîòå ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ ïðè ïðîâåäå-
íèè ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè è òùàòåëü-
íî íàáëþäàòü çà èõ âîçìîæíûì ïîÿâëå-
íèåì (ïîâûøåíèå ìàññû òåëà, ñèíäðîì
Êóøèíãà, èçìåíåíèÿ ïîâåäåíèÿ, ðàçâè-
òèÿ îáðàòèìîé ãèïåðòðîôèè ìèîêàðäà
ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà è äð.). Ïîýòî-
ìó, íà íàø âçãëÿä, ýòó òåðàïèþ íåâîç-
ìîæíî ïðîâîäèòü â àìáóëàòîðíûõ óñëî-
âèÿõ. Îïòèìàëüíî ïðåáûâàíèå ïàöèåí-
òà â äíåâíîì ñòàöèîíàðå. Ãîðìîíàëüíàÿ
òåðàïèÿ ýïèëåïñèé ñ ýïèëåïòè÷åñêèì
ñòàòóñîì â ôàçó ìåäëåííîãî ñíà ïîçâî-
ëÿåò äîáèòüñÿ ðåìèññèè áûñòðåå, ÷åì
ïðè ïðèìåíåíèè îáû÷íîé àíòèýïèëåï-
òè÷åñêîé òåðàïèè, ÷òî ìîæåò ñïîñîáñò-
âîâàòü áîëåå áûñòðîìó âîññòàíîâëåíèþ
êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé ïàöèåíòîâ è ñî-
êðàòèòü ÷èñëî âèçèòîâ ïðè ïîñëåäóþ-
ùåì àìáóëàòîðíîì íàáëþäåíèè. Ïðè
ðåöèäèâàõ ðåêîìåíäóþòñÿ ïîâòîðû
ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè, ãîðìîíàëüíàÿ
òåðàïèÿ ìîæåò ðàñòÿíóòüñÿ íà ãîäû. 

Ó íåêîòîðûõ ïàöèåíòîâ â îòíîøå-
íèè CSWS ìîæåò áûòü ýôôåêòèâåí
ñóëüòèàì, íî â áîëåå âûñîêèõ, ÷åì
îáû÷íî ïðèìåíÿåòñÿ, ñóòî÷íûõ äîçàõ
(äî 20 ìã/êã) [9].

Òåðàïèÿ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòó-
ïîâ. Ïðèñòóïû ìîãóò îêàçàòüñÿ êàê ÷óâ-

ñòâèòåëüíûìè, òàê è íå ÷óâñòâèòåëüíû-
ìè ê ëå÷åíèþ. Êîìáèíàöèÿ âàëüïðîàòà
è ýòîñóêñèìèäà ñ÷èòàåòñÿ îïòèìàëü-
íîé, à êàðáàìàçåïèí ìîæåò àããðàâèðî-
âàòü ýíöåôàëîãðàôè÷åñêèé ñòàòóñ [1, 2,
9]. M. Inutsuka è ñîàâò. â 2006 ãîäó ïîêà-
çàëè, ÷òî âûñîêèå äîçû âàëüïðîàòà è
ýòîñóêñèìèäà (äî 50-60 ìã/êã/ñóò îáîèõ
ïðåïàðàòîâ) ñïîñîáíû êóïèðîâàòü íå
òîëüêî ïðèñòóïû, íî è ôåíîìåí CSWS
[11]. Âîçìîæíû ïîïûòêè ïðèìåíåíèÿ
ëåâåòèðàöåòàìà, òîïèðàìàòà è ëàìîò-
ðèäæèíà [1, 2, 3, 9]. M. Atkins è M.
Nikanorova (2011) ïðèìåíÿëè ëåâåòè-
ðàöåòàì êàê äîïîëíèòåëüíûé ïðåïàðàò
ó 20 ïàöèåíòîâ ñ ýïèëåïòè÷åñêîé ýíöå-
ôàëîïàòèåé ñ CSWS. ×åðåç 18 ìåñÿöåâ
ïîëîæèòåëüíûé ýôôåêò íà ÝÝÃ áûë ïî-
ëó÷åí ó 11 ïàöèåíòîâ [4]. Íå ñëåäóåò çà-
áûâàòü è î òàêîé âîçìîæíîñòè êàê íåé-
ðîõèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî, îñî-
áåííî ó òåõ ïàöèåíòîâ, ó êîòîðûõ ýòèî-
ëîãè÷åñêèì ôàêòîðîì CSWS ñëóæèò ôî-
êàëüíàÿ äèñïëàçèÿ êîðû [13]. Ó îòäåëü-
íûõ ïàöèåíòîâ ìîæåò îêàçàòüñÿ ýôôåê-
òèâíîé êåòîãåííàÿ äèåòà [14].

Ïðîãíîç. Ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû
ïðåêðàùàþòñÿ â âîçðàñòå îò 10 äî 15 ëåò.
Ïðåêðàùåíèå ïðèñòóïîâ ìîæåò ðåãèñò-
ðèðîâàòüñÿ îäíîâðåìåííî ñ èñ÷åçíîâå-
íèåì ïàòòåðíà CSWS íà ÝÝÃ, ïðåäøåñò-
âîâàòü ýòîìó èñ÷åçíîâåíèþ èëè ñëåäî-
âàòü çà íèì. Îáùàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü
àêòèâíîãî òå÷åíèÿ ïðèñòóïîâ âàðüèðóåò
îò 4 äî 17 ëåò. Ñïîíòàííàÿ ýâîëþöèÿ
íåéðîïñèõîëîãè÷åñêèõ íàðóøåíèé
ïðîèñõîäèò ïîñëå 10 ëåò. Ñòåïåíü âûðà-
æåííîñòè íåðâíî-ïñèõè÷åñêèõ íàðóøå-
íèé çàâèñèò îò âîçðàñòà ðàçâèòèÿ CSWS
è ïðîäîëæèòåëüíîñòè åå ñóùåñòâîâà-
íèÿ. ×åì ðàíüøå ðàçâèâàåòñÿ è ÷åì
äîëüøå ñóùåñòâóåò CSWS, òåì õóæå ïðî-
ãíîç. Áîëüøèíñòâî ïàöèåíòîâ íå âîçâðà-
ùàþòñÿ ê íîðìàëüíîìó óðîâíþ âíèìà-
íèÿ, êîãíèòèâíûõ è ðå÷åâûõ ôóíêöèé.
Òîëüêî â îäíîé ÷åòâåðòè ñëó÷àåâ êîíñòà-
òèðóåòñÿ ïðèåìëåìûé óðîâåíü èíòåë-
ëåêòà, âíèìàíèÿ è ðå÷è — ýòî ïàöèåíòû
ñ íîðìàëüíûì èíòåëëåêòîì è íåâðîëî-
ãè÷åñêèì ñòàòóñîì äî íà÷àëà ýïèëåïñèè
è êîðîòêîé ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ CSWS.
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