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Â
1997 ãîäó R.F. Tuchman è I. Rapin
îïèñàëè îñîáóþ ôîðìó àóòèñòè÷å-
ñêîãî ðàññòðîéñòâà — àóòèñòè÷åñ-

êèé ýïèëåïòèôîðìíûé ðåãðåññ (ÀÝÐ),
ïðåäñòàâëÿþùèé ñîáîé ðàçâèòèå òÿæå-
ëûõ êîììóíèêàòèâíûõ íàðóøåíèé ó
äåòåé â ðåçóëüòàòå ïîñòîÿííîé ïðîäîë-
æåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè
íà ÝÝÃ [41]. Â 2007 ãîäó R. Tuchman ïðè-
ìåíèë òåðìèí «äåçèíòåãðàòèâíûé àó-
òèçì», ïîä÷åðêèâàÿ òåì ñàìûì îñîáóþ
ðîëü äåçèíòåãðàòèâíûõ ìåõàíèçìîâ
(ò.å. ïàòîëîãèè ðàçâèòèÿ) â ôîðìèðîâà-
íèè ÀÝÐ.

Â îñíîâå çàáîëåâàíèÿ ëåæèò ñî÷åòà-
íèå äâóõ ôàêòîðîâ: âðîæäåííîãî íàðó-
øåíèÿ ñîçðåâàíèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà è
ñïåöèôè÷åñêîé ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè íà ÝÝÃ — äîáðîêà÷åñòâåííûõ
ýïèëåïòèôîðìíûõ ïàòòåðíîâ äåòñòâà
(ÄÝÏÄ) [8]. 

Êîíöåïöèÿ âðîæäåííîãî íàðóøåíèÿ
ñîçðåâàíèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà (hereditary

impairment of brain maturation) áûëà
âïåðâûå ïðåäñòàâëåíà H. Doose â 1989
ãîäó [22]. Ñîãëàñíî ýòîé êîíöåïöèè, ó
ðÿäà ïàöèåíòîâ  èìååòñÿ ãåíåòè÷åñêè
äåòåðìèíèðîâàííîå íàðóøåíèå ñîçðå-
âàíèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà âî âíóòðèóòðîá-
íîì ïåðèîäå, è ðàçëè÷íûå ýíäîãåííûå
è ýêçîãåííûå ôàêòîðû, âîçäåéñòâóþ-
ùèå âíóòðèóòðîáíî, ìîãóò ñïîñîáñòâî-
âàòü âðîæäåííîìó íàðóøåíèþ ïðîöåñ-
ñîâ ñîçðåâàíèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà [22]. 

Ïîÿâëåíèå íà ÝÝÃ ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè òèïà ÄÝÏÄ íàáëþäàåò-
ñÿ, êàê ïðàâèëî, â îïðåäåëåííîì âîçðà-
ñòíîì ïåðèîäå — îò 3 äî 6 ëåò. Doose H.
è ñîàâò. (2000) ïîêàçàëè, ÷òî ÄÝÏÄ íà
ÝÝÃ ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé ãåíåòè÷åñêè
äåòåðìèíèðîâàííûé ýïèëåïòèôîðì-
íûé ôåíîìåí ñ àóòîñîìíî-äîìèíàíò-
íûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ, íèçêîé ïåíå-
òðàíòíîñòüþ è âàðèàáåëüíîé ýêñïðåñ-
ñèâíîñòüþ ãåíà.  Äàííàÿ  ýïèëåïòè-
ôîðìíàÿ àêòèâíîñòü  â áîëüøèíñòâå
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Àâòîð ïðåäñòàâëÿåò îáçîð ñîâðåìåííîé ëèòåðàòóðû, ïîñâÿùåííîé àóòèñòè÷åñêîìó ýïèëåïòèôîðìíî-
ìó ðåãðåññó — îñîáîé ôîðìå àóòèñòè÷åñêîãî ðàññòðîéñòâà, õàðàêòåðèçóþùåéñÿ ðàçâèòèåì òÿæåëûõ êîì-
ìóíèêàòèâíûõ íàðóøåíèé ó äåòåé â ðåçóëüòàòå ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òè íà ÝÝÃ. Äàííîå ñîñòîÿíèå áûëî îïèñàíî R.F. Tuchman è I. Rapin â 1997 ãîäó. Ðàññìàòðèâàþòñÿ âîïðîñû ïà-
òîãåíåçà, êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé è äèàãíîñòèêè äàííîãî ðàññòðîéñòâà, â òîì ÷èñëå, õàðàêòåðíûå èçìå-
íåíèÿ íà ÝÝÃ (äîáðîêà÷åñòâåííûå ýïèëåïòèôîðìíûå ïàòòåðíû äåòñòâà), èìåþùèå âûñîêèé èíäåêñ ïðåä-
ñòàâëåííîñòè, îñîáåííî âî ñíå. Îñîáåííîå âíèìàíèå óäåëåíî ïðèíöèïàì ëå÷åíèÿ àóòèñòè÷åñêîãî ýïèëåïòè-
ôîðìíîãî ðåãðåññà. Ðàññìàòðèâàåòñÿ ýôôåêòèâíîñòü ïðåïàðàòîâ âàëüïðîåâîé êèñëîòû, êîðòèêîñòåðî-
èäíûõ ãîðìîíîâ è àíòèýïèëåïòè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ äðóãèõ ãðóïï.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ýïèëåïñèÿ, àóòèçì, àóòèñòè÷åñêèé ýïèëåïòèôîðìíûé ðåãðåññ, äèàãíîñòèêà,
ëå÷åíèå.

The author represents the review of current scientific literature devoted to autistic epileptiform regression — the spe-
cial form of autistic disorder, characterized by development of severe communicative disorders in children as a result of
continuous prolonged epileptiform activity on EEG. This condition has been described by R.F. Tuchman and I. Rapin in
1997. The author describes the aspects of pathogenesis, clinical pictures and diagnostics of this disorder, including the
peculiar anomalies on EEG (benign epileptiform patterns of childhood), with a high index of epileptiform activity, espe-
cially in the sleep. The especial attention is given to approaches to the treatment of autistic epileptiform regression. Efficacy
of valproates, corticosteroid hormones and antiepileptic drugs of other groups is considered.

Key words: epilepsy, autism, autistic epileptiform regression, diagnostics, treatment.



ñëó÷àåâ íå ñâÿçàíà ñî ñòðóêòóðíûì îð-
ãàíè÷åñêèì ïîâðåæäåíèåì ãîëîâíîãî
ìîçãà, èìååò  âîçðàñò-çàâèñèìûé õàðàê-
òåð è, ïî ìåðå ðîñòà ðåáåíêà è ñîçðåâà-
íèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà, îòìå÷àåòñÿ ïîë-
íîå áëîêèðîâàíèå ÄÝÏÄ ñ íàñòóïëåíè-
åì ïîäðîñòêîâîãî âîçðàñòà [6]. Îäíàêî,
íåñìîòðÿ íà òåðìèí «äîáðîêà÷åñòâåí-
íàÿ», äàííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâ-
íîñòü ó ðÿäà äåòåé ìîæåò îêàçûâàòü ïà-
òîëîãè÷åñêîå âîçäåéñòâèå íà âûñøèå
ïñèõè÷åñêèå ôóíêöèè. 

Âðîæäåííîå íàðóøåíèå ñîçðåâàíèÿ
ãîëîâíîãî ìîçãà â âèäå ïàòîëîãèè ôîð-
ìèðîâàíèÿ êîììóíèêàòèâíûõ íàâûêîâ
â ñî÷åòàíèè ñ ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåí-
íîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòüþ íà
ÝÝÃ ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé îñíîâíûå çâå-
íüÿ â ðàçâèòèè  àóòèñòè÷åñêîãî ýïèëåï-
òèôîðìíîãî ðåãðåññà. Ïî ìíåíèþ Ê.Þ.
Ìóõèíà (2011), âåäóùàÿ ðîëü â ðàçâè-
òèè ÀÝÐ ïðèíàäëåæèò âðîæäåííîìó íà-
ðóøåíèþ ïðîöåññîâ ñîçðåâàíèÿ ãîëî-
âíîãî ìîçãà.  Ïîäòâåðæäåíèåì ýòîé ãè-
ïîòåçû ñëóæèò äîñòèæåíèå ìàêñèìàëü-
íîãî òåðàïåâòè÷åñêîãî ýôôåêòà â îòíî-
øåíèè áëîêèðîâàíèÿ ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè, óëó÷øåíèÿ êîãíèòèâ-
íûõ è ïîâåäåí÷åñêèõ ôóíêöèé íà ôîíå
òåðàïèè ñòåðîèäíûìè ãîðìîíàìè, óñ-
êîðÿþùèìè ïðîöåññû ñîçðåâàíèÿ, â îò-
ëè÷èå îò ÷àñòè÷íîãî ïîëîæèòåëüíîãî
ýôôåêòà íà ôîíå ïðèåìà àíòèýïèëåï-
òè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ (ÀÝÏ) [8, 17].

Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ó äåòåé ñ ÀÝÐ
îïðåäåëÿåòñÿ íîðìàëüíîå ðàííåå ïñè-
õîðå÷åâîå ðàçâèòèå. Çàáîëåâàíèå äå-
áþòèðóåò â âîçðàñòå 18-24 ìåñ. (â ñðåä-
íåì — 21 ìåñ.) [41]. Îäíè èç ïåðâûõ
ñèìïòîìîâ â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå —
íàðóøåíèå  ñëîâåñíîãî ïîíèìàíèÿ, çà-
òåì íàðóøàåòñÿ ñîöèàëüíîå âçàèìî-
äåéñòâèå, ïðîïàäàåò èíòåðåñ ê èãðóø-
êàì è ðîëåâûì èãðàì, ïîçäíåå ïðèñîå-
äèíÿþòñÿ äâèãàòåëüíûå ñòåðåîòèïèè,
íàðóøåíèÿ ïèùåâîãî ïîâåäåíèÿ. Ðåáå-
íîê íå ñïîñîáåí ê ó÷àñòèþ â êîëëåê-
òèâíûõ äåéñòâèÿõ. Îòìå÷àåòñÿ ñòðàõ
íîâèçíû, ëþáîé ïåðåìåíû â îêðóæàþ-

ùåé îáñòàíîâêå. Íåðåäêî âûÿâëÿåòñÿ
ãèïåðàêòèâíîñòü, àãðåññèÿ, â òîì ÷èñ-
ëå, è àóòîàãðåññèÿ [2]. Â ðåäêèõ ñëó÷àÿõ
âîçìîæíî ïðèñîåäèíåíèå ýïèëåïòè÷å-
ñêèõ ïðèñòóïîâ. Ñðåäíèé âîçðàñò äå-
áþòà ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ïðè
ÀÝÐ ñîñòàâëÿåò 13 ìåñÿöåâ [25]. Õàðàê-
òåðíû ðåäêèå ôîêàëüíûå ìîòîðíûå
ïðèñòóïû è âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàí-
íûå ñóäîðîæíûå ïðèñòóïû âî ñíå. Â
áîäðñòâîâàíèè ìîãóò îòìå÷àòüñÿ ïñåâ-
äîãåíåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû ïî òè-
ïó íåãàòèâíîãî ìèîêëîíóñà, àòèïè÷-
íûõ àáñàíñîâ [8]. Ñëåäóåò ïîä÷åðêíóòü,
÷òî ó áîëüøèíñòâà áîëüíûõ ÀÝÐ  ýïè-
ëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû ïðåêðàùàþòñÿ
íà ôîíå ïðèåìà ÀÝÏ èëè ñàìîñòîÿ-
òåëüíî èñ÷åçàþò ñ íàñòóïëåíèåì ïîä-
ðîñòêîâîãî âîçðàñòà [8, 39]. 

Õàðàêòåð ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòè ïðè ÀÝÐ â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ
ñîîòâåòñòâóåò äîáðîêà÷åñòâåííûì ýïè-
ëåïòèôîðìíûì ïàòòåðíàì äåòñòâà
(ÄÝÏÄ). ÄÝÏÄ èìåþò ñïåöèôè÷åñêóþ
ìîðôîëîãèþ — íàïîìèíàþò çóáöû QRS
íà ÝÊÃ, ïðåäñòàâëÿÿ ñîáîé âûñîêîàìï-
ëèòóäíûé ïÿòèòî÷å÷íûé ýëåêòðè÷åñ-
êèé äèïîëü [6, 24]. Òèïè÷íî íàëè÷èå ðå-
ãèîíàëüíîé, ìóëüòèðåãèîíàëüíîé ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè òèïà ÄÝÏÄ
èëè êîðîòêèõ, äèôôóçíûõ, ðàçëè÷íîé
ñòåïåíè ñèíõðîíèçàöèè, ýïèëåïòè-
ôîðìíûõ èçìåíåíèé. Â ðÿäå ñëó÷àåâ
ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü â áîäð-
ñòâîâàíèè íå âûÿâëÿåòñÿ [41]. Âî ñíå îò-
ìå÷àåòñÿ ðåçêîå íàðàñòàíèå èíäåêñà
ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè òèïà
ÄÝÏÄ, â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ — â âèäå
ìóëüòèðåãèîíàëüíûõ  ýïèëåïòèôîðì-
íûõ èçìåíåíèé  âûñîêèì èíäåêñîì
ïðåäñòàâëåííîñòè [7]. Ôîðìèðîâàíèå
ýëåêòðè÷åñêîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòà-
òóñà â ôàçå ìåäëåííîãî ñíà ïðè ÀÝÐ íà-
áëþäàåòñÿ ðåäêî [39]. Õàðàêòåðíà ëîêà-
ëèçàöèÿ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òè ïðè ÀÝÐ — â ëîáíî-âèñî÷íûõ è öåíò-
ðàëüíî-âèñî÷íûõ îáëàñòÿõ [25], áèòåì-
ïîðàëüíî [39], à òàêæå — â çàòûëî÷íûõ
îòäåëàõ [33]. 
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Ïðè ïðîâåäåíèè íåéðîâèçóàëèçà-
öèè ïðè ÀÝÐ õàðàêòåðíî îòñóòñòâèå ëî-
êàëüíûõ ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé â ãî-
ëîâíîì ìîçãå, âîçìîæíî âûÿâëåíèå
äèôôóçíûõ àòðîôè÷åñêèõ èçìåíåíèé,
âûçâàííûõ ïåðèíàòàëüíûì ãèïîêñè÷å-
ñêè-èøåìè÷åñêèì ïîðàæåíèåì. 

Â ïðàêòèêå âðà÷à äèàãíîñòèêà ÀÝÐ
ìîæåò áûòü ÷ðåçâû÷àéíî ñëîæíîé. Èç-
âåñòíî, ÷òî äî 30% äåòåé ñ àóòèçìîì áåç
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ èìåþò íà
ÝÝÃ ýïèëåïòèôîðìíûå èçìåíåíèÿ [30].
Ñ äðóãîé ñòîðîíû, ýïèëåïòèôîðìíàÿ
àêòèâíîñòü òèïà ÄÝÏÄ, ëåæàùàÿ â îñíî-
âå ðàçâèòèÿ ÀÝÐ, èìååò ãåíåòè÷åñêè-äå-
òåðìèíèðîâàííûé õàðàêòåð è âñòðå÷à-
åòñÿ â îáùåé ïîïóëÿöèè çäîðîâûõ äå-
òåé â 1,4-5% ñëó÷àÿõ [9, 18, 21]. Â ñëó÷àå
îáíàðóæåíèÿ ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè íà ÝÝÃ ó ïàöèåíòîâ ñ  àóòèç-
ìîì ïåðåä  âðà÷îì âñòàåò äâà âîïðîñà:
îêàçûâàåò ëè äàííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ
àêòèâíîñòü âëèÿíèå íà ðàçâèòèå èëè
óñóãóáëåíèå àóòèñòè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ
èëè äàííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâ-
íîñòü ó ðåáåíêà ñ àóòèçìîì ÿâëÿåòñÿ ãå-
íåòè÷åñêè-äåòåðìèíèðîâàííûì ÝÝÃ-
ìàðêåðîì íåçðåëîñòè ãîëîâíîãî ìîçãà?
Îòâåòû íà ýòè âîïðîñû ðàäèêàëüíî ìå-
íÿþò òåðàïåâòè÷åñêèå ïîäõîäû. Â ïåð-
âîì ñëó÷àå íàçíà÷åíèå àíòèýïèëåïòè-
÷åñêîé òåðàïèè êðàéíå âàæíî ñ öåëüþ
áëîêèðîâàíèÿ ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåí-
íîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà
ÝÝÃ è, òåì ñàìûì, îïîñðåäîâàííîãî äî-
ñòèæåíèÿ óëó÷øåíèÿ êîììóíèêàòèâ-
íûõ è ïîâåäåí÷åñêèõ ôóíêöèè ðåáåí-
êà. [1, 7, 25]. Òîãäà êàê âî âòîðîì ñëó÷àå
íàçíà÷åíèå àíòèýïèëåïòè÷åñêèõ ïðå-
ïàðàòîâ áåññìûñëåííî â ñâÿçè ñ îòñóò-
ñòâèåì ïðè÷èííî-ñëåäñòâåííîé ñâÿçè
ìåæäó êëèíèêîé è êàðòèíîé ÝÝÃ [8].
Ïðè îáíàðóæåíèè ó ðåáåíêà ñ àóòèçìîì
áåç ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ýïèëåï-
òèôîðìíîé àêòèâíîñòè òèïà ÄÝÏÄ íà
ÝÝÃ âðà÷ äîëæåí óòî÷íèòü ñåìåéíûé
àíàìíåç ïðîáàíäà, ïðîâåñòè òùàòåëü-
íûé íåâðîëîãè÷åñêèé îñìîòð è  âèäåî-
ÝÝÃ ìîíèòîðèíã ñíà. Ïðè äîêàçàííîì

îòñóòñòâèè ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ
è îòñóòñòâèè íåâðîëîãè÷åñêèõ íàðóøå-
íèé âðà÷ äîëæåí íàáëþäàòü çà ïàöèåí-
òîì, ïåðèîäè÷åñêè ïðîâîäÿ ÝÝÃ-èññëå-
äîâàíèå ñî ñíîì, íî íå âûñòàâëÿòü äèà-
ãíîç «àóòèñòè÷åñêèé ýïèëåïòèôîðì-
íûé ðåãðåññ» èëè «ýïèëåïñèÿ» è íå íà-
çíà÷àòü ëå÷åíèå. Òðåáóåòñÿ äèíàìè÷åñ-
êîå íàáëþäåíèå çà ïñèõè÷åñêèì ñîñòî-
ÿíèåì ðåáåíêà, åãî íåâðîëîãè÷åñêèì
ñòàòóñîì, ïðîâåäåíèå â äèíàìèêå âè-
äåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãà ñ îáÿçàòåëüíûì
âêëþ÷åíèåì ñíà. Îäíàêî ïðè íàðàñòà-
íèè ïñèõè÷åñêèõ íàðóøåíèé â ñî÷åòà-
íèè ñ óâåëè÷åíèåì èíäåêñà ýïèëåïòè-
ôîðìíîé àêòèâíîñòè (äî 85-100%)
è/èëè ïðè ðàçâèòèè ýïèëåïòè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ ïðè íàáëþäåíèè â äèíàìèêå
ñëåäóåò íàçíà÷àòü àíòèýïèëåïòè÷åñ-
êóþ òåðàïèþ. 

ÀÝÐ ñëåäóåò äèôôåðåíöèðîâàòü ñ
øèðîêèì ñïåêòðîì ðàçëè÷íûõ ýïèëåï-
òè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ, ñî÷åòàþùèõñÿ ñ
àóòèñòè÷åñêèìè ñèìïòîìàìè. Â ïåðâóþ
î÷åðåäü — ñ ãðóïïîé ýïèëåïòè÷åñêèõ
ýíöåôàëîïàòèé äåòñêîãî âîçðàñòà (ýïè-
ëåïñèÿ ñ ýëåêòðè÷åñêèì ýïèëåïòè÷åñ-
êèì ñòàòóñîì â ôàçó ìåäëåííîãî ñíà,
ïðèîáðåòåííàÿ ýïèëåïòè÷åñêàÿ àôàçèÿ
(ñèíäðîì Ëàíäàó—Êëåôôíåðà)), äåáþ-
òèðóþùèõ â âîçðàñòå 3-6 ëåò, êîòîðûå
ñîïðîâîæäàþòñÿ  ðàçâèòèåì ðå÷åâûõ
íàðóøåíèé, íàðóøåíèÿìè ïîâåäåíèÿ, â
òîì ÷èñëå, ñ âîçìîæíûìè êîììóíèêà-
òèâíûìè ðàññòðîéñòâàìè. Â áîëüøèí-
ñòâå ñëó÷àåâ îòìå÷àåòñÿ ïðèñîåäèíåíèå
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, è â 100%
ñëó÷àåâ íà  ÝÝÃ âûÿâëÿåòñÿ ïðîäîëæåí-
íàÿ ðåãèîíàëüíàÿ è äèôôóçíàÿ ýïèëåï-
òèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü  òèïà ÄÝÏÄ ñ
ðåçêèì íàðàñòàíèåì èíäåêñà â ôàçó
ìåäëåííîãî ñíà — áîëåå 85% íà ïðîëîí-
ãèðîâàííûõ ýïîõàõ çàïèñè [4, 8].

Ñèìïòîìàòè÷åñêèå ôîêàëüíûå ýïè-
ëåïñèè (îáû÷íî âèñî÷íîé èëè ëîáíîé
ëîêàëèçàöèè)  ñ äåáþòîì â ìëàäåí÷åñ-
êîì âîçðàñòå òàêæå ìîãóò áûòü ïðè÷è-
íîé ðàçâèòèÿ  àóòèñòè÷åñêèõ ñèìïòî-
ìîâ. Îïóáëèêîâàíû ñîîáùåíèÿ î äåòÿõ
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ñ îïóõîëÿìè âèñî÷íîé äîëè, ãèïïî-
êàìïàëüíûì ñêëåðîçîì, ôîêàëüíîé
êîðêîâîé äèñïëàçèåé (ÔÊÄ), ó êîòî-
ðûõ  âîçíèêíîâåíèå ïîâåäåí÷åñêîãî
ðåãðåññà àóòèñòè÷åñêîãî òèïà êîððå-
ëèðîâàëî ñ íà÷àëîì èëè óõóäøåíèåì
òå÷åíèÿ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ è
ñî çíà÷èòåëüíûì óëó÷øåíèåì ïîâåäå-
íèÿ íà ôîíå êîíòðîëÿ çà ïðèñòóïàìè
[20, 29]. Ïðè ôàðìàêîðåçèñòåíòíûõ
ôîðìàõ ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè ïðîâî-
äèëîñü íåéðîõèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå,
êîòîðîå â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ñîïðî-
âîæäàëîñü õîðîøèì òåðàïåâòè÷åñêèì
ýôôåêòîì êàê â îòíîøåíèè ïðèñòóïîâ,
òàê è â îòíîøåíèè ïîâåäåí÷åñêèõ ðàñ-
ñòðîéñòâ [19].

Êðîìå ýòîãî, âîçìîæíî ðàçâèòèå
ñèìïòîìîâ àóòèçìà ó ïàöèåíòîâ ñ ñèíä-
ðîìîì èíôàíòèëüíûõ ñïàçìîâ (ñèíä-
ðîì Âåñòà) [42]. Ó 46% äåòåé ñ èíôàí-
òèëüíûìè ñïàçìàìè  â êàòàìíåçå îòìå-
÷àåòñÿ ôîðìèðîâàíèå ñèìïòîìîâ àó-
òèçìà  ñ òðóäíîñòÿìè îáó÷åíèÿ. Ïðåäïî-
ëàãàåòñÿ, ÷òî  ãëàâíàÿ ïðè÷èíà ïîÿâëå-
íèÿ àóòèñòè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ — ïîñòî-
ÿííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü íà
ÝÝÃ (ãèïñàðèòìèÿ),  ïðåäñòàâëÿþùàÿ
ñîáîé ñâîåãî ðîäà «êîãíèòèâíûé ýïè-
ëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ» [20]. Íàëè÷èå ïî-
ñòîÿííîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òè ïðèâîäèò ê  äèñôóíêöèè çðèòåëüíûõ
çîí êîðû ãîëîâíîãî ìîçãà, ÷òî, â ñâîþ
î÷åðåäü, ìîæåò íàðóøàòü çðèòåëüíûé
ãíîçèñ, ÿâëÿþùèéñÿ ñóùåñòâåííûì
ôàêòîðîì ýìîöèîíàëüíîãî ðàçâèòèÿ
äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà [33, 36]. 

Ñëåäóåò èìåòü â âèäó, ÷òî ñóùåñòâóþò
íàñëåäñòâåííûå ñèíäðîìû, ñîïðîâîæäà-
þùèåñÿ àóòèñòè÷åñêèìè ñèìïòîìàìè.
Óâåëè÷èâàåòñÿ êîëè÷åñòâî âåðèôèöèðî-
âàííûõ õðîìîñîìíûõ ñèíäðîìîâ (â òîì
÷èñëå, ñèíäðîì ôðàãèëüíîé Õ-õðîìîñî-
ìû, ñèíäðîì Ðåòòà, ñèíäðîì Àíãåëüìàíà,
ñèíäðîì äóïëèêàöèè 15q11-q1, ñèíäðîì
Ñìèò—Ìàãåíèñ) è ïðîãðåññèðóþùèõ íà-
ñëåäñòâåííûõ áîëåçíåé ìåòàáîëèçìà, â
êëèíè÷åñêîé êàðòèíå êîòîðûõ ÷àñòî ñî-
÷åòàåòñÿ ýïèëåïñèÿ è àóòèçì [8, 26, 38].

Ïðè òóáåðîçíîì ñêëåðîçå — íàñëåäñò-
âåííîì àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîì  çàáî-
ëåâàíèè — ôîðìèðóþòñÿ êîðòèêàëüíûå
òóáåðû, êîòîðûå ìîãóò âîâëåêàòü îïðåäå-
ëåííûå ñòðóêòóðû, ïðèíàäëåæàùèå «ñî-
öèàëüíîìó ìîçãó» (îñîáåííî ïðè ëîêà-
ëèçàöèè òóáåðîâ â âèñî÷íîé äîëå) è
ñòàòü ïðè÷èíîé  ðàçâèòèÿ àóòèñòè÷åñ-
êèx  ñèìïòîìîâ [12, 16].

Äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà
ÀÝÐ ïðîâîäèòñÿ ñ «èñòèííûì» àóòèç-
ìîì —  ñèíäðîìàìè Êàííåðà è Àñïåðãå-
ðà, êîòîðûå òàêæå äåáþòèðóþò â ðàí-
íåì äåòñêîì âîçðàñòå, è êëþ÷åâûì äèô-
ôåðåíöèàëüíî-äèàãíîñòè÷åñêèì êðè-
òåðèåì ïðè ÀÝÐ ñëóæèò ïðîäîëæåííàÿ
ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü â áîäð-
ñòâîâàíèè, ñ ðåçêèì íàðàñòàíèåì èí-
äåêñà âî ñíå, êîòîðûé äîñòèãàåò 85-
100% íà ïðîëîíãèðîâàííûõ ýïîõàõ çà-
ïèñè ó áîëüíûõ ÀÝÐ [8]. 
Ïðèíöèïû òåðàïèè àóòèñòè÷åñêîãî
ýïèëåïòèôîðìíîãî ðåãðåññà 

Ïîêàçàíèÿ ê íàçíà÷åíèþ àíòèýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ ïðè ÀÝÐ (Ê.Þ.
Ìóõèí, 2011):

– ïîñòîÿííàÿ ïðîäîëæåííàÿ ýïèëåï-
òèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü íà ÝÝÃ  â ñî÷åòà-
íèè ñ âûðàæåííûìè ïîâåäåí÷åñêèìè,
êîììóíèêàòèâíûìè è êîãíèòèâíûìè
íàðóøåíèÿìè;

– íàëè÷èå ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ;
– íàðàñòàíèå èíäåêñà ýïèëåïòèôîðì-

íîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ â ñî÷åòàíèè ñ
óõóäøåíèåì ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé â äè-
íàìèêå.

Îñíîâíàÿ çàäà÷à àíòèýïèëåïòè÷åñ-
êîé òåðàïèè — óëó÷øèòü êîììóíèêà-
òèâíûå ôóíêöèè è óìåíüøèòü ïîâåäåí-
÷åñêèå ðàññòðîéñòâà. Ïðè ýòîì êîñâåí-
íîé çàäà÷åé ñòàíîâèòñÿ óìåíüøåíèå
èëè áëîêèðîâàíèå ýïèëåïòèôîðìíûõ
èçìåíåíèé íà ÝÝÃ [2, 6, 25].

Ñòàðòîâûì ïðåïàðàòîì â ëå÷åíèè
ÀÝÐ áåç ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ñëó-
æèò ýòîñóêñèìèä (ñóêñèëåï) â äîçå 20-
35 ìã/êã/ñóò â 2-3 ïðèåìà. Äîêàçàíà îñî-
áåííàÿ ýôôåêòèâíîñòü ýòîãî ïðåïàðà-
òà â îòíîøåíèè áëîêèðîâàíèÿ äèôôóç-
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íîé è ìóëüòèðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòè-
ôîðìíîé àêòèâíîñòè òèïà ÄÝÏÄ [5]. 

Ñëåäóþùèå íàèáîëåå ýôôåêòèâíûå
ïðåïàðàòû ïðè ÀÝÐ: ñóëüòèàì (îñïî-
ëîò) (â Ðîññèè íå çàðåãèñòðèðîâàí) â
äîçå 5-15 ìã/êã/ñóòêè [22] è êëîáàçàì
(ôðèçèóì) (â Ðîññèè íå çàðåãèñòðèðî-
âàí) â äîçå 0,5-1,0 ìã/êã/ñóòêè. 

Ïðè íàëè÷èè â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå
ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ðåêîìåíäóåò-
ñÿ íàçíà÷åíèå âàëüïðîàòîâ (äåïàêèí õðî-
íî, äåïàêèí õðîíîñôåðà, êîíâóëåêñ) —
30-60 ìã/êã/ñóòêè. Âàëüïðîàòû îñîáåííî
ýôôåêòèâíû â îòíîøåíèè ýïèëåïòè÷åñ-
êèõ ïðèñòóïîâ ðàçëè÷íûõ òèïîâ, à òàêæå
ïðè íàëè÷èè íà ÝÝÃ ãåíåðàëèçîâàííîé
ýïèëåïòèôîìíîé àêòèâíîñòè (Ê.Þ. Ìó-
õèí è ñîàâò., 2006; Ë.Ð. Çåíêîâ, 2007).

Ðåçåðâíûå ïðåïàðàòû, îñîáåííî ýô-
ôåêòèâíûå ïðè ñî÷åòàíèè ÀÝÐ ñ ýïè-
ëåïòè÷åñêèì ïðèñòóïàìè — òîïèðàìàò
(òîïàìàêñ) è ëåâåòèðàöåòàì (êåïïðà).
Òîïèðàìàò íàçíà÷àåòñÿ â äîçå 2-7
ìã/êã/ñóò. Êåïïðà ïðèìåíÿåòñÿ â äîçå
30-60 ìã/êã/ñóò. 

Ïðåïàðàòû êàðáàìàçåïèíà, îêñêàð-
áàçåïèí, ôåíîáàðáèòàë è äèôåíèí
ïðîòèâîïîêàçàíû ïðè ÀÝÐ, òàê êàê âû-
çûâàþò óñèëåíèå ýïèëåïòèôîðìíûõ
ïàòòåðíîâ íà ÝÝÃ [3, 22].

Â ðåçèñòåíòíûõ ñëó÷àÿõ, îñîáåííî
ïðè ïðîäîëæàþùåìñÿ íàðàñòàíèè ýïè-
ëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè â ôàçó ìåä-
ëåííîãî ñíà (ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâ-
íîñòü äîñòèãàåò íà ïðîëîíãèðîâàííûõ
ýïîõàõ çàïèñè 100%) â ñî÷åòàíèè ñ óñè-
ëåíèåì ïñèõè÷åñêèõ íàðóøåíèé, ðåêî-
ìåíäóåòñÿ íàçíà÷åíèå êîðòèêîñòåðîè-
äîâ. Çíà÷èòåëüíûé òåðàïåâòè÷åñêèé
ýôôåêò êîðòèêîñòåðîèäîâ îñíîâàí íà
óâåëè÷åíèè ñîçðåâàíèÿ ãîëîâíîãî ìîç-
ãà  ó ïàöèåíòîâ ñ «âðîæäåííûì íàðóøå-
íèåì ñîçðåâàíèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà» [8,
23]. Ïðåäëàãàåòñÿ íåñêîëüêî ñõåì ïðî-
âåäåíèÿ òåðàïèè êîðòèêîñòåðîèäàìè.
Îñîáåííî ýôôåêòèâíû ñõåìû íàçíà÷å-
íèÿ ãèäðîêîðòèçîíà, (ïðåäëîæåíà Î.
Dulac), äåêñàìåòàçîíà (ïðåäëîæåíà H.
Holthausen) è ïðåäíèçîëîíà (ñõåìà

ïðåäëîæåíà M. Mikati), ïðèåì ïðåïàðà-
òîâ îñóùåñòâëÿåòñÿ ïåðîðàëüíî è äëè-
òåëüíî [8]. 

Ãèäðîêîðòèçîí íàçíà÷àåòñÿ ïî
ñëåäóþùåé ñõåìå. Ó äåòåé äî 4-õ ëåò:
ñòàðòîâàÿ äîçà — 10 ìã/êã/ñóò â òå÷å-
íèå 2 íåäåëü, äàëåå — 8 ìã/êã/ñóò åùå
2 íåäåëè, çàòåì 6 ìã/êã/ñóò — íà ïðîòÿ-
æåíèè 2 íåäåëü, äàëåå — 4 ìã/êã/ñóò â
òå÷åíèå 2 íåäåëü, çàòåì ïðèåì ïðåïàðà-
òà â ïîääåðæèâàþùåé äîçå 2 ìã/êã/ñóò â
òå÷åíèå 3-6 ìåñÿöåâ. Ó äåòåé ñòàðøå 4-õ
ëåò ñòàðòîâàÿ äîçà ñîñòàâëÿåò 8 ìã/êã/ñóò,
ñ ïîñëåäóþùèì óìåíüøåíèåì, ïðèìåð-
íî íà 2 ìã/êã êàæäûå 2 íåäåëè ñ âûõîäîì
íà ïîääåðæèâàþùóþ äîçó 2 ìã/êã/ñóò â
òå÷åíèå 3-6 ìåñÿöåâ. Äåêñàìåòàçîí
ïðèìåíÿåòñÿ ïî ñõåìå: 2 ìã/êã/ñóò â
òå÷åíèå 1 íåäåëè, çàòåì 1 ìã/êã/ñóò —
2 íåäåëè, äàëåå 0,5 ìã/êã/ñóò ÷åðåç 1
äåíü — â òå÷åíèå 3-6 íåäåëü. Ïðåäíèçî-
ëîí íàçíà÷àåòñÿ â ñòàðòîâîé äîçå 2
ìã/êã/ñóò (íî íå áîëåå 60 ìã/êã/ñóò) — â
òå÷åíèå 1 ìåñÿöà, çàòåì 1,5 ìã/êã/ñóò —
åùå 1 ìåñÿö, çàòåì 1 ìã/êã/ñóò â òå÷åíèå
1 ìåñÿöà, çàòåì 0,75 ìã/êã/ñóò — 1 ìå-
ñÿö, äàëåå 0,5 ìã/êã/ñóò — â òå÷åíèå 1-3
ìåñÿöåâ. Êîðòèêîñòåðîèäû íàçíà÷àþò-
ñÿ òðè ðàçà â äåíü, â ïåðâóþ ïîëîâèíó
äíÿ: â 6-7 ÷ óòðà, çàòåì â 9-10 ÷ óòðà è â
12 ÷ äíÿ.

Îãðàíè÷èâàåò øèðîêîå ïðèìåíå-
íèå êîðòèêîñòåðîèäîâ âûñîêàÿ ÷àñòî-
òà ñåðüåçíûõ ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ. Ê
îñíîâíûì ïîáî÷íûì ýôôåêòàì êîð-
òèêîñòåðîèäîâ îòíîñÿòñÿ: áåññîííè-
öà, ïîâûøåííàÿ âîçáóäèìîñòü èëè
àäèíàìèÿ, ïðèñîåäèíåíèå èíôåêöèé,
ðàçâèòèå ïíåâìîíèé, àðòåðèàëüíîé
ãèïåðòåíçèè, êàðäèîìèîïàòèè, âíóò-
ðèìîçãîâûå êðîâîèçëèÿíèÿ, æåëóäî÷-
íî-êèøå÷íûå êðîâîòå÷åíèÿ, ñèíäðîì
Êóøèíãà, ñèíäðîì îñòðîé íàäïî÷å÷-
íèêîâîé íåäîñòàòî÷íîñòè, çàäåðæêà
ðîñòà, ñàõàðíûé äèàáåò, îñòåîïîðîç,
ýëåêòðîëèòíûé äèñáàëàíñ (çàäåðæêà
æèäêîñòè, íàòðèÿ, õëîðà â îðãàíèçìå),
èìååòñÿ ðèñê ðàçâèòèÿ ñèíäðîìà âíå-
çàïíîé ñìåðòè (SUDEP — sudden unex-
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pected death in epileptic patients) è äð.
[8, 13].

Àóòèñòè÷åñêèé ýïèëåïòèôîðìíûé
ðåãðåññ — âîçðàñò-çàâèñèìûé ñèíä-
ðîì, äåáþòèðóþùèé â ðàííåì äåòñêîì
âîçðàñòå. Íàðóøåíèÿ ïñèõè÷åñêèõ
ôóíêöèé â âèäå ðàññòðîéñòâà ïîâåäå-
íèÿ, êîììóíèêàöèè è ðå÷è â ñî÷åòàíèè
ñ êîãíèòèâíûìè íàðóøåíèÿìè ó äåòåé
ìàêñèìàëüíî ïðåîáëàäàþò â âîçðàñòå
3-8 ëåò, íåðåäêî ïðèâîäÿ ê øêîëüíîé è
ñîöèàëüíîé äåçàäàïòàöèè [39]. Ïðà-
âèëüíàÿ äèàãíîñòèêà, àäåêâàòíîå íà-

çíà÷åíèå òåðàïèè òðåáóåò òåñíîãî ñî-
òðóäíè÷åñòâà íåâðîëîãîâ è ïñèõèàò-
ðîâ. Ñâîåâðåìåííîå íàçíà÷åíèå àíòè-
ýïèëåïòè÷åñêîé òåðàïèè, â òîì ÷èñëå,
êîðòèêîñòåðîèäîâ, ìîæåò ñïîñîáñòâî-
âàòü  ñóùåñòâåííîìó óìåíüøåíèþ âû-
ðàæåííîñòè ïñèõè÷åñêèõ íàðóøåíèé,
êîòîðûå, êàê áûëî ñêàçàíî, ïðè ÀÝÐ
âîçíèêàþò âñëåäñòâèå ïîñòîÿííîé
ïðîäîëæåííîé «áîìáàðäèðîâêè» (ýïè-
ëåïòè÷åñêèìè ðàçðÿäàìè) öåíòðîâ
âûñøèõ ïñèõè÷åñêèõ ôóíêöèé ãîëî-
âíîãî ìîçãà.
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