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Уважаемые коллеги, дорогие друзья и
читатели Русского журнала детской
неврологии!

Перед Вами четвертый выпуск нашего
журнала за 2012 год. 

Основу этого выпуска составили материалы
XVIII�ой Конференции Института детской невро�
логии и эпилепсии им. Святителя Луки (ИДНЭ)
«Фебрильные приступы и фебрильнопровоци�
руемые формы эпилепсии», которая состоялась
24 октября 2012 года. В журнале представлены
три статьи сотрудников ИДНЭ, отражающие со�
держание докладов, прозвучавших на конфе�
ренции.  Фундаментальная статья К.Ю. Мухина и
соавторов посвящена синдрому гемиконвуль�
сивных приступов, гемиплегии и эпилепсии
(синдром HHE); в ней подробно рассматрива�
ются вопросы этиологии и патогенеза, диагнос�
тики и подходы к лечению. В оригинальной ста�
тье М.Б. Миронова и К.Ю. Мухина представлены
результаты собственных исследований на тему:
исходы и трансформация фебрильных присту�
пов у детей по данным Института детской не�
врологии и эпилепсии имени Святителя Луки.
М.Ю. Бобылова предлагает вашему вниманию
лекцию, посвященную резистентным формам
эпилепсии, ассоциированным с фебрильно�
провоцируемыми приступами (синдромы Дра�
ве, DESC, HHE).  

В журнале также представлен подробный об�
зор эффективности и безопасности антиэпилеп�
тического препарата ламотриджин в лечении
эпилепсии, обобщая многолетний опыт приме�
нения этого препарата во всем мире. Обзор со�
ставлен О.А. Пылаевой и коллегами из ИДНЭ.

Традиционно выпуск включает тестовые за�
дания по неврологии, позволяющие врачам
проверить свои знания. 

Уважаемые коллеги! Мы приглашаем вас к со�
трудничеству, обсуждению актуальных вопро�
сов детской неврологии, дискуссиям на страни�
цах Русского журнала детской неврологии. При�
сылайте нам статьи, обзоры, рецензии, критиче�
ские замечания, наблюдения из практики, очер�
ки по истории медицины. Информацию о на�
шем журнале вы можете получить на сайте
www.epileptologist.ru, а направлять статьи — по
адресу RJCN@epileptology.ru. 

Редакция Русского журнала детской невроло�
гии желает нашим коллегам и читателям журна�
ла здоровья и профессиональных успехов в
2013 году!

С глубоким уважением, руководитель клиники
Института детской неврологии и эпилепсии 

им. Святителя Луки, профессор К.Ю. Мухин.
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© Ìèðîíîâ Ì.Á., Ìóõèí Ê.Þ., 2012. 
Èñõîäû è òðàíñôîðìàöèÿ ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ ó äåòåé
ïî äàííûì Èíñòèòóòà äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè
èìåíè Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè
Ð ó ñ .  æ ó ð .  ä å ò .  í å â ð . :  ò .  V I I ,  â û ï .  4 ,  2 0 1 2 .

Ñ
îãëàñíî äåôèíèöèè, ôåáðèëüíûå
ïðèñòóïû (ÔÏ) ÿâëÿþòñÿ äîáðîêà-
÷åñòâåííûì, âîçðàñò-çàâèñèìûì, ãå-

íåòè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííûì ñîñòîÿ-
íèåì, ïðè êîòîðîì ãîëîâíîé ìîçã âîñ-
ïðèèì÷èâ ê ýïèëåïòè÷åñêèì ïðèñòóïàì,
âîçíèêàþùèì â îòâåò íà âûñîêóþ òåìïå-
ðàòóðó. Ïðè ýòîì ïðèñòóïû âîçíèêàþò
ïðè ëèõîðàäêå, íå ñâÿçàííîé ñ íåéðîèí-
ôåêöèåé, ó äåòåé â âîçðàñòå îò 3-õ ìåñÿ-
öåâ äî 5 ëåò. Ñîãëàñíî ïðîåêòó êëàññèôè-
êàöèè 2001 ãîäà, ÔÏ îòíåñåíû â ãðóïïó
ñîñòîÿíèé ñ ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðèñòóïà-
ìè, êîòîðûå íå òðåáóþò äèàãíîçà ýïèëåï-
ñèè (Engel J.Jr., 2001).

Áîëåå ÷åì â 97% âñåõ ñëó÷àåâ ÔÏ ÿâëÿþò-
ñÿ äîáðîêà÷åñòâåííûìè, ÷òî íàøëî îòðà-
æåíèå â ñîâðåìåííîé ìåæäóíàðîäíîé
êëàññèôèêàöèè ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòó-

ïîâ è ñèíäðîìîâ (Engel J.Jr., 2001). 
Ê ÔÏ íåëüçÿ îòíîñèòü: ïðèñòóïû, âîçíè-

êàþùèå íà ôîíå íåéðîèíôåêöèè; ñëó÷àè,
êîãäà àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ïðåäøåñòâó-
þò ÔÏ; ïðèñòóïû ñ íàëè÷èåì â êëèíè÷åñ-
êîé êàðòèíå ÷åòêèõ ñèìïòîìîâ ñèìïòîìà-
òè÷åñêîé ýïèëåïñèè (Commission, 1989).

Îáùåïðèíÿòîé òåîðèè ïàòîãåíåçà ÔÏ
íå ñóùåñòâóåò. Ïðåäïîëàãàåòñÿ ñîâîêóï-
íîñòü íåñêîëüêèõ ôàêòîðîâ â ðàçâèòèè ÔÏ:

Ãåíåòè÷åñêàÿ äåòåðìèíèðîâàííîñòü
(ìåìáðàííàÿ íåñòàáèëüíîñòü), îáóñëîâ-
ëåííàÿ äåôåêòîì ãåíîâ, êîíòðîëèðóþ-
ùèõ íàòðèåâûå êàíàëû (SCNA ñóáïîïó-
ëÿöèÿ) è ÃÀÌÊ ðåöåïòîðû (GABR ñóáïî-
ïóëÿöèÿ) [29].
Îñîáàÿ ãåíåòè÷åñêàÿ «÷óâñòâèòåëü-
íîñòü» äåòåé ê ãèïåðòåðìèè.
Ðîëü âèðóñíîé èíôåêöèè.

ОРИГИНАЛЬНЫЕ СТАТЬИ

ÈÑÕÎÄÛ È ÒÐÀÍÑÔÎÐÌÀÖÈß ÔÅÁÐÈËÜÍÛÕ
ÏÐÈÑÒÓÏÎÂ Ó ÄÅÒÅÉ ÏÎ ÄÀÍÍÛÌ ÈÍÑÒÈÒÓÒÀ
ÄÅÒÑÊÎÉ ÍÅÂÐÎËÎÃÈÈ È ÝÏÈËÅÏÑÈÈ ÈÌÅÍÈ
ÑÂßÒÈÒÅËß ËÓÊÈ
Ì.Á. Ìèðîíîâ, Ê.Þ. Ìóõèí

OUTCOME AND TRANSFORMATION OF FEBRILE SEIZURES
IN CHILDREN (DATA OF SVT. LUKA'S INSTITUTE OF CHILD
NEUROLOGY & EPILEPSY)
Ì.B. Ìironov, Ê.Yu. Ìukhin 

Èíñòèòóò äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè èìåíè Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè (Ìîñêâà)

Ñîãëàñíî äåôèíèöèè, ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ÿâëÿþòñÿ äîáðîêà÷åñòâåííûì, âîçðàñò-çàâèñèìûì, ãåíå-
òè÷åñêè äåòåðìèíèðîâàííûì ñîñòîÿíèåì, ïðè êîòîðîì ãîëîâíîé ìîçã âîñïðèèì÷èâ ê ýïèëåïòè÷åñêèì
ïðèñòóïàì, âîçíèêàþùèì â îòâåò íà âûñîêóþ òåìïåðàòóðó. Â ñòàòüå ïðåäñòàâëåíû èñõîäû è òðàíñ-
ôîðìàöèÿ ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ ó äåòåé ïî äàííûì Èíñòèòóòà äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè èìå-
íè Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè. Àâòîðû óñòàíîâèëè, ÷òî ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ìîãóò âñòðå÷àòüñÿ â äåáþòå 21-ãî
ýïèëåïòè÷åñêîãî ñèíäðîìà ñ ðàçëè÷íûìè ýòèîëîãè÷åñêèìè ôàêòîðàìè è ïðîãíîçîì. Ïîäðîáíî ïðåäñòàâ-
ëåíû êëèíè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè, ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ è äàííûå íåéðîâèçóàëèçà-
öèè, à òàêæå ýôôåêòèâíîñòü àíòèýïèëåïòè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ è ïðîãíîç ïðè ðàçëè÷íûõ ôîðìàõ ýïè-
ëåïñèè ñ ôåáðèëüíûìè ïðèñòóïàìè â àíàìíåçå.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû, ýïèëåïñèÿ, äèàãíîñòèêà, òåðàïèÿ.

According to definition, febrile seizures — benign, age-dependent, genetically predisposed condition in which the
brain is susceptible to epileptic seizures, occurring in response to the fever. The article presents the outcome and trans-
formation of febrile seizures in children by data of Svt. Luka's Institute of child neurology & epilepsy. The authors found,
that febrile seizures can occur at onset of 21 epileptic syndromes with different etiologic factors and outcome. The clini-
cal characteristics, EEG and neuroimaging data, as well as the effectiveness of antiepileptic drugs and prognosis of dif-
ferent forms of epilepsy with febrile seizures in history are described in detail.

Key words: febrile seizures, epilepsy, diagnostics, therapy.



Âðîæäåííîå íàðóøåíèå ñîçðåâàíèÿ
ìîçãà [5, 21].    
Îáùåïðèíÿòîé êëàññèôèêàöèè ôåá-

ðèëüíûõ ïðèñòóïîâ íå ñóùåñòâóåò. Ïðåäëà-
ãàåòñÿ ðàçëè÷àòü òèïè÷íûå (ïðîñòûå) è
àòèïè÷íûå (ñëîæíûå) ÔÏ.

Òèïè÷íûå (ïðîñòûå) ÔÏ ñîñòàâëÿþò
75% âñåõ ôåáðèëüíûõ ñóäîðîã. Â áîëüøèí-
ñòâå ñëó÷àåâ ïðîñòûå ÔÏ ñàìîñòîÿòåëüíî
ïðîõîäÿò ñ âîçðàñòîì. Ïðîñòûå ÔÏ òðàíñ-
ôîðìèðóþòñÿ â ýïèëåïñèþ â 3% ñëó÷àåâ,
ïðè÷åì ýòî, ãëàâíûì îáðàçîì, èäèîïàòè÷å-

ñêèå ôîðìû ýïèëåïñèè (Ìóõèí Ê.Þ. è ñî-
àâò., 2008; Panayiotopoulos Ñ.P., 2005).

Ê ñëîæíûì îòíîñÿò ïðîäîëæèòåëüíûå
èëè ÷àñòûå ÔÏ, à òàêæå ôîêàëüíûå ôåá-
ðèëüíîïðîâîöèðóåìûå ïðèñòóïû. Àòèïè÷-
íûå ÔÏ òðàíñôîðìèðóþòñÿ â ñèìïòîìàòè-
÷åñêóþ ôîêàëüíóþ ýïèëåïñèþ (÷àùå â ïà-
ëåîêîðòèêàëüíóþ âèñî÷íóþ) ó 15% áîëü-
íûõ (Ìóõèí Ê.Þ., 2000; Sadler R.M., 2006). Â

ýòèõ ñëó÷àÿõ ïðè ÌÐÒ èññëåäîâàíèè íåðåä-
êî êîíñòàòèðóåòñÿ ñêëåðîç Àììîíîâà ðîãà.
Ñðåäè áîëüíûõ ñ ðåçèñòåíòíûìè ôîðìàìè

ýïèëåïñèè äî 30% îáíàðóæèâàþò â àíàìíå-
çå ÔÑ (Ìóõèí Ê.Þ. è ñîàâò., 2008). 

Èñòèííûå ÔÏ ñëåäóåò îòëè÷àòü îò ôåá-
ðèëüíîïðîâîöèðóåìûõ ïðèñòóïîâ, êîòî-
ðûå ìîãóò âõîäèòü â ñòðóêòóðó ðÿäà ýïèëåï-
òè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ. ×àñòîòà òðàíñôîðìà-
öèè ÔÏ â ýïèëåïñèþ ñîñòàâëÿåò 2-5%, ÷òî â
2-10 ðàç âûøå, ÷åì â îáùåé ïîïóëÿöèè [1].
Íàèáîëåå îáúåìíîå èññëåäîâàíèå, âêëþ-
÷èâøåå íàáëþäåíèå çà 1706 ïàöèåíòàìè ñ
ÔÏ â âîçðàñòå äî 7 ëåò, ïîêàçàëî, ÷òî ýïè-
ëåïñèÿ ðàçâèâàåòñÿ â 2% ñëó÷àåâ [25]. 

Ê âàæíåéøèì ôàêòîðàì òðàíñôîðìà-
öèè ÔÏ â ýïèëåïñèþ îòíîñÿò: íàëè÷èå îòÿ-
ãîùåííîé íàñëåäñòâåííîñòè, íåáëàãîïðè-
ÿòíûé ïðåìîðáèäíûé ôîí, àòèïè÷íûé õà-
ðàêòåð ÔÏ [11, 13]. Ïî äàííûì Ë.Î. Áàäàëÿ-
íà è ñîàâò. (1988), àòèïè÷íûå ôåáðèëüíûå
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Òèïè÷íûå ÔÏ õàðàêòåðèçóþòñÿ ñëåäó-
þùèìè ïðèçíàêàìè:

Âîçðàñò äåáþòà îò 6 ìåñÿöåâ äî 5 ëåò.
Ïîñëå 3-5 ëåò ÔÏ ñàìîñòîÿòåëüíî ïðî-
õîäÿò.
Âûñîêèé ïðîöåíò ñåìåéíûõ ñëó÷àåâ
ÔÏ ñðåäè ðîäñòâåííèêîâ ïðîáàíäà.
Ïî õàðàêòåðó ïðèñòóïû ãåíåðàëèçîâàí-
íûå ñóäîðîæíûå (òîíèêî-êëîíè÷åñêèå
èëè êëîíè÷åñêèå). 
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ïðèñòóïîâ ìåíåå
15 ìèíóò, â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ 1-3 ìè-
íóòû. Ïðèñòóïû êóïèðóþòñÿ ñàìîñòîÿ-
òåëüíî.
Äëÿ ÔÏ íå õàðàêòåðíû ïîâòîðíûå ïðè-
ñòóïû, âîçíèêàþùèå â òå÷åíèå áëèæàé-
øèõ 24 ÷ â ïåðèîä ëèõîðàäêè.
Ïîñòïðèñòóïíûå ñèìïòîìû âûïàäåíèÿ
íå õàðàêòåðíû (òîääîâñêèé ïàðåç, ðå÷å-
âûå íàðóøåíèÿ è äð.).
ÔÏ âîçíèêàþò ó çäîðîâûõ äåòåé áåç
ïðèçíàêîâ î÷àãîâîé íåâðîëîãè÷åñêîé
ñèìïòîìàòèêè.
Îòñóòñòâóþò èçìåíåíèÿ â ãîëîâíîì
ìîçãå ïðè ïðîâåäåíèè íåéðîâèçóàëèçà-
öèè. 
Ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü íà ÝÝÃ â
èíòåðèêòàëüíûé ïåðèîä íå ðåãèñòðè-
ðóåòñÿ.

Ñëîæíûå (àòèïè÷íûå) ÔÏ õàðàêòåðè-
çóþòñÿ ñëåäóþùèìè ïðèçíàêàìè:

Âîçðàñò äåáþòà äî 1 ãîäà èëè ïîñëå 5
ëåò.
Îòñóòñòâèå ñåìåéíûõ ñëó÷àåâ ÔÑ ñðåäè
ðîäñòâåííèêîâ ïðîáàíäà.
Ïî õàðàêòåðó ïðèñòóïû ãåíåðàëèçîâàí-
íûå/âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûå òî-
íèêî-êëîíè÷åñêèå (íåðåäêî ñ ïðåîáëà-
äàíèåì ôîêàëüíîãî êëîíè÷åñêîãî êîì-
ïîíåíòà) èëè ôîêàëüíûå (îáû÷íî —
ìîòîðíûå, ðåæå — àóòîìîòîðíûå). 
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ïðèñòóïîâ áîëåå
30 ìèí; âîçìîæíî ðàçâèòèå ýïèëåïòè-
÷åñêîãî ñòàòóñà. 
Íåðåäêî âîçíèêíîâåíèå ïîñòïðèñòóï-
íûõ ñèìïòîìîâ âûïàäåíèÿ (òîääîâ-
ñêèé ïàðåç, ðå÷åâûå íàðóøåíèÿ è äð.).
Âûñîêàÿ ïîâòîðÿåìîñòü ÔÑ, îñîáåííî
çà ïåðèîä îäíîãî çàáîëåâàíèÿ.
Íàëè÷èå â íåâðîëîãè÷åñêîì ñòàòóñå ïà-
öèåíòîâ ñ ÔÑ î÷àãîâûõ íåâðîëîãè÷åñ-
êèõ ñèìïòîìîâ (íàïðèìåð, ãåìèïàðåçà)
èëè çàäåðæêè ïñèõè÷åñêîãî, ìîòîðíî-
ãî, ðå÷åâîãî ðàçâèòèÿ.
Íàëè÷èå ïðè ÝÝÃ-èññëåäîâàíèè ïðî-
äîëæåííîãî ðåãèîíàëüíîãî çàìåäëå-
íèÿ, ÷àùå ïî îäíîìó èç âèñî÷íûõ îòâå-
äåíèé.
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ïðèñòóïû ïåðåõîäÿò â àôåáðèëüíûå â 93%
ñëó÷àåâ, òîãäà êàê òèïè÷íûå — ëèøü â 3%
[1]. Âìåñòå ñ òåì, â äðóãèõ èññëåäîâàíèÿõ
îáùèé ðèñê òðàíñôîðìàöèè ÔÏ â ýïèëåï-
ñèþ íå ïðåâûøàåò 12% [17]. Ðèñê ïîâòîðÿå-
ìîñòè ÔÏ ñîñòàâëÿåò îêîëî 60% [14]. 

Òåðìèí «ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû» â íà-
ñòîÿùåå âðåìÿ èñïîëüçóåòñÿ â íåñêîëüêèõ
ñìûñëîâûõ çíà÷åíèÿõ: ÔÏ êàê äîáðîêà÷å-
ñòâåííîå ñîñòîÿíèå äåòñêîãî âîçðàñòà, ÔÏ
êàê òèï ðåôëåêòîðíîïðîâîöèðóåìûõ ïðè-
ñòóïîâ, ÔÏ â ñòðóêòóðå ýïèëåïòè÷åñêèõ
ñèíäðîìîâ, ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ïëþñ —
îòäåëüíûé ýïèëåïòè÷åñêèé ñèíäðîì. Çíà-
÷èòåëüíûå äåôèíèòèâíûå ðàçëè÷èÿ îäíî-
ãî è òîãî æå òåðìèíà ìîãóò ïðåäñòàâëÿòü çà-
òðóäíåíèÿ äëÿ íåâðîëîãîâ è ýïèëåïòîëî-
ãîâ. Ìû ïðåäëàãàåì îáîçíà÷èòü ÔÏ êàê äîá-
ðîêà÷åñòâåííîå ñîñòîÿíèå äåòñêîãî âîçðà-
ñòà òåðìèíîì «äîáðîêà÷åñòâåííûå ôåá-
ðèëüíûå ïðèñòóïû». Ýòî ïîçâîëèò ðàçãðà-
íè÷èòü íîçîëîãè÷åñêóþ ôîðìó îò òèïà
ïðèñòóïîâ. «Äîáðîêà÷åñòâåííûå ôåáðèëü-
íûå ïðèñòóïû» — äîáðîêà÷åñòâåííîå, âîç-
ðàñò-çàâèñèìîå, ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíè-
ðîâàííîå ñîñòîÿíèå, ïðè êîòîðîì ãîëî-
âíîé ìîçã âîñïðèèì÷èâ ê ýïèëåïòè÷åñêèì
ïðèñòóïàì, âîçíèêàþùèì â îòâåò íà âûñî-
êóþ òåìïåðàòóðó. Ïðè ýòîì âîçíèêàþò ïðè-
ñòóïû ïðè ëèõîðàäêå, íå ñâÿçàííîé ñ íåé-
ðîèíôåêöèåé, ó äåòåé â âîçðàñòå îò 3-õ ìå-
ñÿöåâ äî 5 ëåò. Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî îêîí-
÷àòåëüíûé äèàãíîç «äîáðîêà÷åñòâåííûå
ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû», ïî íàøåìó ìíå-
íèþ,  ìîæåò áûòü óñòàíîâëåí òîëüêî íà îñ-
íîâàíèè äëèòåëüíîãî êàòàìíåñòè÷åñêîãî
íàáëþäåíèÿ ïîñëå êóïèðîâàíèÿ ÔÏ.

Öåëü èññëåäîâàíèÿ: èçó÷åíèå àíàìíåñ-
òè÷åñêèõ, êëèíèêî-ýëåêòðîýíöåôàëîãðà-
ôè÷åñêèõ, íåéðîâèçóàëèçàöèîííûõ îñî-
áåííîñòåé è ñèíäðîìîëîãè÷åñêîé õàðàêòå-
ðèñòèêè ïàöèåíòîâ ñ ôåáðèëüíûìè ïðè-
ñòóïàìè â äåáþòå çàáîëåâàíèÿ. 

ÌÀÒÅÐÈÀË È ÌÅÒÎÄÛ
Â èññëåäîâàíèå áûë âêëþ÷åí 1261 ïàöè-

åíò ñ ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè â àíàì-
íåçå ñ äåáþòîì ïðèñòóïîâ îò ïåðâûõ ñóòîê
æèçíè äî 18 ëåò. Ïàöèåíòû íàõîäèëèñü ïîä
íàáëþäåíèåì â ïåðèîä ñ 1999 ã. ïî 2012 ã.
Èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëîñü íà êëèíè÷åñ-

êîé áàçå Èíñòèòóòà äåòñêîé íåâðîëîãèè è
ýïèëåïñèè èì. Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè. 

Äèàãíîñòèêà ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðî-
ìîâ áàçèðîâàëàñü íà êðèòåðèÿõ Ìåæäóíà-
ðîäíîé êëàññèôèêàöèè ýïèëåïñèé, ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ è ñõîæèõ çàáîëå-
âàíèé (1989 ã.), à òàêæå ïðîâîäèëàñü íà îñ-
íîâàíèè Äîêëàäà êîìèññèè ILAE ïî êëàññè-
ôèêàöèè è òåðìèíîëîãèè (2001 ã.). 

Âñå ïàöèåíòû áûëè îáñëåäîâàíû êëèíè-
÷åñêè íåâðîëîãîì; ïðîâåäåíî ðóòèííîå
ÝÝÃ-èññëåäîâàíèå; òàêæå âî âñåõ ñëó÷àÿõ
ïðîâîäèëñÿ ïðîäîëæåííûé âèäåî-ÝÝÃ ìî-
íèòîðèíã ñ âêëþ÷åíèåì ñíà (àïïàðàò ýëåêò-
ðîýíöåôàëîãðàô-àíàëèçàòîð ÝÝÃÀ-21/26
«ÝÍÖÅÔÀËÀÍ-131-03», ìîäèôèêàöèÿ 11,
Ìåäèêîì ÌÒÄ; âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíã «Íåé-
ðîñêîï 6.1.508», Áèîëà). Âñåì áîëüíûì áûëî
ïðîâåäåíî ÌÐÒ-èññëåäîâàíèå (ìàãíèòíî-
ðåçîíàíñíàÿ ñèñòåìà Sigma Infinity GE ñ íà-
ïðÿæåíèåì ìàãíèòíîãî ïîëÿ 1,5 Òåñëà).

ÐÅÇÓËÜÒÀÒÛ
Ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû â äåáþòå çàáîëå-

âàíèÿ áûëè âûÿâëåíû ó 205 ïàöèåíòîâ, ÷òî
ñîñòàâèëî 16,3% ñëó÷àåâ ñðåäè âñåõ áîëü-
íûõ ýïèëåïñèåé äåòåé (n=1261).

Ñðåäè îáñëåäîâàííûõ íàìè áîëüíûõ îò-
ìå÷àëîñü ïðåîáëàäàíèå â ãðóïïå ïàöèåí-
òîâ ìóæñêîãî ïîëà: 111 (54,1%) ïðîòèâ 94
ïàöèåíòîê æåíñêîãî ïîëà (45,9%).

Âîçðàñò äåáþòà ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ
âàðüèðîâàë îò ïåðâîãî ìåñÿöà æèçíè äî 7
ëåò  (â ñðåäíåì — 1,8 ±1,5 ëåò).

Äîáðîêà÷åñòâåííûå ÔÏ âûÿâëåíû â
24,3% ñëó÷àåâ. Ñòîëü íåâûñîêèé ïðîöåíò
òèïè÷íûõ ÔÏ â íàøåì èññëåäîâàíèè ìîæ-
íî îáúÿñíèòü îñîáåííîñòÿìè âûáîðêè ïà-
öèåíòîâ: ïðåîáëàäàíèå â Êëèíèêå áîëüíûõ
ýïèëåïñèåé. 

Ïðåäñòàâëÿåò îñîáûé èíòåðåñ, ÷òî íàðÿ-
äó ñ äîáðîêà÷åñòâåííûìè ÔÏ, áûëè âûÿâ-
ëåíû 20 ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ, ïðè
êîòîðûõ ÔÏ íàáëþäàëèñü â äåáþòå çàáîëå-
âàíèÿ (òàáë. 1). Íàèáîëüøèé ïðîöåíò
âñòðå÷àåìîñòè ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ îò-
ìå÷åí â ãðóïïàõ ñèìïòîìàòè÷åñêîé è
êðèïòîãåííîé ôîêàëüíûõ ýïèëåïñèé, ÷òî
ñîñòàâèëî ñîîòâåòñòâåííî 31,4% è 13,7% èç
âñåõ ñëó÷àåâ ýïèëåïñèé, äåáþòèðîâàâøèõ ñ
ÔÏ. Ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ äåòñòâà ñî ñòðóê-
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òóðíûìè èçìåíåíèÿìè â ìîçãå è äîáðîêà÷å-
ñòâåííûìè ýïèëåïòèôîðìíûìè ïàòòåðíàìè
äåòñòâà (ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ) äèàãíîñòèðîâàíà â
9,4% ñëó÷àåâ. Ðîëàíäè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ âûÿâ-
ëåíà â 4,9% ñëó÷àåâ. Ïÿòîé ïî ÷àñòîòå âñòðå-
÷àåìîñòè â íàøåì èññëåäîâàíèè áûëà ôîðìà
ýïèëåïñèè, èìåíóåìàÿ «ôåáðèëüíûå ïðèñòó-
ïû ïëþñ» — 2,9% ñëó÷àåâ. Èäèîïàòè÷åñêàÿ
ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ïñåâäîãåíåðàëèçî-
âàííûìè ïðèñòóïàìè (ÈÔÝ-ÏÃÏ) íàáëþäà-
ëàñü ó 2% ïàöèåíòîâ. Êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòè-
ôîðìíàÿ äåçèíòåãðàöèÿ ñ åäèíè÷íûìè ÔÏ â
àíàìíåçå âûÿâëåíà ó 1,5% ïàöèåíòîâ. Îñòàëü-
íûå ýïèëåïòè÷åñêèå ñèíäðîìû, ïðè êîòîðûõ
îòìå÷åíû ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû â àíàìíåçå,
âñòðå÷àëèñü â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ. Ê íèì ìû
îòíåñëè: þíîøåñêóþ ìèîêëîíè÷åñêóþ ýïè-
ëåïñèþ,  þíîøåñêóþ àáñàíñ ýïèëåïñèþ, ýïè-
ëåïñèþ ñ ìèîêëîíè÷åñêèìè àáñàíñàìè, ýïè-
ëåïñèþ ñ èçîëèðîâàííûìè ÃÑÏ, ESES-ñèíä-
ðîì, òÿæåëóþ ìèîêëîíè÷åñêóþ ýïèëåïñèþ
ìëàäåí÷åñòâà (ñèíäðîì Äðàâå), ìèîêëîíè÷å-
ñêè-àñòàòè÷åñêóþ ýïèëåïñèþ — íàáëþäà-
ëèñü ïî 1% ñëó÷àåâ ñîîòâåòñòâåííî; ñèíäðîì
ïñåâäî-Ëåííîêñà, ñèíäðîì Àéêàðäè, ñèíäðîì
Ëåííîêñà-Ãàñòî, äîáðîêà÷åñòâåííàÿ ôîêàëü-
íàÿ ýïèëåïñèÿ ñ àôôåêòèâíûìè ñèìïòîìà-
ìè, äîáðîêà÷åñòâåííàÿ çàòûëî÷íàÿ ýïèëåï-
ñèÿ, äåòñêàÿ àáñàíñ ýïèëåïñèÿ — âñòðå÷àëèñü
ïî 0,5% ñëó÷àåâ.

Îòäåëüíî áûëè ïðîàíàëèçèðîâàíû òè-
ïû ïðèñòóïîâ, àññîöèèðîâàííûå ñ íàèáî-
ëåå ÷àñòûìè ôîðìàìè ýïèëåïñèè ñ ÔÏ â
àíàìíåçå.

Ó áîëüíûõ ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôîêàëü-
íîé ýïèëåïñèåé ñ ÔÏ â àíàìíåçå íàèáîëåå
÷àñòî âûÿâëÿëèñü ôîêàëüíûå àóòîìîòîð-
íûå ïðèñòóïû — 45,3% ñëó÷àåâ è âòîðè÷íî-
ãåíåðàëèçîâàííûå ñóäîðîæíûå (ÂÃÑÏ) —
45,3%. Ôîêàëüíûå ìîòîðíûå îòìå÷åíû ó
25,0% ïàöèåíòîâ, ãåìèêëîíè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû — 23,4%. Äðóãèå òèïû ïðèñòóïîâ âòðå÷à-
ëèñü ðåæå: ýïèëåïòè÷åñêàÿ àóðà êîíñòàòè-
ðîâàíà â 12,5% ñëó÷àåâ, ôîêàëüíûå àòîíè-
÷åñêèå («âèñî÷íûå ñèíêîïû») — 12,5%, ýïè-
ëåïòè÷åñêèå ñïàçìû — 10,9%, òîíè÷åñêèå
ïðèñòóïû —  9,4%, àòèïè÷íûå àáñàíñû —
6,3%, ãåëàñòè÷åñêèå — 6,3%, íåãàòèâíûé ìè-
îêëîíóñ — 4,7%, ôîêàëüíûé ìèîêëîíóñ —
4,7%, çàòûëî÷íûå — 3,1%, âåãåòàòèâíûå ïà-
ðîêñèçìû — 1,6%, ãèïåðìîòîðíûå ïðèñòó-
ïû — 1,6%.

Ïðè êðèïòîãåííîé ôîêàëüíîé ýïèëåï-
ñèè ñ ÔÏ â àíàìíåçå íàèáîëåå ÷àñòî âûÿâ-
ëÿëèñü ÂÃÑÏ (63,0% ñëó÷àåâ) è ôîêàëüíûå
àóòîìîòîðíûå ïðèñòóïû (44,4%). Ôîêàëü-
íûå ìîòîðíûå ïðèñòóïû è òîíè÷åñêèå
ïðèñòóïû äèàãíîñòèðîâàíû ïî 18,5% ñëó-
÷àåâ ñîîòâåòñòâåííî. Ýïèëåïòè÷åñêàÿ àóðà
íàáëþäàëàñü ó 14,8% ïàöèåíòîâ. Ãåìèêëî-
íè÷åñêèå ïðèñòóïû, çàòûëî÷íûå ïðèñòóïû,
ôîêàëüíûå àòîíè÷åñêèå («âèñî÷íûå ñèí-
êîïû»),  àòèïè÷íûå àáñàíñû âûÿâëÿëèñü ñ
îäèíàêîâîé ÷àñòîòîé — 11,1% ñëó÷àåâ. Â
åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ (ïî 3,7% ïàöèåíòîâ)
îòìå÷åíû ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû, ãåëàñ-
òè÷åñêèå ïðèñòóïû, ýïèëåïòè÷åñêèé ìèî-
êëîíóñ âåê.
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Ñèíäðîì ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ õàðàêòåðèçî-
âàëñÿ ïðåîáëàäàíèåì ãåìèêëîíè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ, íàáëþäàâøèõñÿ â 57,9% ñëó÷à-
åâ, à òàêæå ÂÃÑÏ, êîíñòàòèðîâàâøèõñÿ  ó
47,4% ïàöèåíòîâ. Ôîêàëüíûå ìîòîðíûå
ïðèñòóïû îòìå÷åíû â 21,1% ñëó÷àåâ, çàòû-
ëî÷íûå ïàðîêñèçìû  — 15,8%. Ôîêàëüíûå
àóòîìîòîðíûå ïðèñòóïû âûÿâëåíû ëèøü â
5,3% ñëó÷àåâ.

Ïðè ðîëàíäè÷åñêîé ýïèëåïñèè ó ïàöè-
åíòîâ ñ ÔÏ â àíàìíåçå ïðåîáëàäàëè âòî-
ðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûå ñóäîðîæíûå
ïðèñòóïû (70,0% ñëó÷àåâ) è ãåìèêëîíè÷åñ-
êèå ïàðîêñèçìû (70,0% ñëó÷àåâ). Ñ îäèíà-
êîâîé ÷àñòîòîé (ïî 10,0% ïàöèåíòîâ) â êëè-
íè÷åñêîé êàðòèíå ðîëàíäè÷åñêîé ýïèëåï-
ñèè íàáëþäàëèñü  ôîêàëüíûå àòîíè÷åñêèå
ïðèñòóïû («âèñî÷íûå ñèíêîïû»), çàòûëî÷-
íûå ïðèñòóïû, âåãåòàòèâíûå ïðèñòóïû.

Ïðè èññëåäîâàíèè íàøåé ãðóïïû ïðèí-
öèïèàëüíî âàæíûì âîïðîñîì ÿâëÿëîñü
óòî÷íåíèå ñðîêîâ ïîÿâëåíèÿ â êëèíè÷åñ-
êîé êàðòèíå àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ
(ÀÔÏ). Íà îñíîâàíèè ïîëó÷åííûõ ðåçóëü-
òàòîâ áûëî âûäåëåíû òðè ãðóïïû ýïèëåï-
òè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ: ñ îòñóòñòâèåì àôåá-
ðèëüíûõ ïðèñòóïîâ, ñ áûñòðûì è ïîçäíèì
ïðèñîåäèíåíèåì ïðèñòóïîâ, âîçíèêàþùèõ
âíå ïîâûøåíèÿ òåìïåðàòóðû.
Ñèíäðîìû ñ îòñóòñòâèåì àôåáðèëüíûõ
ïðèñòóïîâ
– Äîáðîêà÷åñòâåííûå ôåáðèëüíûå ïðèñòó-

ïû: âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  — îò 4 ìåñÿöåâ
æèçíè äî 6 ëåò, â ñðåäíåì 1,7 ëåò ±1,35. 

– Êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåçèíòå-
ãðàöèÿ: âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  — îò 1 ãîäà äî
5 ëåò, â ñðåäíåì 3 ãîäà±2.

Ñèíäðîìû ñ áûñòðûì ïðèñîåäèíåíèåì
àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ
– Ñèíäðîì Àéêàðäè: âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  — 1

ìåñÿö æèçíè; âîçðàñò äåáþòà àôåáðèëü-
íûõ ïðèñòóïîâ — 1 ìåñÿö æèçíè (ïðèñî-
åäèíåíèå ÀÔÏ — ÷åðåç 1 íåäåëþ). 

– Òÿæåëàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ ìëà-
äåí÷åñòâà: âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  — â 5 ìåñÿ-
öåâ æèçíè â ñðåäíåì; ñðåäíèé âîçðàñò äå-
áþòà àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 5 ìåñÿ-
öåâ æèçíè (ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÏ — â 1 ñëó-
÷àå ÷åðåç 2 íåäåëè, â 1 ñëó÷àå — ÷åðåç 1,5
ìåñÿöà). 

– Ýïèëåïñèÿ ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñ-

êèìè ïðèñòóïàìè: âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  —
îò 5 ëåò äî 6 ëåò, â ñðåäíåì 5,5 ëåò ±0,71;
âîçðàñò äåáþòà àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ
— 5,5 ëåò ±0,71 (ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÏ — â 1
ñëó÷àå ÷åðåç 1 íåäåëþ, â 1 ñëó÷àå — ÷åðåç
3 íåäåëè).

– Ñèíäðîì ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ: âîçðàñò äåáþòà
ÔÏ  — îò 1 ìåñÿöà æèçíè äî 6 ëåò,  â ñðåä-
íåì 2,1 ãîä±1,66: âîçðàñò äåáþòà àôåá-
ðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 2,7 ëåò±2,41 (ïðè-
ñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì ÷åðåç 0,5 ëåò).

– Ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ïëþñ: âîçðàñò äå-
áþòà ÔÏ  — îò 4 ìåñÿöåâ æèçíè äî 4 ëåò, â
ñðåäíåì 1,9 ëåò±1,18; âîçðàñò äåáþòà àôå-
áðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 2,5 ëåò±1,16 (ïðè-
ñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì ÷åðåç 1 ãîä).

– ÈÔÝ-ÏÃÏ: âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  — îò 1 äî 5
ëåò, â ñðåäíåì — 4 ãîäà ± 1,7 ãîäà; âîçðàñò
äåáþòà àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ —
5,9±3,3 ãîäà (ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåä-
íåì ÷åðåç 1 ãîä).

– Èäèîïàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ ñ
àôôåêòèâíûìè ïðèñòóïàìè: ñðåäíèé
âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  — 3 ãîäà; ñðåäíèé âîç-
ðàñò äåáþòà àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 4
ãîäà (ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì ÷å-
ðåç 1 ãîä).

– Ñèíäðîì Ëåííîêñà-Ãàñòî: âîçðàñò äåáþòà
ÔÏ â ñðåäíåì — 4 ãîäà; âîçðàñò äåáþòà
àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 5 ëåò (ïðèñî-
åäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì ÷åðåç 1 ãîä).

Ñèíäðîìû ñ ïîçäíèì ïðèñîåäèíåíèåì àôåá-
ðèëüíûõ ïðèñòóïîâ
– Ñèíäðîì ýëåêòðè÷åñêîãî ýïèëåïòè÷åñêî-

ãî ñòàòóñà ìåäëåííîãî ñíà: âîçðàñò äåáþ-
òà ÔÏ  — îò 6 ìåñÿöåâ æèçíè äî 2-õ ëåò, â
ñðåäíåì 1,3± 0,9 ëåò; âîçðàñò äåáþòà àôå-
áðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 3,14± 2 ãîäà (ïðè-
ñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì ÷åðåç 2 ãîäà).

– Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ:
âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  — îò 1 ìåñÿöà æèçíè
äî 7 ëåò, â ñðåäíåì 1,5 ãîäà ±1,27; âîçðàñò
äåáþòà àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ —
4,4±4,92 (ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì
÷åðåç 3 ãîäà).

– Ñèíäðîì ïñåâäî-Ëåííîêñà: ñðåäíèé âîç-
ðàñò äåáþòà ÔÏ  — 1 ãîä; âîçðàñò äåáþòà
àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 4 ãîäà (ïðè-
ñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì ÷åðåç 3 ãîäà).

– Äåòñêàÿ àáñàíñ ýïèëåïñèÿ: âîçðàñò äåáþ-
òà ÔÏ â ñðåäíåì  — 3 ãîäà; âîçðàñò äåáþòà
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Òàáë. 1. Ðàñïðåäåëåíèå ïàöèåíòîâ ñ ÔÏ â àíàìíåçå ïî íîçîëîãèè (%)

ESES-ñèíäðîì — ýïèëåïñèÿ ñ ýëåêòðè÷åñêèì ýïèëåïòè÷åñêèì ñòàòóñîì ìåäëåííîãî ñíà; ÄÀÝ — äåòñêàÿ
àáñàíñ ýïèëåïñèÿ; ÄÇÝ — äîáðîêà÷åñòâåííàÿ çàòûëî÷íàÿ ýïèëåïñèÿ; ÄÔÏ — äîáðîêà÷åñòâåííûå
ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû; ÈÔÝ-ÀÏ — èäèîïàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ ñ àôôåêòèâíûìè
ïðèñòóïàìè; ÈÔÝ-ÏÃÏ — èäèîïàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûìè
ïðèñòóïàìè; ÊÔÝ — êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ; ÊÝÄ — êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ
äåçèíòåãðàöèÿ; ÌÀÝ — ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ; ÐÝ — ðîëàíäè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ; ÑÔÝ —
ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ; ÔÏ ïëþñ — ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ïëþñ; ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ —
ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ äåòñòâà ñî ñòðóêòóðíûìè èçìåíåíèÿìè â ìîçãå è äîáðîêà÷åñòâåííûìè
ýïèëåïòèôîðìíûìè ïàòòåðíàìè äåòñòâà; ÝÃÑÏ — ýïèëåïñèÿ ñ èçîëèðîâàííûìè ãåíåðàëèçîâàííûìè
ñóäîðîæíûìè ïðèñòóïàìè; ÝÌÀ — ýïèëåïñèÿ ñ ìèîêëîíè÷åñêèìè àáñàíñàìè; ÞÀÝ — þíîøåñêàÿ
àáñàíñ ýïèëåïñèÿ; ÞÌÝ — þíîøåñêàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ.
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àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 6 ëåò (ïðèñîå-
äèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì ÷åðåç 3 ãîäà).

– Êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ: âîç-
ðàñò äåáþòà ÔÏ  — îò 4-õ ìåñÿöåâ æèçíè äî
7 ëåò, â ñðåäíåì 2,2±1,95 ãîäà; âîçðàñò äåáþ-
òà àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 6,3 ±5,61
(ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì ÷åðåç 4 ãî-
äà).

– Ðîëàíäè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ: âîçðàñò äåáþ-
òà ÔÏ  — îò 8 ìåñÿöåâ æèçíè äî 4 ëåò â
ñðåäíåì 1,6 ëåò ±1,1; âîçðàñò äåáþòà àôå-
áðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 5,9 ëåò ±2,99 (ïðè-
ñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì ÷åðåç 5 ëåò).

– Äîáðîêà÷åñòâåííàÿ çàòûëî÷íàÿ ýïèëåï-
ñèÿ: âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  — íà 1-ì ãîäó; âîç-
ðàñò äåáþòà àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ —
6,1±3,2 ãîäà (ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåä-
íåì ÷åðåç 5 ëåò).

– Þíîøåñêàÿ àáñàíñ ýïèëåïñèÿ: ñðåäíèé
âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  — 1 ãîä; âîçðàñò äåáþ-
òà àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ — 10±3,9 ëåò
(ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÏ â ñðåäíåì ÷åðåç 9
ëåò).

– Þíîøåñêàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ:

ñðåäíèé âîçðàñò äåáþòà ÔÏ  — 1 ãîä; âîç-
ðàñò äåáþòà àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ —
11,7±4,14 ëåò (ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÏ â
ñðåäíåì ÷åðåç 10 ëåò).

– Ýïèëåïñèÿ ñ èçîëèðîâàííûìè ÃÑÏ: âîç-
ðàñò äåáþòà ÔÏ  — îò 9 ìåñÿöåâ æèçíè äî
1 ãîäà, â ñðåäíåì 1±0,01 ãîä; âîçðàñò äå-
áþòà àôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ —
13,8±4,44 ëåò (ïðèñîåäèíåíèå ÀÔÏ â
ñðåäíåì ÷åðåç 12 ëåò).

Îòäåëüíî â õîäå èññëåäîâàíèÿ áûëà
ïðîàíàëèçèðîâàíà ÷àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè
ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ âíóòðè îòäåëüíûõ
ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ (òàáë. 2). Íàè-
áîëåå ÷àñòî ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû âûÿâëÿ-
ëèñü â ãðóïïàõ ñèìïòîìàòè÷åñêîé/êðèïòî-
ãåííîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè (17,5% ñëó-
÷àåâ) è ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ (16,4% ñëó÷àåâ).
Ñëåäóåò îòìåòèòü âûñîêèé ïðîöåíò âñòðå-
÷àåìîñòè ÔÏ â àíàìíåçå ïðè îòäåëüíûõ
ôîðìàõ ýïèëåïñèè: ïðè ñèíäðîìå Äðàâå
(50% ñëó÷àåâ), à òàêæå ïðè ñèíäðîìå Äîçå
(28,6% ñëó÷àåâ). 
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Òàáë. 2. ×àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ ïðè ðàçëè÷íûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðîìàõ

ÈÔÝ — èäèîïàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ; ÑÔÝ — ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ;
ÊÔÝ — êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ; ÝÝ — ýïèëåïòè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ; ÈÃÝ —
èäèîïàòè÷åñêàÿ ãåíåðàëèçîâàííàÿ ýïèëåïñèÿ; ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ — ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ äåòñòâà ñî
ñòðóêòóðíûìè èçìåíåíèÿìè â ìîçãå è äîáðîêà÷åñòâåííûìè ýïèëåïòèôîðìíûìè ïàòòåðíàìè äåòñòâà.



Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêîå èññëåäî-
âàíèå. Àíàëèçèðóÿ èçìåíåíèÿ íà ÝÝÃ ó ïà-
öèåíòîâ ñ ÔÏ â àíàìíåçå, áûëè âûäåëåíû
ãðóïïû ñ íàèáîëåå õàðàêòåðíûìè òèïàìè
íàðóøåíèé. Íàèáîëåå ÷àñòî âñòðå÷àþùè-
ìèñÿ èçìåíåíèÿìè íà ÝÝÃ áûëè: äîáðîêà-
÷åñòâåííûå ýïèëåïòèôîðìíûå ïàòòåðíû
äåòñòâà (ÄÝÏÄ), äèôôóçíàÿ ïèê-, ïîëèïèê-
âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü, ðåãèîíàëüíîå çàìåä-
ëåíèå è/èëè ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâ-
íîñòü. Òàêæå ó 14,9% ïàöèåíòîâ ñ ýïèëåïñè-
åé íàðóøåíèé íà ÝÝÃ ïðè ïðîäîëæåííîì
âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíãå íå âûÿâëÿëîñü. 
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Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêèå èçìåíå-
íèÿ ïðè ôîðìàõ ýïèëåïñèè ñ ôåáðèëü-
íûìè ïðèñòóïàìè â àíàìíåçå

Ôîðìû ýïèëåïñèè ñ ôåáðèëüíûìè ïðèñòó-
ïàìè â àíàìíåçå, àññîöèèðîâàííûå ñ ÄÝÏÄ:
1. Äîáðîêà÷åñòâåííàÿ çàòûëî÷íàÿ ýïèëåï-

ñèÿ — â 100% ñëó÷àåâ 
2. Èäèîïàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ ñ

àôôåêòèâíûìè ïðèñòóïàìè — â 100%
ñëó÷àåâ 

3. ÈÔÝ-ÏÃÏ — â 100% ñëó÷àåâ 
4. Ðîëàíäè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ — â 100% ñëó-

÷àåâ 
5. ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ — â 100% ñëó÷àåâ 
6. Ñèíäðîì ïñåâäî-Ëåííîêñà — â 100% ñëó-

÷àåâ 
7. Êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåçèíòå-

ãðàöèÿ — â 100% ñëó÷àåâ 
8. Ýëåêòðè÷åñêèé ñòàòóñ ìåäëåííîãî ñíà — â

100% ñëó÷àåâ 

Ôîðìû ýïèëåïñèè ñ ôåáðèëüíûìè ïðèñòó-
ïàìè â àíàìíåçå, ïðè êîòîðûõ ìîæåò ðå-
ãèñòðèðîâàòüñÿ äèôôóçíàÿ ïèê-, ïîëèïèê-
âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü:
1. ÈÔÝ-ÏÃÏ — â 100% ñëó÷àåâ 
2. Äåòñêàÿ àáñàíñ ýïèëåïñèÿ — â 100% ñëó-

÷àåâ
3. Ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ —

â 100% ñëó÷àåâ
4. Ôåáðèëüíûå ñóäîðîãè ïëþñ — â 100%

ñëó÷àåâ
5. Ýïèëåïñèÿ ñ ìèîêëîíè÷åñêèìè àáñàíñà-

ìè — â 100% ñëó÷àåâ
6. Þíîøåñêàÿ àáñàíñ ýïèëåïñèÿ — â 100%

ñëó÷àåâ
7. Þíîøåñêàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ — â

100% ñëó÷àåâ
8. Ñèíäðîì Àéêàðäè — â 100% ñëó÷àåâ
9.  Ñèíäðîì Ëåííîêñà-Ãàñòî — â 100% ñëó÷àåâ

10. Ñèíäðîì ïñåâäî-Ëåííîêñà — â 100%
ñëó÷àåâ

11. Òÿæåëàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ
ìëàäåí÷åñòâà — â 100% ñëó÷àåâ 

12. Êîãíèòèâíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ äåçèí-
òåãðàöèÿ — â 100% ñëó÷àåâ

13. Ýëåêòðè÷åñêèé ñòàòóñ ìåäëåííîãî ñíà —
â 100% ñëó÷àåâ

14. ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ — â 31,6% ñëó÷àåâ
15. Êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ,

ïðè íàëè÷èè ôåíîìåíà âòîðè÷íîé áè-
ëàòåðàëüíîé ñèíõðîíèçàöèåé íà ÝÝÃ —
25,9%

16. Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ,
ïðè íàëè÷èè ôåíîìåíà âòîðè÷íîé áèëà-
òåðàëüíîé ñèíõðîíèçàöèåé íà ÝÝÃ — â
23,4%

Ôîðìû ýïèëåïñèè ñ ôåáðèëüíûìè ïðèñòó-
ïàìè â àíàìíåçå, äëÿ êîòîðûõ õàðàêòåðíû
ðåãèîíàëüíîå çàìåäëåíèå è/èëè ðåãèîíàëü-
íàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü: 
1. Êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ —

74,1%
2. Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ —

78,1%
3. Ñèíäðîì Àéêàðäè, ñ ïðåîáëàäàíèåì íà

ÝÝÃ äèôôóçíûõ ðàçðÿäîâ — 100%
4. Ñèíäðîì Ëåííîêñà-Ãàñòî, ñ ïðåîáëàäà-

íèåì íà ÝÝÃ äèôôóçíûõ ðàçðÿäîâ —
100%

5. Òÿæåëàÿ ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ
ìëàäåí÷åñòâà, ñ ïðåîáëàäàíèåì íà ÝÝÃ
äèôôóçíûõ ðàçðÿäîâ — 100%

Ôîðìû ýïèëåïñèè ñ ôåáðèëüíûìè ïðèñòó-
ïàìè â àíàìíåçå, ïðè êîòîðûõ âîçìîæíî
îòñóòñòâèå ðåãèîíàëüíîé/äèôôóçíîé
ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè ïî ðåçóëü-
òàòàì äëèòåëüíîãî âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòî-
ðèíãà:
1. Äîáðîêà÷åñòâåííûå ôåáðèëüíûå ïðè-

ñòóïû — 100%
2. Ýïèëåïñèÿ ñ èçîëèðîâàííûìè ÃÑÏ —

100%
3. Êðèïòîãåííàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ —

25,9%
4. Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ —

21,9% ñëó÷àåâ
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Ïðè ïðîâåäåíèè íåéðîâèçóàëèçàöèè
èçìåíåíèÿ â ãîëîâíîì ìîçãå âûÿâëåíû ó
55,1% ïàöèåíòîâ c ôåáðèëüíûìè ïðèñòóïà-
ìè â àíàìíåçå. Â 44,9% ñëó÷àåâ ÌÐ-èññëåäî-
âàíèå íå îáíàðóæèâàëî ïàòîëîãè÷åñêèõ íà-
ðóøåíèé. Íàèáîëåå ÷àñòî èçìåíåíèÿ êîí-
ñòàòèðîâàëèñü ïðè ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôî-
êàëüíîé ýïèëåïñèè è ñèíäðîìå ÔÝÄÑÈÌ-
ÄÝÏÄ (òàáë. 3). Ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÔÝ, àññîöè-

èðîâàííîé ñ ÔÏ, ÷àùå âñåãî êîíñòàòèðî-
âàëñÿ ìåçèàëüíûé âèñî÷íûé ñêëåðîç
(29,7% ñëó÷àåâ) è äèôôóçíàÿ êîðòèêàëüíàÿ
àòðîôèÿ (26,6% áîëüíûõ). ÌÐ-èçìåíåíèÿ,
õàðàêòåðíûå äëÿ ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ, âêëþ÷à-
ëè ïåðèâåíòðèêóëÿðíóþ ëåéêîìàëÿöèþ
(36,6% ñëó÷àåâ), äèôôóçíóþ êîðòèêàëüíóþ
àòðîôèþ (21,1% áîëüíûõ) è àðàõíîèäàëü-
íûå êèñòû (15,8%). Ïðåäñòàâëÿåò èíòåðåñ,
÷òî ýïèëåïòè÷åñêèå ñèíäðîìû, ïðè êîòî-
ðûõ ìàêñèìàëüíî ÷àñòî âûÿâëÿëèñü ïàòî-
ëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ ïðè íåéðîâèçóàëè-
çàöèè, èìåëè àáñîëþòíî ðàçíûé ïðîãíîç
(òàáë. 4). Òàê ïðè ÑÔÝ ðåìèññèÿ áûëà äî-
ñòèãíóòà ëèøü â 35,9% ñëó÷àåâ. Ïðè ñèíäðî-

ìå ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ óñòîé÷èâîå êóïèðîâà-
íèå ïðèñòóïîâ îòìå÷åíî ó 89,5% ïàöèåí-
òîâ. Èç ýòîãî ìîæíî ñäåëàòü âàæíûé âûâîä,
÷òî òîëüêî ñàì ôàêò íàëè÷èÿ èçìåíåíèé íà
ÌÐÒ íå âëèÿåò íà ïðîãíîç òå÷åíèÿ ýïèëåï-
ñèè ñ ÔÏ â àíàìíåçå.

ÒÅÐÀÏÈß
Ïðè íàçíà÷åíèè àíòèýïèëåïòè÷åñêîé

òåðàïèè êàê â ìîíîòåðàïèè, òàê è â ïîëèòå-
ðàïèè â ðàçëè÷íûõ êîìáèíàöèÿõ ïàöèåí-
òàì ñ ýïèëåïòè÷åñêèìè ñèíäðîìàìè ñ ÔÏ â
àíàìíåçå ïîëíàÿ ðåìèññèÿ áûëà äîñòèãíó-
òà â 64,4% ñëó÷àåâ. Ñíèæåíèå ÷àñòîòû ïðè-
ñòóïîâ íà ôîíå ÀÝÏ íàáëþäàëîñü ó 28,8%
ïàöèåíòîâ. Îòñóòñòâèå ýôôåêòà îòìå÷åíî â
6,8% ñëó÷àåâ (ðèñ. 1).

Èññëåäîâàíèå ïîêàçàëî ðàçëè÷íóþ ýô-
ôåêòèâíîñòü ÀÝÏ ïðè ëå÷åíèè îòäåëüíûõ
ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ, àññîöèèðî-
âàííûõ ñ ÔÏ (òàáë. 4). Ïðè äîáðîêà÷åñòâåí-
íûõ ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïàõ (ÄÔÏ) ðåìèñ-
ñèÿ áûëà äîñòèãíóòà â 96,2% ñëó÷àåâ, ñíè-
æåíèå ÷àñòîòû ïðèñòóïîâ íà 50% è áîëåå —

Òàáë. 3. Ðåçóëüòàòû íåéðîâèçóàëèçàöèè è ãåíåòè÷åñêîãî îáñëåäîâàíèÿ ïðè ñèìïòîìàòè÷åñêîé
ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè è ñèíäðîìå ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ

Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ
(n= 64 ïàöèåíòà)

ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ
(n= 19 ïàöèåíòîâ)

Ìåçèàëüíûé âèñî÷íûé ñêëåðîç — 29,7%
ñëó÷àåâ,
Äèôôóçíàÿ àòðîôèÿ/ñóáàòðîôèÿ — 26,6%,
Ëîêàëüíàÿ àòðîôèÿ â çàòûëî÷íîé äîëå —
6,3%,
ÔÊÄ — 4,7%,
ÄÍÅÒ — 4,7%,
Ãåìèìåãàëýíöåôàëèÿ — 4,7%,
Ãåìèàòðîôèÿ ïîëóøàðèÿ — 4,7%,
Ãàìàðòîìà ìàìèëëÿðíûõ òåë — 3,1%,
Î÷àãîâàÿ àòðîôèÿ â ëîáíîé îáëàñòè — 3,1%,
Ãåòåðîòîïèÿ ïåðèâåíòðèêóëÿðíàÿ — 1,6%,
Ïàõèãèðèÿ — 1,6%,
Ïîëèìèêðîãèðèÿ — 1,6%,
Ñèíäðîì Àíãåëüìàíà — 3,1%,
Òóáåðîçíûé ñêëåðîç — 1,6%,
Äåëåöèÿ 8 õðîìîñîìû — 1,6%,
Ñèíäðîì Øòóðãå—Âåáåðà — 1,6%,
Ñèíäðîì Âîëüôà—Õèðøõîðíà — 1,6% 

Ïåðèâåíòðèêóëÿðíàÿ ëåéêîìàëÿöèÿ — 36,8%
ñëó÷àåâ,
Äèôôóçíàÿ àòðîôèÿ/ñóáàòðîôèÿ — 21,1%,
Àðàõíîèäàëüíûå êèñòû — 15,8%,
Ïàõèãèðèÿ — 10,5%,
Êèñòîçíàÿ òðàíñôîðìàöèÿ áîêîâîãî ðîãà —
5,3%,
Ãàíãëèîìà — 5,3%,
Îòñóòñòâèå èçìåíåíèé — 5,3%
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Òàáë. 4. Ðåçóëüòàòû òåðàïèè îòäåëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ, àññîöèèðîâàííûõ ñ
ôåáðèëüíûìè ïðèñòóïàìè

Òàáë. 5. Ñðàâíèòåëüíàÿ ýôôåêòèâíîñòü òåðàïèè ðàçëè÷íûìè ÀÝÏ ó ïàöèåíòîâ ñ ôåáðèëüíûìè
ïðèñòóïàìè â àíàìíåçå

Ñèíäðîì
Êîë-âî

ïàöèåíòîâ 
(n)

Ðåìèññèÿ
Ñíèæåíèå 

íà 50% è
áîëåå

Áåç ýôôåêòà

Ô.Ï. ïëþñ 6 100% - -
ÄÇÝ 3 100% - -

ÝÃÑÏ 2 100% - -

ÈÔÝ-ÀÏ 1 100% - -

ÌÀÝ 2 100% - -

ÞÌÝ 2 100% - -

Ñèíäðîì ïñåâäî-Ëåííîêñà 1 100% - -

ÄÀÝ 1 100% - -

ÝÌÀ 1 100% - -

ÄÔÏ 51 96,2% 1,9%

Ðîëàíäè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ 10 90% 10% -

ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ 19 89,5% 10,5% -

ÈÔÝ-ÏÃÏ 4 75% 25% -

ÞÀÝ 2 50% 50% -

ESES-ñèíäðîì 2 50% 50% -

ÊÝÄ 3 33% 66,7% -

ÑÔÝ 64 35,9% 50% 14,1%

ÊÔÝ 27 25,9% 59,3% 14,8%

Ñèíäðîì Ëåííîêñà-Ãàñòî 1 - 100% -

Ñèíäðîì Äðàâå 2 - 50% 50%

Ñèíäðîì Àéêàðäè 1 - - 100%

ÀÝÏ
Êîë-âî 

ïàöèåíòîâ 
(n)

Ðåìèññèÿ
Ñíèæåíèå 

íà 50% 
è áîëåå

Áåç ýôôåêòà

Âàëüïðîàòû(äåïàêèí-
õðîíîñôåðà)

124 62,9% 29,8% 7,3%

Ëåâåòèðàöåòàì 10 70,0% 20,0% 10,0%

Òîïèðàìàò 31 38,7% 48,4% 12,9%

Êàðáàìàçåïèí 60 48,3% 43,3% 8,4%

Îêñêàðáàçåïèí 9 33,3% 55,5% 11,2%
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â 1,9% ñëó÷àåâ. Òîò ôàêò, ÷òî ó îäíîãî ïàöè-
åíòà ñ ÄÔÏ íå áûëî îòìå÷åíî êóïèðîâàíèÿ
ïðèñòóïîâ ìîæíî îáúÿñíèòü òåì, ÷òî âîç-
ðàñò âêëþ÷åíèÿ â èññëåäîâàíèå äàííîãî
áîëüíîãî ñîñòàâëÿë 3 ãîäà, è êàòàìíåñòè÷å-
ñêîå íàáëþäåíèå ñîñòàâèëî 1 ãîä. Â 100%
ñëó÷àåâ ìåäèêàìåíòîçíàÿ êëèíè÷åñêàÿ ðå-
ìèññèÿ äîñòèãàëàñü ïðè ñëåäóþùèõ ñèíä-
ðîìàõ: ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ïëþñ, äîáðî-
êà÷åñòâåííàÿ çàòûëî÷íàÿ ýïèëåïñèÿ, ýïè-
ëåïñèÿ ñ èçîëèðîâàííûìè ÃÑÏ, èäèîïàòè-
÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ ñ àôôåêòèâíû-
ìè ïðèñòóïàìè, ýïèëåïñèÿ ñ ìèîêëîíè÷åñ-
êè-àñòàòè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè, þíîøåñêàÿ
ìèîêëîíè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ, ñèíäðîì ïñåâ-
äî-Ëåííîêñà, äåòñêàÿ àáñàíñ ýïèëåïñèÿ, ýïè-
ëåïñèÿ ñ ìèîêëîíè÷åñêèìè àáñàíñàìè. Ïðè
ðîëàíäè÷åñêîé ýïèëåïñèè áëîêèðîâàíèå
ïðèñòóïîâ îòìå÷åíî â 90% ñëó÷àåâ, ñíèæå-
íèå ÷àñòîòû ïðèñòóïîâ íà 50% — ó 10% ïàöè-
åíòîâ.

Îñîáî õîòåëîñü îòìåòèòü âûñîêèé
ïðîöåíò ðåìèññèé ó ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðî-
ìîì ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ. Ó äàííîé ãðóïïû
áîëüíûõ, êðîìå ïðèñòóïîâ, â êëèíè÷åñ-
êîé êàðòèíå âûÿâëÿëèñü î÷àãîâûå íåâðî-
ëîãè÷åñêèå íàðóøåíèÿ (âêëþ÷àÿ ïàðåçû,
ïàðàëè÷è), êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ, îï-
ðåäåëÿëèñü èçìåíåíèÿ íà ÌÐÒ, îäíàêî íà
ÝÝÃ ðåãèñòðèðîâàëèñü äîáðîêà÷åñòâåí-
íûå ýïèëåïòèôîðìíûå ïàòòåðíû äåòñòâà.
Îñâîáîæäåíèå îò ïðèñòóïîâ ïðè ýòîì
ñèíäðîìå íàáëþäàëîñü â 89,5% ñëó÷àåâ,
ñíèæåíèå ÷àñòîòû ïàðîêñèçìîâ íà 50% è
áîëåå — â 10,5% ñëó÷àåâ.

Â ñàìûõ áîëüøèõ ãðóïïàõ ïàöèåíòîâ â
íàøåì èññëåäîâàíèè (â ãðóïïàõ ñèìïòîìà-
òè÷åñêîé è êðèïòîãåííîé ôîêàëüíûõ
ôîðì ýïèëåïñèè) ðåìèññèÿ äîñòèãíóòà
òîëüêî ó 35,9% è 25,9% áîëüíûõ ñîîòâåòñò-
âåííî. Ïðè ñèíäðîìàõ Äðàâå, Ëåííîêñà-Ãà-
ñòî è Îòàõàðà ðåçèñòåíòíîñòü ê ÀÝÏ íà-
áëþäàëàñü âî âñåõ ñëó÷àÿõ.

Ïðè àíàëèçå ýôôåêòèâíîñòè ðàçëè÷íûõ
àíòèýïèëåïòè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ â íàøåì
èññëåäîâàíèè ïðèõîäèëîñü ó÷èòûâàòü íå-
ñêîëüêî ôàêòîðîâ: ãåòåðîãåííîñòü âûáîðêè
ïàöèåíòîâ, ðàçëè÷íûé êîëè÷åñòâåííûé ñî-
ñòàâ áîëüíûõ, ïðèíèìàâøèõ òîò èëè èíîé

ïðåïàðàò, íàçíà÷åíèå äóî- èëè ïîëèòåðà-
ïèè. Â öåëîì îòìå÷åíà âûñîêàÿ ýôôåêòèâ-
íîñòü ïðåïàðàòîâ øèðîêîãî ñïåêòðà äåéñò-
âèÿ (âàëüïðîàòîâ, ëåâåòèðàöåòàìà, òîïèðà-
ìàòà) (òàáë. 5). Íàèáîëüøèé ýôôåêò, îòìå-
÷àåìûé â ñàìîé áîëüøîé ãðóïïå ïàöèåíòîâ,
íàáëþäàëñÿ ïðè íàçíà÷åíèè ïðåïàðàòîâ
âàëüïðîåâîé êèñëîòû. Ïðèìåíÿëèñü äåïà-
êèí õðîíîñôåðà, äåïàêèí õðîíî è êîíâó-
ëåêñ ðåòàðä. Ðåìèññèÿ ïðèñòóïîâ íà ôîíå
ïðèåìà äàííûõ ïðåïàðàòîâ ñîñòàâèëà 62,9%
ñëó÷àåâ, ñíèæåíèå ÷àñòîòû ïðèñòóïîâ íà
50% è áîëåå íàáëþäàëîñü â 29,8% ñëó÷àåâ.
Îòñóòñòâèå ýôôåêòà íà ôîíå ïðèåìà âàëü-
ïðîàòîâ îòìå÷åíî ëèøü ó 7,3% ïàöèåíòîâ ñ
ðåçèñòåíòíûìè ôîðìàìè ýïèëåïñèè. 

ÎÁÑÓÆÄÅÍÈÅ
Íàìè óñòàíîâëåíî, ÷òî ôåáðèëüíûå

ïðèñòóïû ìîãóò âñòðå÷àòüñÿ â äåáþòå 21-ãî
ýïèëåïòè÷åñêîãî ñèíäðîìà ñ ðàçëè÷íûìè
ýòèîëîãè÷åñêèìè ôàêòîðàìè è ïðîãíîçîì.
Ýòî òðåáóåò ïðîâåäåíèÿ ïàöèåíòàì ñ ÔÏ
âñåãî ñïåêòðà îáñëåäîâàíèé (ñáîð àíàìíå-
çà, êëèíè÷åñêèé îñìîòð, ÂÝÌ, ÌÐÒ, êîí-
ñóëüòàöèÿ ãåíåòèêà ïî ïîêàçàíèÿì) ñ öå-
ëüþ îïòèìèçàöèè òàêòèêè ëå÷åíèÿ. Íàøå
èññëåäîâàíèå ïîäòâåðäèëî ïóáëèêàöèè
äðóãèõ àâòîðîâ, îòìå÷àâøèõ, ÷òî ôåáðèëü-
íûå ïðèñòóïû ìîãóò êîíñòàòèðîâàòüñÿ â
10-30% ñëó÷àåâ â äåáþòå ìíîãèõ ýïèëåïòè-
÷åñêèõ ñèíäðîìîâ (Berg A.T. è ñîàâò., 1999;
Camfield P. è ñîàâò., 2012). Ïðè òèïè÷íûõ
ÔÏ íàèáîëåå ÷àñòî ïðîèñõîäèò òðàíñôîð-
ìàöèÿ â èäèîïàòè÷åñêèå ãåíåðàëèçîâàí-
íûå ôîðìû ýïèëåïñèè, äîáðîêà÷åñòâåí-
íóþ ôîêàëüíóþ ýïèëåïñèþ (Ìóõèí Ê.Þ. è
ñîàâò., 2010; Annegers J.F. è ñîàâò., 1987; Berg
A.T. è ñîàâò., 1999; Panayiotopoulos C.P.,
2005). Àòèïè÷íûå ÔÏ íåðåäêî âûÿâëÿþòñÿ
â äåáþòå ðåçèñòåíòíûõ ôîðì ýïèëåïñèè,
òàêèõ êàê ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ âèñî÷íàÿ ýïè-
ëåïñèÿ, HHE-ñèíäðîì, ñèíäðîì Äðàâå (Ìó-
õèí Ê.Þ. è ñîàâò., 2008).

Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ôåáðèëüíûå
ïðèñòóïû çàäîëãî ïðåäøåñòâóþò ðàçâè-
òèþ êëàññè÷åñêîé êàðòèíû îïðåäåëåííîé
ôîðìû ýïèëåïñèè, ÷òî òðåáóåò äëèòåëü-
íîãî êàòàìíåñòè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ çà



ïàöèåíòàìè ñ ôåáðèëüíûìè ïðèñòóïàìè
â àíàìíåçå.

Îòìå÷åíà âûñîêàÿ ÷àñòîòà âñòðå÷àåìîñ-
òè ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ â ñòðóêòóðå îò-
äåëüíûõ ñèíäðîìîâ. Íàèáîëåå ÷àñòî ÔÏ â
àíàìíåçå âñòðå÷àþòñÿ ïðè ñèíäðîìå Äðàâå
(50%), ýïèëåïñèè ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè-
÷åñêèìè ïðèñòóïàìè, ñèìïòîìàòè÷åñêîé
ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè (17,5% ñëó÷àåâ) è
ñèíäðîìå ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ (16,4% ñëó÷àåâ).
Â ñðåäíåì, ó 15-30% áîëüíûõ ñèìïòîìàòè-
÷åñêîé âèñî÷íîé ýïèëåïñèåé â àíàìíåçå
êîíñòàòèðóþòñÿ àòèïè÷íûå ôåáðèëüíûå
ïðèñòóïû, à â ãðóïïå ñ íàëè÷èåì ìåçèàëü-
íîãî òåìïîðàëüíîãî ñêëåðîçà — 78% (Sadler
R.M., 2006). Ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ïðè ÈÃÝ
îòìå÷àþòñÿ â 10-20% ñëó÷àåâ (Berg A.T. è ñî-
àâò., 1999; Camfield P. è ñîàâò., 2012). Ïðè ðî-
ëàíäè÷åñêîé ýïèëåïñèè ÔÏ ìîãóò âûÿâ-
ëÿòüñÿ â àíàìíåçå ïðèìåðíî â 10-30% ñëó-
÷àåâ (Panayiotopoulos C.P., 1999; Berg A.T. è
ñîàâò., 1999; Camfield P. è ñîàâò., 1994). Ñèí-
äðîì Äîîçå íåðåäêî íà÷èíàåòñÿ ñ òèïè÷-
íûõ ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ (11-28% ïàöè-
åíòîâ), â òîì ÷èñëå, äåáþòèðóþùèõ íà ïåð-
âîì ãîäó æèçíè [24]. Â èññëåäîâàíèè Deng J.
è ñîàâò. (2011), ó 53% ïàöèåíòîâ ýòà ôîðìà
ýïèëåïñèè íà÷èíàëàñü ñ ôåáðèëüíûõ ïðè-
ñòóïîâ. Â íàøåì íàáëþäåíèè äåáþò ýïè-
ëåïñèè ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêèìè
ïðèñòóïàìè ñ ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ îò-
ìå÷àëñÿ ó 28,6% áîëüíûõ; ïðè÷åì, âî âñåõ
ñëó÷àÿõ àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ïðèñîåäè-
íÿëèñü â èíòåðâàëå íå áîëåå 1 ãîäà ñ ìîìåí-
òà âîçíèêíîâåíèÿ ôåáðèëüíûõ. Ïðè òÿæå-
ëîé ìèîêëîíè÷åñêîé ýïèëåïñèè ìëàäåí÷å-
ñòâà ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ çàáîëåâàíèå
ìàíèôåñòèðóåò ñ ôåáðèëüíûõ ñóäîðîã, êî-
òîðûå îáû÷íî èìåþò àòèïè÷íûé õàðàêòåð
(ôîêàëüíûå ïðèñòóïû; ïðîäîëæèòåëüíîñòü
èõ ïðåâûøàåò 20 ìèíóò); â ðÿäå ñëó÷àåâ ÔÏ
èìåþò ñòàòóñíîå òå÷åíèå (Ìóõèí Ê.Þ. è ñî-

àâò., 1997; Ìèõàéëîâà Ñ.Â. è ñîàâò., 2011;
Dravet C è ñîàâò., 2002; Ceulemans Â. è ñîàâò.,
2004; Singh N.A. è ñîàâò., 2009). Íàøà ïðåäû-
äóùàÿ ïóáëèêàöèÿ òàêæå ïîêàçàëà âûñîêèé
ïðîöåíò âñòðå÷àåìîñòè ÔÏ ïðè ñèíäðîìå
ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ (Ìóõèí Ê.Þ. è ñîàâò., 2010).

Íàøå èññëåäîâàíèå ïîêàçàëî, ÷òî àòè-
ïè÷íûå ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû â àíàìíåçå
ó ïàöèåíòîâ ñ íåâðîëîãè÷åñêèìè íàðóøå-
íèÿìè è èçìåíåíèÿìè íà ÌÐÒ íå âñåãäà ÿâ-
ëÿþòñÿ ïðîãíîñòè÷åñêè íåáëàãîïðèÿòíû-
ìè — ïðè ñèíäðîìå ÔÝÄÑÈÌ-ÄÝÏÄ ðåìèñ-
ñèÿ äîñòèãàåòñÿ â 89,9%. Ñ ó÷åòîì âûñîêîãî
ïðîöåíòà âñòðå÷àåìîñòè ãåíåðàëèçîâàí-
íûõ è ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûõ ïðèñòóïîâ,
à òàêæå äèôôóçíûõ ðàçðÿäîâ è ÄÝÏÄ íà
ÝÝÃ, íåñìîòðÿ íà ïðåîáëàäàíèå ôîêàëüíûõ
ôîðì ýïèëåïñèè â íàøåì èññëåäîâàíèè,
öåëåñîîáðàçíî íà÷èíàòü òåðàïèþ ñ ïðåïà-
ðàòîâ øèðîêîãî ñïåêòðà äåéñòâèÿ. Ýòî ïðî-
äèêòîâàíî âîçìîæíîñòüþ àããðàâàöèè ïðè-
ñòóïîâ è ÝÝÃ-èçìåíåíèé ðÿäîì ïðåïàðà-
òîâ, â ÷àñòíîñòè êàðáàìàçåïèíîì (Ìèðî-
íîâ Ì.Á. è ñîàâò., 2012).

Èññëåäîâàíèå ïîêàçàëî âûñîêóþ ýô-
ôåêòèâíîñòü âàëüïðîàòîâ (äåïàêèí õðîíî-
ñôåðà) â ëå÷åíèè âñåõ ôîðì ýïèëåïñèè, àñ-
ñîöèèðîâàííûõ ñ ôåáðèëüíûìè ïðèñòóïà-
ìè.  Áîëüøèíñòâî ýêñïåðòîâ-ýïèëåïòîëî-
ãîâ íàñòîÿòåëüíî ðåêîìåíäóþò ëå÷åíèå îä-
íèì ïðåïàðàòîì, èìåþùèì øèðîêèé
ñïåêòð òåðàïåâòè÷åñêîé ýôôåêòèâíîñòè. Â
ýòîé ñèòóàöèè îñíîâíîé ãðóïïîé ÀÝÏ ÿâ-
ëÿþòñÿ ïðîèçâîäíûå âàëüïðîåâîé êèñëî-
òû, à îäíèì èç îñíîâíûõ ïðåïàðàòîâ — äå-
ïàêèí. Ïðåèìóùåñòâî âàëüïðîàòîâ îáóñ-
ëîâëåíî èõ âûñîêîé òåðàïåâòè÷åñêîé àê-
òèâíîñòüþ â îòíîøåíèè âñåõ òèïîâ ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ (Bruni J., 1996) êàê
ãåíåðàëèçîâàííûõ/ïñåâäîãåíåðàëèçîâàí-
íûõ, òàê è ôîêàëüíûõ (Ìóõèí Ê.Þ. è ñîàâò.,
2004).

14 Èñõîäû è òðàíñôîðìàöèÿ ôåáðèëüíûõ ïðèñòóïîâ ó äåòåé
ïî äàííûì Èíñòèòóòà äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè
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Îïðåäåëåíèå. Ñèíäðîì ãåìèêîíâóëü-
ñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è ýïèëåïñèè
(ñèíäðîì HHE) ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ïîëè-
ýòèîëîãè÷íîå çàáîëåâàíèå, äåáþòèðóþùåå
â äåòñêîì âîçðàñòå è õàðàêòåðèçóþùååñÿ
òðèàäîé ïðèçíàêîâ: 
1) ïðîäîëæèòåëüíûìè ñóäîðîæíûìè ïðè-

ñòóïàìè (âîçíèêàþùèìè îáû÷íî íà ôî-
íå òåìïåðàòóðû), çàõâàòûâàþùèìè ïî-
ëîâèíó òåëà (ãåìèêîíâóëüñèè); 

2) ãåìèïàðåçîì (íà ñòîðîíå ñóäîðîã), îñòðî
âîçíèêàþùèì ñðàçó ïîñëå ïðèñòóïîâ; 

3) ïîñëåäóþùèì ðàçâèòèåì ñèìïòîìàòè÷å-
ñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè. 
Ñèíîíèìû: «syndrome of hemiconvulsions,

hemiplegia and epilepsy» — «HHE syndrome».
Èñòîðèÿ. Ñîâðåìåííîå êëèíè÷åñêîå îïè-

ñàíèå äàííîãî çàáîëåâàíèÿ áûëî äàíî ðóêî-
âîäèòåëåì Ìàðñåëüñêîé ýïèëåïòîëîãè÷åñ-
êîé êëèíèêè H. Gastaut è ñîàâòîðàìè â 1957

ãîäó, êîòîðûå è ïðåäëîæèëè íàçâàíèå — ñèí-
äðîì ÍÍÅ. 

Ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç. Ýòèîëîãèÿ ñèí-
äðîìà ÍÍÅ äî êîíöà íåÿñíà. Ïî-âèäèìîìó,
ñîñòîÿíèå èìååò ïîëèýòèîëîãè÷íîå ïðîèñ-
õîæäåíèå. 

ãèïîòåçà íåéðîèíôåêöèè (Pierre Marie,
1885): âèðóñíûé ýíöåôàëèò, â ÷àñòíîñòè,
ãåðïåòè÷åñêèé (Panayiotopoulos Ñ.P., 2002).
ßïîíñêèå èññëåäîâàòåëè îïèñûâàëè ðàç-
âèòèå HHE ñèíäðîìà ó äåâî÷êè íà ôîíå
äâîéíîé èíôåêöèè (varicellazoster è âè-
ðóñ Epstein-Barr). Îòìå÷åíî ïîâûøåíèå â
ïëàçìå êðîâè óðîâíåé èíòåðëåéêèíîâ-2
è 6, ÔÍÎ a-òèïà è ôàêòîðà âîñïàëèòåëü-
íîé ýíäîòåëèàëüíîé àêòèâàöèè Å-ñåëåê-
òèíà (Wakamoto H. è ñîàâò., 2002). Îäíà-
êî ÷àùå ëèõîðàäêà ðàçâèâàåòñÿ íà ôîíå
áàíàëüíîé ÎÐÂÈ, èçìåíåíèÿ â ñïèííî-
ìîçãîâîé æèäêîñòè, õàðàêòåðíûå äëÿ

ОБЗОРЫ И ЛЕКЦИИ

ÑÈÍÄÐÎÌ ÃÅÌÈÊÎÍÂÓËÜÑÈÂÍÛÕ ÏÐÈÑÒÓÏÎÂ,
ÃÅÌÈÏËÅÃÈÈ È ÝÏÈËÅÏÑÈÈ (ÑÈÍÄÐÎÌ HHE)
(ËÅÊÖÈß)
Ê.Þ. Ìóõèí1, Ì.Þ. Áîáûëîâà1, À.Ô. Äîëèíèíà2, Î.À.Ïûëàåâà1

HEMICONVULSION-HEMIPLEGIA-EPILEPSY SYNDROME
(HHE SYNDROME) (A LECTURE)
Ê.Yu. Ìukhin1, Ì.Yu. Bobylova1, À.F. Dolinina2, O.A. Pylaeva1
1 — Èíñòèòóò äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè èìåíè Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè (Ìîñêâà)
2 — ×åëÿáèíñêàÿ îáëàñòíàÿ äåòñêàÿ êëèíè÷åñêàÿ áîëüíèöà

Ñèíäðîì ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è ýïèëåïñèè (ñèíäðîì HHE) ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ïî-
ëèýòèîëîãè÷íîå çàáîëåâàíèå, äåáþòèðóþùåå â äåòñêîì âîçðàñòå è õàðàêòåðèçóþùååñÿ òðèàäîé ïðèçíà-
êîâ: 1) ïðîäîëæèòåëüíûìè ñóäîðîæíûìè ïðèñòóïàìè (îáû÷íî íà ôîíå òåìïåðàòóðû), çàõâàòûâàþùèìè
ïîëîâèíó òåëà (ãåìèêîíâóëüñèè); 2) îñòðî âîçíèêàþùèì ñðàçó ïîñëå ïðèñòóïîâ ãåìèïàðåçîì (íà ñòîðîíå
ñóäîðîã); 3) ïîñëåäóþùèì ðàçâèòèåì ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè. Àâòîðû ïîäðîáíî ðàññìà-
òðèâàþò ðàçëè÷íûå àñïåêòû çàáîëåâàíèÿ, âêëþ÷àÿ ýòèîëîãèþ è ïàòîãåíåç, äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè è
äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç, à òàêæå ïîäõîäû ê òåðàïèè (ïðîôèëàêòèêà è ëå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ) è ïðîãíîç.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ýïèëåïñèÿ, ñèíäðîì ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è ýïèëåïñèè (ñèíä-
ðîì HHE), ýòèîëîãèÿ, ïàòîãåíåç, äèàãíîç, ëå÷åíèå.

Hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome (HHE syndrome) — polyetiologic disease, with onset in childhood,
characterized by the triad of symptoms: 1) prolonged convulsive seizures (usually on background of fever), involving one
half of the body (hemiconvulsions); 2) acute hemiparesis occurring immediately after seizures (on the side of convul-
sions); 3) symptomatic focal epilepsy, occurring in the sequel. The authors discuss in detail different aspects of the disease,
including etiology, pathogenesis, diagnostic approaches, differential diagnosis, and approaches to treatment (including
prevention and therapy of the disease) and outcome.

Key words: epilepsy, hemiconvulsion-hemiplegia-epilepsy syndrome (HHE syndrome), etiology, pathogenesis,
diagnosis, treatment.



íåéðîèíôåêöèé, îòñóòñòâóþò (Chauvel P,
Dravet Ch., 2005). 
Â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ ñèíäðîì ÍÍÅ ðàç-
âèâàåòñÿ ïîñëå ÷åðåïíî-ìîçãîâîé òðàâ-
ìû èëè îñòðûõ íàðóøåíèé ìîçãîâîãî
êðîâîîáðàùåíèÿ (ó äåòåé ýòî îáû÷íî àð-
òåðèî-âåíîçíûå ìàëüôîðìàöèè) (Arzi-
manoglou A. è ñîàâò., 2004). 
Èíäèéñêèå ñïåöèàëèñòû îïèñûâàþò ñëó-
÷àé HHE ñèíäðîìà ó íåïàëüñêîé äåâî÷êè
9 ëåò ñ íàñëåäñòâåííûì äåôèöèòîì ïðî-
òåèíà S è ðàçâèòèåì èíôàðêòà â áàññåé-
íå ëåâîé ñðåäíåé ìîçãîâîé àðòåðèè. Íà
ôîíå ëèõîðàäêè, âûçâàííîé îñòðûì ãàñ-
òðîýíòåðèòîì, âîçíèê ñòàòóñ ïðàâîñòî-
ðîííèõ ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ýïèëåïòè-
÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ñ ôîðìèðîâàíèåì ïåð-
ìàíåíòíîãî ãåìèïàðåçà, à çàòåì — ðåçèñ-
òåíòíîé ýïèëåïñèè (Mondal R.K. è ñîàâò.,
2006).
Ãåíåòè÷åñêàÿ òåîðèÿ. S. Yamazaki è ñî-
àâò. (2011) îïèñàëè ñëó÷àé ÍÍÅ ó 5-ëåò-
íåé ÿïîíñêîé äåâî÷êè ïîñëå èíôåêöèè,
âûçâàííîé  ïàðâîâèðóñîì B19. ÌÐÒ ÷åðåç
2 äíÿ ïîñëå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà âû-
ÿâèëà àòðîôèþ ìîçæå÷êà è ãèïåðèíòåí-
ñèâíîñòü â ëåâîé ãåìèñôåðå â T2-ðåæèìå.
Íà ÌÐ-àíãèîãðàôèè ÷åðåç 7 äíåé îáíàðó-
æåíà îáëèòåðàöèÿ ïðîêñèìàëüíîé ÷àñòè
ëåâîé ñðåäíåé ìîçãîâîé àðòåðèè â îñò-
ðîé ôàçå. Îäíàêî ýòè äàííûå íå ïîäòâåð-
äèëèñü ïðè öåðåáðàëüíîé àíãèîãðàôèè,
ïðîâåäåííîé ÷åðåç 25 ÷ ïîñëå ÌÐ-àíãèî-
ãðàôèè. Ãåíåòè÷åñêèé àíàëèç ïîêàçàë ãå-
òåðîçèãîòíîå ñîñòîÿíèå ïî ìóòàöèè
S218L â ãåíå CACNA1A. Ýòà ìóòàöèÿ îòâå-
÷àåò çà ðàçâèòèå ñåìåéíîé ãåìèïëåãè÷å-
ñêîé ìèãðåíè. Ïî ìíåíèþ àâòîðîâ, âàçî-
ñïàçì ìûøö öåðåáðàëüíûõ ñîñóäîâ ñ âîç-
ìîæíûì ñíèæåíèåì ôóíêöèîíàëüíîé
àêòèâíîñòè êîðû ìîæåò âûçûâàòü ãåìè-
êîíâóëüñèâíûå ïðèñòóïû è ãåìèïëåãèþ.
Lee C. (2006) ïðèâîäèò îïèñàíèå ñëó÷àÿ
ÍÍÅ ó ðåáåíêà ñ ãëþòàðîâîé àöèäóðèåé.
S. Auvin, V. Bellavoine (2012) ïðîàíàëèçè-
ðîâàëè äàííûå î ñëó÷àÿõ ÍÍÅ çà 20 ëåò.
Àâòîðû âûÿâèëè ó áîëüøèíñòâà ïàöèåí-

òîâ àíîìàëèè ìîçîëèñòîãî òåëà, êîòî-
ðûå, âåðîÿòíî, ïðåäøåñòâîâàëè ýïèëåï-
òè÷åñêîìó ñòàòóñó. Àâòîðû âûäâèãàþò ãè-
ïîòåçó, ñîãëàñíî êîòîðîé ê ïîðàæåíèþ
îäíîé ãåìèñôåðû ïðè ýïèëåïòè÷åñêîì
ñòàòóñå ïðåäðàñïîëàãàþò àíîìàëèè ìî-
çîëèñòîãî òåëà. 
Â áîëüøèíñòâå «èäèîïàòè÷åñêèõ» ñëó÷à-
åâ ÍÍÅ ýòèîëîãè÷åñêèé ôàêòîð óñòàíî-
âèòü íå óäàåòñÿ. Òàêèå ñëó÷àè ðàñöåíèâà-
þòñÿ êàê èìåþùèå âåðîÿòíî «ãåíåòè÷åñ-
êóþ ïðåäðàñïîëîæåííîñòü» (Chauvel P,
Dravet Ch., 2005). 
Â íàñòîÿùåå âðåìÿ âûäåëÿþò äâà âàðè-

àíòà ÍÍÅ. 
1 âàðèàíò: ñèìïòîìàòè÷åñêèé — âîç-

íèêàåò â ðåçóëüòàòå ïîðàæåíèÿ ìîçãà ðàç-
íîé ýòèîëîãèè — â ðåçóëüòàòå ìåíèíãèòà,
ñóáäóðàëüíîé ãåìàòîìû, ïåðèíàòàëüíîé  è
ïðåíàòàëüíîé ïàòîëîãèè, òðàâìû, íàñëåäñò-
âåííîãî äåôèöèòà S-áåëêà è ãëþòàðîâîé
àöèäóðèè. 

2 âàðèàíò: èäèîïàòè÷åñêèé, ïðè íåì íå
âûÿâëÿþò ñïåöèôè÷åñêèõ ïðè÷èí. 

Ïàòîãåíåç ñèíäðîìà HHE âêëþ÷àåò ïî-
ñëåäîâàòåëüíî ñëåäóþùèå ñòàäèè: 

äëèòåëüíûå (áîëåå 30 ìèí) ãåìèêîíâóëü-
ñèâíûå ïðèñòóïû (ôîêàëüíûé ýïèëåïòè-
÷åñêèé ñòàòóñ) íà ôîíå ëèõîðàäêè;
èíãèáèðîâàíèå ÃÀÌÊ-ýðãè÷åñêèõ ðåöåï-
òîðîâ, âûñâîáîæäåíèå âîçáóäèìûõ íåé-
ðîìåäèàòîðîâ (ïðåæäå âñåãî, ãëóòàìàòà);
àêòèâàöèÿ N-ìåòèë-D-àñïàðòàòíûõ ðå-
öåïòîðîâ (NMDA);
âíóòðèêëåòî÷íûé ïðèòîê èîíèçèðîâàí-
íîãî êàëüöèÿ;
àêòèâàöèÿ ëèïàç è ïðîòåàç;
ïîâðåæäåíèÿ ìèòîõîíäðèé (Young G.B.,
2006);
ðàçâèòèå îòåêà ìîçãà, êîòîðûé ìîæåò áûòü
êàê äèôôóçíûì, òàê è çàòðàãèâàòü ëèøü
îäíó ãåìèñôåðó (Panayiotopoulos C.P.,
2002);
êóïèðîâàíèå ïðèñòóïîâ è ðàçðåøåíèå
îòåêà;
îñòàòî÷íûå ÿâëåíèÿ â âèäå âûðàæåííîé
àòðîôèè («öåðåáðàëüíàÿ ãåìèàòðîôèÿ»
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ïî òåðìèíîëîãèè Tan N., Urich H., 1984);
ïåðìàíåíòíûé êîíòðàëàòåðàëüíûé ãå-
ìèïàðåç, ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ
ýïèëåïñèÿ.
Ó ïàöèåíòîâ ñ ÍÍÅ ñåìåéíûé àíàìíåç ïî

ýïèëåïñèè è ôåáðèëüíûì ñóäîðîãàì îòÿãî-
ùåí â 22% ñëó÷àåâ. Â àíàìíåçå âñòðå÷àþòñÿ
ôåáðèëüíûå ñóäîðîãè, ñèíäðîì ãåíåðàëèçî-
âàííîé ýïèëåïñèè ñ ôåáðèëüíûìè ñóäîðî-
ãàìè ïëþñ, ñèíäðîì Äðàâå (Chauvel P., Dravet
Ch., 2005).

Ïàòîìîðôîëîãèÿ. Ôîêàëüíàÿ ýïèëåï-
ñèÿ ïîñëå ïåðåíåñåííîãî ôåáðèëüíîãî ýïè-
ëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà ðàçâèâàåòñÿ â ðåçóëü-
òàòå ëîêàëüíîé öåðåáðàëüíîé àòðîôèè. Â
áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ðàçâèâàåòñÿ ìåçèàëü-
íûé âèñî÷íûé ñêëåðîç, òî÷íåå — ñêëåðîç
ãèïïîêàìïà (Ñ.Õ. Ãàòàóëëèíà è ñîàâò., 2008;
Baram T.Z., Schinnar Sh., 2002). Ìîðôîëîãè-
÷åñêèå èçìåíåíèÿ â îñòðîé ñòàäèè (â ïåðèîä
ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà) âêëþ÷àþò îòåê
ìîçãà, ó÷àñòêè ãåìîððàãè÷åñêîãî íåêðîçà è
íåéðîíàëüíîé äåãåíåðàöèè (Auvin S., 2007).
Õðîíè÷åñêàÿ ñòàäèÿ õàðàêòåðèçóåòñÿ àòðî-
ôèåé, ôîðìèðîâàíèåì êèñò è î÷àãîâ äåìèå-
ëèíèçàöèè (van Toorn R., 2012).

Ãèñòîëîãè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ âûÿâëÿ-
þò ìíîæåñòâåííûå ìèêðîòðîìáîçû è àòðî-
ôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ («êîðòèêàëüíûé ëàìè-
íàðíûé ñêëåðîç») â 3-ì è 5-ì ñëîÿõ êîðû
áîëüøèõ ïîëóøàðèé ãîëîâíîãî ìîçãà, ïðå-
èìóùåñòâåííî, ïîëÿ Í1 ãèïïîêàìïà (Young
G.B., 2006). 

Ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ àòðîôè÷åñêèå èçìå-
íåíèÿ ìîãóò çàõâàòûâàòü íå òîëüêî âèñî÷-
íûé ïàëåîêîðòåêñ, íî è íîâóþ êîðó, ðàñïðî-
ñòðàíÿÿñü íà âñþ ãåìèñôåðó, à òàêæå ìîçæå-
÷îê, òàëàìóñ è äðóãèå ïîäêîðêîâûå ñòðóêòó-
ðû (Chauvel P., Dravet Ch., 2005). 

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü. Çà ïîñëåäíèå 20
ëåò â ðàçâèòûõ ñòðàíàõ çàáîëåâàåìîñòü ñèí-
äðîìîì ÍÍÅ ñíèçèëàñü (Arzimanoglou A. ñî-
àâò, 2004). Ýòî ñâÿçàíî ñ ðàçðàáîòêîé ìåðî-
ïðèÿòèé ïî îêàçàíèþ ïîìîùè äåòÿì ñ äëè-
òåëüíûìè ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè è
ýïèëåïòè÷åñêèì ñòàòóñîì (Êàðëîâ Â.À.,

2003). Â ðàçâèâàþùèõñÿ ñòðàíàõ, ãäå îòñóò-
ñòâóþò ìåäèêàìåíòû äëÿ êóïèðîâàíèÿ ýïè-
ëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà è íå íàëàæåíà ñëóæáà
íåîòëîæíîé ïîìîùè, ñèíäðîì ÍÍÅ íå ÿâëÿ-
åòñÿ ðàðèòåòîì. R Van Toorn è ñîàâò. (2012)
ñîîáùàþò î 8 ñëó÷àÿõ ÍÍÅ, çàðåãèñòðèðî-
âàííûõ çà 2 ãîäà â Þæíîé-Àôðèêàíñêîé Ðå-
ñïóáëèêå, óêàçûâàÿ íà âàæíîñòü ðàííèõ ñêî-
ðîïîìîùíûõ ìåðîïðèÿòèé ïðè ôîêàëüíîì
ýïèëåïòè÷åñêîì ñòàòóñå äëÿ ïðåäîòâðàùå-
íèÿ ÍÍÅ.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà. Âîçðàñò äåáþ-
òà çàáîëåâàíèÿ (âîçíèêíîâåíèå ïåðâîãî ñó-
äîðîæíîãî ýïèçîäà): îò 5 ìåñ. äî 4 ëåò, 85%
ñëó÷àåâ — äî 2-õ ëåò (Arzimanoglou À. è ñî-
àâò., 2004). Ñîîòíîøåíèå ïîëîâ îäèíàêîâîå,
ñ íåçíà÷èòåëüíûì ïðåîáëàäàíèåì ìàëü÷è-
êîâ. Çàáîëåâàíèå âîçíèêàåò ó íåâðîëîãè÷åñ-
êè çäîðîâûõ äåòåé, íà ôîíå ëèõîðàäêè íå-
ñïåöèôè÷åñêîé ýòèîëîãèè. Ïîÿâëÿþòñÿ ãå-
ìèêëîíè÷åñêèå ñóäîðîãè, ïðè÷åì íåðåäêî
èìåííî ñóäîðîãè ÿâëÿþòñÿ ïåðâûì ïðîÿâëå-
íèåì ãèïåðòåðìèè. Òàê, äî ïðèñòóïà ðåáå-
íîê ÷óâñòâóåò ñåáÿ íîðìàëüíî, à ïîñëå ñóäî-
ðîã òåìïåðàòóðà òåëà îêàçûâàåòñÿ ïîâûøåí-
íîé. Ïðèñòóïû ÷àùå ðàçâèâàþòñÿ âî âðåìÿ
ñíà (äíåâíîãî èëè íî÷íîãî), íîñÿò êëîíè÷å-
ñêèé õàðàêòåð, çàòðàãèâàÿ, â îñíîâíîì, îäíó
ïîëîâèíó òåëà (ãåìèêëîíè÷åñêèå). Ïåðåä
ïðèñòóïîì ìîæåò îòìå÷àòüñÿ äåâèàöèÿ ãëàç
è ãîëîâû èëè êëîíè÷åñêèå êîìïîíåíòû ïðî-
èñõîäÿò ñèíõðîííî â âèäå ïîäåðãèâàíèÿ ãî-
ëîâû è êîíå÷íîñòåé. 
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ОБЗОРЫ И ЛЕКЦИИ

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ñèíäðîìà HHE
ïî äàííûõ ðàçíûõ àâòîðîâ:

Gastaut H. è ñîàâò. (1959): 150 ñëó÷àåâ
Vivaldi J. (1976): 45 íîâûõ ñëó÷àåâ
Chauvel P., Dravet Ch. (2002): 37 ñëó÷àåâ 
Chauvel P., Dravet Ch. (2005), îáçîðíûå
äàííûå ðàçíûõ àâòîðîâ ïî ðàñïðîñòðà-
íåííîñòè ñèíäðîìà ÍÍÅ â Åâðîïå (íà
10000 äåòåé):
â 1967 ã. — 7,77 
â 1969 ã. — 3,82 
â 1978 ã. — 1,64



îñíîâíûõ êëèíè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ äàííûõ
ïðèñòóïîâ:
1. Âûñîêàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü. Ïðèñòóïû

îáû÷íî äëÿòñÿ áîëåå 30 ìèí, íåðåäêî —
íåñêîëüêî ÷àñîâ è äàæå äíåé. Èíòåíñèâ-
íîñòü êëîíè÷åñêèõ ïîäåðãèâàíèé ìîæåò
ìåíÿòüñÿ, îñëàáåâàÿ è íàðàñòàÿ âíîâü.

2. Âàðèàáåëüíîñòü òîïîãðàôèè ïðèñòóïîâ.
Ãåìèêëîíèè ìîãóò ïðåâàëèðîâàòü â êà-
êîé–ëèáî îäíîé êîíå÷íîñòè, ëèöåâîé
ìóñêóëàòóðå, ðàñïðîñòðàíÿòüñÿ íà äðó-
ãóþ ñòîðîíó èëè äàæå ìåíÿòü ñòîðîí-
íîñòü (àëüòåðíèðóþùèå ãåìèêîíâóëü-
ñèè). 

3. Ñîçíàíèå ïðè ïðèñòóïàõ ìîæåò ôëóêòóè-
ðîâàòü, íî â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ îíî îñ-
òàåòñÿ ñîõðàííûì.  

4. Âàðèàáåëüíîñòü íà÷àëà ïðèñòóïîâ. Ïðè-
ñòóïû ìîãóò íà÷èíàòüñÿ ñ ïîâîðîòà ãëàç
è ãîëîâû, êëîíè÷åñêèõ ñóäîðîã â êàêîé-
ëèáî îäíîé êîíå÷íîñòè, ñ îáåèõ ñòîðîí,
è ëèøü ïî ìåðå ðàçâèòèÿ ñóäîðîã îíè âñå
áîëåå ïðèîáðåòàþò ãåìèêëîíè÷åñêèé
õàðàêòåð, íåðåäêî â âèäå àñèíõðîííûõ
ïîäåðãèâàíèé.  

5. Âûðàæåííîñòü âåãåòàòèâíûõ ïðîÿâëåíèé
ïðè äëèòåëüíûõ ïðèñòóïàõ: ãèïåðâåíòè-
ëÿöèÿ, äèñïíîý, ñåðäå÷íàÿ àðèòìèÿ, öèà-
íîç. 
×àñòü ïðèñòóïîâ íå ïðîõîäèò ñàìîñòîÿ-

òåëüíî, òðåáóþòñÿ ìåðîïðèÿòèÿ ïî èõ êóïè-
ðîâàíèþ. Íåìåäëåííî ïîñëå ëèêâèäàöèè
ïðèñòóïîâ ó ðåáåíêà ñòàíîâèòñÿ çàìåòíûì
ãåìèïàðåç. Ïî äàííûì îáñëåäîâàíèÿ áîëü-
øîãî êîëè÷åñòâà äåòåé, ïåðåíåñøèõ ôåá-
ðèëüíûå ñóäîðîãè, Vivaldi J. (1976) óñòàíî-
âèë, ÷òî ïðè ïðîäîëæèòåëüíîñòè ïðèñòóïîâ
áîëåå 24 ÷ ãåìèïàðåç ðàçâèâàåòñÿ ïî÷òè â
100% ñëó÷àåâ; ïðè ïðîäîëæèòåëüíîñòè 5 ÷ è
áîëåå — â 75%, à ïðè äëèòåëüíîñòè ïðèñòó-
ïîâ ìåíåå 5 ÷ — ëèøü ó 9% áîëüíûõ. 

Ïåðìàíåíòíûé ãåìèïàðåç ïîñëå ãåìèê-
ëîíè÷åñêèõ ñóäîðîã ñëåäóåò êîíñòàòèðî-
âàòü, åñëè åãî êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè ñîõðà-
íÿþòñÿ ÷åðåç 7 äíåé ïîñëå îêîí÷àíèÿ ïðè-
ñòóïà. Äî ýòîãî ñðîêà ðå÷ü ìîæåò èäòè î ïà-
ðåçå Òîääà. Ãåìèïàðåç íîñèò öåíòðàëüíûé

õàðàêòåð. Â ïåðâûå äíè ìûøå÷íûé òîíóñ íà
ñòîðîíå ïàðåçà ìîæåò áûòü íèçêèì, à ïîçæå
ïîÿâëÿåòñÿ îò÷åòëèâàÿ ñïàñòè÷åñêàÿ ãèïåð-
òîíèÿ, ñîïðîâîæäàþùàÿñÿ ïèðàìèäíûìè
ñèìïòîìàìè (àíèçîðåôëåêñèÿ, ïàòîëîãè÷å-
ñêèå ðåôëåêñû, ñèíêèíåçèè, êëîíóñû). Ãå-
ìèïàðåç îáû÷íî íåðàâíîìåðíûé, â áîëü-
øåé ñòåïåíè ñòðàäàþò ìûøöû ïðîêñèìàëü-
íîé ÷àñòè ðóêè è ëèöà. Ïðèìåðíî â 20% ñëó-
÷àåâ ãåìèïàðåç ìîæåò ïîñòåïåííî èñ÷åçàòü
â òå÷åíèå 1-12 ìåñ. ïîñëå ïðèñòóïà, îäíàêî,
âñåãäà ñîõðàíÿþòñÿ îò÷åòëèâûå ïðèçíàêè
ïèðàìèäíîé íåäîñòàòî÷íîñòè íà ýòîé ñòî-
ðîíå (Arzimanoglou À. è ñîàâò., 2004). 

Ðàçâèòèå ýïèëåïñèè (ïîâòîðíûõ íå-
ïðîâîöèðóåìûõ ïðèñòóïîâ) ñïóñòÿ îïðå-
äåëåííîå âðåìÿ ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà. Ïî
äàííûì Roger G. è ñîàâò. (1982), ýïèëåïñèÿ
ðàçâèâàåòñÿ ó 75% ïàöèåíòîâ, ïåðåíåñøèõ
äëèòåëüíûå ãåìèêëîíè÷åñêèå ñóäîðîãè ñ
ïîñëåäóþùèì ãåìèïàðåçîì. Ïîâòîðíûå
ïðèñòóïû ìîãóò âîçíèêàòü ÷åðåç 1-20 ëåò ïî-
ñëå ýïèçîäà ãåìèêîíâóëüñèé, íî â 85% ñëó÷à-
åâ ýòîò èíòåðâàë íå ïðåâûøàåò 3 ëåò
(Arzimanoglou A. è ñîàâò., 2004; Vivaldi J.,
1976). Ñðåäíèé èíòåðâàë ìåæäó äåáþòîì ãå-
ìèêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ è íà÷àëîì ýïè-
ëåïñèè ñîñòàâëÿåò 5,6 ëåò (Chauvel P., Dravet
Ch., 2005).

Òèïû ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ïðè
ÍÍÅ ñèíäðîìå: ôîêàëüíûå ìîòîðíûå è àó-
òîìîòîðíûå, âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûå,
ðåæå — ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûå. 

Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ó äåòåé ïðåîáëà-
äàþò ôîêàëüíûå ìîòîðíûå è ïñåâäîãåíåðà-
ëèçîâàííûå ïðèñòóïû, à ó ïîäðîñòêîâ è
âçðîñëûõ — ñëîæíûå ôîêàëüíûå (ãëàâíûì
îáðàçîì, àóòîìîòîðíûå). 

Ôîêàëüíûå ìîòîðíûå êëîíè÷åñêèå ïðè-
ñòóïû ëîêàëèçîâàíû â ïàðåòè÷íûõ êîíå÷-
íîñòÿõ. Îíè ìîãóò ðàñïðîñòðàíÿòüñÿ ïî òè-
ïó «äæåêñîíîâñêîãî ìàðøà» ñ «âîñõîäÿùèì»
èëè «íèñõîäÿùèì» òå÷åíèåì; ïðè ýòîì ñóäî-
ðîãàì íåðåäêî ïðåäøåñòâóåò ñîìàòîñåíñîð-
íàÿ àóðà. Ó 11% áîëüíûõ â íàáëþäåíèè
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Chauvel P., Dravet Ch.  (2005), áûë îòìå÷åí
ñèìïòîìîêîìïëåêñ êîæåâíèêîâñêîé ýïè-
ëåïñèè (ôîêàëüíûå ìîòîðíûå, âòîðè÷íî-ãå-
íåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû è ïîñòîÿííûé
ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ). Â íåêîòîðûõ
ñëó÷àÿõ ôîêàëüíûå ìîòîðíûå ïðèñòóïû
ïðîâîöèðóþòñÿ âíåçàïíûì çâóêîâûì ðàç-
äðàæèòåëåì, äîòðàãèâàíèåì, äâèæåíèåì ðó-
êîé. Òàêîãî ðîäà ïðîâîêàöèÿ ôîêàëüíûõ
ïðèñòóïîâ íàáëþäàåòñÿ îáû÷íî ïðè «ñèìï-
òîìàòè÷åñêîì âàðèàíòå» ÍÍÅ.

Ñëîæíûå ôîêàëüíûå ïðèñòóïû, îáû÷íî
àóòîìîòîðíûå, õàðàêòåðíûå äëÿ ñòàðøåé
âîçðàñòíîé êàòåãîðèè äåòåé, à òàêæå äëÿ
ïîäðîñòêîâ è ìîëîäûõ âçðîñëûõ. Îíè õà-
ðàêòåðèçóþòñÿ âíåçàïíûì çàñòûâàíèåì ïà-
öèåíòîâ ñ øèðîêî ðàñêðûòûìè ãëàçàìè
(«staring») è ïîÿâëåíèåì àâòîìàòèçìîâ (÷à-
ùå îðî–àëèìåíòàðíûõ èëè æåñòîâûõ). Äàí-
íûì ïðèñòóïàì ìîæåò ïðåäøåñòâîâàòü àóðà.
Õàðàêòåðíà àóðà ñòðàõà: âíåçàïíûé íåìîòè-
âèðîâàííûé ñòðàõ, ñîïðîâîæäàþùèéñÿ
ïñèõîìîòîðíûì âîçáóæäåíèåì (äåòè ïîäáå-
ãàþò ê ðîäèòåëÿì, îáõâàòûâàþò èõ, óòûêà-
þòñÿ ëèöîì â ãðóäü), îçíîáîïîäîáíûì òðå-
ìîðîì, êðèêîì. Ïðè ýòîì âîçíèêàþò ïî-
êðàñíåíèå ëèöà, ìèäðèàç, ãèïåðãèäðîç. 

Âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû
ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ âîçíèêàþò èç ôîêàëü-
íûõ ìîòîðíûõ ïàðîêñèçìîâ, ïîñëå ðàçëè÷-
íûõ òèïîâ àóðû, à òàêæå àáñîëþòíî âíåçàï-
íî. Íåðåäêî ïðåäøåñòâóþò ôîêàëüíûå âåð-
ñèâíûå ïðèñòóïû: ïîâîðîò ãëàç è ãîëîâû
êîíòðàëàòåðàëüíî î÷àãó. 

Ó äîøêîëüíèêîâ ÷àùå âñòðå÷àþòñÿ ïñåâ-
äîãåíåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû: àòèïè÷íûå
àáñàíñû, ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ, àòî-
íè÷åñêèå ïðèñòóïû.  

Ïî äàííûì Chauvel P., Dravet Ch. (2005), ó
ïàöèåíòîâ ñ ñèíäðîìîì ÍÍÅ îòìå÷àëîñü ñî-
÷åòàíèå ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ: 2õ òè-
ïîâ — ó 49% ïàöèåíòîâ, 3õ òèïîâ — ó 24%, 4
òèïîâ — ó 3%. Òàêèì îáðàçîì, ïðåîáëàäàëè
ïîëèìîðôíûå ïðèñòóïû. Ïî äàííûì
Gastaut H. è ñîàâò. (1959), Roger J. è ñîàâò.
(1982), ó ïàöèåíòîâ ñòàðøåãî âîçðàñòà è ïðè
«ïîçäíåì äåáþòå» ýïèëåïñèè (÷åðåç 10-20

ëåò ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà) ïðåîáëàäàåò
êëèíèêà âèñî÷íîé ýïèëåïñèè, à ñðåäè ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ — ñëîæíûå ôîêàëü-
íûå. Ñëó÷àè ñ «ïîçäíèì äåáþòîì» òàêæå îò-
ëè÷àþòñÿ çëîêà÷åñòâåííûì òå÷åíèåì è ðå-
çèñòåíòíîñòüþ ê òåðàïèè.   

Äëÿ ñèíäðîìà ÍÍÅ õàðàêòåðíà âûñîêàÿ
÷àñòîòà ïðèñòóïîâ, íåðåäêî äî ìíîãîêðàò-
íûõ â òå÷åíèå ñóòîê. Âîçìîæíî è öèêëîëåï-
òè÷åñêîå òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ: ïåðèîä ñå-
ðèéíûõ ïðèñòóïîâ â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ
äíåé èëè íåäåëü ñìåíÿåòñÿ ïåðèîäîì óðåæå-
íèÿ èëè ïîëíîãî îòñóòñòâèÿ ïðèñòóïîâ, ïðî-
äîëæàþùåãîñÿ òàêæå íåñêîëüêî äíåé èëè
íåäåëü. Ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ (÷àùå ôî-
êàëüíûõ ìîòîðíûõ ïðèñòóïîâ) êîíñòàòèðó-
åòñÿ â 10% ñëó÷àåâ (Roger J. è ñîàâò., 1982).

Èññëåäîâàíèå íåâðîëîãè÷åñêîãî ñòà-
òóñà ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ. Íàèáîëåå «ÿðêèì»
ñèìïòîìîì ÿâëÿåòñÿ öåíòðàëüíûé ãåìèïà-
ðåç, îáû÷íî íå äîñòèãàþùèé ñòåïåíè ïîë-
íîé ïëåãèè. Ïàðåç ìàêñèìàëüíî âûðàæåí â
ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëàõ ðóêè, à òàêæå â ëè-
öåâîé ìóñêóëàòóðå, ÷òî îòëè÷àåò åãî îò ãå-
ìèïàðåçà ïðè äåòñêîì öåðåáðàëüíîì ïàðà-
ëè÷å (Arzimanoglou À. è ñîàâò., 2004). Õàðàê-
òåðíà ñóõîæèëüíàÿ ãèïåððåôëåêñèÿ ñ àíè-
çîðåôëåêñèåé, ïîÿâëåíèå ïàòîëîãè÷åñêèõ
ðåôëåêñîâ íà ñòîðîíå ïàðåçà; âìåñòå ñ òåì,
âûðàæåííîãî ïîâûøåíèÿ ìûøå÷íîãî òîíó-
ñà îáû÷íî íå íàáëþäàåòñÿ. Ñòåïåíü ãåìèïà-
ðåçà ìîæåò íåñêîëüêî óìåíüøàòüñÿ â òå÷å-
íèå 12 ìåñ. ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà, çàòåì âû-
ðàæåííîñòü ìîòîðíîãî äåôèöèòà îñòàåòñÿ
ïðàêòè÷åñêè ïîñòîÿííîé (Arzimanoglou À. è
ñîàâò., 2004). Â èññëåäîâàíèè Chauvel P.,
Dravet Ch.  (2005) ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ ëåãêèé
ãåìèïàðåç äèàãíîñòèðîâàí â 18% ñëó÷àåâ,
óìåðåííûé — 56%, òÿæåëûé — 24%; ó îñòàëü-
íûõ ïàöèåíòîâ îòìå÷àëàñü ïèðàìèäíàÿ íå-
äîñòàòî÷íîñòü áåç ÿâëåíèé ïàðåçà. Ó 54% ïà-
öèåíòîâ ãåìèïàðåç ñî÷åòàëñÿ ñ ëåãêîé ìû-
øå÷íîé ãåìèãèïîòðîôèåé.  

Ïðè ïîðàæåíèè äîìèíàíòíîé ãåìèñôå-
ðû îäíîâðåìåííî ñ ïîÿâëåíèåì ãåìèïàðåçà
îïèñàíî ðàçâèòèå ìîòîðíîé àôàçèè
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(Panayiotopoulos Ñ.P., 2002). Ïðîâîäíèêîâûå
ðàññòðîéñòâà ÷óâñòâèòåëüíîñòè âîçíèêà-
þò â 24% ñëó÷àåâ, íàðóøåíèå êîîðäèíàöèè —
10%, ãåìèàíîïñèÿ — 16%, àòðîôèÿ çðèòåëü-
íûõ íåðâîâ — 8% (Chauvel P, Dravet Ch., 2005).

Êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ òîé èëè èíîé
ñòåïåíè âûðàæåííîñòè êîíñòàòèðóþòñÿ â ïî-
äàâëÿþùåì áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ. Îò÷åòëè-
âûé èíòåëëåêòóàëüíûé äåôèöèò ôîðìèðóåò-
ñÿ ïðèìåðíî ó 1/3 áîëüíûõ (35% — ïî äàí-
íûì Chauvel P., Dravet Ch., 2005), ïðåèìóùåñò-
âåííî, ïðè ñèìïòîìàòè÷åñêîì âàðèàíòå ñèí-
äðîìà ÍÍÅ. Âûñîêàÿ ÷àñòîòà ýïèëåïòè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ è ïîñòîÿííàÿ ïðîäîëæåííàÿ ýïè-
ëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü íà ÝÝÃ ìîãóò ïðè-
âîäèòü ê «óãëóáëåíèþ» ãåìèïàðåçà è çíà÷è-
òåëüíîìó íàðàñòàíèþ êîãíèòèâíûõ íàðóøå-
íèé. Äàííàÿ çàêîíîìåðíîñòü ñáëèæàåò ñèíä-
ðîì ÍÍÅ ñ «êëàññè÷åñêèìè» ýïèëåïòè÷åñêè-
ìè ýíöåôàëîïàòèÿìè äåòñêîãî âîçðàñòà.

Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêîå èññëå-
äîâàíèå. ÝÝÃ â îñòðîì èêòàëüíîì ïåðèîäå:
âî âðåìÿ äëèòåëüíûõ ãåìèêîíâóëüñèé ðåãè-
ñòðèðóåòñÿ âûñîêîàìïëèòóäíàÿ ìåäëåííî-
âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü ÷àñòîòîé îêîëî 3 Ãö,
÷åðåäóþùàÿñÿ ñî ñïàéêàìè, îñòðûìè âîëíà-
ìè; ïåðèîäè÷åñêè îáðàçóÿ ïèê-âîëíîâûå
êîìïëåêñû. Àìïëèòóäà ïàòîëîãè÷åñêèõ ÝÝÃ-
ïàòòåðíîâ âûøå, à ñïàéêîâûé êîìïîíåíò
áîëåå âûðàæåí íà ñòîðîíå ïîðàæåííîé ãå-
ìèñôåðû (Panayiotopoulos C.P., 2002). Äàí-
íûå ïàòòåðíû ìîãóò ÷åðåäîâàòüñÿ ñ ýïèçîäà-
ìè áûñòðîé àêòèâíîñòè è óïëîùåíèÿ çàïè-
ñè («electro-decremental event»). 

ÝÝÃ â èíòåðèêòàëüíîì ïåðèîäå ïîâòîð-
íûõ íåïðîâîöèðóåìûõ ïðèñòóïîâ. Îñíîâíàÿ
àêòèâíîñòü ôîíà, êàê ïðàâèëî, ñîõðàííà.
Ìîæåò íàáëþäàòüñÿ ñíèæåíèå àìïëèòóäû è
íåêîòîðîå çàìåäëåíèå àëüôà ðèòìà íà ñòî-
ðîíå ïîðàæåííîé ãåìèñôåðû. Ýïèëåïòè-
ôîðìíàÿ àêòèâíîñòü ïðåäñòàâëåíà, ïðåèìó-
ùåñòâåííî, ìóëüòèðåãèîíàëüíûìè èçìåíå-
íèÿìè — 70% ñëó÷àåâ; ïðè÷åì ó 11% áîëü-
íûõ â èññëåäîâàíèè Chauvel P., Dravet Ch.
(2005) íàáëþäàëîñü 5 íåçàâèñèìûõ î÷àãîâ!
Àâòîðû îòìå÷àþò ïðåîáëàäàíèå ýïèëåïòè-

ôîðìíîé àêòèâíîñòè â âèñî÷íûõ è òåìåí-
íî-çàòûëî÷íûõ îòâåäåíèÿõ îò ïîðàæåííîé
ãåìèñôåðû. Ïðè íàëè÷èè ïñåâäîãåíåðàëè-
çîâàííûõ ïðèñòóïîâ, äîìèíèðóþò äèôôóç-
íûå ðàçðÿäû ïèê-âîëíîâîé àêòèâíîñòè. Áè-
ëàòåðàëüíûå ÝÝÃ-ïàòòåðíû, êàê ïðàâèëî,
àñèììåòðè÷íû ñ áîëåå âûñîêîé àìïëèòóäîé
ñî ñòîðîíû «çäîðîâîé» ãåìèñôåðû (èïñèëà-
òåðàëüíî ïàðåçó) (Arzimanoglou À. è ñîàâò.,
2004). Ýòîò ôåíîìåí îáóñëîâëåí îáùèì
ñíèæåíèåì áèîýëåêòðè÷åñêîé àêòèâíîñòè
îò ïîðàæåííîé ãåìèñôåðû (Salih M.A., 1998).
Ïðè íåáëàãîïðèÿòíîì òå÷åíèè çàáîëåâàíèÿ
ôîðìèðóåòñÿ ÝÝÃ-ïàòòåðí ïîñòîÿííîé ïðî-
äîëæåííîé ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðì-
íîé àêòèâíîñòè. 

Ïàòîëîãè÷åñêàÿ ìåäëåííîâîëíîâàÿ àêòèâ-
íîñòü îáû÷íî ïðåäñòàâëåíà ïðîäîëæåííûì
ðåãèîíàëüíûì çàìåäëåíèåì íàä ïîðàæåííîé
ãåìèñôåðîé (êîíòðàëàòåðàëüíî ïàðåçó) ñ
ïðåîáëàäàíèåì â çàäíèõ èëè âèñî÷íûõ îòâå-
äåíèÿõ (Chauvel P. è ñîàâò., 1991). Íåðåäêî â
ñòðóêòóðå âûñîêîàìïëèòóäíîãî òåòà- èëè
äåëüòà-çàìåäëåíèÿ ðåãèñòðèðóþòñÿ íèçêî-
àìïëèòóäíûå ñïàéêè èëè îñòðûå âîëíû.

Ìåòîäû íåéðîâèçóàëèçàöèè. Èçìå-
íåíèÿ ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè êîíñòàòèðó-
þòñÿ â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ñèíäðîìà ÍÍÅ.
Ïî äàííûì Chauvel P., Dravet Ch.  (2005), ó 8%
áîëüíûõ ðåçóëüòàòû ÌÐ-èññëåäîâàíèÿ íîð-
ìàëüíûå, ãëàâíûì îáðàçîì, ïðè èäèîïàòè-
÷åñêîì âàðèàíòå.

Tanaka Y. è ñîàâò. (1994) âûÿâèëè ïðè
SPECT-èññëåäîâàíèè áîëüíûõ ñèíäðîìîì
ÍÍÅ ãèïåðïåðôóçèþ â îñòðîì ïåðèîäå, êîòî-
ðàÿ â ïîñëåäóþùåì ñìåíÿëàñü ãèïîïåðôóçèåé.

Îñíîâíîé íåéðîâèçóàëèçàöèîííûé
ïðèçíàê ñèíäðîìà ÍÍÅ — öåðåáðàëüíàÿ ãå-
ìèàòðîôèÿ (Tan N., Urich H., 1984: Soffer D. è
ñîàâò., 1986; Osborn A.G. è ñîàâò., 2004). Ëî-
êàëüíàÿ àòðîôèÿ çàõâàòûâàåò, ïðåèìóùåñò-
âåííî, âèñî÷íûé ïàëåîêîðòåêñ (ìåçèàëü-
íûé âèñî÷íûé ñêëåðîç) (Baram T.Z.,
Schinnar Sh., 2002), à òàêæå ìîçæå÷îê, òàëà-
ìóñ è ïîäêîðêîâûå ÿäðà (Salih M.A., 1997). Ó
27% áîëüíûõ íàáëþäàåòñÿ óíèëàòåðàëüíàÿ
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âåíòðèêóëîìåãàëèÿ íà ñòîðîíå àòðîôèè
(Chauvel P., Dravet Ch., 2005). Ïðè ñèìïòîìà-
òè÷åñêîì âàðèàíòå (íàïðèìåð, MELAS ñèíä-
ðîì), êîãäà ñèíäðîì ÍÍÅ âîçíèêàåò â ðå-
çóëüòàòå èøåìè÷åñêîãî èíñóëüòà, àòðîôè÷å-
ñêèé ïðîöåññ ðàçâèâàåòñÿ â çîíå êðîâîñíàá-
æåíèÿ îïðåäåëåííîãî ñîñóäèñòîãî áàññåéíà
(Osborn A.G. è ñîàâò., 2004).

Â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ âîçìîæíû àòèïè÷-
íûå âàðèàíòû — «dual pathology» (äâîéíàÿ ïà-
òîëîãèÿ). Bahi-Buisson N. è ñîàâò. (2005) îïè-
ñûâàþò ñëó÷àé HHE ñèíäðîìà ó 13-ëåòíåãî
ìàëü÷èêà ñ ëåâîñòîðîííèìè ôåáðèëüíûìè
ãåìèêîíâóëüñèÿìè è ðàçâèòèåì öèòîòîêñè÷å-
ñêîãî îòåêà ñ ïîñëåäóþùåé ïðàâîïîëóøàðíîé
öåðåáðàëüíîé ãåìèàòðîôèåé íà ÌÐÒ. Ñïóñòÿ 6
ìåñ. îò äåáþòà çàáîëåâàíèÿ ó ìàëü÷èêà ñòàëè
îòìå÷àòüñÿ ïðàâîñòîðîííèå (!) ãåìèêëîíè÷å-
ñêèå ïðèñòóïû, à ïîâòîðíîå âûñîêîðàçðåøà-
þùåå ÌÐÒ âûÿâèëî ôîêàëüíóþ êîðòèêàëüíóþ
äèñïëàçèþ â ëåâîé ëîáíîé îáëàñòè.

Auvin S. è ñîàâò. (2007) ïðîâåëè àíàëèç èç-
ìåíåíèé íà ÌÐÒ è ïàòîìîðôîëîãè÷åñêèõ èç-
ìåíåíèé â ìîçãå ó áîëüíûõ ñèíäðîìîì HHT.
Freeman J.L. (2002), ñóììèðîâàëè ðàííèå èçìå-
íåíèÿ íà ÌÐÒ ó äåòåé ñ ÍÍÅ. Toldo I. è ñîàâò.
(2007) îïèñàëè ñëó÷àé ñèíäðîìà ÍÍÅ ó ìàëü-
÷èêà 2 ëåò 9 ìåñ. ñ äëèòåëüíûìè ãåìèêîíâóëü-
ñèÿìè è ïðàâîñòîðîííèì ãåìèïàðåçîì, ðàç-
âèâøèìñÿ ïîñëå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà. Íà
7 ñóòêè çàáîëåâàíèÿ ïðè ïðîâåäåíèè âûñîêî-
ðàçðåøàþùåãî ÌÐÒ â Ò2-ðåæèìå áûëè âûÿâ-
ëåíû èçìåíåíèÿ â áåëîì âåùåñòâå ëåâîãî ïî-
ëóøàðèÿ. ×åðåç 1 ìåñ. âîçíèêëè âûðàæåííûå
ãëèîçíûå èçìåíåíèÿ è êîðòèêàëüíàÿ àòðî-
ôèÿ. Òàêèì îáðàçîì, íà ðàííåé ñòàäèè çàáîëå-
âàíèÿ ïðè ÌÐÒ ñëåäóåò ïðèíèìàòü âî âíèìà-
íèå èçìåíåíèÿ â Ò2-ðåæèìå äëÿ óñòàíîâëåíèÿ
òî÷íîãî äèàãíîçà. R. Hiremath è ñîàâò. (2012)
òàêæå ïîä÷åðêèâàþò âàæíîñòü ÌÐÒ-èçìåíå-
íèé â Ò2-ðåæèìå â ïåðâûå äíè çàáîëåâàíèÿ.

Äèàãíîç. Ïðè óñòàíîâëåíèè äèàãíîçà
ñèíäðîìà ÍÍÅ íåîáõîäèìî èìåòü â âèäó äâà
ìîìåíòà. Âî-ïåðâûõ, äèàãíîç ìîæåò áûòü óñ-
òàíîâëåí òîëüêî ïîñëå ïðèñîåäèíåíèÿ ïî-
âòîðíûõ íåïðîâîöèðóåìûõ ïðèñòóïîâ. Îñò-
ðûé ýïèçîä ñ äëèòåëüíûìè ôåáðèëüíûìè

ãåìèêëîíè÷åñêèìè ñóäîðîãàìè è ðàçâèòèåì
ãåìèïàðåçà — ýòî åùå íå ñèíäðîì ÍÍÅ.
Òîëüêî ïðè âîçíèêíîâåíèè ïîâòîðíûõ ïðè-
ñòóïîâ äèàãíîñòèðóåòñÿ ÍÍÅ. Òàêèì îáðà-
çîì, ñ ìîìåíòà ïåðåíåñåííîãî îñòðîãî ýïè-
çîäà äî óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà ñèíäðîìà ãå-
ìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è
ýïèëåïñèè, ïðîõîäèò íåñêîëüêî ëåò. 

Âî-âòîðûõ, âî âñåõ ñëó÷àÿõ âîçíèêíîâå-
íèÿ îñòðîé ãåìèïëåãèè ïîñëå ýïèëåïòè÷åñ-
êîãî ñòàòóñà ñ ïîñëåäóþùèì ïðèñîåäèíåíè-
åì ïîâòîðíûõ ïðèñòóïîâ ñëåäóåò èñêëþ÷àòü
«ñèìïòîìàòè÷åñêèé õàðàêòåð» çàáîëåâàíèÿ,
òî åñòü íàëè÷èå îðãàíè÷åñêîãî öåðåáðàëü-
íîãî ñóáñòðàòà. Êàê áûëî óêàçàíî âûøå,
ñèìïòîìàòè÷åñêèé âàðèàíò ÍÍÅ ìîæåò
áûòü âûçâàí îïóõîëüþ ãîëîâíîãî ìîçãà,
íåéðîèíôåêöèåé, ïàòîëîãèåé ìîçãîâûõ ñî-
ñóäîâ, ìèòîõîíäðèàëüíûìè çàáîëåâàíèÿìè
(MELAS ñèíäðîì) è äð. Â ýòîì ñëó÷àå â äèà-
ãíîçå äîëæíî áûòü îòðàæåíî îñíîâíîå çàáî-
ëåâàíèå, êîòîðîå ïðèâåëî ê ðàçâèòèþ ñèíä-
ðîìà ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèï-
ëåãèè è ýïèëåïñèè. 

Äèàãíîç ñèíäðîìà ÍÍÅ óñòàíàâëèâàåòñÿ
íà îñíîâàíèè àíàìíåñòè÷åñêèõ è êëèíè÷åñ-
êèõ äàííûõ, à âåðèôèöèðóåòñÿ ïðè ïðîâåäå-
íèè íåéðîâèçóàëèçàöèè. Ðåçóëüòàòû ÝÝÃ
ìàëî ñïåöèôè÷íû è ëèøü ïîäòâåðæäàþò
ýïèëåïòè÷åñêèé õàðàêòåð ïðèñîåäèíèâ-
øèõñÿ ïðèñòóïîâ. 

Ñèíäðîì ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ, ãåìèïëåãèè è
ýïèëåïñèè (ñèíäðîì HHE) (ëåêöèÿ)

РУССКИЙ ЖУРНАЛ ДЕТСКОЙ НЕВРОЛОГИИ
ОБЗОРЫ И ЛЕКЦИИ

Îïîðíûå äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè
çàáîëåâàíèÿ:
1) âíåçàïíîå ðàçâèòèå â ìëàäåí÷åñêîì âîç-

ðàñòå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà ãåìèêîí-
âóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ (èëè åäèíè÷íîãî
äëèòåëüíîãî ïðèñòóïà), ÷àùå íà ôîíå
òåìïåðàòóðû ñ ïîñëåäóþùèì ïîÿâëåíè-
åì ñòîéêîãî öåíòðàëüíîãî ãåìèïàðåçà;

2) ïðèñîåäèíåíèå, îáû÷íî ñïóñòÿ íåñêîëü-
êî ëåò ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà, ïîâòîðíûõ
íåïðîâîöèðóåìûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ, ÷àñòûõ, ïîëèìîðôíûõ, ðåçèñ-
òåíòíûõ ê òåðàïèè; 

3) íàëè÷èå ïðè íåéðîâèçóàëèçàöèè ïðîÿâ-
ëåíèé «öåðåáðàëüíîé ãåìèàòðîôèè»
(Tan N., Urich H., 1984).



Äèôôåðåíöèðîâàòü ñèíäðîì ÍÍÅ ñëåäó-
åò, ïðåæäå âñåãî, ñ äåòñêèì öåðåáðàëüíûì ïà-
ðàëè÷îì (ÄÖÏ), à òàêæå ýíöåôàëèòîì Êîæåâ-
íèêîâà-Ðàñìóññåíà (òàáë. 1). Îñíîâíîå îòëè-
÷èå ÄÖÏ îò ñèíäðîìà ÍÍÅ — âðîæäåííûé õà-
ðàêòåð ãåìèïàðåçà, åãî ïðåîáëàäàíèå â äèñ-
òàëüíûõ îòäåëàõ êîíå÷íîñòåé, áîëüøå â êèñ-
òè. Ñëîæíîñòè äèôôåðåíöèðîâêè ìîãóò âîç-
íèêíóòü â ðåäêèõ ñëó÷àÿõ ðàííåãî äåáþòà ãå-
ìèïàðåçà ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ (â âîçðàñòå äî 1
ãîäà) è íåäîñòàòî÷íûõ àíàìíåñòè÷åñêèõ
äàííûõ (óêàçàíèå íà ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ
è îñòðîå ðàçâèòèå ïàðåçà). ÌÐÒ-èññëåäîâà-
íèå â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ñïîñîáíî äèôôå-
ðåíöèðîâàòü ïåðèíàòàëüíûé õàðàêòåð ïîðà-
æåíèÿ ïðè ÄÖÏ è ñïåöèôè÷åñêóþ öåðåá-
ðàëüíóþ ãåìèàòðîôèþ ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ. 

Ïðîôèëàêòèêà è ëå÷åíèå. Ïðè ñèíäðî-

ìå ÍÍÅ âîçìîæíî èçáåæàòü ôîðìèðîâàíèÿ
ãåìèïàðåçà è â äàëüíåéøåì — ðàçâèòèÿ ýïè-
ëåïñèè. Ïðîôèëàêòèêà çàêëþ÷àåòñÿ â ïðî-
âåäåíèè ìåðîïðèÿòèé, ïðåïÿòñòâóþùèõ
ðàçâèòèþ äëèòåëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ è ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà. 

Îñíîâíûå ýòàïû ïðåäîòâðàùåíèÿ ðàç-
âèòèÿ ñèíäðîìà ÍÍÅ ïðè ýïèëåïòè÷åñêîì
ñòàòóñå (Â.À. Êàðëîâ, 2003): 

Îêàçàíèå äîâðà÷åáíîé ïîìîùè â äîìàø-
íèõ óñëîâèÿõ ïðè ïîâûøåíèè òåìïåðà-
òóðû è âîçíèêíîâåíèè ñóäîðîã, 
áûñòðûé ïðèåçä ñêîðîé ìåäèöèíñêîé
ïîìîùè, 
íàëè÷èå ìåäèêàìåíòîâ äëÿ ìîìåíòàëü-
íîãî êóïèðîâàíèÿ ïðèñòóïîâ,
ïðàâèëüíàÿ òàêòèêà óðãåíòíîé ïîìîùè â
ñòàöèîíàðå. 
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Êëèíèêà / Ñèíäðîì Ñèíäðîì ÍÍÅ
Ñèíäðîì Êîæåâíèêîâà—Ðàñ-
ìóññåíà (ïðîãðåññèðóþùèé

î÷àãîâûé ýíöåôàëèò)

Òèïû ïðèñòóïîâ
ôîêàëüíûå, 

âòîðè÷íî–ãåíåðàëèçîâàííûå,
ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûå

ôîêàëüíûå ìîòîðíûå êëîíè-
÷åñêèå, 

âòîðè÷íî–ãåíåðàëèçîâàííûå,
ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ

Ïîëèìîðôèçì ïðèñòóïîâ, ÝÑ + +
Îñòðîå íà÷àëî ñ ôîêàëüíîãî ÝÑ + +

Ãåìèïàðåç + +
Ïðèñòóïû ðåçèñòåíòíû ê 

òåðàïèè
+ +

Ñòàäèéíîñòü òå÷åíèÿ -
Ãåìèïàðåç ïîñòîÿííûé ñðàçó

ïîñëå îñòðîé ôàçû

+
Â íà÷àëå  ãåìèïàðåç òðàíçè-

òîðíûé (ïàðåç Òîääà); ñòàíî-
âèòñÿ ïîñòîÿííûì ÷åðåç íå-

ñêîëüêî ìåñÿöåâ èëè ëåò

Òå÷åíèå Ñòàöèîíàðíîå Íåóêëîííî ïðîãðåññèðóþùåå
Êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ Ðàçíîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè Òÿæåëûå, íàðàñòàþùèå

Âîçíèêíîâåíèå ïðèñòóïîâ ñ
ìîìåíòà äåáþòà

«ñâåòëûé ïðîìåæóòîê» îáÿçà-
òåëåí, íåñêîëüêî ëåò

«ñâåòëûé ïðîìåæóòîê» 
îòñóòñòâóåò

×àñòîòà ïðèñòóïîâ Ðàçëè÷íàÿ Ñòàáèëüíî âûñîêàÿ

ÌÐÒ
Íåïðîãðåññèðóþùàÿ 

ãåìèàòðîôèÿ
Ïðîãðåññèðóþùàÿ àòðîôèÿ

ïðè äèíàìè÷åñêîì 
èññëåäîâàíèè

Òàáëèöà 1. Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ñèíäðîìà ÍÍÅ è ñèíäðîìà Êîæåâíèêîâà—Ðàñìóñ-
ñåíà (ïðîãðåññèðóþùèé î÷àãîâûé ýíöåôàëèò) (Panayiotopoulos C.P, 2005).
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Ðàçâèòèå âûñîêîêâàëèôèöèðîâàííîé
ìåäèöèíñêîé ïîìîùè è ïðèìåíåíèå ñîâðå-
ìåííûõ ëåêàðñòâåííûõ ñðåäñòâ ïîçâîëèëî â
áîëüøèíñòâå ðàçâèòûõ ñòðàí ñâåñòè ê ìèíè-
ìóìó âîçíèêíîâåíèå äàííîãî çàáîëåâàíèÿ. 

1 ýòàï òåðàïèè ñèíäðîìà ÍÍÅ: êóïèðî-
âàíèå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà

Íåîáõîäèìî îáó÷àòü ðîäèòåëåé äåòåé ñ
ÔÑ ïðîôèëàêòèêå è êóïèðîâàíèþ äëèòåëü-
íûõ ïðèñòóïîâ. Ïðîáëåìà çàêëþ÷àåòñÿ â
òîì, ÷òî â ïîäàâëÿþùåì áîëüøèíñòâå ñëó÷à-
åâ äëèòåëüíûå ãåìèêîíâóëüñèè ñ ðàçâèòèåì
ãåìèïàðåçà âîçíèêàþò â êà÷åñòâå äåáþòíî-
ãî ïðèñòóïà ó ðåáåíêà (Auvin S., 2012). 

Íà äîâðà÷åáíîì ýòàïå íåîáõîäèìî ôè-
çè÷åñêîå îõëàæäåíèå ïàöèåíòà (ïîíèæå-
íèå òåìïåðàòóðû âîçäóõà â êîìíàòå, ðàñòè-
ðàíèå òåëà âîäêîé, óêñóñîì è äð.); ïðèìåíå-
íèå àíòèïèðåòèêîâ (íóðîôåí â ñóñïåíçèè â
äîçå 5–10 ìã/êã êàæäûå 6–8 ÷, ìàêñèìàëüíî
äî 300 ìã/ñóòêè, ýôåðàëãàí â ðåêòàëüíûõ
ñâå÷àõ, ðàñòâîðèìûé àñïèðèí, ââåäåíèå
ëèòè÷åñêèõ ñìåñåé âíóòðèìûøå÷íî: àíòè-
ïèðåòèê + íî-øïà + àíòèãèñòàìèííûé ïðå-
ïàðàò).

Ðàííåå è ïî âîçìîæíîñòè âíóòðèìûøå÷-
íîå ââåäåíèå äèàçåïàìà (ðåëàíèóì, ñåäóêñåí,
âàëèóì) â ðàçîâîé äîçå 0,25 ìã/êã. Îñíîâíûì
ïðåïàðàòîì äëÿ êóïèðîâàíèÿ ýïèëåïòè÷åñ-
êèõ ïðèñòóïîâ â äîìàøíèõ óñëîâèÿõ ÿâëÿåò-
ñÿ äèàçåïàì â ðåêòàëüíûõ òóáàõ (Chauvel P.,
Dravet Ch., 2005), â ÐÔ äàííàÿ ëåêàðñòâåííàÿ
ôîðìà äî ñèõ ïîð íå çàðåãèñòðèðîâàíà. 

Âðà÷åáíûå ìåðîïðèÿòèÿ ïî êóïèðîâà-
íèþ ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà, ïðîâîäè-
ìûå áðèãàäîé ñêîðîé ìåäèöèíñêîé ïîìîùè.
Èõ ýòàïû îòðàæåíû â òàáëèöå 2. 

Öåëü òåðàïèè: ñêîðåéøåå êóïèðîâàíèå
ïðèñòóïîâ, èçáåæàíèå îòåêà ìîçãà è ïîñëå-
äóþùåé ãåìèàòðîôèè. 

Îñëîæíåíèÿ ñóäîðîæíîãî ýïèëåïòè÷åñ-
êîãî ñòàòóñà ïðåäñòàâëåíû â òàáëèöå 3.

Ñ îãðîìíûì ñîæàëåíèåì è áîëüþ ïðèõî-
äèòñÿ êîíñòàòèðîâàòü, ÷òî áîëüøèíñòâî áà-
çîâûõ ïðåïàðàòîâ äëÿ êóïèðîâàíèÿ ýïèëåï-
òè÷åñêîãî ñòàòóñà â íàøåé ñòðàíå íåäîñòóï-
íî, ÷òî, áåçóñëîâíî, ñíèæàåò êà÷åñòâî ïîìî-
ùè äàííîé êàòåãîðèè ïàöèåíòîâ. 

Åñëè âñå-òàêè ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ íå
áûë áûñòðî êóïèðîâàí è ðàçâèëñÿ ãåìèïà-
ðåç, ÷òî äåëàòü ñ äàííûìè ïàöèåíòàìè äàëü-
øå? Â ìèðîâîé ëèòåðàòóðå îäíîçíà÷íîãî
ìíåíèÿ ïî ýòîìó âîïðîñó íåò. Ñ îäíîé ñòî-
ðîíû, ñóùåñòâóåò ðèñê âîçíèêíîâåíèÿ ïî-
âòîðíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà è äàëü-
íåéøåãî ðàçâèòèÿ ýïèëåïñèè — ñèíäðîìà
ÍÍÅ. Ñ äðóãîé ñòîðîíû, ñèíäðîì ÍÍÅ ðàçâè-
âàåòñÿ íå ó 100% áîëüíûõ, ïåðåíåñøèõ ñóäî-
ðîæíûé ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ, è èíòåðâàë
ñ ìîìåíòà îñòðîãî ýïèçîäà äî ïðèñîåäèíå-
íèÿ ïîâòîðíûõ ïðèñòóïîâ, ìîæåò ñîñòàâ-
ëÿòü 5-10 è äàæå 20 ëåò (Chauvel P. è ñîàâò.,
1991). Â ñâÿçè ñ ýòèì, ñóùåñòâóåò òî÷êà çðå-
íèÿ, ÷òî íåò íåîáõîäèìîñòè â äëèòåëüíîì
íàçíà÷åíèè ÀÝÏ, è ðåêîìåíäóåòñÿ ëèøü ïà-
ðåíòåðàëüíîå ââåäåíèå áåíçîäèàçåïèíîâ
(äèàçåïàì â ðåêòàëüíûõ òóáàõ, ðåëàíèóì, ëî-
ðàçåïàì) â ñëó÷àå âîçíèêíîâåíèÿ ïîâòîðíî-
ãî ïðèñòóïà (Baram T.Z., Schinnar Sh. , 2002).
Îäíàêî, ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ, ðèñê ðàçâè-
òèÿ ýïèëåïñèè ïîñëå äëèòåëüíûõ ñóäîðîæ-
íûõ ïðèñòóïîâ ñ ãåìèïàðåçîì äîñòàòî÷íî
âûñîê, ÷òî ñàìî ïî ñåáå îïðàâäûâàåò íåîá-
õîäèìîñòü äëèòåëüíîé òåðàïèè ÀÝÏ. Ïðî-
äîëæèòåëüíîñòü òåðàïèè ìîæåò ñîñòàâëÿòü
îêîëî 3 ëåò ñ ïîñëåäóþùåé îòìåíîé â ñëó÷àå
îòñóòñòâèÿ ïîâòîðåíèÿ ïðèñòóïîâ è ýïèëåï-
òèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ. Äëèòåëüíîå
ïðèìåíåíèå ÀÝÏ ñóùåñòâåííî ñíèæàåò
ðèñê ðàçâèòèÿ ïîâòîðíûõ äëèòåëüíûõ òÿæå-
ëûõ ïðèñòóïîâ. Âûáîð ïðåïàðàòà â äàííîì
ñëó÷àå îñòàåòñÿ çà ëå÷àùèì âðà÷îì.
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Ñèìïòîìàòè÷åñêîå ëå÷åíèå:
1. êîððåêöèÿ æèçíåííî âàæíûõ ôóíêöèé, 
2. êîððåêöèÿ ýëåêòðîëèòíûõ íàðóøåíèé, 
3. ëå÷åíèå îòåêà ìîçãà (äåêñàìåòàçîí 4 ìã

âíóòðèâåííî êàæäûå 6 ÷ èëè ìàííèòîë
1,0–1,5 ã/êã âíóòðèâåííî êàïåëüíî ñî
ñêîðîñòüþ 60–80 êàïåëü â ìèíóòó).
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Ïðåïàðàò Ðàçîâàÿ äîçà Ïîáî÷íîå äåéñòâèå Ïðèìå÷àíèÿ

Äèàçåïàì
2 ìë = 10 ìã

0,25 ìã/ êã,
â/ì èëè â/â (V<2

ìã/ìèí) 
Ñóòî÷íàÿ äîçà: 20 ìã
äëÿ äîøêîëüíèêîâ

óãíåòåíèå äûõàíèÿ
ïðè ïåðåäîçèðîâêå

ìîæíî â äîìàøíèõ
óñëîâèÿõ

Äåïàêèí äëÿ 
èíúåêöèé

15 ìã/êã
2000–2500 ìã,

2 ðàçà, èíòåðâàë 12 ÷

òîêñè÷åñêèé ãåïàòèò
(ðåäêî)

ìîæíî â äîìàøíèõ
óñëîâèÿõ

Ëîðàçåïàì (ëîðàôåí)
1 ìë = 4 ìã

0,05-0,1 ìã/êã,
â/ì ìåäëåííî, 

2 ìã/ìèí,
ñ èíòåðâàëîì 30 ìèí,

íå áîëåå 2 ìã/ñóò 
ó äåòåé äî 3 ëåò, 

íå áîëåå 3-4 ìã/ñóò
ïîñëå 3 ëåò

ðàçâèòèå òîëåðàíòíî-
ñòè ïîñëå 1–2 èíúåê-
öèé, ðåäêî: óãíåòåíèå 
äûõàíèÿ, àðòåðèàëü-

íàÿ ãèïîòåíçèÿ

ÏÈÒ

Ìèäàçîëàì 
(äîðìèêóì)

0,15-0,2 ìã/êã, â/â 
ìåäëåííî,

2 ìã/ìèí â/â êàïåëüíî,
1 ìã/êã/÷àñ,

Íå áîëåå 3 ñóòîê

óãíåòåíèå äûõàíèÿ,
àðòåðèàëüíàÿ 

ãèïîòåíçèÿ

ÏÈÒ

Ôåíèòîèí äëÿ èíúåê-
öèé (ôîñôåíèòîèí)

(5 ìë = 250 ìã)

+ ôèçèîëîãè÷åñêèé ð-ð,
15-20 ìã/êã, 

V< 25 ìã/ìèí

îñòàíîâêà ñåðäöà, 
àðòåðèàëüíàÿ ãèïîòî-

íèÿ, ôëåáîñêëåðîç

â ÐÔ 
íå çàðåãèñòðèðîâàí

Ôåíîáàðáèòîí 
(1 ìë = 200 ìã)

â/â 
äî 1 ãîäà: 20 ìã/êã, 

Ñòàðøå 1 ãîäà: 15 ìã/êã,
V= äî 100 ìã/ìèí

ñíèæåíèå ñîêðàòè-
òåëüíîé ñïîñîáíîñòè
ìèîêàðäà, óãíåòåíèå
äûõàíèÿ, óãíåòåíèå

ñîçíàíèÿ, àðòåðèàëü-
íàÿ ãèïîòåíçèÿ

â ÐÔ 
íå çàðåãèñòðèðîâàí

Îêñèáóòèðàò íàòðèÿ
(ÃÎÌÊ) 

1 ìë 20% ðàñòâîðà =
200 ìã

100–150 ìã/êã 
V= 400 ìã/ìèí

ãèïîêàëèåìèÿ òîêñè÷åí

Èíòóáàöèÿ, ÈÂË áàð-
áèòóðîâûé íàðêîç —

òèîïåíòàë
(1 ìë 2,5% ð-ðà = 25 ìã)

â/â ìåäëåííî, ñðåäíÿÿ
äîçà: 100 ìã,

äîïîëíèòåëüíî
+ 25 ìã â/â 

êàæäûå 3 ìèí
ïîääåðæèâàþùàÿ äîçà:
3 ìã/êã â/â êàæäûé ÷àñ

ïðîäîëæèòåëüíîñòü
íå áîëåå 24 ÷

ñíèæåíèå ñîêðàòè-
òåëüíîé ñïîñîáíîñòè
ìèîêàðäà, óãíåòåíèå
äûõàíèÿ, àðòåðèàëü-
íàÿ ãèïîòåíçèÿ, òîê-
ñè÷åñêèé ãåïàòèò è
ïàíêðåàòèò, àíàôè-

ëàêòè÷åñêèé øîê

ÎÐÈÒ

Òàáëèöà 2. Âðà÷åáíûå ìåðîïðèÿòèÿ ïî êóïèðîâàíèþ ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà
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2 ýòàï òåðàïèè ñèíäðîìà ÍÍÅ: ëå÷åíèå
ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè.
Ïðåïàðàò âûáîðà  — êàðáàìàçåïèí (òåãðå-
òîë) â äîçå 15-30 ìã/êã/ñóò è îêñêàðáàçåïèí
(òðèëåïòàë) â äîçå 20–40 ìã/êã/ñóòêè 2 ðàçà â
ñóòêè ñ 12-÷àñîâûì èíòåðâàëîì. Ýòè ïðåïà-
ðàòû ýôôåêòèâíû ïðè èçîëèðîâàííûõ àó-
ðàõ, ôîêàëüíûõ ìîòîðíûõ (âêëþ÷àÿ ãåìè-
êîíâóëüñèâíûå) è àóòîìîòîðíûõ ïðèñòóïàõ. 

Ïðåïàðàòû âòîðîãî âûáîðà — âàëüïðîàòû
(äåïàêèí, êîíâóëåêñ). Ïðèìåíÿåòñÿ äåïàêèí
õðîíîñôåðà â äîçå 900–2000 ìã/ñóòêè (30–70
ìã/êã/ñóò). Ïðåïàðàò íàçíà÷àåòñÿ 2 ðàçà â ñóò-
êè, â îòäåëüíûõ ñëó÷àÿõ — òðèæäû â äåíü ñ
ðàâíûìè âðåìåííûìè èíòåðâàëàìè, íî ñ
ìåíüøåé ïðîìåæóòî÷íîé (äíåâíîé) äîçîé.
Âàëüïðîàòû îñîáåííî ýôôåêòèâíû ïðè âòî-
ðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûõ è ïñåâäîãåíåðàëè-
çîâàííûõ ïðèñòóïàõ; ïðè àóòîìîòîðíûõ ïà-

ðîêñèçìàõ èõ ýôôåêò íå âûñîê. Ïî ìíåíèþ
Bruni J. (1996), ïðèìåíåíèå âàëüïðîàòîâ äî-
ñòîâåðíî ñíèæàåò ðèñê âîçíèêíîâåíèÿ ýïè-
ëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà ó áîëüíûõ ýïèëåïñèåé. 

Ïðåïàðàò òðåòüåãî âûáîðà — òîïèðàìàò
(òîïàìàêñ) — íàçíà÷àåòñÿ ñ ïîñòåïåííûì
óâåëè÷åíèåì äîçû äî 100–400 ìã/ñóòêè (3–8
ìã/êã/ñóòêè) 2 ðàçà â äåíü. Îñîáàÿ ýôôåê-
òèâíîñòü òîïàìàêñà îòìå÷åíà ïðè âòîðè÷-
íî-ãåíåðàëèçîâàííûõ ñóäîðîæíûõ ïðèñòó-
ïàõ è ôîêàëüíûõ ìîòîðíûõ ïðèñòóïàõ
(Ê.Þ. Ìóõèí è ñîàâò., 2008).

Ïðè íåýôôåêòèâíîñòè áàçîâûõ ïðåïàðà-
òîâ ïðèìåíÿåòñÿ ïîëèòåðàïèÿ: 

1) êàðáàìàçåïèí + âàëüïðîàòû, 
2) âàëüïðîàòû + òîïèðàìàò, 
3) êàðáàìàçåïèí + òîïèðàìàò. 
Ðåçåðâíûå ïðåïàðàòû ïðè ïîëèòåðàïèè: 
Ëàêîñàìèä (âèìïàò) ïðèìåíÿåòñÿ ó äå-
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Òàáëèöà 3. Îñëîæíåíèÿ ñóäîðîæíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà 
(ïî M.C. Walker, S. Shorvon (1996) ñ èçìåíåíèÿìè).

Êàðäèîðåñïèðàòîðíûå è âåãåòàòèâíûå íàðóøåíèÿ:
1. Àðòåðèàëüíàÿ ãèïîòåíçèÿ
2. Àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ
3. Ñåðäå÷íûå àðèòìèè è îñòàíîâêà ñåðäöà
4. Äûõàòåëüíàÿ îáñòðóêöèÿ
5. Îòåê ëåãêèõ
6. Àñïèðàöèîííàÿ ïíåâìîíèÿ
7. Ãèïåðòåðìèÿ
Ìåòàáîëè÷åñêèå íàðóøåíèÿ:
1. Äåãèäðàòàöèÿ
2. Ãèïîãëèêåìèÿ
3. Îñòðîå íàðóøåíèå ôóíêöèè ïî÷åê
4. Îñòðîå íàðóøåíèå ôóíêöèè ïå÷åíè
5. Îñòðûé ïàíêðåàòèò
Öåðåáðàëüíûå íàðóøåíèÿ:
1. Ãèïîêñè÷åñêè-ìåòàáîëè÷åñêîå ïîðàæåíèå ìîçãà
2. Îòåê ìîçãà è ïîâûøåíèå âíóòðè÷åðåïíîãî äàâëåíèÿ
3. Àòðîôè÷åñêèå èçìåíåíèÿ ìîçãà, âûçâàííûå äëèòåëüíûìè ñóäîðîãàìè 

(ïðåèìóùåñòâåííî, ïîðàæåíèå ãèïïîêàìïà)
4. Ãåìîððàãè÷åñêèé èíñóëüò
5. Èøåìè÷åñêèé èíñóëüò
Äðóãèå íàðóøåíèÿ:
1. Ñèíäðîì äèññåìèíèðîâàííîãî âíóòðèñîñóäèñòîãî ñâåðòûâàíèÿ êðîâè 
2. Ðàáäîìèîëèç
3. Ïåðåëîìû êîíå÷íîñòåé
4. Ïðèñîåäèíåíèå èíôåêöèé



òåé, íà÷èíàÿ ñ 16 ëåò, è ó âçðîñëûõ. Ñðåäíèå
äîçèðîâêè — 200-400 ìã/ñóò â 2 ïðèåìà. Íå-
îáõîäèìà òèòðàöèÿ äîçû (êàê è ïðè íàçíà-
÷åíèè òîïàìàêñà è ëàìèêòàëà). Âèìïàò âû-
ñîêîýôôåêòèâåí (îñîáåííî â êîìáèíàöèè ñ
âàëüïðîàòàìè) â êóïèðîâàíèè ôîêàëüíûõ
ñåíñîðíûõ, ìîòîðíûõ è âòîðè÷íî-ãåíåðà-
ëèçîâàííûõ ïðèñòóïîâ. 

Ëåâåòèðàöåòàì (êåïïðà) íàçíà÷àåòñÿ â
äîçå 30-60 ìã/êã/ñóò â 2 ïðèåìà. Ñðåäíèå äî-
çèðîâêè — 1000-2500 ìã/ñóò. Êåïïðà ýôôåê-
òèâíà ïðè ôîêàëüíûõ ìîòîðíûõ è âòîðè÷-
íî-ãåíåðàëèçîâàííûõ ïðèñòóïàõ. Îñîáàÿ
ýôôåêòèâíîñòü ïðåïàðàòà îòìå÷åíà íàìè
ïðè ñèìïòîìîêîìïëåêñå êîæåâíèêîâñêîé
ýïèëåïñèè. Îäíî èç ãëàâíûõ äîñòîèíñòâ êåï-
ïðû — õîðîøàÿ ïåðåíîñèìîñòü ïðåïàðàòà. 

Ëàìîòðèäæèí (ëàìèêòàë, ëàìèòîð ÄÒ)
(3–7 ìã/êã/ñóòêè) ïðèìåíÿåòñÿ â êîìáèíà-
öèè ñ áàçîâûìè ÀÝÏ. Ñðåäíèå äîçèðîâêè —
100–400 ìã/ñóòêè â êîìáèíàöèè ñ êàðáàìà-
çåïèíîì èëè òîïèðàìàòîì è 50–150 ìã/ñóò-
êè — ñ âàëüïðîàòàìè. Ëàìèêòàë ýôôåêòèâåí
ïðè ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûõ ïðèñòóïàõ. 

«Ñòàðûå» ÀÝÏ ïðèìåíÿþòñÿ â ïîñëåäíþþ
î÷åðåäü, êàê â ìîíîòåðàïèè, òàê è â êîìáèíà-
öèè. Ýòî áàðáèòóðàòû (ôåíîáàðáèòàë, áåí-
çîíàë) è ãèäàíòîèíû (ôåíèäàí, ôåíèòîèí,
äèôàíòîèí). Ôåíîáàðáèòàë ïðèìåíÿåòñÿ â
äîçèðîâêàõ 50–250 ìã/ñóòêè (2–5 ìã/êã/ñóò-
êè) â 2 ïðèåìà; áåíçîíàë — 100–400 ìã/ñóòêè
(5–8 ìã/êã/ñóòêè) â 2–3 ïðèåìà. Äîçèðîâêè
ôåíèòîèíà ñîñòàâëÿþò 100–300 ìã/ñóòêè
(4–7 ìã/êã/ñóòêè) 2 ðàçà â ñóòêè. 

Õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå. Ïîêàçàíèÿ: òÿæå-
ëîå òå÷åíèå ñèíäðîìà ÍÍÅ, ðåçèñòåíòíîñòü
ïðèñòóïîâ ê òåðàïèè ÀÝÏ, íàëè÷èå îò÷åòëè-
âîãî ïàòîëîãè÷åñêîãî ñóáñòðàòà (öåðåáðàëü-
íàÿ àòðîôèÿ). Öåëü: óäàëåíèå ïàòîëîãè÷åñ-
êîãî ñóáñòðàòà, êóïèðîâàíèå ïðèñòóïîâ,
áëîêèðîâàíèå ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñ-
òè íà ÝÝÃ è, â êîíå÷íîì èòîãå, óëó÷øåíèå

êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé ïàöèåíòîâ ñ ïîâû-
øåíèåì êà÷åñòâà æèçíè (Engel J. Jr, 1996). 

Õîä îïåðàöèè: ôîêàëüíàÿ êîðòèêàëüíàÿ
ðåçåêöèÿ, à ïðè íàëè÷èè öåðåáðàëüíîé ãå-
ìèàòðîôèè – ôóíêöèîíàëüíàÿ ãåìèñôåðî-
òîìèÿ (Chauvel P., Dravet Ch., 2005). Ðåçóëüòà-
òû, ïî äàííûì Chauvel P., Dravet Ch.  (2005)
íà îñíîâàíèè 20 ñîáñòâåííûõ ñëó÷àåâ: ïîë-
íîå êóïèðîâàíèå ïðèñòóïîâ èëè ñóùåñòâåí-
íîå èõ óðåæåíèå — 60%; îòñóòñòâèå ýôôåêòà
(èëè ìèíèìàëüíàÿ ýôôåêòèâíîñòü) — 35%;
óõóäøåíèå — 1 ïàöèåíò (5%).

Ïðîãíîç. Ïî äàííûì Roger J. è ñîàâò.
(1982), ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà äëèòåëüíûõ
ãåìèêëîíè÷åñêèõ ñóäîðîã ñ ïîñëåäóþùèì
ãåìèïàðåçîì, ýïèëåïñèÿ ðàçâèâàåòñÿ ó 75%
ïàöèåíòîâ. Ýïèëåïñèÿ ïðè ñèíäðîìå ÍÍÅ
õàðàêòåðèçóåòñÿ ÷àñòûìè ïîëèìîðôíûìè
ïðèñòóïàìè, íåðåäêî èñõîäÿùèìè èç íå-
ñêîëüêèõ ýïèëåïòîãåííûõ î÷àãîâ. Ìåäèêà-
ìåíòîçíàÿ ðåìèññèÿ äîñòèãàåòñÿ ïðèìåðíî
ó 1/3 áîëüíûõ. Â îñòàëüíûõ ñëó÷àÿõ çàäà÷à
òåðàïèè — ñíèçèòü ÷àñòîòó ïðèñòóïîâ, èçáå-
æàòü ýïèçîäîâ ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà è
óìåíüøèòü âûðàæåííîñòü ýïèëåïòèôîðì-
íûõ àíîìàëèé íà ÝÝÃ. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷à-
åâ ó äåòåé ñ ÍÍÅ íàáëþäàþòñÿ âûðàæåííûå
ïîâåäåí÷åñêèå ðàññòðîéñòâà è ðå÷åâûå íà-
ðóøåíèÿ, à òàêæå èíòåëëåêòóàëüíûé äåôè-
öèò (Mirsattari S., 2008). Ïðè àáñîëþòíîé òå-
ðàïåâòè÷åñêîé ðåçèñòåíòíîñòè ïîêàçàíî
õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî. 

Ôàêòîðàìè íåáëàãîïðèÿòíîãî ïðîãíîçà
ñ÷èòàþòñÿ: âûñîêàÿ ÷àñòîòà è ïîëèìîðôèçì
ïðèñòóïîâ; ìóëüòèðåãèîíàëüíûå è äèôôóç-
íûå ýïèëåïòèôîðìíûå ÝÝÃ ïàòòåðíû, à òàê-
æå ôîðìèðîâàíèå ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåí-
íîé ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè. Tenney J.R. è ñîàâò. (2012) ñ÷èòàþò
ðàííþþ äèàãíîñòèêó ñèíäðîìà ÍÍÅ, îñíî-
âàííóþ íà êëèíè÷åñêèõ è ÌÐ-äàííûõ, íåîá-
õîäèìîé äëÿ óëó÷øåíèÿ ïðîãíîçà.
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Ñèíäðîì Äðàâå, òÿæåëàÿ ìèîêëîíè÷åñ-
êàÿ ýïèëåïñèÿ ìëàäåí÷åñòâà (ÒÌÝÌ)

Îïðåäåëåíèå. ÒÌÝÌ — ýïèëåïòè÷åñêàÿ
ýíöåôàëîïàòèÿ ñ äåáþòîì íà 1-îì ãîäó æèç-
íè, ïðîÿâëÿþùàÿñÿ ôåáðèëüíûìè è àôåá-
ðèëüíûìè ãåíåðàëèçîâàííûìè è ôîêàëüíû-
ìè ïðèñòóïàìè ñ íàëè÷èåì ìèîêëîíè÷åñêèõ
ïàðîêñèçìîâ â òèïè÷íûõ ñëó÷àÿõ, îòñòàâà-
íèåì â ïñèõè÷åñêîì ðàçâèòèè è ðåçèñòåíò-
íîñòüþ ê àíòèýïèëåïòè÷åñêîé òåðàïèè [1].

Ïî êëàññèôèêàöèè ILAE (1989 ã.) ÒÌÝÌ
îòíåñåíà ê ôîðìàì ýïèëåïñèè, èìåþùèì
êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ êàê ãåíåðàëèçî-
âàííûõ, òàê è ïàðöèàëüíûõ ýïèëåïñèé.

Èñòîðèÿ. ÒÌÝÌ îïèñàíà Ch. Dravet â
1978 ã., äî ýòîãî âðåìåíè äàííóþ ôîðìó
ýïèëåïñèè îòíîñèëè ê ÷àñòíûì ñëó÷àÿì
ñèíäðîìà Ëåííîêñà—Ãàñòî. 

Ñèíîíèìû. Â ñâÿçè ñ òåì, ÷òî ìèîêëî-
íè÷åñêèå ïðèñòóïû îáû÷íî ïðèñîåäèíÿ-
þòñÿ ÷åðåç íåñêîëüêî ëåò ïîñëå äåáþòà, à â

íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ ìîãóò îòñóòñòâîâàòü,
ìíîãèå àâòîðû ñ÷èòàþò íàçâàíèå íåóäà÷-
íûì è ïðåäëàãàþò ñâîè âàðèàíòû:

Doose, 1998, Ãåðìàíèÿ: òÿæåëàÿ èäèîïà-
òè÷åñêàÿ ýïèëåïñèÿ ñ ïðèñòóïàìè
grand mal â ìëàäåí÷åñòâå [6]
Oguni, 2001, ßïîíèÿ: ãåìè-grand mal
ìëàäåí÷åñòâà [22]
Arzimanoglou, 2004, Ôðàíöèÿ: ïîëè-
ìîðôíàÿ ýïèëåïñèÿ ìëàäåí÷åñòâà. 

Îäíàêî ÷àùå âñåãî ÒÌÝÌ îáîçíà÷àþò
ýïîíèìè÷åñêèì òåðìèíîì — ñèíäðîì Äðàâå.

Ýòèîëîãèÿ. ÒÌÝÌ ÿâëÿåòñÿ íàòðèåâîé
êàíàëîïàòèåé. Ôóíêöèÿ íàòðèåâûõ êàíà-
ëîâ — ïîääåðæàíèå ïîñòîÿííîé âåëè÷èíû
èîíîâ íàòðèÿ âíóòðè êëåòêè, ÷òî â êîíå÷íîì
èòîãå îòðàæàåòñÿ íà ýëåêòðè÷åñêîé àêòèâ-
íîñòè ãîëîâíîãî ìîçãà. ÒÌÝÌ ðàçâèâàåòñÿ ó
ëèö ñ äåôåêòîì â ãåíå íàòðèåâûõ êàíàëîâ.
Ýòîò ôàêò óñòàíîâèë L.R. Claes (2001), êîòî-
ðûé ïðè âûäåëåíèè ãåíà ó ïàöèåíòîâ ñ èäè-
îïàòè÷åñêîé ýïèëåïñèåé ñ ôåáðèëüíûìè
ñóäîðîãàìè ïëþñ (ÈÝÔÏ+), îáíàðóæèë, ÷òî
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ÐÅÇÈÑÒÅÍÒÍÛÅ ÔÎÐÌÛ ÝÏÈËÅÏÑÈÈ, 
ÀÑÑÎÖÈÈÐÎÂÀÍÍÛÅ Ñ ÔÅÁÐÈËÜÍÎ-
ÏÐÎÂÎÖÈÐÓÅÌÛÌÈ ÏÐÈÑÒÓÏÀÌÈ 
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Ì.Þ. Áîáûëîâà

RESISTANT EPILEPSY FORMS, ASSOCIATED WITH 
FEVER-PROVOKED (FEBRILE) EPILEPTIC SEIZURES
(DRAVET SYNDROME, DESC, HHE) (A LECTURE)
Ì.Yu. Bobylova

Èíñòèòóò äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè èì. Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè

Ïðåäñòàâëåíû îñíîâíûå õàðàêòåðèñòèêè ðåçèñòåíòíûõ ôîðì ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííûõ ñ ôåáðèëü-
íî-ïðîâîöèðóåìûìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîìû Äðàâå, DESC, HHE).  Äëÿ êàæäîãî èç ñèíäðîìîâ ïîäðîáíî ðàññìà-
òðèâàþòñÿ âñå îñíîâíûå àñïåêòû çàáîëåâàíèÿ: ýòèîëîãèÿ è ïàòîãåíåç, êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà, âêëþ÷àÿ õà-
ðàêòåðèñòèêó ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, èçìåíåíèÿ íà ÝÝÃ, äàííûå íåéðîâèçóàëèçàöèè, òåðàïåâòè÷åñ-
êèå ïîäõîäû è ïðîãíîç.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ñèíäðîì Äðàâå, ñèíäðîì DESC, ñèíäðîì HHE, ýòèîëîãèÿ, ïàòîãåíåç, êëèíè÷åñêàÿ
êàðòèíà, ÝÝÃ, íåéðîâèçóàëèçàöèÿ, òåðàïèÿ, ïðîãíîç.

The most important characteristics of resistant epilepsy forms, associated with fever-provoked (febrile) epileptic
seizures (Dravet syndrome, DESC — Devastating epileptic encephalopathy in school-aged children, HHE — hemiconvul-
sion-hemiplegia-epilepsy syndrome) are proposed. For every syndrome all the main aspects of disease are considered in
detail: aetiology and pathogenesis, clinical picture, including of characteristics of seizures, EEG, neuroimaging, therapeu-
tic approachers and prognosis.

Key words: Dravet syndrome, DESC-syndrome, HHE-syndrome, aetiology, pathogenesis, clinical picture, EEG, neu-
roimaging, therapy, prognosis.



â îáîèõ ñëó÷àÿõ èìååò ìåñòî îäíà è òà æå ìó-
òàöèÿ â ãåíå SCN1A (àëüôà1-ñóáúåäèíèöû
íàòðèåâûõ êàíàëîâ) [4]. Ëîêóñ ãåíà SCN1A
íàõîäèòñÿ íà õðîìîñîìå 2q24. Ñ 2001 ãîäà
èññëåäîâàíèÿ ãåíåòè÷åñêèõ ìóòàöèé ïðî-
äîëæàþòñÿ. Ê 2009 ãîäó áûëî îïèñàíî 90 ìó-
òàöèé â ðàçíûõ ó÷àñòêàõ ãåíà SCN1A [12], à ê
àâãóñòó 2012ã — óæå 100 ìóòàöèé. Ñëåäóåò îò-
ìåòèòü, ÷òî ìóòàöèè ðàçëè÷íû, à èõ ðåçóëü-
òàòû ðàçíîîáðàçíû, îíè ïîâûøàþò âîçáó-
äèìîñòü íåéðîíîâ, ñíèæàþò åå, èëè íå âëèÿ-
þò íà âîçáóäèìîñòü [32]. ÒÌÝÌ ðàçâèâàåòñÿ
òîëüêî ïðè òåõ ìóòàöèÿõ, êîòîðûå ïîâûøà-
þò âîçáóäèìîñòü íåéðîíîâ. Ìîçàèöèçì ïî-
ëîâûõ è ñîìàòè÷åñêèõ êëåòîê ïî SCN1A ÿâ-
ëÿåòñÿ âàæíîé ïðè÷èíîé ðåöèäèâà ÒÌÝÌ ó
áðàòüåâ è ñåñòåð è âíóòðèñåìåéíîé êëèíè-
÷åñêîé íåîäíîðîäíîñòè [7]. Íà ñåãîäíÿøíèé
äåíü ÒÌÝÌ — åäèíñòâåííûé ýïèëåïòè÷åñ-
êèé ñèíäðîì, äèàãíîñòèêà êîòîðîãî îñíîâà-
íà íà ÄÍÊ-àíàëèçå.  

Îäíàêî íå âñå ñëó÷àè ÒÌÝÌ âûçâàíû ìó-
òàöèåé ãåíà SCN1A. Â ðàçíûõ ñòðàíàõ ìóòà-
öèþ ãåíà SCN1A âûÿâëÿþò â 40-80%: â ßïî-
íèè — ó 77%-82% ïàöèåíòîâ, âî Ôðàíöèè,
Èòàëèè, Àâñòðàëèè, Êàíàäå — â 35% ñëó÷àåâ.
Ïîñêîëüêó çàáîëåâàíèå ñ ðàâíîé ÷àñòîòîé
âñòðå÷àåòñÿ âî âñåõ ñòðàíàõ, ñòàòèñòè÷åñêèé
ðàçáðîñ ñâÿçàí ñ êðèòåðèÿìè äèàãíîçà, ïðè-
íÿòûìè â äàííîé ñòðàíå [34]. Ó 25% SCN1A-
íåãàòèâíûõ ïàöèåíòîâ æåíñêîãî ïîëà ìóòà-
öèÿ âûÿâëÿåòñÿ â ãåíå ïðîòîêîäåðèíà-19
(PCDH19) íà X-õðîìîñîìå [17]. Â 20% ñëó÷à-
ÿõ ïðè÷èíà ÒÌÝÌ îñòàåòñÿ íåèçâåñòíîé.

Ïàòîãåíåç. Ãåíåòè÷åñêè äåòåðìèíèðî-
âàííàÿ íåñòàáèëüíîñòü ìåìáðàí âûçûâàåò
âîçáóäèìîñòü íåéðîíîâ (÷àùå ëîáíûõ äî-
ëåé), êîòîðàÿ ðàñïðîñòðàíÿåòñÿ íà âñþ êîðó. 

Ýïèäåìèîëîãèÿ. ÒÌÝÌ âñòðå÷àåòñÿ ó 1
ðåáåíêà íà 40.000 äåòåé äî 7 ëåò. Ìàëü÷èêè
áîëåþò â 2 ðàçà ÷àùå [8]. 

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà (îïèñàíèå Ch.
Dravet [9]). Íà 1 ãîäó æèçíè (ïèê çàáîëåâàå-
ìîñòè – 5 ìåñ.) ó íîðìàëüíî ðàçâèâàþùåãî-
ñÿ ðåáåíêà âîçíèêàþò êëîíèêî-òîíè÷åñêèå
ïðèñòóïû, êàê ïðàâèëî, ôåáðèëüíî-ïðîâî-
öèðóåìûå (65% ñëó÷àåâ). ÒÌÝÌ â äåáþòå
âûãëÿäèò êàê ôåáðèëüíûå ñóäîðîãè. Îáû÷-
íî îíè áîëåå ïðîäîëæèòåëüíûå, âîçíèêàþò
ïðè íåâûñîêîé òåìïåðàòóðå, èìåþò ôî-
êàëüíûé êîìïîíåíò, íåðåäêè àëüòåðíèðó-
þùèå ãåìèêîíâóëüñèè. Ôåáðèëüíûå ñóäî-

ðîãè ìîãóò òðàíñôîðìèðîâàòüñÿ â ýïèëåï-
òè÷åñêèé ñòàòóñ. Â ïåðèîä îò 1 äî 4 ëåò ïåð-
ñèñòèðóþò ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû, ê íèì
ïðèñîåäèíÿþòñÿ àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû.
Àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû ÷àùå óíèëàòåðàëü-
íûå, òîíèêî-êëîíè÷åñêèå èëè âòîðè÷íî-ãå-
íåðàëèçîâàííûå. Â ýòîì ïåðèîäå õàðàêòåð-
íû ìèîêëîíè÷åñêèå è àòîíè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû, àòèïè÷íûå àáñàíñû, àëüòåðíèðóþùèå
ôîêàëüíûå ïðèñòóïû. Ïðèñòóïû ñêëîííû ê
ñåðèéíîìó òå÷åíèþ, íåðåäêî âîçíèêàåò
ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ, êîòîðûé ïî÷òè
âñåãäà ïðîâîöèðóåòñÿ ëèõîðàäêîé. Â áîëü-
øèíñòâå ñëó÷àåâ ñóäîðîãè èìåþò ôîêàëü-
íîå íà÷àëî. Ñåìèîëîãèÿ ïðèñòóïîâ è èõ îá-
ùèå ÷åðòû ïðåäñòàâëåíû â òàáëèöå 1. Ìå-
äèêàìåíòîçíàÿ ðåìèññèÿ äîñòèãàåòñÿ ðåä-
êî è íà íåïðîäîëæèòåëüíîå âðåìÿ. Çàòåì
ýïèëåïñèÿ ñòàáèëèçèðóåòñÿ, ïðèñòóïû ñòà-
íîâÿòñÿ ðåæå, íî ôîðìèðóåòñÿ òÿæåëûé
êîãíèòèâíûé è íåâðîëîãè÷åñêèé äåôèöèò. 

Òàêèì îáðàçîì, â òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ
âûäåëÿþò 3 ñòàäèè:

1. Äî 1 ãîäà, ñòàäèÿ äåáþòà: ïåðèîä îò-
íîñèòåëüíî ëåãêèõ êëîíè÷åñêèõ ïðèñòó-
ïîâ, îáû÷íî ôåáðèëüíûõ;  

2. «Êàòàñòðîôè÷åñêàÿ» ñòàäèÿ, â âîç-
ðàñòå 1-4 ãîäà: ïåðñèñòèðóþò ðåçèñòåíò-
íûå ê àíòèýïèëåïòè÷åñêèì ïðåïàðàòàì
ôåáðèëüíûå è àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû
(ìèîêëîíè÷åñêèå, àòèïè÷íûå àáñàíñû,
ôîêàëüíûå ïðèñòóïû), íåðåäêî ðàçâèâàåò-
ñÿ ýïèëåïòè÷åñêèé ñòàòóñ.

3. Ïîñëå 4-5 ëåò, ñòàäèÿ ñòàáèëèçàöèè:
êîëè÷åñòâî ïðèñòóïîâ óìåíüøàåòñÿ, íà ïåð-
âûé ïëàí âûñòóïàþò ãðóáûå êîãíèòèâíûå
íàðóøåíèÿ è íåâðîëîãè÷åñêèé äåôèöèò.

Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ. Äî äåáþòà ïðè-
ñòóïîâ äåòè ïîëíîñòüþ çäîðîâû è ðàçâèâà-
þòñÿ ïî âîçðàñòíûì íîðìàòèâàì. Ïîñëå äå-
áþòà ïîÿâëÿåòñÿ äèôôóçíàÿ ìûøå÷íàÿ ãè-
ïîòîíèÿ, ïîâûøàþòñÿ ñóõîæèëüíûå ðåôëåê-
ñû, ïîñòåïåííî ôîðìèðóåòñÿ ïèðàìèäíàÿ
íåäîñòàòî÷íîñòü. Ïîñëå 1-ãî ãîäà õàðàêòåðíà
àòàêòè÷åñêàÿ ïîõîäêà, ìîòîðíàÿ íåëîâêîñòü.
Ê øêîëüíîìó âîçðàñòó âîçíèêàþò ýêñòðàïè-
ðàìèäíûå ðàññòðîéñòâà ïî òèïó àêèíåòèêî-
ðèãèäíîãî ñèíäðîìà, êîòîðûé íà ïåðâûõ ïî-
ðàõ âêëþ÷àåò òðåìîð, ïîâûøåíèå ìûøå÷íî-
ãî òîíóñà ïî ïëàñòè÷åñêîìó òèïó è îëèãîêè-
íåçèþ. Â ïóáåðòàòå êëèíè÷åñêóþ êàðòèíó äî-
ïîëíÿþò íåýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ è
èíòåíöèîííûé òðåìîð. Çàáîëåâàíèå îñëîæ-
íÿåòñÿ äåôîðìàöèÿìè ñêåëåòà (êèôîñêîëè-
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îç, ïëîñêîñòîïèå). Íåâðîëîãè÷åñêèå ñèìïòî-
ìû ïðîãðåññèðóþò ìàêñèìàëüíî äî 8 ëåò, ïî-
ñëå ÷åãî ñîñòîÿíèå ñòàáèëèçèðóåòñÿ.

Êîãíèòèâíîå ðàçâèòèå. Ïîñëå äåáþòà
ïðèñòóïîâ ïñèõîðå÷åâîå ðàçâèòèå ñíà÷àëà
çàìåäëÿåòñÿ, à ïîçæå ïðîèñõîäèò åãî ïîëíûé
ðåãðåññ, ê êîòîðîìó ïðèñîåäèíÿþòñÿ ïîâå-
äåí÷åñêèå ðàññòðîéñòâà (ãèïåðàêòèâíîñòü,
àóòèçì). Ê 5 ãîäàì ôîðìèðóåòñÿ óìñòâåííàÿ
îòñòàëîñòü. Èíîãäà ïîñëå óìåíüøåíèÿ ÷àñòî-
òû ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ êîãíèòèâíûå
âîçìîæíîñòè íåñêîëüêî óëó÷øàþòñÿ.

Õàðàêòåðèñòèêè ïðèñòóïîâ. Àòèïè÷-
íûå àáñàíñû ïðè ÒÌÝÌ âñòðå÷àþòñÿ ó 40-
95% ïàöèåíòîâ. Âîçíèêàþò â âîçðàñòå îò 4
ìåñ. äî 6 ëåò. Âî âðåìÿ ïðèñòóïà äåÿòåëü-
íîñòü ïðîäîëæàåòñÿ, íî â áîëåå çàìåäëåí-
íîì òåìïå, ñîçíàíèå ôëþêòóèðóåò. Íà÷àëî
ïðèñòóïà ïîñòåïåííîå. Ïðèñòóï ñîïðîâîæ-
äàåòñÿ àòîíè÷åñêèì (ïàññèâíûé êèâîê,
îïóùåíèå ïëå÷, íàêëîí òóëîâèùà, ïàäå-
íèå) èëè ìèîêëîíè÷åñêèì êîìïîíåíòîì
(ìèîêëîíóñ âåê, ïëå÷åâîãî ïîÿñà, øåè —
àêòèâíûå ðèòìè÷íûå êèâêè). Ïèê-âîëíî-
âîé ñòóïîð âûÿâëÿåòñÿ â 40% ñëó÷àåâ. Àòè-
ïè÷íûå àáñàíñû èìåþò ÿðêî âûðàæåííóþ
âåãåòàòèâíóþ îêðàñêó (ãèïåðñàëèâàöèÿ,
ãèïåðãèäðîç, èçìåíåíèå êîæíûõ ïîêðî-
âîâ). Âî âðåìÿ àáñàíñîâ íàðóøàåòñÿ ïîõîä-
êà (ïñåâäîàòàêñèÿ). Àòèïè÷íûå àáñàíñû
ìîãóò ïðîäîëæàòüñÿ îò íåñêîëüêèõ ÷àñîâ
äî íåñêîëüêèõ ñóòîê. Ìàêñèìàëüíî âûðà-
æåíû ïîñëå ïðîáóæäåíèÿ.

Ìàññèâíûé ýïèëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ —
îñíîâíîé êëèíè÷åñêèé ñèìïòîìîì ÒÌÝÌ,
êîòîðûé âîçíèêàåò â âîçðàñòå 1,5-4 ëåò (â
ñðåäíåì, â 2 ãîäà 2 ìåñ.), ÷åðåç ãîä è áîëåå
ïîñëå äåáþòà. Â òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ ìèî-
êëîíóñ íàðàñòàåò ïî èíòåíñèâíîñòè è ÷àñ-
òîòå, ìàêñèìàëüíî âûðàæåí â àêñèàëüíîé
ìóñêóëàòóðå. Âíåøíå ìèîêëîíè÷åñêèå ïðè-

ñòóïû âûãëÿäÿò êàê êèâêè, âçäðàãèâàíèÿ
ïëå÷ ñ ïîäáðàñûâàíèåì ðóê, ïàäåíèÿ, ðèò-
ìè÷íûå çàïðîêèäûâàíèÿ ãîëîâû íàçàä, âû-
ãèáàíèå òóëîâèùà. Äëÿ ìèîêëîíóñà õàðàê-
òåðíà ñåðèéíîñòü, íàðàñòàíèå ïîñëå ïðî-
áóæäåíèÿ è ïðè çàñûïàíèè, âûñîêàÿ ôîòî-
ñåíñèòèâíîñòü. Ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû
ïðîâîöèðóþòñÿ ðèòìè÷íîé ôîòîñòèìóëÿ-
öèåé, â 25% ñëó÷àåâ àóòîèíäóöèðóþòñÿ. 

Îò ìèîêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ ïðè
ÒÌÝÌ ñëåäóåò îòëè÷àòü íåýïèëåïòè÷åñêèé
ìèîêëîíóñ, ðàçâèâàþùèéñÿ ïîñëå 4-5 ëåò.
Îí ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé íèçêîàìïëèòóäíûå
àñèíõðîííûå ïîäåðãèâàíèÿ, ïðåèìóùåñò-
âåííî â äèñòàëüíûõ îòäåëàõ êîíå÷íîñòåé,
êîòîðûå ïî îáðàçíîìó âûðàæåíèþ
Arzimanoglou À. (2004), «ëó÷øå ïàëüïèðóåò-
ñÿ, ÷åì îïðåäåëÿåòñÿ âèçóàëüíî». Íåýïè-
ëåïòè÷åñêèé ìèîêëîíóñ ïðîâîöèðóåòñÿ
äâèæåíèÿìè, õîðîøî çàìåòåí ïðè åäå, ïè-
òüå, íàðàñòàåò ïðè óõóäøåíèè ñîñòîÿíèÿ
ïàöèåíòà, íå ñîïðîâîæäàåòñÿ èçìåíåíèÿ-
ìè íà ÝÝÃ, íî õîðîøî âûÿâëÿåòñÿ ïðè ïî-
ëèñîìíîãðàôèè. 

Àëüòåðíèðóþùèå ãåìèêîíâóëüñèè: ôî-
êàëüíûå ãåìèêëîíè÷åñêèå ïàðîêñèçìû,
âîçíèêàþò òî íà îäíîé, òî íà äðóãîé ñòîðî-
íå òåëà â òå÷åíèå îäíîãî ïðèñòóïà èëè âî
âðåìÿ ðàçíûõ ïðèñòóïîâ.

Ôîêàëüíûå ïðèñòóïû (ìîòîðíûå, àóòî-
ìîòîðíûå, ÂÃÑÏ) âñòðå÷àþòñÿ â 43–79%.
Ïðåîáëàäàþò ñëîæíûå ïàðöèàëüíûå (ìî-
òîðíûå), àóòîìîòîðíûå, âåðñèâíûå ïàðî-
êñèçìû. Äàæå ïðè ãåíåðàëèçîâàííûõ êëî-
íèêî-òîíè÷åñêèõ ïðèñòóïàõ ïðè îäíîâðå-
ìåííîé ðåãèñòðàöèè âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòî-
ðèíãà îòìå÷àåòñÿ ðåãèîíàëüíîå íà÷àëî
(ïñåâäîãåíåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû).

Èçìåíåíèÿ ÝÝÃ. Èíòåðèêòàëüíàÿ ÝÝÃ.
Îñíîâíàÿ àêòèâíîñòü çàìåäëåíà, äîìèíè-
ðóåò òåòà-ðèòì ÷àñòîòîé 4-5 Ãö, îòìå÷àþò-
ñÿ åäèíè÷íûå äåëüòà-âîëíû. 
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Òàáëèöà 1. Òèïû è õàðàêòåðèñòèêà ïðèñòóïîâ

Ñåìèîëîãèÿ ïðèñòóïîâ Îáùèå õàðàêòåðèñòèêè ïðèñòóïîâ
Ôåáðèëüíûå ñóäîðîãè
Ôîêàëüíûå ìîòîðíûå (ãå-
ìèêëîíè÷åñêèå, ÂÃÑÏ)
Àëüòåðíèðóþùèå ãåìèêîí-
âóëüñèè 
Ìèîêëîíè÷åñêèå 
Àòèïè÷íûå àáñàíñû 
Ôîêàëüíûå äèàëåïòè÷åñêèå
Ýïèëåïòè÷åcêèé ñòàòóñ

Âûñîêàÿ ÷àñòîòà è ïðîäîëæèòåëüíîñòü 
Ñåðèéíîå è ñòàòóñíîå òå÷åíèå 
Öèêëîëåïòè÷åñêîå òå÷åíèå  
Ôåáðèëüíûå è àôåáðèëüíûå ïðèñòóïû 
Ó÷àùåíèå ôåáðèëüíûõ ñóäîðîã äî ïóáåðòàòíîãî ïåðèîäà
Ó÷àùåíèå ôîêàëüíûõ ìîòîðíûõ ïðèñòóïîâ è ãåìèêîí-
âóëüñèé, êîòîðûå âîçíèêàþò âî âðåìÿ íî÷íîãî ñíà, ìíî-
ãîêðàòíî çà íî÷ü 
ÃÑÏ âîçíèêàþò ïðè çàñûïàíèè è ïðîáóæäåíèè



Ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü. Õàðàê-
òåðíî ñî÷åòàíèå ðåãèîíàëüíîé è äèôôóç-
íîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè (70%
ñëó÷àåâ). Ðåæå âñòðå÷àåòñÿ òîëüêî äèôôóç-
íàÿ èëè òîëüêî ðåãèîíàëüíàÿ (ìóëüòèðåãè-
îíàëüíàÿ ïèê-âîëíîâàÿ) àêòèâíîñòü. Äèô-
ôóçíàÿ àêòèâíîñòü ïðåäñòàâëåíà åäèíè÷-
íûìè èëè êîðîòêèìè ðàçðÿäàìè ïèê èëè
ïîëèïèê-âîëí, íàðàñòàþùèìè ïîñëå ïðî-
áóæäåíèÿ. Ìîæåò îòìå÷àòüñÿ ïîñëåäóþùåå
ðåãèîíàëüíîå çàìåäëåíèå. Ðåãèîíàëüíàÿ
àêòèâíîñòü ïðåäñòàâëåíà îñòðûìè âîëíà-
ìè, êîìïëåêñàìè îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà,
÷àùå â âèñî÷íûõ îòâåäåíèÿõ, ñ ïðåîáëàäà-
íèåì ïðè çàñûïàíèè. Ñî âðåìåíåì íàðàñ-
òàåò ìóëüòèðåãèîíàëüíûé õàðàêòåð èçìå-
íåíèé.

Èêòàëüíàÿ ÝÝÃ õàðàêòåðèçóåòñÿ: ôîòî-
ñåíñèòèâíîñòüþ (50%), ãåíåðàëèçîâàííîé
ïèê-âîëíîâîé àêòèâíîñòüþ ïðè ðèòìè÷å-
ñêîé ôîòîñòèìóëÿöèè, íà÷èíàÿ ñ 3-6 ìåñ.
Ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü ìîæåò ïðî-
âîöèðîâàòüñÿ çàêðûâàíèåì ãëàç, ôîòîñåí-
ñèòèâíûì ïàòòåðíîì, ïðîñìîòðîì òåëåâè-
çîðà. Ðèòìè÷åñêàÿ ôîòîñòèìóëÿöèÿ ïðî-
âîöèðóåò ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû, ðå-
æå àáñàíñû, ôîêàëüíûå ïðèñòóïû, ÂÃÑÏ.
Âëèÿíèå ãèïåðâåíòèëÿöèè íà ÝÝÃ âàðèà-
áåëüíî (ïðîâîêàöèÿ äèôôóçíîé ýïèëåï-
òèôîðìíîé àêòèâíîñòè, àòèïè÷íûõ àá-
ñàíñîâ). Ñîîòíîøåíèå êëèíè÷åñêèõ ñîáû-
òèé è èçìåíåíèé íà ÝÝÃ ïðåäñòàâëåíî â
òàáëèöå 2.

Äèíàìèêà ÝÝÃ-ïàòòåðíîâ. Ïî ìåðå òå-

÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ çàìåäëåíèå îñíîâíîé
àêòèâíîñòè íàðàñòàåò, ïðè êóïèðîâàíèè
ïðèñòóïîâ — ìîæåò âîçâðàùàòüñÿ ê íîðìå.
Äëÿ äåáþòà çàáîëåâàíèÿ õàðàêòåðíû óñ-
òîé÷èâûå ðåãèîíàëüíûå ïàòòåðíû (îñòðûå
âîëíû, ïåðèîäè÷åñêîå ðèòìè÷åñêîå èëè
ïðîäîëæåííîå çàìåäëåíèå), êîòîðûå ó äå-
òåé ñòàðøåãî âîçðàñòà è âçðîñëûõ ïîëíî-
ñòüþ âûòåñíÿþòñÿ ãåíåðàëèçîâàííûìè
ôîðìàìè. Âî ñíå íàðàñòàåò äèôôóçíàÿ
ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü. 

Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ. Íà ÌÐÒ, êàê ïðà-
âèëî, âûÿâëÿåòñÿ, íåñïåöèôè÷åñêàÿ äèô-
ôóçíàÿ àòðîôèÿ êîðû ãîëîâíîãî ìîçãà,
ìàêñèìàëüíî âûðàæåííàÿ â ëîáíûõ, âè-
ñî÷íûõ îòäåëàõ; àòðîôèÿ ìîçæå÷êà; óìå-
ðåííàÿ âåíòðèêóëîìåãàëèÿ [10]. Â åäèíè÷-
íûõ ñëó÷àÿõ îïèñàíû ëîêàëüíûå èçìåíå-
íèÿ: àðàõíîèäàëüíûå è ðåòðîöåðåáåëëÿð-
íûå êèñòû, ìåçèàëüíûé âèñî÷íûé ñêëåðîç,
îáúåìíîå óìåíüøåíèå âèñî÷íîé äîëè,
äèñìèåëèíèçàöèÿ,  âîçìîæíî âûçâàííûå
äëèòåëüíûìè àòèïè÷íûìè ôåáðèëüíûìè
ñóäîðîãàìè [26, 27]. 

Äèàãíîñòèêà. Äèàãíîñòèêà îñëîæíÿåòñÿ
ïîñòåïåííûì ðàçâîðà÷èâàíèåì êëèíè÷åñ-
êîé êàðòèíû è äåáþòîì ñ ôåáðèëüíûõ ñóäî-
ðîã. Â ðàçâåðíóòîé ñòàäèè çàáîëåâàíèÿ è ïðè
òèïè÷íîì òå÷åíèè äèàãíîç íå âûçûâàåò ñî-
ìíåíèé. Íî, êàê ïðàâèëî, îò äåáþòà çàáîëåâà-
íèÿ äî óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà ïðîõîäèò íå
ìåíåå 1-2 ëåò. Êëèíè÷åñêè ÒÌÝÌ ìîæíî çà-
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Òàáëèöà 2. Ñîîòíîøåíèå êëèíè÷åñêèõ ñîáûòèé è èçìåíåíèé íà ÝÝÃ

Ñîáûòèå Ïàòòåðíû
Ìèîêëîíèè Åäèíè÷íûå èëè êîðîòêèå (äëèòåëüíîñòüþ 1-3 ñ) âûñîêî-

àìïëèòóäíûå ðàçðÿäû ãåíåðàëèçîâàííîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè. 
Áèôðîíòàëüíûé èëè âåðòåêñíûé àêöåíò. 
Íå âñå ìèîêëîíèè îòðàæàþòñÿ íà ÝÝÃ (íåýïèëåïòè÷åñêèé
ìèîêëîíóñ) — òðåáóåòñÿ ïðîâåäåíèå ÂÝÌ!

Àòèïè÷íûå àáñàíñû Äèôôóçíàÿ ïèê-âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü ðàçëè÷íîé ñòåïåíè
ñèíõðîíèçàöèè (2-3, 5 Ãö), ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ 3-10 ñ.

Òîíè÷åñêèå ïðèñòóïû Óïëîùåíèå áèîýëåêòðè÷åñêîé àêòèâíîñòè ñ ïîñëåäóþùèì
íèçêîàìïëèòóäíûì áûñòðûì ðèòìîì «lafa».

Ìåäëåííî-âîëíîâàÿ àêòèâ-
íîñòü

Ïåðèîäè÷åñêàÿ ðèòìè÷åñêàÿ òåòà-àêòèâíîñòü 4-5 Ãö ñ
àêöåíòîì â öåíòðàëüíî-òåìåííûõ èëè âåðòåêñíûõ îòâå-
äåíèÿõ. 
Ìîæåò óìåíüøàòüñÿ ïðè çàïèñè ñ îòêðûòûìè ãëàçàìè.

Ïðîäîëæåííîå ðåãèîíàëüíîå
çàìåäëåíèå

Â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ äíåé èëè íåäåëü ïîñëå òÿæåëûõ
ñåðèéíûõ ïðèñòóïîâ, îñîáåííî ãåìèêîíâóëüñèâíûõ.

Ñòîéêîå ðåãèîíàëüíîå çàìåä-
ëåíèå

Îáû÷íî ñî÷åòàåòñÿ ñ ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòüþ, õàðàêòåðíî ïðè ñòðóêòóðíîì äåôåêòå.
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ïîäîçðèòü ó ëþáîãî íîðìàëüíî ðàçâèâàþùå-
ãîñÿ ðåáåíêà ñ äëèòåëüíûìè ôåáðèëüíûìè
ñóäîðîãàìè, íà÷àâøèìèñÿ íà 1-ì ãîäó æèç-
íè, è ïðèñîåäèíèâøèìèñÿ ïîçæå àôåáðèëü-
íûìèè ïðèñòóïàìè ëþáîãî òèïà è íàðóøå-
íèåì ðàçâèòèÿ. Äèàãíîç îñíîâàí íà àíàëèçå
ïðèñòóïîâ, êëèíè÷åñêîì îñìîòðå, ÝÝÃ-ïàò-
òåðíàõ è äëèòåëüíîì íàáëþäåíèè. 

Êðèòåðèè äèàãíîçà [9]:
1. Äåáþò íà 1 ãîäó æèçíè
2. Ôåáðèëüíûå ïðèñòóïû, àëüòåðíèðóþùèå

ãåìèêîíâóëüñèè 
3. Ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû, ïîÿâëÿþùè-

åñÿ ïîñëå 2 ëåò
4. Àòèïè÷íûå àáñàíñû, ãåíåðàëèçîâàííûå

òîíèêî-êëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû (ôåá-
ðèëüíî-ïðîâîöèðóåìûå) ôîêàëüíûå,
ãåìèêîíâóëüñèâíûå è àëüòåðíèðóþùèå
ãåìèêîíâóëüñèè 

5. Âûñîêàÿ ÷àñòîòà ïðèñòóïîâ, ýïèëåïòè-
÷åñêèé ñòàòóñ 

6. Âûðàæåííûå êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ
7. ÝÝÃ: çàìåäëåíèå îñíîâíîé àêòèâíîñòè,

ñî÷åòàíèå ðåãèîíàëüíîé è äèôôóçíîé
ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè, ðàííèå
ïðîÿâëåíèÿ ôîòîñåíñèòèâíîñòè 

8. ÌÐÒ: ëåãêèå äèôôóçíûå èçìåíåíèÿ
9. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ äèàãíîç ïîäòâåðæ-

äàåò ÄÍÊ àíàëèç, íî îòñóòñòâèå ìóòàöèè
â ãåíå SCN1A íå èñêëþ÷àåò ÒÌÝÌ [13].

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ïðîâî-
äÿò ñ ôåáðèëüíûìè ñóäîðîãàìè, ÈÝÔÏ+,
íàñëåäñòâåííûìè áîëåçíÿìè îáìåíà, äîá-
ðîêà÷åñòâåííîé ìèîêëîíè÷åñêîé ýïèëåï-
ñèåé ìëàäåí÷åñòâà, ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôî-
êàëüíîé (ëîáíîé) ýïèëåïñèåé, ñèíäðîì
Ëåííîêñà—Ãàñòî, ñèíäðîì Äîîçå.  

Ëå÷åíèå [9]. ÒÌÝÌ — îäèí èç ñàìûõ ðå-
çèñòåíòíûõ ê òåðàïèè ñèíäðîìîâ. Îñíîâ-
íîå äåéñòâèå ÀÝÏ ïðåäñòàâëåíî â òàáëèöå 3.

Äðóãèå âèäû òåðàïèè (êîðòèêîñòåðîè-
äû, èììóíîãëîáóëèíû, êåòîãåííàÿ äèåòà,
ñòèìóëÿöèÿ áëóæäàþùåãî íåðâà) íå ïîêà-

çàëè âûñîêîé ýôôåêòèâíîñòè.
Î÷åíü âàæíî íå äîïóñêàòü ïîäúåìîâ

òåìïåðàòóðû. Sh. Dravet â ñâîåé ìîíîãðà-
ôèè ðåêîìåíäóåò åæåäíåâíóþ òåðìîìåò-
ðèþ (óòðîì è âå÷åðîì), íåìåäëåííîå ïðè-
ìåíåíèå æàðîïîíèæàþùèõ ñðåäñòâ ïðè
ãèïåðòåðìèè [9]. Òàêæå ñëåäóåò èñêëþ÷èòü
ïåðåãðåâàíèå è ãîðÿ÷èå âàííû. Ðîäèòåëè
äîëæíû çíàòü î âåðîÿòíîñòè ôîòîñòèìóëÿ-
öèè ïðèñòóïîâ è àóòîèíäóêöèè è ïî âîç-
ìîæíîñòè èçáåãàòü ýòèõ ôàêòîðîâ.  

Ïðîãíîç. Ðåìèññèÿ äîñòèãàåòñÿ íà âðå-
ìÿ â åäèíè÷íûõ ñëó÷àÿõ, ïîýòîìó öåëüþ
ëå÷åíèÿ ÿâëÿåòñÿ ñíèæåíèå ÷àñòîòû ïðè-
ñòóïîâ, ïðîôèëàêòèêà ñåðèéíîãî è ñòàòóñ-
íîãî òå÷åíèÿ, óëó÷øåíèå êîãíèòèâíûõ
ôóíêöèé. Â âîçðàñòå 12-14 ëåò ïðèñòóïû
ñòàíîâÿòñÿ ðåæå, è íà ïåðâûé ïëàí âûñòó-
ïàþò àêèíåòèêî-ðèãèäíûé ñèíäðîì, àòàê-
ñèÿ, âûðàæåííûå ïñèõè÷åñêèå íàðóøåíèÿ.
Ïðîãíîç ëó÷øå ïðè ÃÑÏ, ÷åì ïðè ìèîêëî-
íè÷åñêèõ è àòèïè÷íûõ àáñàíñàõ. Ñìåðò-
íîñòü â ìëàäåí÷åñòâå äîñòèãàåò 20% [9]. Ó
âçðîñëûõ âûñîêàÿ ÷àñòîòà ñèíäðîìà âíå-
çàïíîé ñìåðòè.

Ðàçðóøèòåëüíàÿ ýïèëåïòè÷åñêàÿ ýíöå-
ôàëîïàòèÿ ó äåòåé øêîëüíîãî âîçðàñòà

(DESC-ñèíäðîì)

Ñèíîíèìû:
Ðàçðóøèòåëüíàÿ ýïèëåïòè÷åñêàÿ ýíöå-
ôàëîïàòèÿ ó äåòåé øêîëüíîãî âîçðàñòà
(devastating epileptic encephalopathy in
school-aged children — DESC) 
FIRERS-ñèíäðîì (febrile infection respon-
sive encephalopathy of school-aged children)

Îïðåäåëåíèå. DESC-ñèíäðîì — ðåçèñ-
òåíòíàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ ñ òÿæåëûìè
êîãíèòèâíûìè íàðóøåíèÿìè, âîçíèêàþ-
ùàÿ ó äåòåé øêîëüíîãî âîçðàñòà ïîñëå äëè-
òåëüíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà íà ôîíå
ãèïåðòåðìèè íåÿñíîãî ãåíåçà [1]. 

РУССКИЙ ЖУРНАЛ ДЕТСКОЙ НЕВРОЛОГИИ
ОБЗОРЫ И ЛЕКЦИИ

Ðåçèñòåíòíûå ôîðìû ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííûå ñ ôåáðèëüíî-
ïðîâîöèðóåìûìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîìû Äðàâå, DESC, HHE) (ëåêöèÿ)

Òàáëèöà 3. Îñíîâíûå ÀÝÏ â ëå÷åíèè ÒÌÝÌ

ÀÝÏ ñ ïîëîæèòåëüíûì äåéñòâèåì ÀÝÏ ñ âåðîÿòíîé àããðàâàöèåé ïðèñòóïîâ

Ïðåïàðàò âûáîðà — âàëüïðîàò
Áåíçîäèàçåïèíû / Ñòèðèïåíòîë
Áàðáèòóðàòû
Ýòîñóêñèìèä
Òîïèðàìàò 
Ëåâåòèðàöåòàì
Çîíèçàìèä

Ëàìîòðèäæèí
Ôåíèòîèí 
Êàðáàìàçåïèí 
Îêñêàðáàìàçåïèí 
Âèãàáàòðèí



DESC-ñèíäðîì âûäåëåí â îòäåëüíóþ íîçî-
ëîãè÷åñêóþ ôîðìó íåñêîëüêî ëåò íàçàä. Ñà-
ìîå ïîëíîå îïèñàíèå ïðèíàäëåæèò ôðàíöóç-
ñêèì èññëåäîâàòåëÿì, Mikaeloff è ñîàâò. (2006).
Àâòîðû ïîä÷åðêíóëè òÿæåñòü è îñòðîòó ïðî-
öåññà íàçâàíèåì «ïñåâäîýíöåôàëèò» [19].

Ðàñïðîñòðàíåííîñòü: 1-9 / 100 000.

Ýòèîëîãèÿ. Íå èçó÷åíà. Ôàêòîðîì ðàç-
âèòèÿ ýïèëåïñèè ÿâëÿåòñÿ äâóñòîðîííåå
ïîðàæåíèå ãèïïîêàìïà â ðåçóëüòàòå òÿæå-
ëîãî è ïðîäîëæèòåëüíîãî ýïèëåïòè÷åñêîãî
ñòàòóñà, ñïðîâîöèðîâàííîãî ëèõîðàäêîé. 

Ãèïîòåçû: 
Íåéðîèíôåêöèÿ: âèðóñíûé ýíöåôàëèò íåÿñ-
íîé ýòèîëîãèè, òÿæåëûé ýïèëåïòè÷åñêèé
ñòàòóñ ó äåòåé, äâóñòîðîííåå ïîðàæåíèå âè-
ñî÷íûõ äîëåé. Íî: âîçáóäèòåëü íå âûÿâëåí,
ÖÑÆ íå èçìåíåíà, ãèñòîëîãèÿ ïðè àóòîï-
ñèè âûÿâëÿåò ãëèîç, à íå âîñïàëåíèå [19]. 
Àóòîèììóííûé ïðîöåññ: îñòðûé ðàññå-
ÿííûé ýíöåôàëîìèåëèò. Íî: îòñóòñòâó-
åò äåìèåëèíèçàöèÿ. Ïîðàæåíî ñåðîå âå-
ùåñòâî, à íå áåëîå. Îòñóòñòâèå àíòèòåë.
Íåò ðåàêöèè íà èììóíîòåðàïèþ [14].
Ãåíåòè÷åñêîå çàáîëåâàíèå (íàïîäîáèå
ÒÌÝÌ). Íî: ãåí íå íàéäåí [19]. 
Áîëåçíü îáìåíà (ìèòîõîíäðèàëüíîå çà-
áîëåâàíèå?). Íî: íåò ïîäòâåðæäåíèÿ [19].

Ïàòîãåíåç. Íà ôîíå äëèòåëüíîé ãèïåð-
òåðìèè ðàçâèâàåòñÿ îòåê è ãèïîêñèÿ íåéðî-
íîâ, ïðèâîäÿùàÿ ê èõ ãèáåëè, à â äàëüíåé-
øåì — ê ðàçâèòèþ ãëèîçà ñ èçáèðàòåëüíûì
ïîðàæåíèåì âèñî÷íîãî ïàëåîêîðòåêñà.

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ. Çàáîëåâàíèå
íà÷èíàåòñÿ âíåçàïíî, ó íîðìàëüíî ðàçâèâàþ-
ùèõñÿ äåòåé îò 3 äî 15 ëåò (ñðåäíèé âîçðàñò
— 7,5 ëåò), ñ ðàçâèòèÿ ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòó-
ñà íà ôîíå ëèõîðàäêè íåñïåöèôè÷åñêîé ýòè-
îëîãèè. Îáùåìîçãîâûå ñèìïòîìû (âÿëîñòü,
ñîíëèâîñòü, çàãðóæåííîñòü èëè ïñèõîìîòîð-
íîå âîçáóæäåíèå, çðèòåëüíûå ãàëëþöèíà-
öèè) ñìåíÿþòñÿ  ôåáðèëüíûìè ñóäîðîãàìè,
êîòîðûå ìîãóò áûòü ôîêàëüíûìè ìîòîð-
íûìè èëè ãåíåðàëèçîâàííûìè òîíèêî-êëî-
íè÷åñêèìè. Ñîçíàíèå ìåæäó ïðèñòóïàìè îò-
ñóòñòâóåò. ×àñòîòà ïðèñòóïîâ êàòàñòðîôè÷åñ-
êè íàðàñòàåò äî ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà, âî
âðåìÿ êîòîðîãî ìîãóò îòìå÷àòüñÿ äåñÿòêè è
äàæå ñîòíè ïðèñòóïîâ â ñóòêè.  Ýïèëåïòè÷åñ-
êèé ñòàòóñ (ÝÑ) ïðîäîëæàåòñÿ îò 4 äî 90 äíåé

(â ñðåäíåì 30 äíåé), îí àáñîëþòíî ðåçèñòåí-
òåí ê ÀÝÏ, êóïèðóåòñÿ òîëüêî áàðáèòóðîâûì
íàðêîçîì. Ñìåðòíîñòü âî âðåìÿ ÝÑ äîñòèãàåò
50%, ó 50% âûæèâøèõ ôîðìèðóåòñÿ âåãåòà-
òèâíîå ñîñòîÿíèå. Ó îñòàëüíûõ ïî îêîí÷àíèè
ñòàòóñà ïðîèñõîäèò ïîñòåïåííîå, íî, êàê ïðà-
âèëî, íåïîëíîå âîññòàíîâëåíèå ïñèõè÷åñêèõ
è äâèãàòåëüíûõ ôóíêöèé [1]. 

Îêîí÷àíèå ÝÑ è ôîðìèðîâàíèå ýïèëåï-
ñèè. Ïîñòåïåííî ïðèñòóïû ñòàíîâÿòñÿ ðåæå,
âîññòàíàâëèâàåòñÿ ñîçíàíèå ìåæäó íèìè. Çà-
òåì ó 2/3 ïàöèåíòîâ íàñòóïàåò ïåðèîä êîðîò-
êîé ðåìèññèè (îêîëî 20 äíåé), ó 1/3 ïàöèåíòîâ
ðåìèññèè íå áûâàåò. Ïîÿâëÿþòñÿ íåïðîâîöè-
ðóåìûå ïðèñòóïû, ôîðìèðóåòñÿ ýïèëåïñèÿ.
×àñòîòà ïðèñòóïîâ — îò 1 ðàçà â ìåñÿö äî íå-
ñêîëüêèõ ðàç â äåíü. Äëÿ ýïèëåïñèè õàðàêòåð-
íî öèêëîëåïòè÷åñêîå òå÷åíèå. Ñåìèîëîãèÿ
ïðèñòóïîâ ñîîòâåòñòâóåò âèñî÷íîé ýïèëåï-
ñèè. Îòìå÷àåòñÿ ïîëèìîðôèçì ïðèñòóïîâ — ó
îäíîãî ïàöèåíòà áûâàåò 3 è áîëåå òèïîâ ïðè-
ñòóïîâ. Ïðåîáëàäàþò äèàëåïòè÷åñêèå, àóòîìî-
òîðíûå è ãåíåðàëèçîâàííûå ñóäîðîæíûå ïðè-
ñòóïû, ðåæå — ôîêàëüíûå ìîòîðíûå ïðèñòó-
ïû è àëüòåðíèðóþùèå ãåìèêîíâóëüñèè [1].

ÝÝÃ-èçìåíåíèÿ âî âðåìÿ ýïèëåïòè÷åñ-
êîãî ñòàòóñà íå ñïåöèôè÷íû, îòìå÷àåòñÿ âû-
ñîêîàìïëèòóäíàÿ äåëüòà-àêòèâíîñòü 1-2 Ãö.
Ìåäëåííî-âîëíîâàÿ àêòèâíîñòü ïåðèîäè÷åñ-
êè ïðåîáëàäàåò òî ñ îäíîé òî ñ äðóãîé ñòîðî-
íû èëè â ëîáíûõ îòâåäåíèÿõ, âîçíèêàþò áè-
ëàòåðàëüíûå ñïàéêè. Ó 1/3 áîëüíûõ ïðè çàïè-
ñè ÝÝÃ âî âðåìÿ ïðèñòóïà íåâîçìîæíî îáíà-
ðóæèòü ðåãèîíàëüíîå íà÷àëî, íî â áîëüøèí-
ñòâå ñëó÷àåâ ïðèñòóïû íà÷èíàþòñÿ ñ ðåãèî-
íàëüíîé àêòèâíîñòè èç âèñî÷íûõ îòäåëîâ [1].

ÝÝÃ ïîñëå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà ðåãè-
ñòðèðóåò çàìåäëåíèå îñíîâíîé àêòèâíîñòè
ôîíà, ïðîäîëæåííîå ðåãèîíàëüíîå çàìåäëå-
íèå (ðåæå ïåðèîäè÷åñêîå ðèòìè÷åñêîå çàìåä-
ëåíèå) â îäíîì èç âèñî÷íûõ èëè ëîáíî-âè-
ñî÷íûõ îòäåëîâ, à òàêæå áèòåìïîðàëüíî. Èçî-
ëèðîâàííûå îñòðûå âîëíû èëè êîìïëåêñû îñ-
òðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà âîçíèêàþò ðåãèîíàëü-
íî, ÷àùå â âèñî÷íûõ îòâåäåíèÿõ, ðåæå äèô-
ôóçíî. Korff Ñ.M. (2009) îïèñàë îñîáûé ÝÝÃ-
ôåíîìåí — ïåðèîäè÷åñêèå ëàòåðàëèçîâàí-
íûå ýïèëåïòèôîðìíûå ïàòòåðíû (PLEDs).

Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ
ÌÐÒ â îñòðîì ïåðèîäå: îòåê ãîëîâíîãî

ìîçãà, ïîâûøåíèå ñèãíàëà â ðåæèìå Ò2 îò
ìåäèîáàçàëüíûõ îòäåëîâ âèñî÷íûõ äîëåé.

36 Ðåçèñòåíòíûå ôîðìû ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííûå ñ ôåáðèëüíî-
ïðîâîöèðóåìûìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîìû Äðàâå, DESC, HHE) (ëåêöèÿ)
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Â 50% ñëó÷àåâ èçìåíåíèÿ îòñóòñòâóþò. 
ÌÐÒ ïîñëå ÝÑ: èçìåíåíèÿ âûÿâëÿþòñÿ âî

âñåõ ñëó÷àÿõ. Îòìå÷àþòñÿ äèôôóçíàÿ öåðåá-
ðàëüíàÿ àòðîôèÿ, àòðîôèÿ ãèïïîêàìïà (áè-
ëàòåðàëüíûé ãèïïîêàìïàëüíûé ñêëåðîç).
Áåëîå âåùåñòâî íå ïîðàæàåòñÿ. Àòðîôèÿ ìî-
æåò ðàñïðîñòðàíÿòüñÿ íà ÷åðâü ìîçæå÷êà.

ÏÝÒ ñ 18F-FDG ìåæäó ïðèñòóïàìè âûÿâ-
ëÿåò ñíèæåíèå ìåòàáîëèçìà â âèñî÷íî-òå-
ìåííûõ è îðáèòîôðîíòàëüíûõ îòäåëàõ
áèëàòåðàëüíî [18].

Äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè(Mikaeloff,  2006):
Âîçðàñò-çàâèñèìûé äåáþò çàáîëåâàíèÿ  (4-
11 ëåò) ó íåâðîëîãè÷åñêè çäîðîâûõ äåòåé
Ðàçâèòèå çàáîëåâàíèÿ ñ ãèïåðòåðìèè,
íî áåç ïðèçíàêîâ íåéðîèíôåêöèè 

Íà÷àëî ñ äëèòåëüíîãî òÿæåëîãî ÝÑ, ñ ïîñëåäó-
þùèì ïåðåõîäîì â ðåçèñòåíòíóþ ýïèëåï-
ñèþ, ïðàêòè÷åñêè áåç ëàòåíòíîãî ïåðèîäà
Ýëåêòðî-êëèíè÷åñêèå ïðèçíàêè ôî-

êàëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ
êàê â îñòðîì ïåðèîäå, òàê è ïðè ðàçâè-
òèè ýïèëåïñèè, óêàçûâàþùèå íà âîâëå-
÷åíèå ïåðèñèëüâèàðíîé îáëàñòè
Íà ÌÐÒ ó 70% ïàöèåíòîâ — áèëàòåðàëü-
íûé ãèïïîêàìïàëüíûé ñêëåðîç  
Íåéðîïñèõîëîãè÷åñêîå òåñòèðîâàíèå

âûÿâëÿåò íàðóøåíèå ôóíêöèè ìåäèî-
áàçàëüíûõ îòäåëîâ âèñî÷íûõ  è ëîáíûõ
äîëåé ñ îáåèõ ñòîðîí: íàðóøåíèÿ ïàìÿ-
òè, ðå÷è, ïîâåäåíèÿ.  

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç âêëþ-
÷àåò íåéðîèíôåêöèè, ñóïðàòåíòîðèàëü-
íûå îïóõîëè, îñîáåííî ëîáíûõ äîëåé, ñèí-
äðîì Äðàâå, ñèíäðîì Àëüïåðñà, ýïèëåïñèþ
ñ óìñòâåííîé îòñòàëîñòüþ ó æåíùèí âñëåä-
ñòâèå ìóòàöèè PCDH19, ëèìáè÷åñêèé ýí-
öåôàëèò, íàñëåäñòâåííûå áîëåçíè îáìåíà
(äåôèöèò áèîòèíèäàçû, öèòðóëëèíåìèÿ).

Ëå÷åíèå çàâèñèò îò ñòàäèè çàáîëåâà-
íèÿ. Âàæíî ó÷èòûâàòü ðåçèñòåíòíîñòü ÝÑ
êî âñåì ÀÝÏ, êîðòèêîñòåðîèäàì è èììó-
íîãëîáóëèíàì, íåýôôåêòèâíîñòü êåòîãåí-
íîé äèåòû è ïëàçìàôåðåçà [25]. Åäèíñòâåí-
íûé ìåòîä êóïèðîâàíèÿ — áàðáèòóðîâûé
íàðêîç, äëÿ óìåíüøåíèÿ òîêñè÷íîñòè êîòî-
ðîãî ïðè äëèòåëüíîì ïðèìåíåíèè ðåêî-
ìåíäóþò ïðèìåíÿòü ñî÷åòàíèå áåíçîäèà-
çåïèíîâ è êîðòèêîñòåðîèäîâ.

Ñèìïòîìàòè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåï-
ñèÿ, ðàçâèâàþùàÿñÿ â èñõîäå ÝÑ ïðè DESC-
ñèíäðîìå, ðåçèñòåíòíà ê ÀÝÏ, êåòîãåííîé

äèåòå. ÀÝÏ âûáîðà — ïðîèçâîäíûå êàðáà-
ìàçåïèíà â ìàêñèìàëüíî ïåðåíîñèìûõ äî-
çàõ (30 ìã/êã/ñóò). Â ìîíîòåðàïèè è  êîì-
áèíàöèè ïðèìåíÿþò âàëüïðîàòû (äåïà-
êèí), òîïèðàìàò, ëåâåòèðàöåòàì. 

Ïðîãíîç. DESC-ñèíäðîì íå ñëó÷àéíî íà-
çûâàþò «ðàçðóøèòåëüíîé ýíöåôàëîïàòè-
åé». Ïî äàííûì Mikaeloff (2006), ó âñåõ áîëü-
íûõ ñ DESC-ñèíäðîìîì ñíèæåí IQ, ïðè÷åì ó
58% — íèæå 50%. Â áîëåå ëåãêèõ ñëó÷àÿõ äëÿ
äåòåé õàðàêòåðåí ñïåöèôè÷åñêèé íåéðîï-
ñèõîëîãè÷åñêèé ñèíäðîì, îáóñëîâëåííûé
äâóñòîðîííèì ïîðàæåíèåì âèñî÷íûõ äî-
ëåé (íàðóøåíèå êðàòêîñðî÷íîé, ñëóõîâîé è
çðèòåëüíîé ïàìÿòè, ãèïåðàêòèâíîå ïîâåäå-
íèå). Õàðàêòåðíî ðàçâèòèå ëîáíîãî äèçýêçå-
êóòèâíîãî ñèíäðîìà (íàðóøåíèå ïëàíèðî-
âàíèÿ è ïîñëåäîâàòåëüíîñòè äåéñòâèé), ñíè-
æåíèå ìîòèâàöèè, àïàòèêî-àáóëè÷åñêèé
ñèíäðîì, ýìîöèîíàëüíàÿ ëàáèëüíîñòü, ðàñ-
ñòðîéñòâî ðå÷è [1]. Çíà÷èòåëüíî ðåæå îòìå-
÷àþòñÿ äâèãàòåëüíûå ðàññòðîéñòâà: ñïàñòè-
÷åñêèé òåòðàïàðåç, ëîáíàÿ àñòàçèÿ-àáàçèÿ,
ìîòîðíàÿ íåëîâêîñòü è êîðêîâàÿ àòàêñèÿ.

Ñèíäðîì ãåìèêîíâóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ,
ãåìèïëåãèè è ýïèëåïñèè (ñèíäðîì HHE)

Îïðåäåëåíèå. «Syndrome of Hemiconvul-
sions, Hemiplegia and Epilepsy» (H. Gastaut è
ñîàâò., 1957) — ïîëèýòèîëîãè÷íîå çàáîëå-
âàíèå, äåáþòèðóþùåå â äåòñêîì âîçðàñòå è
õàðàêòåðèçóþùååñÿ òðèàäîé ïðèçíàêîâ: 

1) ïðîäîëæèòåëüíûìè ñóäîðîæíûìè ïðè-
ñòóïàìè (îáû÷íî íà ôîíå òåìïåðàòó-
ðû), çàõâàòûâàþùèìè ïîëîâèíó òåëà
(ãåìèêîíâóëüñèè); 

2) îñòðî âîçíèêàþùèì ñðàçó ïîñëå ïðèñòó-
ïîâ ãåìèïàðåçîì (íà ñòîðîíå ñóäîðîã); 

3) ïîñëåäóþùèì ðàçâèòèåì ñèìïòîìàòè-
÷åñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè [1]. 

Ýòèîëîãèÿ íåèçâåñòíà. Âûäåëÿþò èäèî-
ïàòè÷åñêèé è ñèìïòîìàòè÷åñêèé âàðèàí-
òû çàáîëåâàíèÿ [28]. 

Ãèïîòåçû ïðîèñõîæäåíèÿ ñèìïòîìà-
òè÷åñêèõ âàðèàíòîâ: 

Íåéðîèíôåêöèÿ: Âèðóñíûé (ãåðïåòè÷åñ-
êèé?) ýíöåôàëèò (Panayiotopoulos C.P.,
2002) [23], varicella zoster, Epstein-Barr
(Wakamoto H., 2002) [31]. Ïî ìíåíèþ
Chauvel P. è Dravet Ch. (2005) [4] ëèõîðàä-
êà ðàçâèâàåòñÿ íà ôîíå ÎÐÂÈ, âîñïàëè-

Ðåçèñòåíòíûå ôîðìû ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííûå ñ ôåáðèëüíî-
ïðîâîöèðóåìûìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîìû Äðàâå, DESC, HHE) (ëåêöèÿ)
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òåëüíûå èçìåíåíèÿ â ÖÑÆ, îòñóòñòâóþò.
Ïîñëåäñòâèÿ ×ÌÒ: (Arzimanoglou A.,

2004) [2]. 
ÎÍÌÊ (ÀÂ-ìàëüôîðìàöèè, íàñëåäñòâåí-
íûé äåôèöèò ïðîòåèíà S) (Mondal R.K.,
2006) [26].
Ãëþòàðîâàÿ àöèäóðèÿ (Lee C., 2006) [15]. 
Ãåíåòè÷åñêàÿ òåîðèÿ (Yamazaki S., 2011):
ìóòàöèÿ S218L â ãåíå CACNA1A (ìóòàöèÿ
ãåìèïëåãè÷åñêîé ìèãðåíè) [33]. 
Àíîìàëèè ìîçîëèñòîãî òåëà ïðåäðàñïî-
ëàãàþò ê ïîðàæåíèþ îäíîé ãåìèñôåðû
ïðè ýïèëåïòè÷åñêîì ñòàòóñå (Auvin S.,
Bellavoine V., 2012) [3].

Ïàòîãåíåç. Äëèòåëüíûå (áîëåå 30 ìèí)
ãåìèêîíâóëüñèâíûå ïðèñòóïû (ôîêàëüíûé
ÝÑ) íà ôîíå ëèõîðàäêè íàðóøàþò ðàáîòó
èîííûõ êàíàëîâ, ïðèâîäÿò ê âíóòðèêëåòî÷-
íîìó ïîòîêó èîíèçèðîâàííîãî êàëüöèÿ,
ïîâðåæäåíèþ êëåòêè, ðàçâèòèþ îòåêà ìîç-
ãà (äèôôóçíî èëè óíèëàòåðàëüíî). Ïîñëå
êóïèðîâàíèÿ ïðèñòóïîâ è ðàçðåøåíèÿ îòå-
êà ñîõðàíÿþòñÿ îñòàòî÷íûå ÿâëåíèÿ — «öå-
ðåáðàëüíàÿ ãåìèàòðîôèÿ», ïåðìàíåíòíûé
êîíòðàëàòåðàëüíûé ãåìèïàðåç, ñèìïòîìà-
òè÷åñêàÿ ôîêàëüíàÿ ýïèëåïñèÿ.

Ýïèäåìèîëîãèÿ. Çà ïîñëåäíèå 20 ëåò â
ðàçâèòûõ ñòðàíàõ çàáîëåâàåìîñòü ñèíäðî-
ìîì ÍÍÅ ñíèçèëàñü â ñâÿçè ñ  ðàçðàáîòêîé
ìåðîïðèÿòèé ïî îêàçàíèþ ïîìîùè äåòÿì
ñ äëèòåëüíûìè ýïèëåïòè÷åñêèìè ïðèñòó-
ïàìè è ýïèëåïòè÷åñêèì ñòàòóñîì
(Arzimanoglou A. è ñîàâò., 2004) [2]. 

Ïî äàííûì Chauvel P. è Dravet Ch.
(2005), ÷àñòîòà âñòðå÷àåìîñòè ñèíäðîìà
ÍÍÅ â Åâðîïå (íà 10000 äåòåé): â 1967 ã. —
7,77; â 1969 ã. — 3,82, â 1978 ã. — 1,64 [4]. 

Â ðàçâèâàþùèõñÿ ñòðàíàõ, ãäå îòñóòñò-
âóþò ïðåïàðàòû äëÿ êóïèðîâàíèÿ ýïèëåï-
òè÷åñêîãî ñòàòóñà è íå íàëàæåíà ñëóæáà
íåîòëîæíîé ïîìîùè, ñèíäðîì ÍÍÅ íå ÿâ-
ëÿåòñÿ ðàðèòåòîì. van Toorn R. (2012) îïè-
ñàë 8 íîâûõ ñëó÷àåâ, çàðåãèñòðèðîâàííûõ
â ÞÀÐ çà 2 ãîäà [30]. 

Ýïèëåïñèÿ âîçíèêàåò ÷åðåç 1-20 ëåò,
85% — â òå÷åíèå 3 ëåò.

Òå÷åíèå. Çàáîëåâàíèå äåáþòèðóåò â
âîçðàñòå îò 5 ìåñ. äî 4õ ëåò, â 85% ñëó÷àåâ —
äî 2õ ëåò. Îñòðûé ïåðèîä õàðàêòåðèçóåòñÿ
ãåìèêëîíè÷åñêèìè ñóäîðîãàìè ñ ìîìåí-
òàëüíûì ðàçâèòèåì ñòîéêîãî ãåìèïàðåçà
íà ôîíå ëèõîðàäêè ó íåâðîëîãè÷åñêè çäî-

ðîâûõ äåòåé. Çàòåì ôîêàëüíûé ýïèëåïòè-
÷åñêèé ñòàòóñ ãåìèêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ
êóïèðóåòñÿ è íàñòóïàåò  «ñâåòëûé ïðîìåæó-
òîê», ïîñëå êîòîðîãî ðàçâèâàåòñÿ êàðòèíà
ÍÍÅ-ñèíäðîìà (ãåìèêëîíè÷åñêèå ïðèñòó-
ïû, ãåìèïàðåç, êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ).
×àñòûå ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû è ïîñòî-
ÿííàÿ ïðîäîëæåííàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àê-
òèâíîñòü íà ÝÝÃ ïðèâîäÿò ê íàðàñòàíèþ ãå-
ìèïàðåçà è êîãíèòèâíûõ íàðóøåíèé.

Êëèíè÷åñêàÿ êàðòèíà. Âêëþ÷àåò ñëå-
äóþùèå ïðîÿâëåíèÿ:

1. Öåíòðàëüíûé (ñïàñòè÷åñêèé) ãåìèïàðåç,
ïèðàìèäíûå ñèìïòîìû (àíèçîðåôëåê-
ñèÿ, ïàòîëîãè÷åñêèå ðåôëåêñû, ñèíêèíå-
çèè, êëîíóñû). Ïðåîáëàäàåò â ïðîêñèìàëü-
íîé ÷àñòè. 20% ñëó÷àåâ: ãåìèïàðåç èñ÷åçà-
åò â òå÷åíèå ãîäà ïîñëå ïðèñòóïà; íî ñî-
õðàíÿåòñÿ ïèðàìèäíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü.

2. Êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ: â áîëüøèíñò-
âå ñëó÷àåâ.

3. Ìîòîðíàÿ àôàçèÿ — ïðè ïîðàæåíèè äî-
ìèíàíòíîãî ïîëóøàðèÿ. 

4. Èíîãäà âûÿâëÿþòñÿ ðàññòðîéñòâà ÷óâñò-
âèòåëüíîñòè è íàðóøåíèå êîîðäèíàöèè.

5. Öåíòðàëüíûå íàðóøåíèÿ çðåíèÿ: ãåìèà-
íîïñèÿ, àòðîôèÿ çðèòåëüíûõ íåðâîâ. 

Õàðàêòåðèñòèêè ïðèñòóïîâ:
1. Âûñîêàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü, áîëåå 30

ìèí, íåðåäêî íåñêîëüêî ÷àñîâ è äàæå
äíåé. Èíòåíñèâíîñòü êëîíè÷åñêèõ ïî-
äåðãèâàíèé ìîæåò ìåíÿòüñÿ (îñëàáå-
âàòü è íàðàñòàòü âíîâü).

2. Âàðèàáåëüíîñòü òîïîãðàôèè ïðèñòó-
ïîâ. Ãåìèêëîíèè ìîãóò ïðåâàëèðîâàòü
â êàêîé–ëèáî îäíîé êîíå÷íîñòè, ëèöå-
âîé ìóñêóëàòóðå, ðàñïðîñòðàíÿòüñÿ íà
äðóãóþ ñòîðîíó èëè äàæå ìåíÿòü ñòîðî-
íó (àëüòåðíèðóþùèå ãåìèêîíâóëüñèè). 

3. Ñîçíàíèå ïðè ïðèñòóïàõ ìîæåò ôëþê-
òóèðîâàòü, íî â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ
ñîõðàíåíî.  

4. Âàðèàáåëüíîñòü íà÷àëà ïðèñòóïîâ. Ïðè-
ñòóïû ìîãóò íà÷èíàòüñÿ ñ àäâåðñèè ãëàç è
ãîëîâû, êëîíè÷åñêèõ ñóäîðîã â êàêîé-ëè-
áî îäíîé êîíå÷íîñòè, ñ îáåèõ ñòîðîí, è
ëèøü ïî ìåðå ðàçâèòèÿ ñóäîðîã îíè ïðè-
îáðåòàþò ãåìèêëîíè÷åñêèé õàðàêòåð, íå-
ðåäêî â âèäå àñèíõðîííûõ ïîäåðãèâàíèé. 

5. Âûðàæåííîñòü âåãåòàòèâíûõ ïðîÿâëå-
íèé ïðè äëèòåëüíûõ ïðèñòóïàõ: ãèïåð-
âåíòèëÿöèÿ, äèñïíîý, ñåðäå÷íàÿ àðèò-
ìèÿ, öèàíîç. 

38 Ðåçèñòåíòíûå ôîðìû ýïèëåïñèè, àññîöèèðîâàííûå ñ ôåáðèëüíî-ïðîâîöèðóåìûìè
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Òèïû ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ
Â êëèíè÷åñêîé êàðòèíå ó äåòåé ïðåîá-

ëàäàþò ôîêàëüíûå ìîòîðíûå è ïñåâäîãå-
íåðàëèçîâàííûå ïðèñòóïû, à ó ïîäðîñòêîâ
è âçðîñëûõ — ñëîæíûå ïàðöèàëüíûå (ãëàâ-
íûì îáðàçîì, àóòîìîòîðíûå). 

Íåéðîâèçóàëèçàöèÿ âûÿâëÿåò öåðåá-
ðàëüíóþ ãåìèàòðîôèþ, ñ ïðåèìóùåñòâåí-
íûì ïîðàæåíèåì âèñî÷íîãî ïàëåîêîðòåê-
ñà (ìåçèàëüíûé âèñî÷íûé ñêëåðîç), à òàê-
æå ìîçæå÷êà, òàëàìóñà è ïîäêîðêîâûõ
ÿäåð. Ðàííèé ÌÐ-ïðèçíàê ÍÍÅ: âûÿâëåíèå
â ïåðâûå íåñêîëüêî ñóòîê â Ò2-ðåæèìå èç-
ìåíåíèé â áåëîì âåùåñòâå [11, 29].  

Äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè:
Âíåçàïíîå ðàçâèòèå â ìëàäåí÷åñêîì âîç-
ðàñòå ýïèëåïòè÷åñêîãî ñòàòóñà ãåìèêîí-
âóëüñèâíûõ ïðèñòóïîâ (èëè åäèíè÷íîãî
äëèòåëüíîãî ïðèñòóïà), ÷àùå íà ôîíå
òåìïåðàòóðû ñ ïîñëåäóþùèì ïîÿâëåíè-
åì ñòîéêîãî öåíòðàëüíîãî ãåìèïàðåçà;
ïðèñîåäèíåíèå, îáû÷íî ñïóñòÿ íå-

ñêîëüêî ëåò ïîñëå îñòðîãî ýïèçîäà, ïî-
âòîðíûõ  íåïðîâîöèðóåìûõ ýïèëåïòè-
÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, ÷àñòûõ, ïîëèìîðô-
íûõ, ðåçèñòåíòíûõ ê òåðàïèè; 
«öåðåáðàëüíàÿ ãåìèàòðîôèÿ» ïðè íåé-
ðîâèçóàëèçàöèè.

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ïðîâî-
äÿò ñ ÄÖÏ è  ñèíäðîìîì Êîæåâíèêîâà—Ðàñ-
ìóññåíà (ïðîãðåññèðóþùèé î÷àãîâûé ýí-
öåôàëèò) (Panayiotopoulos C.P., 2005) [24]. 

Ïðîôèëàêòèêà è ëå÷åíèå. Ïðè ñèíä-

ðîìå ÍÍÅ, êàê íè ïðè îäíîé äðóãîé ôîðìå
ýïèëåïñèè, ìîæíî èçáåæàòü ôîðìèðîâà-
íèÿ ãåìèïàðåçà è â äàëüíåéøåì — ýïèëåï-
ñèè. Ïðîôèëàêòèêà çàêëþ÷àåòñÿ â ïðîâå-
äåíèè ìåðîïðèÿòèé, ïðåïÿòñòâóþùèõ ðàç-
âèòèþ äëèòåëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ è ÝÑ [3].  

Ïðè ëå÷åíèÿ ñèìïòîìàòè÷åñêîé ôî-
êàëüíîé ýïèëåïñèè îñíîâíîé ïðåïàðàò
âûáîðà — êàðáàìàçåïèí (îêñêàðáàìàçå-
ïèí) 15–35 ìã/êã/ñóòêè. Òàêæå ýôôåêòèâ-
íû òîïèðàìàò è âàëüïðîàòû (äåïàêèí).

Õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå
Ïîêàçàíèÿ: òÿæåëîå òå÷åíèå ñèíäðîìà

ÍÍÅ, ðåçèñòåíòíîñòü ïðèñòóïîâ ê òåðàïèè
ÀÝÏ, íàëè÷èå îò÷åòëèâîãî ïàòîëîãè÷åñêî-
ãî ñóáñòðàòà (öåðåáðàëüíàÿ àòðîôèÿ). 

Öåëü: óäàëåíèå ïàòîëîãè÷åñêîãî ñóáñò-
ðàòà, êóïèðîâàíèå ïðèñòóïîâ, áëîêèðîâà-
íèå ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè íà ÝÝÃ
è, â êîíå÷íîì èòîãå, óëó÷øåíèå êîãíèòèâ-
íûõ ôóíêöèé ïàöèåíòîâ. 

Õîä îïåðàöèè: ôîêàëüíàÿ êîðòèêàëüíàÿ ðå-
çåêöèÿ, à ïðè íàëè÷èè öåðåáðàëüíîé ãåìèàò-
ðîôèè — ôóíêöèîíàëüíàÿ ãåìèñôåðîòîìèÿ.

Ïðîãíîç [20]. Ìåäèêàìåíòîçíàÿ ðåìèñ-
ñèÿ äîñòèãàåòñÿ  ó 1/3 áîëüíûõ. 

Ôàêòîðû íåáëàãîïðèÿòíîãî ïðîãíîçà:
âûñîêàÿ ÷àñòîòà è ïîëèìîðôèçì ïðè-
ñòóïîâ; 
ìóëüòèðåãèîíàëüíûå è äèôôóçíûå ýïè-
ëåïòèôîðìíûå ÝÝÃ-ïàòòåðíû; 
ôîðìèðîâàíèå ïîñòîÿííîé ïðîäîëæåí-
íîé ðåãèîíàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé
àêòèâíîñòè.
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© Ïûëàåâà Î.À., Ìóõèí Ê.Þ., Ìèðîíîâ Ì.Á., 2012. 
Ýôôåêòèâíîñòü, áåçîïàñíîñòü è ïåðåíîñèìîñòü
ëàìîòðèäæèíà â ëå÷åíèè ýïèëåïñèè
Ð ó ñ .  æ ó ð .  ä å ò .  í å â ð . :  ò .  V I I ,  â û ï .  4 ,  2 0 1 2 .

Ë
àìîòðèäæèí áûë âïåðâûå çàðåãèñòðè-
ðîâàí äëÿ ëå÷åíèÿ ýïèëåïñèè â 1991
ãîäó è â íàñòîÿùåå âðåìÿ ïðèìåíÿåòñÿ

áîëåå ÷åì â 90 ñòðàíàõ ìèðà (Chadwick D.,
Marson T., 2007; Faught E., Matsuo F.U., 2004).

Ëàìîòðèäæèí îòíîñèòñÿ ê íîâûì àí-
òèýïèëåïòè÷åñêèì ïðåïàðàòàì (ÀÝÏ), îäíà-
êî, ïðåïàðàò ñòàë ïðèìåíÿòüñÿ çíà÷èòåëüíî
ðàíüøå äðóãèõ ÀÝÏ ïîñëåäíåãî ïîêîëåíèÿ,
ïîýòîìó ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè íàêîïëåí
áîëüøîé îïûò ïðèìåíåíèÿ ëàìîòðèäæèíà â
ëå÷åíèè ýïèëåïñèè, è ìåõàíèçì äåéñòâèÿ
ïðåïàðàòà, åãî ýôôåêòèâíîñòü è ïåðåíîñè-
ìîñòü äîñòàòî÷íî õîðîøî èçó÷åíû. 

Ïðîòèâîñóäîðîæíûé ýôôåêò ëàìîòðèä-
æèíà îáóñëîâëåí  äâóìÿ îñíîâíûìè ìåõà-
íèçìàìè: ñòàáèëèçàöèÿ ïðåñèíàïòè÷åñêîé
íåéðîíàëüíîé ìåìáðàíû çà ñ÷åò áëîêàäû
âîëüòàæ-çàâèñèìûõ íàòðèåâûõ êàíàëîâ, à
òàêæå îãðàíè÷åíèå âûñâîáîæäåíèÿ âîçáóæ-
äàþùèõ íåéðîìåäèàòîðîâ — ãëóòàìàòà è àñ-
ïàðòàòà. Ëàìîòðèäæèí èìååò ëèíåéíóþ
ôàðìàêîêèíåòèêó. Ïèê êîíöåíòðàöèè ïðå-
ïàðàòà óñòàíàâëèâàåòñÿ ñïóñòÿ 1–3 ÷ ïîñëå
ïåðîðàëüíîãî ïðèåìà. Ïåðèîä ïîëóâûâåäå-
íèÿ ïðè ìîíîòåðàïèè ñîñòàâëÿåò 24–41 ÷;

ñâÿçûâàåìîñòü ñ áåëêàìè ïëàçìû íå î÷åíü
âûñîêà — 55%. Ïðåïàðàò ìåòàáîëèçèðóåòñÿ â
ïå÷åíè, îäíàêî íå ñòèìóëèðóåò ãëþêóðî-
íèëòðàíñôåðàçíóþ ñèñòåìó, ïîýòîìó ïðè
äëèòåëüíîì ïðèåìå åãî êîíöåíòðàöèÿ â êðî-
âè ñîõðàíÿåòñÿ íà ïðåæíåì óðîâíå. Íà ìåòà-
áîëèçì ëàìîòðèäæèíà çíà÷èòåëüíî âëèÿþò
äðóãèå ÀÝÏ. Ïðè ñîâìåñòíîì ïðèìåíåíèè ñ
ÀÝÏ, âûçûâàþùèìè èíäóêöèþ ôåðìåíòîâ
ïå÷åíè (áàðáèòóðàòû, êàðáàìàçåïèí, ôåíè-
òîèí), ìåòàáîëèçì ïðåïàðàòà óñêîðÿåòñÿ, è
ïåðèîä ïîëóâûâåäåíèÿ ìîæåò óêîðà÷èâàòü-
ñÿ äî 15 ÷. Âàëüïðîàòû çàìåäëÿþò âûâåäåíèå
ïðåïàðàòà, è ïåðèîä ïîëóâûâåäåíèÿ óäëèíÿ-
åòñÿ äî 60 ÷ (Frank L.M. è ñîàâò., 1997, O.
Dulac, 1994).

Ëàìèòîð (ëàìîòðèäæèí; Òîððåíò Ôàðìà-
ñüþòèêàëñ Ëòä) áûë çàðåãèñòðèðîâàí â 2001
ãîäó è âûïóñêàåòñÿ â âèäå òàáëåòîê, ñîäåðæà-
ùèõ 25, 50 è 100 ìã ëàìîòðèäæèíà. 

Ðåçóëüòàòû ìíîãî÷èñëåííûõ èññëåäîâà-
íèé, â òîì ÷èñëå ñðàâíèòåëüíûõ èññëåäîâà-
íèé ÀÝÏ, ïîêàçàëè ýôôåêòèâíîñòü è õîðî-
øóþ ïåðåíîñèìîñòü ëàìîòðèäæèíà è åãî
ïðåèìóùåñòâà â ëå÷åíèè ôîêàëüíûõ è íåêî-
òîðûõ òèïîâ ãåíåðàëèçîâàííûõ ïðèñòóïîâ ó
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EFFICACY, SAFETY AND TOLERABILITY OF 
LAMOTRIGINE IN THE TREATMENT OF EPILEPSY
Î.À. Pylaeva, Ê.Yu. Mukhin, Ì.B. Mironov

Èíñòèòóò äåòñêîé íåâðîëîãèè è ýïèëåïñèè èì. Ñâÿòèòåëÿ Ëóêè, Ìîñêâà

Ïðåäñòàâëåí îáçîð ðàáîò, ïîñâÿùåííûõ ýôôåêòèâíîñòè, áåçîïàñíîñòè è ïåðåíîñèìîñòè ëàìîòðèä-
æèíà â ëå÷åíèè ýïèëåïñèè. Îòäåëüíûé àêöåíò ñäåëàí íà ðåçóëüòàòàõ ñðàâíèòåëüíûõ èññëåäîâàíèé, íà òà-
êèõ àñïåêòàõ ëå÷åíèÿ, êàê âëèÿíèå ïðåïàðàòà íà êîãíèòèâíûå ôóíêöèè è êà÷åñòâî æèçíè. Ïîäðîáíî îñâÿ-
ùàþòñÿ ïðåèìóùåñòâà ïðèìåíåíèÿ ëàìîòðèäæèíà ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ. Òàêæå ðàññìàòðèâàþòñÿ ïîêà-
çàíèÿ ê ïðèìåíåíèþ ëàìîòðèäæèíà ïî äàííûì ìåæäóíàðîäíûõ ñòàíäàðòîâ ëå÷åíèÿ ýïèëåïñèè.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ýïèëåïñèÿ, ëàìîòðèäæèí, ýôôåêòèâíîñòü, áåçîïàñíîñòü, ïåðåíîñèìîñòü, ó äåòåé.

A review is devoted to the aspects of efficacy, safety and tolerability of lamotrigine in the treatment of epilepsy. Special
emphasis is placed on the results of comparative studies, on such aspects of the treatment as the impact of the drug on cog-
nitive function and quality of life. Especially the benefits of lamotrigine in children and adolescents are discussed in detail.
Also indications for using lamotrigine according to the international standards for treatment of epilepsy are considered.

Key words: epilepsy, lamotrigine, efficacy, safety, tolerability, in children.



ïàöèåíòîâ ðàçíûõ âîçðàñòíûõ ãðóïï êàê â
âèäå äîïîëíèòåëüíîé òåðàïèè, òàê è â ìîíî-
òåðàïèè. 

Ýôôåêòèâíîñòü ëàìîòðèäæèíà â ëå÷åíèè
ýïèëåïñèè (ðåçóëüòàòû ñðàâíèòåëüíûõ

èññëåäîâàíèé)
Îñîáåííî ïîêàçàòåëüíûìè ÿâëÿþòñÿ ðå-

çóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ SANAD.
Öåëüþ íàèáîëåå ìàñøòàáíîãî è ôóíäà-

ìåíòàëüíîãî èññëåäîâàíèÿ SANAD (Standard
and New Antiepileptic Drugs — «Ñðàâíåíèå
ñòàíäàðòíûõ è íîâûõ àíòèýïèëåïòè÷åñ-
êèõ ïðåïàðàòîâ») — îòêðûòîãî, ðàíäîìèçè-
ðîâàííîãî, êîíòðîëèðóåìîãî ñðàâíèòåëü-
íîãî èññëåäîâàíèÿ — ÿâëÿëîñü ñðàâíåíèå
ýôôåêòèâíîñòè è ïåðåíîñèìîñòè îñíîâíûõ
òðàäèöèîííûõ è íîâûõ ÀÝÏ (êàðáàìàçåïè-
íà, ãàáàïåíòèíà, ëàìîòðèäæèíà, îêñêàðáà-
çåïèíà è òîïèðàìàòà) â ëå÷åíèè ýïèëåïñèè.
Â èññëåäîâàíèè SANAD áûë ïðåäëîæåí ìå-
òîäîëîãè÷åñêèé ïîäõîä, íàïðàâëåííûé íà
ðåøåíèå âîïðîñà î íàçíà÷åíèè «ïðåïàðàòà
ïåðâîãî âûáîðà» ó ïàöèåíòîâ ñ íåäàâíî äèà-
ãíîñòèðîâàííîé ýïèëåïñèåé. Âûáîð ïåðâî-
ãî ÀÝÏ íàèáîëåå âàæåí â ñâÿçè ñ òåì, ÷òî ó
áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ âîçìîæíî äîñòèæå-
íèå ðåìèññèè íà èíèöèàëüíîé òåðàïèè, è
ïàöèåíòû áóäóò ïðîäîëæàòü ïðèåì ýòîãî
ïðåïàðàòà íà ïðîòÿæåíèè äëèòåëüíîãî âðå-
ìåíè, â íåêîòîðûõ ñëó÷àÿõ — íà ïðîòÿæå-
íèè ìíîãèõ ëåò. Ïîÿâëåíèå íîâûõ ÀÝÏ â ïî-
ñëåäíèå ãîäû çíà÷èòåëüíî ðàñøèðèëî âîç-
ìîæíîñòè âûáîðà âðà÷à-ýïèëåïòîëîãà. Îä-
íàêî ÷åòêèå ðåêîìåíäàöèè ïî âûáîðó èíè-
öèàëüíîé òåðàïèè (ïåðâîãî ÀÝÏ) äëÿ ïðàê-
òè÷åñêîãî âðà÷à îòñóòñòâóþò (Chadwick D.,
Marson T., 2007). Óíèêàëüíîñòü èññëåäîâà-
íèÿ SANAD ñîñòîÿëà òàêæå è â èçó÷åíèè ýô-
ôåêòèâíîñòè òåðàïèè âî âñåõ âîçðàñòíûõ
ãðóïïàõ: îò äåòñêîãî äî ïîæèëîãî âîçðàñòà.
Îöåíêà ýôôåêòèâíîñòè ëå÷åíèÿ âêëþ÷àëà
àíàëèç èñõîäîâ äëèòåëüíîãî ëå÷åíèÿ, ïîêà-
çàòåëåé êà÷åñòâà æèçíè è ýêîíîìè÷åñêèõ
àñïåêòîâ ëå÷åíèÿ. Èññëåäîâàíèå SANAD
ïðîâîäèëîñü íà áàçå àìáóëàòîðíûõ îòäåëå-
íèé êëèíèê â Âåëèêîáðèòàíèè. 1721 ïàöè-
åíòîâ ñ ïàðöèàëüíûìè ïðèñòóïàìè, äëÿ êî-
òîðûõ â êà÷åñòâå ñòàíäàðòà àíòèýïèëåïòè-
÷åñêîé òåðàïèè (ñòàíäàðòíîãî ïðåïàðàòà

«ïåðâîãî âûáîðà») ðàññìàòðèâàëñÿ êàðáàìà-
çåïèí, áûëè ñëó÷àéíûì îáðàçîì ðàñïðåäå-
ëåíû äëÿ ïðèåìà êàðáàìàçåïèíà, ãàáàïåíòè-
íà, ëàìîòðèäæèíà, îêñêàðáàçåïèíà, èëè òî-
ïèðàìàòà. Ïåðâè÷íûå èñõîäû (êðèòåðèè
îöåíêè ýôôåêòèâíîñòè) âêëþ÷àëè ïðîìå-
æóòîê âðåìåíè îò íà÷àëà ëå÷åíèÿ äî ïîÿâëå-
íèÿ «íåóäà÷è ëå÷åíèÿ», à òàêæå âðåìÿ äî äî-
ñòèæåíèÿ 12-ìåñÿ÷íîé ðåìèññèè; àíàëèç
ïðîâîäèëñÿ â çàâèñèìîñòè îò íàçíà÷åííîãî
ëå÷åíèÿ (ITT-àíàëèç) è â ñîîòâåòñòâèå ñ ïðî-
òîêîëîì èññëåäîâàíèÿ. Ðåçóëüòàòû èññëåäî-
âàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî ïî ïîêàçàòåëþ «âðåìÿ
äî íåóäà÷è ëå÷åíèÿ» ëàìîòðèäæèí èìåë äî-
ñòîâåðíûå ïðåèìóùåñòâà ïåðåä êàðáàìàçå-
ïèíîì (îòíîøåíèå ðèñêîâ [HR] 0,78 [95% CI
(äîâåðèòåëüíûé èíòåðâàë) 0,63-0,97]), ãàáà-
ïåíòèíîì (0,65 [0,52-0,80]), è òîïèðàìàòîì
(0,64 [0,52-0,79]), à òàêæå ïðåèìóùåñòâà, íå
äîñòèãàþùèå äîñòîâåðíûõ çíà÷åíèé, ïî
ñðàâíåíèþ ñ îêñêàðáàçåïèíîì (1,15 [0,86-
1,54]).  Ïî ñðàâíåíèþ ñ ïàöèåíòàìè, ïîëó-
÷àâøèìè êàðáàìàçåïèí, «íåóäà÷à ëå÷åíèÿ»
çàðåãèñòðèðîâàíà ó ìåíüøåãî ïðîöåíòà ïà-
öèåíòîâ, ïîëó÷àâøèõ ëàìîòðèäæèí, ÷åðåç 1
ãîä (ìåíüøå íà 12%) è ÷åðåç 2 ãîäà (ìåíüøå
íà 8%) ïîñëå ðàíäîìèçàöèè. 

Ïðåèìóùåñòâî ëàìîòðèäæèíà íàä êàðáà-
ìàçåïèíîì áûëî ñâÿçàíî ñ åãî ëó÷øåé ïåðå-
íîñèìîñòüþ; îäíàêî, ðåçóëüòàòû èññëåäîâà-
íèÿ ïîêàçàëè, ÷òî ëàìîòðèäæèí òàêæå íå óñ-
òóïàë êàðáàìàçåïèíó ïî êëèíè÷åñêèì êðè-
òåðèÿì îöåíêè ýôôåêòèâíîñòè: âðåìÿ äî äî-
ñòèæåíèÿ 12-ìåñÿ÷íîé ðåìèññèè è âðåìÿ äî
«íåóäà÷è ëå÷åíèÿ» âñëåäñòâèå íåàäåêâàòíî-
ãî êîíòðîëÿ íàä ïðèñòóïàìè (âòîðè÷íûé
êðèòåðèé ýôôåêòèâíîñòè). 

Ïî ïîêàçàòåëþ «âðåìÿ äî äîñòèæåíèÿ 12-
ìåñÿ÷íîé ðåìèññèè» áûëè âûÿâëåíû ïðå-
èìóùåñòâà êàðáàìàçåïèíà ïåðåä ãàáàïåíòè-
íîì, îäíàêî ðàçëè÷èÿ ïî ñðàâíåíèþ ñ ëàìî-
òðèäæèíîì (à òàêæå òîïèðàìàòîì è îêñêàð-
áàçåïèíîì) íå äîñòèãàëè äîñòîâåðíûõ çíà-
÷åíèé. 

Ìåæäó ëå÷åáíûìè ãðóïïàìè îòñóòñòâî-
âàëè ñóùåñòâåííûå ðàçëè÷èÿ ïî ïîêàçàòåëþ
êà÷åñòâà æèçíè, õîòÿ ó ïàöèåíòîâ, äîñòèã-
øèõ 12-ìåñÿ÷íîé ðåìèññèè, ê êîíöó âòîðî-
ãî ãîäà ïîñëå ðàíäîìèçàöèè, ïîêàçàòåëü êà-
÷åñòâà æèçíè áûë âûøå, ÷åì ó ïàöèåíòîâ, íå
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äîñòèãøèõ ðåìèññèè. Â òåõ ñëó÷àÿõ, êîãäà
áûëà çàðåãèñòðèðîâàíà «íåóäà÷à ëå÷åíèÿ»,
ïîêàçàòåëü êà÷åñòâà æèçíè áûë íèæå, ÷åì ó
ïàöèåíòîâ, ïðîäîëæàâøèõ ëå÷åíèå, íàçíà-
÷åííîå ïîñëå ðàíäîìèçàöèè. 

Ïðè ïðîâåäåíèè ITT-àíàëèçà íàèìåíü-
øåå êîëè÷åñòâî ïàöèåíòîâ, ñîîáùèâøèõ î
ïîáî÷íûõ ðåàêöèÿõ, áûëî çàðåãèñòðèðîâà-
íî íà ôîíå òåðàïèè ëàìîòðèäæèíîì (45% —
ITT-àíàëèç, 37% — àíàëèç â ñîîòâåòñòâèå ñ
ïðîòîêîëîì) è íàèáîëüøåå êîëè÷åñòâî ïà-
öèåíòîâ ñ ïîáî÷íûìè ðåàêöèÿìè — íà ôîíå
ïðèåìà òîïèðàìàòà (53% — ITT-àíàëèç, 49% —
àíàëèç â ñîîòâåòñòâèå ñ ïðîòîêîëîì). 

Àíàëèç ýêîíîìè÷åñêèõ ïîêàçàòåëåé âû-
ÿâèë ïðåèìóùåñòâà ëàìîòðèäæèíà ïåðåä
êàðáàìàçåïèíîì ïî òàêèì ïàðàìåòðàì, êàê
«ñòîèìîñòü îäíîãî ïðåäîòâðàùåííîãî ïðè-
ñòóïà» è «ñòîèìîñòü ïðèîáðåòåííûõ ëåò êà-
÷åñòâåííîé (çäîðîâîé) æèçíè» (QALY). Òà-
êèì îáðàçîì, ñ âûñîêîé âåðîÿòíîñòüþ ìîæ-
íî óòâåðæäàòü, ÷òî ïî ñîîòíîøåíèþ ñòîè-
ìîñòü-ýôôåêòèâíîñòü ëàìîòðèäæèí ïðåä-
ñòàâëÿåò ðàöèîíàëüíóþ àëüòåðíàòèâó êàð-
áàìàçåïèíó. 

Ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ SANAD ïîêàçà-
ëè, ÷òî ëàìîòðèäæèí íå óñòóïàåò ïî ýôôåê-
òèâíîñòè êàðáàìàçåïèíó â ëå÷åíèè ïàðöè-
àëüíûõ ïðèñòóïîâ, èìååò áëàãîïðèÿòíîå ñî-
îòíîøåíèå ñòîèìîñòü-ýôôåêòèâíîñòü, ìî-
æåò ðàññìàòðèâàòüñÿ, êàê ðàöèîíàëüíàÿ àëü-
òåðíàòèâà êàðáàìàçåïèíó, è íàçíà÷àòüñÿ â
êà÷åñòâå ïðåïàðàòà ïåðâîãî âûáîðà äëÿ ëå-
÷åíèÿ ïàöèåíòîâ ñ âïåðâûå äèàãíîñòèðî-
âàííûìè ïàðöèàëüíûìè ïðèñòóïàìè. Â òî-
æå âðåìÿ, âàëüïðîàò îñòàåòñÿ íàèáîëåå ýô-
ôåêòèâíûì ïðåïàðàòîì (è ïðåïàðàòîì
«ïåðâîãî âûáîðà») äëÿ ëå÷åíèÿ ãåíåðàëèçî-
âàííîé èëè íåêëàññèôèöèðóåìîé ýïèëåï-
ñèè (Chadwick D., Marson T., 2007; Marson A.G.
è  ñîàâò., 2007). 

Ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ SANAD ïîä-
òâåðæäàþò äàííûå áîëåå ðàííèõ èññëåäîâà-
íèé. Kaminow L., Schimschow J.R. è ñîàâò.
(2003) ïðîâåëè îòêðûòîå èññëåäîâàíèå, öå-
ëüþ êîòîðîãî ÿâèëàñü îöåíêà ýôôåêòèâíîñ-
òè è ïåðåíîñèìîñòè ëàìîòðèäæèíà â âèäå
ìîíîòåðàïèè, ïî ñðàâíåíèþ ñ ìîíîòåðàïè-
åé òðàäèöèîííûìè ÀÝÏ, ó ïàöèåíòîâ, ïåðå-
õîäÿùèõ íà ìîíîòåðàïèþ äðóãèì ÀÝÏ â ñâÿ-

çè íåàäåêâàòíûì êîíòðîëåì íàä ïðèñòóïà-
ìè èëè íåïåðåíîñèìûìè ïîáî÷íûìè ýô-
ôåêòàìè ïðåäøåñòâóþùåé àíòèýïèëåïòè-
÷åñêîé òåðàïèè. Èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëîñü
íà áàçå 26 íåâðîëîãè÷åñêèõ êëèíèê è öåíò-
ðîâ ïî ëå÷åíèþ ýïèëåïñèè â ÑØÀ è âêëþ÷à-
ëî 115 ïàöèåíòîâ ñ ýïèëåïñèåé. Ïàöèåíòû
áûëè ðàíäîìèçèðîâàíû â ñîîòíîøåíèè 1:1
äëÿ ïðîâåäåíèÿ ìîíîòåðàïèè ëàìîòðèäæè-
íîì èëè òðàäèöèîííûìè ÀÝÏ (êàðáàìàçå-
ïèí, ôåíèòîèí, èëè âàëüïðîàò, â çàâèñèìîñ-
òè îò âûáîðà âðà÷à) íà ïðîòÿæåíèè 24 íå-
äåëü. Äî íà÷àëà èññëåäîâàíèÿ ïàöèåíòû ïî-
ëó÷àëè êàðáàìàçåïèí, ôåíèòîèí, èëè âàëü-
ïðîàò. Âî âðåìÿ 68-íåäåëüíîé ôàçû ïîâû-
øåíèÿ/ñíèæåíèÿ äîçû ïàöèåíòû áûëè ïå-
ðåâåäåíû ñ ïðåäøåñòâóþùåé àíòèýïèëåï-
òè÷åñêîé òåðàïèè íà ëàìîòðèäæèí ïîñðåä-
ñòâîì àëãîðèòìà äîçèðîâàíèÿ, îòðàæåííîãî
â ïðîòîêîëå, èëè íà òåðàïèþ äðóãèì òðàäè-
öèîííûì ÀÝÏ ñ ó÷åòîì ñòàíäàðòíûõ ðåêî-
ìåíäàöèé ïî äîçèðîâàíèþ. Ïîñëå ïåðåõîäà
íà ìîíîòåðàïèþ (íà ïðèåì ÀÝÏ â âèäå ìî-
íîòåðàïèè â òåðàïåâòè÷åñêîé äîçå) ïàöèåí-
òû ïðîäîëæàëè òåðàïèþ íà ïðîòÿæåíèè 24
íåäåëü â ïîääåðæèâàþùåé ôàçå èññëåäîâà-
íèÿ. Ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ ïîêàçàëè, ÷òî
ïðîöåíò ïàöèåíòîâ, çàâåðøèâøèõ 24-íå-
äåëüíóþ ôàçó ïîääåðæèâàþùåé òåðàïèè,
áûë âûøå â ãðóïïå, ïîëó÷àâøåé ëàìîòðèä-
æèí (65%), ÷åì ó ïàöèåíòîâ, ïîëó÷àâøèõ òå-
ðàïèþ òðàäèöèîííûìè ÀÝÏ (57%) (ïåðâè÷-
íàÿ êîíå÷íàÿ òî÷êà èññëåäîâàíèÿ). Ñðåäíåå
âðåìÿ äî âûáûâàíèÿ èç èññëåäîâàíèÿ ñîñòà-
âèëî 175 äíåé (SD= 83,1) äëÿ ïàöèåíòîâ, ïî-
ëó÷àâøèõ ëàìîòðèäæèí, ïî ñðàâíåíèþ ñî
156 äíÿìè (SD= 80,7) — ó ïàöèåíòîâ, ïîëó-
÷àâøèõ òåðàïèþ òðàäèöèîííûìè ÀÝÏ. Ïî-
áî÷íûå ðåàêöèè, ÿâèâøèåñÿ íàèáîëåå ÷àñ-
òîé ïðè÷èíîé ïðåæäåâðåìåííîãî çàâåðøå-
íèÿ ôàçû ïîääåðæèâàþùåé òåðàïèè (âûáû-
âàíèÿ èç èññëåäîâàíèÿ), âñòðå÷àëèñü â 16%
ñëó÷àåâ ïðåæäåâðåìåííîãî âûáûâàíèÿ èç
èññëåäîâàíèÿ ó ïàöèåíòîâ, ïîëó÷àâøèõ ëà-
ìîòðèäæèí, ïî ñðàâíåíèþ ñ 26% ñëó÷àåâ
ïðåæäåâðåìåííîé îòìåíû òåðàïèè òðàäè-
öèîííûìè ÀÝÏ. Ñðåäíèé ïðîöåíò ðåäóêöèè
÷àñòîòû ïðèñòóïîâ ñîñòàâèë 53% (SD = 55,1)
â ãðóïïå ïàöèåíòîâ, ïîëó÷àâøèõ ëàìîòðèä-
æèíà, ïî ñðàâíåíèþ ñ 32% (SD=149,9) — ó ïà-
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öèåíòîâ, ïîëó÷àâøèõ òåðàïèþ òðàäèöèîí-
íûìè ÀÝÏ. Äîïîëíèòåëüíûå êðèòåðèè
îöåíêè ýôôåêòèâíîñòè, âêëþ÷àþùèå îá-
ùóþ îöåíêó èññëåäîâàòåëÿ, ñàìîîöåíêó ïà-
öèåíòà è ïîêàçàòåëü êà÷åñòâà æèçíè
(QOLIE-3), ïîêàçàëè, ÷òî ìîíîòåðàïèÿ ëàìî-
òðèäæèíîì, ïî îöåíêå âðà÷åé è ïàöèåíòîâ,
èìåëà ïðåèìóùåñòâà íàä ìîíîòåðàïèåé
òðàäèöèîííûìè ÀÝÏ. Òàêèì îáðàçîì, âûÿâ-
ëåíû ïðåèìóùåñòâà ìîíîòåðàïèè ëàìîòðè-
äæèíîì ïåðåä ìîíîòåðàïèåé òðàäèöèîííû-
ìè ÀÝÏ ïî òàêèì ïîêàçàòåëÿì ýôôåêòèâíî-
ñòè, êàê ñðåäíÿÿ ðåäóêöèÿ ÷àñòîòû ïðèñòó-
ïîâ, è ïî òàêèì ïîêàçàòåëÿì ïåðåíîñèìîñ-
òè, êàê ïðîöåíò ïàöèåíòîâ, çàâåðøèâøèõ
ôàçó ïîääåðæèâàþùåé òåðàïèè, è ñðåäíåå
âðåìÿ äî âûáûâàíèÿ èç èññëåäîâàíèÿ, à òàê-
æå ïî ïîêàçàòåëÿì îöåíêè êà÷åñòâà æèçíè.
Àâòîðû ñäåëàëè çàêëþ÷åíèå î òîì, ÷òî ïåðå-
õîä ñ ìîíîòåðàïèè ìåíåå ýôôåêòèâíûìè
èëè ïëîõî ïåðåíîñèìûìè òðàäèöèîííûìè
ÀÝÏ íà ìîíîòåðàïèþ ëàìîòðèäæèíîì àññî-
öèèðîâàí ñ áîëåå áëàãîïðèÿòíûìè êëèíè-
÷åñêèìè èñõîäàìè è ïîêàçàòåëÿìè êà÷åñòâà
æèçíè ïî ñðàâíåíèþ ñ ïåðåõîäîì íà òåðà-
ïèþ àëüòåðíàòèâíûì òðàäèöèîííûì ÀÝÏ
(Kaminow L., Schimschock J.R., 2003).

Â äðóãèõ ñðàâíèòåëüíûõ èññëåäîâàíèÿõ
ëàìîòðèäæèíà è êàðáàìàçåïèíà òàêæå áûëè
âûÿâëåíû ïðåèìóùåñòâà ëàìîòðèäæèíà ïî
íåêîòîðûì ïîêàçàòåëÿì ýôôåêòèâíîñòè è
ïåðåíîñèìîñòè òåðàïèè. 

Â ìíîãîöåíòðîâîì îòêðûòîì èññëåäîâà-
íèè Nieto-Barrera M. è ñîàâò. (2001) cðàâíè-
âàëè ýôôåêòèâíîñòü ìîíîòåðàïèè ëàìîòðè-
äæèíîì è êàðáàìàçåïèíîì ó ïàöèåíòîâ ñ
íåäàâíî äèàãíîñòèðîâàííîé ïàðöèàëüíîé
ýïèëåïñèåé. Â èññëåäîâàíèå áûëè âêëþ÷å-
íû ïàöèåíòû â âîçðàñòå ñòàðøå 2 ëåò. Â öå-
ëîì, 417 ïàöèåíòîâ áûëè ðàíäîìèçèðîâàíû
äëÿ ëå÷åíèÿ ëàìîòðèäæèíîì, è 201 ïàöèåíò
ïîëó÷àëè êàðáàìàçåïèí. Ïîñëå çàâåðøåíèÿ
ïåðèîäà íàðàùèâàíèÿ äîçû ïðîäîëæèòåëü-
íîñòüþ 6 íåä. ïàöèåíòû ïðèíÿëè ó÷àñòèå â
ôàçå ïîääåðæèâàþùåé òåðàïèè (ïðîäîë-
æàâøåéñÿ ñ 7-é ïî 24-þ íåä. èññëåäîâàíèÿ).
Âûÿâëåíû áëèçêèå ïîêàçàòåëè ýôôåêòèâíî-
ñòè â äâóõ ëå÷åáíûõ ãðóïïàõ (65% — â ãðóï-
ïå ëàìîòðèäæèíà, 73% — â ãðóïïå êàðáàìà-
çåïèíà, p= 0,085). Ýôôåêòèâíîñòü îöåíèâà-

ëàñü ïî ïðîïîðöèè ïàöèåíòîâ, ó êîòîðûõ
ïðèñòóïû îòñóòñòâîâàëè íà ïðîòÿæåíèè 16
ïîñëåäíèõ íåäåëü ëå÷åíèÿ; âñå ïàöèåíòû,
ïðîäîëæàâøèå ó÷àñòèå â èññëåäîâàíèè â òå-
÷åíèå, ïî êðàéíåé ìåðå, 18 íåäåëü ïîñëå âè-
çèòà íà 4-é íåäåëå, áûëè âêëþ÷åíû â àíàëèç.
Ïðîöåíò ïàöèåíòîâ, çàâåðøèâøèõ èññëåäî-
âàíèå, áûë âûøå â ãðóïïå ëàìîòðèäæèíà
(81%) ïî ñðàâíåíèþ ñ ãðóïïîé êàðáàìàçå-
ïèíà (77%). Ýòè ðàçëè÷èÿ áûëè îáóñëîâëå-
íû, ãëàâíûì îáðàçîì, îòìåíîé òåðàïèè â ðå-
çóëüòàòå ïîÿâëåíèÿ ïîáî÷íûõ ðåàêöèé, êî-
òîðûå áûëè çàðåãèñòðèðîâàíû ó 34 (8%) ïà-
öèåíòîâ, ïîëó÷àâøèõ ëàìîòðèäæèí, è ó 26
(13%) ïàöèåíòîâ, ïîëó÷àâøèõ êàðáàìàçå-
ïèí. Ïðîïîðöèÿ ïàöèåíòîâ, ó êîòîðûõ âîç-
íèêàëè ïîáî÷íûå ðåàêöèè, áûëà íèæå â
ãðóïïå ïàöèåíòîâ, ïîëó÷àâøèõ ëàìîòðèä-
æèí (218 ïàöèåíòîâ, 52%), ïî ñðàâíåíèþ ñ
ãðóïïîé êàðáàìàçåïèíà (120 ïàöèåíòîâ,
60%). Ïðîïîðöèÿ ïàöèåíòîâ ñ ïîáî÷íûìè
ðåàêöèÿìè, ðàñöåíåííûìè, êàê ñâÿçàííûå ñ
ïðèåìîì èññëåäóåìîãî ïðåïàðàòà, òàêæå
áûëà íèæå â ãðóïïå ëàìîòðèäæèíà (32%), ïî
ñðàâíåíèþ ñ ãðóïïîé êàðáàìàçåïèíà (41%).
Ñîíëèâîñòü — åäèíñòâåííàÿ ïîáî÷íàÿ ðåàê-
öèÿ, çàðåãèñòðèðîâàííàÿ ñ ÷àñòîòîé âûøå
5%, è ðàçëè÷èÿ ïî ÷àñòîòå ïîÿâëåíèÿ äàí-
íîé ïîáî÷íîé ðåàêöèè ìåæäó ëå÷åáíûìè
ãðóïïàìè ïðåâûøàëè 5% (4% ïàöèåíòîâ, ïî-
ëó÷àâøèõ ëàìîòðèäæèí, 11% — êàðáàìàçå-
ïèí). Ðåçóëüòàòû, ïîëó÷åííûå â íåáîëüøîé
ïîäãðóïïå ïîæèëûõ ïàöèåíòîâ (â âîçðàñòå
65 ëåò èëè ñòàðøå), è ó ïàöèåíòîâ äåòñêîãî
âîçðàñòà (â âîçðàñòå 2-12 ëåò), òàêæå ïðîäå-
ìîíñòðèðîâàëè ëó÷øóþ ïåðåíîñèìîñòü ëà-
ìîòðèäæèíà, ïî ñðàâíåíèþ ñ êàðáàìàçåïè-
íîì. Òàêèì îáðàçîì, ìîíîòåðàïèÿ ëàìîòðè-
äæèíîì íå ìåíåå ýôôåêòèâíà, ÷åì ëå÷åíèå
êàðáàìàçåïèíîì ó ïàöèåíòîâ ñ íåäàâíî äèà-
ãíîñòèðîâàííûìè ïàðöèàëüíûìè ïðèñòó-
ïàìè. Â òîæå âðåìÿ ëàìîòðèäæèí èìååò ïðå-
èìóùåñòâà ïåðåä êàðáàìàçåïèíîì ïî ïåðå-
íîñèìîñòè, â ñâÿçè ñ ÷åì ïðîöåíò ïàöèåí-
òîâ, îñòàþùèõñÿ íà òåðàïèè â òå÷åíèå äëè-
òåëüíîãî âðåìåíè, áîëåå âûñîê äëÿ ëàìîòðè-
äæèíà, ïî ñðàâíåíèþ ñ êàðáàìàçåïèíîì
(Nieto-Barrera M. è ñîàâò., 2001).

Ïðåèìóùåñòâî ëàìîòðèäæèíà ïåðåä êàð-
áàìàçåïèíîì ïî ïåðåíîñèìîñòè òåðàïèè
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áûëî âûÿâëåíî è â áîëåå ðàííèõ ìàñøòàá-
íûõ ñðàâíèòåëüíûõ èññëåäîâàíèÿõ. Â ðàíäî-
ìèçèðîâàííîì îòêðûòîì ìíîãîöåíòðîâîì
ñðàâíèòåëüíîì èññëåäîâàíèè Reunanen M. è
ñîàâò (1996) ñðàâíèâàëè ýôôåêòèâíîñòü è
ïåðåíîñèìîñòü ëàìîòðèäæèíà è êàðáàìàçå-
ïèíà ó ïàöèåíòîâ ñ íåäàâíî äèàãíîñòèðî-
âàííîé ýïèëåïñèåé. Ïàöèåíòû ïîëó÷àëè òå-
ðàïèþ ëàìîòðèäæèíîì â äîçå100 ìã (ãðóïïà
ëàìîòðèäæèíà 100, n=115) èëè â äîçå 200 ìã
(ãðóïïà ëàìîòðèäæèíà 200, n=111), èëè êàð-
áàìàçåïèíîì â äîçå 600 ìã (ãðóïïà êàðáàìà-
çåïèíà 600, n = 117). Ïîêàçàòåëè ýôôåêòèâ-
íîñòè òåðàïèè áûëè ñîïîñòàâèìûìè â òðåõ
ëå÷åáíûõ ãðóïïàõ, õîòÿ áîëåå âûñîêàÿ äîçà
ëàìîòðèäæèíà (200 ìã/ñóò) áûëà àññîöèè-
ðîâàíà ñ íàèáîëüøåé ýôôåêòèâíîñòüþ òå-
ðàïèè: â 60,4% ñëó÷àåâ áûë äîñòèãíóò ïîë-
íûé êîíòðîëü íàä ïðèñòóïàìè, ïî ñðàâíå-
íèþ ñ 51,3% (ëàìîòðèäæèí 100) è 54,7%
(êàðáàìàçåïèí 600). Îòìå÷åíà ëó÷øàÿ ïåðå-
íîñèìîñòü äâóõ ðåæèìîâ äîçèðîâàíèÿ ëàìî-
òðèäæèíà ïî ñðàâíåíèþ ñ êàðáàìàçåïèíîì.
Áîëüøå ïàöèåíòîâ â ãðóïïå êàðáàìàçåïèíà
600 îòìåòèëè ïîáî÷íûå ðåàêöèè: 66%, ïî
ñðàâíåíèþ ñ 53% (ëàìîòðèäæèí 100) è 58%
(ëàìîòðèäæèí 200). Àíàëîãè÷íî, ó áîëüøåé
÷àñòè ïàöèåíòîâ èç ãðóïïû êàðáàìàçåïèíà
600 ïîòðåáîâàëîñü èçìåíåíèå äîçû: 47%
(êàðáàìàçåïèí 600), ïî ñðàâíåíèþ ñ 20% (ëà-
ìîòðèäæèí100) è 17% (ëàìîòðèäæèí 200),
èëè ïðåïàðàò áûë îòìåíåí â ñâÿçè ñ ïîáî÷-
íûìè ðåàêöèÿìè: 10,3% (êàðáàìàçåïèí 600),
ïî ñðàâíåíèþ ñ 4,3% (ëàìîòðèäæèí 100) è
4,5% (ëàìîòðèäæèí 200). Íàèáîëåå ðàñïðîñò-
ðàíåííûå ïîáî÷íûå ðåàêöèè, ïðèâîäÿùèå ê
îòìåíå òåðàïèè, âêëþ÷àëè ñûïü, êîòîðàÿ
ïðèáëèçèòåëüíî â 2 ðàçà ÷àùå âñòðå÷àëàñü ó
ïàöèåíòîâ, ïîëó÷àâøèõ êàðáàìàçåïèí 600
(5,1%), ïî ñðàâíåíèþ ñ ëàìîòðèäæèíîì (1,7%
íà ëàìîòðèäæèíå 100 è 2,7% — íà ëàìîòðèä-
æèíå 200). Â öåëîì, îòìå÷åíà ðàâíîöåííàÿ
ýôôåêòèâíîñòü è ëó÷øàÿ ïåðåíîñèìîñòü ëà-
ìîòðèäæèíà, ïî ñðàâíåíèþ ñ êàðáàìàçåïè-
íîì (Reunanen M. è ñîàâò., 1996).

Ïåðåíîñèìîñòü ëàìîòðèäæèíà è âëèÿíèå
íà êîãíèòèâíûå ôóíêöèè è êà÷åñòâî

æèçíè
Ìíîãèå èññëåäîâàíèÿ ïîä÷åðêèâàþò õî-

ðîøóþ ïåðåíîñèìîñòü ëàìîòðèäæèíà, â òîì
÷èñëå, ïðè äëèòåëüíîì ëå÷åíèè, è áëàãîïðè-
ÿòíîå âëèÿíèå íà êîãíèòèâíûå ôóíêöèè ïà-
öèåíòîâ è êà÷åñòâî æèçíè. 

Ïî äàííûì íàèáîëåå ìàñøòàáíîãî è
ôóíäàìåíòàëüíîãî èññëåäîâàíèÿ SANAD,
ëàìîòðèäæèí íå óñòóïàë êàðáàìàçåïèíó ïî
êëèíè÷åñêèì êðèòåðèÿì îöåíêè ýôôåêòèâ-
íîñòè, îäíàêî ïîêàçàë ïðåâîñõîäñòâî íàä
êàðáàìàçåïèíîì ïî ïåðåíîñèìîñòè. Õîðî-
øàÿ ïåðåíîñèìîñòü è âûñîêàÿ ýôôåêòèâ-
íîñòü ëàìîòðèäæèíà áûëà ïðîäåìîíñòðè-
ðîâàíà è â äðóãèõ, áîëåå ðàííèõ ñðàâíèòåëü-
íûõ èññëåäîâàíèÿõ (Kaminow L. è ñîàâò.,
2003; Nieto-Barrera M. è ñîàâò., 2001; Marson
A.G. è ñîàâò., 2007). Â èññëåäîâàíèè
Johannessen S.I., Ben-Menachem E. (2006) ïðè
ñðàâíåíèè íîâûõ ÀÝÏ (ëàìîòðèäæèí, ãàáà-
ïåíòèí, ëåâåòèðàöåòàì è òîïèðàìàò) ëàìîò-
ðèäæèí  íàõîäèëñÿ íà âòîðîì ìåñòå ïîñëå
ëåâåòèðàöåòàìà ïî íàèëó÷øåé ïåðåíîñèìî-
ñòè, à ïðè ïðèåìå òîïèðàìàòà ÷àñòîòà ïî-
áî÷íûõ ðåàêöèé áûëà íàèáîëåå âûñîêà.
Âàæíî, ÷òî ëàìîòðèäæèí îòíîñèòñÿ ê ÀÝÏ,
íå âëèÿþùèì íà âåñ òåëà, ÷òî ïîçâîëÿåò èç-
áåæàòü ìíîãèõ îñëîæíåíèé òåðàïèè è ïî-
âûøàåò êîìïëàåíòíîñòü ëå÷åíèÿ
(Panayiotopoulos  C.P., 2007). 

Àâòîðû ïîä÷åðêèâàþò õîðîøóþ ïåðåíî-
ñèìîñòü ëàìîòðèäæèíà è ó ïàöèåíòîâ äåò-
ñêîãî âîçðàñòà (E.Ben-Menachem, 2003; A.Arzi-
manoglou, 2002).

Õîðîøàÿ ïåðåíîñèìîñòü ëàìîòðèäæèíà
ñîõðàíÿåòñÿ ïðè äëèòåëüíîé òåðàïèè. Ðå-
çóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ Faught E. è ñîàâò.
(2004) ïðîäåìîíñòðèðîâàëè õîðîøóþ ïåðå-
íîñèìîñòü äëèòåëüíîé òåðàïèè ëàìîòðèä-
æèíîì. Ýòî îòêðûòîå, 6-ëåòíåå ïðîäîëæåí-
íîå èññëåäîâàíèå ÿâèëîñü ïðîäîëæåíèåì
íåñêîëüêèõ êðàòêîâðåìåííûõ êëèíè÷åñêèõ
èññëåäîâàíèé è áûëî ïðîâåäåíî ñ öåëüþ
îöåíêè ïåðåíîñèìîñòè è ýôôåêòèâíîñòè
äëèòåëüíîé òåðàïèè ëàìîòðèäæèíîì ïðè
íàçíà÷åíèè ïðåïàðàòà â êà÷åñòâå äîïîëíè-
òåëüíîé òåðàïèè èëè â ìîíîòåðàïèè ïàðöè-
àëüíûõ ïðèñòóïîâ ó âçðîñëûõ ïàöèåíòîâ
(>16 ëåò) ñ ýïèëåïñèåé. Ðåãóëÿðíûå âèçèòû
ïðîâîäèëèñü êàæäûå 24 íåä. íà ïðîòÿæåíèè
èññëåäîâàíèÿ. Èç 527 ïàöèåíòîâ, âêëþ÷åí-
íûõ â äëèòåëüíîå ïðîäîëæåííîå èññëåäîâà-
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íèå, 508 ïîëó÷àëè ëàìîòðèäæèí â îáùåé
ñëîæíîñòè íå ìåíåå 6 ìåñ, è 248 ïàöèåíòîâ
ïîëó÷àëè ëàìîòðèäæèí íå ìåíåå 5 ëåò. Èç
527 ïàöèåíòîâ 75 ïîëó÷àëè èíèöèàëüíóþ
òåðàïèþ ëàìîòðèäæèíîì â ðàìêàõ äàííîãî
èññëåäîâàíèÿ. Ïî îöåíêå èññëåäîâàòåëåé,
îáùèé êëèíè÷åñêèé ñòàòóñ â êîíöå èññëåäî-
âàíèÿ èëè íà ýòàïå îòìåíû òåðàïèè (â çàâè-
ñèìîñòè îò òîãî, êàêîå èç ñîáûòèé ïðîèçîø-
ëî áûñòðåå) óëó÷øèëñÿ óìåðåííî èëè çíà÷è-
òåëüíî, ïî ñðàâíåíèþ ñ êëèíè÷åñêèì ñòàòó-
ñîì äî íà÷àëà òåðàïèè ëàìîòðèäæèíîì, ó
36% ïàöèåíòîâ. Íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåí-
íûå, ñâÿçàííûå ñ ëå÷åíèåì ïîáî÷íûå ðåàê-
öèè (íåçàâèñèìî îò ïðåäïîëàãàåìîé ïðè÷è-
íû) âêëþ÷àëè ãîëîâîêðóæåíèå, äèïëîïèþ è
ãîëîâíóþ áîëü. Åäèíñòâåííîé ñåðüåçíîé
ñâÿçàííîé ñ ëå÷åíèåì ïîáî÷íîé ðåàêöèåé,
âñòðå÷àþùåéñÿ ñ ÷àñòîòîé áîëåå 2%, ÿâè-
ëàñü ñëó÷àéíàÿ òðàâìà (2,7% ïàöèåíòîâ). Ïî-
áî÷íûå ðåàêöèè ñòàëè ïðè÷èíîé ïðåæäå-
âðåìåííîãî âûáûâàíèÿ èç èññëåäîâàíèÿ ó
28 ïàöèåíòîâ. Íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííûå
ïîáî÷íûå ðåàêöèè, ïðèâîäÿùèå ê îòìåíå
òåðàïèè, âêëþ÷àëè ãîëîâîêðóæåíèå (1,3%),
ãîëîâíóþ áîëü (0,8%), ñûïü (0,8%), è ñîíëè-
âîñòü (0,6%). Îòìå÷åíî îáðàòíîå ðàçâèòèå
âñåõ ïîáî÷íûõ ðåàêöèé áåç íåáëàãîïðèÿò-
íûõ ïîñëåäñòâèé. Òàêèì îáðàçîì, ïðèìåíå-
íèå ëàìîòðèäæèíà â ìîíîòåðàïèè èëè â äî-
ïîëíèòåëüíîé òåðàïèè âî âðåìÿ 6-ëåòíåãî
îòêðûòîãî ïðîäîëæåííîãî èññëåäîâàíèÿ
áûëî àññîöèèðîâàíî ñ íèçêîé ÷àñòîòîé ïî-
áî÷íûõ ðåàêöèé ó âçðîñëûõ ïàöèåíòîâ ñ
ýïèëåïñèåé (Faught E., Matsuo F.U., 2004).

Èçâåñòíî, ÷òî ëàìîòðèäæèí îêàçûâàåò
áëàãîïðèÿòíîå âëèÿíèå íà âûñøèå ïñèõè-
÷åñêèå ôóíêöèè è àôôåêòèâíóþ ñôåðó. 

Èññëåäîâàòåëè îòíîñÿò ëàìîòðèäæèí ê
àíòèýïèëåïòè÷åñêèì ïðåïàðàòàì, îêàçûâà-
þùèì ïîëîæèòåëüíîå âëèÿíèå íà êîãíè-
òèâíûå ôóíêöèè è ïîâåäåíèå, ïðåæäå âñåãî,
ëàìîòðèäæèí, êàðáàìàçåïèí è îêñêàðáàçå-
ïèí. Â ðàáîòå Mula M., Sander J.W. (2007) óêà-
çûâàåòñÿ, ÷òî ëàìîòðèäæèí, à òàêæå ôåíèòî-
èí, ýòîñóêñèìèä, êàðáàìàçåïèí, îêñêàðáàçå-
ïèí, ãàáàïåíòèí, âàëüïðîàò íàòðèÿ è ïðåãà-
áàëèí, îòíîñÿòñÿ ê ïðåïàðàòàì ñ íàèìåíü-
øèì ðèñêîì ðàçâèòèÿ äåïðåññèè (<1%) ó
áîëüíûõ ýïèëåïñèåé. Íàïðîòèâ, íàèáîëü-

øàÿ ÷àñòîòà ðàçâèòèÿ äåïðåññèè çàðåãèñò-
ðèðîâàíà íà ôîíå òåðàïèè áàðáèòóðàòàìè,
âèãàáàòðèíîì è òîïèðàìàòîì, äîñòèãàÿ 10%,
îäíàêî îíà åùå áîëåå âûñîêà ó ïàöèåíòîâ èç
ãðóïïû ðèñêà ïî ðàçâèòèþ äàííûõ íàðóøå-
íèé. Ïðîìåæóòî÷íîå ïîëîæåíèå çàíèìàþò
çîíèñàìèä, òèàãàáèí, ëåâåòèðàöåòàì è ôåë-
áàìàò. 

Ïî äàííûì Schubert è ñîàâò. (2005), áîëü-
øèíñòâî ÀÝÏ íå îêàçûâàåò íåãàòèâíîå âëèÿ-
íèå íà âíèìàíèå è ïîâåäåíèå â òåðàïåâòè-
÷åñêèõ äîçàõ, çà èñêëþ÷åíèåì ôåíîáàðáè-
òàëà, ãàáàïåíòèíà è òîïèðàìàòà. Ñ äðóãîé
ñòîðîíû, òàêèå ÀÝÏ, êàê ëàìîòðèäæèí è
êàðáàìàçåïèí, ìîãóò îêàçûâàòü ïîëîæè-
òåëüíîå âëèÿíèå íà âíèìàíèå è ïîâåäåíèå
(Schubert R., 2005). Ñëåäîâàòåëüíî, èìåííî
ýòè ÀÝÏ äîëæíû â ïåðâóþ î÷åðåäü íàçíà-
÷àòüñÿ ïàöèåíòàì ñ ýïèëåïñèåé â ñî÷åòàíèè
ñ êîìîðáèäíûìè ðàññòðîéñòâàìè (âêëþ÷àÿ
ïñèõè÷åñêèå, ïîâåäåí÷åñêèå íàðóøåíèÿ,
ðàññòðîéñòâà íàñòðîåíèÿ), à òàêæå äåòÿì è
ïîäðîñòêàì.

Ìíîãî÷èñëåííûå ñîâðåìåííûå è áîëåå
ðàííèå èññëåäîâàíèÿ ïîêàçûâàþò áëàãî-
ïðèÿòíîå âëèÿíèå ëàìîòðèäæèíà íà êîãíè-
òèâíûå ôóíêöèè äåòåé è ïîäðîñòêîâ. 

J. Gibbs è ñîàâò. (1992) ïîêàçàëè, ÷òî ïðè
íàçíà÷åíèè ëàìîòðèäæèíà íàáëþäàåòñÿ
óëó÷øåíèå êîíöåíòðàöèè âíèìàíèÿ è
øêîëüíîé óñïåâàåìîñòè. Äàííûé ýôôåêò íå
çàâèñèò îò ïðîòèâîýïèëåïòè÷åñêîé ýôôåê-
òèâíîñòè ïðåïàðàòà è îñîáåííî âàæåí ïðè
ëå÷åíèè ïàöèåíòîâ, ñòðàäàþùèõ êðèïòî-
ãåííîé ãåíåðàëèçîâàííîé è ñèìïòîìàòè÷å-
ñêîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèåé è ýïèëåïòè÷åñ-
êèìè ýíöåôàëîïàòèÿìè, òàê êàê ðàññòðîéñò-
âî êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé — ïî÷òè îáëèãàò-
íûé êëèíè÷åñêèé ïðèçíàê ýòèõ ñèíäðîìîâ.
Ïî äàííûì E. Hirsch è ñîàâò. (2003), äàæå ó
ïàöèåíòîâ ñ ðåçèñòåíòíûìè ôîðìàìè ýïè-
ëåïñèè ïðè äîáàâëåíèè ê òåðàïèè ëàìîòðè-
äæèíà îòìå÷åíî óëó÷øåíèå âíèìàíèÿ, àê-
òèâíîñòè, âûðàâíèâàíèå íàñòðîåíèÿ. Ïîëî-
æèòåëüíîå âëèÿíèå ëàìîòðèäæèíà íà êîã-
íèòèâíûå ôóíêöèè, àôôåêòèâíóþ ñôåðó è
ïîâåäåíèå òàêæå êðàéíå âàæíî â ëå÷åíèè
ïàöèåíòîâ ïîäðîñòêîâîãî âîçðàñòà, ó êîòî-
ðûõ ñóùåñòâóåò íàèáîëåå âûñîêèé ðèñê ïî-
ÿâëåíèÿ ïîâåäåí÷åñêèõ ðàññòðîéñòâ, ýìîöè-
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îíàëüíîé ëàáèëüíîñòè, àôôåêòèâíûõ íàðó-
øåíèé, íåáðåæíîñòè â ïðèåìå ÀÝÏ (÷òî ÷àñ-
òî ñëóæèò îñíîâíûì ôàêòîðîì, îïðåäåëÿþ-
ùèì íåýôôåêòèâíîñòü àíòèýïèëåïòè÷åñ-
êîé òåðàïèè â ýòîé âîçðàñòíîé ãðóïïå).
Êðîìå îñíîâíûõ ìåõàíèçìîâ ïðîòèâîýïè-
ëåïòè÷åñêîãî äåéñòâèÿ,  ëàìîòðèäæèí îêà-
çûâàåò ñëàáîå âëèÿíèå íà îáðàòíûé çàõâàò
ñåðîòîíèíà, îáëàäàÿ íåêîòîðîé ñåðîòîíè-
íåðãè÷åñêîé àêòèâíîñòüþ. Ïðåäïîëàãàåòñÿ,
÷òî ýòî ìîæåò îáúÿñíÿòü ìåõàíèçì áëàãî-
ïðèÿòíîãî âëèÿíèÿ ëàìîòðèäæèíà íà àô-
ôåêòèâíóþ ñôåðó è òåðàïåâòè÷åñêèé ýô-
ôåêò ïðè äåïðåññèÿõ. Ïîçèòèâíîå äåéñòâèå
ëàìîòðèäæèíà íà âûñøèå ïñèõè÷åñêèå
ôóíêöèè çäîðîâûõ äîáðîâîëüöåâ è áîëü-
íûõ ñ ýïèëåïñèåé äîêàçàíî âî ìíîãèõ äâîé-
íûõ  ñëåïûõ ïëàöåáî-êîíòðîëèðóåìûõ èñ-
ñëåäîâàíèÿõ (Hamilton è ñîàâò., 1993,
Meador è ñîàâò., 2000, Aldenkamp è ñîàâò.,
2001, Smith è ñîàâò., 1993).

Èññëåäîâàòåëè ïîä÷åðêèâàþò ïîëîæè-
òåëüíîå âëèÿíèå ëàìîòðèäæèíà íà íàñòðîå-
íèå áîëüíûõ ýïèëåïñèåé è çíà÷èòåëüíîå
ïîâûøåíèå êà÷åñòâà æèçíè ïàöèåíòîâ
(Cramer J.A. è ñîàâò., 2004).  Ñëåäóåò ó÷åñòü,
÷òî àôôåêòèâíûå ðàññòðîéñòâà ÷àñòî âñòðå-
÷àþòñÿ ïðè ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè (äåïðåñ-
ñèÿ âûÿâëÿåòñÿ áîëåå ÷åì ó 50% ïàöèåíòîâ ñ
ðåçèñòåíòíîé ôîêàëüíîé ýïèëåïñèåé, îñî-
áåííî âèñî÷íîé äîëè (Elger C.E., Schmidt D.,
2008)). Ó áîëüíûõ ýïèëåïñèåé ñ ïñèõè÷åñ-
êèìè íàðóøåíèÿìè, îñîáåííî ñ àôôåêòèâ-
íûìè ðàññòðîéñòâàìè, öåëåñîîáðàçíî íà-
çíà÷åíèå âàëüïðîàòà, êàðáàìàçåïèíà èëè
ëàìîòðèäæèíà êàê ñòàáèëèçàòîðîâ íàñòðîå-
íèÿ. Ëàìîòðèäæèí, êàê ñòàáèëèçàòîð íàñò-
ðîåíèÿ, ýôôåêòèâåí â ëå÷åíèè áèïîëÿðíî-
ãî ðàññòðîéñòâà, â òîì ÷èñëå, âûÿâëåíû «àí-
òèñóèöèäàëüíûå ñâîéñòâà» ïðåïàðàòà ó ïà-
öèåíòîâ ñ ýòîé ïàòîëîãèåé. Ýôôåêòèâíîñòü
ëàìîòðèäæèíà â îòíîøåíèè ïðîôèëàêòèêè
ðèñêà ñóèöèäàëüíîãî ïîâåäåíèÿ ó ïàöèåí-
òîâ ñ áèïîëÿðíûì ðàññòðîéñòâîì ñîïîñòà-
âèìà ñ ýôôåêòèâíîñòüþ ïðåïàðàòîâ ëèòèÿ, à
ïî äàííûì íåêîòîðûõ èññëåäîâàíèé, ëàìîò-
ðèäæèí ìîæåò áûòü äàæå áîëåå ýôôåêòèâåí,
÷åì ñîëè ëèòèÿ (Johannessen S.I., Ben-
Menachem E., 2006). 

Â èññëåäîâàíèè Cramer J.A. è ñîàâò.

(2004) îöåíèâàëîñü âëèÿíèå òåðàïèè ëàìîò-
ðèäæèíîì íà íàñòðîåíèå è êà÷åñòâî æèçíè
ïàöèåíòîâ ñ ýïèëåïñèåé. Â èññëåäîâàíèè
èñïîëüçîâàëîñü äâà ñîâðåìåííûõ äèàãíîñ-
òè÷åñêèõ èíñòðóìåíòà — ïðîôèëü íàñòðîå-
íèÿ (POMS = The Profile of Mood States) è 31-
ïóíêòîâûé îïðîñíèê äëÿ îöåíêè êà÷åñòâà
æèçíè ïðè ýïèëåïñèè (QOLIE-31). Ïàöèåí-
òû çàïîëíÿëè îïðîñíèêè äî íà÷àëà òåðàïèè
ëàìîòðèäæèíîì (n=196), ïîñëå ââåäåíèÿ ëà-
ìîòðèäæèíà â êà÷åñòâå äîïîëíèòåëüíîãî
ïðåïàðàòà (n=155), à òàêæå ïîñëå îòìåíû
äðóãèõ ÀÝÏ è ïåðåõîäà íà ìîíîòåðàïèþ ëà-
ìîòðèäæèíîì (n=51). Îòìå÷åíà âûñîêàÿ
êîððåëÿöèÿ ïîêàçàòåëÿ îïðîñíèêà POMS è
ïîêàçàòåëÿ ïî ïîäøêàëå «Ýìîöèîíàëüíîå
áëàãîïîëó÷èå» îïðîñíèêà QOLIE-31 (õîðî-
øî èçâåñòíûé êðèòåðèé îöåíêè íàñòðîå-
íèÿ). Îòìå÷åíî äîñòîâåðíîå óëó÷øåíèå ïî-
êàçàòåëåé ïî âñåì ïîäøêàëàì POMS (äëÿ ïî-
êàçàòåëåé ïî âñåì ïîäøêàëàì p<0,0001) â
êîíöå ôàçû äîïîëíèòåëüíîé òåðàïèè ëàìî-
òðèäæèíîì. Äîñòîâåðíîå óëó÷øåíèå ïîêà-
çàòåëåé POMS, ïî ñðàâíåíèþ ñ èñõîäíûì
óðîâíåì, ñîõðàíÿëîñü è ïîñëå ïåðåõîäà ïà-
öèåíòîâ íà ìîíîòåðàïèþ (âî âñåõ ñëó÷àÿõ
p<0,003). Ýòè äàííûå ïîêàçàëè, ÷òî ëàìîòðè-
äæèí óëó÷øàåò íàñòðîåíèå ïàöèåíòîâ äî
êëèíè÷åñêè çíà÷èìîé ñòåïåíè, äàæå ïðè
ïîëèòåðàïèè. Äàííîå óëó÷øåíèå íàñòðîå-
íèÿ, ïî âñåé âåðîÿòíîñòè, íå ÿâëÿåòñÿ ðå-
çóëüòàòîì ñèíåðãè÷åñêîãî äåéñòâèÿ íå-
ñêîëüêèõ ÀÝÏ, à îáóñëîâëåíî òîëüêî áëàãî-
ïðèÿòíûì ýôôåêòîì ëàìîòðèäæèíà, òàê êàê
ñîõðàíÿåòñÿ íà ñòàáèëüíîì óðîâíå ïîñëå îò-
ìåíû äðóãèõ ÀÝÏ (Cramer J.A., Hammer A.E.,
Kustra R.P., 2004).

Ïðèìåíåíèå ëàìîòðèäæèíà ïðè ëå÷åíèè
ýïèëåïñèè ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ

Ìíîãî÷èñëåííûå îòå÷åñòâåííûå è çàðó-
áåæíûå èññëåäîâàíèÿ äîêàçûâàþò ýôôåê-
òèâíîñòü è õîðîøóþ ïåðåíîñèìîñòü ëàìîò-
ðèäæèíà â ëå÷åíèè äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ
ýïèëåïñèåé; îäíàêî, ýôôåêòèâíîñòü ðàçëè-
÷àåòñÿ ïðè ðàçíûõ òèïàõ ïðèñòóïîâ.

Ñóùåñòâóåò ìíîæåñòâî êëèíè÷åñêèõ èñ-
ñëåäîâàíèé, ïîäòâåðæäàþùèõ àíòèàáñàíñ-
íóþ àêòèâíîñòü ëàìîòðèäæèíà. Èññëåäîâà-
íèå O. Dulac (1994) ïîêàçàëî, ÷òî ïðåïàðàò
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îñîáåííî ýôôåêòèâåí ïðè àòèïè÷íûõ (â
ðàìêàõ ñèíäðîìà Ëåííîêñà–Ãàñòî) è òèïè÷-
íûõ àáñàíñàõ. Ïðè äåòñêîé àáñàíñíîé ýïè-
ëåïñèè (ÄÀÝ) ëàìîòðèäæèí áûë ýôôåêòè-
âåí â êóïèðîâàíèè àáñàíñîâ â 73% ñëó÷àåâ, à
ãåíåðàëèçîâàííûõ ñóäîðîæíûõ ïðèñòóïîâ
(ÃÑÏ) — ëèøü â 30%.  F. Besag è ñîàâò. (1997)
êîíñòàòèðîâàëè âûñîêóþ ýôôåêòèâíîñòü
ëàìîòðèäæèíà ó 12 ïàöèåíòîâ ïðè ñòàòóñå
àáñàíñîâ. Ïðåïàðàò îêàçûâàë âûðàæåííûé
êëèíè÷åñêèé ýôôåêò è âûçûâàë ðåäóêöèþ
ãåíåðàëèçîâàííîé ïèê-âîëíîâîé àêòèâíîñ-
òè íà ýëåêòðîýíöåôàëîãðàììå.  L. Frank è ñî-
àâò. (1997) ñîîáùèëè î âûñîêîé ýôôåêòèâ-
íîñòè ëàìîòðèäæèíà â âèäå ìîíîòåðàïèè
ïðè êóïèðîâàíèè äåòñêèõ è þíîøåñêèõ àá-
ñàíñîâ. Ïðåïàðàò ïðèìåíÿëè â äîçå 5–15
ìã/êã/ñóò. Ïðè ïðèìåíåíèè äâîéíîãî ñëåïî-
ãî ìåòîäà ýôôåêòèâíîñòü ëàìîòðèäæèíà ñî-
ñòàâèëà 64% (ïîëíàÿ ðåìèññèÿ), à ïðè ïðè-
ìåíåíèè ïëàöåáî — 21% (ð=0,015). Â èññëå-
äîâàíèè S. Wallace (1990) ïðè íàçíà÷åíèè
ëàìîòðèäæèíà îòìå÷åíî çíà÷èòåëüíîå ñíè-
æåíèå ÷àñòîòû ìèîêëîíè÷åñêèõ àáñàíñîâ ó
18 äåòåé â âîçðàñòå 5–11 ëåò.  A. Arzimanoglou
(2002) ðåêîìåíäîâàë íàçíà÷åíèå ëàìîòðèä-
æèíà â êà÷åñòâå äîïîëíèòåëüíîãî ïðåïàðàòà
â íåáîëüøèõ äîçàõ â êîìáèíàöèè ñ âàëüïðî-
àòàìè äëÿ êóïèðîâàíèÿ òèïè÷íûõ àáñàíñîâ ó
ïàöèåíòîâ, ðåçèñòåíòíûõ ê ìîíîòåðàïèè
âàëüïðîàòàìè, èëè ïðè íåïåðåíîñèìîñòè òå-
ðàïåâòè÷åñêèõ äîç âàëüïðîàòîâ.

Â íåäàâíî ïðîâåäåííîì èññëåäîâàíèè
Hwang H. è ñîàâò. (2012) îöåíèâàëè ýôôåê-
òèâíîñòü è ïåðåíîñèìîñòü äëèòåëüíîé òåðà-
ïèè ýòîñóêñèìèäîì, âàëüïðîåâîé êèñëîòîé
è ëàìîòðèäæèíîì â ìîíîòåðàïèè ó 128 ïà-
öèåíòîâ (42 — ìàëü÷èêè è 83 — äåâî÷êè) ñ
íåäàâíî äèàãíîñòèðîâàííîé äåòñêîé àá-
ñàíñíîé ýïèëåïñèåé. Äîëÿ ïàöèåíòîâ ñ ðå-
ìèññèåé ïðèñòóïîâ ñîñòàâèëà 84%, 62% è
53% ïðè ïðèåìå ýòîñóêñèìèäà, âàëüïðîàòà è
ëàìîòðèäæèíà ÷åðåç 3 ìåñÿöà ëå÷åíèÿ; ÷å-
ðåç 6 ìåñ. äîëÿ ïàöèåíòîâ ñ ðåìèññèåé áûëà
òàêæå âûøå ïðè ïðèåìå ýòîñóêñèìèäà ïî
ñðàâíåíèþ ñ äðóãèìè ïðåïàðàòàìè;  îäíàêî,
÷åðåç 9 ìåñ. è ÷åðåç 12 ìåñ. äîñòîâåðíûå ðàç-
ëè÷èÿ ïî ÷àñòîòå äîñòèæåíèÿ ðåìèññèè â
òðåõ ãðóïïàõ ïàöèåíòîâ îòñóòñòâîâàëè. Òàê-
æå îòñóòñòâîâàëè äîñòîâåðíûå ðàçëè÷èÿ ïî

äîëå ïàöèåíòîâ ñ íîðìàëèçàöèåé ÝÝÃ ÷åðåç
12 ìåñ.  (77%, 83% è 64% â ãðóïïàõ ýòîñóêñè-
ìèäà, âàëüïðîàòà è ëàìîòðèäæèíà ñîîòâåò-
ñòâåííî), ïî ïîêàçàòåëþ «óäåðæàíèå íà òå-
ðàïèè» çà âåñü ïåðèîä ëå÷åíèÿ, è ïî ÷àñòîòå
ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ, êîòîðàÿ áûëà íèæå â
ãðóïïå ëàìîòðèäæèíà (25%, 29% è 14% â
ãðóïïàõ ýòîñóêñèìèäà, âàëüïðîàòà è ëàìîò-
ðèäæèíà ñîîòâåòñòâåííî). Òàêèì îáðàçîì,
èññëåäîâàíèå ïîêàçàëî ðàâíîöåííóþ ýô-
ôåêòèâíîñòü òðåõ ïðåïàðàòîâ ó äåòåé ñ íå-
äàâíî äèàãíîñòèðîâàííîé àáñàíñíîé ýïè-
ëåïñèåé ïðè äëèòåëüíîé òåðàïèè. È õîòÿ íà-
÷àëî òåðàïåâòè÷åñêîãî ýôôåêòà íàñòóïàëî
áûñòðåå â ãðóïïå ýòîñóêñèìèäà, ýôôåêòèâ-
íîñòü è ïåðåíîñèìîñòü òåðàïèè ñóùåñòâåí-
íî íå ðàçëè÷àëèñü â òðåõ ãðóïïàõ, îäíàêî,
âûÿâëåíû íåêîòîðûå ïðåèìóùåñòâà ëàìîò-
ðèäæèíà ïî ïåðåíîñèìîñòè ó äåòåé

Íàïðîòèâ, íóæíî ñîáëþäàòü îñòîðîæ-
íîñòü â ïðèìåíåíèè ëàìîòðèäæèíà ïðè ìè-
îêëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïàõ, òàê êàê âîçìîæíà
èõ àããðàâàöèÿ; îäíàêî, ìíåíèÿ àâòîðîâ ðàç-
ëè÷àþòñÿ. O. Dulac (1994) ñîîáùàåò î íèç-
êîé ýôôåêòèâíîñòè ëàìîòðèäæèíà ïðè
ýïèëåïñèè ñ ìèîêëîíè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè
(ôîðìà íå óòî÷íåíà) è óêàçûâàåò íà âîçìîæ-
íîñòü ýêçàöåðáàöèè ìèîêëîíè÷åñêèõ ïàðî-
êñèçìîâ íà ôîíå òåðàïèè (12,7% ïàöèåí-
òîâ). A. Arzimanoglou (2002) óêàçûâàåò íà
âîçìîæíîñòü ó÷àùåíèÿ ìèîêëîíè÷åñêèõ
ïðèñòóïîâ âñëåäñòâèå íàçíà÷åíèÿ ëàìîòðè-
äæèíà ïðè òÿæåëîé ìèîêëîíè÷åñêîé ýïè-
ëåïñèè ìëàäåí÷åñòâà (ñèíäðîì Äðàâå), ÷òî
ñîãëàñóåòñÿ ñ äàííûìè P. Genton (2000). E.
Ben-Menachem (2003) ïðåäïîëàãàåò âîçìîæ-
íîñòü ó÷àùåíèÿ ìèîêëîíè÷åñêèõ ïðèñòó-
ïîâ ïðè ÞÌÝ ïðè íàçíà÷åíèè ëàìîòðèäæè-
íà (à òàêæå êàðáàìàçåïèíà, îêñêàðáàçåïèíà,
ãàáàïåíòèíà, ôåíèòîèíà, òèàãàáèíà è âèãà-
áàòðèíà). Òåì íå ìåíåå,  Panayiotopoulos Ñ.P.
(2007) îòìå÷àåò âîçìîæíîñòü ïðèìåíåíèÿ
ëàìîòðèäæèíà ïðè þíîøåñêîé ìèîêëîíè-
÷åñêîé ýïèëåïñèè (ÞÌÝ) äëÿ ëå÷åíèÿ ðåçè-
ñòåíòíûõ ê òåðàïèè àáñàíñîâ, à òàêæå ýô-
ôåêòèâíîñòü ïðåïàðàòà â êîìáèíàöèè ñ
âàëüïðîàòàìè â ëå÷åíèè ýïèëåïñèè ñ ìèî-
êëîíè÷åñêè-àñòàòè÷åñêèìè ïðèñòóïàìè. Â
èññëåäîâàíèè Bodenstein-Sachar H. è ñîàâò.
(2011) äîëÿ ðåñïîíäåðîâ ñðåäè ïàöèåíòîâ ñ
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ÞÌÝ, ïðèíèìàâøèõ ëàìîòðèäæèí, ñîñòà-
âèëà  56%; ýôôåêòèâíîñòü ëàìîòðèäæèíà
áûëà âûøå ó ïàöèåíòîâ áåç ãåíåðàëèçîâàí-
íûõ òîíèêî-êëîíè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ (p =
0,04). Ïîâûøàëè âåðîÿòíîñòü ýôôåêòèâíîñ-
òè ëàìîòðèäæèíà òàêèå ôàêòîðû, êàê «íå-
óäà÷à ëå÷åíèÿ» ïðåïàðàòàìè âàëüïðîåâîé
êèñëîòû â ñâÿçè ñ ïîáî÷íûìè ýôôåêòàìè ïî
ñðàâíåíèþ ñ íåýôôåêòèâíîñòüþ âàëüïðîå-
âîé êèñëîòû (p = 0,069), à òàêæå ïðîìåäëå-
íèå ñ óñòàíîâëåíèåì äèàãíîçà (p = 0,07). Ðå-
çóëüòàòû íàøèõ èññëåäîâàíèé òàêæå äåìîí-
ñòðèðóþò âûñîêóþ ýôôåêòèâíîñòü ëàìîò-
ðèäæèíà â êîìáèíàöèè ñ âàëüïðîàòàìè â ëå-
÷åíèè ýïèëåïñèè ñ ìèîêëîíè÷åñêè-àñòàòè-
÷åñêèìè ïðèñòóïàìè (ñèíäðîì Äîîçå) (Ê.Þ.
Ìóõèí, 2000).

Ëàìîòðèäæèí ìîæåò áûòü ýôôåêòèâåí
ïðè òÿæåëûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ýíöåôàëîïà-
òèÿõ ó äåòåé â êîìáèíèðîâàííîé òåðàïèè. A.
Arzimanoglou (2002) ðåêîìåíäóåò íàçíà÷å-
íèå ëàìîòðèäæèíà â êîìáèíàöèè ñ âàëüïðî-
àòàìè ïðè ñèíäðîìå Ëåííîêñà–Ãàñòî è ïîä-
÷åðêèâàåò, ÷òî ýòî íàèáîëåå ðàöèîíàëüíàÿ
êîìáèíàöèÿ ïðè äàííîì çàáîëåâàíèè.

Ëàìîòðèäæèí ýôôåêòèâåí ïðè ôîêàëü-
íûõ ïðèñòóïàõ ðàçíûõ òèïîâ ó äåòåé.  M.
Brodie è ñîàâò. (1996) ïðîâåëè äâîéíîå ñëå-
ïîå èññëåäîâàíèå ýôôåêòèâíîñòè è ïåðåíî-
ñèìîñòè ëàìîòðèäæèíà è êàðáàìàçåïèíà
ïðè ðàçëè÷íûõ âèäàõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðè-
ñòóïîâ. Ýôôåêòèâíîñòü îáîèõ ïðåïàðàòîâ â
êóïèðîâàíèè ôîêàëüíûõ ïðèñòóïîâ, à òàêæå
ïåðâè÷íî- è âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûõ
ïàðîêñèçìîâ äîñòîâåðíî íå ðàçëè÷àëàñü.
Âìåñòå ñ òåì, ïåðåíîñèìîñòü ëàìîòðèäæèíà
áûëà ëó÷øå, â ÷àñòíîñòè, êîæíàÿ ñûïü âîç-
íèêàëà äîñòîâåðíî ÷àùå ïðè ïðèìåíåíèè
êàðáàìàçåïèíà. Êðîìå òîãî, ó íåêîòîðûõ
áîëüíûõ ïðè ïðèåìå êàðáàìàçåïèíà íàáëþ-
äàëèñü ñèìïòîìû óãíåòåíèÿ öåíòðàëüíîé
íåðâíîé ñèñòåìû (ÖÍÑ) (ñîíëèâîñòü, âÿ-
ëîñòü, ñíèæåíèå êîíöåíòðàöèè âíèìàíèÿ),
êîòîðûõ ëèøåí ëàìîòðèäæèí. Â èññëåäî-
âàíèè E. Schlumberger è ñîàâò. (1992) ïîëî-
æèòåëüíûé ýôôåêò ïðè ïðèìåíåíèè ëàìîò-
ðèäæèíà (ðåäóêöèÿ ïðèñòóïîâ íà 50% è áî-
ëåå) áûë äîñòèãíóò ó 1/3 äåòåé ñ ôîêàëüíîé
ýïèëåïñèåé.

Ëàìîòðèäæèí ýôôåêòèâåí ó äåòåé è ïîä-

ðîñòêîâ êàê ïðè ïîëèòåðàïèè, òàê è â ìîíî-
òåðàïèè. E. Solowiej è ñîàâò. (2000) îòìåòèëè
âûñîêóþ ýôôåêòèâíîñòü ìîíîòåðàïèè ëà-
ìîòðèäæèíîì â ëå÷åíèè ôîêàëüíûõ ïðè-
ñòóïîâ ó äåòåé: óìåíüøåíèå ÷àñòîòû ïðèñòó-
ïîâ íà 50% è áîëåå èëè íàñòóïëåíèå ðåìèñ-
ñèè, à áëîêèðîâàíèå ýïèëåïòèôîðìíîé àê-
òèâíîñòè íà ÝÝÃ çàðåãèñòðèðîâàíî â 61%
ñëó÷àåâ (â èññëåäîâàíèè ó÷àñòâîâàëè íå-
áîëüøîå ÷èñëî ïàöèåíòîâ — 19 äåòåé è ïîä-
ðîñòêîâ ñ ôîêàëüíûìè ôîðìàìè ýïèëåï-
ñèè). Â èññëåäîâàíèè T. Barron (2000) ìîíî-
òåðàïèÿ ëàìîòðèäæèíîì ïðîâåäåíà 83 ïà-
öèåíòàì (43 — ñ ôîêàëüíûìè, 32 — ñ ãåíåðà-
ëèçîâàííûìè è 8 ïàöèåíòîâ — ñ íåêëàññè-
ôèöèðóåìûìè ôîðìàìè ýïèëåïñèè). Ðå-
ìèññèÿ áûëà äîñòèãíóòà â 45% ñëó÷àåâ (èç
íèõ 44% — ôîêàëüíûå ýïèëåïñèè è 36% —
ãåíåðàëèçîâàííûå ôîðìû ýïèëåïñèè). Â èñ-
ñëåäîâàíèè G. Coppola è ñîàâò. (2004) ïîä-
òâåðæäàåòñÿ ýôôåêòèâíîñòü ëàìîòðèäæèíà
â ëå÷åíèè àáñàíñíûõ ôîðì ýïèëåïñèè â âè-
äå ìîíîòåðàïèè. Èç 20 ïàöèåíòîâ äåòñêîãî
âîçðàñòà ó 11 (55%) áûëà äîñòèãíóòà ðåìèñ-
ñèÿ, ó 4 (20%) — óðåæåíèå ïðèñòóïîâ áîëåå
÷åì íà 75% è åùå ó 5 (25%) — ñíèæåíèå ÷àñ-
òîòû ïðèñòóïîâ áîëåå ÷åì íà 50%.

Eun S.H. è ñîàâò. (2012)  ïðîâåëè ìíîãî-
öåíòðîâîå, ðàíäîìèçèðîâàííîå, îòêðûòîå,
ïàðàëëåëüíîãðóïïîâîå ñðàâíèòåëüíîå èñ-
ñëåäîâàíèå êîãíèòèâíûõ è ïîâåäåí÷åñêèõ
ýôôåêòîâ ëàìîòðèäæèíà è êàðáàìàçåïèíà â
ìîíîòåðàïèè ó 67 äåòåé ñ ïàðöèàëüíûìè
ïðèñòóïàìè, ðàíåå íå ïîëó÷àâøèõ ëå÷åíèÿ.
Èññëåäîâàíèå âêëþ÷àëî ïåðèîä òèòðîâàíèÿ
ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ 8 íåä. è ïåðèîä ïîä-
äåðæèâàþùåé òåðàïèè äëèòåëüíîñòüþ  24
íåäåëü. Ýôôåêòèâíîñòü â îòíîøåíèè ïðè-
ñòóïîâ äîñòîâåðíî íå ðàçëè÷àëàñü â ãðóïïàõ
ëàìîòðèäæèíà è êàðáàìàçåïèíà (53,5% è
56,1% ñîîòâåòñòâåííî; p=0,81). Òàêæå îòñóò-
ñòâîâàëè ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûå ðàçëè÷èÿ
ïî èçìåíåíèþ êîãíèòèâíûõ ôóíêöèé ìåæ-
äó ãðóïïàìè â ïðîöåññå ëå÷åíèÿ. Òàêèì îá-
ðàçîì, íå ïîëó÷åíî äîñòîâåðíûõ ðàçëè÷èé
ïî ýôôåêòèâíîñòè ëàìîòðèäæèíà è êàðáà-
ìàçåïèíà è èõ âëèÿíèþ íà êîãíèòèâíûå
ôóíêöèè.

À â èññëåäîâàíèè Hwang H. è ñîàâò.
(2012), îöåíèâàþùåì ýôôåêòèâíîñòü è ïå-
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ðåíîñèìîñòü äëèòåëüíîé òåðàïèè ýòîñóêñè-
ìèäîì, âàëüïðîåâîé êèñëîòîé è ëàìîòðèä-
æèíîì â ìîíîòåðàïèè ó 128 ïàöèåíòîâ (42 —
ìàëü÷èêè è 83 — äåâî÷êè) ñ íåäàâíî äèàãíî-
ñòèðîâàííîé äåòñêîé àáñàíñíîé ýïèëåïñè-
åé, ÷åðåç 9 ìåñ. è ÷åðåç 12 ìåñ. òåðàïèè, äî-
ñòîâåðíûå ðàçëè÷èÿ ïî ÷àñòîòå äîñòèæåíèÿ
ðåìèññèè â òðåõ ãðóïïàõ ïàöèåíòîâ îòñóòñò-
âîâàëè; âûÿâëåíû íåêîòîðûå ïðåèìóùåñòâà
ëàìîòðèäæèíà ïî ïåðåíîñèìîñòè ó äåòåé. 

Ïðè ïðîâåäåíèè àíòèýïèëåïòè÷åñêîé
òåðàïèè ó äåòåé î÷åíü âàæíî âëèÿíèå ÀÝÏ
íà êîãíèòèâíûå ôóíêöèè, ïîâåäåíèå è îò-
ñóòñòâèå ñåäàòèâíîãî ýôôåêòà ïðåïàðàòîâ.
Ïîñêîëüêó ëàìîòðèäæèí îáëàäàåò ýòèìè
ñâîéñòâàìè, îí èìååò îñîáûå ïðåèìóùåñòâà
â ëå÷åíèè ýïèëåïñèè â äàííîé âîçðàñòíîé
ãðóïïå.

Íàðÿäó ñ âûñîêîé êëèíè÷åñêîé ýôôåê-
òèâíîñòüþ, ñóùåñòâóþò îáúåêòèâíûå äàí-
íûå î íîðìàëèçàöèè ÝÝÃ íà ôîíå òåðàïèè
ëàìîòðèäæèíîì ïðè ýïèëåïñèè. C. Akman,
G.Holmes (2003) îòìåòèëè ïðè íàçíà÷åíèè
ëàìîòðèäæèíà ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ ðàç-
ëè÷íûìè ôîðìàìè ýïèëåïñèè, ðåçèñòåíò-
íîé ê àíòèýïèëåïòè÷åñêîé òåðàïèè, óëó÷-
øåíèå îñíîâíîé àêòèâíîñòè ôîíîâîãî ðèò-
ìà (21,9%), óìåíüøåíèå âûðàæåííîñòè èí-
òåðèêòàëüíîé ïàðîêñèçìàëüíîé àêòèâíîñòè
(37,8%) è ýïèëåïòèôîðìíûõ èçìåíåíèé íà
ÝÝÃ (41,1%) íàðÿäó ñ êëèíè÷åñêèì óëó÷øå-
íèåì.

Ìåæäóíàðîäíûå ðåêîìåíäàöèè ïî 
ïðèìåíåíèþ ëàìîòðèäæèíà â ëå÷åíèè

ýïèëåïñèè
Ïî ìíåíèþ ýêñïåðòîâ è â ñîîòâåòñòâèè ñ

ìåæäóíàðîäíûìè ðåêîìåíäàöèÿìè ïî ëå÷å-
íèþ ýïèëåïñèè, ëàìîòðèäæèí îäîáðåí äëÿ
ïðèìåíåíèÿ â êà÷åñòâå ýôôåêòèâíîãî è áå-
çîïàñíîãî ïðåïàðàòà ïðè ìíîãèõ òèïàõ
ïðèñòóïîâ è ôîðìàõ ýïèëåïñèè.

Â îáçîðå Panayiotopoulos Ñ.P. (2007)  óêà-
çûâàåòñÿ, ÷òî ëàìîòðèäæèí ýôôåêòèâåí
ïðè ãåíåðàëèçîâàííûõ òîíèêî-êëîíè÷åñ-
êèõ ïðèñòóïàõ, òîíè÷åñêèõ ïðèñòóïàõ è àá-
ñàíñàõ, ïðè ôîêàëüíûõ ïðèñòóïàõ (ïðîñòûõ
è ñëîæíûõ, âòîðè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííûõ òî-
íèêî-êëîíè÷åñêèõ), îäíàêî, ìîæåò àããðàâè-
ðîâàòü ìèîêëîíè÷åñêèå ïðèñòóïû. Òàêèì

îáðàçîì, íàðÿäó ñ âàëüïðîàòîì, òîïèðàìà-
òîì, ëåâåòèðàöåòàìîì è çîíèñàìèäîì, ëàìî-
òðèäæèí  îòíîñèòñÿ ê ÀÝÏ øèðîêîãî ñïåêò-
ðà, êîòîðûå ýôôåêòèâíû ïðè øèðîêîì ñïå-
êòðå ôîêàëüíûõ è ãåíåðàëèçîâàííûõ ïðè-
ñòóïîâ. Ëàìîòðèäæèí ìîæåò ðàññìàòðèâàòü-
ñÿ êàê ÀÝÏ ïåðâîãî âûáîðà ïðè øèðîêîì
ñïåêòðå ýïèëåïòè÷åñêèõ ñèíäðîìîâ, âêëþ-
÷àÿ âñå ôîðìû ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè, äåò-
ñêóþ àáñàíñíóþ ýïèëåïñèþ, þíîøåñêóþ àá-
ñàíñíóþ ýïèëåïñèþ, ñèíäðîì Ëåííîêñà-Ãà-
ñòî è äðóãèå ýïèëåïòè÷åñêèå ýíöåôàëîïà-
òèè (êðîìå ìèîêëîíè÷åñêèõ ôîðì ýïèëåï-
ñèè). Îäíàêî è ó ýòîé êàòåãîðèè ïàöèåíòîâ
ëàìîòðèäæèí íåðåäêî ýôôåêòèâåí êàê êîì-
ïîíåíò ïîëèòåðàïèè. Íàïðèìåð, ëàìîòðèä-
æèí íå äîëæåí ïðèìåíÿòüñÿ â ìîíîòåðàïèè
ïðè þíîøåñêîé ìèîêëîíè÷åñêîé ýïèëåï-
ñèè (ÞÌÝ); îäíàêî, ïðè ýòîé ôîðìå ýïèëåï-
ñèè òåðàïåâòè÷åñêèé ýôôåêò ïðåïàðàòà
ïðîÿâëÿåòñÿ ïðåèìóùåñòâåííî â êîìáèíà-
öèè ñ âàëüïðîàòîì. Ïðè ýòîì ëàìîòðèäæèí
èìååò äîñòàòî÷íî áëàãîïðèÿòíûé ôàðìàêî-
êèíåòè÷åñêèé ïðîôèëü, íàðÿäó ñ òîïèðàìà-
òîì, ýòîñóêñèìèäîì, è îêñêàðáàçåïèíîì,

Elger C.E., Schmidt D. (2008) ðåêîìåíäóþò
ïðè íåäàâíî äèàãíîñòèðîâàííîé ôîêàëü-
íîé ýïèëåïñèè ïðèìåíåíèå ëàìîòðèäæèíà,
íàðÿäó ñ êàðáàìàçåïèíîì, ãàáàïåíòèíîì,
ëåâåòèðàöåòàìîì, îêñêàðáàçåïèíîì, òîïè-
ðàìàòîì è âàëüïðîàòîì (òàêèå ÀÝÏ êàê ïðå-
ãàáàëèí, çîíèñàìèä, êëîáàçàì ðåêîìåíäóåò-
ñÿ íàçíà÷àòü òîëüêî â ôàðìàêîðåçèñòåíò-
íûõ ñëó÷àÿõ). 

Â ñîîòâåòñòâèè ñ ìåæäóíàðîäíûìè ñòàí-
äàðòàìè ëå÷åíèÿ ýïèëåïñèè, ïðåäëîæåííû-
ìè Ìåæäóíàðîäíîé ïðîòèâîýïèëåïòè÷åñ-
êîé ëèãîé (ILAE), ëàìîòðèäæèí ðàññìàòðè-
âàåòñÿ êàê ïðåïàðàò ïåðâîãî âûáîðà ïðè ëå-
÷åíèè ôîêàëüíûõ ïðèñòóïîâ. Ëàìîòðèäæèí
îòíîñèòñÿ ê ïðåïàðàòàì óðîâíÿ Ñ (ÀÝÏ âîç-
ìîæíî ýôôåêòèâåí â èíèöèàëüíîé ìîíîòå-
ðàïèè) ïðè ëå÷åíèè ôîêàëüíûõ ïðèñòóïîâ
ó âçðîñëûõ (Ðåêîìåíäàöèè ILAE ïî ëå÷åíèþ
ôîêàëüíûõ ïðèñòóïîâ ó âçðîñëûõ ðàçðàáî-
òàíû íà îñíîâàíèè äàííûõ 33 ðàíäîìèçè-
ðîâàííûõ êëèíè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé è 5
ìåòà-àíàëèçîâ èññëåäîâàíèé èíèöèàëüíîé
òåðàïèè ó âçðîñëûõ ñ ôîêàëüíûìè ïðèñòó-
ïàìè). Ïðè ëå÷åíèè ôîêàëüíûõ ïðèñòóïîâ ó
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äåòåé ëàìîòðèäæèí ðàññìàòðèâàåòñÿ êàê
ïðåïàðàò óðîâíÿ D (ÀÝÏ ïîòåíöèàëüíî ýô-
ôåêòèâåí â èíèöèàëüíîé ìîíîòåðàïèè)
(Ðåêîìåíäàöèè ILAE ïî ëå÷åíèþ ôîêàëüíûõ
ïðèñòóïîâ ó äåòåé ðàçðàáîòàíû íà îñíîâà-
íèè äàííûõ 25 ðàíäîìèçèðîâàííûõ êëèíè-
÷åñêèõ èññëåäîâàíèé è 1 ìåòà-àíàëèçà èñ-
ñëåäîâàíèé èíèöèàëüíîé òåðàïèè ó äåòåé ñ
ôîêàëüíûìè ïðèñòóïàìè). À ïðè ôîêàëü-
íûõ ïðèñòóïàõ ó ïîæèëûõ ëàìîòðèäæèí äî-
ñòèãàåò íàèáîëåå âûñîêîãî óðîâíÿ À (Óñòà-
íîâëåííàÿ (äîêàçàííàÿ) ýôôåêòèâíîñòü
ÀÝÏ â èíèöèàëüíîé ìîíîòåðàïèè) (Ðåêî-
ìåíäàöèè ILAE ïî ëå÷åíèþ ôîêàëüíûõ ïðè-
ñòóïîâ ó ïîæèëûõ ðàçðàáîòàíû íà îñíîâà-
íèè äàííûõ 30 ðàíäîìèçèðîâàííûõ êëèíè-
÷åñêèõ èññëåäîâàíèé èíèöèàëüíîé òåðà-
ïèè ó ïîæèëûõ ñ ôîêàëüíûìè ïðèñòóïàìè).
Ëàìîòðèäæèí äîñòèãàåò óðîâíÿ Ñ ïðè ëå÷å-
íèè ãåíåðàëèçîâàííûõ òîíèêî-êëîíè÷åñ-
êèõ ïðèñòóïîâ ó âçðîñëûõ è àáñàíñîâ ó äå-
òåé. Ïðè þíîøåñêîé ìèîêëîíè÷åñêîé ýïè-
ëåïñèè ëàìîòðèäæèí äîñòèãàåò óðîâíÿ D,
îäíàêî, ìîæåò àããðàâèðîâàòü ìèîêëîíè÷åñ-
êèå ïðèñòóïû (Glauser T., Ben-Menachem E., è
ñîàâò., 2006).

Â îò÷åòå ILAE ïîä÷åðêèâàëîñü, ÷òî îêîí÷à-
òåëüíûé âûáîð ÀÝÏ äëÿ ïàöèåíòà ñ íåäàâíî
äèàãíîñòèðîâàííîé èëè íåëå÷åíîé ýïèëåï-
ñèåé â êàæäîì èíäèâèäóàëüíîì ñëó÷àå äîë-
æåí ïðîâîäèòüñÿ ñ ó÷åòîì ñèëû òåðàïåâòè÷å-
ñêîãî äåéñòâèÿ è îáùåé ýôôåêòèâíîñòè ëå÷å-
íèÿ êàæäûì ÀÝÏ âìåñòå ñ äðóãèìè ôàêòîðà-
ìè, òàêèìè êàê áåçîïàñíîñòü è ïåðåíîñè-
ìîñòü ÀÝÏ, ôàðìàêîêèíåòè÷åñêèå ñâîéñòâà,
ëåêàðñòâåííûå ôîðìû è ñòîèìîñòü ëå÷åíèÿ
(Glauser T., Ben-Menachem E.,è ñîàâò., 2006).

Íàöèîíàëüíûå ðåêîìåíäàöèè ïî ëå÷å-
íèþ ýïèëåïñèè Àìåðèêàíñêîé Àêàäåìèè
Íåâðîëîãèè (AAN — American Academy of
Neurology's) «Ýôôåêòèâíîñòü è ïåðåíîñè-
ìîñòü íîâûõ ÀÝÏ» ïðåäñòàâëåíû äëÿ ñåìè
íîâûõ ÀÝÏ — ãàáàïåíòèí, ëàìîòðèäæèí, ëå-
âåòèðàöåòàì, îêñêàðáàçåïèí, òèàãàáèí, òî-
ïèðàìàò è çîíèñàìèä — äëÿ äåòåé è âçðîñ-
ëûõ ñ íåäàâíî äèàãíîñòèðîâàííîé ôîêàëü-
íîé è ïåðâè÷íî-ãåíåðàëèçîâàííîé ýïèëåï-
ñèåé (÷àñòü I) è ðåçèñòåíòíîé ýïèëåïñèåé
(÷àñòü II) (French J.A. è ñîàâò., 2004). Â ñîîò-
âåòñòâèè ñ ðåêîìåíäàöèÿìè AAN «Ëå÷åíèå

íåäàâíî äèàãíîñòèðîâàííîé ýïèëåïñèè»,
ëå÷åíèå ýïèëåïñèè ìîæåò íà÷èíàòüñÿ ñ íà-
çíà÷åíèÿ ñòàíäàðòíûõ ÀÝÏ èëè íîâûõ ÀÝÏ
(ëàìîòðèäæèí, ãàáàïåíòèí, îêñêàðáàçåïèí
èëè òîïèðàìàò). Â ñîîòâåòñòâèè ñ ðåêîìåí-
äàöèÿìè AAN «Ëå÷åíèå ðåçèñòåíòíîé ýïè-
ëåïñèè»: âñå íîâûå ÀÝÏ (ëàìîòðèäæèí, ãàáà-
ïåíòèí, òèàãàáèí, òîïèðàìàò, îêñêàðáàçå-
ïèí,  ëåâåòèðàöåòàì è çîíèñàìèä) ìîãóò
ïðèìåíÿòüñÿ â äîïîëíèòåëüíîé òåðàïèè ðå-
çèñòåíòíûõ ôîêàëüíûõ ïðèñòóïîâ ó âçðîñ-
ëûõ (óðîâåíü À); ãàáàïåíòèí, ëàìîòðèäæèí,
îêñêàðáàçåïèí, òîïèðàìàò ýôôåêòèâíû ïðè
ôîêàëüíûõ ïðèñòóïàõ ó äåòåé. Â äîïîëíè-
òåëüíîé òåðàïèè ðåçèñòåíòíûõ ôîêàëüíûõ
ïðèñòóïîâ ó âçðîñëûõ ðåêîìåíäîâàíû: ãàáà-
ïåíòèí (600–1.800 ìã), ëàìîòðèäæèí
(300–500 ìã â êîìáèíàöèè ñ ÀÝÏ — èíäóêòî-
ðàìè ôåðìåíòîâ ïå÷åíè è 150 ìã/ñóò — â
êîìáèíàöèè ñ èíäóêòîðàìè ôåðìåíòîâ è
âàëüïðîåâîé êèñëîòîé), ëåâåòèðàöåòàì
(1.000–3.000 ìã), îêñêàðáàçåïèí (600–2.400
ìã), òèàãàáèí (16-56 ìã), òîïèðàìàò
(300–1.000 ìã), çîíèñàìèä (100–400 ìã).  

Â ñîîòâåòñòâèè ñ Ðåêîìåíäàöèÿìè Íàöè-
îíàëüíîãî Èíñòèòóòà Çäîðîâüÿ è Êà÷åñòâà
Êëèíè÷åñêîé Ïîìîùè Âåëèêîáðèòàíèè
(NICE — The National Institute for Health and
Clinical Excellence) «Äèàãíîñòèêà è ëå÷åíèå
ýïèëåïñèé ó âçðîñëûõ è äåòåé â ïåðâè÷íîì è
âòîðè÷íîì çâåíå çäðàâîîõðàíåíèÿ (2004 ã.)»,
ëàìîòðèäæèí îäîáðåí äëÿ ïðèìåíåíèÿ êàê
ïðåïàðàò ïåðâîãî âûáîðà ïðè ôîêàëüíûõ
ïðèñòóïàõ ñ âòîðè÷íîé ãåíåðàëèçàöèåé èëè
áåç íåå: ïðè ôîêàëüíîé ñèìïòîìàòè÷åñêîé
ýïèëåïñèè, ïðè ðîëàíäè÷åñêîé ýïèëåïñèè
è ïðè äîáðîêà÷åñòâåííîé çàòûëî÷íîé ýïè-
ëåïñèè.

Â ñîîòâåòñòâèè ñ Ðåêîìåíäàöèÿìè Øîò-
ëàíäñêîé ìåæóíèâåðñèòåòñêîé ñåòè ðóêî-
âîäñòâ (SIGN — Scottish Intercollegiate
Guidelines Network) «Äèàãíîñòèêà è ëå÷åíèå
ýïèëåïñèè ó âçðîñëûõ (2003)»:
Ïðè èíèöèàëüíîé ìîíîòåðàïèè ýïèëåïñèè:

Ñðàâíèòåëüíûå ðàíäîìèçèðîâàííûå
äâîéíûå ñëåïûå èññëåäîâàíèÿ ó ïàöèåí-
òîâ ñ ôîêàëüíîé ýïèëåïñèåé ïðåäïîëàãà-
þò ñõîäíóþ ýôôåêòèâíîñòü ôåíèòîèíà,
êàðáàìàçåïèíà, âàëüïðîàòà, ëàìîòðèä-
æèíà è îêñêàðáàçåïèíà. Íîâûå ÀÝÏ ëà-
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ìîòðèäæèí è îêñêàðáàçåïèí õîðîøî ïå-
ðåíîñÿòñÿ è âûçûâàþò ìåíüøå íåáëàãî-
ïðèÿòíûõ ëåêàðñòâåííûõ âçàèìîäåéñò-
âèé ïðè äëèòåëüíîì ïðèåìå. Ëàìîòðèä-
æèí èìååò ïðåèìóùåñòâà ó ïîäðîñòêîâ,
ìîëîäûõ æåíùèí è ïîæèëûõ â ñâÿçè ñ
õîðîøåé ïåðåíîñèìîñòüþ, áëàãîïðèÿò-
íûì âëèÿíèåì íà êîãíèòèâíûå ôóíêöèè
è ïîâåäåíèå, îòñóòñòâèåì âëèÿíèÿ íà ìå-
òàáîëèçì ãîðìîíàëüíûõ êîíòðàöåïòè-
âîâ è íà âåñ òåëà.
Êàðáàìàçåïèí, âàëüïðîàò, ëàìîòðèäæèí
è îêñêàðáàçåïèí — ïðåïàðàòû ïåðâîãî
âûáîðà â ëå÷åíèè ôîêàëüíûõ è âòîðè÷-
íî-ãåíåðàëèçîâàííûõ ïðèñòóïîâ.
Âàëüïðîàò è ëàìîòðèäæèí ìîãóò íàçíà-
÷àòüñÿ ïðè íåîïðåäåëåííûõ òèïàõ ïðè-
ñòóïîâ.

Ïðè ðåçèñòåíòíîé ê òåðàïèè ôîêàëüíîé
ýïèëåïñèè:

Â ïîñëåäíåå äåñÿòèëåòèå â Âåëèêîáðèòà-
íèè áûëî ëèöåíçèðîâàíî ñåìü íîâûõ
ÀÝÏ (â õðîíîëîãè÷åñêîì ïîðÿäêå: âèãà-
áàòðèí, ëàìîòðèäæèí, ãàáàïåíòèí, òîïè-
ðàìàò, òèàãàáèí, îêñêàðáàçåïèí è ëåâå-
òèðàöåòàì). Ñèñòåìàòè÷åñêèå îáçîðû
ïîäòâåðäèëè ýôôåêòèâíîñòü è õîðîøóþ
ïåðåíîñèìîñòü âñåõ ýòèõ íîâûõ ÀÝÏ â

äîïîëíèòåëüíîé òåðàïèè ðåçèñòåíòíîé
ôîêàëüíîé ýïèëåïñèè. 
Â ñâÿçè ñ âîçíèêíîâåíèåì äåôåêòîâ ïî-
ëåé çðåíèÿ êëèíè÷åñêîå ïðèìåíåíèå âè-
ãàáàòðèíà çíà÷èòåëüíî îãðàíè÷åíî.

Òàêèì îáðàçîì, ðåçóëüòàòû öåëîãî ðÿäà
èññëåäîâàíèé ïðîäåìîíñòðèðîâàëè, ÷òî
ïðåïàðàòû ëàìîòðèäæèíà ñðàâíèìû ïî ýô-
ôåêòèâíîñòè ñ òåðàïèåé «òðàäèöèîííûìè»
ÀÝÏ è èìåþò ïðåèìóùåñòâà â îòíîøåíèè
ïåðåíîñèìîñòè òåðàïèè, à òàêæå ïîçèòèâ-
íîãî âëèÿíèÿ ïðåïàðàòà íà êîãíèòèâíûå
ôóíêöèè, íàñòðîåíèå è êà÷åñòâî æèçíè ïà-
öèåíòîâ ñ ýïèëåïñèåé. Ê òàêèì ïðåïàðàòàì
îòíîñèòñÿ è ëàìèòîð. Î÷åâèäíî ïðåèìóùå-
ñòâî ëàìîòðèäæèíà ïåðåä âàëüïðîàòàìè è
êàðáàìàçåïèíîì ó æåíùèí äåòîðîäíîãî
âîçðàñòà. Ëàìîòðèäæèí ìîæåò íàçíà÷àòüñÿ
â êà÷åñòâå ïðåïàðàòà «ïåðâîãî âûáîðà» â ëå-
÷åíèè ïàðöèàëüíûõ ïðèñòóïîâ è ïðåäñòàâ-
ëÿåò ðàöèîíàëüíóþ àëüòåðíàòèâó êàðáàìà-
çåïèíó ïî ïîêàçàòåëþ «ñòîèìîñòü-ýôôåê-
òèâíîñòü». Ëàìîòðèäæèí ìîæåò ïðèìåíÿòü-
ñÿ ó ïàöèåíòîâ ðàçíûõ âîçðàñòíûõ ãðóïï, â
òîì ÷èñëå ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ, ÷òî îñîáåí-
íî âàæíî ñ ó÷åòîì áëàãîïðèÿòíîãî âëèÿíèÿ
ïðåïàðàòà íà êîãíèòèâíûå ôóíêöèè.
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Òàáëèöà 1. Ïðèìåíåíèå ÀÝÏ â ëå÷åíèè ðåçèñòåíòíûõ ôîêàëüíûõ ïðèñòóïîâ
(ðåêîìåíäàöèè AAN óðîâíÿ A è B)

ÀÝÏ

Ôîêàëüíûå
ïðèñòóïû ó
âçðîñëûõ 

(â äîïîëíèòåëüíîé
òåðàïèè)

Ôîêàëüíûå
ïðèñòóïû (â

ìîíîòåðàïèè)

Ôîêàëüíûå
ïðèñòóïû ó äåòåé

Ãàáàïåíòèí Äà Íåò Äà

Ëàìîòðèäæèí Äà Äà Äà

Òîïèðàìàò Äà Äà Äà

Òèàãàáèí Äà Íåò Íåò

Îêñêàðáàçåïèí Äà Äà Äà

Ëåâåòèðàöåòàì Äà Íåò Íåò

Çîíèñàìèä Äà Íåò Íåò
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ÓÂÀÆÀÅÌÛÅ ÊÎËËÅÃÈ!

Ìû áëàãîäàðèì âñåõ, êòî ïðèñëàë îòâåòû íà âîïðîñû òåñòîâîãî êîíòðîëÿ, îïóáëèêîâàííûå â ïðåäûäóùåì íîìåðå íàøåãî
æóðíàëà. Òå, êòî îòâåòèë ïðàâèëüíî íà áîëüøóþ ÷àñòü âîïðîñîâ, ñìîãóò ðåãóëÿðíî ïîëó÷àòü íàø æóðíàë áåñïëàòíî.

Ïðàâèëüíûå îòâåòû íà âîïðîñû òåñòîâîãî êîíòðîëÿ, îïóáëèêîâàííûå â ïðîøëîì íîìåðå æóðíàëà (Ðóññêèé æóðíàë
äåòñêîé íåâðîëîãèè: ò. VII, âûï. 3, 2012, ñòð. 48): 

1-ûé âîïðîñ — îòâåò 5;     2-îé âîïðîñ — îòâåò 4;     3-èé âîïðîc — îòâåò 3;    4-ûé âîïðîñ — îòâåò 1;
5-ûé âîïðîc — îòâåò 4;     6-îé âîïðîñ — îòâåò 2;     7-îé âîïðîñ — îòâåò 3      8-îé âîïðîñ — îòâåò 3.

Ñåãîäíÿ ìû âíîâü ïðåäëàãàåì âàì ïðîâåðèòü ñâîè çíàíèÿ è îòâåòèòü íà ïðåäëîæåííûå âîïðîñû. Îòâåòû ïðèñûëàé-
òå â ðåäàêöèþ ïî ïî÷òå èëè E-mail: RJCN@epileptologist.ru; center@epileptologist.ru; olgapylaeva@yandex.ru. 

Ïåðâûå ïÿòü âðà÷åé, ïðèñëàâøèõ ïðàâèëüíûå îòâåòû, ïîëó÷àò âîçìîæíîñòü îôîðìèòü áåñïëàòíóþ ïîäïèñêó íà
«Ðóññêèé æóðíàë äåòñêîé íåâðîëîãèè».

Ïðàâèëüíûå îòâåòû áóäóò îïóáëèêîâàíû â ñëåäóþùåì íîìåðå æóðíàëà.

ÒÅÑÒÎÂÛÉ ÊÎÍÒÐÎËÜ
Âûáåðèòå îäèí ïðàâèëüíûé îòâåò

1. Ïàöèåíò ïðåäúÿâëÿåò æàëîáû íà íàðóøåíèå
÷óâñòâèòåëüíîñòè â ëåâîé ðóêå, íàðàñòàþùåå â òå-
÷åíèå íåñêîëüêèõ äíåé, ãîëîâîêðóæåíèå è äâîåíèå
â ãëàçàõ. Íà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà, íà Ò2-âçâåøåí-
íûõ èçîáðàæåíèÿõ, âèçóàëèçèðóåòñÿ íåñêîëüêî
çîí àíîìàëüíîãî óñèëåíèÿ ñèãíàëà.  Êàêîé ïðîöåññ
â äàííîì ñëó÷àå íàèáîëåå âåðîÿòåí?

1. êðîâîèçëèÿíèå
2. èøåìèÿ 
3. äåìèåëèíèçàöèÿ
4. ïñèõîãåííûå ïðè÷èíû
5. íîâîîáðàçîâàíèå
2. Ñèìïòîìû, ïåðå÷èñëåííûå â çàäà÷å 1, âîç-

íèêëè ó ïàöèåíòà âïåðâûå. Êàêîå çàáîëåâàíèå
ñëåäóåò äèàãíîñòèðîâàòü â ýòîì ñëó÷àå?

1. îñòðûé èøåìè÷åñêèé èíñóëüò
2. îñòðûé ãåìîððàãè÷åñêèé èíñóëüò
3. ðàññåÿííûé ñêëåðîç
4. îïóõîëü
5. îñòðûé ðàññåÿííûé ýíöåôàëîìèåëèò
3. Êàêîé èç ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ íàèáîëåå èí-

ôîðìàòèâåí ïðè çàáîëåâàíèè, ðàññìàòðèâàåìîì â
çàäà÷àõ 1 è 2?

1. Çðèòåëüíûå âûçâàííûå ïîòåíöèàëû (ÇÂÏ) 
2. Áèîïñèÿ èêðîíîæíîãî íåðâà
3. Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôèÿ (ÝÝÃ)
4. Ìàãíèòîðåçîíàíñíàÿ òîìîãðàôèÿ (ÌÐÒ)
5. Êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ (ÊÒ)
4. ×òî, ïî âàøåìó ìíåíèþ, ïîêàæåò àíàëèç

ñïèííîìîçãîâîé æèäêîñòè (çàäà÷è 1-4)?
1. îòñóòñòâèå îòêëîíåíèé îò íîðìû
2. ïîâûøåííûé óðîâåíü áåëêà 
3. ïîâûøåííûé óðîâåíü ëåéêîöèòîâ
4. ïîâûøåííîå äàâëåíèå.
5. ïîëîæèòåëüíàÿ ðåàêöèÿ Âàññåðìàíà
5. Êàêîé èç ìåòîäîâ ëå÷åíèÿ íàèáîëåå ýôôåê-

òèâåí â îñòðîì ïåðèîäå çàáîëåâàíèÿ, ðàññìàòðèâà-
åìîãî â çàäà÷àõ 1 è 2?

1. àíòèáèîòèêîòåðàïèÿ 
2. õèìèîòåðàïèÿ
3. ãîðìîíàëüíàÿ (êîðòèêîñòåðîèäíàÿ) òåðàïèÿ
4. õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå
5. íîîòðîïíûå è ñîñóäèñòûå ïðåïàðàòû
6. Íà ïðîòÿæåíèè 7 äíåé ó ïàöèåíòà ïðîãðåññè-

ðóåò ñëàáîñòü íîã, êèñòåé, ìûøö ëèöà è äûõàòåëü-
íûõ ìûøö. Â ñâÿçè ñ ðàçâèòèåì äûõàòåëüíîé íåäî-
ñòàòî÷íîñòè, ïîòðåáîâàâøåé èíòóáàöèè è ÈÂË, ïà-
öèåíòà ïåðåâåëè â îòäåëåíèå èíòåíñèâíîé òåðà-
ïèè. Ïðè ïðîâåäåíèè ÝÍÌÃ âûÿâëåíî ðåçêîå ñíè-
æåíèå ñêîðîñòè ïðîâåäåíèÿ èìïóëüñà ïî ïåðèôå-
ðè÷åñêèì íåðâàì. Êàêàÿ òåðàïèÿ íàèáîëåå ýôôåê-
òèâíà â äàííîì ñëó÷àå? Äëÿ êàêîãî ïðîöåññà áîëåå
õàðàêòåðíû äàííûå ñèìïòîìû è èçìåíåíèÿ íà
ÝÍÌÃ?

1. êðîâîèçëèÿíèå
2. èøåìèÿ 
3. äåìèåëèíèçàöèÿ
4. ïñèõîãåííûå ïðè÷èíû
5. íîâîîáðàçîâàíèå
7. Ñèìïòîìû, ïåðå÷èñëåííûå â çàäà÷å 6, âîç-

íèêëè ó ïàöèåíòà âïåðâûå. Êàêîå çàáîëåâàíèå
ñëåäóåò äèàãíîñòèðîâàòü â ýòîì ñëó÷àå?

1. îñòðûé èøåìè÷åñêèé èíñóëüò
2. îñòðûé ãåìîððàãè÷åñêèé èíñóëüò
3. ðàññåÿííûé ñêëåðîç
4. îïóõîëü
5. îñòðûé ðàññåÿííûé ýíöåôàëîìèåëèò
6. îñòðàÿ âîñïàëèòåëüíàÿ äåìèåëèíèçèðóþùàÿ

ïîëèíåâðîïàòèÿ (ñèíäðîì Ãèéåíà—Áàððå)
8. Êàêîé èç ìåòîäîâ ëå÷åíèÿ íàèáîëåå ýôôåê-

òèâåí â îñòðîì ïåðèîäå çàáîëåâàíèÿ, ðàññìàòðèâà-
åìîãî â çàäà÷àõ 6 è 7?

1. àíòèáèîòèêîòåðàïèÿ 
2. õèìèîòåðàïèÿ
3. ãîðìîíàëüíàÿ (êîðòèêîñòåðîèäíàÿ) òåðàïèÿ
4. õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå
5. íîîòðîïíûå è ñîñóäèñòûå ïðåïàðàòû
6. ïëàçìàôåðåç
9. ×òî, ïî âàøåìó ìíåíèþ, ïîêàæåò àíàëèç

ñïèííîìîçãîâîé æèäêîñòè (çàäà÷è 6-8)?
1. îòñóòñòâèå îòêëîíåíèé îò íîðìû
2. ïîâûøåííûé óðîâåíü áåëêà 
3. ïîâûøåííûé óðîâåíü ëåéêîöèòîâ.
4. ïîâûøåííîå äàâëåíèå.
5. ïîëîæèòåëüíàÿ ðåàêöèÿ Âàññåðìàíà
10. Âñå ïåðå÷èñëåííîå õàðàêòåðíî äëÿ îñòðîãî

ðàññåÿííîãî ýíöåôàëîìèåëèòà (ÎÐÝÌ), êðîìå:
1. ÌÐÒ äåìîíñòðèðóåò ðàññåÿííûå î÷àãè â áåëîì

âåùåñòâå, êîòîðûå óñèëèâàþòñÿ ïðè ââåäåíèè
êîíòðàñòà

2. ïàòîãåíåç áîëåçíè ñâÿçàí ñ àóòîèììóííûìè ðå-
àêöèÿìè

3. Çà 1-3 íåäåëè äî íà÷àëà ÎÐÝÌ ïàöèåíòû ïåðå-
íîñÿò îñòðóþ ðåñïèðàòîðíóþ èëè êèøå÷íóþ
èíôåêöèþ

4. ÏÖÐ èëè ïîñåâ ÖÑÆ ÷àñòî âûÿâëÿþò ìèêðîîðãà-
íèçì, ÿâëÿþùèéñÿ âîçáóäèòåëåì çàáîëåâàíèÿ

5. äåòè áîëåþò ÷àùå âçðîñëûõ
11. ×òî îáùåãî ó îñòðîé âîñïàëèòåëüíîé äåìèå-

ëèíèçèðóþùåé ïîëèíåâðîïàòèè (ñèíäðîì Ãèéå-
íà—Áàððå) è õðîíè÷åñêîé âîñïàëèòåëüíîé äåìèå-
ëèíèçèðóþùåé ïîëèíåâðîïàòèè (ÕÂÄÏ):

1. ðåöèäèâèðóþùå–ðåìèòèðóþùåå òå÷åíèå 
2. ðàçâèòèå ïîñëå áàêòåðèàëüíîé èëè âèðóñíîé

èíôåêöèè
3. ïîëîæèòåëüíûé ýôôåêò êîðòèêîñòåðîèäîâ
4. àíòèòåëà ê GM1â öåðåáðîñïèíàëüíîé æèäêîñòè 
5. òÿæåëàÿ èíâàëèäèçàöèÿ â ðåçóëüòàòå àêñîíàëü-

íîãî ïîðàæåíèÿ
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ÒÐÅÁÎÂÀÍÈß ÄËß ÀÂÒÎÐÎÂ

1. Ñòàòüè äîëæíû èìåòü âèçó íàó÷íîãî ðóêîâîäèòåëÿ è ñîïðîâîäèòåëüíîå ïèñüìî ðóêîâîäñòâà ó÷ðåæäåíèÿ â ðåäàêöèþ æóðíàëà.

2. Ñòàòüÿ äîëæíà áûòü ðàñïå÷àòàíà íà îäíîé ñòîðîíå ëèñòà áóìàãè øðèôòîì òèïà Times êåãëåì 14 ÷åðåç 1,5 èíòåðâàëà, øèðè-
íà ïîëÿ ñëåâà — 4 ñì, ñïðàâà — 1 ñì, ñâåðõó — 1,5 ñì, ñíèçó — 1 ñì.
Îáÿçàòåëüíî ïðèñûëàòü ýëåêòðîííóþ âåðñèþ ñòàòüè, ïîäãîòîâëåííóþ â ðåäàêòîðå WinWord (ôîðìàò ôàéëà — *.doc, *.rtf),
íîñèòåëü — ñì. ï. 12. Ðàñïå÷àòêà äîëæíà áûòü èäåíòè÷íà ýëåêòðîííîìó âàðèàíòó. Ýëåêòðîííàÿ âåðñèÿ ìîæåò áûòü ïåðåäà-
íà íà íîñèòåëå — êîìïàêò-äèñêè CD-R, CD-RW, à òàêæå âûñëàíà ïî E-mail:epineuro@ya.ru; neurokafedra@mtu-net.ru;
center@epileptologist.ru.  

3. Îáúåì îðèãèíàëüíûõ ñòàòåé è ëåêöèé, âêëþ÷àÿ òàáëèöû, ðèñóíêè, áèáëèîãðàôè÷åñêèé ñïèñîê è ðåçþìå, íå äîëæåí ïðåâû-
øàòü 15 ñòð., îáçîðíûõ ñòàòåé — 20 ñòð. Âñå ñòàòüè è ðèñóíêè äîëæíû áûòü ïðåäñòàâëåíû â äâóõ ýêçåìïëÿðàõ. Îáúåì îòäåëü-
íûõ ñîîáùåíèé è çàìåòîê íå äîëæåí ïðåâûøàòü 7 ñòð.

4. Â íà÷àëå 1-é ñòðàíèöû ïîñëåäîâàòåëüíî óêàçûâàþò èíèöèàëû è ôàìèëèè àâòîðîâ, íàçâàíèå ñòàòüè, ó÷ðåæäåíèå, ãîðîä.

5. Îðèãèíàëüíàÿ ñòàòüÿ äîëæíà ñîñòîÿòü èç êðàòêîãî ââåäåíèÿ, õàðàêòåðèñòèêè ñîáñòâåííîãî ìàòåðèàëà è ìåòîäèê èññëåäî-
âàíèÿ, ðåçóëüòàòîâ, èõ îáñóæäåíèÿ, âûâîäîâ, áèáëèîãðàôè÷åñêîãî ñïèñêà. Áèáëèîãðàôè÷åñêèå ññûëêè â òåêñòå ñòàòüè ïðè-
âîäÿò â êâàäðàòíûõ ñêîáêàõ ñ íîìåðàìè â ñîîòâåòñòâèè ñ áèáëèîãðàôè÷åñêèì ñïèñêîì.

6. Áèáëèîãðàôè÷åñêèé ñïèñîê ïðèâîäèòñÿ â êîíöå ñòàòüè, îí äîëæåí áûòü ïðåäñòàâëåí â ñîîòâåòñòâèè ñ äåéñòâóþùèì ÃÎÑ-
Òîì è ðàñïå÷àòàí íà îòäåëüíîì ëèñòå. Èñòî÷íèêè ïðèâîäÿò ñ óêàçàíèåì â àëôàâèòíîì ïîðÿäêå ôàìèëèé è èíèöèàëîâ âñåõ
àâòîðîâ, ñíà÷àëà îòå÷åñòâåííûõ, çàòåì èíîñòðàííûõ, ïîëíîãî íàçâàíèÿ ñòàòüè, íàçâàíèÿ èñòî÷íèêà, ãäå íàïå÷àòàíà ñòàòüÿ,
òîì, íîìåð, ñòðàíèöû (îò è äî) èëè ïîëíîå íàçâàíèå êíèãè, ìåñòî, ãîä èçäàíèÿ è ÷èñëî ñòðàíèö. Ôàìèëèè èíîñòðàííûõ àâ-
òîðîâ, íàçâàíèå è âûõîäíûå äàííûå èõ ðàáîò ïðèâîäÿò â îðèãèíàëüíîé òðàíñêðèïöèè. Îïèñàíèå êàæäîãî èñòî÷íèêà
äîëæíî íà÷èíàòüñÿ ñ íîâîé ñòðîêè.

7. Ê êàæäîé ñòàòüå ïðèëàãàþò ðåçþìå îáúåìîì äî 1/2 ñòðàíèöû (15 ñòðîê), íàïå÷àòàííîå íà îòäåëüíîì ëèñòå, â êîòîðîì äî-
ñòàòî÷íî ïîëíî äîëæíà áûòü îòðàæåíà ñóòü èçëàãàåìîãî âîïðîñà, ìåòîäèêà èññëåäîâàíèÿ, ìàòåðèàë ðàáîòû è åå ðåçóëüòà-
òû ñ óêàçàíèåì íàçâàíèÿ ðàáîòû, ôàìèëèè è èíèöèàëîâ àâòîðîâ. Ïîñëå ðåçþìå óêàçûâàþòñÿ êëþ÷åâûå ñëîâà (äî 10 ñëîâ è
ñëîâîñî÷åòàíèé).

8. Ñòàòüÿ äîëæíà áûòü ïîäïèñàíà âñåìè àâòîðàìè ñ óêàçàíèåì ôàìèëèè, èìåíè è îò÷åñòâà, íîìåðà òåëåôîíà, ïî÷òîâîãî àäðå-
ñà è, â îáÿçàòåëüíîì ïîðÿäêå, àäðåñà ýëåêòðîííîé ïî÷òû êàæäîãî àâòîðà.

9. Ñòàòüÿ äîëæíà áûòü òùàòåëüíî âûâåðåíà àâòîðîì. Ñîêðàùåíèå ñëîâ, èìåí, íàçâàíèé (êðîìå îáùåïðèíÿòûõ ñîêðàùåíèé
îáîçíà÷åíèé ôèçè÷åñêèõ, õèìè÷åñêèõ è ìàòåìàòè÷åñêèõ âåëè÷èí è òåðìèíîâ) íå äîïóñêàåòñÿ. Â ñòàòüÿõ ñëåäóåò èñïîëüçî-
âàòü åäèíèöû Ìåæäóíàðîäíîé ñèñòåìû (ÑÈ). Ñïåöèàëüíûå òåðìèíû ñëåäóåò ïðèâîäèòü â ðóññêîé òðàíñêðèïöèè.

10. Ãðàôèêè, ðèñóíêè è äèàãðàììû äîëæíû áûòü ÷åòêèìè, ôîòîãðàôèè — êîíòðàñòíûìè. Ðàçìåð ðèñóíêîâ — íå ìåíåå 9 õ 12
ñì è íå áîëåå 13 õ 18 ñì. 
Ïîäðèñóíî÷íûå ïîäïèñè íåîáõîäèìî ïðåäîñòàâëÿòü îáÿçàòåëüíî íà îòäåëüíîì ëèñòå. Â íèõ óêàçûâàþò íîìåð ðèñóíêà,
îáúÿñíåíèå çíà÷åíèÿ âñåõ îñåé, êðèâûõ, áóêâ, öèôð è äðóãèõ óñëîâíûõ îáîçíà÷åíèé. Â ïîäïèñÿõ ê ìèêðîôîòîãðàôèÿì óêà-
çûâàþò óâåëè÷åíèå îêóëÿðà è îáúåêòèâà, ìåòîä îêðàñêè (èëè èìïðåãíàöèè) ñðåçîâ.
Ìåñòî, ãäå â òåêñòå äîëæåí áûòü ïîìåùåí ðèñóíîê èëè òàáëèöà, ñëåäóåò îòìåòèòü ïðÿìîóãîëüíèêîì â ëåâîì ïîëå; â íåì ñòà-
âÿò íîìåð ðèñóíêà èëè òàáëèöû. Â ýëåêòðîííîé âåðñèè òàêæå íåîáõîäèìî óêàçàòü ìåñòî, êóäà â òåêñòå äîëæåí áûòü ïîìå-
ùåí ðèñóíîê èëè òàáëèöà (âûäåëåíèåì ññûëêè íà ñîîòâåòñòâóþùèé ðèñóíîê èëè òàáëèöó æèðíûì øðèôòîì). 

11. Òðåáîâàíèÿ ê ðèñóíêàì, ïðåäîñòàâëåííûì íà ìàãíèòíûõ íîñèòåëÿõ.
Ôîðìàò ôàéëà ðèñóíêà — TIFF (*.tif). Ðàçðåøåíèå — íå ìåíåå 300 dpi. Èñïîëüçîâàíèå ñæàòèÿ JPEG äîïóñòèìî â îòäåëüíûõ
ñëó÷àÿõ (ïî ñîãëàñîâàíèþ ñ ðåäàêöèåé). Ðèñóíîê äîëæåí áûòü îáðåçàí ïî êðàÿì èçîáðàæåíèÿ è íå èìåòü ïóñòûõ ïîëåé. Íà-
çâàíèå ôàéëà äîëæíî ñîîòâåòñòâîâàòü íîìåðó è íàçâàíèþ ðèñóíêà.
Âêëþ÷åíèå ðèñóíêà â ôàéë äîêóìåíòà Word äîïóñòèìî â îòäåëüíûõ ñëó÷àÿõ, òîëüêî ïðè óñëîâèè ïðèëîæåíèÿ îòäåëüíîãî
ôàéëà ýòîãî ðèñóíêà èëè åãî îðèãèíàëà.

12. Ðåäàêöèÿ îñòàâëÿåò çà ñîáîé ïðàâî ñîêðàùàòü è ðåäàêòèðîâàòü ñòàòüè è èëëþñòðàòèâíûé ìàòåðèàë. Ñòàòüè íå âîçâðàùàþòñÿ.

13. Ïëàòà ñ àñïèðàíòîâ çà ïóáëèêàöèþ ðóêîïèñåé íå âçèìàåòñÿ. 

Òðåáîâàíèÿ äëÿ àâòîðîâ

ТОМ VII  ВЫПУСК 4  2012
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