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Цель исследования – изучение особенностей течения и отдаленного исхода катастрофических эпилепсий. 

Пациенты и методы. Обследовано 130 пациентов: 62 (47,7%) мужчины и 68 (52,3%) женщин в возрасте от 21 до 78 лет. Катам-

нез составил от 1 года до 14 лет. Критериями включения в исследование были возраст старше 18 лет; тяжелое течение эпилеп-

сии с ежедневными приступами, рассматриваемое как катастрофическая эпилепсия. Критериями исключения являлись наличие в

анамнезе неэпилептических приступов любой этиологии, некомплаентность. Обследование включало сбор анамнеза, анализ днев-

ника приступов, клинический и неврологический осмотр, рутинную электроэнцефалографию (ЭЭГ) и/или ЭЭГ-видеомониторинг,

магнитно-резонансную томографию головного мозга, лабораторные анализы. 

Результаты и обсуждение. Дебют эпилепсии сразу с катастрофических приступов отмечался у 28 (21,5%) больных, чаще всего

такое начало наблюдалось у детей (у 18 из 28). В то же время у 102 (78,5%) пациентов катастрофические приступы появились

не сразу, а через некоторое время после начала активной эпилепсии. При этом у 58 (56,9%) из этих 102 пациентов начало ката-

строфических приступов нельзя было связать с какими-либо внешними воздействиями или погрешностями в приеме препаратов.

Переход к катастрофической эпилепсии мог происходить как резко – у 11 (10,8%) пациентов, так и постепенно – у 91 (89,2%).

После коррекции лечения ремиссия на момент завершения исследования была достигнута у 16,8% пациентов; снижение частоты

приступов на 50% и более – у 27,1%; эффект отсутствовал у 56,1%. 

Заключение. Можно сделать вывод, что при катастрофической эпилепсии имеется вероятность спонтанного возникновения и ре-

миссии разрушительных приступов, часто независимо от проводимой терапии. Дебют заболевания и начало катастрофических

приступов могут быть разнесены во времени. Эффективность лечения пациентов с катастрофическими формами эпилепсии ос-

тается невысокой. 
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Objective: to investigate the features of the course and long-term outcome of catastrophic epilepsies. 

Patients and methods. A total of 130 patients (62 (47.7%) men and 68 (52.3%) women) aged 21 to 78 years were examined. The follow-up was

1 year to 14 years. The inclusion criteria for the investigation were above 18 years of age; severe epilepsy with daily seizures considered as cat-

astrophic epilepsy. The exclusion criteria were a history of nonepileptic seizures of any etiology, as well as noncompliance. The examination

included history data collection; seizure diary analysis; clinical and neurological examination; routine EEG and/or EEG-video monitoring;

brain magnetic resonance imaging; and laboratory tests. 

Results and discussion. The onset of epilepsy immediately with catastrophic seizures was observed in 28 (21.5%) patients; this onset was most

frequently seen in 18 of the 28 children. At the same time, catastrophic seizures did not appear immediately, but it took some time for them to

occur after the onset of active epilepsy in 102 (78.5%) patients. Moreover, the onset of catastrophic seizures could not be associated with any

external influences or errors in 58 (56.9%) of these patients taking the drugs. Transition to catastrophic epilepsy could occur both abruptly in

11 (10.8%) patients and gradually in 91 (89.2%). After treatment correction, 16.8% of patients achieved remission at the time of study com-

pletion; the frequency of seizures decreased by 50% or more in 27.1% of cases; the effect was absent in 56.1%.

Conclusion. Based on the findings, it can be concluded that in catastrophic epilepsy, the probability exists for spontaneous occurrence and

remission of destructive seizures, frequently regardless of the therapy. The onset of the disease and that of catastrophic seizures can be spread

in time. The efficiency of treatment remains low in patients with catastrophic epilepsies.

Keywords: epilepsy; catastrophic epilepsy; epileptic encephalopathy; remission; recurrence; diagnosis; treatment; prognosis; electroen-

cephalography; magnetic resonance imaging.

Многолетний катамнез у пациентов 
с катастрофическими формами эпилепсии
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Эпилепсия – одно из самых распространенных невро-

логических заболеваний, которым страдают более 50 млн

человек в мире. Ежегодно регистрируется 2,4 млн новых

случаев заболевания. Трагедия эпилепсии состоит в ее вы-

сокой распространенности, непредсказуемости, тяжелом

воздействии на больных и их семьи [1]. Наиболее драматич-

ными являются катастрофические формы эпилепсии, как

правило, характеризующиеся началом в раннем детстве,

фармакорезистентностью, частыми инвалидизирующими

приступами, задержкой развития, нарушением когнитив-

ных, сенсорных, двигательных функций, ухудшением каче-

ства жизни, высокой смертностью, аномальными электро-

энцефалографическими данными [2].

Ежедневные приступы и нарушения в когнитивной

сфере могут наблюдаться не только при эпилептических эн-

цефалопатиях детского возраста, но и при других формах

эпилепсии. В настоящей работе под катастрофическими

формами эпилепсии подразумеваются те формы заболева-

ния, при которых имеется возникновение/учащение эпи-

лептических приступов до ежедневных, произошедшее в

любом возрасте, при любой форме эпилепсии, в сочетании

с резким снижением когнитивного уровня, социального,

профессионального и/или бытового функционирования.

Следует подчеркнуть, что определение «катастрофические»

не является термином, рекомендованным Международной

противоэпилептической лигой (International League Against

Epilepsy, ILAE), но оно лучше всего отражает драматизм те-

чения заболевания [3–5].

Цель исследования – изучение особенностей течения

и отдаленного исхода катастрофической эпилепсии.

Пациенты и методы. Экспертом-эпилептологом Мос-

ковского областного научно-исследовательского клиниче-

ского института им. М.Ф. Владимирского было обследова-

но 204 пациента, которые были направлены на специализи-

рованный прием с диагнозом «эпилепсия», имели в какой-

либо период жизни ежедневные приступы и обратились за

специализированной помощью. Среди пациентов были 

91 мужчина и 113 женщин в возрасте от 21 года до 78 лет.

Критерии включения в исследование: возраст старше 18 лет;

тяжелое течение эпилепсии с ежедневными приступами,

рассматриваемое как катастрофическая эпилепсия (в соот-

ветствии с критериями, приведенными во введении). Кри-

терии исключения: наличие в анамнезе неэпилептических

приступов любой этиологии; ежедневные приступы, однако

не являющиеся катастрофическими; некомплаентность.

Критериям включения/исключения соответствовали

130 пациентов: 62 (47,7%) мужчины и 68 (52,3%) женщин в

возрасте от 21 года до 78 лет. Возраст начала приступов коле-

бался от 3 мес до 57 лет. Катамнез составил от 1 года до 14 лет.

Обследование включало в себя сбор анамнеза, анализ

дневника приступов, клинический и неврологический ос-

мотр, рутинную электроэнцефалографию (ЭЭГ) и/или ЭЭГ-

видеомониторинг, магнитно-резонансную томографию

(МРТ) головного мозга, лабораторные анализы. Также были

проанализированы все данные предыдущих лабораторных и

инструментальных обследований. Оценивали влияние лече-

ния и других факторов на изменение частоты и характера

приступов. Всем пациентам назначали или корригировали

терапию противоэпилептическими препаратами (ПЭП). 

Статистическую обработку данных проводили в про-

грамме Excel 2016 (Microsoft Corp., USA). Для качественных

переменных рассчитывали абсолютные и относительные

частоты. Встречаемость признаков сравнивали путем ран-

жирования. 

Результаты. Данные о возрасте пациентов на момент

дебюта эпилепсии представлены в таблице.

Как следует из данных таблицы, катастрофическая

эпилепсия не является уделом исключительно младенче-

ского и раннего детского возраста [6, 7].

Дебют эпилепсии сразу с катастрофических присту-

пов отмечался у 28 (21,5%) больных, чаще всего детского

возраста (n=18). В то же время у 102 (78,5%) пациентов ка-

тастрофические приступы появились не в дебюте, а через

некоторое время после начала активной эпилепсии. При

этом у 58 (56,9%) из этих 102 пациентов начало катастрофи-

ческих приступов нельзя было связать с какими-либо внеш-

ними воздействиями или погрешностями в приеме препа-

ратов. Очевидно, что ухудшение течения эпилепсии в дан-

ной когорте больных было обусловлено особенностями за-

болевания. Вместе с тем у 44 (43,1%) пациентов вероятной

причиной патоморфоза эпилепсии в катастрофическую бы-

ли внешние воздействия в виде травм, соматических забо-

леваний, декомпенсации процессуальных неврологических

расстройств, а также неадекватность противоэпилептиче-

ской терапии, в частности снижение дозы/отмена препара-

тов, переход на лечение дженериками, в единичных случаях –

медикаментозная аггравация приступов.

Другой интересной особенностью являлось то, что ка-

тастрофическое преображение эпилепсии могло происхо-

дить как резко – у 11 (10,8%) пациентов, так и постепенно –

у 91 (89,2%). У большинства пациентов последней группы

78Неврология, нейропсихиатрия, психосоматика. 2019;11(4):77–81

О Р И Г И Н А Л Ь Н Ы Е  И С С Л Е Д О В А Н И Я  И  М Е Т О Д И К И

Contact: Konstantin Vladimirovich Firsov; firsovkonst@yandex.ru
For reference: Firsov KV, Kotov AS. Long-term follow-up in patients with catastrophic epilepsies. Nevrologiya, neiropsikhiatriya, psikhoso-

matika = Neurology, Neuropsychiatry, Psychosomatics. 2019;11(4):77–81.

DOI: 10.14412/2074-2711-2019-4-77-81

Возраст на момент дебюта эпилепсии

Возраст дебюта, годы                                Число пациентов, n (%)

<1 5 (3,9)

1–5 23 (17,7)

6–10 31 (23,8)

11–20 35 (26,9)

21–30 18 (13,8)

31–40 6 (4,7)

41–50 8 (6,2)

>51 4 (3)

Всего 130 (100)



приходилось с сожалением констатировать, что в течение

этого периода они получали неадекватную противоэпилеп-

тическую терапию (низкие дозы ПЭП, несоответствие пре-

паратов форме эпилепсии, игнорирование тяжелых побоч-

ных эффектов и некомплаентности и др.). На момент вклю-

чения в исследование 35 (26,9%) из 130 больных уже имели

в анамнезе ремиссии заболевания с последующими рециди-

вами. При этом четкая причинно-следственная связь между

коррекцией противоэпилептической терапии и достижени-

ем ремиссии прослеживалась не во всех случаях – у 31 из 

35 пациентов. Еще более интересно, что рецидив приступов

мог быть объяснен снижением дозы или отменой препарата

лишь в 4 наблюдениях. 

На момент включения в исследование медикаментоз-

ная ремиссия констатирована у 3 (2,3%) пациентов; умень-

шение частоты приступов на 50% и более по сравнению с

«катастрофическим» периодом – у 44 (33,8%); отсутствие

улучшения – у 83 (63,9%). Как видно из этих данных, у не-

которых пациентов период катастрофических приступов

уже миновал вследствие особенностей течения эпилепсии

(чаще) или после назначения эффективной терапии (реже).

В то же время отсутствие побочных эффектов ПЭП на мо-

мент включения в исследование отмечалось лишь у 43,1%

пациентов; побочные эффекты наблюдались у 49,2%; отме-

на ПЭП из-за их побочных эффектов – у 7,7%. Таким обра-

зом, у этих пациентов лечение не дало желаемого результа-

та: отсутствие улучшения – у 63,9%, побочные эффекты –

56,9% Продолжающаяся эпилептическая активность вызы-

вала нарушение когнитивных, сенсорных, двигательных

функций, ухудшала качество жизни.

В нашем исследовании при рутинной ЭЭГ (выполнен-

ной в соответствии с рекомендациями экспертного совета по

нейрофизиологии российской противоэпилептической лиги

[8]) и анализе данных всех предыдущих обследований, как

ЭЭГ, так и ЭЭГ-видеомониторинга (проведен 31 из 130 боль-

ных), патология не выявлена у 31 (23,8%) пациента; неэпи-

лептические изменения определялись у 22 (16,9%); фокаль-

ная эпилептиформная активность – у 43 (33,2%); генерали-

зованная эпилептиформная активность – у 21 (16,1%); дан-

ные отсутствовали или были недостоверны – у 13 (10%).

При МРТ патология не установлена у 44 (33,8%) паци-

ентов; неэпилептогенные изменения (наружная и внутрен-

няя гидроцефалия; умеренно выраженное расширение же-

лудочковой системы и базальных цистерн; расширение суб-

арахноидальных пространств; гипоплазия миндалин моз-

жечка) имелись у 21 (16,2%); условно-эпилептогенные из-

менения (постинсультные нарушения; постконтузионные

очаги; рубцово-атрофические процессы; послеоперацион-

ные изменения; очаги повышенной плотности неясного ге-

неза с поражением коры головного мозга) – у 29 (22,3%);

высокоэпилептогенные изменения (склероз гиппокампа;

фокальная кортикальная дисплазия; субкортикальные ту-

берсы) – у 12 (9,2%); данные отсутствовали или были недо-

стоверны у 24 (18,5%). 

После коррекции лечения ремиссия на момент завер-

шения исследования была достигнута у 16,8% пациентов;

снижение частоты приступов на 50% и более – у 27,1%; эф-

фект не получен у 56,1%. Эффективность терапии до и пос-

ле коррекции лечения приведена на рис. 1.

Побочных эффектов проводимой терапии к моменту

завершения исследования не было у 55,1% пациентов; ус-

ловно приемлемые побочные эффекты отмечены у 28,4%;

отмена ПЭП из-за побочных эффектов проведена у 16,5%.

Результаты сравнения частоты побочных эффектов до и по-

сле коррекции лечения приведены на рис. 2. 

Обсуждение. Можно предположить, что большинство

пациентов с ранним дебютом катастрофических приступов

или погибли, или стали тяжелыми инвалидами, или наблю-

даются в других учреждениях (федеральные педиатрические

центры, коммерческие клиники). Среди обследованных на-

ми пациентов старше 18 лет преобладали больные с дебю-

том в позднем детском или подростковом возрасте. После

30 лет эпилепсия дебютировала существенно реже. В то же

время не следует путать дебют эпилепсии и начало катаст-

рофических приступов, которое не всегда происходит в де-

бюте заболевания.

У большинства пациентов с наличием ремиссий/ре-

цидивов в анамнезе имел место феномен «медового месяца»

(honeymoon) – прекращение приступов после назначения

нового ПЭП с постепенным «ускользанием» эффекта через

несколько месяцев. Ведущие эксперты-эпилептологи объ-

ясняют развитие толерантности к препаратам (феномен

«медового месяца») фармакокинетическими (изменение в

распределении и метаболизме препарата) и/или фармако-

динамическими (адаптационные изменения мишеней к

препарату) причинами [9–13].

Анализ данных ЭЭГ показывает, что она не всегда вы-

являет эпилептиформную активность. В связи со случай-
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Рис. 1. Эффективность терапии до и после коррекции 

лечения
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Рис. 2. Частота побочных эффектов до и после коррекции

лечения
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ным характером обнаружения эпилептиформной активно-

сти при ЭЭГ вероятность ее выявления не имеет прямой

корреляции с частотой приступов. Даже при наличии еже-

дневных приступов, по нашим сведениям, у 40,7% пациен-

тов эпилептиформная активность при ЭЭГ не определялась

ни в одном исследовании.

Данные нейровизуализации свидетельствуют о том,

что МРТ также имеет ограничения при выявлении морфо-

логической основы эпилептиформной активности (опреде-

лена лишь у трети больных в нашем исследовании) даже при

такой тяжелой патологии, что согласуется с мнением веду-

щих экспертов [14]. В то же время следует учитывать, что

при катастрофической эпилепсии патологические измене-

ния на МРТ могут нарастать очень быстро, например, пер-

воначальные результаты сканирования могут быть нормаль-

ными, но на снимках, выполненных позже, обнаруживает-

ся очаговый отек коры головного мозга с последующей ге-

нерализованной атрофией [15].

Изменение схемы терапии позволило добиться ремис-

сии у пятой части пациентов, но не дало эффекта почти у

половины больных. Следует, впрочем, отметить, что наши

пациенты отличались изначально тяжелым течением забо-

левания.

С одной стороны, снижение частоты побочных эффе-

ктов, очевидно, связано с назначением ПЭП нового поко-

ления. С другой стороны, попытки «агрессивной» терапии

высокими дозами ПЭП в ряде случаев привели к отказу от

лечения вследствие побочных эффектов. Медикаментозное

лечение катастрофических форм эпилепсии является слож-

ной задачей для врачей. Учитывая низкую эффективность

традиционных ПЭП, могут рассматриваться альтернатив-

ные методы лечения, например гормональная терапия или

иммунотерапия [16, 17]. Фармакорезистентность катастро-

фической эпилепсии вынуждает в некоторых случаях при-

бегать к хирургическому лечению. Потенциальные канди-

даты должны пройти тщательное предоперационное обсле-

дование, включающее предоперационный ЭЭГ-видеомо-

ниторинг, МРТ высокого разрешения по программе эпи-

лептологического сканирования и др. [18]. 

Фармакорезистентные формы эпилепсии при метабо-

лических заболеваниях могут быть специфической мише-

нью для стимуляции блуждающего нерва, хотя эффектив-

ность данной методики еще предстоит доказать [19]. После

лечения с помощью стимуляции блуждающего нерва у неко-

торых пациентов могут возникать психические расстройства

(дисфория, агрессия). Чаще всего они наблюдаются у паци-

ентов с множественными ежедневными приступами [20].

Заключение. На основании полученных данных мож-

но сделать вывод, что при катастрофической эпилепсии

имеется вероятность спонтанного возникновения и ремис-

сии разрушительных приступов, часто независимо от про-

водимой терапии. Также дебют заболевания и начало ката-

строфических приступов могут быть разнесены во времени.

При неэффективности стандартной терапии необходи-

мо изменить тактику лечения, вводить новые терапевтиче-

ские режимы [21–23]. Неизменной остается только цель лече-

ния – обеспечение наилучшего качества жизни при миними-

зации клинических проявлений и побочных эффектов. Веде-

ние пациентов с такими формами эпилепсии требует больших

человеческих, временных и материальных затрат [24].
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