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Цель исследования – изучение частоты встречаемости, анамнестических, клинико-электроэнцефалографических, нейровизуали-

зационных особенностей и эффективности антиэпилептической терапии у пациентов с эпилептическими синдромами, 

ассоциированными с эпилептическими спазмами (ЭС). 

Пациенты и методы. В исследование вошел 1261 пациент с эпилептическими приступами в анамнезе с дебютом приступов в

возрасте от первых суток жизни до 18 лет.

Результаты. ЭС в анамнезе были зарегистрированы у 112 пациентов, что составило 8,9% случаев среди всех форм эпилепсии с

дебютом до 18 лет. Среди пациентов с дебютом приступов на первом году жизни ЭС выявлены у 47,1%. Отмечалось незначи-

тельное преобладание в группе пациентов мужского пола: 59 (52,7%) против 53 (47,3%). В 57,9% случаев эпилепсия с ЭС дебю-

тировала в первые 6 мес жизни. Синдром Веста выявлен у 58,9% пациентов с эпилепсией, ассоциированной с ЭС, что составило

5,2% от всех форм эпилепсии с дебютом до 18 лет, синдром Отахара – у 32,1% (2,9% от всех форм эпилепсии), ранняя миокло-

ническая энцефалопатия – у 0,9% (0,08%) и симптоматическая фокальная эпилепсия с периодическими спазмами – 

8,1% (0,7% от всех форм эпилепсии). Назначение антиэпилептической терапии привело к достижению полной ремиссии в 45,5%

случаев эпилепсии, ассоциированной с ЭС. Снижение частоты приступов на 50% и более на фоне антиэпилептических препара-

тов наблюдалось у 35,7% пациентов. Отсутствие эффекта отмечено в 18,8% случаев.
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Objective: to study the incidence, anamnestic, clinical, electroencephalographic, and neuroimaging features of epileptic syndromes associated

with epileptic spasms (ES) and the efficiency of antiepileptic therapy in patients with these conditions. 

Patients and methods. The study covered 1261 patients with epileptic seizures in the history with their onset from the first day of life to 18 years.

Results. A history of ES was recorded in 112 patients, which accounted for 8.9% of cases among all the forms of epilepsy with its onset less than 

18 years of age. ES was detected in 47.1% of the patients with seizure onset in the first year of life. There was a slight male preponderance: 59

(52.7%) versus 53 (47.3%). Epilepsy with ES onset occurred in the first 6 months of life in 57.9% of cases. The West syndrome was found in 58.9%

of the patients with ES-associated epilepsy, which amounted to 5.2% of all forms of epilepsy developing at the age of less than 18 years; Ohtahara

syndrome in 32.1% (2.9% of all forms of epilepsy), early myoclonic encephalopathy in 0.9% (0.08%) and symptomatic focal epilepsy with periodic

spasms in 8.1% (0.7% of all forms of epilepsy). Antiepileptic therapy led to complete remission in 45.5% of ES-associated epilepsy cases. There was

a 50% or more reduction in the rate of seizures in 35.7% of the patients treated with antiepileptic drugs. No effect was seen in 18.8% of cases.
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Эпилептические спазмы (ЭС) – приступы с внезапным

сгибанием, разгибанием или смешанного сгибательно-разги-

бательного типа, вовлекающие преимущественно прокси-

мальную и туловищную мускулатуру. Они обычно более дли-

тельные, чем миоклонические, но более короткие, чем тони-

ческие, и продолжаются около 1 с. Могут встречаться изоли-

рованные формы: гримасы, кивки. ЭС часто возникают се-

рийно [1]. Этот тип приступов в основном встречается у детей

первых лет жизни в рамках эпилептических энцефалопатий

раннего детского возраста. С. Panayiotopoulos (2007) опреде-

ляет ЭС как «внезапные и короткие билатеральные тониче-

ские сокращения мускулатуры проксимальных отделов ко-

нечностей с резким началом и окончанием». По мнению ав-

тора, «продолжительность эпилептических спазмов варьирует

от 0,2 до 2,0 с» [2]. Для установления диагноза ЭС необходи-

мо, чтобы они сочетались с иктальными и интериктальными

эпилептиформными паттернами на ЭЭГ [3].

Часто употребляющийся термин «инфантильные спаз-

мы» жестко ограничен возрастными рамками и означает ЭС,

возникающие у детей младенческого возраста, обычно до 1

года. Инфантильные спазмы (ИС) не могут быть синонимом

синдрома Веста (СВ). ИС – это тип эпилептических присту-

пов, а синдром Веста – форма эпилепсии, которая, кроме

ИС, обычно проявляется гипсаритмией на ЭЭГ и задержкой

психического развития [4, 5]. «Эпилептические спазмы» –

более широкий термин, чем «инфантильные спазмы». ЭС

возникают при разных формах эпилепсии и дебютируют в

различном возрасте [6, 7]. Комиссия Международной лиги

по борьбе с эпилепсией (ILAE) рекомендует именно термин

«эпилептические спазмы», поскольку данный тип приступов

отнюдь не является прерогативой синдрома Веста и наблю-

дается у детей старше 1 года и в редких случаях даже у взрос-

лых [3, 6].

Для более четкого понимания различных типов ЭС пред-

лагается их систематизация, основанная главным образом на

возрастном критерии. G. Gobbi и соавт. (2007) выделяют:

• ЭС в рамках синдрома Веста (синоним – инфан-

тильные спазмы).

• ЭС вне синдрома Веста, криптогенные и симпто-

матические (ESOWS):

– с ранним дебютом (до 1 года),

– с поздним дебютом (после 1 года) при фокальных и

генерализованных формах эпилепсии (LOES-OWS),

– периодические спазмы – эпилептические спазмы,

которым предшествуют фокальные приступы [8]. 

Прогноз ЭС во многом зависит от этиологического

фактора и формы эпилепсии [9]. Прогноз следует отдельно

рассматривать в отношении купирования приступов и

психического развития пациентов. Неблагоприятными

факторами развития тяжелых когнитивных нарушений у

пациентов с ЭС являются структурные нарушения в мозге

по данным нейровизуализации; ранний дебют спазмов (в

возрасте до 1 года, особенно в первые месяцы жизни); на-

личие гипсаритмии на ЭЭГ или мультирегиональных эпи-

лептиформных паттернов высокого индекса; синдромы

Отахара, Веста, Леннокса–Гасто, ранняя миоклоническая

энцефалопатия; отсутствие купирования приступов при

адекватной терапии [10]. 

ЭС, резистентные к терапии, чаще возникают при ло-

кальных структурных нарушениях в мозге, синдромах Ота-

хара, Леннокса–Гасто, симптоматической фокальной эпи-

лепсии, наличии четкого фокального компонента в струк-

туре приступа, а также при периодических спазмах [3, 10].

Напротив, при наличии диффузных структурных измене-

ний в мозге (кортикальная атрофия) перинатального генеза,

даже в рамках СВ, прогноз в отношении купирования при-

ступов может быть достаточно благоприятным [11]. В на-

стоящее время возможность достижения длительной кли-

нической ремиссии у больных с синдромом Веста существу-

ет, по данным разных авторов, в 33–80% случаев [5, 12]. 

Следует подчеркнуть, что в целом ЭС являются край-

не неблагоприятным типом приступов, в большинстве слу-

чаев ассоциированным с резистентностью к терапии и вы-

раженными когнитивными нарушениями [3, 5, 10,13].

Цель исследования – изучение частоты встречаемо-

сти, анамнестических, клинико-электроэнцефалографиче-

ских, нейровизуализационных особенностей и эффектив-

ности антиэпилептической терапии у пациентов с эпилеп-

тическими синдромами, ассоциированными с ЭС.

Пациенты и методы. В исследование вошел 1261 паци-

ент с эпилептическими приступами в анамнезе с их дебю-

том в возрасте от первых суток жизни до 18 лет. Пациенты

наблюдались с 1999 по 2012 г. Исследование проводилось на

клинической базе Института детской неврологии и эпилеп-

сии им. Святителя Луки. 

Диагностика эпилептических синдромов базирова-

лась на критериях международной классификации эпилеп-

сий, эпилептических синдромов и схожих заболеваний

(1989), а также на основании доклада комиссии ILAE по

классификации и терминологии (2001). 

Все пациенты были клинически обследованы невроло-

гом, выполнено рутинное ЭЭГ-исследование, во всех случа-

ях также проводился продолженный видео-ЭЭГ-мониторинг

с включением сна (аппарат электроэнцефалограф-анализа-

тор ЭЭГА-21/26 ЭНЦЕФАЛАН-131-03, модификация 11,

«Медиком МТД»; Нейроскоп 6.1.508, «Биола»). Все больные

прошли МРТ-исследование (магнитно-резонансная система

Sigma Infinity GE с напряжением магнитного поля 1,5 Тл). 

Результаты. ЭС в анамнезе были зарегистрированы у

112 пациентов, что составило 8,9% от всех форм эпилепсии

с дебютом до 18 лет. Среди пациентов с дебютом приступов

на первом году жизни ЭС выявлены почти в половине слу-

чаев ( 47,1%). 

Среди обследованных нами больных немного преоб-

ладали лица мужского пола: 59 (52,7%) против 53 (47,3%)

лиц женского пола.

Возраст дебюта эпилепсии с ЭС варьировал от 

1-го мес жизни до 2 лет и в среднем составил 5±3,3 мес

(рис.1). Наиболее часто первые приступы возникали на 

4-м месяце жизни (15,2% случаев), на 1-м и 2-м месяце 

(по 13,4%), а также на 6-м месяце (11,6%). Примечательно,

что более чем в половине случаев заболевание дебютирова-

ло в первые 6 мес жизни (57,9%). По мере увеличения воз-

раста вероятность возникновения эпилепсии, ассоцииро-

ванной с ЭС, резко снижалась. 

Следует отметить, что у 86,6% пациентов нашей груп-

пы эпилепсия начиналась именно с появления ЭС. Феб-

рильные приступы предшествовали ЭС в 5,3% случаев. Вто-

рично-генерализированные судорожные приступы (ВГСП)

и фокальные моторные приступы в дебюте эпилепсии, ас-

социированной с ЭС, наблюдались соответственно у 3,6 и

4,5% пациентов.
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СВ выявлен в 58,9% случаев

эпилепсии, ассоциированной с ЭС,

что составило 5,2% от всех форм эпи-

лепсии с дебютом до 18 лет. В нашем

исследовании у 41,1% пациентов ди-

агностированы эпилептические син-

дромы, не относящиеся к СВ. Син-

дром Отахара был верифицирован в

32,1% случаев (2,9% от всех форм эпи-

лепсии), ранняя миоклоническая эн-

цефалопатия – в 0,9% (0,08%) и сим-

птоматическая фокальная эпилепсия

с периодическими спазмами – в 8,1%

(0,7% от всех форм эпилепсии).

Клинические проявления ЭС

варьировали и зависели от преиму-

щественного вовлечения в приступ

флексорной или экстензорной муску-

латуры, а также степени вовлечения

различных групп мышц. Вид спазмов

мог меняться у одного и того же па-

циента от массивных сокращений,

вовлекающих в приступ большие

группы мышц, до едва заметных кивков, захватывающих

только мышцы шеи, сокращений брюшной мускулатуры,

мимических мышц. Характерным было появление кластер-

ных атак спазмов, т. е. группирование приступов в серии

различной продолжительности (73,2% случаев). Наиболее

часто ЭС отмечались в состоянии бодрствования (91,1%

случаев), особенно в период после пробуждения пациента.

При видео-ЭЭГ-мониторинге ЭС в большинстве слу-

чаев (46,4%) характеризовались появлением высокоампли-

тудной билатерально-синхронной диффузной дельта-вол-

ны с присоединением низкоампли-

тудной быстроволновой активности

(LAFA), сменяемой или сопровожда-

емой коротким эпизодом уплощения

биоэлектрической активности (рис.

2). В ряде случаев (36,6%) синхронно

с ЭС на ЭЭГ регистрировалась только

диффузная дельта-волна (без включе-

ния LAFA) или диффузный разряд

LAFA (17% случаев).

При проведении нейровизуа-

лизации изменения в головном

мозге выявлены в 92,9% случаев. 

В 47,3% случаев (53 пациента) об-

наружены диффузные атрофиче-

ские/субатрофические изменения

перинатального гипоксически-

ишемического генеза. Локальные

нарушения головного мозга наблю-

дались у 45,6% пациентов.

Назначение антиэпилептиче-

ской как монотерапии (14,3% боль-

ных), так и политерапии (31,2%) в

различных комбинациях привело к

достижению полной ремиссии в

45,5% случаев эпилепсии, ассоцииро-

ванной с ЭС. Снижение частоты при-

ступов на 50% и более на фоне АЭП

наблюдалось у 35,7% пациентов. Отсутствие эффекта отме-

чено в 18,8% случаев.

Исследование показало различную эффективность

АЭП в лечении отдельных эпилептических синдромов, ассо-

циированных с ЭС (табл. 1). Наилучший результат терапии

был получен в группе пациентов с СВ. Клиническая ремис-

сия была достигнута в 50% случаев, снижение частоты при-

ступов на 50% и более наблюдалось у 33,3% больных, эффект

отсутствовал лишь в 16,7% случаев. При синдроме Отахара

купирование приступов наблюдалось у 44,5% пациентов,

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

Рис. 1. Возраст дебюта эпилепсии, ассоциированной с эпилептическими спазмами
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Рис. 2. Пациентка В.А., 6 мес. Синдром Веста. В ходе видео-ЭЭГ-мониторинга за-

регистрированы серийные эпилептические флексорные спазмы, сопровождавшиеся

на ЭЭГ появлением диффузной медленной волны в сочетании с низкоамплитудной

быстроволновой активностью, которые сменились коротким эпизодом уплощения

биоэлектрической активности
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улучшение клинической картины обнаружено в 33,3% слу-

чаев, резистентность к АЭП – в 22,2%. Проведение антиэпи-

лептической терапии при симптоматической фокальной

эпилепсии с периодическими спазмами позволило добиться

ремиссии лишь у 18,2% больных, частота пароксизмов зна-

чимо снизилась в 54,5% случаев, результат отсутствовал у

27,3% пациентов. При ранней миоклонической энцефало-

патии ремиссия не была достигнута ни в одном случае. 

Отдельно был проведен анализ эффективности АЭП

(табл. 2). Стартовое лечение при синдромах, ассоцииро-

ванных с ЭС, в большинстве случаев заключалось в моно-

терапии вальпроатами. Применялись конвулекс в раство-

ре, Депакин сироп или Депакин Хроносфера в дозе

200–1000 мг/сут (30–100 мг/кг/сут). Положительный эф-

фект на фоне приема вальпроатов в отношении приступов

зарегистрирован у 83,6% пациентов. При этом ремиссия

была достигнута в 45,1% случаев, снижение частоты при-

ступов на 50% и более – в 38,5%. Отсутствие эффекта от-

мечено у 16,4% больных.

Топирамат (топамакс) в нашем исследовании приме-

нялся в лечении 35 пациентов с ЭС. Препарат вводили по-

степенно, увеличивая дозу на 5–12,5 мг/сут 1 раз в 5–7 дней.

Дозировки варьировали от 25 до 100 мг/сут (5–15 мг/кг/сут,

в среднем около 10 мг/кг/сут). Значительное улучшение в

отношении приступов наблюдалось у 74,3% пациентов.

Полное купирование приступов на фоне приема топамакса

отмечено у 34,3% больных. Снижение частоты приступов на

50% и более достигнуто у 40% больных. В 25,7% случаев

снижение частоты приступов не наблюдалось. 

Вигабатрин (сабрил) вводили с постепенным наращи-

ванием дозы, начиная с 125 мг/сут, увеличивая ее на 125 мг

каждые 5–7 дней. Доза сабрила составляла 500–1500 мг/сут

(50–150 мг/кг/сут, в среднем около 100 мг/кг/сут) 1–2 раза

в сутки. Минимальная терапевтическая доза – 30 мг/кг/сут.

Следует отметить, что в резистентных случаях при неэффе-

ктивности других АЭП преимущественно назначался вига-

батрин. Положительный результат наблюдался в 72,7% слу-

чаев. Ремиссия приступов отмечена у 40,9% пациентов.

Снижение частоты приступов на 50% и более наблюдалось у

31,8%, отсутствие эффекта – у 27,3% больных.

При неэффективности базовых АЭП назначались сте-

роидные гормоны (синактен-депо, дексаметазон, гидрокорти-

зон, преднизолон). Синактен-депо вводили начиная с 0,1 мг

внутримышечно 1 раз в сутки с постепенным наращиванием

дозы на 0,1 мг 1 раз в 2–5 дней до достижения 1 мг/сут. Про-

должительность терапии составляла 1–3 мес с постепенным

снижением дозы. Средняя доза преднизолона составляла 

2 мг/кг/сут перорально трехкратно в утренние часы. Декса-

метазон назначался в дозе 2 мг/кг/сут перорально в течение

1 нед, затем 1 мг/кг/сут еще 2 нед, после чего переходили на

альтернирующий метод терапии – примерно 0,5 мг/кг/сут 

1 раз в 2–3 дня. На фоне гормональной терапии купирова-

ние приступов отмечено в 57,1% случаев, снижение частоты

приступов – в 28,6%, отсутствие эффекта – 14,3%.

Обсуждение. Наше исследование показало, что ЭС не

являются редким типом приступов. На их долю приходи-

лось 8,9% среди всех форм эпилепсии с дебютом до 18 лет.

Среди пациентов с дебютом приступов на первом году жиз-

ни ЭС выявлены почти в половине

случаев (47,1%). 

Представляют интерес получен-

ные данные о встречаемости эпилепти-

ческих синдромов, ассоциированных с

ЭС, в когорте пациентов с эпилепсией.

СВ выявлен в 58,9% случаев эпилеп-

сии, ассоциированной с ЭС, что соста-

вило 5,2% от всех форм эпилепсии с де-

бютом до 18 лет. Синдром Отахара был

верифицирован в 32,1% случаев (2,9%

от всех форм эпилепсии), ранняя мио-

клоническая энцефалопатия – в 0,9%

(0,08%) и симптоматическая фокаль-

ная эпилепсия с периодическими спаз-
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Таблица 1. Э ф ф е к т и в н о с т ь  т е р а п и и  п р и  р а з л и ч н ы х  э п и л е п т и ч е с к и х  с и н д р о м а х ,  
а с с о ц и и р о в а н н ы х  с  Э С  ( в  % )

Синдром                                                        Клиническая ремиссия                  Снижение частоты приступов              Незначительное улучшение
на 50% и более                             или отсутствие эффекта

СВ (n=66)

Синдром Отахара (n=36)

Ранняя миоклоническая 
энцефалопатия (n=1)

Периодические спазмы 
(симптоматические фокальные 
эпилепсии) (n=9)

Общая группа (n=112)

50,0

44,5

0

18,2

45,5

33,3

33,3

0

54,5

35,7

16,7

22,2

100

27,3

18,8

Таблица 2. С р а в н и т е л ь н а я  э ф ф е к т и в н о с т ь  т е р а п и и  
р а з л и ч н ы м и  АЭП  у  п а ц и е н т о в  с  Э С

АЭП                                              Число            Ремиссия, %           Снижение         Без эффекта, 
пациентов                                  на 50% и более, %             %

Гормональные препараты

Вальпроаты

Вигабатрин

Топирамат

Всего

14

91

22

35

112

57,1

45,1

40,9

34,3

45,5

28,6

38,5

31,8

40,0

35,7

14,3

16,4

27,3

25,7

18,8
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мами – в 8,1% (0,7% от всех форм эпилепсии). Проведены

лишь единичные исследования, посвященные изучению час-

тоты встречаемости ЭС в популяции больных эпилепсией.

По данным разных авторов, у пациентов с эпилепсией СВ

наблюдается в 2% [14]–9% [4] случаев; ИС – в 3–5 случаях на

10 тыс. новорожденных [15, 16].

ЭС входят в структуру эпилептических энцефалопатий

раннего детского возраста. Эпилептическая энцефалопатия –

состояние, при котором эпилептиформные разряды на ЭЭГ

способствуют прогрессированию неврологических наруше-

ний [17]. Современная концепция эпилептических энцефа-

лопатий подразумевает, что эпилептические приступы и оп-

ределенные формы эпилептиформной активности, особенно

в развивающемся мозге, изменяют развитие и функциониро-

вание мозга, что в свою очередь приводит к тяжелым когни-

тивным и поведенческим нарушениям. В связи с этим крайне

важно максимально быстро купировать ЭС и эпилептиформ-

ную активность на ЭЭГ (особенно гипсаритмию), что в ко-

нечном счете является необходимым условием улучшения

психомоторного развития больных данной группы [18, 19].

В последние годы достигнуты большие успехи в лече-

нии синдромов, ассоциированных с ЭС. По данным разных

авторов [5, 12], частота медикаментозной ремиссии присту-

пов при СВ составляет от 33 до 80%. В нашем исследовании

назначение антиэпилептической как монотерапии, так и

политерапии в различных комбинациях привело к достиже-

нию полной ремиссии в 45,5% случаев эпилепсии, ассоции-

рованной с ЭС. Снижение частоты приступов на 50% и бо-

лее на фоне АЭП наблюдалось у 35,7% пациентов. Отсутст-

вие эффекта отмечено в 18,8% случаев. Исследование пока-

зало различную эффективность АЭП в лечении отдельных

эпилептических синдромов, ассоциированных с ЭС. Наи-

лучший результат терапии был получен в группе пациентов

с СВ. Клиническая ремиссия была достигнута в 50% случа-

ев, снижение частоты приступов на 50% и более наблюда-

лось у 33,3% больных; эффект отсутствовал в 16,7% случаев.

При синдроме Отахара купирование приступов наблюда-

лось у 44,5% пациентов, улучшение клинической картины –

у 33,3%, резистентность к АЭП – у 22,2%. Проведение анти-

эпилептической терапии при симптоматической фокаль-

ной эпилепсии с периодическими спазмами позволило до-

биться ремиссии лишь у 18,2% больных, частота пароксиз-

мов значимо снизилась в 54,4% случаев, результат отсутст-

вовал у 27,3% пациентов. При ранней миоклонической эн-

цефалопатии младенчества эффект достигнут не был.

Положительный эффект вигабатрина (сабрила) на-

блюдался в 72,7% случаев, ремиссия приступов – в 40,9%,

снижение частоты приступов на 50% и более – в 31,8%.

Эффект отсутствовал у 27,3% больных. По данным 

G. Coppola и А. Pascotto (2007), значительное снижение

частоты приступов на фоне приема вигабатрина варьиру-

ет в разных исследованиях от 40 до 90% случаев [20]. Ряд

авторов отмечает, что вигабатрин особенно эффективен

при монотерапии у 90% больных с ЭС при туберозном

склерозе и кортикальных дисплазиях и у 70% – при крип-

тогенных формах СВ [21]. I. Jambaque и соавт. (2000) под-

черкивают, что вигабатрин приводит к снижению индекса

продолженной интериктальной эпилептиформной актив-

ности (гипсаритмии) и способствует улучшению когни-

тивных функций и поведения у больных с СВ, а также ре-

грессу симптомов аутизма [22].

Препараты вальпроевой кислоты традиционно приме-

няются в лечении ЭС [10]. S. Chandra и соавт. (2012) сообщи-

ли, что на фоне приема вальпроатов была достигнута ремис-

сия в 39,5% случаев СВ [23]. H. Siemes и соавт. (1988) при на-

значении производных вальпроевой кислоты 22 больным с

ИС в дозе 40–100 мг/кг/сут добились полного контроля при-

ступов в 50% случаев [24]. Однако у половины этих больных

в течение первых 7 мес терапии произошел рецидив присту-

пов. В нашем исследовании стартовое  лечение больных с

синдромами, ассоциированными с ЭС, в большинстве случа-

ев проводилось посредством монотерапии вальпроатами.

Применялись конвулекс в растворе или Депакин сироп, Де-

пакин Хроносфера в дозе 200–1000 мг/сут (30–

100 мг/кг/сут). Положительный эффект на фоне приема

вальпроатов в плане купирования приступов зарегистрирован

у 83,6% пациентов. При этом ремиссия была достигнута в

45,1% случаев. Снижение частоты приступов на 50% и более

наблюдалось у 38,5% больных, отсутствие эффекта – у 16,4%. 

В отдельных публикациях отмечена эффективность

топирамата в купировании приступов и уменьшении когни-

тивных нарушений у пациентов с ЭС. Y.-S. Kwon и соавт.

(2006) сообщили о купировании приступов на фоне приема

топирамата в 30% случаев, о снижении частоты приступов

на 50% и более – в 40% [25]. S.A. Hosain и соавт. (2006) дос-

тигли ремиссии у 20 пациентов, значительного улучшения

– у 33,3% [26]. Существенное улучшение в отношении при-

ступов при приеме топирамата (топамакс) в нашем исследо-

вании наблюдалось у 74,3% пациентов, полное блокирова-

ние приступов на фоне приема топамакса – у 34,3%, сниже-

ние частоты приступов на 50% и более – у 40%.

При неэффективности базовых АЭП назначались сте-

роидные гормоны (синактен-депо, дексаметазон, гидрокор-

тизон, преднизолон). На фоне гормональной терапии купи-

рование приступов отмечено в 57,1% случаев, снижение ча-

стоты приступов – в 28,6%, отсутствие эффекта – в 14,3%.

Наиболее полное мультицентровое исследование сравни-

тельной эффективности синтетических аналогов адренокор-

тикотропного гормона (АКТГ), кортикостероидов и вигаба-

трина в лечении ЭС было проведено А. Lux и соавт. (2005).

Авторы изучали эффективность терапии в группе из 107 мла-

денцев с СВ. Эффективность в отношении ЭС оценивали

спустя 14 дней после начала лечения (ранний эффект) и

12–14 мес терапии (продолженный эффект) [27]. Ранний

эффект гормональной терапии был существенно выше эф-

фекта вигабатрина. Полное купирование приступов было за-

фиксировано при приеме синактена-депо у 76% больных,

преднизолона – у 70%, а вигабатрина – у 54%. Спустя 

12–14 мес среди оставшихся на терапии пациентов отсутст-

вие приступов наблюдалось на фоне приема гормонов в 75%

случаев, на фоне приема вигабатрина – в 76%. Основной фа-

ктор, резко ограничивающий возможность применения гор-

мональной терапии, – частые побочные эффекты (ПЭ). Пе-

ред принятием решения о назначении стероидных гормонов

следует иметь в виду, что ПЭ наблюдаются практически в

100% случаев, из них серьезные – примерно в 30% и леталь-

ный исход, связанный с их приемом, – в 2,3–4,9% случаев

[18, 21, 28]. К основным ПЭ относятся возбудимость или,

наоборот, адинамия, бессонница, присоединение оппорту-

нистических и перекрестных инфекций, пневмонии, под-

кожные абсцессы в результате инъекций, сепсис, артериаль-

ная гипертензия (до 37% случаев), внутримозговые кровоиз-
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лияния, кардиомиопатия, желудочно-кишечные кровотече-

ния, синдром Кушинга, синдром острой надпочечниковой

недостаточности, задержка роста, сахарный диабет, остеопо-

роз, электролитный дисбаланс (включая задержку жидко-

сти, натрия и хлора в организме) с развитием отеков, нефро-

кальциноз, аллергические реакции, синдром внезапной

смерти (SUDEP – sudden unexpected death in epileptic

patients), обратимая «усушка» мозга по данным нейровизуа-

лизации (reversible brain shrinkage). 

Несмотря на частые ПЭ, мы хотели бы подчеркнуть

необходимость адекватной продолжительности курса

стероидных гормонов. О. Dulac и I. Tuxhorn (2002) пока-

зали, что клиническая эффективность стероидов при СВ

составляет всего 32% при продолжительности лечения 

1 мес и 82% при лечении на протяжении более 5 мес. Ре-

цидив приступов после короткого курса гормонотера-

пии наблюдается более чем в 50% случаев после ее отме-

ны, а при длительном применении – менее чем в 30%.

Максимальный риск рецидивов отмечается в первые 

2 мес после прекращения лечения. В случае купирова-

ния эпилептических спазмов на определенной дозе сте-

роидов необходимо продолжить терапию на этой дозе в

течение 1–3 мес [10, 20, 21]. 

Наше исследование показало, что ЭС входят в струк-

туру различных эпилептических синдромов, в большинстве

своем резистентных к терапии. Вместе с тем при наиболее

распространенной форме эпилепсии со спазмами – син-

дроме Веста – применение широкого арсенала современ-

ных АЭП и стероидных гормонов позволило нам добиться

клинической ремиссии ровно у половины больных, что безус-

ловно является обнадеживающим результатом. Раннее на-

значение адекватной, в ряде случаев достаточно «агрессив-

ной» терапии с купированием эпилептических приступов и

гипсаритмии на ЭЭГ следует расценивать как основной фа-

ктор сохранения когнитивных функций пациентов с ЭС и

улучшения их социальной адаптации.
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