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Резюме
Детская абсансная эпилепсия (ДАЭ) относится к идиопатическим генерализованным эпилепсиям, которую по по-
следним предложениям Комиссии по классификации и терминологии международной Лиги борьбы с эпилепси-
ей (2016) предложено относить к генетическим формам. ДАЭ имеет специфические клинико-электроэнцефало-
графические характеристики. Данные о когнитивных нарушениях у детей с ДАЭ до настоящего времени 
противоречивы. Предпринимаются попытки выделить более «строгие» диагностические критерии, определяю-
щие течение и прогноз данной формы эпилепсии. Таковыми являются предложенные в 2005 г. критерии 
Panayiotopoulos C. P. Цель исследования  – оценить особенности течения ДАЭ с учетом соответствия/несоответ-
ствия критериям Panayiotopoulos C. P. (2005). Материалы и методы. Ретроспективно проанализированы 186 
 историй болезни детей с диагнозом ДАЭ. Сформированы группы по при принципу соответствия критерии 
Panayiotopoulos C. P. (2005). Результаты. Дети, вошедшие в группу, соответствующую критериям Panayio-
topoulos C. P., не имели генерализованных тонико-клонических (ГТКП) и миоклонических приступов; в 94,3% слу-
чаев был достигнут контроль над абсансами; почти 90% детей находились на монотерапии и средняя продолжи-
тельность терапии в данной группе составила 2,8 года. Выводы. Использование более четких критериев 
диагностики ДАЭ поможет прогнозировать течение и исход данной формы эпилепсии.
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Summary
Childhood absence epilepsy (CAE) is an idiopathic generalized epilepsy, which could be attributed to genetic forms 
according to the latest proposals of the Commission on Classification and Terminology of the International League 
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Against Epilepsy (2016). CAE has specific clinical and encephalographic characteristics. Data regarding cognitive 
impairment in children with CAE is still controversial. There are some attempts to introduce more strict diagnostic 
criteria to be able to define the disease course and prognosis of this form of epilepsy. These are the criteria proposed by 
Panayiotopoulos C. P. in 2005. Objective. To asses specific features of CAE taking into account the criteria of 
Panayiotopoulos C. P. (2005). Materials and methods. We have retrospectively analyzed 186 cases of CAE in children; 
study participants were divided into groups according to Panayiotopoulos’s criteria (2005). Results. Children from the 
group allocated in accordance with Panayiotopoulos’s criteria had neither generalized tonic-clonic seizures (GTCS) nor 
myoclonic seizures; control of absence seizures was achieved in 94.3% of the cases; almost 90% of children in this 
group received monotherapy with mean treatment duration of 2.8 years. Conclusions. The use of more precise diagnostic 
criteria for CAE will help to predict clinical course of this form of epilepsy and its outcome.
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Childhood absence epilepsy, diagnostic criteria of Panayiotopoulos CP, cognitive development.
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введение
Идиопатические генерализованные эпилепсии – 

это эпилептические синдромы, характеризующиеся 
генерализованными приступами (приступами, во-
влекающими оба полушария головного мозга), кото-
рые являются идиопатическими (вероятно, генетиче-
скими) по своей природе, не имеют структурных 
нарушений в веществе головного мозга [1,2,3]. Эта 
группа включает детскую и юношескую абсансные, 
юношескую миоклоническую эпилепсии и эпилеп-
сию с изолированными генерализованными судо-
рожными приступами [4]. Согласно опубликованной 
в 2016-м году концепции Комиссии по классифика-
ции и терминологии Международной Лиги борьбы 
с эпилепсии, данные формы предложено относить 
к генетическим формам эпилепсии [3]. Детская аб-
сансная эпилепсия (ДАЭ) является одним из наибо-
лее распространенных эпилептических синдромов 
детского возраста. Ее распространенность составля-
ет составляет от 1,5 до 12% пациентов с эпилепсией 
[5,6,7,8]. 

По классификации Международной Противоэпи-
лептической Лиги (ILAE, 1989), ДАЭ относится к воз-
раст-зависимым синдромам, встречающимся у детей 
школьного возраста (пик манифестации – 6-7 лет), 
с явной генетической предрасположенностью, без 
сопутствующей неврологической патологии [2,9,10]. 
ДАЭ чаще встречается у девочек и характеризуется 
частыми (от нескольких до многих в день) абсанса-

ми. На ЭЭГ выявляются симметричные, билатераль-
но-синхронные спайк-волновые разряды частотой, 
как правило, 3 Гц, без нарушения фоновой ритмики 
[11]. Нередко в подростковом возрасте присоединя-
ются генерализованные тонико-клонические присту-
пы (ГТКП). 

ДАЭ рассматривается как доброкачественный 
по течению синдром ввиду сохранения когнитивных 
функций и, как правило, хорошего ответа на проти-
восудорожную терапию [1,2,12,13]. Однако риск раз-
вития ГТКП, по данным различных ретроспективных 
исследований [14,12], был оценен достаточно высо-
ко, до 30-50%. У 10-15% пациентов было отмечено 
отягощение по фебрильным судорогам [15]. Для ДАЭ 
характерно наличие классического ЭЭГ-паттерна – 
спайк-волна 3 Гц [11].

Типичные абсансы – короткие генерализованные 
приступы с внезапным началом и завершением. Они 
имеют два неотъемлемых компонента: клиниче-
ский – нарушение уровня сознания (абсанс) и элек-
троэнцефалографический – генерализованные пик-, 
полипик-волновые разряды частотой 3-4 Гц. Для аб-
сансов зачастую характерны моторные проявления, 
автоматизмы и вегетативные нарушения [9]. Из мо-
торных симптомов выделяют клонический, тониче-
ский и атонический компонент как отдельно, так 
и в совокупности; наиболее распространены миокло-
нии лицевой мускулатуры. Иктальный ЭЭГ-паттерн 
может быть коротким (от 2 до 5 сек.) или длительным 
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(15-30 сек.), продолженным или фрагментирован-
ным, содержать в своей структуре пик- или полипик-
волновые разряды. Частотные характеристики раз-
рядов могут быть постоянными или варьировать 
от 2,5 до 5 Гц. Типичные абсансы легко провоцируют-
ся гипервентиляцией примерно у 90% нелеченых па-
циентов. Как правило, абсансы возникают спонтанно, 
однако в редких случаях могут быть инициированы 
такими стимулами как ритмический свет, орнамент, 
видеоигры, а также психическими или эмоциональ-
ными факторами. Дебют типичных абсансов прихо-
дится, как правило, на детский или юношеский воз-
раст [12,5,6]. Абсансы встречаются также у 10-15% 
взрослых пациентов, зачастую в ассоциации с други-
ми генерализованными приступами [1]. Они могут 
иметь ремиттирующее течение или сохраняться по-
жизненно. Абсансы могут являться единственным 
типом приступов [6].

ДАЭ до настоящего времени рассматривалась как 
«доброкачественный» синдром, но взгляды на него 
со временем стали меняться [16].

В рандомизированном контролируемом двойном-
слепом исследовании долгосрочных исходов ДАЭ 
были проанализированы 446 пациентов и предпри-
нята попытка определить прогноз в отношении ГТКП, 
а также нейропсихологических нарушений в дебюте 
заболевания и после назначения терапии [17]. В ка-
честве исходной терапии применялись: этосуксимид 
(ЭТС), вальпроевая кислота (ВК) и ламотриджин 
(ЛТ). Через 16 нед. после назначения инициальной 
терапии не был достигнут ожидаемый эффект. ЭТС 
показал большую эффективность (ремиссия в 53% 
случаев) по сравнению с ЛТ (29%) и сходную эффек-
тивность (58%), но меньшее количество побочных 
эффектов по сравнению с ВК. Эффективность на-
значенной терапии через 12 мес. составила 45% для 
ЭТС, 44% для ВК и 21% для ЛТ. Таким образом, это-
суксимид является препаратом выбора при ДАЭ [18]. 

В исследовании Shinnar с соавт. (2015) была пока-
зана более низкая частота ГТКП при ДАЭ – 12% (у 53 
из 446 пациентов), что значительно меньше, чем 
предполагалось ранее [19]. Фактором риска возник-
новения ГТКП у пациентов обследованной выборки 
оказался более поздний возраст начала терапии. 
Оценка проводилась через пять лет после рандоми-
зации: у 19% пациентов с инициацией терапии в воз-
расте 9 лет и старше имели место ГТКП, против 6% 
у детей с инициацией терапии до 6-летнего возраста. 
В среднем, присоединение ГТКП отмечалось через 
4,7 лет после старта противосудорожной терапии, 
средний возраст дебюта ГТКП – 13,1 лет, при этом 
у 15 (28%) пациентов противосудорожная терапия 
была отменена. Стоит отметить, что из исследования 
были исключены пациенты, у которых ГТКП разви-
лись до дебюта ДАЭ. Риск возникновения ГТКП не за-
висел от инициальной терапии (ЭТС, ЛТ, ВК), однако 
у пациентов с худшим ответом на первый назначен-
ный препарат (по данным оценки на 16-й и 20-й не-

деле) чаще других развивались ГТКП впоследствии. 
Также не было отмечено значимой корреляции ней-
ропсихологических нарушений и уровня интеллекта 
в зависимости от наличия ГТКП [19].

Из 446 пациентов в исследовании нейрокогнитив-
ных функций приняли участие 393 пациента (прочие 
были исключены по различным причинам) в возрас-
те от 4 лет. Для оценки применялись следующие ме-
тодики: опросник детского поведения для родителей 
(Child Behavior Checklist, CBCL ); оценка проводилась 
дважды – в течение первых 7 дней и на 16-20-й не-
деле после рандомизации; тест на внимание; тест 
на непрерывную деятельность (Continious 
Performance Test II, CPT II).

У 36% детей обследованной выборки (что при-
мерно в 4 раза превышает общепопуляционный 
уровень) отмечался дефицит внимания, несмотря 
на отсутствие других нейрокогнитивных наруше-
ний. Пациенты, получающие ВК, ЭТС и ЛТ имели 
дефицит внимания в 49%, 32% и 29% случаев соот-
ветственно. Таким образом, дети с ДАЭ имеют более 
высокий уровень дефицита внимания до назначе-
ния терапии, который сохраняется, несмотря на ре-
миссию по приступам, и преобладает при терапии 
вальпроатами. Стоит отметить, что родители зача-
стую не придают должного значения дефициту вни-
мания у ребенка, что наносит значимый ущерб 
школьной успеваемости детей с ДАЭ и подтвержда-
ет необходимость не только контроля над приступа-
ми, но и тщательной оценки когнитивных и пове-
денческих особенностей этих детей [19].

В другом ретроспективном исследовании 
S. Grosso, D. Galimberty с соавт. [6] было проанализи-
ровано 119 историй болезни детей с абсансами, об-
ратившихся в педиатрическое отделение универси-
тета Сиены, Италия, в период меду январем 1982 г. 
и декабрем 2000 г. 

Изначально диагноз детской абсансной эпилепсии 
у данных пациентов был установлен на основании 
диагностических критериев, определенных между-
народной противоэпилептической лигой (ILAE, 1989). 
Затем ретроспективно пациенты были поделены 
на две группы с учетом возраста, пола, перинаталь-
ного анамнеза, неврологического статуса, возраста 
дебюта абсансов, наличия других типов приступов, 
возраста их возникновения, семейной отягощенно-
сти, наличия фебрильных приступов в анамнезе, 
противоэпилептической терапии и ответа на нее [6]. 

Были выбраны следующие критерии включения 
и исключения ДАЭ:

Критерии включения: дебют приступов в возрасте 
от 4 до 10 лет (максимально в возрасте 5-7 лет); нор-
мальный неврологический статус; короткие (4-10 
сек., реже более длительные) и частые (десятки 
в день) приступы абсансов с внезапным нарушением 
(утратой) сознания; зачастую имеют место автома-
тизмы, значительно не влияющие на постановку диа-
гноза; иктальный ЭЭГ-паттерн: генерализованные 
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высокоамплитудные разряды спайков и комплексов 
спайк-медленная волна, частотой 3 Гц с постепенным 
снижением по окончанию разряда, длительностью 
от 4 до 20 сек. 

Критерии исключения: другие (не типичные абсан-
сы) приступы, такие как ГТКП, миоклонии до и во вре-
мя активной стадии абсансов; абсансы с миоклону-
сом век и периоральной мускулатуры, единичные 
или массивные миоклонии конечностей, головы, ту-
ловища. Однако легкие миоклонии глазных яблок, 
бровей, век не являлись исключением диагноза – 
в особенности возникающие в течение первых 3 сек. 
абсанса; абсансы с клинически неустановленным 
снижением сознания в течение 3-4 Гц разрядов; сти-
мулсенситивные абсансы (фотосенситивные, пат-
терн-сенситивные, fixation-off и др.); фрагментация 
разрядов (менее 1 сек.) и полиспайки; нерегулярные, 
аритмичные множественные спайки и медленные 
волны с изменчивой внутриразрядной частотой; пре-
обладание коротких разрядов 3-4 Гц спайк-волн 
<4 сек.; продолженные изменения в лобном регионе 
на ЭЭГ.

Из 119 пациентов 62 удовлетворяли критериям 
Panayiotopoulos (2005) [13] и составили группу №2, 
которая показала значительно более высокие ре-
зультаты (95%) достижения клинической ремиссии 
по сравнению с группой №1 (77%), в которую вошли 
57 пациентов, не удовлетворяющих критериям диа-
гностики ДАЭ, установленных Panayiotopoulos. Также 
у пациентов второй группы по сравнению с пациента-
ми первой группы отмечались следующие отклоне-
ния: 

– более высокой уровень достижения полной 
клинико-электронцефалографической ремиссии 
(82% против 51%); 

– редкие ГТКП (8% против 30%); 
– реже пациенты группы № 2 получали политера-

пию (11% против 47%);
– частота рецидивов после отмены терапии соста-

вила 0% в группе №2 относительно 22% в первой 
группе.

Сохраняется высокий интерес исследователей 
к изучению когнитивных функций при «идиопатиче-
ских» эпилепсиях. Cerminara C. с соавт. (2013) под-
твердили, что у детей с ДАЭ по сравнению со здоро-
выми отмечается повышение импульсивности, 
увеличение времени реакции на стимул, ухудшение 
избирательного внимания, ухудшение мелкой мото-
рики (активация) [20].

Caplan R. с соавт. в 2009 г. оценили группу из 69 
детей с ДАЭ по сравнению с контрольной группой 
[21] детей той же возрастной группы на основе полу-
структурированного психиатрического интервью 
и тестирования когнитивных и языковых навыков, 
а также информации от родителей, по данным полу-
структурированного психиатрического интервью 
и опросника CBCL: у 25% детей отмечалось легкое 
когнитивное расстройство, 43% испытывали языко-

вые трудности, у 61% был выставлен психиатриче-
ский диагноз, а именно – синдром дефицита внима-
ния и гиперактивности и тревожное расстройство, 
у 30% были выявлены поведенческие проблемы. 
Также была выявлена корреляция длительности за-
болевания, частоты приступов и лечения АЭП отно-
сительно тяжести когнитивных, языковых и психиа-
трических отклонений [18].

Большинство имеющихся на сегодняшний день 
в мировой литературе данных о течении и прогнозе 
ДАЭ, а также широкий спектр частоты ремиссии (от 
33 до 79%), представляются неубедительными 
[5,7,8,10,13,14,22,23] ввиду различных критериев по-
становки диагноза, а также различной длительности 
наблюдения [6,9]. Кроме того, большинство исследо-
ваний относятся к периоду до 1989 г., когда точная 
диагностика ДАЭ и других эпилептических синдро-
мов, протекающих с приступами типичных абсансов 
и имеющих менее благоприятный прогноз, составля-
ла значительные трудности [8]. В популяционном ис-
следовании Wirrel E. C. с соавт. (1996) у 65% пациен-
тов с ДАЭ отмечена полная ремиссия приступов, 
сохранявшаяся после отмены терапии, у 17% – реци-
див приступов после отмены антиконвульсантов, 
у 11% приступы сохранялись, несмотря на прием 
АЭП. В 15% случаев произошла эволюция в ЮМЭ 
[23]. По данным Loiseau P. с соавт. (1995), приступы 
абсансов сохранялись только у 10% пациентов в воз-
расте старше 20 лет [12]. Единичные или редкие ГТКП 
наблюдались в 26% случаев и коррелировали с воз-
растом дебюта типичных абсансов: в 44% случаев 
встречались у пациентов с дебютом абсансов в 9-10 
летнем возрасте, по сравнению с детьми, у которых 
абсансные приступы манифестировали до 9 лет 
(16%). В клиническом исследовании Trinka E. с соавт. 
(2004) доля пациентов с полной клинической ремис-
сией по ДАЭ составила 56% [24]. Критерий преобла-
дающего паттерна приступа в дебюте заболевания 
в сочетании с последующим присоединением мио-
клонических или генерализованных тонико-клони-
ческих приступов является важным параметром 
в отношении прогноза полной ремиссии у пациентов 
с ДАЭ и ЮАЭ. 

Таким образом, исход ДАЭ зачастую определяется 
диагностическими критериями, использованными 
при отборе пациентов. Более строгие критерии отбо-
ра позволяют собрать гомогенную группу пациентов 
с лучшим прогнозом и хорошим ответом на противо-
судорожную терапию (зачастую монотерапию), 
а также требует меньшей длительности лечения 
с низким риском рецидива типичных абсансов после 
отмены АЭП. 

В медицинской литературе встречаются работы, 
свидетельствующие о минимальном снижении пара-
метров когнитивного развития, а также поведенче-
ских особенностях пациентов с ДАЭ [10,22]. У моло-
дых людей с ДАЭ в анамнезе зачастую встречаются 
трудности в работе и социальной жизни, проблемы 
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в семейных и дружеских отношениях, а также психи-
ческие и эмоциональные нарушения [7,10,23]. Эти 
молодые люди чаще нуждаются в специальной по-
мощи во время обучения и их уровень учебной под-
готовки, как правило, ниже средней академической 
нормы, вследствие чего они часто вынуждены по-
вторно проходить необходимую к усвоению програм-
му [23]. Поведенческие проблемы имеют гораздо 
худший прогноз у пациентов, не достигших контроля 
над приступами, хотя имеют место и у пациентов 
с полной клинико-терапевтической ремиссией [25].

Многими авторами предпринимались попытки вы-
явить связь особенностей электроэнцефалографи-
ческой картины при ДАЭ с прогнозом. В одной из та-
ких работ Mariani E. c соавт. (2011) наблюдали 29 
детей с ДАЭ, имевших «фокальные межприступные 
пароксизмальные нарушения» (focal interictal 
paroxysmal abnormalites, FIPA) в лобных, централь-
ных, затылочных отделах, а также мультифокальные 
нарушения [26]. Все дети, кроме двух, хорошо отве-
тили на инициальную терапию антиконвульсантами. 
На основании этого авторы делают вывод, что осо-
бенности ЭЭГ не влияют на ответ на противосудо-
рожную терапию и на прогноз, а также что FIPA не яв-
ляется редкостью при ДАЭ. Но встречались и другие 
мнения. Jocic-Jakubi с соавт. (2009) исследовали 30 
детей с ДАЭ, разделив их на две группы: 1-я – с «клас-
сическими» абсансами; 2-я – с «фронтальными» аб-
сансами [27]. Во 2-й группе чаще встречались слож-
ные абсансы и регистрировалась FIPA, труднее 
достигался контроль над приступами, у некоторых 
детей имелись поведенческие и учебные проблемы. 

Детская абсансная эпилепсия относится к идиопа-
тическим формам эпилепсии, то есть с предположи-
тельно генетической этиологией, и не подразумевает 
наличия структурной патологии головного мозга. Од-
нако в исследовании Caplan R. с соавт. в 2009 г. было 
проведено сравнение объема лобно-височных отде-
лов головного мозга у детей с ДАЭ и контрольной 
группы пациентов [28]. В исследовании приняли уча-
стие 26 пациентов с ДАЭ (с учетом диагностических 
критериев ILAE, 1989) и сходной по полу и возрасту (от 
7,5 до 11,8 лет) контрольной группы из 37 детей, об-
следованных методом высокопольной МРТ (1,5 Tл). 
Основное внимание исследователей было обращено 
на лобные и височные отделы головного мозга по сле-
дующим причинам: 1 – по данным электроэнцефало-
графических исследований приступы абсансов начи-
наются с региональных, зачастую унилатеральных 
спайков, в дорсолатерально-лобных или орбитофро-
тальных областях и вовлекают орбитофронтальные 
и мезиофронтальные области, а  также височные доли 
во время разряда [1,29]; 2 – результаты нейровизуали-
зации указывают на изменения в данных областях 
до развития ДАЭ; 3 – непрерывное развитие и созре-
вание лобных и височных долей в детском и подрост-
ковом возрасте подчеркивает необходимость изуче-
ния объемов данных областей головного мозга при 

ДАЭ; 4 – участие орбито-фронтальных, нижне-фрон-
тальных и дорсолатеральных префронтальных изви-
лин в формировании поведения/эмоций [6]), когни-
тивных функций [30]), языковых навыков [21]). Все это 
говорит о связи структурных нарушений в данных об-
ластях головного мозга с соответствующими функ-
циональными нарушениями. 

Была выявлена корреляция объема серого веще-
ства лобных и височных долей с наличием присту-
пов, демографическими, перинатальными, интел-
лектуальными (уровень IQ) и психопатологическими 
нарушениями. У группы детей с ДАЭ объем серого 
вещества левой орбито-фронтальной извилины, 
а также обеих височных долей оказался значительно 
меньшего объема, по сравнению с контрольной груп-
пой, и зависел от пола, возраста, расы, а также пери-
натальной патологии, но не от клинической ремис-
сии, уровня IQ или психических нарушений. 
В контрольной группе детей, однако, объем головно-
го мозга в значительной мере коррелировал с уров-
нем IQ. 

Вовлечение лобных отделов коры головного мозга 
играет существенную роль в коморбидности при ДАЭ 
[21,20,30] и приводит к когнитивным, лингвистиче-
ским и поведенчески/эмоциональным нарушениям 
[24,29]. Таким образом, указанные изменения объема 
головного мозга позволяют предположить влияние 
течения ДАЭ на развитие головного мозга, в особен-
ности его отделов, отвечающих за поведенческие, 
когнитивные и языковые навыки. 

Целью исследования была оценка особенностей 
течения детской абсансой эпилепсии у детей, разде-
ленных на две группы по соответствию/несоответ-
ствию критериям С. P. Panayiotopoulos, 2005; анализ 
клинических проявлений в зависимости от возраста 
начала заболевания, характера и сочетания типов 
приступов, длительности подбора противосудорож-
ной терапии; тестирование пациентов в данных груп-
пах с целью оценки нейрокогнитивных функций. 

Материалы и методы
Для ретроспективного исследования в электрон-

ной базе ГБУЗ «Морозовская ДГКБ ДЗМ» (2010-2016) 
было отобрано 186 историй болезней детей с уста-
новленным диагнозом «детская абсансная эпилеп-
сия». Все дети были разделены на две группы:

1-я группа – удовлетворяющие критериям 
С. P. Panayiotopoulos, 2005;

2-я группа – не вошедшие в 1-ю группу.
Диагностические критерии, исключающие паци-

ентов из первой группы (по критериям 
С. P. Panayiotopoulos, 2005) [26], представлены в та-
блице 1. Вторая группа пациентов была сформирова-
на на основании данных критериев.

Характеристика групп представлена в таблице 2.
В связи с нарастающим интересом к оценке нейро-

когнитивных функций у детей с ДАЭ ГБУЗ «Морозов-
ская ДГКБ ДЗМ» совместно c кафедрой неврологии, 
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нейрохирургии и медицинской генетики педиатриче-
ского факультета РНИМУ им. Н. И. Пирогова начата 
работа по оценке данных функций у детей с абсансной 
эпилепсией с использованием шкал оценки интеллек-
туального развития Гриффита (Griffiths Mental 
Development Scales – extended revised II, GMDS-ER II). 
Данная методика позволяет оценить такие сферы, 
как: двигательная активность, социальная адаптация, 
речь, зрительно-моторная координация, действия 
с предметами на основе зрительно-пространственно-
го восприятия (performance), практическое мышление.

Окончательная ремиссия оценивалась как полное 
отсутствие абсансов после отмены антиконвульсан-
тов в течение более 1 года.

 Результаты
Особенности пациентов обеих групп были проана-

лизированы с оценкой возраста начала приступов, 
сочетания различных типов приступов в структуре 
ДАЭ (наличие миоклоний, ГТКП), возраста появления 
ГТКП, ответа на противосудорожную терапию, сред-
ней продолжительности терапии, использования по-
литерапии и представлены в таблице 3. Необходимо 
отметить, что не все дети регулярно наблюдались 
в консультативном центре ГБУЗ «Морозовская ДГКБ 
ДЗМ» и терапия могла назначаться в других лечеб-
ных учреждениях ДЗМ или коммерческих центрах. 
Стоит подчеркнуть, что о наличии/отсутствии мио-
клоний и других типов приступов можно было судить 

только по истории болезни и здесь большое значе-
ние имело качество сбора анамнеза лечащим врачом 
и отражение особенностей течения заболевания 
в медицинской документации.

Только в единичных случаях у детей с ДАЭ в на-
шем наблюдении было проведено генетическое об-
следование.

У одного мальчика диагностирован синдром Кабу-
ки (мутация гена MLL2, кодирующего белки группы 
Trithorax, регулирующие структуру хроматина и уча-
ствующие в поддержании экспрессии генов). Ребенок 
был направлен на консультацию генетика из-за рези-
стентного течения абсансной эпилепсии (прием валь-
проатов, леветирацетама, этосуксимида, ламотрид-
жина, топирамата и их комбинаций – без эффекта), 
на электроэнцефалограмме фиксировалось регио-
нальное замедление в лобно-центральных отделах 
коры головного мозга в межприступный период (см. 
рис. 1), а также были жалобы на трудности в обучении.

Поскольку шкала GMDS-ER II предусмотрена для 
оценки детей в возрасте от 2 до 8-летнего возраста 
включительно, с ее помощью было обследовано 14 
детей с ДАЭ в возрасте от 5,7 до 8,8 лет (в среднем, 
7,4 лет). Все обследованные дети удовлетворяли кри-
териям диагностики ДАЭ ILAE (1989) и только 10 
из 14 удовлетворяли критериям Panaiyotopoulos 
(2005) и относились к первой группе. 

По данным оценки уровня когнитивного функцио-
нирования детей с ДАЭ из первой группы, 6 из 10 

Диагностические параметры Количество пациентов
Возраст до 4 лет 6
Возраст старше 10 лет 19
ЭЭГ-особенности, атипичные для ДАЭ 21
Миоклонические подергивания во время типичных абсансов (век, периоральные) 19
ГТКП во время активного течения абсансов 2
абсансы фотосенситивные 9

Таблица 1. Характеристика второй группы, сформированной на основании диагностических критериев, исключающих 
пациентов из первой группы.

Примечание.  ДАЭ – детская абсансная эпилепсия; ГТКП – генерализованные тонико-клонические приступы.

Table 1. Characteristic of the second group.

Note.  CAE – childhood absence epilepsy; GTCS – generalized tonic-clonic seizures.

Критерии Группа 1 Группа 2
Количество 124 62
Девочки 71 (57,2%) 38 (61,2%)
Семейный анамнез по эпилепсии / фебрильным судорогам 6 (4,8%) 8 (12,9%)
Фебрильные судороги в анамнезе 5 (4%) 5 (7,6%)

Таблица 2. Характеристика групп детей с ДАЭ.

Примечание.  ДАЭ – детская абсансная эпилепсия.

Table 2. Characteristics of children with CAE.

Note.  CAE – childhood absence epilepsy.
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детей (60%) имели легкие и умеренные нарушения, 
при этом средний показатель возраста (GQ) когни-
тивного развития у пяти пациентов был в пределах 
возрастной нормы и только у одного отмечена за-
держка на 12 мес. По данным оценки по каждой 
из подшкал, наибольшие отклонения отмечались 
в области двигательной активности, социальной 
адаптации и зрительно-моторной координации. 
Четверо из 10 обследованных детей (40%) данной 
группы имели легкие, умеренные или выраженные 
когнитивные нарушения (отставание до 33,5 мес. 
от возрастных показателей). Отставание общего 
уровня когнитивного развития (GQ) оценивалось 
от 16 до 23,5 мес., и в среднем составило 20,1 мес. 
Наиболее выраженные отклонения отмечались 
в следующих подшкалах: социальная адаптация, 
действия с предметами на основе зрительно-про-
странственного восприятия (performance) и практи-
ческое мышление.

По данным оценки уровня когнитивного функцио-
нирования четырех детей с ДАЭ, не удовлетворяю-
щих критериям Panayiotopoulos (2-я группа), у троих 
выявлен легкий когнитивный дефицит (отклонение 
коэффициента среднего показателя возраста не пре-
вышало 7,5 мес.), у одного (с ГТКП во время острой 
фазы заболевания и наличием легкого миоклониче-
ского компонента в структуре абсанса) – умеренные 
когнитивные нарушения (среднее отставание на 13,5 
мес., умеренно гармоничное отставание по отдель-
ным подшкалам). 

По предварительным результатам начатого ис-
следования отмечено, что 9 из 14 обследованных 
детей имели легкие, реже умеренные отклонения 
в нейрокогнитивном развитии. Из девяти пациен-
тов с легкими когнитивными нарушениями трое 

Клинические данные Группа 1 Группа 2
Средний возраст 8,7 лет 11,2 года
Абсансы как единственный тип приступов 124/124 (100%) 40/62 (64,5%)
Контроль абсансов (%) 117/124 (94,3%) 49/62 (79%)
Миоклонии – 19/62 (30,6%)
ГТКП – 2/62 (3,2%)
Средний возраст ГТКП – 11 лет
Возраст начала абсансов <4 лет – 6/62 (9,6%)
4-10 лет 124 37/62 (59,6%)
>10 лет – 19/62 (30,6%)
Пациенты без терапии 87/124 (70,2%) 32/62 (51,6%)
Средняя продолжительность терапии АЭП 2,8 года (2,5-3,3) 4,2 (3,6-5,1)
Пациенты на политерапии 12/124 (10,4%) 30/64 (48,3%)

Таблица 3. Сводные данные сравнения двух групп.

Примечание. ГТКП – генерализованные тонико-клонические приступы; АЭП – антиэпилептические препараты.

Table 3. Comparison of two groups.

Note. GTCS – generalized tonic-clonic seizures; AED – antiepileptic drugs.

Рисунок 1. Электроэнцефалограмма ребенка 
с синдромом Кабуки в межприступный период на фоне 
терапии вальпроевой кислотой 1000 мг/сут. 
и этосуксимидом 1000 мг/сут.

Figure 1. Interictal EEG features in Kabuki syndrome patient; 
the patient receives valporic acid (1000 mg per day) and 
ethosuximide (1000 mg per day).

(33%) относились ко второй группе (не соответ-
ствовали критериям Panayiotopoulos, 2005), во-
семь из них находились на монотерапии вальпрое-
вой кислотой.

У одного пациента из второй группы имелось соче-
тание ДАЭ с сахарным диабетом I типа и отмечалось 
учащение абсансов на фоне гипогликемии. Пациент 
получал дуотерапию (вальпроат и леветирацетам), ра-
нее на ламотриджин возникла аллергическая реакция. 
Пациент был тестирован по GMDS-ER II на дуотерапии, 
при этом на момент обследования не была достигнута 
ремиссия по приступам. Несмотря на продолжающие-
ся абсансы, проводимую противо судорожную тера-
пию, у данного пациента, по результатам обследова-
ния с использованием методики GMDS-ER II, выявлены 
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только легкие отклонения в сфере зрительно-мотор-
ной координации, показатели тестирования по осталь-
ным сферам превышали возрастную норму на более 
чем 16 мес.

Обсуждение 
Детская абсансная эпилепсия считается «доброка-

чественной» формой генерализованной эпилепсии. 
Тем не менее, прогноз может быть неблагоприятным, 
поскольку не всегда удается достичь полной клинико-
электроэнцефалографической ремиссии. На момент 
установки диагноза у большинства пациентов трудно 
предсказать наступление ремиссии. Наше исследова-
ние с использованием критериев С. P. Panayiotopoulos, 
2005, показало, что первично диагностированная ДАЭ 
имеет различное течение и прогноз.

Развитие ГТКП или миоклонических приступов 
во время терапии ДАЭ среди обследованных нами 
пациентов являлось неблагоприятным прогностиче-
ским признаком, определявшим трудность достиже-
ния клинико-электро-энцефалографической ремис-
сии, необходимость использования комбинации 
антиконвульсантов. 

Полученные в нашем исследовании результаты 
оценки уровня когнитивного функционирования 
у детей с ДАЭ с применением методики Griffiths 
Mental Development Scales (GMDS-ER II) говорят 
об отсутствии выраженных когнитивных нарушений 
у детей с ДАЭ, входящих в группу, отобранную по бо-
лее «строгим» диагностическим критериям (Panayio-
topoulos С. P., 2005), по сравнению с группой детей, 
не удовлетворяющих данным критериям. 

Заключение
Для определения оптимального алгоритма обсле-

дования (с включением нейропсихолога, генетика) 
и лечения детей с ДАЭ необходимо учитывать множе-
ство факторов, которые могут влиять на течение 
эпилепсии и исходы. Вероятно, генетическая неодно-
родность ДАЭ может определять особенности тече-
ния и исходы, но большинство детей с относительно 
благоприятным течением ДАЭ, как правило, не на-
правляются на генетическое обследование. В некото-
рых случаях именно диагностика конкретного гене-
тического синдрома позволит определить прогноз 
течения эпилепсии и развития когнитивных функций.
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