
ЭПИЛЕПСИЯ
и пароксизмальные 

состояния

Проблемная комиссия «Эпилепсия. Пароксизмальные состояния» РАН  
и Министерства здравоохранения Российской Федерации
Российская Противоэпилептическая Лига

2018 Том 10 №1

Э
п

и
л

еп
си

я 
и

 п
ар

о
кс

и
зм

ал
ьн

ы
е 

со
ст

о
ян

и
я

20
18

 Т
о

м
 1

0 
№

1

Включен в перечень ведущих  
рецензируемых журналов и изданий ВАК

EPILEPSY AND PAROXYZMAL CONDITIONS
ISSN 2077-8333

2018 Vol. 10 №1	 www.epilepsia.su	



Материалы форума

63Эпилепсия и пароксизмальные состояния	 www.epilepsia.su

© Холин A. A., 2018 	 ISSN 2077-8333
DOI: 10.17749/2077-8333.2018.10.1.063-071

Эпилептические энцефалопатии 
с электрическим  

эпилептическим статусом 
медленноволнового сна (ESES): 

диагностика и фармакотерапия
Холин А. А.1,2

1 Федеральное государственное бюджетное образовательное учреждение высшего образования 
«Российский национальный исследовательский медицинский университет им. Н. И. Пирогова» 

Министерства здравоохранения Российской Федерации (ул. Островитянова, 1, Москва 117997, Россия) 

2 Федеральное государственное бюджетное учреждение «Российская детская клиническая 
больница» Министерства здравоохранения Российской Федерации  

(Ленинский проспект, 117, Москва 117513, Россия)

Резюме
Электрический эпилептический статус медленноволнового сна (Electrical status epilepticus of slow sleep – ESES) 
представляет собой ЭЭГ-паттерн продолженной (85-100%) диффузной эпилептиформной активности на ЭЭГ сна. 
Морфология эпилептиформных комплексов соответствует так называемым «доброкачественным эпилепти-
формным разрядам детства» («ДЭРД»). Эпилепсия с ESES («синдром Пенелопы») является одной из форм воз-
раст-зависимых эпилептических энцефалопатий с феноменом продолженной пик-волновой активности медлен-
новолнового сна. Эта группа эпилепсий также включает синдромы псевдо-Леннокса, Ландау-Клефнера, 
аутистический эпилептиформный регресс и  ряд других. Паттерн ESES, как правило, коррелирует с  тяжестью 
когнитивного дефицита в популяции детей с эпилепсией. В лечении эпилептических энцефалопатий применяют-
ся вальпроаты, леветирацетам, этосуксимид, сультиам, топирамат, зонисамид, а также бензодиазепины в моно- 
и рациональной комбинированной терапии. Леветирацетам показал высокую эффективность у 67,6% пациентов 
с ESES (n=23) – два случая полной клинической и энцефалографической ремиссии до достижения пубертата, 
девять случаев клинической ремиссии со значительным снижением представленности эпилептиформных раз-
рядов на ЭЭГ и 12 случаев существенного снижения приступов и эпилептиформных разрядов. Низкая эффектив-
ность наблюдалась только у 20,6% (n=7) пациентов. Однако аггравация эпилептических приступов и эпилепти-
формных разрядов на ЭЭГ обнаруживалась у 11,8% (n=4) пациентов. Наиболее эффективными комбинациями 
антиэпилептических препаратов являются сочетания леветирацетама с вальпроатами и леветирацетама с этосук-
симидом. При наличии эпилептогенного структурного дефекта в фармакорезистентных случаях эпилепсии с пат-
терном ESES целесообразно хирургическое лечение.
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Определение
Эпилептические энцефалопатии определяются 

как патологические состояния, при которых эпилеп-
тиформная активность сама по себе приводит к про-
грессирующему нарушению функции мозга [1]. Та-
ким образом, не  только частые эпилептические 
приступы, но  и  сама эпилептическая активность 
на ЭЭГ вносит свой вклад в когнитивные и поведен-
ческие нарушения, а также возможны варианты с от-
сутствием клинических эпилептических приступов. 
При этом глобальный или избирательный (частич-
ный/парциальный) дефекты указанных функций мо-

Для цитирования
Холин A. A. Эпилептические энцефалопатии с  электрическим эпилептическим статусом медленноволно- 
вого сна (ESES): диагностика и  фармакотерапия. Эпилепсия и  пароксизмальные состояния. 2018; 10 (1): 63-71.  
DOI: 10.17749/2077-8333.2018.10.1.063-071.

Epileptic encephalopathies with electrical status epilepticus of slow-wave sleep (ESES): diagnosis and pharmacotherapy

Kholin A. A.
1 N. I. Pirogov Russian National Research Medical University, Ministry of Health of Russia (1 Ostrovityanova Str., 
Moscow 117997, Russia)
2 Russian Children Clinical Hospital, Ministry of Health of Russia (117 Leninskii prospekt, Moscow 117513, Russia)

Summary
Electrical status epilepticus of slow sleep (ESES) is a sleep EEG pattern with a continuous (85-100%) diffuse epileptiform 
activity. The morphology of these epileptiform complexes is identical to benign epileptiform discharges of childhood 
(BEDC). Epilepsy with ESES (or Penelope Syndrome) is a form of age-dependent epileptic encephalopathies with 
continuous spike-wave activity during slow wave sleep. This group of epilepsies also includes Pseudo-Lennox syndrome, 
Landau-Kleffner syndrome, autistic epileptiform regression and some others. Usually, the ESES pattern correlates with 
the severity of cognitive deficit in epileptic children. The list of anti-epileptic drugs (AEDs) used in pharmacotherapy of 
epileptic encephalopathies includes valproates, levetiracetam, ethosuximide, sulthiame, topiramate, zonisamide and 
benzodiazepines; those are given in monotherapy or rationalized combined therapy. Levetiracetam was highly effective 
in 67.6% of patients with ESES (n=23); among them, two cases of clinical and EEG remission during the pre-puberty 
period, nine cases of clinical remission and 12 cases with a significant decrease in seizures and epileptiform discharges. 
In 20.6% of patients (n=7), the pharmacotherapy showed low efficacy. In 11.8% of patients (n=4), aggravation of the 
disease was noted. Combinations of levetiracetam with valproates and levetiracetam with ethosuximide were found the 
most effective AEDs. In the cases of epileptogenic structural defect that underlines drug-resistant epilepsy with ESES, 
neurosurgical intervention is recommended.
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гут нарастать со временем. По тяжести проявлений 
эпилептические энцефалопатии представляют собой 
спектр состояний и могут наблюдаться при различ-
ных формах эпилепсии и в любом возрасте. Наибо-
лее неблагоприятными приступами по  влиянию 
на когнитивные функции являются тонические спаз-
мы, атипичные абсансы, негативный эпилептический 
миоклонус, статус миоклонических приступов и ати-
пичных абсансов. Степень выраженности когнитив-
ных и/или двигательных нарушений, как правило, 
зависит от экспрессии эпилептиформных разрядов. 
Однако регресс развития или его плато может пред-

http://dx.doi.org/10.17749/2077-8333.2018.10.1.063-071
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шествовать и  эпилептическим приступам, и  эпи
лептиформной активности на  ЭЭГ, поэтому на 
конгрессе Международной Противоэпилептической 
Лиги в  2017 г. в  Барселоне был закреплен термин 
«developmental and epileptic encephalopathy» (энце-
фалопатия развития и эпилептическая энцефалопа-
тия) [2,3].

Электрический эпилептический статус медленно-
волнового сна 

Электрический эпилептический статус медленно-
волнового сна (electrical status epilepticus of slow 
sleep, ESES) представляет собой ЭЭГ-паттерн продол-
женной диффузной эпилептиформной активности 
на  ЭЭГ сна, занимающей 85-100% записи (индекс 
эпилептиформных разрядов  – высокий). Морфоло-
гия эпилептиформных комплексов идентична так на-
зываемым «доброкачественным эпилептиформным 
разрядам детства» («ДЭРД»). Эпилепсия с  ESES 
(«синдром Пенелопы») является одной из  форм 
возраст-зависимых эпилептических энцефалопатий 
с феноменом продолженной пик-волновой активно-
сти медленноволнового сна. Эта группа эпилепсий 
также включает синдромы псевдо-Леннокса, Лан-
дау-Клефнера, аутистический эпилептиформный 
регресс и  ряд других. Экспрессия паттерн ESES 
на ЭЭГ, как правило, коррелирует со степенью тяже-
сти когнитивного дефицита у детей [4,5]. 

Обзор проблемы
Симптомокомплекс приобретенных нарушений 

высших психических функций у  детей, ассоцииро-
ванный с  выраженной эпилептиформной актив
ностью на  ЭЭГ, представляет серьезную проблему 
в  неврологии и  эпилептологии детского возраста. 
При этом у пациентов могут даже отсутствовать кли-
нические эпилептические приступы. 

Schwab R. S. в  1939 г., а  затем Landau W. M. 
и Kleffner F. R. в 1957 г. показали возможность влия-
ния на высшие психические функции продолженных 
интериктальных эпилептиформных разрядов на ЭЭГ 
[6,7]. Марсельская группа эпилептологов (Patry G., 
Lyagoubi S., Tassinari C. A.) сформулировала концеп-
цию «эпилепсии без эпилептических приступов» 
в  случаях, когда «диффузная, билатеральная и по-
стоянная пик-волновая активность, продолжающая-
ся в  течение всех стадий фазы медленного сна 
многие месяцы и  годы, несомненно, оказывает 
повреждающее воздействие на  мозг, даже в  отсут-
ствии эпилептических приступов» [8]. 

Таким образом, эпилептических приступов может 
не быть, а эпилепсия диагностируется на основании 
наличия продолженной диффузной эпилептиформ-
ной активности на  ЭЭГ в  сочетании с  нарушением 
высших корковых функций. При этих состояниях 
страдают три составляющие: собственно когнитив-
ные функции (память, внимание, скорость реакции 
и выполнения команд, способность к усвоению ново-

го материала), речевые функции (сенсорная и мотор-
ная афазия) и поведение. 

В настоящее время не существует точной дефини-
ции данной группы состояний, признанной всеми не-
врологическими школами. К. Ю. Мухин предлагает 
дефиницию «когнитивная эпилептиформная дезин-
теграция», как симптомокомплекс приобретенных 
нарушений высших психических функций у  детей, 
ассоциированный с  выраженной эпилептиформной 
активностью на ЭЭГ при отсутствии у них эпилепти-
ческих приступов [5]. Л. Р. Зенков применил для дан-
ных состояний термин «эпилептическая дисфункция 
головного мозга», а также «приобретенный эпилеп-
тический нейропсихологический синдром», предпо-
лагающий нейропсихологические нарушения, свя-
занные с постоянными разрядами эпилептиформной 
активности в  ЭЭГ [9]. В. А. Карлов в  определении 
«эпилептического заболевания» подчеркивает, что 
«клинические проявления в  значительной степени 
или исключительно являются следствием активного 
эпилептогенеза, то  есть гиперсинхронных нейрон-
ных разрядов» [10].

Согласно концепции «врожденного нарушения 
процессов созревания мозга», предложенной 
в 1989 г. H. Doose и W. K. Baier, существует генетиче-
ски детерминированное нарушение созревания го-
ловного мозга во внутриутробном периоде [11]. В ка-
честве ЭЭГ-маркеров этих нарушений у  детей 
рассматриваются так называемые «доброкачествен-
ные фокальные эпилептиформные разряды (паттер-
ны, нарушения) детства» (соответственно аббревиа-
туры «ДЭРД», «ДФЭРД», «ДЭПД», «ДЭНД», явля- 
ющиеся синонимами и применяемые в разных невро-
логических и эпилептологических школах). В англоя-
зычной литературе название этого паттерна звучит 
как «benign (focal) epileptiform discharges of childhood» 
(«BEDOC», «BFEDC», «BEDC»).

Эпилептиформный комплекс типа «ДЭРД» пред-
ставляет собой пятиточечный диполь, состоящий из: 
1) препозитивного компонента; 2) негативного пико-
вого компонента; 3) позитивной острой-волны; 4) не-
гативного медленноволнового компонента; 5) пози-
тивного медленноволнового компонента. Для клас- 
сического «роландического» комплекса «ДЭРД» по 
тангенциальной оси характерен максимум позитив-
ности над вертексом и  негативности, выраженной 
в  центрально-темпоральной области, а  по  лонгиту-
динальной оси отмечается фронтальная позитив-
ность и затылочная негативность. 

Наряду с  идиопатическими фокальными эпилеп-
сиями детского возраста паттерны типа «ДЭРД» ха-
рактерны для эпилептических энцефалопатий дет-
ского возраста, сопровождающихся продолженной 
пик-волновой активностью медленноволнового сна 
(паттерн CSWS), а также с явлениями электрического 
эпилептического статуса медленноволнового сна 
(паттерн ESES) в случаях диффузного характера по-
добных разрядов высокого индекса (85-100% записи). 
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Замечено, что в  зависимости от  доминирования 
эпилептиформной активности на  ЭЭГ в  проекции 
определенных областей коры больших полушарий, 
выявляются различные клинические фенотипы:

–  Фронтальное преобладание разрядов (рис. 1) ха-
рактерно для приобретенного лобного синдрома; на-
личия психических нарушений в  виде аутистикопо-
добного, психопатоподобного или шизофрено- 
подобного поведения. 

–  Темпоральное преобладание (рис. 2) наблюдает-
ся при приобретенной эпилептической афазии (син-
дром Ландау  – Клеффнера), а  также наблюдается 
глобальное нарушение речевых функций в  случае 
раннего дебюта. 

–  Центральное преобладание (рис. 3) – моторные 
нарушения (перманентный парез, атаксия); наличие 
приступов в виде негативного миоклонуса (вариант 
синдрома псевдо-Леннокса); глобальное нарушение 
когнитивных функций. 

–  Париетальное преобладание  – возникновение 
нарушений гнозиса и  праксиса; дискалькулия, син-
дром Герстманна (дисграфия/аграфия, дис-/акаль-
кулия, дис-/алексия, пальцевая агнозия, право-левая 
дезориентация).

–  Окципитальное преобладание определяет аути-
стикоподобное поведение и наличие корковых нару-
шений зрения.

Эпилептические синдромы с паттерном ESES
Синдром электрического эпилептического статуса 

медленноволнового сна (ESES) представляет собой 
эпилептическую энцефалопатию с наличием на ЭЭГ 
паттерна постоянной продолженной диффузной 
пик-волновой активности в  фазу медленного сна, 
продолжающийся многие месяцы и годы, с наличи-
ем у пациентов выраженных нейропсихологических 
нарушений, как правило, с сочетанием разных типов 
эпилептических приступов как фокальных, так и би-

Рисунок 1. Больная М. Э., 11 лет. 

Синдром ESES с формированием клиники приобретенного лобного синдрома. Запись ЭЭГ сна. В структуре паттерна ESES 
наблюдается переднелобное преобладание синхронизированных эпилептиформных разрядов по морфологии типа так 
называеых «ДЭРД». 

Figure 1. Patient M. E., 11 years old. 

ESES syndrome with clinical symptoms of acquired frontal syndrome. Sleep EEG activity. The ESES patterns show a frontal 
predominance of synchronized epileptiform discharges with the morphology similar to that of BEDC.
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латеральных тонических и тонико-клонических при-
ступов, возникающих во сне, и атипичных абсансов 
в бодрствовании (при этом приступы имеют так на-
зываемый «псевдогенерализованный» характер). 
Синонимы: эпилепсия с  непрерывной пик-волновой 
активностью на ЭЭГ во время медленного сна, син-
дром ESES (epilepsy with electrical status epilepticus 
during slow sleep), синдром Пенелопы [4].

Синдром псевдо-Леннокса – заболевание из группы 
возраст-зависимых эпилептических энцефалопатий 
с  феноменом продолженной пик-волновой активно-
сти в фазу медленного сна, проявляющееся частыми 
полиморфными фокальными моторными (преимуще-
ственно фаринго-оральные и  фацио-брахиальные) 
и псевдогенерализованными приступами (преимуще-
ственно атипичные абсансы и негативный эпилептиче-
ский миоклонус), когнитивными нарушениями, а так-
же наличием на  ЭЭГ региональной и  диффуз- 
ной эпилептиформной активности по  морфологии 

идентичной доброкачественным эпилептиформным 
разрядам детства (ДЭРД). Впервые Aicardi J. 
и Chevrie J.-J. в 1982 г. описали семь случаев и пред-
ложили название «атипичная доброкачественная 
эпилепсия детского возраста» [12]. В  1986 г. описан 
в  немецкоязычной литературе Deonna T. и  соавт. 
с последующим определением дефиниции «синдром 
псевдо-Леннокса» [13]. Возраст дебюта варьирует 
от 1,5 до 7 лет; пик заболеваемости – 3-5 лет (до 70% 
случаев). Случаи роландической эпилепсии у пациен-
тов в  возрасте до  7 лет имеют риск трансформации 
в синдром псевдо-Леннокса и частота такого неблаго-
приятного течения составляет 1-5,5% от всех случаев 
идиопатической фокальной эпилепсии детства с цен-
трально-темпоральными спайками [5,14].

Синдром Ландау-Клеффнера  – заболевание 
из группы возраст-зависимых эпилептических энце-
фалопатий с  феноменом продолженной пик-
волновой активности в фазу медленного сна, прояв-

Рисунок 2. Больной Л. Э., 6 лет. 

Синдром Ландау-Клеффнера. Запись ЭЭГ сна. Наблюдается височное и височно-теменное преобладание 
эпилептиформных разрядов по типу «ДЭРД» в структуре диффузного паттерна ESES.

Figure 2. Patient L. E., 6 years old. 

Landau-Kleffner syndrome. Sleep EEG activity. There is a temporal and temporal parietal predominance of epileptiform discharges of 
the BEDC type in the structure of the diffuse ESES pattern.
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ляющееся приобретенной сенсомоторной афазией, 
нарушением высших психических функций, как пра-
вило, в  сочетании с  различными эпилептическими 
приступами, при отсутствии структурных изменений 
в  мозге. Синонимы: приобретенная эпилептическая 
афазия, синдром приобретенной эпилептической 
афазии, синдром приобретенной афазии и судорог. 
Чаще страдают мальчики 3-3,8:1 [4,5,15]. Эпилепти-
ческие приступы являются важным, но  не облигат-
ным симптомом. Встречаются у 50-80% больных [16-
18]. Чаще приступы предшествуют развитию афазии, 
которая наступает в течение 10-29 мес. после их де-
бюта. Возможны варианты с афазией, предшествую-
щей манифестации приступов, и  без таковых. Эпи-
лептические приступы дебютируют в возрасте от 2,5 
до 6 лет (в среднем – 4,0 года). Семиология присту-
пов разнообразна, преимущественно отмечаются 
атипичные абсансы (в т. ч. с миоклоническим и атони-
ческим компонентами), фокальные моторные (чаще 

фаринго-оральные, гемифациальные и  гемикон-
вульсивные), атонические и  атонически-астатиче-
ские (за счет негативного эпилептического миокло-
нуса) и билатеральные тонико-клонические [5,18].

Кроме того, опубликованы описания следующих 
эпилептических заболеваний (синдромов), сопро-
вождающихся речевыми и поведенческими наруше-
ниями:

–  Эпилептическая дисфазия с  ранним дебютом. 
Впервые была описана Echenne B. и  соавт. в 1992 г. 
на основании анализа 32 схожих случаев [19].

–  Аутосомно-доминантная роландическая эпилеп-
сия с  речевой диспраксией была подробно описана 
Scheffer I. и соавт. в 1995 г. на основании наблюдения 
австралийской семьи (девять пациентов в трех поко-
лениях). Данная форма эпилепсии сочетает в  себе 
признаки роландической эпилепсии и  речевые рас-
стройства, наследуется по аутосомно-доминантному 
типу [20].

Рисунок 3. Больной Г. В., 6 лет. 

Синдром псевдо-Леннокса. Запись ЭЭГ сна. Наблюдается преимущественно фронто-центрально-темпоральное 
преобладание эпилептиформных разрядов по типу «ДЭРД», склонных к диффузному распространению, с формированием 
паттерна ESES.

Figure 3. Patient G. V., 6 years old.

Pseudo-Lennox syndrome. Sleep EEG activity. The frontal-central-temporal predominance of epileptiform discharges of the BEDC type 
with a trend to diffuse propagation along with the development of the ESES pattern is seen.
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–  Детский аутистический эпилептиформный ре-
гресс – развитие тяжелых коммуникативных наруше-
ний у детей в результате постоянной продолженной 
эпилептиформной активности на ЭЭГ [21,22]. 

–  Приобретенный эпилептический лобный синд
ром. Roulet-Perez E. и соавт. в 1993 г. впервые описа-
ли данный симптомокомплекс интеллектуально-
мнестических и поведенческих расстройств у  четы- 
рех больных с паттерном ESES [23]. 

Наблюдается также атипичное течение ряда идио-
патических фокальных эпилепсий с повышением ин-
декса эпилептиформных разрядов на ЭЭГ до высокого 
с  присоединением когнитивных проблем. Возможны 
также атипичные микст-формы эпилепсии, сочетаю-
щие в  себе генуинный и  структурный компоненты  – 
так называемые явления «двойной патологии». 

Лечение эпилепсий с ESES
В лечении эпилептических энцефалопатий с  пат-

тернами по типу так называемых «ДЭРД» на ЭЭГ и яв-
лениями электрического статуса медленновол-
нового сна (ESES) препаратами выбора являются 
вальпроаты, леветирацетам, этосуксимид и сультиам 
в моно- и рациональной комбинированной терапии. 
Возможно также применение топирамата и  зониса-
мида. При резистентности к указанным группам при-
нимается решение вопроса о  терапии бензодиа
зепинами. Альтернативной является пульс-терапия 
кортикостероидами. При решении вопроса о приме-
нении противоэпилептических препаратов у  данной 
группы пациентов следует помнить о возможностях 
аггравации явлений ESES, эпилептического миокло-
нуса и  атипичных абсансов (в  т. ч. de novo) под 
влиянием препаратов карбамазепиновой группы 
и  окскарбазепина, а  также негативный эффект 
высоковероятен на фоне приема гидантоинов и бар-
битуратов [5,24,25].

На основании анализа эффективности и безопас-
ности применения топирамата у больных эпилепсией 
(722 пациента) за  период 2002-2012 гг. на  кафедре 
неврологии, нейрохирургии и медицинской генетики 
п/ф РНИМУ им. Н. И. Пирогова и в отделении ПНО-2 
РДКБ касательно случаев эпилепсий с  паттерном 
ESES были получены следующие результаты: 

• � Синдром псевдо-Леннокса (n=9) – ремиссия при-
ступов наблюдалась у  четырех пациентов, уре-
жение приступов – у одного, отсутствие эффек-
та  – у  двух, аггравация приступов  – у  двух 
пациентов; 

 � Синдром Ландау-Клеффнера (топирамат приме-
нялся только у двух пациентов) – урежение при-
ступов и  разрядов  – у  одного и  отсутствие эф-
фекта – у другого ребенка; 

 � Синдром эпилепсии с  ESES (n=12)  – ремиссия 
приступов наблюдалась у  двух пациентов, уре-
жение приступов и разрядов – у трех, отсутствие 
эффекта – у шести, аггравация приступов и эпи-
лептиформных разрядов – у одного пациента; 

 � Когнитивные эпилептиформные дезинтеграции 
с ESES (n=11) – существенное снижение эпилеп-
тиформных разрядов – у восьми пациентов, от-
сутствие эффекта – у одного и аггравация раз-
рядов – у двух детей [26]. 

Выявленные результаты свидетельствует о  необ-
ходимости осторожной тактики применения топира-
мата при эпилепсиях с ESES.

Эффективность и безопасность применения леве-
тирацетама при формах эпилепсии с явлениями ESES 
были продемонстрированы в  ходе исследования, 
проводившегося за период с 2010 по 2016 г. на кафе-
дре неврологии, нейрохирургии и медицинской гене-
тики п/ф РНИМУ им.  Н. И. Пирогова и  в  отделении 
ПНО-2 РДКБ. Было проведено динамическое наблю-
дение за  34 детьми с  паттерном ESES на  ЭЭГ (14 
мальчика и 20 девочек), получавших леветирацетам. 
У  пациентов были диагностированы следующие 
формы эпилепсии: синдром эпилепсии с электриче-
ским эпилептическим статусом медленноволнового 
сна (ESES) – в 28 случаях (семь идиопатических, 13 
симптоматических и восемь случаев так называемой 
«двойной патологии» с сочетанием идиопатического 
компонента и  гипоксически-ишемического пораже-
ния ЦНС у  детей с  клинической картиной детского 
церебрального паралича), три пациента с синдромом 
псевдо-Леннокса, два пациента с  синдромом Лан-
дау-Клеффнера и одна девочка с аутистическим эпи-
лептиформным регрессом. Все дети получали леве-
тирацетам в терапевтических дозах, варьировавших 
в пределах от 20 до 80 мг/кг/сут. Подавляющее боль-
шинство пациентов получали леветирацетам в ком-
бинированной терапии (33 из 34 пациентов – 97,1%), 
по  большей части в  виде дуотерапии (13 детей  – 
38,2%) и в комбинации из трех АЭП (18 детей – 53%), 
изредка из четырех АЭП – двое детей (5,9%) и одна 
девочка с аутистическим эпилептиформным регрес-
сом – в качестве монотерапии (2,9%). Леветирацетам 
показал высокую эффективность у 67,6% (n=23) па-
циентов  – два случая полной клинической и энцефа-
лографической ремиссии до достижения пубертата, 
девять случаев клинической ремиссии со значитель-
ным снижением представленности эпилептиформ-
ных разрядов на  ЭЭГ и  12 случаев существенного 
снижения приступов и эпилептиформных разрядов. 
Низкая эффективность наблюдалась лишь у  20,6% 
(n=7) пациентов. Однако у 11,8% (n=4) пациентов об-
наруживалась аггравация эпилептических приступов 
и  эпилептиформных разрядов на  ЭЭГ, что сказыва-
лось на таких типах приступов, как атипичные абсан-
сы, миоклонические, негативный эпилептический 
миоклонус и  вторично-генерализованные (билате-
ральные тонико-клонические) приступы. При этом 
следует отметить, что в одном случае на фоне эф-
фективности в  пределах низких терапевтических 
значений на фоне последующей титрации препарата 
отмечалась дозозависимая аггравация. Данный факт 
свидетельствует о необходимости наиболее раннего 
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контроля результатов терапии леветирацетама у дан-
ного контингента больных. Аггравационный эффект 
нивелировался отменой леветирацетама, а в случае 
дозозависимой аггравации  – снижением дозы пре-
парата. Прочие негативные эффекты были отмечены 
лишь у четырех детей (11,8%) (три случая психомо-
торного возбуждения и нарушения сна и один случай 
аллергической сыпи). В ходе исследования было по-
казано, что наиболее эффективными комбинациями 
антиэпилептических препаратов при эпилепсии 
с ESES были сочетания леветирацетама с вальпроа-
тами и этосуксимидом [27]. 

Особо следует подчеркнуть, что появилась 
жидкая форма леветирацетама отечественного 
производства – Леветинол в сиропе. Это важно 
для применения препарата у  маленьких детей 
и  пациентов с  нарушением бульбарной иннерва-
ции при проблемах приема таблетированных 
форм препаратов.

Является весьма дискуссионным вопрос целесо
образности и эффективности применения ноотроп-
ных препаратов у детей с паттерном ESES. Тем не ме-
нее в  ходе исследования эффективности и  безо- 

пасности применения пептидэргического препарата 
Кортексин при детском церебральном параличе в со-
четании с эпилепсией у группы детей с эпилептиче-
ской энцефалопатией с  ESES (n=7) были получены 
следующие результаты: урежение приступов и/или 
эпилептиформных разрядов на  ЭЭГ в  сочетании 
с  улучшением двигательных функций отмечено 
у трех (42,8%) детей, урежение приступов без влия-
ния на моторные функции – у одного (14,3%) ребен-
ка, улучшение двигательных функций без влияния на 
приступы и  эпилептиформные разряды  – у  одного 
(14,3%), отсутствие ответа на  терапию  – у  двух 
(28,6%) детей; аггравации эпилептиформных разря-
дов и приступов не отмечалось [28].

В случаях фармакорезистентности с  наличием 
эпилептогенного структурного дефекта и, соответ-
ственно, симптоматического характера эпилептиче-
ских энцефалопатий с паттерном ESES и CSWS целе-
сообразно рассмотрение вопроса о  возможном 
хирургическом лечении. При невозможности хирур-
гической интервенции рассматривается применение 
кетогенной диеты, а также имплантация вагостиму-
лятора.
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