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Резюме
В статье проанализированы литературные данные, касающиеся клиники, генетических детерминант, прогноза и эволюции 
генетических генерализованных эпилепсий и характерных для них электроэнцефалографических коррелятов с целью опре-
деления негативных прогностических факторов. Приведены результаты исследований детской абсансной эпилепсии, юно-
шеской миоклонической эпилепсии и эпилепсии с изолированными генерализованными тонико-клоническими приступами. 
Выявлены факторы, способствующие как более тяжелому течению и исходам данных форм заболевания, так и указываю-
щие на  ожидаемо более благоприятное развитие: такие как возраст дебюта, вид инициальной терапии, сроки до  начала 
инициальной терапии и  сроки до  ответа на  нее, когнитивный статус, комбинация приступов, патологические изменения 
электроэнцефалограммы, наличие неврологического дефицита. Проведенный анализ показал, что к факторам, достоверно 
ухудшающим прогноз, относятся наличие более одного типа приступов, отсроченный ответ на стартовую терапию, политера-
пия и сопутствующие когнитивные нарушения.
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Summary
This article analyzes the available literature regarding the clinical manifestations, genetic determinants, prognosis and 
evolution of inherited generalized epilepsies. We describe the typical EEG characteristics and their correlations with 
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negative prognostic factors. We also review studies on absence epilepsy of childhood, juvenile myoclonic epilepsy and 
epilepsy with generalized tonic-clonic seizures. Factors indicating a more severe course and outcome of the disease, and 
those indicating a more favorable development have been analyzed. Among those, age of the seizure onset, type of initial 
therapy, time passed before starting therapy and time before a response was seen, cognitive status, combination of 
seizures, abnormal discharges in EEG, and neurological deficit. The analysis shows that factors correlating with poor 
prognosis include the presence of more than one type of seizures, insufficient response to initial therapy, necessity of 
polytherapy and concomitant cognitive impairment.

Key words
Generalized epilepsy, outcomes, evolution, childhood absence epilepsy, CAE, juvenile myoclonic epilepsy, JME, epilepsy 
with generalized tonic-clonic seizures alone.
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Введение / Introduction
Эпилепсия является одним из самых распространенных 

тяжелых заболеваний головного мозга в мире. Около 65 
миллионов, или 5-10 из каждых 1000 человек в настоящее 
время страдают от активной эпилепсии. Оценки показате-
лей заболеваемости приближаются к 50 на 100 000 чело-
век [1].

В детской популяции заболеваемость эпилепсией 
варьируется от  30 до  190 на  100000, больше в  неинду
стриальных, менее развитых странах. Дети и  подростки 
составляют треть пациентов с эпилепсией. При этом наи-
большая заболеваемость приходится на  детей первого 
года жизни и далее, от 1 года до 12 лет, значимо не варьи-
руется [2].

Среди множества причин эпилепсий наиболее часто 
встречаются структурные эпилепсии, генетические эпи-
лепсии и эпилепсии неуточненные, когда причина остает-
ся неизвестной, несмотря на  стандартный проведенный 
перечень исследований. Генетические эпилепсии (ГЭ) со-
ставляют приблизительно треть от  всех эпилепсий. Они 
генетически детерминированы и развиваются у здоровых 
в остальном индивидов обоих полов и всех рас. В основ-
ном они представляют каналопатии  – генетически обу-
словленные нарушения возбуждения-торможения нейро-
нов головного мозга [3-5].

Зачастую, но  не  всегда можно проследить семейную 
историю эпилепсии. Большинство пациентов имеют нор-
мальный интеллект, неврологический статус и  картину 
магнитно-резонансной томографии головного мозга. ГЭ 
в основном манифестируют приступами типичных абсан-
сов, миоклониями и генерализованными тонико-клониче-
скими приступами. Каждый из этих типов приступов мо-
жет быть единственным в  структуре эпилепсии или 
встречаться в  различных комбинациях и  различаться 
по тяжести течения [6].

Большинство синдромов ГЭ дебютирует в  детском 
возрасте, но  некоторые, значительно реже, начинаются 
у взрослых. Обычно ГЭ имеют пожизненное течение, хотя 
некоторые из них возрастзависимы.

Основную сложность в постановке диагноза ГЭ состав-
ляет необходимость ее подтверждения генетическими ис-
следованиями, когда не выявленная генетическая патоло-
гия совсем не является поводом для отказа от диагноза. 
Существует комплекс косвенных доводов за предположи-
тельно генетический характер пароксизмальных состоя-
ний. Это нормальный неврологический статус пациента 
и, как правило, отсутствие у него когнитивного дефицита 
к  моменту дебюта приступов, не  отягощенный перина-
тальный анамнез, отсутствие значимых изменений при 
нейровизуализации [7,8]. Безусловно, приступы должны 
быть типичны именно для генетических эпилепсий. Таким 
образом, если описывать пациента максимально кратко – 
ничего, кроме наследственности.

Видео-ЭЭГ-мониторинг с  полиграфической записью  – 
необходимый тест для диагностики эпилепсии любого 
происхождения, а  в  случае генетических эпилепсий он 
может быть единственно необходимым и  достаточным 
при правильно выясненном анамнезе и  четкой клиниче-
ской картине [8-10]. В случае предположительно генетиче-
ской эпилепсии одним из  характерных, однако не  пато
гномоничных исключительно для генетических форм, 
ЭЭГ-признаков являются генерализованные разряды 
спайков, полиспайков или пик/полипик-волн как икталь-
ные, так и интериктальные (рис. 1).

Эти разряды часто активируются гипервентиляцией, де-
привацией сна и ритмической фотостимуляцией. Незамет-
ные клинические проявления становятся очевидными при 
синхронной ЭЭГ и  видеофиксации, а  также при подсчете 
вдохов при проведении гипервентиляции. ЭЭГ редко бывает 
нормальной у пациентов в отсутствие лечения. В случаях, 
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когда рутинная ЭЭГ нормальная, должна быть проведена 
ЭЭГ в течение сна с фиксацией пробуждения [11].

Молекулярно-генетический анализ стал важным про-
рывом в сфере идентификации генов-кандидатов и локу-
сов  – причин ГЭ. Однако часто отмечается генетическая 
гетерогенность синдромов [12-14].

Рассматриваемые в  данном обзоре ГЭ определены 
Международной лигой по  борьбе с  эпилепсией (ILAE) 
в  1989 г. в  классификации эпилептических синдромов. 
И хотя данная классификация подвергалась ревизии уси-
лиями рабочей группы ILAE и были внесены предложения 
по  реструктуризации и  замене определенных терминов 
на синонимичные, однако до настоящего момента она со-
храняет актуальность и  широко используется [15,16,17].

Эпилепсии, относящиеся к  идиопатическим генерали-
зованным:

–  детская абсансная эпилепсия;
–  юношеская миоклоническая эпилепсия;
–  эпилепсия с  изолированными генерализованными 

тонико-клоническими приступами или эпилепсия с гене-
рализованными тонико-клоническими приступами про-
буждения.

Актуальность исследования прогноза, исходов и, в час
ти случаев, эволюции ГЭ обусловлена пожизненным тече-
нием большинства синдромов с  влиянием на  качество 
жизни пациента, непосредственно приступов, когнитив-
ных нарушений в  структуре синдрома или социальных 
факторов, обусловленных стигматизацией, коморбидны-
ми тревожным и депрессивным расстройствами, ограни-
чением в  учебе, вождении транспорта, трудоустройстве 
[18-23]. Данные аспекты остаются малоизученными 
в  настоящий момент именно с  точки зрения эволюции, 

в т. ч. в развитых странах. Одним из факторов авторы счи-
тают большой выбор и  доступность эффективных анти
эпилептических препаратов (АЭП), что делает иссле
дование естественного развития эпилепсии трудно 
реализуемой задачей [24].

В большинстве исследований берутся во внимание сле-
дующие факторы, влияющие на течение эпилепсии: этио-
логия, время начала, тип приступов и их частота, электро-
энцефалографические находки, распределение приступов 
во времени, и, как один из наиболее значимых факторов, – 
ответ на  начальную терапию антиконвульсантами. Также 
принимается во внимание и семейный анамнез в отноше-
нии приступов. Изучаются такие исходы как смертность, 
ремиссия, рефрактерность к терапии и социальные исхо-
ды: способность к  обучению и  получению образования 
различных градаций, трудоустроенность и брачные взаи-
моотношения.

Исход генетических форм эпилепсии, как правило, бо-
лее благоприятен. Популяционные исследования показы-
вают вероятность двадцатилетней ремиссии ГЭ в  74% 
случаев, по сравнению с 46% в случаях с подлежащей не-
врологической патологией [25]. В  исследовании ГЭ дет-
ского возраста часть пациентов с ремиссией в течение де-
сяти лет достигает 92% [25]. В  зависимости от  дизайна 
исследования процентные соотношения различных исхо-
дов могут значительно разниться. Однако в большинстве 
исследований показано, что идиопатическая этиология 
является предиктором хорошего прогноза в  отношении 
ремиссии приступов. Более неоднозначный прогноз каса-
ется когнитивных и  поведенческих нарушений у  детей 
с эпилепсией [25-29]. И, тем не менее, анализ множества 
исследований, посвященных долгосрочному прогнозу ге-

Рисунок 1. ЭЭГ пациентки K. Диагноз: «генетическая генерализованная эпилепсия» (собственные данные).

Figure 1. EEG, patient K. Diagnosis: “genetically-determined generalized epilepsy” (authors’ observation).
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нетических эпилепсий, показывает их неоднозначную эво-
люцию, приводя к мысли о  том, что ГЭ может оказаться 
«волком в овечьей шкуре». «Волк в овечьей шкуре» – это 
идиома библейского происхождения, используемая для 
описания тех, кто играет роль, противоречащую их реаль-
ному характеру или в ситуациях, которые при общем бла-
гоприятном восприятии могут оказаться не  такими бла-
гостными при детальном рассмотрении или более 
длительном наблюдении. В данном случае долгосрочные 
наблюдения показывают наличие негативных предикто-
ров трансформации либо возврата судорог и/или измене-
ний ЭЭГ. Авторам представляется, что данная аллегория 
точно отражает смысл проведенного анализа.

Исследователи эпилепсии, в целом, приходят к едино-
душному мнению о необходимости дальнейшего изучения 
клинической и  электроэнцефалографической эволюции 
генетических эпилепсий, предикторов их негативного про-
гноза.

Детская абсансная эпилепсия
Детская абсансная эпилепсия (ДАЭ) – наиболее распро-

страненная форма ГЭ с дебютом в детском возрасте. ILAE 
определяет ДАЭ как синдром с пиком дебюта в возрасте 
6-7 лет, характеризующийся частыми абсансами, сопрово-
ждающимися разрядами билатерально-синхронных, сим-
метричных комплексов пик-волн с  частотой 3 Гц и  нор-
мальной основной активностью на  ЭЭГ. Большой объем 
данных говорит о доброкачественном течении в отноше-
нии приступов в подавляющем большинстве случаев. При-
мечательно, что наибольший процент ремиссии получен 
в исследованиях, проводимых в высокоспециализирован-
ных, третичных эпилептических центрах.

Eugen Trinka в своем исследовании факторов (клиниче-
ских и  электрофизиологических), влияющих на  исход 
эпилепсии с абсансами, делает вывод о том, что на про-
гноз главным образом влияет паттерн развития приступов 
[30]. В исследование были включены пациенты с ранним 
дебютом абсансов и с более поздним дебютом, с пикно-
лептическим течением приступов (многократные короткие 
приступы в течение дня), более характерным для детской 
абсансной эпилепсии с дебютом до 10 лет и с непикнолеп-
тическим течением приступов (редкие абсансы), более 
характерным для юношеской абсансной формы эпилеп-
сии, дебютирующей после 10 лет (в соответствии с опре-
делением ILAE). Показано, что две данные формы имеют 
достаточно условное разделение, и имеется значительное 
количество случаев, до 22%, с перекрывающимся профи-
лем. Также были разделены и оценивались случаи с изо-
лированными абсансами и случаи с присоединением гене-
рализованных тонико-клонических приступов и  миоклоний. 
Показано, что исход в большей степени зависит от паттер-
на течения приступов и присоединения других типов при-
ступов, что чаще случалось в случаях с непикнолептиче-
ским паттерном, чем от  возраста дебюта. В  группе 
с непикнолептическим паттерном абсансов также досто-
верно чаще эпилепсия дебютировала с  иных видов при-
ступов, ГТКС или миоклоний, с последующим присоеди-
нением абсансов. Представляется интересным тот факт, 

что ЭЭГ-находки, в частности полиспайки, не были досто-
верными предикторами исхода заболевания.

В целом, схожие данные были получены в исследова-
нии F. Bartolomei et al. Однако в этом исследовании нали-
чие полиспайков и  полипик-волн во  сне обнаружило 
корреляцию с неблагоприятным прогнозом у детей с аб-
сансами, хотя эта связь и была значимой только при уни-
вариативном анализе [20].

Такой же вывод в отношении полиспайковой активно-
сти сделали A. Gomez-Ibañez с соавт. в более позднем ре-
троспективном исследовании пациентов с рефрактерны-
ми к терапии случаями ИГЭ [31]. E. Wirrell с соавт. в своем 
ретроспективном исследовании прогностических факто-
ров у детей с ДАЭ в 2001 г. подтвердили значимость ответа 
на инициальную терапию и показали, что в 60% случаев 
удается достичь полного отсутствия приступов на иници-
альной терапии. Вальпроат показал наибольшую эффек-
тивность как в качестве препарата первой линии, так и при 
использовании его как препарата второй линии, при отсут-
ствии эффекта от альтернативного инициального препа-
рата (этосуксимид, клоназепам). Наличие других видов 
приступов, кроме абсансов, являлось так же, как и в опи-
санных выше исследованиях, неблагоприятным факто-
ром, указывающим на  более вероятное отсутствие эф-
фекта от начальной терапии [32].

Эволюция детской абсансной эпилепсии
Трансформация ДАЭ в  юношескую миоклоническую 

эпилепсию отмечалась чаще в группе детей с отсутствием 
эффекта от инициальной терапии, чем с  таковым – 32% 
по сравнению с 10% соответственно [32]. Эволюция ДАЭ 
в ЮМЭ является высоко актуальной для многих исследо-
вателей эпилепсии.

По данным большинства публикаций, препараты 
вальпроевой кислоты являются препаратами выбора 
для первой монотерапии в средних терапевтических до-
зах и в подавляющем большинстве случаев оказывают 
хороший эффект с  полной ремиссией приступов. 
В то же время известно, что атипичные случаи агграва-
ции приступов возможны при введении в схему лечения 
любого АЭП. Так, описано несколько случаев агграва-
ции типичных абсансов в связи с приемом вальпроата. 
Lerman Sagie T. с соавт. описали восемь случаев учаще-
ния абсансов с первого дня введения вальпроата у па-
циентов с ДАЭ [33].

Клинический пример (собственное наблюдение).
Пациентка Л., 7 лет. В возрасте пяти лет впервые роди-

телями были отмечены приступы с  остановкой деятель-
ности и взора и отсутствием реакции. Приступы повторя-
лись многократно в  течение дня. При рутинном ис- 
следовании ЭЭГ выявлены генерализованные разряды 
пик-волн с частотой 3 Гц (рис. 2).

При гипервентиляции зарегистрирован приступ, явля-
ющийся предметом внимания и жалоб родителей. Расце-
нен как типичный абсанс. Неврологический статус оценен 
как нормальный. Когнитивно сохранна. Наследственность 
по эпилепсии не отягощена.

Д
ан
на
я 
ин
те
рн
ет

-в
ер
си
я 
ст
ат
ьи

 б
ы
ла

 с
ка
ча
на

 с
 с
ай
та

 h
ttp

://
w

w
w

.e
pi

le
ps

ia
.s

u.
 Н
е 
пр
ед
на
зн
ач
ен
о 
дл
я 
ис
по
ль
зо
ва
ни
я 
в 
ко
м
м
ер
че
ск
их

 ц
ел
ях

. 
И
нф

ор
м
ац
ию

 о
 р
еп
ри
нт
ах

 м
ож

но
 п
ол
уч
ит
ь 
в 
ре
да
кц
ии

. Т
ел

.: 
+7

 (4
95

) 6
49

-5
4-

95
; э
л.

 п
оч
та

: i
nf

o@
irb

is
-1

.ru
. 



Клинические случаи / Case studies

191Эпилепсия и пароксизмальные состояния	 www.epilepsia.su

Эпилептологом диагностирована детская абсансная 
эпилепсия. Назначена вальпроевая кислота в  гранулах 
с медленной титрацией дозы до 500 мг/сут. Приступы ку-
пировались и больше не повторялись. К настоящему мо-
менту ремиссия 1,5 года на  дозе вальпроевой кислоты 
500 мг/сут.

Юношеская миоклоническая эпилепсия
Юношеская миоклоническая эпилепсия (ЮМЭ)  – наи-

более частая форма генетической генерализованной эпи-
лепсии. Ее частота в  популяции  – 1 на  1000-2000, и  она 
составляет до  18% всех генетических форм эпилепсии. 
Для данной формы характерны облигатные миоклониче-
ские и  генерализованные тонико-клонические приступы 
и абсансы в 10-37% случаев, по данным различных авто-
ров, генерализованные разряды полипик-волн на ЭЭГ с ча-
стотой 3-6 Гц и фотосенсетивность в подавляющем боль-
шинстве случаев [34].

Ранее считалось, что необходим пожизненный прием 
АЭП при ЮМЭ. В то же время хороший ответ на терапию 
и полный медикаментозный контроль приступов характе-
рен для подавляющего большинства пациентов и достига-
ет 90% [34-36].

Однако несколько исследований показали, что по-
жизненная терапия не  всегда оправдана и  определили 
факторы благоприятного исхода. Популяционное ис-
следование C. Camfield, P. Camfield, объектом которого 
являлась эволюция ЮМЭ в  течение 20-30 лет, обнару-

жило, что возможность отмены препарата появилась 
у трети наблюдаемых. После 4-10 лет приема АЭП, глав-
ным образом вальпроата, у 17% отсутствовали присту-
пы полностью и еще у 13% сохранялись только миокло-
нические приступы в  течение 16-22 лет после отмены 
препаратов [37].

В более позднем исследовании J. Geithner с  соавт. 
так же, как и в предыдущем, у трети пациентов удалось до-
стичь полного контроля приступов, отменить терапию 
и отметить стойкую ремиссию приступов в течение даль-
нейшего наблюдения от 8 до 30 лет. У  трети из них впо-
следствии отмечался возврат приступов спустя период 
времени от 1 до 38 лет. Ремиссия в этом случае была до-
стигнута сразу при повторном назначении АЭП. Фактора-
ми, значимо влияющими на вероятность возврата присту-
пов после отмены терапии, выявленными в  данном 
исследовании, были следующие: сохранение фотопаро
ксизмального ответа на фоне терапии и отсутствия при-
ступов, отсутствие быстрого контроля ГТКС на  терапии 
и более длительный стаж течения приступов до достиже-
ния их полного контроля. Авторы данного исследования 
также делают вывод об отсутствии строгой необходимо-
сти пожизненного приема АЭП у  пациентов с  ЮМЭ [38].

В исследовании P. Senf с  соавт. 28,2% из  пациентов 
с  ремиссией, достигнутой при специфической терапии, 
сохранили ремиссию в течение пяти лет после их отмены. 
В этом исследовании статистически достоверным факто-
ром неблагоприятного исхода было наличие абсансов. 

Рисунок 2. ЭЭГ пациентки Л., 7 лет. Генерализованные разряды пик-волн с частотой 3 Гц, сопровождающие приступ 
типичного абсанса.

Figure 2. EEG, patient L., 7 years old. Generalized peak-wave discharges with a frequency of 3 Hz developing in parallel to typical 
absence seizures.
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Однако каких-либо значимых связей исхода с иными кли-
ническими особенностями не было выявлено [39].

На тот факт, что течение и  прогноз ЮМЭ достоверно 
хуже при наличии в структуре приступов абсансов, обра-
щали внимание и другие авторы. В уже упомянутом выше 
исследовании идиопатических форм эпилепсии с рефрак-
терным течением А. Gomez-Ibañez с  соавт. (2017) 54% из 
группы рефрактерных пациентов против 20% из  группы 
ответивших на терапию (p<0,001) имели абсансы в струк-
туре приступов, помимо моклоний и ГТКП [31].

B. Baykan с  соавт. (1994) выявили, что 16,7% рези-
стентных и  столько  же псевдорезистентных форм раз-
вивались вследствие неадекватной терапии или образа 
жизни. Изучая резистентность, исследователи также от-
метили наличие психических расстройств как фактор, 
статистически достоверно связанный с худшим прогно-
зом: 75% в группе резистентных пациентов против 21,9% 
в  группе с  относительно доброкачественным течением 
(p=0,009) [40].

В отношении псевдорезистентности высокая компла-
ентность показала наиболее значимую связь (p=0,005) 
с контролем приступов минимум в течение 12 мес. у паци-
ентов с ЮМЭ в исследовании A. Asadi-Pooya. Помимо это-
го, достаточно сильную связь с  ремиссией показало на-
личие вальпроата в режиме терапии [41].

Психические расстройства, также упомянутые выше 
как значимые предикторы неблагоприятного исхода ЮМЭ, 
освещались во многих исследованиях, в т. ч. в первых опи-
саниях синдрома [34]. Подчеркивалось, что характерны 
умеренно выраженные личностные расстройства, наруша-
ющие социальное взаимодействие. Более серьезные пси-
хические расстройства, такие как психозы, не характерны. 
Различные психические расстройства наблюдались у 58% 
резистентных к терапии пациентов с ЮМЭ и только у 19% 
нерезистентных (p<0,0001) в исследовании P. Gelisse с со-
авт. Генерализованное тревожное расстройство диагно-
стировано у  12,5% резистентных пациентов и  только 
у 2,6% – не резистентных. Кроме того, отмечены депрес-
сивное расстройство и тики [42]. E. Trinka с соавт. в иссле-
довании коморбидных психических расстройств у пациен-
тов с  ЮМЭ обнаружили таковые у  35% обследованных. 
Часть пациентов с личностными расстройствами состави-
ла 26%, что вдвое больше, чем в общепопуляционных ис-
следованиях [43]. Исследование нейропсихологического 
профиля в одной из работ показало нарушение функции 
фронтальной коры у пациентов с ЮМЭ, что также может 
быть причиной специфического нарушения планирования 
задач, в частности планирования приема АЭП [44].

Ясно, что помимо приступов, на  долгосрочный исход 
заболевания, включая качество жизни, общую оценку 
успешности, независимости, социальной адаптации, вли-
яют также сопутствующие психические расстройства, 
расстройства речи и  обучения, начинающиеся в  детском 
и подростковом возрасте, нарушения скорости когнитив-
ных процессов [45].

Имеются данные о снижении частоты приступов без из-
менения схемы медикаментозной терапии практически 
у  половины молодых пациентов в  ходе шестимесячной 

программы, включающей антистрессовую терапию и ин-
дивидуальную когнитивно-поведенческую терапию [46].

Немаловажно, что анализ данных мировой литературы 
показал отсутствие эволюции ЮМЭ, в отличие от других 
рассмотренных форм, поскольку и клиническая характе-
ристика приступов, и эпилептиформная активность оста-
ются неизменными в ходе наблюдения.

Эпилепсия с  изолированными генерализованными 
тонико-клоническими приступами

Эпилепсия с  изолированными генерализованными 
тонико-клоническими приступами относится к  генетиче-
ским (ранее идиопатическим) генерализованным эпи
лепсиям. В  то  же время некоторые авторы считали 
неоднозначным выделение данного синдрома [8,47]. 
Синдром характеризуется единственным типом присту-
пов, происходящих у здоровых в остальном пациентов – 
генерализованными тонико-клоническими судорогами, 
которые, как правило, происходят в утренние часы после 
пробуждения со  вторым пиком в  период вечернего рас-
слабленного отдыха непосредственно перед сном [48].

В целом, для этого синдрома характерно относительно 
доброкачественное течение с малым количеством присту-
пов, хорошим ответом на терапию и благоприятным про-
гнозом в отношении ремиссии [49].

В популяционном исследовании Sillanpää M., Schmidt D. 
(2006) из 21 пациента с изолированными генерализован-
ными тонико-клоническими приступами 20 (95%)  – до-
стигли окончательной ремиссии, и  лишь у  одного отме-
чался рецидив приступов после первоначального дости- 
жения ремиссии [50].

Эволюция эпилепсии с  изолированными генерализо-
ванными тонико-клоническими приступами

Camfield P. и Camfield C. (2010) по  результатам попу
ляционного исследования исходов данного синдрома 
в  течение более чем 20 лет также делают вывод об 
относительной доброкачественности данного синдрома, 
с окончательной ремиссией в 75% случаев. Также одним 
из основных выводов исследователей было четкое разгра-
ничение данного синдрома: лишь у одного пациента в ходе 
наблюдения отмечалась эволюция синдрома в ЮМЭ, впо-
следствии успешно контролируемую препаратом вальпро-
евой кислоты в  гранулах в  среднетерапевтической дозе. 
Что касается изученных ими социальных исходов, то авто-
ры заявляют о 75% наблюдаемых, испытывавших серьез-
ные социальные проблемы, среди которых: отсутствие 
высшего образования, криминальные наклонности, отсут-
ствие стабильных отношений и наличие психиатрического 
диагноза. Однако маркеры неудовлетворительного соци-
ального исхода не коррелировали ни с фактом достиже-
ния ремиссии, ни с возрастом дебюта эпилепсии, ни с ко-
личеством приступов или количеством принимаемых 
препаратов [51].

Факторы, влияющие на  исход, определили A. Gomez-
Ibañez с соавт. в исследовании 2017 г. Среди 105 пациентов 
с  данным синдромом рефрактерные приступы имели 54 
(51%). Возраст дебюта – до 13 лет, наличие хотя бы одного 
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эпилептического статуса и  высокая частота генерализо-
ванных эпилептиформных разрядов на ЭЭГ показали свою 
значимость для определения прогноза как неблагоприят-
ного [31].

Заключение / Conclusion
Таким образом, обзор имеющихся исследований по-

зволяет очертить спектр четких негативных факторов, 
приводящих к  неблагоприятным исходам генетических 
генерализованных эпилепсий и,  в  части случаев, эволю-

ции одной формы генетической эпилепсии в  другую. 
К  этим факторам достоверно относятся наличие более 
одного типа приступов, отсроченный ответ на стартовую 
терапию, политерапия и сопутствующие когнитивные на-
рушения. При этом очевидна актуальность дальнейших 
исследований, посвященных изучению не только клиниче-
ских форм эволюции, но и трансформации ЭЭГ-паттернов 
генетических эпилепсий, выявление прогностически зна-
чимых ЭЭГ-аномалий, способствующих неблагоприятному 
течению заболевания.
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