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РЕЗЮМЕ
Ряд эпилептологов часто ставят диагноз «синдром Леннокса-Гасто», другие не ставят практически никогда. 
Необходимо понять, почему так происходит, тем более что синдром Леннокса-Гасто, согласно литературным 
описаниям, довольно распространен.

Цель. Систематизировать имеющиеся данные о синдроме Леннокса-Гасто, что будет способствовать повыше-
нию качества диагностики и ведения пациентов.

Материалы и методы. Для обзора были отобраны качественные научные публикации из международных науч-
ных баз данных (МНДБ), включая рецензируемые журналы и монографии. План анализа включал краткую 
характеристику синдрома; типы приступов; особенности ЭЭГ; критерии диагноза (модифицированные); лече-
ние.

Результаты и обсуждение. Ни один из типов приступов не является патогномоничным для синдрома Леннокса-Гасто. 
Синдром считается подтвержденным, если зарегистрированы типичные приступы (преимущественно тонические) 
с типичными и межприступными паттернами без атипичных ЭЭГ-характеристик. Диагноз синдрома считается веро-
ятным, если есть типичные ЭЭГ-паттерны бодрствования и сна, но не зафиксированы тонические приступы. Препа-
ратом первой очереди выбора является вальпроат. Возможные альтернативы – ламитриджин и топирамат. Из пре-
паратов второй очереди в России доступен руфинамид. Руфинамид целесообразно использовать при отсутствии 
эффекта от вальпроата и ламотриджина. Руфинамид обладает и антиабсансной активностью.

Заключение. «Классический» синдром Леннокса-Гасто встречается нечасто. Значительно чаще встречаются 
случаи «вероятного» синдрома Леннокса-Гасто, при котором соблюдаются не все критерии его диагноза. 
С учетом размытости критериев диагноза синдрома Леннокса-Гасто и данных об эффективности руфинамида 
при фармакорезистентной эпилепсии у детей вне его рамок возможно применение этого препарата не только 
при синдроме Леннокса-Гасто, но и при других эпилептических синдромах, особенно протекающих с дроп-
атаками, тоническим приступами и атипичными абсансами.

КЛЮЧЕВЫЕ СЛОВА
Эпилепсия, синдром Леннокса-Гасто, ЭЭГ, дроп-атаки, тонические приступы, абсансы.
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and paroxysmal 

conditions 

What’s hidden behind Lennox-Gastaut syndrome?
Belousova E. D.

Veltischev Research and Clinical Institute for Pediatrics of the Pirogov Russian National Research Medical University 
(2 Taldomskaya Str., Moscow 125412, Russia)

Corresponding author: Elena D. Belousova; e-mail: edbelous56@gmail.com

SUMMARY
A number of epileptologists often diagnose Lennox-Gastaut syndrome, while others almost never do. It is necessary to 
understand why this is happening, especially since Lennox-Gastaut syndrome, according to literature descriptions, is 
quite common.

Aim. To systematize available data on Lennox-Gastaut syndrome, which will help to improve the quality of diagnosis and 
management of patients.

Materials and methods. Qualitative scientific publications from the International Scientific Databases (ISDS), including 
peer-reviewed journals and monographs, were selected for the review. The plan of the review included a brief description 
of the syndrome; seizure types; EEG features; diagnosis criteria; treatment.

Results and discussion. None of the seizure types are pathognomonic for Lennox-Gastaut  syndrome. The syndrome is 
considered to be confirmed if typical seizures (predominantly tonic) with typical interictal patterns without atypical EEG 
characteristics are reported. A diagnosis of the syndrome is considered probable if there are typical EEG patterns of 
waking and sleeping, but no tonic seizures are detected. The first choice of the treatment is valproate. Possible 
alternatives are lamotrigine and topiramate. Rufinamide and zonisamide are available as the second line of antiepileptic 
drugs. Rufinamide should be used when there is no effect from valproate and lamotrigine. Rufinamide also has anti-
absance activity.

Conclusion. “Classic” Lennox-Gasto syndrome is rare. Cases of “probable” Lennox-Gasto syndrome are much more 
frequent, and not all criteria of its diagnosis are observed. Taken into account the blurring of the diagnosis criteria for 
Lennox-Gasto syndrome and data on the efficacy of rufinamide in children with another epilepsies, it is possible to use 
this drug not only for Lennox-Gasto syndrome, but also for other epileptic syndromes, especially those with drop-
attacks, tonic seizures and atypical absences. 
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Epilepsy, Lennox-Gastaut syndrome, EEG, drop-attacks, tonic seizures, absences.
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ВВЕДЕНИЕ / INTRODUCTION 

Согласно определению, данному C.P. Panayiotopu-
los, «Эпилепсии, описываемые диагнозом синдрома 
Леннокса-Гасто, представляют собой самую проти-
воречивую проблему детской эпилептологии. Суще-
ствует значительная путаница, окружающая концеп-
цию синдрома, его определение, соотношение 
с  другими формами эпилепсии (особенно миокло
ническими)» [1].

Необходимость в  подготовке данного материала 
возникла из дискуссий внутри отдела психоневроло-

гии и  эпилептологии ОСП «Научно-исследователь-
ский клинический институт педиатрии им. Ю. Е. Вель-
тищева ФГБОУ ВО «РНИМУ им.  Н. И. Пирогова». 
Отмечено, что ряд эпилептологов часто ставят этот 
диагноз, другие не ставят практически никогда. Не-
обходимо понять, почему так происходит, тем более 
что синдром Леннокса-Гасто, согласно литературным 
описаниям, довольно распространен.

Цель  – систематизировать имеющиеся данные 
о  синдроме Леннокса-Гасто, что будет способство-
вать повышению качества диагностики и  ведения 
пациентов.
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МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ / MATERIALS 
AND METHODS

Для обзора были отобраны качественные научные 
публикации из международных научных баз данных 
(МНДБ), включая рецензируемые журналы и  моно-
графии. План анализа включал следующие этапы:

•	 Краткая характеристика синдрома;
•	 Критерии диагноза (классические);
•	 Типы приступов;
•	 Особенности ЭЭГ;
•	 Критерии диагноза (модифицированные);
•	 Лечение.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ / RESULTS 
AND DISCUSSION

Классическое описание данного синдрома гласит, 
что это тяжелая эпилептическая энцефалопатия, при 
которой эпилептиформные изменения могут вно-
сить вклад в когнитивные нарушения [2]. 

Распространенность и прогноз
Синдром Леннокса-Гасто характеризуется высокой 

частотой встречаемости: от 1% до 5–10% судорог у де-
тей [3]. Данный синдром чаще встречается у мальчи-
ков – соотношение мальчиков к девочкам – 5:1 [4]. Тече-
ние синдрома Леннокса-Гасто характеризуется плохим 
прогнозом – 5% детей умирают (летальность в 14 раз 
выше, чем при других эпилепсиях детства), 80–90% 
продолжают страдать судорогами и во взрослом воз-
расте [4]. Практически все пациенты имеют когнитив-
ные и поведенческие нарушения [5]. 

Этиология и возраст дебюта
Отмечается довольно ранний возраст дебюта 

синдрома Леннокса-Гасто: как правило, дебют за-
болевания происходит в  возрасте от  трех до  пяти 
лет (может быть и  в  более раннем, и  во  взрослом 
возрасте) [6]. Иногда синдром Леннокса-Гасто мо-
жет эволюционировать из синдрома Веста (возмож-
но, с этим связана задержка в постановке диагнозе) 
[7]. Синдром полиэтиологичен: наиболее часто он 
является следствием пренатальных или перина-
тальных поражений головного мозга, инсульта, ин-
фекций, пороков развития головного мозга или 
опухоли [8]. Примерно в одной трети случаев при-
чина не очевидна, и, возможно, она является гене-
тической [8]. Клинико-энцефалографическая кар-
тина синдрома Леннокса-Гасто описана при 
мутациях в   разных генах: SCN1A, GABRB3, ALG13, 
SCN8A, STXBP1, DNM1, FOXG1 или CHD2 [4,9]. 

Классическое представление о синдроме Леннок-
са-Гасто предусматривает наличие в  клинической 
картине триады симптомов [10]:

1. Приступы: тонические (отмечаются в 100% слу-
чаев), атипичные абсансы (в 66% случаев, в т. ч. воз-
можен статус абсансов), атонические (в 50% случаев) 
и миоклонические;

Множественные типы приступов
•Тонические
•Атипичные абсансы 
•Тонические и атонические дроп-атаки
•Неконвульсивный статус абсансов

Синдром
Леннокса-

Гасто

Изменения на ЭЭГ
•Межприступная 

медленно-волновая 
активность (<3 Гц)

•Пароксизмальные 
быстрые ритмы 
(10-20 Гц) в основном 
в non-REM сне

Когнитивные нарушения

• Интеллектуальное 
замедление/регресс

• Поведенческие 
проблемы

Рисунок 1. Классические диагностические критерии 
синдрома Леннокса-Гасто [11].

Figure 1. “Classic” diagnostic criteria of Lennox-Gastaut 
syndrome [11].

2.  Характерный паттерн ЭЭГ  – межприступные 
медленные спайк-волновые комплексы и генерализо-
ванная пароксизмальная быстрая активность во сне;

3.  Когнитивные нарушения.
Классические диагностические критерии синдро-

ма Леннокса-Гасто приведены на  рисунке 1 в  виде 
графической схемы [11].

Не всегда возможна ранняя постановка диагноза 
синдрома Леннокса-Гасто. Данный синдром поли
этилогичен, поэтому клинические проявления и кар-
тина ЭЭГ существенно варьируют в  зависимости 
от  этиологии [6]. Как клинические проявления, так 
и картина на ЭЭГ со временем могут меняться. При 
этом стоит отметить, что для диагноза не обязатель-
но наличие всех критериев. Есть и другие эпилепти-
ческие синдромы, которые схожи как по клинике, так 
и по ЭЭГ с синдромом Леннокса-Гасто [6]. Наконец, 
в медицинской среде нет полного согласия по поводу 
диагностических критериев [3,12].

Типы приступов
Ни  один из  типов приступов, свойственных син-

дрому Леннокса-Гасто, не является для него патогно-
моничным. Они часто встречаются и при других эпи-
лепсиях. Основой диагноза считают наличие 
тонических приступов [6]. Некоторые авторы счита-
ют, что должно быть сочетание тонических присту-
пов с атипичными абсансами. Другие исследователи 
считают, что для постановки диагноза достаточно 
только тонических приступов [3]. 

Считается, что первым симптомом  часто являют-
ся характерные дроп-атаки – внезапные тонические 
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EPILEPSY 
and paroxysmal 

conditions 

Основная биоэлектрическая активность на  ЭЭГ 
при синдроме Леннокса-Гасто сильно видоизменяет-
ся в зависимости от возраста пациента и этиологии 
синдрома и представляет собой континуум «от суб-
нормальной активности до  (наиболее часто) плохо 
структурированной активности без физиологиче-
ских ритмов, нарушаемой практически постоянными 
межприступными разрядами». Но подобные измене-
ния основной активности – медленный и фрагменти-
рованный альфа-ритм c избыточной медленно-вол-
новой активностью (фокальной или генерали- 
зованной) – могут отмечаться при генетических эпи-
лептических энцефалопатиях, при эпилептической 
энцефалопатии с CSWS, синдроме псевдо-Леннокса, 
атипичном варианте роландической эпилепсии, син-
дроме Ландау-Клеффнера [17]. 

Международная Противоэпилептическая Лига 
(ILAE) считает, что для диагноза синдрома Леннокса-
Гасто необходима следующая межприступная актив-
ность [17]:

– медленные спайк-волновые разряды, активиру-
ющиеся во время сна и во сне больше, чем в бодр-
ствовании, имеющие тенденцию к  билатеральной 
синхронизации;

– вспышки высокоамплитудных генерализован-
ных полиспайков и  комплексов полиспайк-медлен-
ная волна;

– пробеги быстрой ритмичной активности с часто-
той 10–25 Гц, которые продолжаются 2–10 сек. во 
время NREM-сна и  получили название генерализо-
ванной пароксизмальной быстрой активности во сне 
(англ. – generalized paroxysmal fast activity, GPFA).

Считается, что последнее очень специфично для 
синдрома Леннокса-Гасто. 

На рисунке 2 представлена ЭЭГ бодрствования ре-
бенка 9 лет с синдромом Леннокса-Гасто. 

НА ЭЭГ видны диффузные разряды комплекса 
спайк-медленная волна с частотой 1,5–2,5 Гц и очень 
высокий индекс активности. Генерализованная бы-
страя пароксизмальная активность может быть как 
межприступной, так и  являться паттерном тониче-
ского приступа. Она может быть субклинической или 
сопровождаться незначительным повышением тону-
са в аксиальных группах мышц. Все зависит от мы-
шечного миографического электрода  – в  данном 
случае мы имеем субклиническую быструю GPFA- 
активность (рис. 3). Это и есть паттерн тонического 
приступа (мышечное напряжение). И, кроме того, 
во время тонического приступа можно увидеть еще 
и  ритм вовлечения, то  есть патологическая актив-
ность будет постепенно распространяться и увеличи-
ваться по амплитуде (рис. 4, 5). 

Как правило, субклиническая GPFA повторяется 
через короткие временные интервалы и при ней от-
сутствует ритм вовлечения [14]. Межприступная ак-
тивность должна уменьшаться в REM-сон [17].

Однако GPFA неспецифична для синдрома Лен-
нокса-Гасто и  основывать диагноз только на  этом 

или атонические падения, наблюдаемые у 50% име-
ющих синдром Леннокса-Гасто [8]. Но  следует ска-
зать, что падению, как правило, предшествуют еди-
ничные вздрагивания, миоклония, за  которым 
следует аксиальная атония или тоническое напряже-
ние аксиальных мышц [13]. Зачастую специалист 
не имеет возможности спросить родителей об этом 
и, соответственно, получить достоверную информа-
цию, но, как правило, имеют место миоклонически-
атонические приступы. Возможно, что часть таких 
случаев не  являются синдромом Леннокса-Гасто, 
а  являются миоклонически-астатической эпилепси-
ей. Вариант, где преобладают миоклонии, ранее опи-
сываемый как миоклонический вариант синдрома 
Леннокса-Гасто, скорее всего является миоклониче-
ски-астатической эпилепсией [3]. Ситуация с харак-
терными для синдрома приступами осложняется 
тем, что при нем считаются достаточно частыми фо-
кальные приступы, причем чрезвычайно разнообраз-
ные. Это могут быть и  гемиклонии, и  фокальные 
клонические приступы, и  вторично генерализован-
ные тонико-клонические приступы (в 55% всех слу-
чаев) [6].

Данные типы приступов могут развиваться как 
до тонических приступов и атипичных абсансов, так 
и после них [14]. 

Если у пациента эпилепсия начинается с унила-
теральных клоний, будем  ли мы в  дальнейшем 
думать о том, что у пациента синдром Леннокса-
Гасто? Скорее всего мы подумаем о наличии у па-
циента эпилептической энцефалопатии с продол-
женной спайк-волновой активностью во  сне. 
Усугубит трудности диагноза тот факт, что у  па-
циента с эпилептической энцефалопатией и про-
долженной спайк-волновой активностью во  сне 
(англ.  – continuous spikes and waves during sleep, 
CSWS) возможны и дроп-атаки, вызванные нега-
тивным миоклонусом, и абсансы.

Изредка пациенты с мутацией в гене SCN1A могут 
иметь фенотип, схожий с  синдромом Леннокса-Га-
сто. Для них также будут характерны множественные 
типы приступов, когнитивный регресс и  медленная 
спайк-волновая активность на ЭЭГ [15].

Особенности ЭЭГ
Если мы столкнемся, например, с гемиклоническими 

приступами у пациента даже на фоне характерной меж-
приступной ЭЭГ, подумаем ли мы о синдроме Леннокса-
Гасто? Скорее всего, специалист будет полагать, что это 
эпилептическая энцефалопатия с продолженной спайк-
волновой активностью. Тем более, при этой нозологии 
тоже бывают атонические приступы, характерен нега-
тивный миоклонус и имеют место абсансы. Изредка па-
циенты с мутацией в гене CNA1A могут иметь фенотип, 
схожий с  синдромом Леннокса-Гасто. При этом такие 
пациенты будут иметь множественные приступы, когни-
тивный регресс и  медленную спайк-волновую актив-
ность на ЭЭГ [16]. 
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электрографическом феномене нельзя [19]. Описа-
но, что GFPA встречается в  т. ч. и  при идиопатиче-
ских генерализованных эпилепсиях, при юноше-
ской миоклонической, при юношеской абсансной 
эпилепсии. По  данным авторов, описавших этот 
феномен, при идиопатических генерализованных 
эпилепсиях все эти пациенты имели нормальный 
интеллект, нормальную картину МРТ. То есть нали-
чие этой активности не означает плохого прогноза 
течения эпилепсии. 

Наличие множественной фокальной активности 
на межприступной ЭЭГ тоже вносит дополнительные 
трудности в дифференциальный диагноз синдрома. 
В руководстве рабочей группы ILAE по нейрофизио-
логии к атипичным ЭЭГ-симптомам, которые вызыва-
ют сомнения в  диагнозе Леннокса-Гасто, относятся 
следующие [17]:  

1. Отсутствие типичных приступных и  межпри-
ступных паттернов во время бодрствования и сна;

2. Спайк-волновые разряды с частотой 2-3 Гц, субкли-
нические или ассоциированные с миоклониями (если это 
доминирующий тип приступов) и/или высокоамплитуд-
ные медленные волны, перемешанные с мультифокаль-

Рисунок 2. Ребенок Ш., 9 лет (ЭЭГ предоставлена З. К. Горчхановой). 

ЭЭГ бодрствования: зональных различий нет. Грубое нарушение формирования корковой активности. Основной ритм 
не дифференцируется. Эпилептиформная активность регистрируется диффузными разрядами комплексов «спайк-
медленная волна», «острая медленная волна» частотой 1,5–2,5 Гц, амплитудой до 500 мкВ  с амплитудным 
доминированием в бифронтальных областях, регулярного, продолженного характера с очень высоким индексом, равным  
95%.

Figure 2. 9-year-old child Sh. (EEG was provided by Gorchkhanova Z. K.).

Sleep-deprived EEG: no zonal differences. Severe disturbance of the formation of cortical activity was observed. The main rhythm was not 
differentiated. Epileptiform activity was registered by diffuse discharges of “spike-slow wave” and “acute slow wave” 1.5-2.5 Hz complexes 
with the amplitude up to 500 µV and regular, continuous amplitude dominance in the bifrontal areas with a very high index (95%).

ными спайками, которые ассоциированы с  хаотичным 
миоклонусом. Подобные изменения предполагают на-
личие миоклонически-астатической эпилепсии;

3. Доминирование унилатеральных медленных 
волн, спайков или комплексов «спайк-медленная 
волна» и/или полиспайков в лобных отведениях, что, 
как правило, свидетельствует о наличии лобнодоле-
вой эпилепсии с билатеральной синхронизацией;

4. Достаточно длительные (до 20–30 мин.) пробе-
ги ритмичных мономорфных комплексов «спайк-
медленная волна» или медленных волн с  частотой 
до 4-1,5 Гц, более или менее симметричных с преоб-
ладанием в лобных отделах. Они могут быть субкли-
ническими или ассоциированы с тоническими и фо-
кальными лобными или височными приступами. 
Характерны для эпилепсии, вызванной кольцевой 
20-й хромосомой.

Критерии диагностики
Что касается такого критерия диагностики, как ког-

нитивные и поведенческие нарушения, здесь есть до-
вольно обширные исключения. Считается, что при-
мерно 5% пациентов с диагнозом синдром Леннокса- 
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Рисунок 3. Ребенок Ш., 9 лет (ЭЭГ предоставлена З. К. Горчхановой).

ЭЭГ сна: регистрируется эпилептиформная активность, аналогичная описанной в состоянии бодрствования в виде 
регулярных медленных комплексов «спайк-медленная волна», «острая-медленная волна» амплитудой до 600 мкВ 
продолженного характера.  Периодически регистрируются диффузные пробежки быстрой активности бета-, альфа-
диапазона (амплитудой до 200 мкВ), с акцентом в бифронтальных областях – «paroxysmal fast activity».

Figure 3. 9-year-old child Sh. (EEG was provided by Gorchkhanova Z. K.).

Sleep EEG: the registered epileptiform activity was similar to the activity described in the sleep-deprived condition. It was characterized 
by regular slow complexes “spike-slow wave” and “acute-slow wave” with the amplitude up to 600 µV (continuous character). 
Periodically, diffuse periods of fast activity of beta- and alfa- range (amplitude up to 200 µV) were observed with the focus in the 
bifrontal areas (“paroxysmal fast activity”).

Гасто имеют нормальный интеллект, а 10-20% могут 
достигнуть приемлемого уровня интеллекта, несмо-
тря на частые приступы и связанные с ними многочис-
ленные ограничения [4]. Таким образом, даже этот 
критерий имеет довольно значимый процент исключе-
ний. Синдром Леннокса-Гасто считается подтвержден-
ным, если зарегистрированы типичные приступы, пре-
имущественно это тонические с  типичными 
приступными и  межприступными паттернами без 
атипичных ЭЭГ-характеристик. Тем не менее, если есть 
типичные паттерны бодрствования и сна, но не зафик-
сированы тонические приступы, есть следующая 
формулировка: «диагноз синдрома считается вероят-
ным», что естественно увеличивает частоту диагноза 
и частоту случаев синдрома Леннокса-Гасто. 

Синдром Леннокса-Гасто считается подтвержден-
ным, если зарегистрированы типичные приступы (пре-
имущественно тонические) с типичными приступными 
и межприступными паттернами без атипичных ЭЭГ-ха-
рактеристик. Диагноз синдрома считается вероятным, 
если есть типичные ЭЭГ-паттерны бодрствования и сна, 
но не зафиксированы тонические приступы [17].

Дифференциальный диагноз синдрома Леннокса-
Гасто довольно обширный. Несмотря на, казалось бы, 
четкие критерии диагноза и яркие клинические прояв-
ления, существует большой перехлест между синдро-
мом Леннокса-Гасто и  другими ранними эпилептиче-
скими энцефалопатиями (синдром Драве, эпилепсия 
с  миоклонико-атоническими приступами, атипичная 
эпилепсия детства с  центро-темпоральными разряда-
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Рисунок 4. Ребенок Ш., 9 лет (ЭЭГ предоставлена З. К. Горчхановой). 

ЭЭГ сна: наличие тонического напряжения, которое регистрируется электромиографическим электродом 
и свидетельствует о том, что имеет место тонический приступ, а не межприступная генерализованная 
пароксизмальная быстрая активность (GPFA).

Figure 4. 9 year-old child Sh. (EEG was provided by Gorchkhanova Z. K.).

Sleep EEG: tonic tension was observed that was registered by an electromyographic electrode and indicated a tonic seizure and not an 
inter-seizure generalized paroxysmal fast activity (GPFA).

Рисунок 5. Различия между генерализованной пароксизмальной быстрой активностью (GPFA) и паттерном тонического 
приступа (адаптировано из [18]). 

Figure 5. Differences between generalized paroxysmal fast activity (GPFA) and tonic seizure pattern (adapted from [18]). 

Генерализованная пароксизмальная 
быстрая активность (GPFA) 

Паттерн тонического приступа
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ми, эпилептическая энцефалопатия с CSWS, синдром 
Ландау-Клеффнера). Дроп-атаки, которые часто отме-
чаются при этом синдроме, бывают характерны и для 
других эпилептических синдромов [11]. 

На рисунке 6 приведены те изменения на ЭЭГ, кото-
рые должны заставить специалиста задуматься 
о том, что это не синдром Леннокса-Гасто, и в каких 
ситуациях диагноз должен быть пересмотрен. 

«Миоклонический» вариант синдрома Леннокса-Га-
сто скорее всего является миоклонически-астатической 
эпилепсией [1]. Изредка пациенты с  мутацией в  гене 
SCN1A могут давать фенотип, схожий с синдромом Лен-
нокса-Гасто. Для них также будут характерны множе-
ственные типы приступов, когнитивный регресс и мед-
ленная спайк-волновая активность на ЭЭГ [15].

Вероятно, что в части случаев мы скорее склонны 
поставить диагноз «ранняя эпилептическая энцефа-
лопатия, обусловленная мутацией в  конкретном 
гене», чем «синдром Леннокса-Гасто». То  есть мы 
чаще ставим этиологический диагноз, чем синдро-
мологический, он может быть для нас более важным. 
Поэтому часть пациентов тоже могут выбывать 
из этого спектра.

Если зафиксированы фокальные приступы, то это 
скорее всего эпилепсии с  продолженной спайк-
волновой активностью во сне. Из оригинальных опи-
саний Гасто 60% пациентов имели вторичную билате-
ральную синхронизацию и не имели быстрых ритмов 
на ЭЭГ [1]. 

Сложность диагностики состоит в том, что синдром 
Леннокса-Гасто развертывается во времени, и специ-
алист не  всегда имеет возможность видеть все три 
типа приступов, характерных для данного синдрома. 
То же самое касается и ЭЭГ – на первых этапах может 
быть только изменение биоэлектрической активно-
сти, а также и задержки/регресса развития. Часть упу-
щенных случаев связана с тем, что не всем пациентам 
назначается ЭЭГ сна, то  есть не  обнаруживается 
GPFA – один из облигатных диагностических критери-
ев, а тонические приступы могут быть «стертыми». 

Границы между отдельными синдромами едва 
уловими, и нельзя исключить ту вероятность, что  ле-
чение начальных проявлений синдрома Леннокса-Га-

сто не позволяет проявиться свойственной для него 
полной, развернутой клинической энцефалографи-
ческой картине. 

Лечение
Выбор противосудорожного препарата зависит 

от типа приступа и ЭЭГ-паттерна [4]. Широко извест-
но, что препаратом первой очереди выбора является 
вальпроат (он эффективен при фокальных и генера-
лизованных типах приступов). Возможные альтерна-
тивы  – ламотриджин и  топирамат. А  из  препаратов 
второй очереди доступен руфинамид, так как все 
остальные АЭП (фелбамат, клобазам) в России пока 
не зарегистрированы. 

Руфинамид целесообразно использовать в  каче-
стве препарата второй очереди выбора при отсутствии 
эффекта от  вальпроата и  ламотриджина [21]. Надо 
сказать, что он эффективен не  только в  отношении 
тонических и атонических приступов. Руфинамид об-
ладает и  некоторой антиабсансной активностью, 
то есть он действует и на антипичные абсансы (табл. 1). 

Приступы аналогичного характера (особенно дроп-
атаки) бывают не только при синдроме Леннокса-Гасто, 
а могут наблюдаться и при других синдромах, перечис-
ленных выше в разделе дифференциального диагноза 
(генетические эпилептические энцефалопатии, эпилеп-
сия с миоклонико-атоническими приступами, атипичная 
эпилепсия детства с центро-темпоральными разрядами, 
эпилептическая энцефалопатия с CSWS, синдром Лан-
дау-Клеффнера). Поэтому если препарат показывает 
эффективность при приступах, имеющих место при син-
дроме Леннокса-Гасто, то он же может быть эффективен 
и при аналогичных приступах, но имеющих место при 
других эпилептических синдромах. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ / CONCLUSION

«Классический» синдром Леннокса-Гасто, вклю-
чающий в себя характерные типы приступов, типич-
ную приступную и межприступную электроэнцефа-
лограмму, а также задержку психоречевого развития, 
встречается нечасто.

Значительно чаще встречаются случаи «вероятно-
го» синдрома Леннокса-Гасто, при котором соблюда-

Активация разрядов фотостимуляцией
Выраженные тета-ритмы в теменных отделах

Эпилепсия с миоклонически-
атоническими приступами 

CSWS во сне Эпилептическая энцефалопатия с CSWS
Синдром Ландау-Клеффнера

Спайк-волновые разряды 3 Гц и больше Другие эпилептические синдромы

Рисунок 6. Изменения на ЭЭГ, дающие основания для поднятия вопроса о пересмотре диагноза «синдром Леннокса-Гасто» [20]. 

Figure 6. Changes observed in EEG that provide grounds for the revision of the diagnosis Lennox-Gastaut syndrome [20]. 
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ются далеко не все критерии его диагноза. Еще чаще 
наблюдаются клинические случаи с  отдельными 
клиническими и энцефалографическими характери-
стиками, напоминающими синдром Леннокса-Гасто.

Учитывая размытость критериев диагноза син-
дрома Леннокса-Гасто и  данные об  эффективности 

руфинамида при фармакорезистентной эпилепсии 
у детей вне его рамок, возможно применение этого 
препарата  не только при синдроме Леннокса-Гасто, 
но и при других эпилептических синдромах, особен-
но протекающих с  дроп-атаками, тоническим при-
ступами и атипичными абсансами.
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Типы приступов

Руфинамид Плацебо

Значение 
P
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частоты приступов по 
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Таблица 1. Руфинамид снижает частоту приступов каждого подтипа [22]. 

Table 1. Rufinamide decreases the rate of seizures of each subtype [22]. 
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