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РЕЗЮМЕ 

Синдром Леннокса–Гасто является эпилептической энцефалопатией с началом в детском возрасте. Хорошо известна 
классическая триада критериев диагноза: 1) наличие разнообразных типов рефрактерных эпилептических приступов 
(тонических, атипичных абсансов, миоклонических, тонических/атонических приступов падений, генерализованных 
тонико-клонических, фокальных); 2) когнитивные нарушения и часто поведенческие нарушения (не всегда очевидные 
к началу эпилептических приступов); 3) генерализованная медленная (≤2,5 Гц) спайк-волновая активность и генера-
лизованная пароксизмальная быстрая активность сна на межприступной электроэнцефалограмме. Несмотря на обыч-
ное начало приступов в возрасте до 8 лет (пик в 3–5 лет), синдром часто имеет пожизненное течение. Многие паци-
енты с синдромом Леннокса–Гасто во взрослом возрасте страдают рефрактерной эпилепсией, тем не менее 
адекватный синдромологический диагноз им ставится далеко не всегда. Расширение критериев диагноза синдрома, 
обсуждаемых в статье, позволит выбрать правильный алгоритм лечения. Препаратом второй очереди выбора в до-
полнительной терапии эпилептических приступов, ассоциированных с синдромом Леннокса–Гасто, является руфи-
намид. Существует проблема передачи пациентов с синдромом из детской клиники во взрослую. Эффективное ве-
дение больного требует не только контроля над приступами, но и улучшения качества жизни пациента за счет 
воздействия на его когнитивные и поведенческие проблемы, нарушения сна, инвалидность (как физическую, так и со-
циальную), образовательные проблемы и трудоустройство.
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Синдром Леннокса–Гасто, критерии диагноза, возрастная эволюция, диагностический алгоритм, лечение, руфинамид. 

Статья поступила: 29.07.2022 г.; в доработанном виде: 30.08.2022 г.; принята к печати: 19.09.2022 г. 

Финансирование
Публикация подготовлена при финансовой поддержке компании «Эйсай». Авторы несут полную ответственность за со-
держание статьи и редакционные решения.

Да
нн
ая

 и
нт
ер
не
т-
ве
рс
ия

 с
та
ть
и 
бы

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
. 

https://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.17749/2077-8333/epi.par.con.2022.124


Научные обзоры / Review articles

277Эпилепсия и пароксизмальные состояния www.epilepsia.su

Вклад авторов 
Авторы сделали эквивалентный вклад в подготовку публикации.

Для цитирования 
Белоусова Е.Д., Бурд С.Г., Ермоленко Н.А., Мухин К.Ю. Диагностика и возрастная эволюция синдрома Леннокса–Гасто. 
Ведение пациентов в разных возрастных периодах. Эпилепсия и пароксизмальные состояния. 2022; 14 (3): 276–293. 
https://doi.org/10.17749/2077-8333/epi.par.con.2022.124. 

Diagnostics and age-related evolution of Lennox–Gastaut syndrome. Management in diverse patient  
age periods 

Belousova Е.D.1, Burd S.G.1,2, Ermolenko N.А.3, Mukhin К.Yu.4

1 Pirogov Russian National Research Medical University (1 Ostrovityanov Str., Moscow 117513, Russia)
2 Federal Center of Brain and Neurotechnologies, Federal Medical and Biological Agency of Russia  
(1 bldg 10 Ostrovityanov Str., Moscow 117997, Russia)
3 Burdenko Voronezh State Medical University (10 Studencheskaya Str., Voronezh 394036, Russia)
4 St. Luke Institute of Pediatric Neurology and Epilepsy (9 Academician Anokhin Str., Moscow 119571, Russia)

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

SUMMARY 

Lennox–Gastaut syndrome is an epileptic encephalopathy with onset in childhood. The classical triad of diagnostic criteria is 
well known: 1) presence of various types of refractory epileptic seizures (tonic, atypical absences, myoclonic, tonic/atonic drop 
attacks, generalized tonic-clonic, focal); 2) cognitive disorders with frequent behavioral disorders (not always evident by the 
beginning of epileptic seizures); 3) generalized, slow (≤2.5 Hz) spike-wave activity of wakefulness and generalized paroxysmal 
fast activity on sleep electroencephalogram. Despite the seizure onset usually occurring before the age of 8 (peak at 3–5) years 
old, the Lennox–Gastaut syndrome is often featured with a lifelong course. Many patients with this syndrome suffer from 
refractory epilepsy in adulthood, however, not always being provided a proper syndromological diagnosis. Expanding the 
criteria to diagnose the Lennox–Gastaut syndrome discussed here would allow to choose a proper treatment algorithm. 
Rufinamide is the drug of the second choice in the adjunctive therapy of epileptic seizures associated with Lennox–Gastaut 
syndrome. However, a pediatric-to-adult clinic transition of patients with Lennox–Gastaut syndrome may pose some obstacles. 
Herein, an effective patient management requires not only seizure control, but also improvement of patient's quality of life by 
influencing cognitive and behavioral issues, sleep disorders, disability (both physical and social), educational problems and 
employment.
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ВВЕДЕНИЕ / INTRODUCTION

Синдром Леннокса–Гасто (СЛГ) является эпилептиче-
ской энцефалопатией с началом в детском возрасте [1]. 
Хорошо известна классическая триада критериев диа-
гноза: 1) наличие разнообразных типов рефрактерных 
эпилептических приступов (тонических, атипичных аб-

сансов, миоклонических, тонических/атонических при-
ступов падений, генерализованных тонико-клонических, 
фокальных); 2) когнитивные нарушения и часто пове-
денческие нарушения (не всегда очевидные к началу 
эпилептических приступов); 3) генерализованная мед-
ленная (≤2,5 Гц) спайк-волновая активность и генерали-
зованная пароксизмальная быстрая активность сна на 
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межприступной электроэнцефалограмме (ЭЭГ) [2–4]. 
Несмотря на обычное начало приступов в возрасте до 
8 лет (пик в 3–5 лет), синдром часто имеет пожизненное 
течение. Диагностика синдрома во взрослом возрасте 
затруднительна в связи с эволюцией клинических сим-
птомов, разрядов на ЭЭГ и недостаточной информиро-
ванностью об этом синдроме во взрослой сети оказания 
медицинской помощи [5].

Популяционная распространенность синдрома со-
ставляет 26 случая на 100 тыс. населения. Заболевае-
мость в популяции оценивается как 0,1–0,28 случая на 
100 тыс., у детей – 2 случая на 100 тыс. [6]. Синдром Лен-
нокса–Гасто отмечается примерно у 1–2% всех пациен-
тов с эпилепсией, около 20% случаев представляют со-
бой эволюцию из синдрома инфантильных спазмов [7]; 
он несколько чаще встречается у мальчиков. Эпилепсия 
часто начинается в возрасте от 1,5 до 8 лет (с пиком на-
чала в 3–5 лет) и довольно редко в более позднем воз-
расте, вплоть до 18 лет [7].

Этиология синдрома разнообразна, но примерно в 1/4 
случаев ее не удается установить [8]. У большинства па-
циентов синдром является следствием структурных по-
вреждений или изменения в строении головного мозга: 
туберозного склероза, инфекций (менингит, энцефалит), 
родового повреждения или травмы, метаболических за-
болеваний и пороков развития [8]. Анализ данных сек-
венирования экзома из когорты 356 пациентов с СЛГ об-
наружил в общей сложности 429 мутаций de novo. Семь 
генов были идентифицированы как имеющие значение 
в этих эпилептических энцефалопатиях: DNM1, ALG13, 
CDKL5, GABRB3, SCN1A, SCN2A и STXBP1 [9]. У пациентов 
с трисомией хромосомы 21 может наблюдаться позднее 
начало СЛГ, характеризующееся частыми рефлекторны-
ми судорогами, в основном вызванными внезапной не-
ожиданной сенсорной стимуляцией [10].

ДИАГНОСТИКА / DIAGNOSIS

Критерии диагноза в детском возрасте / 
Criteria for diagnosis in childhood

Диагноз СЛГ представляет определенные трудности 
не только во взрослом, но и в детском возрасте. Как пра-
вило, могут присутствовать далеко не все симптомы 
классической триады. Многие клинические и энцефало-
графические симптомы появляются постепенно [8]. 
Установление диагноза СЛГ важно с точки зрения назна-
чения оптимальной фармакотерапии, т.к. не все проти-
воэпилептические препараты (ПЭП) доказали свою эф-
фективность при данном синдроме, а некоторые могут 
приводить к ухудшению состояния пациента [11]. 

Необходимо динамическое наблюдение за детьми, по-
скольку синдром инфантильных спазмов (ранее – син-
дром Веста) и другие эпилептические энцефалопатии 
с ранним началом могут эволюционировать в синдром 
Леннокса–Гасто. У таких больных следует периодически 
пересматривать критерии диагноза [7]. Так, ЭЭГ-паттерн 
генерализованной медленной спайк-волновой активно-
сти с частотой менее 2,5 Гц может первоначально не при-

сутствовать у пациентов с СЛГ, который эволюциониро-
вал из синдрома Веста. Исследование J.R. Hughes et al. 
(2002 г.), проведенное у 64 пациентов с СЛГ в течение 
42-летнего периода, показало, что средняя продолжи-
тельность «классических» комплексов генерализованной 
медленной спайк-волновой активности составляла 
8,2 года (диапазон 1–35 лет, медиана 5,5 года) [12].

Международная противоэпилептическая лига (англ. 
International League Against Epilepsy, ILAE) приводит сле-
дующие обязательные критерии диагноза синдрома 
в детском возрасте [7].

А) Тонические приступы. В дополнение к тоническим 
приступам должен быть по меньшей мере еще один до-
полнительный тип приступа из перечисленных ниже:

– атипичный абсанс;
– атонический;
– миоклонический;
– фокальный с нарушением осознанности;
– генерализованный тонико-клонический;
– бессудорожный эпилептический статус;
– эпилептические спазмы.
Б) ЭЭГ-критерии:

– генерализованная медленная спайк-волновая актив-
ность с частотой менее 2,5 Гц (либо присутствие этого 
паттерна на предыдущей ЭЭГ);

– генерализованная пароксизмальная быстрая актив-
ность во сне (либо присутствие этого паттерна на пре-
дыдущей ЭЭГ).

В) Возраст дебюта менее 18 лет. Дебют после 8 лет 
относится к настораживающим симптомам, т.е. к тем, 
которые могут отмечаться у небольшой части пациентов, 
не исключают диагноз, но требуют повышенного внима-
ния к дифференциальному диагнозу синдрома.

Г) Исход заболевания:
– фармакорезистентная эпилепсия; 
– интеллектуальная недостаточность средней степени 

тяжести или глубокая.
Для всех эпилептических энцефалопатий характерны 

высокая частота приступов и «массивная» эпилепти-
формная активность на ЭЭГ в первые годы после дебю-
та эпилепсии. Но по мере взросления ребенка происхо-
дит эволюция частоты приступов со снижением их 
числа и, часто, с изменением типа приступов, эволюция 
ЭЭГ с уменьшением частоты эпилептиформных разря-
дов, и на первый план выступают интеллектуальные 
и поведенческие нарушения. В связи с этим значитель-
ная часть пациентов теряют специфический диагноз 
синдрома при переходе во взрослую сеть.

J. Roger et al. (1998 г.) наблюдали 38 пациентов с син-
дромом Леннокса–Гасто с детства до взрослого возрас-
та, и только половина взрослых больных имела класси-
ческие черты синдрома [13]. У 15% пациентов отмечалась 
персистирующая мультифокальная эпилепсия. У 37% 
больных с относительно благоприятным исходом за-
фиксированы более позднее начало эпилепсии (от 7 до 
11 лет) и короткое ее активное течение (от 2 до 6 лет). 
Даже в этой группе благоприятного течения в 20% слу-
чаев оставались фокальные приступы на фоне постоян-
ного неврологического и психиатрического дефицита 
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[13]. По данным тех же авторов, во взрослом возрасте 
у пациентов уже не было частых приступов падений, но 
могли сохраняться тонические приступы во сне. Снижа-
лась частота атонических приступов с падениями – воз-
можно, это было связано с тем, что больные с возрастом 
становились малоподвижными и утрачивали навык са-
мостоятельной ходьбы. Кроме того, атонические при-
ступы становились малозаметными – в виде кивка голо-
вой. У части пациентов сохранялись атипичные абсансы. 
Проблемы с диагностикой тонических приступов были 
те же, что и в детстве, приступы были малозаметными 
и часто отмечались во сне, поэтому для их диагностики 
требовалось проведение видео-ЭЭГ-мониторинга сна.

Картина межприступной ЭЭГ с возрастом также ме-
няется. Классические разряды медленных комплексов 
«спайк – медленная волна» редко фиксируются у взрос-
лых пациентов. Основная биоэлектрическая активность 
может быть замедленна, и на этом фоне могут реги-
стрироваться множественные независимые комплексы 
спайков или комплексы «спайк – медленная волна», или 
разряды на ЭЭГ бодрствования могут вовсе не обнару-
живаться. Могут сохраняться пробеги генерализован-
ной пароксизмальной быстрой активности во сне [5].

Важнейшую проблему во взрослом возрасте состав-
ляют когнитивные и поведенческие нарушения. Тяжелая 
умственная отсталость описывается у 43% пациентов 
с криптогенным синдромом и в 75% симптоматических 
случаев СЛГ со структурными изменениями на магнитно-
резонансной томограмме (МРТ) [14]. По данным 
E. Ferlazzo et al. (2010 г.), средняя или тяжелая степень 
умственной отсталости была характерна для 26 из 27 па-
циентов с синдромом, а поведенческие нарушения – для 
14 из 27 [15]. У взрослых больных по сравнению с детьми 
нарастает частота оппозиционного поведения, вспышек 
гнева, тревожности и депрессии. Диагностика этих рас-
стройств особенно затруднена у пациентов с интеллек-
туальной недостаточностью. Могут усиливаться двига-
тельные нарушения – возможны прогрессирующее 
нарушение походки и появление экстрапирамидных сим-
птомов. Увеличена частота утоплений, ожогов, перело-
мов, ушибов мягких тканей – этот риск может быть выше, 
чем у других пациентов с эпилепсией [5]. Повышен риск 
синдрома внезапной смерти при эпилепсии (англ. sudden 
unexpected death in epilepsy, SUDEP) из-за высокой часто-
ты приступов у части больных, их резистентности, ноч-
ного характера и наличия умственной отсталости [16]. 

Все вышеперечисленное приводит к значительным 
социальным ограничениям, в т.ч. и в уровне занятости. 
К. Yagi et al. (1996 г.) исследовали уровень занятости 102 
пациентов с СЛГ, и только у 12 из них была регулярная 
работа, а 36 больных имели частичную занятость. Боль-
шинство (54 пациента) были безработными [17].

Критерии диагноза и алгоритм диагностики 
синдрома во взрослом возрасте / Criteria and 
algorithm of diagnosis in adulthood

Несмотря на многочисленные работы, посвященные 
СЛГ у детей, подходы к диагнозу и лечению синдрома 

у взрослых пока не определены. Возможно, это обуслов-
лено предубеждением, что синдром Леннокса–Гасто 
преимущественно «детский». Поэтому в 2020 г. группа 
экспертов-эпилептологов с помощью консенсуса пред-
ложила следующие критерии диагноза синдрома 
у взрослых пациентов [18].

А) Анамнез: возраст начала эпилепсии – до 8 лет, син-
дром инфантильных спазмов в первый год жизни, за-
держка развития и когнитивные нарушения с детства 
(часто в сочетании с поведенческими нарушениями – 
расстройствами аутистического спектра, агрессивно-
стью, гиперактивностью).

Б) Приступы: наличие (в т.ч. анамнестическое) двух 
и более рефрактерных типов эпилептических приступов 
помогает заподозрить синдром. Возможные, но не един-
ственные типы приступов: тонические, атонические, ати-
пичные абсансы, миоклонические, фокальные, генера-
лизованные тонико-клонические, фокальные с эво- 
люцией в билатеральные тонико-клонические). 

В) ЭЭГ: замедление основной биоэлектрической ак-
тивности, диффузные спайк-волновые разряды во время 
бодрствования, вспышки диффузных быстрых ритмов 
во сне. Но могут быть и фокальные, и мультифокальные 
разряды.

Определение критериев диагноза синдрома с учетом 
его эволюции позволило сформировать диагностиче-
ский алгоритм для взрослых пациентов [18]. В модифи-
цированном виде он представлен на рисунке 1.

ФАРМАКОЛОГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ / 
PHARMACOLOGICAL TREATMENT

Синдром Леннокса–Гасто представляет собой сложную 
эпилептическую энцефалопатию и энцефалопатию раз-
вития с крайне плохим прогнозом для долгосрочного кон-
троля судорог и когнитивного исхода [19]. Цели лечения 
могут различаться в зависимости от возраста пациента 
и стадии заболевания. Решения по лечению могут быть 
сложными из-за различных типов приступов и сопутству-
ющих заболеваний, связанных с СЛГ. Доказательная база 
для фармакологического лечения синдрома ограниченна. 
Эпидемиологические данные и обзоры взрослых пациен-
тов с СЛГ свидетельствуют о том, что при стандартном 
лечении очень низка вероятность ремиссии в долгосроч-
ной перспективе [15]. Также вероятны спонтанные коле-
бания частоты и типа приступов [20], что необходимо учи-
тывать при рассмотрении ответа на лечение. 

Кокрейновский обзор по применению ПЭП для лече-
ния СЛГ, проведенный в 2013 г., включал восемь иссле-
дований семи препаратов, используемых в качестве до-
полнительной терапии [21]. Показано, что наиболее 
эффективными в качестве дополнительной терапии 
были ламотриджин (англ. lamotrigine, LTG), руфинамид 
(англ. rufinamide, RUF), топирамат (англ. topiramate, TPM) 
и фелбамат, отмечена их равная эффективность. Кло-
базам (англ. clobazam, CLB) продемонстрировал эффек-
тивность при приступах падения. Не было доказано эф-
фективности для цинромида и низких/высоких доз 
тиреотропин-рилизинг-гормона [22].
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Вальпроат натрия / Sodium valproate

Вальпроат натрия, или вальпроевая кислота (англ. 
valproic acid, VPA), зарегистрирован в России для ис-
пользования при СЛГ у взрослых и детей с 6 мес (в фор-
ме сиропа). Широкий спектр терапевтической активно-
сти и эффективность в отношении генерализованных 
и множества других типов приступов позволяют реко-
мендовать VPA в качестве препарата первой линии у де-
тей, имеющих de novo или появляющийся СЛГ. 

При этом необходимо учитывать связанный с VPA 
тератогенный риск и риск развития для будущего ре-
бенка матери, принимающей VPA [22–24]. Согласно ру-
ководящим принципам ILAE следует по возможности 
избегать применения VPA у женщин с репродуктивным 
потенциалом. 

Важно обсуждать риски и преимущества VPA и дру-
гих альтернатив лечения. Вальпроат натрия должен 
предлагаться в качестве терапии первой линии для син-
дромов эпилепсии, при которых это наиболее эффек-
тивный вариант. У пациентов с СЛГ выгода от использо-
вания VPA часто перевешивает любой риск [25]. 

Ламотриджин / Lamotrigine

Ламотриджин лицензирован в России для дополни-
тельной терапии приступов, связанных с СЛГ, у взрослых 
и детей от 2 лет, а в монотерапии – с 12 лет. 

В плацебо-контролируемом рандомизированном кли-
ническом исследовании (РКИ) III фазы, включившем 169 
пациентов с СЛГ, было показано, что LTG эффективен 
и хорошо переносится при лечении данного синдрома 

1. ИСТОРИЯ БОЛЕЗНИ / CASE HISTORY

Требуется ли дополнительная информация для постановки диагноза у взрослого пациента при наличии заключений в детском возрасте? /
Whether additional information is required for diagnosis in adult patient upon relevant findings made in childhood?

А. Наличие эпизодов тонических приступов + по крайней мере
одного из следующих типов приступов в детстве / Episodes
of tonic seizures + at least one of the following types
of seizures in childhood:
– дроп-атаки / drop attacks
– миоклонические приступы / myoclonic seizures
– тонико-клонические приступы* / tonic-clonic seizures*
– атипичные абсансы / atypical absences
– фокальные приступы / focal seizures

* Билатеральные тонико-клонические приступы
(первично-генерализованные) и фокальные приступы
с эволюцией в билатеральные тонико-клонические
(вторично-генерализованные) / Bilateral tonic-clonic
seizures (primary generalized) and focal seizures evolving
to bilateral tonic-clonic (secondary generalized) seizures

В. Возраст дебюта /
    Debut age:
<18 лет, наиболее
часто в 3–5 лет /
<18 years old, most
common at 3–5 years

Выявляются /
Revealed

Диффузные медленные комплексы
«острая–медленная волна»
бодрствования, GPFA сна /

Diffuse slow acute-slow wave
complexes of wakefulness,

sleep GPFA

Неясная картина /
Unclear picture

Нет четких диффузных медленных
комплексов «острая–медленная
волна», но ЭЭГ бодрствования
аномальна, GPFA сна / No clear

diffuse slow acute-slow wave
complexes, but abnormal wakeful

EEG, sleep GPFA

Длительный мониторинг (в т.ч.
во время сна) / Long-term monitoring

(including sleep monitoring)

Видео-ЭЭГ-мониторинг /
Video-EEG monitoring

Видео-ЭЭГ-мониторинг /
Video-EEG monitoring

С. Интеллект и поведение / Intellect and behavior:
– обычно когнитивные нарушения / usually
cognitive impairment
– обычно отставание в развитии с дебютом
в детстве ± нарушения в поведении / usually
developmental delay with onset in
childhood ± behavioral disturbances

Нет / NoДа / Yes

2. ЭЭГ / EEG Синдром Леннокса–Гасто /
Lennox–Gastaut syndrome

Синдром
Леннокса–Гасто /
Lennox–Gastaut

syndrome Диффузные медленные комплексы
«острая–медленная волна»

бодрствования, GPFA сна / Diffuse
slow acute-slow wave complexes

of wakefulness, sleep GPFA

ЭЭГ в норме /
EEG is normal

Возможно отсутствие
синдрома

Леннокса–Гасто /
Possibly no

Lennox–Gastaut
syndrome

Вероятный синдром
Леннокса–Гасто /

Possibly Lennox–Gastaut
syndrome

Рекомендуется провести диагностические тесты (если отсутствуют данные недавних исследований),
т.е. нейровизуализацию, генетическое тестирование и др. /

It is recommended to carry out diagnostic tests (in case of no data from recent studies), i.e. neuroimaging, genetic testing, etc.

Да / Yes

Да / Yes Нет / No

Применение более двух ПЭП нежелательно / Administration of more than two AEDs is undesirable

Первая линия терапии /
First line therapy

Дополнительная терапия /
Adjunctive therapy

Вторая дополнительная
терапия /

Second adjunctive
therapy

Последующая
дополнительная терапия /

Subsequent adjunctive
therapy

Альтернативные
варианты (не

одобрены / данные
ограниченны) //
Alternatives (not

approved / limited data)
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Вальпроат* / Valproate*

Исключить у детей/подростков
женского пола и у женщин

с детородным потенциалом.
Однако у многих лиц с данным 

синдромом польза может 
превышать риск // Avoid in 

female children/adolescents and 
women of childbearing potential. 
However, benefit may outweigh 
a risk in many individuals with 

the syndrome

Ламотриджин / Lamotrigine

Параллельно с применением ПЭП / In parallel with use of AEDs

Не
ле

ка
рс

тв
ен

на
я 

те
ра

пи
я 

/ N
on

-d
ru

g 
th

er
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y

Использовать низкую дозу, 
а коррекцию дозы проводить 

медленно, поскольку VPA 
угнетает метаболизм LTG. 

В случае прекращения 
применения VPA может 

потребоваться повышение 
дозы LTG / Use a low dose and 
adjust the dose slowly because 
VPA inhibits LTG metabolism. 

If VPA is discontinued, LTG dose 
might need to be increased

Кетогенная диета: обычно перед началом терапии руфинамидом или после нее / 
Ketogenic diet: usually before or after starting rufinamide therapy

Хирургическая резекция: в отдельных случаях / Surgical resection: in individual cases

Стимуляция блуждающего нерва: можно использовать в комбинации с кетогенной диетой / Vagus 
nerve stimulation: can be used in combination with a ketogenic diet

Рассечение мозолистого тела: для купирования приступов падений / Dissection of the corpus 
callosum: to alleviate drop attacks

* Не имеет специальной лицензии в Российской Федерации для применения при синдроме 
Леннокса–Гасто / No specific license in the Russian Federation for use in Lennox-Gastaut syndrome.
** Тяжелое течение – возникновение серийных приступов или неконвульсивного эпилептического 
статуса / Severe form – occurrence of serial seizures or non-convulsive status epilepticus.
*** Не лицензирован Европейским агентством лекарственных средств (англ. European Medicines 
Agency, EMA), не зарегистрирован в Российской Федерации / Not licensed by the European Medicines 
Agency (EMA), not registered in the Russian Federation.

Дополнительная 
терапия / Adjunctive 

therapy

LEV*, ZNS*, PER*: 
широкий спектр / 

wide range

ETX*: при абсансах / 
in absences

BDZ*: при тяжелом 
течении / in severe 

forms

CBZ*, OXC*, ESL*, 
TGB*, PHT*: 

использовать 
с осторожностью 
(риск усиления 

приступов 
падений!) / use with 

caution (risk of 
increased drop 

attacks!)

Руфинамид / Rufinamide

Следует добавить при 
недостаточности контроля 

приступов с помощью 
комбинации VPA и LTG. После 
начала применения препарата 
следует попытаться отменить 
VPA или LTG / Should be added 
if seizure control is not adequate 
by using VPA together with LTG. 
After onset of drug administra-
tion, you should try to cancel 

using VPA or LTG

Топирамат / Topiramate

Необходимо учитывать 
возможность возникновения 

когнитивных или 
поведенческих нежелательных 

явлений / Take into 
consideration cognitive or 
behavioral adverse events

Клобазам* / Clobazam*

Для краткосрочного контроля 
(3–5 дней) при тяжелом 

течении** или если 
отсутствуют проблемы 

с переносимостью препарата 
для долгосрочного контроля 

приступов падений / For 
short-term control (3–5 days) in 
severe cases** or in case of no 
problems with drug tolerance for 
long-term control of drop attacks

Фелбамат*** / Felbamat***

Риск развития апластичной 
анемии и печеночной 

недостаточности. 
Использовать только в тех 
случаях, когда остальные 

препараты оказались 
неэффективными и если 

польза превышает риск / Risk 
of developing aplastic anemia 

and liver failure. Use only when 
other drugs are ineffective and 

benefit outweighs a risk

Рисунок 1. Алгоритм диагностики синдрома Леннокса–Гасто у взрослых пациентов с резистентной эпилепсией 
(адаптировано из [18]). 
ЭЭГ – электроэнцефалография; GPFA (англ. generalized paroxysmal fast activity) – генерализованная пароксизмальная 
быстроволновая активность

Figure 1. A diagnostic algorithm for Lennox–Gastaut syndrome in adult patients with resistant epilepsy (adapted from [18]). 
EEG – electroencephalography; GPFA – generalized paroxysmal fast activity
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[26]. Кроме того, в двойном слепом плацебо-контроли-
руемом перекрестном исследовании, проведенном 
с участием 30 педиатрических и подростковых пациен-
тов с рефрактерной генерализованной эпилепсией, 20 
из которых имели СЛГ, LTG хорошо переносился и на-
блюдалось статистически значимое снижение частоты 
приступов у больных, принимавших LTG, по сравнению 
с группой плацебо [27] . 

При использовании в качестве дополнения к терапии 
VPA требуется снижение дозы LTG, т.к. VPA ингибирует 
метаболизм LTG [28]. И наоборот, если VPA отменяется, 
дозу LTG, возможно, потребуется увеличить. Рекомен-
дуется мониторинг и/или коррекция дозы этих ПЭП. 

Руфинамид / Rufinamide

Руфинамид зарегистрирован в России в качестве до-
полнительной терапии приступов, ассоциированных 
с синдромом Леннокса–Гасто у пациентов старше 1 года. 

Эффективность RUF при СЛГ была продемонстриро-
вана в плацебо-контролируемом РКИ III фазы, в которое 
вошли 139 пациентов с СЛГ [29]. Медиана снижения  
общей частоты приступов была практически втрое 
больше в группе RUF по сравнению с плацебо (32,7% 
против 11,7%, p=0,0015). Наиболее ярко это проявилось 
в уменьшении медианы числа приступов падений: сни-
жение на 42,5% в группе RUF против увеличения на 1,4% 
в группе плацебо. Была отмечена хорошая переноси-
мость терапии руфинамидом. Не было зафиксировано 
значимых различий по частоте нежелательных явлений 
(НЯ) при терапии руфинамидом и плацебо, за исключе-
нием сонливости и тошноты, которые чаще возникали 
в группе RUF [29]. 

За этой работой последовало долгосрочное открытое 
расширенное исследование, в котором все 124 пациен-
та получали RUF в среднем в течение 432 дней [30]. Сни-
жение частоты приступов сохранялось на протяжении 
всего исследования, а хорошая переносимость, наблю-
даемая в первоначальном испытании, также поддержи-
валась при длительном лечении. Последующий специ-
альный анализ данных 31 взрослого пациента (в воз- 
расте 18–37 лет), включенного в первоначальное иссле-
дование III фазы, показал, что RUF обладает высокой 
эффективностью и, как правило, хорошо переносится 
в дополнительной терапии и у взрослых [31]. 

Эффективность и безопасность руфинамида в каче-
стве дополнительной терапии у больных с СЛГ были оце-
нены в недавнем (2021 г.) систематическом обзоре и ме-
таанализе десяти исследований [32], в которые вошли 
данные 557 пациентов. Средняя длительность терапии 
RUF в этих исследованиях составила 23,5 мес. Снижение 
средней частоты всех приступов в течение 28 дней во 
время двойной слепой фазы при лечении руфинамидом 
составило 29,32% (в группе плацебо – 8,3%). Изменение 
частоты тонико-клонических приступов: RUF – снижение 
на 47,2%, плацебо – увеличение на 8,4% (p<0,00001). 
Доля пациентов с уменьшением общей частоты присту-
пов не менее чем на 50%: RUF – 27,32%, плацебо – 15,4% 
(относительный риск (ОР) 1,72; p=0,01). Доля пациентов 

со снижением частоты тонико-клонических приступов 
не менее чем на 50%: RUF – 29,4%, плацебо – 8,3% (ОР 
2,12; p=0,003). Свобода от тонико-атонических присту-
пов: RUF – 5,2%, плацебо – 1,5% (p=0,04). Нежелатель-
ные явления отмечались у 60,2% больных в группе RUF, 
при этом отмена терапии потребовалась только в 9,6% 
случаев. Большинство НЯ носило легкий характер, наи-
более распространенными из них были рвота и сонли-
вость. Не было выявлено клинически значимых взаимо-
действий с другими ПЭП [32]. 

Таким образом, руфинамид показал высокую эффек-
тивность в качестве дополнительной терапии у пациен-
тов с СЛГ: снижение показателей общей частоты присту-
пов, частоты различных типов приступов (таких как 
тонические, тонико-клонические, миоклонические, ато-
нические и атипичные абсансы). Благоприятное дей-
ствие и хорошая переносимость RUF сохранялись даже 
при долгосрочном применении.

Топирамат / Topiramate

Топирамат лицензирован в России в качестве допол-
нительной терапии приступов при СЛГ у взрослых и де-
тей с 2 лет. 

Эффективность TPM в лечении СЛГ была продемон-
стрирована в плацебо-контролируемом РКИ III фазы, 
включившем 98 пациентов [33]. Девяносто семь боль-
ных, завершивших РКИ, продолжили открытое расши-
ренное исследование с гибким дозированием [34]. Сре-
ди 84 пациентов, завершивших 6 мес лечения, у 15% не 
было приступов падения в течение 6 мес и дольше. TPM 
хорошо переносился, 5% участников сообщили о пове-
денческих проблемах [34]. 

Следует учитывать, что TPM имеет высокую связь 
с когнитивными и поведенческими НЯ. 

Клобазам / Сlobazam

Клобазам лицензирован в Европе в качестве допол-
нительной терапии при эпилепсии и в США в качестве 
дополнительной терапии приступов, связанных с СЛГ. 
В России препарат зарегистрирован для дополнитель-
ной терапии при эпилепсии у пациентов с 3 лет.

 Эффективность CLB в лечении СЛГ была продемон-
стрирована в плацебо-контролируемом РКИ III фазы 
с участием 238 пациентов [35]. Больные, завершившие 
это исследование, участвовали в долгосрочном откры-
том расширенном исследовании [36]. Высокая эффек-
тивность была продемонстрирована при приступах па-
дения. Однако 14% пациентов, которые были перво- 
начальными респондерами (что определялось как сни-
жение судорог на 50% и более от исходного уровня в те-
чение 3 мес), перестали отвечать на терапию, что потен-
циально указывает на резистентность. 

Важно, что использование CLB связано с целым ря-
дом когнитивных и поведенческих НЯ, а также с высо-
ким риском резистентности. Поэтому терапевтическая 
польза CLB должна быть сбалансирована с риском при-
выкания и зависимости при длительном применении. 
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Следовательно, из-за риска развития резистентности 
прием CLB следует назначать коротким курсом, в тече-
ние 3–5 дней [37]. 

CLB можно рассматривать для постоянного примене-
ния, однако важно осознавать возможность привыкания. 
Прием CLB коротким курсом, по-видимому, не связан 
с аггравацией тонических приступов или эпилептическо-
го статуса, в отличие от других бензодиазепинов [21].

Другие фармакологические средства / Other 
pharmacological agents

Стероиды могут иногда быть полезны для контроля 
приступов атипичных абсансов, приступов падения и не-
конвульсивного эпилептического статуса. Однако реци-
див после отмены является распространенным явлением. 
РКИ стероидов при СЛГ еще не проводились. Кроме того, 
длительное их использование связано с серьезными НЯ, 
включая задержку роста, гиперлипидемию и остеопороз 
[37]. Рекомендуется краткосрочное применение стерои-
дов только в периоды ухудшения и с постепенной отме-
ной, длительного приема следует избегать. 

НЕФАРМАКОЛОГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ / 
NON-PHARMACOLOGICAL TREATMENT

Кетогенная диета / Ketogenic diet

Кетогенная диета (КД) – это диета с высоким содер-
жанием жиров, которая предназначена для имитации 
метаболических эффектов голодания и которую можно 
вводить различными способами. 

Обзор 18 исследований, включавших данные о ре-
зультатах применения КД у пациентов с СЛГ, показал, 
что 88 из 189 (47%) детей испытали снижение частоты 
приступов более чем на 50% после 3–36 мес терапии 
КД [38]. 

Наиболее распространенными НЯ были запоры, рво-
та, голод и энергетический дефицит. Как и в случае 
с фармакологическими вариантами лечения, эффектив-
ность терапии КД зависит от приверженности пациента, 
на которую могут влиять пищевые предпочтения, осо-
бенно при наличии сопутствующих нарушений поведе-
ния (например, связанных с аутизмом). Поэтому исполь-
зование КД требует работы специальной команды 
и преданных опекунов. Кроме того, необходимо учиты-
вать продолжительность лечения, а также риск и пользу 
долгосрочного применения КД [39]. 

Стимуляция блуждающего нерва / Vagus 
nerve stimulation

Метод стимуляции блуждающего нерва (англ. vagus 
nerve stimulation, VNS) при фармакорезистентной эпи-
лепсии хорошо известен [40]. В мультицентровом ретро-
спективном исследовании оценена эффективность те-
рапии VNS у 50 пациентов с СЛГ, проведено сравнение 
частоты до- и постимплантационных приступов [41]. Ме-
диана снижения общего числа приступов составила 42% 

через 1 мес, 58,2% через 3 мес и 57,9% через 6 мес после 
имплантации (p<0,0001 в каждый момент времени). Ме-
диана сокращения количества приступов падения соста-
вила 47% через 1 мес (p<0,0001), 55% через 3 мес 
(p<0001) и 88% через 6 мес (p=0,0002), атипичных аб-
сансов – 48%, 73% и 81% через 1, 3 и 6 мес соответ-
ственно [41]. 

Американская академия неврологии (англ. American 
Academy of Neurology, AAN) опубликовала объединенный 
анализ 113 пациентов с СЛГ, получавших VNS в четырех 
исследованиях, демонстрируя частоту ответов 55% [42]. 
На основе этих доказательств AAN рекомендовала про-
ведение VNS у пациентов с СЛГ (уровень C), указывая на 
преимущества метода: VNS можно использовать в соче-
тании с другими формами фармакологической и нефар-
макологической терапии, включая каллозотомию; она не 
взаимодействует с ПЭП; у пациентов, получающих VNS, 
наблюдается постоянное улучшение с течением времени, 
а у некоторых отмечается улучшение внимания [43]. 

Вместе с тем VNS включает имплантацию устройства, 
к которому некоторые больные и/или их родители/опе-
куны могут иметь негативное отношение. 

Каллозотомия / Callosotomy

Согласно имеющимся доказательствам и клиническо-
му опыту каллозотомия особенно эффективна для ле-
чения приступов падения, поэтому рекомендуется учи-
тывать ее у пациентов с СЛГ, для которых приступы 
падения особенно проблематичны [44]. 

Каллозотомия может рассматриваться на ранней ста-
дии клинического течения таких больных или когда 
были использованы альтернативные варианты лечения. 
После нее могут также применяться другие методы те-
рапии, если это необходимо, включая VNS [21].

АЛГОРИТМЫ ЛЕЧЕНИЯ / TREATMENT 
ALGORITHMS

Группа экспертов опубликовала консенсусные реко-
мендации по лечению СЛГ, которые основаны на дока-
зательствах, полученных в последних исследованиях, 
и клиническом опыте [21].

Недавно диагностированный (de novo) 
синдром Леннокса–Гасто /  Newly 
diagnosed (de novo) Lennox–Gastaut 
syndrome

Алгоритм лечения пациентов с впервые установлен-
ным диагнозом СЛГ [11] приведен на рисунке 2. 

В качестве препарата первой линии для пациентов 
с недавно диагностированным СЛГ рекомендован VPA 
в монотерапии. При неэффективности монотерапии VPA 
в качестве дополнительной терапии предлагается LTG 
или RUF. Поскольку VPA ингибирует метаболизм LTG, 
следует использовать уменьшенную дозу LTG с медлен-
ным титрованием. Если VPA отменяется, доза LTG долж-
на быть увеличена. При добавлении RUF к комбинации 

Да
нн
ая

 и
нт
ер
не
т-
ве
рс
ия

 с
та
ть
и 
бы

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
. 



Научные обзоры / Review articles

283Эпилепсия и пароксизмальные состояния www.epilepsia.su

1. ИСТОРИЯ БОЛЕЗНИ / CASE HISTORY

Требуется ли дополнительная информация для постановки диагноза у взрослого пациента при наличии заключений в детском возрасте? /
Whether additional information is required for diagnosis in adult patient upon relevant findings made in childhood?

А. Наличие эпизодов тонических приступов + по крайней мере
одного из следующих типов приступов в детстве / Episodes
of tonic seizures + at least one of the following types
of seizures in childhood:
– дроп-атаки / drop attacks
– миоклонические приступы / myoclonic seizures
– тонико-клонические приступы* / tonic-clonic seizures*
– атипичные абсансы / atypical absences
– фокальные приступы / focal seizures

* Билатеральные тонико-клонические приступы
(первично-генерализованные) и фокальные приступы
с эволюцией в билатеральные тонико-клонические
(вторично-генерализованные) / Bilateral tonic-clonic
seizures (primary generalized) and focal seizures evolving
to bilateral tonic-clonic (secondary generalized) seizures

В. Возраст дебюта /
    Debut age:
<18 лет, наиболее
часто в 3–5 лет /
<18 years old, most
common at 3–5 years

Выявляются /
Revealed

Диффузные медленные комплексы
«острая–медленная волна»
бодрствования, GPFA сна /

Diffuse slow acute-slow wave
complexes of wakefulness,

sleep GPFA

Неясная картина /
Unclear picture

Нет четких диффузных медленных
комплексов «острая–медленная
волна», но ЭЭГ бодрствования
аномальна, GPFA сна / No clear

diffuse slow acute-slow wave
complexes, but abnormal wakeful

EEG, sleep GPFA

Длительный мониторинг (в т.ч.
во время сна) / Long-term monitoring

(including sleep monitoring)

Видео-ЭЭГ-мониторинг /
Video-EEG monitoring

Видео-ЭЭГ-мониторинг /
Video-EEG monitoring

С. Интеллект и поведение / Intellect and behavior:
– обычно когнитивные нарушения / usually
cognitive impairment
– обычно отставание в развитии с дебютом
в детстве ± нарушения в поведении / usually
developmental delay with onset in
childhood ± behavioral disturbances

Нет / NoДа / Yes

2. ЭЭГ / EEG Синдром Леннокса–Гасто /
Lennox–Gastaut syndrome

Синдром
Леннокса–Гасто /
Lennox–Gastaut

syndrome Диффузные медленные комплексы
«острая–медленная волна»

бодрствования, GPFA сна / Diffuse
slow acute-slow wave complexes

of wakefulness, sleep GPFA

ЭЭГ в норме /
EEG is normal

Возможно отсутствие
синдрома

Леннокса–Гасто /
Possibly no

Lennox–Gastaut
syndrome

Вероятный синдром
Леннокса–Гасто /

Possibly Lennox–Gastaut
syndrome

Рекомендуется провести диагностические тесты (если отсутствуют данные недавних исследований),
т.е. нейровизуализацию, генетическое тестирование и др. /

It is recommended to carry out diagnostic tests (in case of no data from recent studies), i.e. neuroimaging, genetic testing, etc.

Да / Yes

Да / Yes Нет / No

Применение более двух ПЭП нежелательно / Administration of more than two AEDs is undesirable

Первая линия терапии /
First line therapy

Дополнительная терапия /
Adjunctive therapy

Вторая дополнительная
терапия /

Second adjunctive
therapy

Последующая
дополнительная терапия /

Subsequent adjunctive
therapy

Альтернативные
варианты (не

одобрены / данные
ограниченны) //
Alternatives (not

approved / limited data)
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Вальпроат* / Valproate*

Исключить у детей/подростков
женского пола и у женщин

с детородным потенциалом.
Однако у многих лиц с данным 

синдромом польза может 
превышать риск // Avoid in 

female children/adolescents and 
women of childbearing potential. 
However, benefit may outweigh 
a risk in many individuals with 

the syndrome

Ламотриджин / Lamotrigine

Параллельно с применением ПЭП / In parallel with use of AEDs
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Использовать низкую дозу, 
а коррекцию дозы проводить 

медленно, поскольку VPA 
угнетает метаболизм LTG. 

В случае прекращения 
применения VPA может 

потребоваться повышение 
дозы LTG / Use a low dose and 
adjust the dose slowly because 
VPA inhibits LTG metabolism. 

If VPA is discontinued, LTG dose 
might need to be increased

Кетогенная диета: обычно перед началом терапии руфинамидом или после нее / 
Ketogenic diet: usually before or after starting rufinamide therapy

Хирургическая резекция: в отдельных случаях / Surgical resection: in individual cases

Стимуляция блуждающего нерва: можно использовать в комбинации с кетогенной диетой / Vagus 
nerve stimulation: can be used in combination with a ketogenic diet

Рассечение мозолистого тела: для купирования приступов падений / Dissection of the corpus 
callosum: to alleviate drop attacks

* Не имеет специальной лицензии в Российской Федерации для применения при синдроме 
Леннокса–Гасто / No specific license in the Russian Federation for use in Lennox-Gastaut syndrome.
** Тяжелое течение – возникновение серийных приступов или неконвульсивного эпилептического 
статуса / Severe form – occurrence of serial seizures or non-convulsive status epilepticus.
*** Не лицензирован Европейским агентством лекарственных средств (англ. European Medicines 
Agency, EMA), не зарегистрирован в Российской Федерации / Not licensed by the European Medicines 
Agency (EMA), not registered in the Russian Federation.

Дополнительная 
терапия / Adjunctive 

therapy

LEV*, ZNS*, PER*: 
широкий спектр / 

wide range

ETX*: при абсансах / 
in absences

BDZ*: при тяжелом 
течении / in severe 

forms

CBZ*, OXC*, ESL*, 
TGB*, PHT*: 

использовать 
с осторожностью 
(риск усиления 

приступов 
падений!) / use with 

caution (risk of 
increased drop 

attacks!)

Руфинамид / Rufinamide

Следует добавить при 
недостаточности контроля 

приступов с помощью 
комбинации VPA и LTG. После 
начала применения препарата 
следует попытаться отменить 
VPA или LTG / Should be added 
if seizure control is not adequate 
by using VPA together with LTG. 
After onset of drug administra-
tion, you should try to cancel 

using VPA or LTG

Топирамат / Topiramate

Необходимо учитывать 
возможность возникновения 

когнитивных или 
поведенческих нежелательных 

явлений / Take into 
consideration cognitive or 
behavioral adverse events

Клобазам* / Clobazam*

Для краткосрочного контроля 
(3–5 дней) при тяжелом 

течении** или если 
отсутствуют проблемы 

с переносимостью препарата 
для долгосрочного контроля 

приступов падений / For 
short-term control (3–5 days) in 
severe cases** or in case of no 
problems with drug tolerance for 
long-term control of drop attacks

Фелбамат*** / Felbamat***

Риск развития апластичной 
анемии и печеночной 

недостаточности. 
Использовать только в тех 
случаях, когда остальные 

препараты оказались 
неэффективными и если 

польза превышает риск / Risk 
of developing aplastic anemia 

and liver failure. Use only when 
other drugs are ineffective and 

benefit outweighs a risk

VPA и LTG, один из этих ПЭП рекомендуется постепенно 
отменить. Если адекватный контроль над приступами не 
достигается, следующий дополнительный ПЭП должен 
обсуждаться с пациентом, родителем или лицом, осу-
ществляющим уход. 

При обсуждении дальнейших вариантов ПЭП следует 
учитывать следующие моменты. TPM лицензирован для 
СЛГ, но связан с бол́ьшим риском когнитивных и пове-
денческих побочных эффектов, чем другие доступные 
ПЭП. Может быть рассмотрено краткосрочное лечение 
CLB с временным увеличением нагрузки ПЭП. Существу-
ет риск развития лекарственной устойчивости, зависи-
мости и когнитивно-поведенческих НЯ. Следовательно, 
CLB предпочтительно использовать коротким курсом 
(3–5 дней) во время появления статуса абсансов (про-

должительность более 1 дня), кластерного течения при-
ступов и бессудорожного эпилептического статуса. У па-
циентов с приступами падений, у которых не форми- 
руется толерантность, CLB может назначаться в качестве 
дополнительного ПЭП. 

При рассмотрении вопроса о дополнительной тера-
пии следует предпринять все попытки прекратить прием 
одного из двух предыдущих ПЭП после введения нового 
ПЭП, поскольку нет доказательств эффективности бо-
лее двух ПЭП в комбинации, а использование несколь-
ких ПЭП повышает риск НЯ.

Необходимо избегать назначения таких препаратов, 
как карбамазепин, окскарбазепин, эсликарбазепин, тиа- 
габин и фенитоин, т.к. их применение может привести 
к аггравации приступов падений.

Рисунок 2. Алгоритм лечения пациента с впервые установленным диагнозом синдрома Леннокса–Гасто (адаптировано  
из [11]). См. также инструкции по применению конкретного препарата. 
ПЭП – противоэпилептический препарат; VPA – вальпроат / вальпроевая кислота; LTG – ламотриджин;  
LEV – леветирацетам; ZNS – зонисамид; PER – перампанел; ETX – этосуксимид; BDZ – бензодиазепин; CBZ – карбамазепин; 
OXC – окскарбазепин; ESL – эсликарбазепина ацетат; TGB – тиагабин; PHT – фенитоин

Figure 2. Patient treatment algorithm in newly diagnosed Lennox–Gastaut syndrome (adapted from [11]). See also the instructions 
for administration of any certain drug. 
AED – antiepileptic drug; VPA – valproate / valproic acid; LTG – lamotrigine; LEV – levetiracetam; ZNS – zonisamide;  
PER – perampanel; ETX – ethosuximide; BDZ – benzodiazepine; CBZ – carbamazepine; OXC – oxcarbazepine; ESL – eslicarbazepine 
acetate; TGB – tiagabine; PHT – phenytoin
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Существуют ограниченные данные о применении при 
СЛГ ПЭП широкого спектра действия – леветирацетама, 
зонисамида и перампанела, этосуксимида при абсансах 
и фенобарбитала при тонико-клонических приступах. 
Эти препараты не зарегистрированы для использования 
при СЛГ, требуется дальнейшее их изучение [21]. 

Применение нефармакологических подходов (включая 
резективную хирургию, КД, VNS и каллозотомию) следу-
ет рассматривать наряду с использованием ПЭП и обсуж-
дать с самого начала как часть тактики лечения пациента.

Синдром Леннокса–Гасто, развившийся из 
другого типа эпилепсии (например, синдрома 
Веста) / Lennox–Gastaut syndrome that 
developed from another type of epilepsy  
(for example, West syndrome)

Как правило, такие больные получали ПЭП до постанов-
ки диагноза СЛГ. Большинство пациентов с генерализован-
ными судорожными приступами уже принимали VPA. 

Может быть использован тот же алгоритм лечения, 
что и для пациента c СЛГ de novo (т.е. добавление LTG 
в качестве первой дополнительной терапии, если VPA не 
обеспечивает адекватного контроля приступов, и т.д.). 
Если больной уже лечится другим ПЭП первой линии, то 
следует начать терапию VPA, а прием другого препарата 
сократить и прекратить. После этого алгоритм лечения 
такой же, как и для пациента с СЛГ de novo. Если исполь-
зовался более чем один ПЭП и ни один из них не являл-
ся VPA, то следует начать терапию VPA, а прием одного 
из предыдущих ПЭП сократить и прекратить. Если кон-
троль судорог не достигается после введения VPA и вто-
рой ПЭП не является LTG, то LTG должен быть иници- 
ирован, а прием другого ПЭП, не относящегося к VPA, 
сокращен и прекращен. После этого алгоритм лечения 
такой же, как и для пациента c СЛГ de novo.

Таким образом, у многих больных основной целью 
лечения СЛГ является не обязательно достижение сво-
боды от приступов, а скорее подавление или уменьше-
ние частоты более инвалидизирующих типов приступов. 
Важно учитывать, что когнитивные функции пациента 
могут снижаться от побочных эффектов лечения – ино-
гда больше, чем от самих приступов [11]. Политерапия 
(ПЭП и сопутствующие препараты) должна быть рацио-
нализирована и по возможности сведена к минимуму. 
Обоснование необходимости применения конкретных 
ПЭП следует регулярно рассматривать как часть дина-
мической оценки состояния пациента.

КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ / CASE 
REPORTS

Приводим клинические наблюдения двух пациентов 
с синдромом Леннокса–Гасто, наблюдавшихся в Инсти-
туте детской неврологии и эпилепсии им. Святителя Луки.

Обоим пациентам проводили продолженный видео-
ЭЭГ-мониторинг на энцефалографе-регистраторе «Энце-
фалан-ЭЭГР-19/26» (ООО «Медиком МТД», Таганрог, Рос-
сия), который включал исследования в состоянии 

активного и пассивного бодрствования с применением 
тестов на определение уровня сознания, функциональ-
ных проб – гипервентиляции, ритмической фотостимуля-
ции в диапазоне частот 3–40 Гц, пробы открывания–за-
крывания глаз, с включением ночного и/или дневного сна.

Также выполняли МРТ (не менее 1,5 Т) и высокораз-
решающую МРТ (3 Т) по эпилептологической программе 
с помощью закрытого сверхвысокопольного МРТ-
томографа Discovery MR750W (General Electric, США). 
МРТ-исследования проводились в Российской детской 
клинической больнице ФГАОУ ВО «РНИМУ им. Н.И. Пи-
рогова» Минздрава России (Москва, Россия).

Описание случая 1 / Case report 1

Пациент Е., 2014 г.р. – возраст 7,5 года. 

Диагноз

Генетическая энцефалопатия развития и эпилептиче-
ская энцефалопатия, тип 94, обусловленная мутацией 
в гене CHD2. Синдром Леннокса–Гасто (G.40.4).

Этиология

Мутация de novo в гене CHD2 (верифицирована). 

Приступы

Приступы билатеральные тонические, атипичные аб-
сансы, миоклонические, миатонические. Дебют присту-
пов – в 4,5 года.

Анамнез жизни

Ребенок от первой беременности, срочных родов. 
Экстренное кесарево сечение (слабость родовой дея-
тельности), масса тела 2,7 кг, оценка по шкале Апгар 
7–8 баллов. 

Вскоре после родов был переведен в реанимацию: 
аспирационная пневмония, гипоксия. Дышал самостоя-
тельно, выписан через 1 мес. Начало самостоятельной 
ходьбы в 1 год 2 мес. Первые слова – в 1 год. Однако да-
лее отмечалась задержка речевого развития: до 3 лет 
говорил единичные слова. После 3 лет – постепенное 
развитие короткой фразовой речи. До 4,5 лет (дебюта 
приступов) наблюдалась задержка речевого развития, 
других жалоб у родителей не было. 

Наследственный анамнез: у троюродной бабушки по 
материнской линии в детстве отмечались приступы с па-
дением, судорогами и потерей сознания. 

Анамнез заболевания

Дебют приступов – в 4,5 года, при засыпании во вре-
мя дневного сна: крик – подъем и напряжение рук – за-
стывание в этом положении в течение около полумину-
ты, далее заснул. Лечение не получал. 

Через 9 мес (в возрасте 5 лет) появились регулярные 
приступы в виде кивков в утренние часы после пробуж-
дения. Сначала они были редкими, затем быстро нарас-
тали по частоте до нескольких раз в сутки – одиночные 
и серийные, чаще во сне и после пробуждения. В струк-
туре приступов кроме кивков появилось приподнимание 
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плеч и разведение рук, звуковой компонент (короткий 
гортанный звук) продолжительностью от нескольких се-
кунд до полуминуты – тонические аксиальные приступы. 
В дальнейшем присоединились приступы в виде оста-
новки активности и легкого наклона головы и туловища 
до 10 с – атипичные абсансы. С 6 лет отмечаются много-
кратные миоклонические приступы, а также приступы 
в виде короткого подгибания ног, иногда с падением, – 
миотонические.

После появления приступов (к 5 годам) пациент утра-
тил многие ранее приобретенные навыки с дальнейшим 
постепенным частичным восстановлением. 

Неврологический статус

Масса тела 22 кг, пониженное питание. Диффузная 
мышечная гипотония. Сухожильные рефлексы живые, 
без четкой разницы сторон. Координация четкая. Эпизо-
дически возникают мануальные стереотипии. Речь – ко-
роткие фразы. Контактен, выполняет простые инструк-
ции, внимание рассеянное, гиперактивен. Запас знаний 
ниже возрастной нормы. В целом – умеренные когнитив-
ные нарушения. 

Видео-ЭЭГ-мониторинг

Основная активность фона замедленна, представле-
на медленноволновой и эпилептиформной активностью. 

В бодрствовании – эпилептиформная активность в виде 
диффузных медленных комплексов «острая–медленная 
волна» с амплитудным акцентом по передним корти-
кальным отведениям, высоким индексом (рис. 3). 

Во сне индекс эпилептиформной активности нарас-
тает. Регистрируются частые короткие диффузные по-
липик-волновые разряды с отчетливым бифронтальным 
преобладанием: генерализованная пароксизмальная бы-
строволновая активность (англ. generalized paroxysmal 
fast activity, GPFA). Также отмечаются короткие диффуз-
ные пробеги низкоамплитудной быстрой активности 
(англ. low amplitude fast activity, LAFA). Индекс эпилепти-
формной активности во сне крайне высокий. Зареги-
стрированы тонические аксиальные приступы (рис. 4).

Магнитно-резонансная томография

При МРТ-исследовании отмечено диффузное расши-
рение субарахноидальных пространств конвекситальной 
поверхности коры головного мозга. Легкая симметрич-
ная вентрикуломегалия. Гипоплазия червя мозжечка. По-
тенциально эпилептогенных структурных нарушений не 
выявлено.

Генетические исследования

При проведении полного секвенирования экзома вы-
явлена гетерозиготная мутация в гене CHD2, ассоции-

Рисунок 3. Фрагмент межприступной электроэнцефалограммы бодрствования пациента Е., возраст 7,5 года. Фоновая 
активность представлена практически постоянными, следующими друг за другом с различной регулярностью 
диффузными медленными комплексами «острая–медленная волна» с частотой около 2 Гц. Отмечается бифронтальное 
преобладание эпилептиформной активности с некоторым акцентом слева

Figure 3. A fragment of interictal wakefulness electroencephalogram in patient E., 7.5 years old. The background activity is 
represented by virtually constant diffuse slow acute-slow wave complexes following one after another with varying regularity  
at the frequency of about 2 Hz. A bifrontal predominance of epileptiform activity, slightly accentuated on the left
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рованная с энцефалопатией развития и эпилептиче-
ской энцефалопатией, тип 94 (OMIM 615369). Мутации 
в этом гене описаны у пациентов с синдромом Леннок-
са–Гасто. При исследовании по Сенгеру данная мутация 
у обоих родителей отсутствует – патогенная мутация 
de novo.

Терапия

Лечение начато в возрасте около 5 лет со стартовой мо-
нотерапии вальпроатом в дозе 500 мг/сут (концентрация 
69 мкг/мл) – без существенного эффекта. Комбинация 
вальпроата с топираматом в дозе 75 мг/сут привела к не-
значительному уменьшению продолжительности тониче-
ских приступов. Добавление к вальпроату и топирамату 
этосуксимида в растворе в дозе 650 мг/сут позволило ку-
пировать атипичные абсансы и миатонические приступы, 
немного уменьшить тяжесть тонических приступов. 

Ввиду отсутствия существенного эффекта терапии 
на тонические приступы и для усиления эффекта по 
другим типам приступов было принято решение доба-
вить руфинамид к вальпроату и этосуксимиду, посте-
пенно отменив топирамат. Препарат вводился начиная 
со 100 мг однократно на ночь, через день – 100 мг 2 раза 
в сутки, с постепенным увеличением дозы 1 раз в неде-
лю по 200 мг/сут. Конечная доза – 400 мг 2 раза в сутки. 
На дозе 600 мг/сут сразу был отмечен выраженный по-
ложительный эффект на тонические приступы в виде их 
полного купирования. 

Во время приема вальпроата (700 мг/сут), этосукси-
мида (650 мг/сут) и руфинамида (600 мг/сут) в течение 
6 мес у пациента полностью купировались тонические 
приступы и регистрировались исключительно редкие 
миоклонические приступы, существенно не влияющие 
на качество жизни ребенка и его семьи. Побочных эф-

Рисунок 4. Фрагмент электроэнцефалограммы (ЭЭГ) генерализованного тонического приступа во сне пациента Е.,  
возраст 7,5 года. После короткого периода электродекремента (падение амплитуды) возникает продолженная диффузная 
быстроволновая активность, маскируемая значительными двигательными артефактами. На свободных от артефактов 
фрагментах отчетливо регистрируется регулярная быстроволновая активность частотой около 20 Гц с низкой амплитудой  
и последующим увеличением амплитуды и снижением частоты до 10 Гц, общей продолжительностью около 25 с  
(англ. epileptic recruiting rhythm). При видео-ЭЭГ-мониторинге синхронно с разрядом регистрируется генерализованный 
тонический приступ в положении лежа на боку (гортанный звук, кивок, наклон туловища; приподнимание плеч с подъемом, 
неполным вытягиванием вперед и разведением рук; разведение, подъем и полуфлексия ног) продолжительностью около 20 с. 
Синхронно приступу отмечается появление устойчивой мышечной активности на электромиограмме

Figure 4. A fragment of sleep electroencephalogram (EEG) of generalized tonic seizure in patient E., 7.5 years old. After a short 
electrodecrement (amplitude attenuation) period, a continued diffuse fast-wave activity emerges, masked by significant motor artifacts. 
Artifact-free fragments are linked to clearly recorded regular fast-wave activity with a frequency of about 20 Hz and low amplitude 
followed by increased amplitude and decreased frequency to 10 Hz, with total duration of about 25 sec (epileptic recruiting rhythm). 
During video-EEG monitoring, a generalized tonic seizure lasting about 20 sec is recorded in the supine position (guttural sound, nod, 
torso tilt; shoulder raise with lifting, incomplete forward arm extension and spreading sideways; leg spreading, lifting and semi-flexion) 
synchronously with the discharge. A stable muscle activity emerges on the electromyogram simultaneously with the seizure
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фектов руфинамида отмечено не было. Беспокоили сни-
женный аппетит, избирательность в еде и плохая при-
бавка массы тела, что с высокой вероятностью было 
связано с приемом этосуксимида. Родители отметили 
существенный прогресс в развитии ребенка, улучшение 
внимания и снижение гиперактивности.

При наблюдении в катамнезе в течение 1 года у па-
циента возобновились нечастые короткие тонические 
приступы, возникающие преимущественно во время 
сна или сразу после пробуждения (в постели). При по-
пытке увеличения дозы препаратов, в т.ч. руфинамида 
до 800 мг/сут, появились тошнота и отказ от еды. До-
зировки ПЭП остались прежними1. 

Вывод 

Представленная история болезни иллюстрирует ти-
пичную картину СЛГ генетической этиологии согласно 
обязательным критериям ILAE 2021 г. Приступы: тони-
ческие аксиальные + любой другой вид; ЭЭГ: диффузная 
медленная активность «острая–медленная волна» + 
пробеги LAFA и GPFA во сне; когнитивные нарушения; 
резистентность к терапии. 

Добавление руфинамида к вальпроату и этосуксими-
ду позволило практически полностью купировать все 
приступы в течение 6 мес с последующим возобновле-
нием нечастых тонических приступов. Это привело 
к улучшению психоречевого развития ребенка, сниже-
нию гиперактивности и значительному улучшению ка-
чества жизни всех членов семьи.

Описание случая 2 / Case report 2

Пациентка К., 2003 г.р. – возраст 18 лет.

Диагноз

Структурная фокальная эпилепсия. Синдром Леннок-
са–Гасто (G.40.2). 

Этиология

Структурная – порок развития головного мозга в виде 
синдрома «двойной коры». Не исключена также допол-
нительно генетическая причина.

Приступы

Эпилептические спазмы, тонические аксиальные, то-
нико-вибраторные, билатеральные тонико-клонические 
приступы, атипичные абсансы. Дебют приступов в воз-
расте 6 мес.

Анамнез жизни

Родилась от второй беременности (первая беремен-
ность – девочка, 1997 г.р., здорова). Во время беремен-
ности при ультразвуковом исследовании диагностиро-
вали увеличение желудочков мозга плода на сроке 6 мес 
гестации. 

1 У пациентов в возрасте 4 лет и старше с массой тела менее 30 кг, принимающих вальпроевую кислоту, лечение следует на-
чинать с суточной дозы 200 мг. В соответствии с клиническим ответом и переносимостью дозу можно повышать не ранее 
чем через 2 дня на 200 мг/сут до максимальной рекомендованной дозы 600 мг/сут [45].

Роды вторые, срочные, физиологические, масса тела 
4 кг, оценка по шкале Апгар 8–9 баллов. Состояние по-
сле родов удовлетворительное, выписана в срок.

Раннее развитие с задержкой, которая стала заметной 
уже с первых месяцев жизни. Начало самостоятельной 
ходьбы в 2,5 года. Первые слова появились после года 
жизни, однако короткие фразы только после 3,5 лет. Де-
вочка медленно приобретала новые навыки, утраты на-
выков не отмечалось. Наследственный анамнез не отя-
гощен.

Анамнез заболевания

В возрасте 6 мес в связи с задержкой развития врачом 
по месту жительства был проведен курс инъекций кор-
тексина. После 8-й инъекции дебютировали эпилептиче-
ские приступы в виде серийных спазмов. Был диагности-
рован синдром Веста. В бодрствовании отмечался резкий 
кивок – сгибание туловища – приведение рук и ног, гри-
маса. Серийные эпилептические спазмы общей продол-
жительностью до 2 мин, до 4 серий в сутки, чаще в пер-
вой половине дня. Приступы были быстро купированы 
гидрокортизоном в стационаре. Продолжительность при-
ступного периода – 3 нед. В дальнейшем родители отка-
зались от терапии ПЭП. Приступы отсутствовали до 
4,5 лет без лечения. 

В 4,5 года во время дневного сна возник билатераль-
ный тонико-клонический приступ продолжительностью 
около 10 мин, купирован диазепамом. На следующий 
день после пробуждения появились серийные эпилеп-
тические спазмы: мгновенный кивок – наклон тулови-
ща – приподнимание и разведение рук. 

С 5 лет появились регулярные серийные эпилептиче-
ские спазмы (чаще при пробуждении) и единичные то-
нические аксиальные приступы, обычно во время сна. 
Частота приступов катастрофически нарастала несмотря 
на терапию. Появились во сне продолжительные гене-
рализованные тонические приступы с мелким дрожани-
ем рук и стоп – тонико-вибраторные приступы. В бодр-
ствовании отмечались эпизоды замираний с остановкой 
активности, заторможенностью, легкими кивками, на-
клоном туловища кпереди, подтеканием слюны, флюк-
туацией уровня сознания – атипичные абсансы. Частота 
приступов – многократно в сутки.

Неврологический статус

Масса тела 51 кг. Диспластична. Выражена сухожиль-
ная гиперрефлексия с расширением рефлексогенных 
зон, особенно с нижних конечностей, без разницы сто-
рон. Выполняет простые инструкции. Речь – короткие 
простые фразы. При ориентировочном тестировании 
уровень знаний значительно ниже нормы. 

Видео-ЭЭГ-мониторинг

Замедление основной активности фоновой записи. 
Постоянная продолженная активность в виде медлен-
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ных комплексов «острая–медленная волна» с бифрон-
тальным преобладанием и значительным нарастанием 
во сне. Во сне частые разряды GPFA. Физиологические 
паттерны сна практически полностью отсутствуют из-за 
крайне высокого индекса эпилептиформной активности. 

Магнитно-резонансная томография

Проведено высокоразрешающее МРТ-исследование 
по эпипротоколу. В консилиуме участвовал доктор ме-
дицины Х. Хольтхаузен (Германия). Выявлены отчетли-
вые МР-признаки порока развития головного мозга – 
синдром «двойной коры».

Генетические исследования

Проведены полное секвенирование экзома и хромо-
сомный микроматричный анализ экзонного уровня. Зна-
чимых мутаций, связанных с данным заболеванием, не 
выявлено.

Терапия

В 6 мес был назначен гидрокортизон перорально 
с полным купированием инфантильных спазмов. От 
дальнейшей терапии родители отказались. 

С 5 лет начата терапия вальпроатом в дозе 500 мг/сут 
с минимальным эффектом, затем комбинация валь- 
проата с ламотриджином в дозе 100 мг/сут – небольшое 
снижение частоты и продолжительности тонических при-
ступов без влияния на эпилептические спазмы. Левети-
рацетам в дозе 750 мг/сут в комбинации с вальпроатом – 
без эффекта. Следует отметить, что родители пациентки 
настроены крайне негативно на увеличение доз всех ПЭП. 

В Израиле был назначен сультиам (не зарегистриро-
ван в Российской Федерации) в дозе 300 мг/сут – без 
эффекта, с выраженными побочными явлениями. Далее 
был назначен вигабатрин (не зарегистрирован в Россий-
ской Федерации) в дозе 1000 мг/сут – отчетливое уреже-
ние (более 50%) частоты эпилептических спазмов. При 
добавлении этосуксимида в дозе 750 мг/сут отмечалось 
значительное урежение атипичных абсансов. Наиболее 
значимой проблемой оставалась высокая частота била-
теральных тонических приступов, эпизодически с про-
должением в тяжелые тонико-вибраторные. 

В связи с отсутствием эффекта ПЭП на тонические 
приступы и для усиления эффекта терапии по другим 
типам приступов был назначен руфинамид при одновре-
менной отмене вальпроата. Руфинамид вводился по схе-
ме2: стартовая доза 100 мг 2 раза в день, через 3 дня 
200 мг 2 раза в день, через 3 дня 300 мг 2 раза в день, 
через 3 дня 400 мг 2 раза в день, через 3 дня 500 мг 
2 раза в день (1000 мг/сут). Далее через 2 нед доза была 
увеличена до 600 мг 2 раза в день (1200 мг/сут). При до-
бавлении руфинамида в дозе 1200 мг/сут к вигабатрину 
(1000 мг/сут) и этосуксимиду (750 мг/сут) наблюдалось 
значительное урежение всех типов приступов, прежде 
всего тонических на 75%. Отсутствуют продолжитель-

2 У взрослых, подростков и детей с массой тела 50,1–70,0 кг, не принимающих вальпроевую кислоту, лечение следует начи-
нать с суточной дозы 400 мг. В соответствии с клиническим ответом и переносимостью дозу руфинамида можно повышать 
через день на 400 мг/сут до максимальной рекомендованной дозы 2400 мг/сут [45].

ные тонические и тонико-вибраторные приступы. Роди-
тели отмечают у дочери улучшение сна и поведения. При 
наблюдении в катамнезе высокий положительный эф-
фект терапии продолжается более 6 мес. Значительно 
повысилось качество жизни пациентки и ее семьи. 

Вывод

Представленная история болезни демонстрирует 
типичный случай СЛГ структурной этиологии с транс-
формацией из синдрома инфантильных спазмов. До-
полнительно предполагается генетическая причина за-
болевания. Подбор ПЭП позволил уменьшить частоту 
некоторых типов эпилептических приступов, но тяже-
лые тонические приступы были абсолютно резистент-
ны к лечению. После добавления руфинамида в дозе 
1200 мг/сут частота тонических приступов снизилась 
на 75%, уменьшилась их выраженность и продолжи-
тельность. Эффект терапии был стойким, с отсутстви-
ем побочных явлений и значительным повышением 
качества жизни.

СТРАТЕГИЯ ПЕРЕВОДА ПАЦИЕНТОВ  
С СИНДРОМОМ ЛЕННОКСА–ГАСТО  
ВО ВЗРОСЛУЮ АМБУЛАТОРНУЮ СЕТЬ / 
STRATEGY FOR TRANSFERRING PATIENTS 
WITH LENNOX–GASTAUT SYNDROME  
TO AN ADULT OUTPATIENT NETWORK

Переход из педиатрической практики во взрослую 
амбулаторную сеть представляет собой длительный 
процесс подготовки детей с хроническими заболева- 
ниями, а также их семей к переводу во взрослую систе-
му здравоохранения. 

Подростковый возраст – период быстрых изменений, 
как физических, так и психосоциальных. В связи с этим 
процесс перехода пациентов из педиатрической службы 
во взрослую сеть часто является поликомпонентной за-
дачей, требующей тщательного планирования и коорди-
нации мультидисциплинарной бригадой. Он значительно 
осложняется в случае тяжелых заболеваний, связанных 
с постоянным медицинским наблюдением и психосоци-
альной поддержкой. В частности, при наличии у пациен-
та эпилепсии необходим учет динамики течения заболе-
вания, индивидуальный подход к выбору фармако- 
терапии в соответствии с этиологией и типом приступов, 
коморбидными состояниями, репродуктивным потенци-
алом. Более того, характерологические особенности 
больных эпилепсией и зачастую их зависимость от на-
блюдения и помощи семьи требуют адаптации процесса 
перехода во взрослую амбулаторную сеть с психологи-
ческой и социальной точек зрения [46].

Большинство взрослых с СЛГ не могут жить само-
стоятельно из-за умственной отсталости, а также при-
ступов, которые обычно продолжаются во взрослом 
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возрасте. Бремя заботы о таких пациентах может отри-
цательно сказаться на физическом, психическом и эмо-
циональном здоровье членов семьи [47]. Кроме того, 
СЛГ ассоциируется с существенными экономическими 
проблемами и финансовыми затратами, связанными 
с уходом за такими больными и комплексным подходом 
к терапии фармакорезистентных приступов [48].

Таким образом, у пациентов с СЛГ процесс перехода 
из педиатрической практики во взрослую амбулаторную 
сеть осложняется наличием умственной отсталости, ре-
зистентной к лечению эпилепсии и поведенческих рас-
стройств. Разработка определенных стратегий перевода 
позволит оптимизировать этот процесс и сделать его 
максимально комфортным для таких больных [48].

Проблемы перехода / Problems of transfer

Пациенты, не переведенные должным образом во 
взрослую амбулаторную сеть и не переданные соответ-
ствующим специалистам, могут столкнуться с неприят-
ными последствиями. Больной может остаться без спе-
циализированной помощи, т.к. вопросы лечения СЛГ 
и сопутствующих состояний являются сложными для 
врача общей практики. Более того, в данном случае па-
циенты не получат доступа к новейшим методам лече-
ния [49]. Когнитивные и поведенческие расстройства 
у больных с нарушениями развития, как это часто быва-
ет при СЛГ, могут затруднить проведение диагностиче-
ских исследований и оценку контроля над приступами 
[50]. Кроме того, побочные действия препаратов трудно 
оценить в этой группе пациентов из-за умственной от-
сталости и трудностей с коммуникацией [51].

В некоторых случаях родители недовольны наблю-
дением во взрослой амбулаторной сети и просят вер-
нуть пациента в педиатрическую службу. Однако боль-
ные, не получающие оптимального наблюдения 
и лечения во взрослой сети, могут остаться без надле-
жащего лечения коморбидных заболеваний [52]. Пере-
ход из детской во взрослую амбулаторную сеть также 
часто осложняется тем, что пациенты и родители удо- 
влетворены обслуживанием в педиатрической службе 
и опасаются по поводу дальнейших терапевтических 
тактик новых специалистов. Опрос больных эпилепсией 
и их семей показал, что они зачастую довольны суще-
ствующим положением вещей и очень привязаны к сво-
ей педиатрической службе. Их отношения с педиатри-
ческой неврологической командой, как правило, были 
длительными, близкими и комфортными, а волнение 
во время перехода во взрослую сеть – это страх перед 
неизвестностью и неуверенность в будущем. Больные 
беспокоятся, что качество обслуживания не будет та-
ким же хорошим во взрослой клинике или что меди-
цинская помощь будет не такой доступной [52]. Кроме 
того, самостоятельность и независимость у большин-
ства пациентов c СЛГ ограниченны из-за интеллекту-
ального дефицита (т.е. пациент остается «ребенком»), 
и это может создавать у родителей впечатление пре-
ждевременного и нецелесообразного перехода во 
взрослую сеть [49].

Долгосрочное взаимодействие с такими больными 
и наблюдение за определенными терапевтическими ре-
зультатами может делать специалистов педиатрического 
профиля заинтересованными в дальнейшем ведении сво-
их пациентов. Педиатры могут считать, что взрослые 
службы менее компетентны в ведении больных, особенно 
в психосоциальных вопросах, и беспокоиться, что их па-
циенты не получат адекватного и современного лечения 
во взрослой сети [53]. Психосоциальные и этические про-
блемы между педиатрической и взрослой медициной так-
же усложняют процесс перехода. Педиатрическая помощь 
традиционно ориентирована на семью: родители приводят 
ребенка на прием к врачу, и визит в равной степени каса-
ется как родителя, так и пациента. В отличие от этого при-
ем во взрослой сети ориентирован на самого больного: 
пациент, как правило, приходит на прием без родителя, 
и визит сосредоточен исключительно на нем [49].

Оптимизация социальных аспектов / 
Optimization of social aspects

Большинство детей с СЛГ имеют плохой социальный 
прогноз и зависимы от окружающих в ежедневной ак-
тивности [54]. Проведенные исследования по изучению 
предикторов хорошего социального прогноза для паци-
ентов с умственной отсталостью показали, что наиболее 
положительные прогностические факторы – социальная 
поддержка, самоопределение, активная деятельность/
работа и адаптивное поведение. 

Наличие поддерживающих социальных работников, 
семьи и друзей является важным предиктором успеш-
ной социальной адаптации. Несколько исследований по-
казали, что пациенты, которые чувствуют, что могут кон-
тролировать и управлять по крайней мере некоторыми 
аспектами своей жизни, имеют лучшее качество жизни. 

В социальном аспекте признаны преимущества кон-
курентоспособной интегрированной занятости перед 
работой в специальных интернатах или дома. Кроме 
того, чем лучше у пациента адаптивное поведение (т.е. 
навыки самостоятельной жизни, социальные и академи-
ческие навыки, способность к коммуникации), тем лучше 
социальный прогноз. 

Эти выводы создают определенные предпосылки для 
разработки стратегий перехода пациентов с СЛГ во взрос-
лую амбулаторную сеть, которые могут помочь каждому 
больному достичь своего максимального терапевтическо-
го потенциала и улучшить качество жизни [55].

Программы перевода пациентов во взрослую 
амбулаторную сеть / Programs for transferring 
patients to an adult outpatient network 

Первый шаг программы перехода – понять, к кому бу-
дет переведен молодой человек. Это может быть врач 
взрослой амбулаторной сети неврологического профиля  
или специалист психоневрологического диспансера, 
главное – его готовность принять такого пациента и взаи- 
модействовать в данном процессе с педиатрической 
службой. Эпилептологи могут быть более готовы к уча-
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стию в такой программе, чем взрослые неврологи обще-
го профиля. Педиатр-невролог и взрослый невролог мо-
гут понять реалии практики друг друга, периодически 
посещая вместе взрослую и детскую клиники и обсуж-
дая возникшие вопросы по проблемам преемственности. 
Другой подход – приглашать взрослых практикующих 
врачей-неврологов на семинары с целью знакомства 
членов лечебной команды друг с другом и обсуждения 
вопросов перехода пациентов из педиатрической во 
взрослую сеть [52].

Во время переходного процесса представляется важ-
ным часто говорить с пациентами и семьями о долго-
срочных задачах, уделяя особое внимание образованию, 
устройству на работу и ежедневной активности. Также 
необходимо проводить исследования для изучения того, 
что происходит с больными с детскими формами эпи-
лепсии во взрослом возрасте. Кроме того, следует по-
стоянно знакомить пациентов с новыми разработками 
в области терапии их заболевания. Поэтому клиници-
стам рекомендуется внимательно следить за обновле-
ниями информации от ILAE и специализированных со-
обществ. Еще один важный компонент переходного 
периода, особенно для людей с когнитивными наруше-
ниями, заключается в том, чтобы настоять на оформле-
нии опекунства и доверенности для надлежащего реше-
ния медицинских и юридических вопросов [49].

Мультидисциплинарный подход может оптимизиро-
вать уход за пациентами с СЛГ, когда они становятся 
взрослыми. Состав комплексной бригады в идеале дол-
жен включать специалистов здравоохранения, социаль-
ных работников и общественные организации. К спе- 
циалистам, участвующим в ведении таких больных, от-
носятся также социальные работники в области невро-
логии, медсестры, психологи, фармакологи и др. [49].

Улучшение коммуникации между детскими и взрос-
лыми неврологами имеет решающее значение. Созда-
ние многопрофильных специализированных клиник, 
включающих взрослых и детских неврологов, психиа-
тров, изучающих все нозологии, вызывающие СЛГ 
и другие тяжелые формы эпилепсии, является весьма 
перспективным. 

Постепенный переход из педиатрической во взрослую 
сеть должен начинаться на ранних стадиях заболевания. 
У пациентов с СЛГ этот процесс может быть иницииро-
ван с момента постановки диагноза. Ожидания и цели 
могут быть определены с самого начала и время от вре-
мени пересматриваться. Врачи педиатрической сети 
обязательно должны информировать семьи, что они бу-
дут наблюдать больного до определенного возраста, 
а затем организуют передачу к взрослому неврологу. 

Переход пациентов с СЛГ из педиатрической службы 
во взрослую амбулаторную сеть представляет собой 
сложную клиническую задачу. Данные литературы по-
казывают, что детские неврологи, неврологи взрослой 
сети и другие специалисты здравоохранения нуждаются 
в образовании и руководстве для облегчения этого про-
цесса. Барьеры как со стороны пациента и семьи, так 
и со стороны врача могут препятствовать переводу, осо-
бенно это касается больных с умственной отсталостью. 
Накопленные данные свидетельствуют о том, что созда-
ние «переходных клиник» может помочь в поддержке 
пациентов с СЛГ, устранить тревогу самих больных и их 
родственников и минимизировать опасения детских вра-
чей по поводу качества обслуживания в учреждениях 
для взрослых. Разработка оптимальной модели перехо-
да пациентов с СЛГ во взрослую амбулаторную сеть не-
обходима для обеспечения качественной медицинской 
помощи этой группе больных.
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