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Резюме
У детей с эпилепсией значительно чаще, чем у ровесников, встречаются нарушения нервно-психического разви-
тия: общая интеллектуальная недостаточность, расстройства аутистического спектра, нарушения развития речи, 
синдром дефицита внимания и гиперактивности (СДВГ), специфические расстройства обучения. Выраженное 
отставание в развитии, а также регресс ранее приобретенных навыков характерны для эпилептических энцефа-
лопатий. Серьезную проблему представляют состояния, при которых нарушения нервно-психического развития 
ассоциированы с выраженной эпилептиформной активностью на ЭЭГ при отсутствии клинических проявлений 
эпилептических приступов. Рассматриваются причины формирования нарушений нервно-психического развития 
у детей с эпилепсией, особенности течения ряда форм эпилепсии, сопровождающихся нарушениями развития.
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NEURODEVELOPMENTAL DISORDERS IN CHILDREN WITH EPILEPSY

Zavadenko N. N.

Pirogov Russian National Research Medical University of the Russian Federation Ministry of Heath

Summary
Neurodevelopmental disorders, including intellectual disability, autistic-spectrum disorders, speech and language 
disorders, attention deficit hyperactivity disorder (ADHD), learning disabilities, are more prevalent in children with 
epilepsy compared with their peers. Marked developmental delay and regression of acquired skills are typical for epileptic 
encephalopathies. On the other hand, neurodevelopmental disorders associated with epileptiform activity on the EEG 
without any clinical manifestations of epileptic fits, represent a serious problem. The causes of neurodevelopmental 
disorders in children with epilepsy are discussed, as well as clinical features of some epilepsies, associated with 
neurodevelopmental disorders.
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Ï
о определению Международной противоэпи-
лептической лиги, эпилепсия — заболевание 
головного мозга, характеризующееся стой-

кой предрасположенностью к генерированию эпи-
лептических приступов, а также нейробиологически-
ми, когнитивными, психологическими и социальны-
ми последствиями этого состояния [11]. У многих 
детей и подростков с эпилепсией помимо приступов 
наблюдается стойкая межприступная симптоматика 
в виде отставания в интеллектуальном и речевом 
развитии, расстройств аутистического спектра, ког-
нитивных дисфункций, нарушений поведения, труд-
ностей школьного обучения. То есть приступы высту-
пают в качестве важнейшего, но не единственного 
из проявлений заболевания.

Патогенетические механизмы эпилепсии одновре-
менно могут приводить к нарушениям нервно-психи-
ческого развития. При этом эпилептиформная ак-
тивность оказывается особенно губительной для 
развивающегося детского мозга и сама по себе мо-
жет вызывать тяжелые когнитивные, речевые пове-
денческие, психотические и другие расстройства [5]. 

На нервно-психическое развитие детей с эпилеп-
сией влияют следующие факторы:

1. Не связанные с эпилептическими приступами 
(возраст, пол, социально-экономический статус; дру-
гие заболевания с поражением ЦНС: ДЦП, умствен-
ная отсталость, наследственные заболевания и син-
дромы; социально-психологические факторы: вну-
три- и внесемейные, условия воспитания).

2. Связанные с эпилептическими приступами (воз-
раст их начала, типы и тяжесть приступов, продол-
жительность и частота, серийность, статусное тече-
ние, эпилептиформные изменения на ЭЭГ в межпри-
ступном периоде и без клинической манифестации 
приступов).

3. Наличие сопутствующих заболеваний.

4. Факторы, связанные с противоэпилептической 
терапией.

По данным национального исследования состояния 
детского здоровья в США [17], из 91605 участников 
которого от рождения до 17 лет эпилепсией страдали 
977, среди пациентов с эпилепсией по сравнению с ро-
весниками без эпилепсии/судорожных приступов 
установлена следующая частота сопут ствующих рас-
стройств: 

— общая интеллектуальная недостаточность 
(умственная отсталость) и глобальная задержка раз-
вития — 51% (в сравнении с 3%);

— нарушения слуха/зрения — 22% (2%);
— расстройства аутистического спектра — 16% 

(1%);
— СДВГ — 23% (6%);
— трудности школьного обучения — 56% (7%);
— нарушения поведения — 16% (3%).
Кроме того, пациенты с эпилепсией хуже учились, 

чаще дублировали обучение в том же классе, имели 
менее развитые навыки социализации и способность 
завершать выполнение дел. Помимо указанных на-
рушений у детей и подростков с эпилепсией чаще 
отмечались головные боли — 14% (5%), тревожные 
расстройства — 17% (3%), депрессия — 8% (2%) 
[17]. 

По результатам исследования 21104 детей и под-
ростков 4-15 лет, из которых 143 страдали эпилепси-
ей, в Турку (Финляндия) [20], частота встречаемости 
нарушений нервно-психического развития у пациен-
тов с эпилепсией значительно превышала среднепо-
пуляционную и по отдельным формам составила: 
умственная отсталость — 31,4%, расстройства раз-
вития речи — 27,5%, расстройства развития чте-
ния — 18,6%, другие специфические трудности обу-
чения — 23,1%, неспособность к социальной инте-
грации — 12,1%.
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Epilepsy, children, developmental disorders, epileptic encephalopathies, developmental dysphasia.
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Примерно 40% случаев эпилепсии с началом 
в первые три года жизни приходится на эпилептиче-
ские энцефалопатии [12,14]. Для них характерно вы-
раженное отставание в развитии, а также регресс 
ранее приобретенных навыков. К группе эпилептиче-
ских энцефалопатий относятся: ранняя миоклониче-
ская энцефалопатия, синдром Отахара (ранняя мла-
денческая эпилептическая энцефалопатия с «су-
прессивно-взрывными» изменениями на ЭЭГ), тяже-
лая эпилепсия с множественными независимыми 
фокусами спайков (синдром Марканда-Блюме-Ота-
хара), злокачественные мигрирующие парциальные 
приступы младенчества (синдром Коппола-Дюлака), 
синдром Веста, тяжелая миоклоническая эпилепсия 
младенчества (синдром Драве), синдром Леннокса-
Гасто, синдром Ландау-Клеффнера, эпилепсия 
с электрическим эпилептическим статусом во время 
медленноволнового сна. Следует отметить, что эпи-
лепсия у детей с некоторыми генетическими синдро-
мами характеризуется тяжелым течением с проявле-
ниями, близкими к картине эпилептических энцефа-
лопатий (при синдромах Ангельмана, Миллера-Дике-
ра, кольцевой хромосомы 20).

Среди причин регресса в развитии в клинической 
практике встречаются эпилепсии, связанные с тече-
нием наследственных заболеваний (нейрональные 
цероидные липофусцинозы, митохондриальные, пе-
роксисомные заболевания, наследственные болезни 
обмена), подострого склерозирующего панэнцефа-
лита, системной красной волчанки [6,8,3,23].

Накапливаются и обобщаются наблюдения клини-
ческих случаев, при которых основную проблему 
представляют не сами приступы (редкие или даже 
отсутствующие), а психические, коммуникативные, 
познавательные и поведенческие нарушения, свя-
занные с продолжительными разрядами локальной 
или генерализованной эпилептиформной активно-
сти на ЭЭГ. Л. Р. Зенков определил эти состояния как 
«эпилептическая дисфункция головного мозга» 
и «приобретенный эпилептический нейропсихологи-
ческий синдром» [4]. Герман Доозе сформулировал 
концепцию о генетически детерминированном нару-
шении созревания головного мозга во внутриутроб-
ном периоде [9]. ЭЭГ-маркерами этих нарушений вы-
ступают так называемые «доброкачественные (фо-
кальные) эпилептиформные разряды детства» 
(ДЭРД) (benigh focal epileptiform discharges of 
childhood). ДЭРД выявляются при идиопатических 
фокальных эпилепсиях детства, но также при эпи-
лептических энцефалопатиях, сопровождающихся 
продолженной региональной пик-волновой активно-
стью медленноволнового сна (CSWS — continuous 
spikes and waves during slow sleep) или диффузными 
разрядами по типу электрического эпилептического 
статуса медленноволнового сна (ESES — electrical 
status epilepticus during slow sleep) [1,21].

Среди эпилептических синдромов с нарушениями 
нервно-психического развития, при которых на ЭЭГ 

обнаруживается паттерн CSWS, известны: синдром 
псевдо-Леннокса, синдром Ландау-Клеффнера, при-
обретенный эпилептический лобный синдром у де-
тей с эпилепсией и CSWS, детский аутистический 
эпилептиформный регресс.

По данным S. Saltik с соавт., при идиопатических 
фокальных эпилепсиях имеется ряд клинических 
признаков, которые могут указывать на появление 
ESES: увеличение частоты приступов, появление но-
вых типов приступов, развитие когнитивных и пове-
денческих нарушений, нарастание изменений на ЭЭГ 
[18]. В группе наблюдавшихся ими 16 пациентов дет-
ского возраста расстройства поведения и психиче-
ские нарушения имели место у 81% (13 из 16) и вклю-
чали тревогу, депрессию, отвлекаемость, гиперак-
тивность, импульсивность, повышенную раздражи-
тельность. После ремиссии ESES, у трех из этих 
13 пациентов отмечалось значительное клиническое 
улучшение, у одного пациента диагностирован син-
дром Ландау-Клеффнера, в девяти случаях, несмо-
тря на положительную динамику, показатели позна-
вательной деятельности и поведения не достигли 
исходных уровней. Эти результаты показывают, что 
ухудшение в когнитивной и поведенческой сферах 
у пациентов детского возраста может быть обуслов-
лено CSWS даже при отсутствии речевых рас-
стройств. Поэтому в случаях развития у детей без 
очевидных причин расстройств поведения, сопрово-
ждающихся когнитивными и неврологическими на-
рушениями, показано проведение ночного ЭЭГ-мони-
торинга.

Аутосомно-доминантная роландическая эпилеп-
сия с речевой диспраксией (АДРЭРД) описана 
I. Scheffer с соавт. у девяти пациентов в трех поколе-
ниях семьи из Австралии [19]. Это заболевание счи-
тается редким, сочетает в себе признаки роландиче-
ской эпилепсии (РЭ) и расстройств экспрессивной 
речи. Известно, что речевой дефицит и оромоторные 
нарушения могут наблюдаться примерно у 40% па-
циентов с РЭ [7], но для АДРЭРД характерны более 
стойкие и выраженные речевые расстройства. Пред-
полагается, что АДРЭРД и доброкачественная РЭ 
формируют клинический спектр с некоторыми об-
щими молекулярно-генетическими механизмами, 
в который также входят тяжелые синдромы эпилеп-
сии-афазии, синдром Ландау-Клеффнера и CSWS 
[16].

Также обсуждается вопрос о роли субклинической 
эпилептиформной активности на ЭЭГ в генезе нару-
шений раннего нервно-психического развития. 
В специальном исследовании осуществлялась оцен-
ка показателей ЭЭГ и видео-ЭЭГ-мониторинга у детей 
с дисфазией развития (без эпилепсии в анамнезе) 
для выявления возможной эпилептиформной актив-
ности [2]. Результаты ЭЭГ проанализированы у 65 
пациентов (48 мальчиков, 17 девочек) с дисфазией 
развития (моторной или моторно-сенсорной алали-
ей) в возрасте от 3 до 5 лет, в т. ч. 31 — с общим недо-
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развитием речи (ОНР) 1-го уровня и 34 — с ОНР 2-го 
уровня. После обнаружения на ЭЭГ изменений для 
уточнения их характера 27 из 65 пациентов прошли 
продолженное исследование ЭЭГ в состоянии бодр-
ствования и сна (видео-ЭЭГ-мониторирование). Суб-
клиническая эпилептиформная активность на ЭЭГ 
обнаружена у 8 (12,3%) и у всех пациентов носила 
субклинический характер. Из них у троих детей 
(4,6%) она проявлялась в виде ДЭРД, у пяти (7,7%) — 
эпилептиформных разрядов низкого индекса [2]. 
Эпилептиформная активность чаще обнаруживалась 
при более выраженном отставании в речевом разви-
тии, соответствующем ОНР 1-го уровня (16,1% случа-
ев), чем при ОНР 2-го уровня (8,8%). Эти данные по-
зволяют уточнить частоту встречаемости эпилепти-
формной активности у пациентов с дисфазией раз-
вития в возрасте 3-4 лет без проявлений аутизма 
и эпилептических приступов.

При проведении ЭЭГ или ЭЭГ-мониторирования 
C. Duvelleroy-Hommet с соавт. выявили ДЭРД у 38% 
из 24 детей с дисфазией развития [10], A. Picard — 
у 50% из 52 [15], L. Neuschlova с соавт. — у 39% из 28 
пациентов [13], при этом не регистрировались CSWS. 
Однако из обследованных групп пациентов не ис-
ключалось значительное число детей, страдающих 

эпилепсией или аутизмом, также имевших выражен-
ное отставание в речевом развитии, что, безусловно, 
приводило к увеличению частоты обнаружения 
ДЭРД. Однако R. F. Tuchman, I. Rapin и S. Shinnar [22] 
выявили эпилептиформную активность у 58% детей 
с дисфазией и эпилепсией, но только у 9% — с дис-
фазией без эпилепсии. Появление на ЭЭГ эпилепти-
формной активности по типу ДЭРД наблюдается, как 
правило, в возрастном периоде 3-6 лет, что привле-
кает внимание к уточнению ее возможной взаимос-
вязи с нарушениями развития, в т. ч. речевого, и со-
гласуется с концепцией Германа Доозе о генетически 
детерминированном нарушении созревания голов-
ного мозга во внутриутробном периоде [9].

Таким образом, для эпилепсии с началом в дет-
ском возрасте характерно сочетание с разными фор-
мами нарушений нервно-психического развития. 
Диагностика и лечение в этих случаях должны но-
сить комплексный, междисциплинарный характер. 
Перспективы изучения коморбидности эпилепсии 
и нарушений развития, поиска новых подходов к ле-
чению связаны с исследованиями их общих нейроби-
ологических механизмов на разных уровнях: нейро-
физиологическом, морфологическом, нейрохимиче-
ском, генетическом.
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