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Резюме
Cимптомокомплекс приобретенных нарушений высших психических функций у детей, ассоциированный с вы-
раженной эпилептиформной активностью на ЭЭГ, представляет серьезную проблему. Нередко электроэнцефало-
графическими паттернами эпилептических энцефалопатий детского возраста, таких как синдромы Ландау-
Клеффнера, псевдо-Леннокса, аутистического эпилептиформного регресса и других, являются комплексы типа 
ДЭРД («доброкачественные эпилептиформные разряды детства»). При этом эпилептиформные разряды имеют 
высокий индекс и приобретают склонность к диффузному распространению, что особенно выражено во время 
сна с формированием паттерна ESES. В лечении эпилептических энцефалопатий применяются вальпроаты, это-
суксимид, леветирацетам и сультиам, а также бензодиазепины в моно- и рациональной комбинированной тера-
пии. 
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EPILEPTIC ENCEPHALOPTHIES WITH ELECTRICAL STATUS EPILEPTICUS SLOW SLEEP (ESES)

Kholin A. A.

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

Summary
Complex of acquired disturbances of cognitive functions in children associated with continuous epileptiform activity on 
the EEG is a serious problem. Quite often the EEG patterns in epileptic encephalopathies of childhood such as Landau-
Kleffner, pseudo-Lennox syndromes, autistic epileptiform regression etc. are represented by the so-called «benign focal 
epileptiform discharges of childhood» (BEDOC, BFEDC, BEDC). Epileptiform discharges are characterized by high index 
and diffuse spreading nature, especially during slow-wave sleep, forming the pattern of ESES. In the treatment of epileptic 
encephalopathies the following AEDs are applied in monotherapy or rational combined therapy: valproates, ethosuximide, 
levetiracetam, sultiame and benzodiazepines.

Key words 
Epileptic encephalopathies, epilepsy with electrical status epilepticus during slow sleep (ESES), antiepileptic drugs (AED)
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Ñ
ерьезную проблему в неврологии и эпилепто-
логии детского возраста представляет симпто-
мокомплекс приобретенных нарушений выс-

ших психических функций у детей, ассоциированный 
с выраженной эпилептиформной активностью 
на ЭЭГ, при котором у ряда пациентов даже могут от-
сутствовать клинические эпилептические приступы. 
При этих состояниях страдают три составляющие: 
когнитивные функции (память, внимание, скорость 
реакции и выполнения команд, способность к усвое-
нию нового материала), речевые функции (сенсорная 
и моторная афазия), поведение. 

В настоящее время не существует точной дефиниции 
данной группы состояний, признанной всеми невроло-
гическими школами. Они отличаются от тяжелых эпи-
лепсий младенческого и раннего детского возраста, 
включаемых в группу эпилептических энцефалопатий 
(синдромы Отахара, Веста, Драве, Леннокса-Гасто 
и др.), при которых когнитивные нарушения в значи-
тельной степени обусловлены частыми эпилептически-
ми приступами. Л. Р. Зенков применил для данных со-
стояний термин «эпилептическая дисфункция головно-
го мозга», а также «приобретенный эпилептический 
нейропсихологический синдром», предполагающий 
нейропсихологические нарушения, связанные с посто-
янными разрядами эпилептиформной активности 
в ЭЭГ [2]. В. А. Карлов в определении «эпилептического 
заболевания» подчеркивает, что «клинические прояв-
ления в значительной степени или исключительно яв-
ляются следствием активного эпилептогенеза, то есть 
гиперсинхронных нейронных разрядов» [3].

Еще в 1939 г. R. S. Schwab, а затем W. M. Landau 
и F. R. Kleffner в 1957 г. показали возможность влияния 
на высшие психические функции продолженных инте-
риктальных эпилептиформных разрядов на ЭЭГ [10,16]. 
Марсельская группа эпилептологов сформулировала 
концепцию «эпилепсии без эпилептических приступов» 
в случаях, когда «диффузная, билатеральная и посто-
янная пик-волновая активность, продолжающаяся в те-
чение всех стадий фазы медленного сна многие меся-
цы и годы, несомненно, оказывает повреждающее воз-
действие на мозг, даже в отсутствии эпилептических 

приступов» [13]. Таким образом, эпилептических при-
ступов может не быть, а эпилепсия диагностируется 
на основании наличия продолженной диффузной эпи-
лептиформной активности на ЭЭГ и афатических рас-
стройств либо когнитивных нарушений. 

В генезе указанных состояний играют роль три ос-
новные причины:

1. Нарушение нейрональных связей и адекватной 
работы функционально-значимых корковых цен-
тров, обусловленное постоянной продолженной эпи-
лептиформной активностью на ЭЭГ.

2. Генетически детерминированное нарушение 
процессов созревания мозга.

3. Морфологические изменения в головном мозге, 
обусловленные патологией пренатального развития.

Согласно концепции «врожденного нарушения 
процессов созревания мозга», предложенной немец-
ким детским неврологом и эпилептологом Германом 
Доозе, существует генетически детерминированное 
нарушение созревания головного мозга во внутриу-
тробном периоде [9]. В качестве ЭЭГ-маркеров этих 
нарушений у детей рассматриваются так называемые 
«доброкачественные фокальные эпилептиформные 
разряды (паттерны, нарушения) детства» (соответ-
ственно, аббревиатуры ДЭРД, ДФЭРД, ДЭПД, ДЭНД, 
являющиеся синонимами и применяемые в разных 
неврологических и эпилептологических школах). 
В англоязычной литературе название этого паттерна 
звучит как «benign focal epileptiform discharges of 
childhood» (BEDOC, BFEDC, BEDC).

Эпилептиформный комплекс типа ДЭРД представ-
ляет собой пятиточечный диполь, состоящий из: 1 — 
препозитивного компонента; 2 — негативного пико-
вого компонента; 3 — позитивной острой-волны; 
4 — негативного медленноволнового компонента 
и 5 — позитивного медленноволнового компонента. 
Для классического роландического комплекса ДЭРД 
по тангенциальной оси характерен максимум пози-
тивности над вертексом и негативности, выраженной 
в центрально-височной области, а по лонгитуди-
нальной оси — фронтальная позитивность и заты-
лочная негативность. 
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Наряду с идиопатическими фокальными эпилеп-
сиями детского возраста паттерны типа ДЭРД харак-
терны для эпилептических энцефалопатий детского 
возраста, сопровождающихся продолженной пик-
волновой активностью медленноволнового сна (пат-
терн CSWS или ПЭМС), а также с явлениями электри-
ческого эпилептического статуса медленноволново-
го сна (паттерн ESES) в случаях диффузного харак-
тера подобных разрядов.

Синдром электрического эпилептического статуса 
медленноволнового сна (ESES) представляет собой 
эпилептическую энцефалопатию с наличием на ЭЭГ 
паттерна постоянной диффузной пик-волновой ак-
тивности в фазу медленного сна, продолжающейся 
многие месяцы и годы, с присутствием у пациентов 
выраженных нейропсихологических нарушений, как 
правило, с сочетанием разных типов эпилептических 
приступов как фокальных, так и генерализованных 
(«псевдогенерализованных»), возникающих во сне, 
и атипичных абсансов в бодрствовании. Синонимы: 
эпилепсия с непрерывной пик-волновой активно-
стью на ЭЭГ во время медленного сна, синдром ESES 
(epilepsy with electrical status epilepticus during slow 
sleep), синдром Пенелопы [18].

Синдром псевдо-Леннокса — заболевание из группы 
возраст-зависимых эпилептических энцефалопатий 
с феноменом продолженной пик-волновой активности 
в фазу медленного сна, проявляющееся частыми поли-
морфными фокальными моторными (преимущественно 
фаринго-оральные и фацио-брахиальные) и псевдоге-
нерализованными приступами (преимущественно ати-
пичные абсансы и негативный эпилептический миокло-
нус), когнитивными нарушениями, а также наличием 
на ЭЭГ региональной и диффузной эпилептиформной 
активности, по морфологии идентичной доброкаче-
ственным эпилептиформным разрядам детства (ДЭРД). 
Впервые Aicardi J. и Chevrie J.-J. в 1982 г. описали семь 
схожих клинических случаев и предложили название 
«атипичная доброкачественная эпилепсия детского воз-
раста» [5]. В 1986 г. подобный синдром описан в немец-
коязычной литературе с последующим определением 
дефиниции «синдром псевдо-Леннокса» [7]. Возраст 
дебюта варьирует от 1,5 до 7 лет; пик заболеваемости — 
3-5 лет (до 70% случаев). Случаи роландической эпилеп-
сии у пациентов в возрасте до 7 лет имеют риск транс-
формации в синдром псевдо-Леннокса [4]. 

Синдром Ландау-Клеффнера — заболевание 
из группы возраст-зависимых эпилептических энце-
фалопатий с феноменом продолженной пик-волновой 
активности в фазу медленного сна, проявляющееся 
приобретенной сенсомоторной афазией, нарушением 
высших психических функций, как правило, в соче-
тании с различными эпилептическими приступами, 
при отсутствии структурных изменений в мозге. Сино-
нимы: приобретенная эпилептическая афазия, син-
дром приобретенной эпилептической афазии, син-
дром приобретенной афазии и судорог. Чаще страда-
ют мальчики 3-3,8:1 [11,17].

Эпилептические приступы — важный, но не облигат-
ный симптомокомплекс. Встречаются у 50-80% боль-
ных [3,6,8]. Чаще приступы предшествуют развитию 
афазии, которая наступает в течение 10-29 мес. после 
их дебюта. Возможны варианты с афазией, предше-
ствующей манифестации приступов и без таковых.

Эпилептические приступы дебютируют в возрасте 
от 2,5 до 6 лет (в среднем — 4 года) [4]. Семиология 
приступов разнообразна, преимущественно отмеча-
ются атипичные абсансы (в т. ч. с миоклоническим 
и атоническим компонентами), фокальные моторные 
(чаще фаринго-оральные, гемифациальные и геми-
конвульсивные), атонические и атонически-астати-
ческие (за счет негативного эпилептического мио-
клонуса) и вторично-генерализованные.

Кроме того, опубликованы описания следующих эпи-
лептических заболеваний (синдромов), сопровождаю-
щихся речевыми и поведенческими нарушениями:

— Приобретенный эпилептический лобный син-
дром. Roulet-Perez E. и соавт. в 1993 г. впервые описа-
ли данный симптомокомплекс интеллектуально-
мнестических и поведенческих расстройств у четы-
рех больных с паттерном ESES [14]. 

— Детский аутистический эпилептиформный ре-
гресс — развитие тяжелых коммуникативных нару-
шений у детей в результате постоянной продолжен-
ной эпилептиформной активности на ЭЭГ [12,19]. 

— Аутосомно-доминантная роландическая эпилеп-
сия с речевой диспраксией — описана Scheffer I. и со-
авт. в 1995 г. в австралийской семье (девять пациентов 
в трех поколениях). Сочетает в себе признаки ролан-
дической эпилепсии и речевые расстройства, насле-
дуется по аутосомно-доминантному типу [15].

В лечении эпилептических энцефалопатий с пат-
тернами ДЭРД на ЭЭГ и явлениями электрического 
статуса сна препаратами выбора являются вальпроа-
ты в монотерапии, а также терапия этосуксимидом, 
леветирацетамом и сультиамом в моно- и рациональ-
ной комбинированной терапии. Следует учитывать, 
что у детей с эпилептическими энцефалопатиями от-
дается предпочтение удобным для употребления фор-
мам антиэпилептических препаратов, таких как сиро-
пы, капли и хроносферы [1,3]. При резистентности 
к указанным группам принимается решение вопроса 
о терапии бензодиазепинами. Также альтернативной 
является пульс-терапия кортикостероидами. Следует 
помнить о возможностях аггравации явлений ESES, 
эпилептического миоклонуса и атипичных абсансов 
(в т. ч. de novo) под влиянием препаратов карбамазепи-
новой группы и окскарбазепина.

В случаях фармакорезистентности с наличием эпи-
лептогенного структурного дефекта и, соответствен-
но, симптоматическом характере эпилептических эн-
цефалопатий с паттерном ESES и CSWS целесо-
образно рассмотрение вопроса о возможном хирурги-
ческого лечения. При невозможности хирургической 
интервенции рассматривается применение кетогенной 
диеты, а также имплантация вагостимулятора.
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