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РЕЗЮМЕ 

В современной классификации эпилептических синдромов, предложенной Международной Противоэпилептической 
Лигой в 2022 г., эволюционная и эпилептическая энцефалопатия (англ. developmental and epileptic encephalopathy, 
DEE), вызванная мутацией в гене KCNQ2, выделена в качестве самостоятельной нозологической формы. Альтерна-
тивные названия этого заболевания: DEE 7-го типа или ранняя инфантильная эпилептическая энцефалопатия 7-го 
типа (OMIM: 613720). В статье представлен краткий обзор литературы по данной теме, а также приведено собствен-
ное клиническое наблюдение этой редкой патологии.
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Мутация в гене KCNQ2, эволюционная и эпилептическая энцефалопатия, ранняя инфантильная эпилептическая эн-
цефалопатия 7-го типа. 
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SUMMARY 

Current classification of epileptic syndromes proposed in 2022 by the International League Against Epilepsy, developmental 
and epileptic encephalopathy (DEE) caused by mutation in the KCNQ2 gene is identified as an independent nosological form. 
Alternative names for this disease are DEE type 7 or early infantile epileptic encephalopathy type 7 (OMIM: 613720). The article 
presents a brief literature review on the topic as well as our personal clinical observation of this rare pathology.

KEYWORDS 

KCNQ2 mutation, developmental and epileptic encephalopathy, DEE, early infantile epileptic encephalopathy type 7, EIEE7.

ARTICLE INFORMATION

Received: 19.10.2023. Revision received: 26.11.2023. Accepted: 07.12.2023. Published: 15.12.2023. 

Conflict of interests 
The authors declare no conflict of interest regarding this publication.

Authors’ contribution
All authors contributed equally to this article.

For citation 
Malov А.G., Kalashnikova Т.P., Vdovina N.А. Clinical features of developmental and epileptic encephalopathy caused by KCNQ2 
gene mutation. Epilepsia i paroksizmalʹnye sostoania / Epilepsy and Paroxysmal Conditions. 2023; 15 (4): 354–360 (in Russ.). 
https://doi.org/10.17749/2077-8333/epi.par.con.2023.171. 

ВВЕДЕНИЕ / INTRODUCTION

Эволюционная и эпилептическая энцефалопатия 
(англ. developmental and epileptic encephalopathy, DEE), 
вызванная мутацией в гене KCNQ2 (KCNQ2-DEE), заре-
гистрирована в OMIM (англ. Online Mendelian Inheritance 
in Man) под кодовым номером 613720. Альтернативные 
названия: DEE 7-го типа или ранняя инфантильная эпи-
лептическая энцефалопатия 7-го типа [1]. 

Ген KCNQ2 (англ. potassium channel, voltage-gated, KQT-
like subfamily, member 2) расположен в локусе 20q13.33 
и кодирует потенциал-зависимый калиевый канал, кото-
рый экспрессируется в головном мозге [2]. Спектр болез-
ней, ассоциированных с различными мутациями в этом 
гене, включает кроме DEE 7-го типа доброкачествен-
ную неонатальную эпилепсию 1-го типа и/или миокимию 
(OMIM: 121200), что является примером фенотипической 
аллельной гетерогенности [1]. Оба заболевания наследу-
ются по аутосомно-доминантному типу. KCNQ2-DEE чаще 
возникает вследствие миссенс-мутаций de novo. 

Основными клиническими признаками KCNQ2-DEE 
являются фармакорезистентные эпилептические судо-
рожные припадки, возникающие в раннем детстве, ча-
сто в неонатальном периоде, а также стойкие тяжелые 
психоневрологические нарушения, которые сохраняют-
ся даже при ремиссии приступов [3]. В связи со сходной 
клиникой припадков и выявлением на электроэнцефа-
лограмме (ЭЭГ) в дебюте паттерна «вспышка – подавле-
ние» нередко болезнь рассматривалась как разновид-
ность ранней инфантильной DEE Отахары [4]. 

В современной классификации эпилептических син-
дромов, предложенной Международной Противоэпи-
лептической Лигой (англ. International League Against 
Epilepsy, ILAE) в 2022 г., заболевание выделено в каче-

стве самостоятельной нозологической формы в подгруп-
пе этиологически специфических синдромов, входящих 
в эпилептические синдромы с началом в неонатальном 
периоде и младенчестве [5]. Обязательными критериями 
диагностики KCNQ2-DEE названы тонические, миоклони-
ческие и/или другие фокальные припадки в сочетании 
с паттерном «вспышка – подавление» либо мультифо-
кальными разрядами на ЭЭГ, возникшие до 3-месячного 
возраста, а также очевидная на момент начала заболе-
вания задержка развития нервной системы или энцефа-
лопатия [6]. В легких случаях гетерозиготные мутации 
в гене KCNQ2 проявляются фенотипом самокупирующей-
ся (семейной) неонатальной эпилепсии (англ. self-limited 
(familial) neonatal epilepsy, SeLNE). Для нее характерно 
возникновение на 1-й неделе жизни фокальных (в основ-
ном тонических) припадков с изменением латерализации 
моторных феноменов как во время приступа (миграция), 
так и в разных приступах (альтернация). В большинстве 
случаев приступы прекращаются к 6-недельному или, 
реже, 6-месячному возрасту.

Для KCNQ2-DEE очень характерна различная степень 
экспрессивности мутантного гена с фенотипическим 
разнообразием даже при одинаковых мутациях. Так, 
в одном наблюдении [7] у матери и сына с гетерозигот-
ной мутацией KCNQ2 и неонатальным дебютом эпилеп-
сии отмечался разный исход. У матери уже в младен-
честве возникла ремиссия припадков, а впоследствии 
наблюдалось нормальное психомоторное развитие. 
У сына, несмотря на лечение, сформировались эпи-
лептическая энцефалопатия с фармакорезистентными 
судорогами и психическое недоразвитие с гипотони-
ей и дистонией. В другом случае [3] из 4 членов семьи 
у матери и младшей дочери фенотип соответствовал 
типичной доброкачественной неонатальной эпилепсии. 
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Однако у родной сестры матери наблюдались фармако-
резистентные припадки до 5 лет и умеренная умствен-
ная отсталость во взрослом возрасте. У старшей дочери 
на 8-й день жизни развились кластеры правосторонних 
тонических приступов. Полиморфные, резистентные 
к терапии припадки сохранялись до 7 лет. У нее также 
была тяжелая умственная отсталость с алалией и спа-
стический тетрапарез, что соответствовало DEE. 

S. Weckhuysen et al. [8] сообщили о 8 неродственных 
пациентах с неонатальной эпилептической энцефало-
патией, ассоциированной с KCNQ2. У всех приступы воз-
никли на 1-й неделе жизни, а 2 матери ретроспективно 
отметили внутриутробные подергивания плода в тече-
ние последних 2 мес беременности. В дебюте наблю-
дались ежедневные фармакорезистентные тонические 
припадки, но в период от 9 мес до 4 лет частота присту-
пов снижалась, и у большинства они прекратились. Семь 
пациентов имели глубокие психические нарушения и мо-
торные расстройства, чаще – спастический тетрапарез. 

Припадки при KCNQ2-DEE зачастую хорошо контро-
лируются антиконвульсантами, но, несмотря на это, 
у детей наблюдаются серьезные перманентные психо-
неврологические нарушения. A.T. Berg et al. [9] провели 
структурированный онлайн-опрос родителей 39 детей 
различного возраста с KCNQ2-DEE. Дебют приступов 
состоялся в первые дни жизни. Во время активной ста-
дии эпилепсии у 35 детей припадки наблюдались еже-
дневно. Серийное возникновение приступов (3 и более 
в день) было отмечено у 37 детей, причем у 19 из них – 
более 10 в день. Наиболее распространенными типами 
припадков были билатеральные тонико-клонические 
или, реже, тонические. У большинства пациентов на-
блюдались тяжелые перманентные расстройства в виде 
нарушений коммуникации, двигательной функции, ис-
пользования рук, кормления и др. У 72% были наруше-
ния более чем в двух доменах. Четкой связи между сро-
ком ремиссии по приступам и видом или количеством 
перманентных нарушений выявлено не было.

Наиболее крупное исследование пациентов с KCNQ2-
DEE проведено A. Cossu et al. в 2023 г. [10]. По специ-
ально разработанной анкете были собраны данные 
о 80 пациентах различного возраста (от 4 мес до 43 лет) 
с мутациями KCNQ2 из 14 стран. Интересно, что у 5 па-
циентов в возрасте от 2 до 11 лет эпилепсии никогда 
не было. Основываясь на клинических особенностях, 
авторы разделили больных старше 2 лет (n=71) на три 
фенотипа по степени тяжести. Средний возраст между 
группами был сопоставим. При легкой степени тяжести 
(42%) дети могли ходить и разговаривать. У них реже 
отмечалась активная эпилепсия, но чаще диагностиро-
вался аутизм. Тяжелый фенотип (27%) характеризовал-
ся способностью самостоятельно сидеть и стоять, но не 
ходить, спастическим мышечным гипертонусом и ре-
чью, представленной звуками или слогами. Эпилепсия 
отмечена почти во всех случаях, а аутизм – редко. При 
глубокой степени тяжести (31%) наблюдались невоз-
можность держать голову высоко, изменение мышеч-
ного тонуса с гипо- и/или гипертонусом и алалия. У всех 
диагностирована эпилепсия, нередко с ежедневными 

припадками, а аутизм – ни у кого. У пациентов c глубо-
кой степенью тяжести обнаружены определенные осо-
бенности эпилепсии: более высокая частота приступов 
в первые 10 ч жизни, более частое возникновение эпи-
лептических спазмов и выявление паттерна «вспышка – 
подавление» уже на первой ЭЭГ. Из 75 обследованных 
с эпилепсией у 41 пациента в возрасте от 5 мес до 32 лет 
на момент опроса припадков уже не было. Возраст по-
следнего приступа составил от 2 мес до 10 лет. Среди па-
циентов с активной эпилепсией у лиц старшего возраста 
частота приступов была ниже по сравнению с пациента-
ми моложе 6 лет. Изменения при магнитно-резонанс-
ной томографии (МРТ) головного мозга были выявлены 
в 43% (32/75) случаев. Отмечены следующие изменения: 
гипомиелинизация – в 37% случаев, аномалии белого 
вещества – в 12%, истончение мозолистого тела – в 28%, 
корковая атрофия – в 9%, пороки развития коры – в 6%, 
другие неспецифические аномалии – в 50% [10]. 

В некоторых работах [11] подчеркивается роль кана-
лов KCNQ2 в процессе развития коры головного моз-
га. В качестве примера приводится наличие у ребенка 
с KCNQ2-DEE мальформации коры вследствие аномаль-
ной нейрональной миграции в виде гетеротопии серо-
го вещества. 

Самым характерным типом эпилептиформной актив-
ности на ЭЭГ при KCNQ2-DEE, встречающимся более чем 
в 60% случаев, является паттерн «вспышка – подавле-
ние», который временами может быть асимметричным 
[6]. В других случаях или позднее могут наблюдаться 
мультифокальные аномалии, включая спайки и острые 
волны. Возможно диффузное замедление биоэлектри-
ческой активности мозга или ее депрессия в одной ге-
мисфере. Описано появление гипсаритмии [12].

В лечении KCNQ2-DEE обычно применяют блокато-
ры натриевых каналов (БНК), назначение которых за-
частую приводит к ремиссии приступов [12]. Неэффек-
тивность фенобарбитала, который часто назначают при 
неонатальных судорогах, и эффективность БНК, таких 
как карбамазепин и фенитоин, отмечаются как одна из 
важных характеристик KCNQ2-DEE [6]. В исследовании 
A. Cossu et al. [10] из 75 пациентов с эпилепсией 33 че-
ловека принимали один антиконвульсант, 30 – два или 
более, а 12 уже не использовали никаких антиэпилепти-
ческих препаратов. БНК принимали 40 пациентов, при-
чем 18 – в качестве монотерапии; 10 человек в течение 
всей жизни следовали кетогенной диете.

Рассматриваются варианты таргетной терапии в за-
висимости от типа мутации, которые могут быть как 
с усилением функции белка (англ. gain-of-function, GOF), 
так и с потерей функции (англ. loss-of-function, LOF), что 
требует разных терапевтических подходов [13]. По дан-
ным F. Miceli et al. [14], отсутствие неонатальных судо-
рог при наличии припадков в детском возрасте является 
надежным и важным клиническим признаком в поль-
зу GOF-вариантов мутаций гена KCNQ2. При мутациях 
с усилением функции, таких как KCNQ2 R144, авторами 
предполагается эффективность амитриптилина, кото-
рый блокирует каналы, содержащие субъединицы R144Q 
Kv7.2 и Kv7.3. В случае мутаций, вызывающих эффект 
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потери функции нейрональных калиевых (K+) каналов 
Kv7.2, клинико-электроэнцефалографическое улучше-
ние отмечается при назначении активатора Kv7 габапен-
тина [15]. Ретигабин, селективно открывающий калие-
вые каналы KV7.2 и KV7.3, также применяют в качестве 
прецизионной терапии у пациентов с KCNQ2-DEE [16]. 

 В связи с редкой встречаемостью заболевания и тем, 
что описаний клинических случаев KCNQ2-DEE в отече-
ственной литературе мы не встретили, приводим соб-
ственное наблюдение. 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ / CASE REPORT

Пациент Х. впервые поступил в неврологическое отде-
ление в возрасте 1,5 мес с жалобами на ежедневные при-
ступы в виде тонического поворота головы, чаще впра-
во, с напряжением конечностей длительностью до 1 мин. 

Этические аспекты / Ethical aspects
Вся медицинская помощь оказывалась в полном со-

ответствии со стандартами, порядками и клиническими 
рекомендациями, а также принципами Хельсинкской де-
кларации Всемирной медицинской ассоциации (Форта-
леза, Бразилия, 2013 г.). У родителей пациента получено 
информированное согласие на публикацию. Аноним-
ность больного обеспечена отсутствием персональной 
информации, в т.ч. изображения, имени, инициалов ре-
бенка и номеров медицинских документов.

Анамнез / History of disease
Из анамнеза известно, что ребенок от первой бере-

менности, протекавшей на фоне анемии, хронического 
пиелонефрита и острой респираторной вирусной ин-
фекции в 27 нед у матери, срочных родов. Родоразре-
шение оперативное в связи с тазовым предлежанием. 
Оценка по шкале Апгар 8/9 баллов, послед без особен-
ностей. Масса тела при рождении 3490 г, рост 53 см. На-
следственность по эпилепсии не отягощена.

Со слов мамы, она заметила приступы со 2–3-го дня 
жизни. Однако из врачей ей «никто не верил», и она 
«перестала жаловаться». Впервые ребенок осмотрен 
неврологом в возрасте 1 мес. В связи с подозрением на 
«эпилептиформные пароксизмы» было рекомендовано 
проведение ЭЭГ амбулаторно. На стационарное обсле-
дование направлен только через 2 нед.

Описание приступов / Seizure description
В отделении зафиксированы серийные адверсивные 

тонические фокальные моторные припадки в виде по-
ворота головы вправо и/или влево с одновременным 
напряжением конечностей, иногда с формированием 
позы асимметричного шейного тонического рефлекса. 
Изменение латерализации поворота головы могло про-
исходить как во время одного приступа (миграция), так 
и во время разных припадков (альтернация). В начале 
приступа могло возникать срыгивание, во время – мог-
ли наблюдаться билатеральные миоклонии, в основном 
в ручках, и нистагм, а в конце – автоматизмы в виде дви-
жений языка и/или сглатываний. В конце, а иногда и во 

время припадка ребенок сильно плакал, что свидетель-
ствовало о сохранности сознания. Длительность присту-
пов обычно составляла несколько минут, но нередко они 
группировались в кластеры до получаса, которые могли 
повторяться несколько раз в день. Учитывая серийное 
течение припадков, с первого дня назначены вальпроа-
ты в виде депакина сиропа с постепенным титрованием 
дозы с 10 до 40 мг/кг/сут. Уже в начале терапии присту-
пы стали протекать легче, но полной ремиссии удалось 
достичь только на максимальной дозе.

При объективном неврологическом обследовании 
выявлена диффузная гипотония с неуверенной опорой. 
Окружность головы 39 см, большой родничок 2×2 см. 
Проконсультирован педиатром. Установлен диагноз: 
хроническое расстройство питания по типу постнаталь-
ной гипотрофии 2-й степени (масса тела 4,2 кг). После 
ультразвукового исследования пилорического отдела 
желудка проконсультирован хирургом. Установлен диа- 
гноз: пилороспазм. В связи с подозрением на наслед-
ственную болезнь обмена проконсультирован генети-
ком, взята кровь для тандемной масс-спектрометрии 
на спектр аминокислот и ацилкарнитинов, результат 
которой, полученный позднее, оказался без особенно-
стей. Уровень лактата в крови составил 2,7 ммоль/л (при 
норме 0,5–2,2 ммоль/л).

ЭЭГ и МРТ (возраст 1,5 мес) / EEG and MRI 
(age 1.5 months)

На ЭЭГ, записанной в дневном сне, зарегистрирована 
мультирегиональная эпилептиформная активность (ЭА) 
в виде комплексов «острая – медленная волна» (ОМВ) 
с четким акцентом в левой лобной области (рис. 1). На 
повторной ЭЭГ, записанной в дневном сне через 10 дней 
на дозе депакина 30 мг/кг/сут, отмечена положительная 
динамика в виде уменьшения амплитуды и представ-
ленности ЭА.

При МРТ головного мозга данных за наличие измене-
ний очагового и диффузного характера в веществе моз-
га не выявлено. Пациент был выписан под наблюдение 
невролога с диагнозом: криптогенная фокальная эпи-
лепсия. Рекомендованы постоянный прием вальпроевой 
кислоты в дозе 40 мг/кг/сут и лабораторное генетиче-
ское обследование для уточнения диагноза.

Неврологический статус и ЭЭГ (возраст 8 мес) / 
Neurological status and EEG (age 8 months)

Повторно поступил на стационарное обследование 
в возрасте 8 мес с жалобами на задержку психомотор-
ного развития: не поворачивается, не ползает, не сидит. 
Припадки не повторялись. При объективном обследова-
нии отмечена малая окружность головы (42 см), боль-
шой родничок закрыт (постнатальная микроцефалия). 

В неврологическом статусе: за предметами не следит, 
непостоянное альтернирующее расходящееся косогла-
зие, при тракции за ручки не подтягивается, мышеч-
ный тонус повышен по спастическому типу преимуще-
ственно в ручках, симптом Бабинского с двух сторон. 
Офтальмологом впервые отмечена частичная атрофия 
дисков зрительных нервов с двух сторон. 
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На ЭЭГ выявлены единичные комплексы ОМВ, но 
в двух регионах: в левых височных и правых лобно-те-
менных отведениях. При хромосомном микроматрич-
ном анализе патологии не выявлено.

Генетический анализ / Genetic analysis
Уже после выписки из отделения были получены ре-

зультаты секвенирования ДНК по панели «Наследствен-
ные болезни обмена веществ» (лаборатория «Геномед», 
Россия), кровь для которого была взята еще в возрасте 
5 мес. Обнаружена «вероятно патогенная мутация, яв-
ляющаяся возможной причиной заболевания». Выявле-
на ранее не описанная гетерозиготная мутация в экзоне 
17 гена KCNQ2 (chr20:62038349C>CCGTA), приводя-
щая к сдвигу рамки считывания начиная с кодона 756 
(p.Gly756fs, NM_172107.2) и нарушающая синтез полно-
размерного белка. Также определена гетерозиготная 
«мутация с неизвестным клиническим значением, имею- 
щая возможное отношение к фенотипу» в гене DHCR7. 
Гомозиготные мутации в этом гене приводят к разви-
тию аутосомно-рецессивного заболевания – синдрома  
Смита–Лемли–Опица. 

Хотя в заключении было указано, что гетерозигот-
ные мутации в гене KCNQ2 описаны у пациентов с ран-
ней младенческой эпилептической энцефалопатией 7-го 
типа (OMIM: 613720), а клиническая картина пациента 
полностью соответствовала ранее описанным прояв-
лениям аутосомно-доминантного заболевания KCNQ2-
DEE, генетиком было принято решение о необходимости 
секвенирования экзома или генома. Результаты полно-
экзомного секвенирования ДНК ребенка подтвердили 
наличие мутаций в обоих генах. Секвенирование этих 
генов по Сэнгеру у родителей выявило наличие гетеро-
зиготной мутации в гене DHCR7 у матери. Таким обра-
зом, мутация в гене KCNQ2 возникла у ребенка de novo.

ЭЭГ и МРТ (возраст 2 года, 3 года, 5 лет) /  
EEG and MRI (age 2 years, 3 years, 5 years)

В возрасте 2 года ребенок стал следить за яркими 
предметами, удерживать (но не брать) предметы руками, 
но сидеть и стоять не мог. Хотя на фоне регулярной ан-
тиэпилептической терапии (вальпроевая кислота в дозе 
30 мг/кг/сут) припадки не повторялись и на ЭЭГ выявля-
лись только «элементы» ЭА, перманентные нарушения 
были значительными. Выявлялось психическое недо-
развитие с тотальной алалией, сформировался выра-
женный центральный тетрапарез. 

В возрасте 3 года в положении лежа на животе маль-
чик стал приподниматься на локтях, иногда ползать по-
пластунски, переворачиваться, но речи не было. На МРТ 
головного мозга впервые отмечены признаки неярко 
выраженной заместительной гидроцефалии как про-
явления кортикальной атрофии.

При последней госпитализации в возрасте 5 лет поло-
жительной динамики в неврологическом статусе не от-
мечено, навыки сидения и стояния не сформировались. 
Однако на фоне приема прежней дозы вальпроатов при-
падки не повторялись и ЭА на ЭЭГ не регистрировалась.

ОБСУЖДЕНИЕ / DISCUSSION

Анализируя картину нашего клинического наблю-
дения в сравнении с данными литературы, можно от-
метить следующие особенности. Дебют заболевания 
зарегистрирован в первые дни жизни, что типично для 
KCNQ2-DEE [3]. Серии адверсивных припадков с напря-
жением конечностей и изменением латерализации мо-
торных феноменов, с явлениями миграции и альтер-
нации более характерны для SeLNE [6]. Наблюдалась 
мультирегиональная эпилептиформная активность на 

Рисунок 1. 
Мультирегиональная 
эпилептиформная 
активность 
с акцентом в левой 
лобной области на 
электроэнцефалограмме 
пациента Х. (возраст 
1,5 мес)

Figure 1. Рatient 
Х. (aged 1.5 months). 
Electroencephalogram-
specific multiregional 
epileptiform activity 
highlighting the left frontal 
region
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ЭЭГ, хотя более типичным для KCNQ2-DEE считается 
паттерн «вспышка – подавление» [6]. Отмечен быстрый 
и стойкий эффект вальпроевой кислоты, блокирующей 
как кальциевые, так и натриевые потенциал-зависимые 
каналы, а эффективность БНК – один из важных при-
знаков KCNQ2-DEE, в отличие от других DEE [6, 12]. Из-
менения на МРТ головного мозга в начале заболевания 
отсутствовали, признаки кортикальной атрофии появи-
лись только в возрасте 3 лет, что нередко встречается 
при KCNQ2-DEE [10]. Выраженные перманентные пси-
хоневрологические нарушения, сохранявшиеся даже 
в возрасте 5 лет, соответствуют глубокой степени тяже-
сти, которая наблюдалась почти у 1/3 пациентов, обсле-
дованных A. Cossu et al. [10].

В последние годы установлена корреляция «генотип – 
фенотип» для KCNQ2-ассоциированных эпилепсий [16]. 
Гетерозиготные варианты с потерей функции (варианты 
сдвига рамки считывания, нонсенс-варианты, варианты 
сплайсинга и некоторые миссенс-варианты) вызывают 
SeLNE. Миссенс-варианты с доминантно-негативным 
эффектом соответствуют KCNQ2-DEE, уменьшая кали-
евые токи в нейронах более чем на 50%. Интересным 
феноменом является возможность формирования фе-
нотипов KCNQ2-DEE или SeLNE у разных представите-

лей одной семьи [3, 7], т.е. при одинаковых мутациях 
в гене KCNQ2. 

Несомненно, что выяснение причин различной степе-
ни экспрессивности мутантного гена будет способство-
вать дальнейшей разработке методов прецизионной те-
рапии KCNQ2-DEE, что активно происходит в последние 
годы при моногенных эпилептических синдромах [17].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ / CONCLUSION

Таким образом, особенностью представленного на-
блюдения является сочетание признаков KCNQ2-DEE 
и SeLNE, которая также чаще обусловлена мутациями 
в гене KCNQ2. Дебют серийных тонических фокальных 
припадков в сочетании с региональной интериктальной 
ЭА на ЭЭГ с первых дни жизни, их уменьшение при на-
значении антиконвульсантов, блокирующих натриевые 
каналы, возможны при обоих заболеваниях. Измене-
ние латерализации моторных феноменов как во время 
припадка (миграция), так и в разных приступах (альтер-
нация) более характерно для SeLNE. Однако наличие 
стойких психоневрологических нарушений, которые 
сохраняются, несмотря на ремиссию приступов и нор-
мализацию ЭЭГ, наблюдается только при KCNQ2-DEE. 
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