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Рассматриваются вопросы клиники, диагностики и лечения идиопатических генерализованных эпилепсий с дебютом в дет-
ском возрасте, таких как доброкачественная миоклоническая эпилепсия младенчества, детская абсансная эпилепсия, эпи-
лепсия с миоклонически-астатическими приступами, эпилепсия с миоклоническими абсансами и ряд других, более редких 
форм.
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The paper deals with the clinical picture, diagnosis, and treatment of childhood onset idiopathic generalized epilepsies, such as benign 
infantile myoclonic epilepsy, childhood absence epilepsy, epilepsy with myoclonic-astatic seizures, epilepsy with myoclonic absence 
seizures and a number of its other more uncommon forms.
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ПСИХОНЕВРОЛОГИЯ

Идиопатические генерализованные эпилепсии —

группа идиопатических эпилепсий с дебютом, 

как правило, в детском и подростковом возрасте, 

проявляющихся первично-генерализованными при-

ступами одного или нескольких типов (абсансы, ге-

нерализованные тонико-клонические судороги, мио-

клонические приступы), при отсутствии какого-либо 

первичного органического поражения головного 

мозга.

Идиопатические генерализованные эпилепсии 

генетически детерминированы, что подтверждается 

большим количеством случаев эпилепсии среди род-

ственников больных [1]. Однако конкретные генети-

ческие дефекты и роль продуктов дефектных генов 

установлены далеко не для всех заболеваний рассмат-

риваемой группы. В последние годы много сообща-

ется о роли наследственного дефекта вольтажзави-

симых ионных каналов мозга и GABA-рецепторов 

мембран в развитии идиопатических эпилептических 

синдромов и неэпилептических пароксизмальных 

состояний. В частности, такой механизм установ-

лен в группах больных юношеской и детской абсан-

сными эпилепсиями, юношеской миоклонической 

эпилепсией, идиопатической генерализованной 

эпилепсией с изолированными генерализованными 

тонико-клоническими приступами и синдромами, 

сочетающимися с фебрильными судорогами. Ис-

следования показали, что один генетический дефект 

может обусловливать фенотипически различные син-

дромы, и каждый отдельный синдром обладает гене-

тической неоднородностью как с моногенным, так и 

с полигенным типами наследования [2].

В общей популяции больных эпилепсией иди-

опатические генерализованные формы составляют 

16–30%, по данным разных исследований, проведен-

ных в разных возрастных группах. Распространен-

ность среди населения составляет 2,9 на 1000 [3].

Бóльшая часть идиопатических генерализован-

ных эпилепсий имеет благоприятный прогноз и тип 

течения. Однако некоторые формы характеризуются 

высокой фармакорезистентностью и могут сочетаться 

с интеллектуальным дефектом. Это объясняется раз-

ными патогенетическими механизмами в силу гене-

тической неоднородности.

Межприступная ЭЭГ при идиопатических гене-

рализованных эпилепсиях характеризуется сохран-

ностью возрастной корковой ритмики. Специфи-

ческим ЭЭГ-признаком для всех рассматриваемых 

заболеваний является наличие интериктальной и ик-

тальной первично-генерализованной билатерально 

синхронной активности различной структуры: раз-

ряды острых волн, спайков, полиспайков, комплек-

сов спайк— или полиспайк — медленная волна 3 Гц 

и выше в различных их сочетаниях. В межприступ-

ном периоде могут отмечаться редкие унилатераль-

ные разряды. Наличие невыраженных единичных 

локальных эпилептиформных изменений считает-

ся допустимым и абсолютно не исключает диагно-

за идиопатической генерализованной эпилепсии. 

Нередко у больных обнаруживается заостренность 
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и экзальтированность α-ритма, но в то же время это 

не является строго специфическим признаком как 

идиопатических генерализованных эпилепсий, так и 

эпилепсий в целом. Возможно явление гиперсинх-

ронного α-ритма с отсутствием подавления на откры-

вание глаз и даже, напротив, с распространением его 

на все отделы. В момент приступа ЭЭГ характеризу-

ется описанной выше генерализованной эпилепти-

формной активностью, различающейся по структуре, 

продолжительности и ритмичности в зависимости 

от разновидности приступов (генерализованные то-

нико-клонические судороги, абсансы, миоклонус) и 

формы эпилепсии. Нередко может наблюдаться биф-

ронтальное амплитудное преобладание иктальных и 

интериктальных разрядов.

Виды идиопатических генерализованных 
эпилепсий

Согласно предложению Международной проти-

воэпилептической лиги (ILAE) по классификации 

эпилепсий и эпилептических синдромов 2001 г., к 

идиопатическим генерализованным эпилепсиям от-

несены следующие формы:

— доброкачественная миоклоническая эпилеп-

сия младенчества;

— детская абсансная эпилепсия;

— эпилепсия с миоклонически-астатическими 

приступами;

— эпилепсия с миоклоническими абсансами;

— юношеская абсансная эпилепсия;

— юношеская миоклоническая эпилепсия;

— эпилепсия с изолированными генерализован-

ными тонико-клоническими судорогами;

— генерализованная эпилепсия с фебрильными 

приступами плюс.

В этот список не вошли редкие формы, которые 

описаны сравнительно недавно и самостоятельность 

которых долго оспаривалась: абсансная эпилепсия 

с особо ранним началом, абсансы с периоральным 

мио клонусом, эпилепсия с миоклонией век и абсан-

сами, эпилепсия с фантомными абсансами. В настоя-

щей статье рассматриваются идиопатические генера-

лизованные эпилепсии с дебютом в детском возрасте.

Доброкачественная миоклоническая эпилепсия 

младенчества — редкий эпилептический синдром, 

впервые описанный в 1981 г. Ch. Dravet и M. Bureau 

и введенный в международную классификацию эпи-

лепсий и эпилептических синдромов в 1989 г. Частота 

его среди пациентов с дебютом эпилепсии до 3-лет-

него возраста, по данным разных авторов, составляет 

от 0,5 до 2%. Среди пациентов с идиопатическими 

генерализованными эпилепсиями центра Сент-Поль 

(Марсель) она составила 2%, общая же распростра-

ненность этого синдрома среди всех эпилепсий — ме-

нее 1%, а среди эпилептических синдромов с дебютом 

в первые три года жизни — 2% [4].

Проявляется заболевание исключительно корот-

кими генерализованными миоклоническими присту-

пами с дебютом преимущественно в первые два года. 

Приступ вовлекает мышцы верхних конечностей и 

шеи, вызывает взмахоподобное приподнимание плеч 

в стороны. Реже в приступ вовлекаются ноги, вызы-

вая легкое приседание вплоть до полного нарушения 

равновесия и падения на ягодицы. Интеллект при 

этом заболевании, как правило, не нарушен. Но в 

редких наблюдениях могут выявляться поведенчес-

кие нарушения и легкая задержка умственного разви-

тия, которые связывают с неадекватной или поздно 

начатой терапией.

На ЭЭГ основной ритм не нарушен. В момент 

миоклонического приступа возникают короткие ге-

нерализованные разряды комплексов полиспайк—

медленная волна. Указанные разряды могут регистри-

роваться в межприступной записи. Во сне могут 

сохраняться генерализованные разряды в I—III фазе, 

иногда клинически сопровождающиеся миоклону-

сом. Доказательным является синхронная с разрядом 

на ЭЭГ регистрация вспышки мышечной активности 

полиграфического ЭМГ-канала с вовлекаемых мышц 

длительностью до 400 мс. У некоторых больных дли-

тельно сохраняется фотосенситивность, что сущест-

венно затрудняет принятие решения об отмене про-

тивоэпилептической терапии.

Какие-либо очаговые нарушения нервной сис-

темы и патологические изменения на магнитно-ре-

зонансной томограмме головного мозга для данного 

синдрома нехарактерны. Однако ряд исследователей 

отмечают сравнительно большую частоту интеллекту-

альных нарушений у этих пациентов и подчеркивают, 

что понятие «доброкачественная» больше характери-

зует прогноз в отношении приступов, но не психиче-

ского развития [5].

Обычно приступы прекращаются к 5—6 годам 

жизни. Продолжительность болезни может увеличи-

ваться и сохраняться достаточно долго после указан-

ного возраста в случае наличия фотосенситивности, 

так как это способствует поддержанию эпилептиче-

ской активности благодаря внешним стимулам и яв-

лению аутоиндукции. У больных доброкачественной 

миоклонической эпилепсией младенчества описаны 

случаи развития в подростковом возрасте юношеской 

миоклонической эпилепсии [4, 6, 7].

Детская абсансная эпилепсия (прежнее название — 

пикнолепсия) — одна из самых распространенных 

идиопатических генерализованных эпилепсий. Час-

тота ее в популяции больных эпилепсией составляет 

около 10%, а в группе детей до 16 лет — 12,3% [8].

Заболевание представляет собой возрастзависи-

мую, генетически детерминированную самостоя-

тельную форму идиопатической генерализованной 

эпилепсии, развивающуюся у детей дошкольного и 

младшего школьного возраста (от 4 до 10 лет, чаще в 
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5–7 лет). Преимущественно болеют девочки (60–70% 

всех детей с детской абсансной эпилепсией) [8]. Ос-

новной тип приступа — типичный абсанс, у некото-

рых в дальнейшем возможно присоединение редких 

генерализованных тонико-клонических судорог в 

подростковом и более старшем возрасте. Предшест-

вие генерализованных тонико-клонических судорог 

абсансам или сосуществование их в первые годы за-

болевания, а также наличие иных типов приступов 

исключают детскую абсансную эпилепсию.

Абсансы при детской абсансной эпилепсии пред-

ставляют собой достаточно короткие (менее 4–20 с, 

чаще 4–10 с) полностью амнезируемые приступы вы-

сокой частоты (от нескольких приступов до несколь-

ких сотен в сутки). Приступ сопровождается полным 

выключением сознания, внезапным прерыванием де-

ятельности и речи. Иногда отмечаются автоматизмы, 

не имеющие диагностического значения. В момент 

приступа, как правило, вначале возможны только 

очень слабые ритмичные миоклонические движения 

глазных яблок, век или бровей. Миоклонус других час-

тей тела, а также миоклония век и периоральный мио-

клонус исключают детскую абсансную эпилепсию.

Электроэнцефалографически абсанс при детской 

абсансной эпилепсии представляет собой генерали-

зованный непрерываемый разряд высокоамплитуд-

ных ритмичных билатерально-синхронных комп-

лексов спайк — медленная волна (также дабл- или 

триспайк-, допустимо не более трех спайков) с часто-

той строго в рамках 2,7—4 Гц в начале разряда (чаще 

3 Гц) с постепенным снижением к концу приступа. 

Основной ритм не изменен или регистрируется би-

окципитальное замедление.

Приступы провоцируются гипервентиляцией, 

иногда отрицательными эмоциями. У некоторых 

пациентов существует зависимость от времени дня 

(учащение утром или вечером). Как правило, при-

ступ не возникает в состоянии физической и умс-

твенной активности и при сконцентрированном вни-

мании. Больные детской абсансной эпилепсией не

фотосенситивны.

Прогноз благоприятен. Абсансы обычно исчезают 

к подростковому возрасту. В очень редких случаях без 

лечения они могут персистировать и в более старшем 

возрасте. Как правило, заболевание хорошо подда-

ется терапии. Неадекватность терапии увеличивает 

вероятность появления в будущем генерализованных 

тонико-клонических судорог.

К редким синдромам с клиникой абсансов в дет-

ском возрасте относятся: абсансы с особо ранним на-

чалом, абсансы с периоральным миоклонусом, эпи-

лепсия с миоклонией век и абсансами.

Абсансы с особо ранним началом. Простые абсансы 

с дебютом в возрасте до 5 лет. Они могут включать в 

себя нетипично раннее начало детской абсансной 

эпилепсии, а также другие эпилепсии раннего воз-

раста с абсансами. Самостоятельность синдрома 

дискутабельна. Заболевание протекает не всегда бла-

гоприятно. Генерализованные тонико-клонические 

судороги могут отмечаться уже в начале заболевания 

или в первые годы после дебюта.

Абсансы с периоральным миоклонусом — синдром 

идиопатической генерализованной эпилепсии с де-

бютом в детском и подростковом возрасте, характери-

зующийся частыми типичными абсансами с различ-

ной степенью нарушения сознания и с ритмичными 

локальными миоклониями периоральной или же-

вательной мускулатуры в момент приступа. Присту-

пы обычно короткие — 2—5 с. На иктальной ЭЭГ 

определяется генерализованный разряд комплексов 

полиспайк — медленная волна с частотой 3—5 Гц. 

Генерализованные тонико-клонические судороги 

могут присоединяться на ранних этапах заболева-

ния или несколько лет спустя от начала. Заболевание 

может протекать пожизненно и характеризоваться 

фармако резистентностью.

Эпилепсия с миоклонией век и абсансами (синдром 

Дживонса) — чисто фотосенситивная идиопатичес-

кая генерализованная эпилепсия. Синдром срав-

нительно редкий, но точная частота заболевания не 

установлена. Среди эпилепсий с дебютом в детском 

возрасте миоклония век с абсансами составляет 2,7%, 

среди абсансных эпилепсий — 12,9% [9]. По сведени-

ям А.С. Петрухина и соавт. [10], из всех идиопатиче-

ских генерализованных фотосенситивных эпилепсий 

5% приходится на миоклонию век с абсансами.

Заболевание дебютирует в возрастном промежутке 

2—7 лет, наиболее часто в 5—6 лет, в отдельных наблю-

дениях в 7—9 лет. Основным и часто единственным 

типом приступов является очень короткий, типич-

ный абсанс до 5 с, сопровождающийся заведением 

глаз вверх и небольшим, очень быстрым, ритмичным 

миоклоническим подергиванием век, напоминаю-

щим трепетание. Частота приступов очень высока — 

достигает сотен в сутки. Характерна высокая (100% 

больных) частота фотосенситивности. Абсансы уча-

щаются при переходе в более ярко освещенное поме-

щение. Возможно явление самоиндукции путем раз-

личных произвольных движений век (прикрывание 

глаз, частое моргание), что может приобрести харак-

тер навязчивостей.

Патогномоничным считаются именно миоклония 

век и специфический ЭЭГ-паттерн с генерализован-

ной короткой пик-волновой или полипик-волновой 

вспышкой, возникающей вслед за глазодвигательным 

артефактом от движения век. Возможен вариант тече-

ния, когда с возрастом или на фоне терапии абсансы 

исчезают при сохранении миоклоний век. Во всяком 

случае, длительность абсансов порой настолько ко-

ротка, что достоверно выявить нарушение сознания 

в этот момент не представляется возможным [11]. За-

болевание считают высокорезистентным к лечению 
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до определенного возраста (примерно до 25—30 лет), 

после которого фотосенситивность начинает заметно 

угасать.

При отсутствии терапии или при неадекватном 

лечении возможно присоединение редких генера-

лизованных тонико-клонических судорог. Описа-

ны случаи присоединения с возрастом миоклоний 

в руках и эволюции в юношескую миоклоническую 

эпилепсию, а также существование абсансов с мио-

клонией век у больных доброкачественной миокло-

нической эпилепсией младенчества или эпилепсией 

с миоклонически-астатическими приступами. В силу 

этого самостоятельность синдрома подвергается сом-

нению. Фотосенситивность, возможность эволюции 

в юношескую миоклоническую эпилепсию, эффек-

тивность «антимиоклонических» антиконвульсантов, 

самостоятельное существование миоклонуса век без 

абсансов свидетельствуют о том, что миоклония век 

с абсансами ближе к миоклоническим эпилепсиям, 

чем к абсансным [12].

Эпилепсия с миоклонически-астатическими присту-

пами, или синдром Дузе — синдром генерализованной 

эпилепсии с наличием нескольких типов приступов, 

включающих миоклонически-астатические, миокло-

нические, тонико-клонические, абсансы и редко — 

тонические. Заболевание начинается у нормально 

развивающихся до этого детей в возрасте от 1 года до 

5 лет с пиком около 3 лет.

До недавнего времени синдром относился к крип-

тогенной эпилепсии вследствие очень высокой фар-

макорезистентности, большой частоты обнаружения 

очаговых неврологических расстройств и наличия 

интеллектуальных нарушений. В проекте классифи-

кации эпилепсии, опубликованном ILAE в 2001 г., это 

заболевание рассматривается в категории идиопати-

ческих генерализованных эпилепсий.

В этиологии заболевания придается большое зна-

чение генетической предрасположенности. В раз-

ных исследованиях наследственная отягощенность 

по эпилепсии и фебрильным судорогам выявлялась 

в 15,7—32% случаев, в числе которых преобладали 

различные синдромы криптогенной и идиопатичес-

кой эпилепсий.

Генетические исследования последних лет показа-

ли, что эпилепсия с миоклонически-астатическими 

приступами может быть фенотипическим вариан-

том группы синдромов генерализованных эпилепсий 

с фебрильными судорогами плюс [1, 13, 14] Частота 

синдрома составляет 1—2% всех детских эпилепсий, 

по сведениям H. Doose и соавт, среди генерализован-

ных идиопатических эпилепсий детского возраста 

она может достигать 5,3% [15]. Среди больных преоб-

ладают мальчики.

Клинические проявления заболевания характери-

зуются большим многообразием симптомов; считает-

ся нетипичным существование единственного типа 

приступов — миоклонически-астатических. Миокло-

нические и миоклонически-астатические приступы 

являются «ядром» симптомокомплекса, как правило, 

в сочетании с генерализованным судорожными. Но 

помимо них могут отмечаться абсансы.

Заболевание, как правило, начинается с генера-

лизованных судорожных приступов, а миоклоничес-

ки-астатические присоединяются позднее. Миокло-

нические приступы представляют собой активный 

миоклонус: короткие, молниеносные, асинхронные 

подергивания конечностей или миоклонические ки-

вательные движения головой, достигающие очень 

большого числа в день. Миоклонически-астатичес-

кие приступы проявляются миоклоническими при-

ступами в ногах, которые ощущаются как удар под 

колени. Больной в момент такого приступа слегка 

приседает или падает на ягодицы.

Абсансы наблюдаются как простые, так и с мио-

клоническим компонентом. Их частота может быть 

очень высокой.

На ЭЭГ к моменту начала заболевания основ-

ной ритм не нарушен. У многих пациентов может 

регистри роваться мономорфный θ-ритм 4–7 Гц во 

всех отделах, но с преобладанием в центротеменных 

областях. В момент миоклонических и миоклониче-

ски-астатических приступов изменения на ЭЭГ пред-

ставляют собой короткие генерализованные разряды 

комплексов полиспайк—медленная волна, которые 

происходят как одиночно, так и ритмично повторяясь 

в течение нескольких секунд с частотой до 2–4 раз-

рядов за секунду. Наличие астатического компонента 

подтверждается синхронным подавлением активнос-

ти с соответствующих мышц в течение 60—400 мс с 

электромиографического канала при полиграфиче-

ской регистрации.

Длительность заболевания различна и непредска-

зуема. Примерно в половине случаев интеллект не 

страдает, у остальных могут сформироваться задерж-

ка умственного развития и поведенческие нарушения 

разной степени выраженности. Прогностически не-

благоприятным является присоединение генерали-

зованных тонических приступов и наличие эпизодов 

бессудорожного эпилептического статуса.

Эпилепсия с миоклоническими абсансами впервые 

описана К.А. Тассинари и соавт. в 1969 г. Синдром 

Тассинари — редкая форма эпилепсии, характери-

зующаяся приступами абсансов, которые протекают 

с массивными миоклониями мышц плечевого пояса 

и рук. В действующей классификации 1989 г. забо-

левание представлено в рубрике криптогенных гене-

рализованных форм в силу высокой резистентности 

к терапии и частого сочетания с интеллектуальным 

дефицитом. Однако, как и эпилепсия с миоклони-

чески-астатическими приступами, в проекте ILAE от 

2001 г. классификации эпилепсии она определена как 

идиопатическая генерализованная эпилепсия.
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ПСИХОНЕВРОЛОГИЯ

Частота данной формы эпилепсии в популяции 

не уточнена. Среди пациентов в центрах в Марселе 

и Болонье эпилепсия с миоклоническими абсанса-

ми составила около 0,5—1% всех форм эпилепсии 

[16]. По наблюдениям К.Ю. Мухина [3], часто-

та этого заболевания составляет около 3,3% среди 

идиопатических и криптогенных эпилепсий у детей 

и подростков.

Случаи эпилепсии обнаруживаются в 20% се-

мей пробандов. Среди возможных этиологических 

факторов придается значение, в частности, пато-

логии перинатального периода, хромосомным ано-

малиям. Есть сообщения о нередких сочетаниях 

мио клонических абсансов с различными аномали-

ями кариотипа или кортикальной дисплазией при 

магнитно-резонанс ной томографии [17]. Однако у 

детей с задержкой психического развития в случаях 

хромосомных аномалий или структурных нарушений 

мозга электро графические и клинические особеннос-

ти мио клонических абсансов отличались от описан-

ной модели синдрома Тассинари. Ряд авторов [17] не 

считают эти атипичные случаи идентичными с синд-

ромом Тассинари.

Дебют болезни чаще приходится на возраст около 

7 лет с возможными колебаниями от 11 мес до 12,5 лет. 

До начала болезни почти в 45% случаях обнаружива-

ется задержка психического развития. В неврологи-

ческом статусе отклонений, как правило, нет, за ис-

ключением единичных наблюдений, где с рождения 

отмечался центральный гемипарез [16]. На магнит-

но-резонансной томограмме в ряде случаев (до 17%) 

обнаруживаются диффузные неспецифические атро-

фические изменения легкой степени без признаков 

локального поражения.

Ядром заболевания являются миоклонические 

абсансы с мощным билатерально-синхронным рит-

мичным отведением плеч в стороны, характеризую-

щиеся большой длительностью (10—30 с), достаточ-

но высокой частотой — не менее 10 в день. В момент 

приступа иногда отмечается мягкий асимметричный 

компонент в виде небольшого отведения головы в сто-

рону или преобладания миоклонии с одной стороны 

тела и т.п. Иктальная ЭЭГ представляет собой паттерн 

типичного абсанса из синхронных комплексов пик — 

медленная волна 3—3,5 Гц, причем часто с одиноч-

ным пиком, несмотря на миоклонический компонент. 

Доказательным считается возникновение на электро-

миограмме ритмичных вспышек активности с дельто-

видных мышц и синхронной регистрации спайк-вол-

нового разряда на ЭЭГ и видимых миоклоний плеч 

при проведении видео-ЭЭГ мониторинга. Фотосенси-

тивность для этих пациентов не типична. В I фазе сна 

могут персистировать паттерны абсансов, а иногда и 

клинические абсансы, вызывающие пробуждение. Во 

II—III фазе регистрируются более короткие фрагмен-

ты разрядов спайк-волновых комплексов.

Кроме миоклонических абсансов могут наблю-

даться генерализованные тонико-клонические судо-

роги [16], появление которых, особенно при большой 

их частоте, ухудшает прогноз и снижает шансы до-

стижения полной ремиссии. Заболевание протекает 

с тенденцией к фармакорезистентности, но в ряде 

случаев (около 1/3) удается добиться ремиссии при 

использовании комбинированной терапии высокими 

дозами препаратов.

Принципы лечения идиопатических 
генерализованных эпилепсий

Препаратами первой очереди выбора для всех 

видов идиопатических генерализованных форм эпи-

лепсии являются вальпроаты (депакин, конвулекс). 

Хороший эффект от этих средств — отличительный 

признак заболеваний этой группы в целом. Кроме 

вальпроатов применяются бензодиазепины, это-

суксимид (суксилеп), ламотриджин (ламиктал, ла-

молеп), леветирацетам (кеппра), топирамат (топа-

макс). Однако каждое из перечисленных средств не 

является столь универсальным в своем применении, 

как вальпроаты. Использование бензодиазепинов 

относительно ограничено из-за скорого развития 

толерантности и выраженных побочных эффектов. 

В этом отношении существенно лучшими показате-

лями обладает новый препарат бензодиазепинового 

ряда — клобазам (frizium), но он не зарегистрирован 

на территории Российской Федерации.

Ламотриджин может быть назначен в большинс-

тве случаев как в комбинированной терапии, так и 

в монотерапии. В частности,  он служит препаратом 

первой очереди выбора при лечении пациенток дето-

родного возраста. Однако есть редкие сообщения, что 

прием ламотриджина может вести к аггравации миок-

лонических пароксизмов при юношеской миоклони-

ческой эпилепсии.

Топирамат, как и вальпроат, имеет широкие спектр 

действия и область применения. В большей степени 

он может оказаться эффективен при генерализован-

ных тонико-клонических приступах, хотя применим 

также при абсансах и миоклонических пароксизмах.

Новый препарат леветирацетам был создан пре-

жде всего как средство с выраженным антимио-

клоническим действием, замеченным у химически 

сходного с ним пирацетама. Однако препарат нашел 

более широкое применение в эпилептологии как при 

генерализованных, так и при фокальных эпилепсиях. 

При идиопатических генерализованных эпилепси-

ях он оказался почти неэффективным в отношении 

абсансов, но является очень эффективным средством 

в добавочной терапии при миоклонусе и генерализо-

ванных тонико-клонических судорогах.

В большинстве случаев имеет смысл начинать ле-

чение с малых суточных доз препаратов вальпроевой 

кислоты 10—15 мг/кг с их медленным постепенным 
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увеличением до достижения полного эффекта. При 

условии хорошей переносимости лекарства в слу-

чае наиболее резистентных форм (эпилепсия с мио-

клонически-астатическими приступами, эпилепсия 

с миоклоническими абсансами, миоклония век с 

абсансами) возможно его применение в высоких до-

зах — от 50—60 до 100 мг/кг в сутки, однако указан-

ные дозы требуют обязательного и регулярного лабо-

раторного контроля.

При абсансных эпилепсиях препараты выбора — 

вальпроаты, этосуксимид и ламотриджин. В резис-

тентных случаях назначают их комбинацию. Одни 

пациенты с абсансами могут оказаться более чув-

ствительными к этосуксимиду, другие — к вальпроату. 

Политерапия с этосуксимидом оправдана при других 

формах (миоклонически-астатическая эпилепсия, 

юношеская миоклоническая эпилепсия) в случае на-

личия абсансов. При такой резистентной эпилепсии, 

как синдром Тассинари, именно комбинация вальпро-

ата с этосуксимидом в сравнительно больших дозах яв-

ляется наиболее эффективной. В отношении неабсан-

сных типов приступов этосуксимид малоэффективен.

Бензодиазепины на абсансы заметного действия 

не оказывают. Их применение возможно при наличии 

выраженного миоклонического компонента присту-

пов. При эпилепсии с миоклонией век и абсансами 

применяется комбинация вальпроатов с ламотрид-

жином, этосуксимидом, бензодиазепинами, левети-

рацетамом.

В отношении миоклонических приступов очень 

эффективны вальпроаты, бензодиазепины, леветира-

цетам. В случае доброкачественной миоклонической 

эпилепсии младенчества и эпилепсии с миоклони-

чески-астатическими приступами обычно приходит-

ся прибегать к комбинации двух или реже трех ука-

занных средств с использованием средних и высоких 

доз. Очень хорошо поддаются лечению в большинс-

тве случаев больные юношеской миоклонической 

эпилепсией. Нередко достаточно бывает средних доз 

вальпроата. Правда не всегда удается добиться пол-

ного купирования миоклоний. Если выраженность 

миоклонуса существенно не влияет на бытовую и со-

циальную адаптацию пациента, то считается нецеле-

сообразным применять высокие дозы лекарств.

При наличии генерализованных тонико-клони-

ческих судорог применяются вальпроаты, бензоди-

азепины, ламотриджин, леветирацетам, топирамат. 

Ранее при изолированных генерализованных тонико-

клонических судорогах рекомендовался как препарат 

выбора карбамазепин. Но он абсолютно противопо-

казан при наличии миоклоний и абсансов, вызывая 

их аггравацию. Также он противопоказан в любых 

случаях фотосенситивности, так как усиливает это 

явление и частоту приступов. Поскольку при идиопа-

тических генерализованных эпилепсиях в катамнезе 

возможна замена типов приступов или присоедине-

ние новых как естественное течение болезни или как 

эволюция от одних форм к другим, а также учитывая 

высокий процент фотосенситивности (не менее 10%), 

то сейчас принято рассматривать идиопатические ге-

нерализованные эпилепсии как противопоказание к 

применению этой группы средств. Помимо карбама-

зепина противопоказано применение окскарбазепи-

на, габапентина, тиагабина, вигабатрина, фенитоина.

Длительность терапии определяется прогнозом и 

типом течения каждой формы в отдельности. Уни-

версальной схемы тактики отмены не существует. 

В процессе ведения больных надо учитывать необхо-

димость контроля за эффективностью лечения, для 

чего, как минимум, требуется проведение рутинной 

ЭЭГ 1—2 раза в год. На этапах предполагаемого на-

ступления ремиссии и по прошествии определенных 

периодов отсутствия приступов (1—3 года) желатель-

но проведение видео-ЭЭГ мониторинга в течение не 

менее 4—10 ч. В особенности это касается юношеских 

форм идиопатических генерализованных эпилепсий 

(юношеская миоклоническая эпилепсия, юношеская 

абсансная эпилепсия, эпилепсия с изолированными 

генерализованными тонико-клоническими судоро-

гами). Выявление случайных клинически стертых 

приступов или субклинических ЭЭГ-иктальных пат-

тернов требует усиления терапии. Для контроля ка-

чества лечения детской абсансной эпилепсии перво-

степенное значение имеет качественное проведение 

гипервентиляции при рутинной ЭЭГ, что позволяет 

выявить абсансы в случае неполной ремиссии.

Отмену терапии также следует проводить под 

контролем видео-ЭЭГ мониторинга. Снижение доз 

возможно не просто при полном отсутствии клини-

ческих приступов, но и при условии полной элект-

роэнцефалографической ремиссии — абсолютной 

нормализации ЭЭГ и отсутствии патологических ин-

териктальных паттернов на всем протяжении записи.

В случае идиопатических генерализованных эпи-

лепсий, прекращающихся до достижения юноше-

ского возраста (доброкачественная миоклоническая 

эпилепсия младенчества, эпилепсия с миоклониче-

ски-астатическими приступами, детская абсансная 

эпилепсия), допустима отмена терапии по истечении 

2—4 лет полной ремиссии. При юношеской мио-

клонической эпилепсии наблюдается очень высокий 

процент рецидивов, а у некоторых пациентов забо-

левание может протекать всю жизнь. Поэтому про-

водить отмену препаратов пациентам с юноше ской 

миоклонической эпилепсией и с другими форма-

ми, которым свойственно пожизненное протекание 

(эпилепсия с миоклоническими абсансами, абсансы 

с периоральным миоклонусом, изолированные гене-

рализованные тонико-клонические судороги), жела-

тельно в более поздние сроки: через 4—5 лет от пос-

леднего приступа. В таких случаях нередко стараются 

воздержаться от снижения доз до достижения 18 лет.

Кордонская И.С., Ермаков А.Ю. Идиопатические генерализованные эпилепсии с дебютом в детском возрасте
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ПСИХОНЕВРОЛОГИЯ

Методы исследования при мочекаменной болезни и нефрокальцинозе у детей

Diagnostic examination of the child with urolithiasis or nephrocalcinosis

B. Hoppe, M.J. Kemper

Pediat Nephrol 2008 Dec 23 [Epub ahead of print]

Мочекаменная болезнь и нефрокальциноз встречаются у детей гораздо чаще, чем принято считать. Однако диффе-

ренциальная диагностика этих заболеваний нередко вызывает затруднение, и такие больные не всегда тщательно 

обследуются. В частности, обследованию для исключения мочекаменной болезни должны подвергаться все пациен-

ты с кишечной коликой и гематурией.

Первыми признаками появления камней в почках могут быть боли в животе. Важное значение в диагностике при-

дается семейному анамнезу и физикальным методам. При этом определяется локализация кальцификатов, выяв-

ляются аномалии развития мочевой системы и наличие острой обструкции, вызванной мочекаменной болезнью. 

Наличие камня зачастую легко подтвердить при помощи обычного ультразвукового исследования, однако иногда 

приходится прибегать к дополнительным рентгенологическим методам, например рентгенографии брюшной по-

лости или более чувствительной компьютерной томографии.

Причиной указанных заболеваний у детей часто являются метаболические нарушения, поэтому процесс обследова-

ния ребенка должен быть очень скрупулезным, чтобы можно было выявить характер метаболических расстройств, 

приводящих к рецидивирующей мочекаменной болезни или даже к почечной недостаточности (например, первич-

ная гипероксалурия и др.). Необходимо помнить, что наличие камня само по себе не является заболеванием, но 

служит важным признаком болезни. Таким образом, необходимо отметить, что тщательное обследование является 

обязательным у детей с камнями в почках и нефрокальцинозом.

Референт А.И. Асманов


