
П
ервое описание субклинического электричес-

кого эпилептического статуса у детей во вре-

мя сна было сделано в 1971 г. G.Patry, SLyagoubi

& С. А.Tassinari [1] на примере 6 детей, у которых были

обнаружены своеобразные ЭЭГ паттерны, возникаю-

щие во время сна и характеризующиеся субклиничес-

кими спайками и волнами на протяжении длительно-

го (нескольких месяцев или лет) периода. Пятеро из

шести детей были умственно отсталыми, а двое имели

нарушения речи. Несколько лет спустя были введены

термины «энцефалопатия, отно-

сящаяся к электрическому эпи-

лептическому статусу медленного

сна» и «электрический эпилепти-

ческий статус медленного сна

(ESES — electrical status epilepticus

during slow sleep)» [2].

В 1985 г. был предложен тер-

мин «продолженная спайк-волно-

вая активность во время медлен-

ного сна» (CSWS — continuous

spikes and waves during slow sleep)

[3], который был принят Комис-

сией по классификации терминологии Международ-

ной лиги по борьбе с эпилепсией (ILAE, 1989) для обо-

значения «эпилепсии с продолженными комплексами

«спайк-волна» во время медленного сна» (ECSWS).

Термин «электрический эпилептический статус

медленного сна», ранее использовавшийся для обо-

значения ЭЭГ-паттернов, возникающих во время

сна, стал обозначать клинические нарушения, свя-

занные с ESES как энцефалопатия или синдром ESES.

В настоящее время в литературе термины ESES и

ECSWS являются синонимами.

ПАТОФИЗИОЛОГИЯ

Cиндромы c CSWS являются функциональными

расстройствами, возникающими во время активно-

го синаптогенеза с аксональным спраутингом.

Нейрональная активность или установление си-

наптических контактов существенно влияет на то,

какие из этих синапсов останутся, а какие редуци-

руются до достижения 10-летнего возраста. Посто-

янная эпилептиформная активность во время мед-

ленного сна в период организации мозга негатив-

но влияет на установление соответствующих ней-

рональных связей, нормальное его развитие и

функционирование.

Вероятно, эпилептиформные разряды активизи-

руют образование функционально непригодных си-

наптических контактов. Кроме того, предполагается,

что продолженная эпилептиформная активность на-

рушает нормальные физиологические процессы ме-

таболизма коры во время медленного сна и нормаль-

ную медленно-волновую активность, играющую су-

щественную роль в процессах обучения на стороне

эпилептического фокуса, повреждая нейропластиче-

ские процессы. Основываясь на результатах пози-

тронно-эмиссионных томографических исследова-

ний (ПЭТ), предполагается, что приобретенное ухуд-

шение когнитивной функции с CSWS вызывается из-

менением созревания одной или нескольких ассо-

циативных зон коры головного мозга и поражает,

главным образом, локальные промежуточные ней-

роны и кортико-кортикальные ассоциативные ней-

роны [4].

Выраженность когнитивных нарушений и двига-

тельной недостаточности при эпилептических эн-

цефалопатиях с CSWS пропорциональны продол-

жительности и тяжести CSWS [5, 6]. Характер ней-

ропсихологического дефицита зависит от функцио-

нальной роли кортикальной зоны, вовлеченной в

эпилептический процесс. Таким образом, ESES —

модель длительного повреждения когнитивных

функций, обусловленного т.н. «интериктальной па-

роксизмальной активностью».

Впервые возможность влияния на высшие психические функции
субклинических эпилептиформных разрядов на ЭЭГ была показана Schwab в 1939 г.

В 1957 г. W.M.Landau и F.R.Kleffner описали заболевание под названием
«синдром приобретенной афазии и судорог».
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Постоянная эпилептиформ-
ная активность во время мед-
ленного сна в период организа-

ции мозга негативно влияет
на установление соответст-
вующих нейрональных связей,

нормальное его развитие и
функционирование.
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Механизмом, генерирующим CSWS/ESES, счита-

ется вторичная билатеральная синхронизация. Фо-

кальная природа синдромов, связанных с ESES, дока-

зывается: преимущественным типом эпилептичес-

ких приступов, обычно парциальных моторных;

фокальной ЭЭГ-активностью во время бодрствова-

ния и REM сна; межполушарной асинхронией эпи-

лептиформной активности; реверсией фаз спайков,

выявленных унилатерально в лобных регионах [3];

выявленными локальными изменениями метабо-

лизма при проведении ПЭТ. Фокальные эпилепто-

генные очаги быстро распространяются внутри по-

лушарий и между ними, вызывая диффузные вспыш-

ки комплексов «спайк-волна».

ЭПИЛЕПТИЧЕСКИЕ ЭНЦЕФАЛОПАТИИ,

СВЯЗАННЫЕ С CSWS

К детским эпилептическим энцефалопатиям, со-

провождающимся CSWS, относятся:

1) cиндром Ландау—Клеффнера;

2) эпилепсия с электрическим эпилептическим ста-

тусом медленного сна;

3) атипичная доброкачественная парциальная эпи-

лепсия;

4) приобретенный оперкулярный синдром;

5) приобретенный лобный синдром;

6) детский эпилептиформный аутистический рег-

ресс;

7) различные варианты когнитивной эпилепти-

формной дезинтеграции.

Для эпилепсий, характеризующихся CSWS, ха-

рактерны общие черты:

1) возраст-зависимые дебют и окончание заболевания;

2) «роландические» приступы (исключены при син-

дроме Ландау—Клеффнера);

3) отсутствие тонических приступов;

4) ограниченная продолжительность заболевания

(спонтанная ремиссия в пубертатном периоде);

5) частичная зависимость прогноза в отношении

когнитивных функций от продолжительности, со-

храняющейся CSWS.

Рассмотрим две наиболее типичные формы эпи-

лепсии, сочетающиеся с CSWS.

ЭПИЛЕПСИЯ С ЭЛЕКТРИЧЕСКИМ ЭПИЛЕПТИЧЕСКИМ

СТАТУСОМ ВО ВРЕМЯ МЕДЛЕННОГО СНА

Согласно недавнему предложению ILAE [7] дан-

ный синдром ESES определяется как частично обра-

тимая, возраст-зависимая детская эпилептическая

энцефалопатия, характеризующаяся следующими

признаками:

1) фокальные и генерализованные эпилептические

приступы (унилатеральные или билатеральные кло-

нические, тонико-клонические, абсансы, парциаль-

ные моторные, сложные парциальные приступы и

эпилептические падения);

2) нейропсихологические нарушения в форме об-

щей или избирательной регрессии когнитивных

функций (исключением является приобретенная

афазия, которая традиционно рассматривается от-

дельно);

3) двигательная недостаточность в форме атаксии,

нарушении целенаправленных движений, дистонии

или односторонних поражений;

4) ЭЭГ паттерны диффузных спайк-волн (унилате-

ральных или фокальных), занимающие не менее

85% медленного сна и персистирующие в трех запи-

сях ЭЭГ в течение, по крайней мере, 1 месяца.

Необходимым условием для диагностики этого

синдрома является наличие постоянных спайк-волн

во время медленного сна.

Демографические данные. Синдром ESES на-

блюдается только у детей. Частота его составляет

0,5% от общего числа детей с эпилепсией, с преоб-

ладанием у мальчиков (63%).

Этиология. Этиология неизвестна. Более чем у

одной трети пациентов причиной ECSWS могут

быть врожденные мальформации и перинатальное

повреждение головного мозга [8]. При проведении

нейровизуализации патологию головного мозга

можно обнаружить в 60% случаев.

Чаще всего выявляются пороки кортикального

развития (полимикрогирия выявлена в 18% случа-

ев), односторонняя и диффузная кортикальная ат-

рофия, фокальная порэнцефалия.

Отягощенный наследственный анамнез, включая

фебрильные приступы, отмечен у 10—15%. Сущест-

вует описание одного случая у монозиготных близ-

нецов [6].

Клинические проявления. Для большинства

детей до начала приступов характерна нормальная

психофизическая и мо-

торная деятельность. В

ряде случаев до начала

клинических проявлений

синдрома ESES отмечают-

ся неонатальные судоро-

ги и неврологические

расстройства (врожден-

ный гемипарез, тетрапа-

рез, атаксия), психомоторные и речевые нарушения.

Выделяют 3 стадии развития заболевания:

1) стадия до обнаружения CSWS;

2) стадия, когда паттерн CSWS обнаружен;

3) стадия после начала клинической и ЭЭГ ремис-

сии.

Первая стадия. Эпилептические приступы на-

чинаются в возрастном интервале от 2 месяцев до

12 лет с пиком дебюта в возрасте 4—5 лет.

В половине случаев первый приступ обычно слу-

чается ночью, и в 40% это односторонние судороги,

длящиеся зачастую более 30 мин. Он составляет ге-

Синдром ESES встречается
только в детском возрасте с ча-
стотой 0,5% от общего числа
детей с эпилепсией, преоблада-
нием у мальчиков (63%).



миклонический эпилептический статус. В других

случаях приступы могут быть фокальными мотор-

ными клоническими, генерализованными тонико-

клоническими, сложными фокальными или мио-

клоническими абсансами. Приступы редкие и воз-

никают преимущественно ночью.

Обычно первое ЭЭГ-исследование проводят по-

сле начала приступов. Как правило, регистрируют-

ся фокальные комплексы острых волн (медленные

спайки) в основном в передней и центральной об-

ластях. В 80% случаев могут появляться диффузные

острые волны. На межприступной ЭЭГ в состоянии

бодрствования более чем у 66% пациентов регист-

рируются фокальные и мультифокальные спайки,

локализованные в основном в лобно-височной,

центрально-височной и реже в теменно-затылоч-

ной областях. Зачастую морфологически они похо-

жи на доброкачественные фокальные эпилепти-

формные разряды детства (ДФЭРД) (рис. 1). Они ак-

тивизируются сном без изменения их морфологии.

Паттерны сна и циклическая организация сна нор-

мальные.

Фон ЭЭГ изменяется в зависимости от причины

CSWS. Фокальные медленные волны, быстрые спай-

ки и полиспайки могут указывать на наличие орга-

нической патологии.

Вторая стадия. Обычно начинается через 1—2

года после первого приступа с пиком в 8 лет и про-

должается до 4—10 лет. Обнаружение CSWS проис-

ходит в результате увеличения количества присту-

пов и появления (или ухудшения) нейропсихологи-

ческих симптомов. Продолжительность CSWS опре-

делить трудно. Она колеблется от нескольких меся-

цев до 6—7 лет.

Приступы становятся частыми. Появляются все

типы приступов: гемифациальные, гемиконвульсии,

генерализованные тонико-клонические, атипичные

и типичные абсансы, негативный миоклонус, бессу-

дорожный эпилептический статус, атонические

приступы, кроме тонических. Судорожные присту-

пы преимущественно возникают ночью.

Основываясь на типах приступов, выделяют 3

группы больных:

1) с редкими моторными приступами, возникающи-

ми только во время сна (11%);

2) с односторонними парциальными моторными

приступами или генерализованными тонико-кло-

ническими приступами, возникающими преимуще-

ственно во время сна в сочетании с типичными аб-

сансами в бодрствовании (44,5%);

3) с редкими ночными моторными приступами в

сочетании с атипичными абсансами с атоническим

или тоническим компонентом, ведущими к внезап-

ному падению, возникающими после неопределен-

ного периода эволюции заболевания.

Негативный миоклонус — тип частых приступов,

которые могут привести к двигательной недоста-

точности.
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Рисунок 1. ЭЭГ бодрствования у пациента с CSWS
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Ни на одной стадии у больных не возникают то-

нические приступы, и вероятно, они несовместимы

с диагнозом ECSWS [2].

У более 90% пациентов возникают частые разно-

образные приступы в течение дня. Редкие приступы

встречаются только у 10% больных. У 20% больных

приступы могут не определяться.

На второй стадии развития болезни наблюдается

существенное ухудшение нейропсихических функ-

ций. Когнитивные расстройства, как правило, начи-

наются и развиваются постепенно. Острое развитие

психоневрологического дефицита случается редко.

Фронтальное и префронтальное преобладание

CSWS повреждает высшие психические и исполни-

тельные функции и создает тип лобно-долевого ин-

теллектуального и поведенческого нарушения, ко-

торое может проявляться снижением интеллекту-

альных функций, ухудшением речевых навыков,

тревогой, возбуждением, агрессивностью, снижени-

ем внимания, расторможенным поведением, демен-

цией, иногда развивается психоз. Такое состояние

называют «приобретенный лобный синдром».

Височное преобладание CSWS вызывает в основ-

ном речевые расстройства по типу экспрессивной

дисфазии, что клинически отличается от вербаль-

ной или аудиторной агнозии, характерной для син-

дрома Ландау—Клеффнера.

Двигательная недостаточность может проявлять-

ся в виде атаксии, гемипареза и диспраксии. У неко-

торых детей развиваются признаки приобретенно-

го эпилептиформного оперкулярного синдрома с

оро-фацио-лингвальным дефицитом или тяжелой

речевой моторной дисфункцией со слюнотечением,

дизартрией, остановкой речи или слабостью мышц

лица и языка [8—10].

Изменения ЭЭГ бодрствования такие же, как и в

первой стадии, но более выраженные. Определяю-

щий ЭЭГ-паттерн для ECSWS — это постоянные

спайки и волны, появляющиеся на протяжении все-

го NREM сна и состоящие из билатеральных и диф-

фузных вспышек медленных спайк-волн 1,5—2,5 Гц

(может быть 3—4 Гц). Более высокая амплитуда у

волн в передней и центральной областях (рис. 2).
Вспышки могут быть асимметричными, односто-

ронними или преимущественно фокальными [11], а

у спайков может не быть медленных волн [12].

CSWS, как правило, развивается через год или два

после появления приступов и обнаруживается у де-

тей в возрасте от 4 до 14 лет [12].

Количественно CSWS выражается в виде индекса

(SWI — spike-wave index), который представляет со-

бой сумму всех комплексов «спайк-волна» в минуту,

умноженную на 100 и разделенную на продолжи-

тельность сна в минутах [1]. Индекс SWI во время

ЭЭГ записи всего ночного сна, колеблющийся в пре-

делах 85—100%, считается основным критерием для

постановки синдрома ESES. Этот критерий был при-

нят Patry и соавт. в их первом описании [1]. Однако

30 лет спустя после дополнительных исследований

нескольких сот случаев заболевания было призна-

но, что данный критерий отражает лишь «верхушку

айсберга». Унилатеральная или более или менее фо-

кальная активность во время медленного сна была

описана у разных больных и обнаружен переход от

односторонней и фокальной продолженной актив-

ности в медленном сне к диффузной у одних и тех

же пациентов. Менее строгие критерии SWI, состав-

ляющие более 50%, также принимаются при усло-

вии, что клиническая симптоматика останется та-

кой же, как и в классических случаях [6, 8, 12]. Про-

центное отношение CSWS более высокое во время

первого цикла сна (95—100%), чем в последующие

циклы (80—70%). Beaumanoir (1995) [6] привел дока-

зательства в пользу того, что больные со спайк-вол-

новым индексом менее 85% имеют менее выражен-

ные нарушения поведения и когнитивных функций

по сравнению с больными с более высоким SWI.

Физиологические паттерны сна (веретена,

К-комплексы, затылочные спайки) редко разли-

чимы, хотя довольно часто сохраняется цикличес-

кая организация сна.

ЭЭГ быстрого сна очень похожа на ЭЭГ бодрст-

вования. Электрический статус исчезает, и паттерны

быстрого сна становятся видимыми: фокальные

преимущественно фронтальные или фронтоцент-

ральные острые волны, как единичные, так и с ред-

кими вспышками или пробегами билатерально син-

хронизированных пароксизмальных разрядов.

Третья стадия. Стадия клинической и ЭЭГ ре-

миссии начинается через несколько месяцев или,

как правило, по прошествии 27 лет. У всех пациен-

тов отмечается урежение приступов с полной ре-

миссией независимо от причин заболевания. Сред-

няя продолжительность эпилепсии составляет

12 лет.

ЭЭГ постепенно улучшается до относительной

нормализации. Несмотря на некоторое улучшение,

нейропсихологические функции редко нормализу-

ются, и у большинства детей сохраняется постоян-

ный тяжелый психоневрологический дефицит.

СТАДИЯ ОТНОСИТЕЛЬНОЙ НОРМАЛИЗАЦИИ ЭЭГ

Через несколько лет после достижения ремис-

сии эпилепсии отмечается постепенное улучшение

ЭЭГ. Разряды во время медленного сна становятся

более короткими, менее частыми и более фрагмен-

тарными. Различимыми становятся физиологичес-

кие паттерны сна. Однако на ЭЭГ сна могут длитель-

но сохраняться редкие фокальные комплексы ост-

рых и медленных волн, даже после клинического

улучшения. Нормализация ЭЭГ, если она достигает-

ся, может занимать более 15 лет [6].



Диагностика. Проведение МРТ головного мозга

обязательно. Более чем у трети пациентов выявля-

ются изменения на МРТ. Наиболее типичными явля-

ются кортикальная атрофия, порэнцефалия, нару-

шения кортикального развития.

Функциональная визуализация головного мозга

(PET или SPECT) обычно выявляет патологию даже у

пациентов с нормальной МРТ.

Электроэнцефалографическое исследование

включает в себя проведение стандартной ЭЭГ, про-

долженного видео-ЭЭГ мониторинга или амбула-

торного мониторинга. Подозрение на заболевание

может возникнуть при записи ЭЭГ во время корот-

кого сна, но для более точного определения необхо-

дима регистрация ЭЭГ на протяжении всего сна.

Дифференциальная диагностика. Диффе-

ренциальная диагностика ЕCSWS проводится с син-

дромом Ландау—Клеффнера [13]. При синдроме

Ландау—Клеффнера доминирующим когнитивным

нарушением является приобретенная афазия, эпи-

лептические приступы могут отсутствовать, и на ин-

териктальной ЭЭГ фокусы эпилептиформной ак-

тивности локализуются преимущественно в височ-

ных отведениях, в то время как при ECSWS — пре-

имущественно в лобных.

Следует проводить дифференциальный диагноз

с синдромом Леннокса—Гасто, отличительной осо-

бенностью которого являются тонические приступы

с быстрой пароксизмальной активностью на ЭЭГ, ко-

торые при ECSWS отсутствуют. Моторные приступы

и ремиссии при синдроме Леннокса—Гасто крайне

редки.

Прогноз. Спонтанное разрешение эпилепти-

формных разрядов на ЭЭГ и эпилептических при-

ступов происходит в подростковом возрасте, что

совпадает со стабилизацией или улучшением ней-

ропсихологических и поведенческих функций [6].

Но выздоровление всегда происходит медленно и, в

большинстве случаев, лишь частично. Персистиро-

вание и тяжесть резидуальных поведенческих, ког-

нитивных и речевых нарушений зависит от возрас-

та начала и продолжительности активной фазы эпи-

лептиформной активности.

СИНДРОМ ЛАНДАУ—КЛЕФФНЕРА

Приобретенная эпилептическая афазия (синд-

ром Ландау—Клеффнера) — детское заболевание,

характеризующееся ассоциацией приобретенной

афазии и мультифокальных спайков и спайк-волно-

вых разрядов на ЭЭГ.

Демографические данные. Возраст дебюта за-

болевания составляет 2—8 лет, с пиком в 5—7 лет.

Мальчики болеют в 2 раза чаще. В специализиро-

ванные центры поступают один или два новых па-

циента в год.

Этиология неизвестна. Наследственность отя-

гощена по эпилептическим приступам в 12% случа-

ев и в 5% в тех случаях, если пациенты не имеют
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Рисунок 2. ЭЭГ сна у пациента с CSWS
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приступов. Однако есть сообщения о найденных на

биопсии аномалиях головного мозга у 3% пациен-

тов с синдромом Ландау—Клеффнера [8].

Клиническая манифестация. Первым симп-

томом обычно является слуховая вербальная агно-

зия. Дети перестают идентифицировать звуки ок-

ружающей среды и соотносить их с предметами,

что делает их похожими на больных с аутизмом.

Родители замечают, что дети не реагируют даже на

громкое обращение. Слуховая вербальная агнозия

может прогрессировать и осложняться импрессив-

ной и экспрессивной афазией с полной утратой

произносимой речи. Диагностика, как правило,

ошибочна, т.к. первоначально ставится диагноз

приобретенной глухоты или элективного мутизма.

Многим детям записывают аудиограмму, которая

оказывается нормальной. Лингвистический дефи-

цит может быть выявлен не сразу из-за выраженно-

го нарушения поведения и когнитивных проблем.

Таким образом, главным когнитивным наруше-

нием, описываемым как приобретенная афазия, яв-

ляется аудиторная вербальная агнозия, возникаю-

щая у изначально здоровых детей, навыки психо-

речевого развития и словарный запас которых со-

ответствуют возрасту.

Начало заболевания подострое. Отмечается по-

степенное ухудшение речевых функций в виде из-

менения экспрессивной речи, появления парафа-

зий, стереотипий, персевераций и фонологичес-

ких ошибок. Ребенок начинает выражаться теле-

графным стилем или очень простыми предложе-

ниями, в конечном итоге становится полностью

немым и перестает реагировать на невербальные

сигналы.

Один из необъяснимых признаков синдрома

Ландау—Клеффнера — это флюктуация симптома-

тики речевых нарушений, характеризующаяся ре-

миссиями и ухудшениями.

Познавательные и поведенческие расстройства

наблюдаются у 75% пациентов. Наиболее характер-

ными являются дефицит внимания с гиперактив-

ностью. В редких случаях это может прогрессиро-

вать до тяжелой расторможенности и психоза.

Длительное исследование этих пациентов в дина-

мике показало, что интеллектуальная недостаточ-

ность развивается не во всех случаях.

Эпилептические приступы наблюдаются также

у 75% пациентов, но они редкие и имеют хороший

прогноз. Дебют приступов наблюдается в возрасте

4—6 лет. Только у 20% пациентов приступы продол-

жаются после 10 лет, но до 15 лет полностью исче-

зают.

Приступы полиморфные: фокальные мотор-

ные, атипичные абсансы, атонические приступы с

падениями, малые автоматизмы и вторично-гене-

рализованные. Кратковременные приступы с ми-

нимальными моторными и субъективными симп-

томами могут быть частыми, но они трудноулови-

мы и могут не определяться. В 1/3 случаев отмеча-

ются только генерализованные тонико-клоничес-

кие приступы или изолированный эпилептический

статус, который может возникать в возрасте 5—10

лет. Сложные парциальные приступы, характерные

для лобнодолевого региона, исключены, так же как

и тонические приступы.

Приступы чаще ночные, редкие, хорошо подда-

ются лечению и полностью исчезают в возрасте

13—15 лет.

Диагностика. МРТ головного мозга, как прави-

ло, не выявляет никаких отклонений. Но функцио-

нальная нейровизуализация показывает изменения

в височной доле [14]. При проведении объемного

МРТ анализа выявляется уменьшение объема верх-

ней височной извилины [15], в которой локализова-

на речевая зона.

ЭЭГ характеризуются в основном фокусами ком-

плексов острая-медленная волна в задневисочных

отведениях, которые часто могут быть мультифо-

кальными и билатерально синхронизированными,

существенно усиливающимися при NREM сне. CSWS

возникает на определенной стадии заболевания

почти во всех случаях, но это не является главным

требованием при постановке диагноза, т.к. может

сохраняться или исчезать в течение REM сна.

Дифференциальная диагностика. Многие

случаи синдрома Ландау—Клеффнера ошибочно

принимают за глухоту, аутизм или другие психиат-

рические заболевания.

Возникновение острой или подострой прогрес-

сирующей афазии у детей 2—8 лет без приобретен-

ного пареза или симптомов энцефалита наиболее

вероятно связано с синдромом Ландау—Клеффнера.

Синдром Ландау—Клеффнера также трудно от-

личить от ECSWS из-за схожих клинических при-

знаков и данных ЭЭГ. Однако главным отличием яв-

ляются выраженные речевые нарушения при синд-

роме Ландау—Клеффнера, в то время как при ECSWS

главным критерием для постановки диагноза явля-

ется наличие CSWS на ЭЭГ [16].

Прогноз. Эпилептические приступы, изменения

на ЭЭГ исчезают к 15 годам. К этому возрасту также

значительно уменьшаются речевые и нейропсихо-

логические расстройства и половина всех больных

могут вести относительно нормальную жизнь. Око-

ло 10—20% пациентов полностью выздоравливают.

Существует прямая связь между продолжитель-

ностью CSWS и степенью нарушения речевых функ-

ций [17]. Ранний дебют заболевания связан с плохим

прогнозом для речевых функций.

Очень редко встречаются спонтанные ремиссии

через несколько недель или месяцев после начала

заболевания.



ЛЕЧЕНИЕ СИНДРОМОВ С ESES

Эпилептические приступы при ECSWS и синдроме

Ландау—Клеффнера не частые, ограничены возрас-

том и легко контролируются назначением антикон-

вульсантов. Однако медикаментозное лечение на-

правлено в первую очередь на уменьшение эпилепти-

формной активности на ЭЭГ, что уменьшает речевые,

поведенческие и когнитивные расстройства.

Единого протокола лечения синдромов с CSWS не

разработано. Все традиционные антиконвульсанты

не дают удовлетворительного результата. Препараты,

предназначенные для лечения фокальных эпилепсий

(фенитоин, карбамазепин, вигабатрин) противопока-

заны, т.к. могут вызвать значительное усиление эпи-

лептиформной активности и, соответственно, усугу-

бить нейропсихологический дефицит.

Лечение синдромов с CSWS начинается с подбора

противоэпилептической терапии. Используются ан-

тиконвульсанты широкого спектра действия (валь-

проаты: вальпроат натрия (депакин), вальпроевая кис-

лота (конвулекс), леветирацетам (кеппра)) как в моно-

терапии, так и в сочетании с этосуксимидом (суксиле-

пом), клоназепамом или клобазамом (фризиумом) [5,

12, 18]. Сультиам (осполот) является препаратом вы-

бора. Клобазам и сультиам на сегодняшний день в

России не зарегистрированы.

Были предложены следующие схемы лечения: пе-

роральный прием бензодиазепинов (диазепама, кло-

базама, клоназепама) в сочетании с вальпроатом ко-

роткими циклами (3—4 нед.) [5, 12, 18]. При примене-

нии ректального диазепама (1 мг/кг) наблюдается

улучшение [18].

Если лечение антиконвульсантами не дает эффек-

та, рекомендован АКТГ (тетракозактид (синактен-де-

по) по 2 мл ежедневно или с интервалами до 3 дней и

постепенным уменьшением дозы в течение 3 мес.)

или большие дозы кортикостероидов (преднизолон

2—5 мг/кг ежедневно с постепенным уменьшением

дозы в течение 3 мес.) [5], особенно у новых пациен-

тов [12]. Продолжительность лечения после этого пе-

риода зависит от результатов и побочных эффектов.

АКТГ и стероиды применяются вместе с вальпроатами

и бензодиазепинами, прием которых продолжается

после отмены гормональной терапии.

В некоторых случаях успешно применяется внут-

ривенный иммуноглобулин.

Эффективность лечения оценивается как клини-

чески, так и при помощи повторной регистрации ЭЭГ

сна. В случае рецидива CSWS после ранее успешно

проведенного курса гормональной терапии целесо-

образно его повторить.

В резистентных случаях синдрома Ландау—

Клеффнера успешно применяется субпиальная ин-

тракраниальная транссекция. Эта хирургическая тех-

ника позволяет убирать способность кортикальной

ткани распространять эпилептиформную активность

и генерировать разряды, сохраняя нормальные кор-

тикальные физиологические функции.
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