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Резюме: прогноз синдрома Веста чрезвычайно 
сложен в связи с большим числом потенциаль-
ных прогностически значи мых факторов. 
В данном обзоре изложены факторы, влияющие 
на прекращение эпилептических спазмов и спо-
собствующие сохранению ремиссии. Этими 
факторами являлись: идиопатическая и крип-
тогенная этиология, более поздний дебют за-
болевания, отсутствие асимметричных спаз-
мов и фокальных приступов, отсутствие асим-
метричной картины и синхронизации на ЭЭГ, 
раннее начало терапии, правильный выбор пре-
парата и нормальное развитие перед обраще-
нием к врачу, а также выполнение родителями 
пациентов предписанных рекомендаций, воз-
никновение побочных эффектов, наличие со-
путствующих заболеваний, формы течения 
основного заболевания, доступность антиэпи-
лептических препаратов и хирургического ле-
чения.

К лючевые слова: эпи лепсия, синдром Веста, 
прогноз, терапия, эволюция, психоречевое раз-
витие.

Синдром Веста — возрастзависимый эпилепти-
ческий синдром, относящийся к группе мла-
денческих эпилептических энцефалопатий и 

характеризующийся следующими критериями: 
1. Особым типом эпилептических приступов — 

инфантильными спазмами. Спазм представля-
ет собой короткое сильное сокращение акси-
альной мускулатуры (сгибательное, разгиба-
тельное или смешанный вариант). Продолжи-
тельность приступа – доля секунды, характер-
на серийность (от 5 до 50 приступов в серии, 
несколько серий в день). Приступы часто раз-
виваются при пробуждении, могут быть симме-
тричными или асимметричными, с девиацией 
головы или глаз в сторону, либо в спазм вовле-
кается только половина тела. Спазм может про-
являться только коротким подведением глаз 
вверх. Серии может предшествовать остановка 

активности ребенка. Наиболее частый возраст 
начала спазмов – от 3 до 12 месяцев, пик нача-
ла – в возрасте около 6 месяцев. Тем не менее, 
спазмы могут возникать сразу после рождения 
или после 12-го месяца жизни, включая и 
взрослый возраст. Для спазма характерны ге-
нерализованная высоко амплитудная медлен-
ная волна или низко амплитудные ритмы бета-
диапазона на электроэнцефалограмме (ЭЭГ). 
В некоторых случаях может регистрироваться 
фокальная эпилептическая активность, кото-
рая предшествует серии приступов, следует за 
серией или возникает во время нее.

2. Межприступными изменениями на ЭЭГ в виде 
гипсаритмии. Типичная гипсаритмия характе-
ризуется непрерывной высокоамплитудной 
аритмичной медленноволновой активностью с 
многочисленными спайками или острыми вол-
нами без существенной синхронизации между 
гемисферами или различными отделами в пре-
делах одной гемисферы головного мозга.

3. Регрессом психомоторного развития. 

Синдром Веста составляет приблизительно 2% от 
всех эпилепсий детства и 25% – от эпилепсии с на-
чалом на первом году жизни. Распространенность 
синдрома Веста 2,5-6,0 на 10000 новорожденных 
детей.

По этиологии инфантильные спазмы разделяют 
на симптоматические, криптогенные и идиопатиче-
ские. В большинстве исследований в группу симпто-
матических инфантильных спазмов включались де-
ти с выясненной в процессе обследования этиологи-
ей эпилепсии и дети с отставанием в развитии или с 
другими признаками поражения головного мозга на 
момент возникновения спазмов [24]. Причины сим-
птоматических инфантильных спазмов, согласно 
предложению Ohtahara S. и соавт. (1993), разделяют 
по времени возникновения: пренатальные, перина-
тальные и постнатальные. Наиболее часто встреча-
ются пренатальные инфантильные спазмы – 50% 
случаев в группе симптоматических инфантильных 
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Обзор литературы

спазмов [13], второе место по значимости занимают 
перинатальные причины [4,23]. К пренатальным при-
чинам относятся внутриутробные инфекции, нару-
шения формирования коры головного мозга, нейро-
кожные синдромы, врожденные дефекты метабо-
лизма и прочие генетические и хромосомные заболе-
вания. Описано частое возникновение инфантиль-
ных спазмов у детей с туберозным склерозом и син-
дромом Дауна [12,19]. К перинатальным причинам 
относятся в первую очередь гипоксически-
ишемическое поражение головного мозга, а также 
другие осложнения, возникающие в родах. К постна-
тальным причинам относятся инфекции централь-
ной нервной системы, травмы, гипоксически-
ишемические инсульты и опухоли [4,24]. 

Международная лига по борьбе с эпилепсией 
(ILAE) пересмотрела классификацию эпилепсий и 
выделила группу криптогенных спазмов – имеющих, 
вероятно, симптоматическую причину, до конца не 
выясненную [2]. В группу с криптогенными инфан-
тильными спазмами включены дети с нормальным 
психомоторным развитием и отсутствием каких-
либо признаков повреждения головного мозга до 
возникновения спазмов, а также дети, причина спаз-
мов у которых не выяснена. Кроме того, ILAE предло-
жила выделить «идиопатическую» группу, состоя-
щую из детей с изначально нормальным психомо-
торным развитием, нормальным неврологическим 
статусом и нормальным строением головного мозга 
на МРТ, отсутствием в семейном анамнезе указаний 
на эпилепсию и периодическим возникновением гип-
саритмии между следующими друг за другом серий-
ными приступами, а также с отсутствием фокальной 
эпилептиформной активности на электроэнцефало-
грамме [3,5,22].

Синдром Веста представляет собой достаточно 
четко очерченную катастрофическую форму эпилеп-
сии раннего детского возраста. Инфантильные спаз-
мы относятся к фармакорезистентным формам эпи-
лепсии, то есть они малочувствительны к обычно 
применяемым антиэпилептическим средствам. 
Основной целью лечения является купирование спаз-
мов, нормализация ЭЭГ в криптогенных случаях или, 
по крайней мере, исчезновение гипсаритмии в сим-
птоматических случаях. Уменьшение числа эпилеп-
тических спазмов ничего не дает ребенку в смысле 
улучшения его психического развития, поэтому цель 
терапии в консенсусе определяется как «все или ни-
чего». Хотя бы временного купирования приступов 
удается добиться приблизительно в 70% случаев, но 
даже при их купировании дети чаще всего продолжа-
ют отставать в психомоторном развитии (отмечается 
как задержка психического и речевого, так и мотор-
ного развития, аутистические проявления и форми-
рование детского церебрального паралича). В целом 
синдром Веста за исключением редких случаев име-
ет неблагоприятный прогноз. 

Индивидуальный прогноз синдрома Веста чрезвы-
чайно сложен в связи с большим числом потенциаль-
ных прогностически значимых факторов, которые 
могут на него повлиять. Ниже рассматриваются из-
вестные по литературе прогностические факторы 
синдрома Веста.

Прогноз вероятности прекращения 
эпилептических спазмов

В широком смысле слова отсутствие приступов в 
течение короткого периода времени не может счи-
таться ремиссией. Однако, согласно исследованию 
Granstrom M.L. (1999), под ремиссией подразумева-
ют полное прекращение спазмов, отсутствие гипса-
ритмии и\или мультифокальных спайков на ЭЭГ в 
момент пробуждения, засыпания и бодрствования, 
по крайней мере, в течение месяца [8]. 

К благоприятным факторам достижения ремис-
сии относятся следующие:

а) Идиопатическая и криптогенная этиология спаз-
мов. В случае идиопатических и криптогенных ин-
фантильных спазмов возможно полное выздоровле-
ние без нарушений психического развития и без воз-
никновения рецидивов приступов. В целом их про-
гноз значительно лучше, чем при симптоматической 
этиологии. Так как грань между идиопатическими и 
криптогенными спазмами стерта, поэтому их часто 
объединяют в одну группу, которая составляет при-
близительно 20% от всех случаев [3,6]. 

Если спазмы криптогенные и не было психомотор-
ной задержки до обращения к врачу, то приступы с вы-
сокой долей вероятности на фоне лечения прекратят-
ся в 80% случаев. При симптоматических случаях пре-
кращение спазмов возможно у 50% пациентов [19]. 
Больший процент прекращения спазмов (больше 50%) 
может быть у детей с синдромом Дауна [12,21]; нейро-
фиброматозом 1 типа [12]; у недоношенных детей с 
пенивентрикулярной лейкомаляцией [11] . 

б) Более поздний дебют заболевания. Такой дебют 
(старше 4 месяцев) считается более благоприятным в 
отношении достижения ремиссии, но точные данные 
по частоте прекращения приступов в литературе от-
сутствуют. Как правило, если спазмы отмечаются ра-
нее 4-х месяцев и на ЭЭГ виден паттерн «вспышка-
угнетение», то их можно рассматривать в структуре 
синдрома Отахары. Синдром имеет высокую рези-
стентность к противоэпилептической терапии и ре-
миссия маловероятна.

в) Отсутствие асимметричных (атипичных) спазмов 
и фокальных приступов. Отсутствие асимметричных 
(атипичных) спазмов и фокальных приступов также 
является благоприятным фактором в отношении 
прекращения спазмов. Асимметричные спазмы бо-
лее характерны для симптоматических случаев. Они 
встречаются у 40% больных синдромом Веста. Для 
асимметричных спазмов наряду с типичными компо-
нентами спазма характерны клинические проявле-
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ния парциального приступа, напоминающего асим-
метричный шейно-тонический рефлекс. 

г) Отсутствие асимметричной картины и синхрони-
зации на ЭЭГ. Отсутствие асимметричной картины и 
синхронизации на ЭЭГ повышает вероятность дости-
жения ремиссии по инфантильным спазмам. Наличие 
модифицированной гипсаритмии в большинстве 
случаев является прогностически неблагоприятным 
фактором. Выделяются варианты модифицирован-
ной гипсаритмии [14]:

1. Синхронизированная гипсаритмия: доминиро-
вание на ЭЭГ разрядов генерализованных 
билатерально-синхронных комплексов 
острая-медленная волна; появление синхро-
низированных ритмов тета-, альфа-диапазона.

2. Асимметричная гипсаритмия: возникновение 
амплитудной асимметрии паттернов регио-
нально или унилатерально.

3. Гипсаритмия с устойчивыми региональными 
паттернами.

4. Гипсаритмия с региональными, либо генера-
лизованными эпизодами подавления биоэлек-
трической активности.

5. Гипсаритмия с высокоамплитудными асин-
хронными медленными волнами и сравни-
тельно слабо выраженной эпилептиформной 
активностью.

 Наиболее диагностически неблагоприятными яв-
ляются гипсаритмия с персистированием паттерна 
вспышка-подавление и синхронизированный вари-
ант гипсаритмии. 

Зонально-акцентуированная гипсаритмия также 
не способствует достижению ремиссии, так как сви-
детельствует о возможной трансформации в син-
дром Леннокса-Гасто и фокальную лобнодолевую 
эпилепсию с феноменом вторичной билатеральной 
синхронизации, что чаще сильно снижает интеллек-
туальное развитие пациента. При затылочных акцен-
туациях прогноз значительно благоприятнее.

Особый электроэнцефалографический паттерн 
возникает у девочек при синдроме Айкарди (сце-
пленный с полом синдром, характеризующийся те-
трапарезом, умственной отсталостью, ранним де-
бютом инфантильных спазмов, агенезией мозоли-
стого тела, специфическими лакунарными измене-
ниями на глазном дне). При ЭЭГ-исследовании боль-
ных синдромом Айкарди выявляется весьма харак-
терный паттерн «расщепленного мозга», обуслов-
ленный межполушарным разобщением. Данный ва-
риант изменений более прогностически благоприя-
тен, чем региональная эпилептиформная актив-
ность [1].

д) Раннее начало терапии (в течение месяца от на-
чала заболевания). В проспективных и ретроспектив-
ных исследованиях часто сообщается о том, что ран-
нее начало терапии необходимо, чтобы получить бо-
лее благоприятный результат. У пациентов, начавших 

лечение спустя 1–6,5 месяцев, положительный ре-
зультат наблюдался только в 40% случаев.

е) Правильный выбор препарата. Эпилептические 
спазмы не чувствительны к подавляющему боль-
шинству антиэпилептических препаратов. Препара-
тами первой очереди выбора в лечении синдрома 
Веста являются вигабатрин (Сабрил производства 
фармацевтической компании Sanofi (Франция), не 
зарегистрирован в России) и адренокортикотроп-
ный гормон (в нашей стране его синтетический ана-
лог пролонгированного действия – тетракозактид 
(Синактен депо производства фармацевтической 
компании Novartis (Швейцария), срок действия ре-
гистрационного удостоверения закончился 
30.09.2010 [25]), реже кортикостероиды – предни-
золон. Вигабатрин принято назначать первым из-за 
меньшего количества побочных эффектов, хотя нет 
точного мнения о том, что он так же эффективен, 
как адренокортикотропный гормон (АКТГ). Все экс-
перты рекомендуют применять вигабатрин как пре-
парат первой очереди выбора в лечении спазмов, 
вызванных туберозным склерозом, так как вероят-
ность достижения ремиссии достигает 73-78% [14]. 
При других заболеваниях частота ремиссий на вига-
батрине колеблется по разнообразным иссле-
дованиям от 23 до 85%. При перинатальных 
гипоксически-ишемических поражениях головного 
мозга рекомендуется в первую очередь применять 
АКТГ. Считается, что не существует доказательной 
базы для определения четкой эффективности су-
точной дозы вигабатрина и необходимой длитель-
ности применения. В анализе 9 проспективных ис-
следований доза вигабатрина колебалась от 18 до 
200 мг на кг массы тела в сутки, а время до прекра-
щения спазмов составляло от 12 до 35 дней. Счита-
ется, что процент достижения ремиссии на вигаба-
трине достигает в среднем 65%. Еще больше расхо-
ждений по тактике введения АКТГ (ремиссия дости-
гается в 54-87 % всех случаев). Американский кон-
сенсус по диагностике и лечению инфантильных 
спазмов рекомендует применение максимальных 
доз АКТГ в течение 2-х недель с постепенным сни-
жением дозы. Эта рекомендация основана на един-
ственном исследовании 1-го уровня доказательно-
сти, в котором самый высокий уровень эффектив-
ности был получен при коротком курсе высоких доз 
АКТГ [14]. Вигабатрин и тетракозактид в России в 
настоящее время не зарегистрированы в качестве 
лекарственных средств. 

ж) Нормальное развитие перед обращением к вра-
чу. Отсутствие отклонений в развитии, как правило, 
свидетельствует о криптогенном или идиопатиче-
ском варианте синдрома Веста или же, в случае сим-
птоматического варианта, о минимальных структур-
ных повреждениях центральной нервной системы. 
Вероятность прекращения приступов в данной ситу-
ации достигает 98%.
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Прогноз сохранения ремиссии
 Ремиссия при синдроме Веста часто прерывает-

ся рецидивами спазмов. Уровень рецидивов, по не-
которым данным, составляет от 15 до 35% случаев 
при адекватной и вовремя начатой терапии. Рециди-
вы реже встречаются у пациентов с криптогенным 
или идиопатическим синдромом Веста (около 20%), 
чаще – у пациентов с туберозным склерозом (до 
74%). Согласно исследованиям F. Vigevano с соавт., 
(1997), возникновение рецидивов спустя три месяца 
после проведения терапии было выше у детей, на-
ходившихся на терапии АКТГ, чем на терапии вига-
батрином. 

Принципиальное значение в прогнозе рецидивов 
имеют те же факторы, которые играют роль в дости-
жении ремиссии (см. выше). Риск рецидива ниже при 
более позднем начале спазмов, отсутствии асимме-
тричных спазмов и фокальных приступов, наличии 
типичной гипсаритмии, быстрой и правильной тера-
пии спазмов. Кроме того, имеют значение:

а) Выполнение родителями пациентов рекоменда-
ций, данных лечащим врачом. Учитывая общий не-
благоприятный прогноз заболевания с высоким ри-
ском формирования умственной отсталости, многие 
родители прекращают дальнейшее лечение.

б) Данные о наличии побочных эффектов, наибо-
лее выраженных при введении АКТГ, в значительной 
мере влияющие на решение родителями или леча-
щим врачом (при жизнеугрожающих ситуациях) о 
прекращении или изменении приема антиэпилепти-
ческих препаратов. 

в) Возникновение или присутствие сопутствую-
щих заболеваний, таких как инфекции, которые усу-
губляют состояние ребенка и также являются факто-
ром риска развития рецидива. Поражение других ор-
ганов и систем чаще дает большее количество побоч-
ных реакций на препарат, что делает невозможным 
или слишком сложным его применение.

г) Течение основного заболевания, на фоне кото-
рого развивается синдром Веста. 

д) Доступность антиэпилептических препаратов, а 
в некоторых случаях и нейрохирургического лече-
ния. Ряд препаратов не зарегистрирован в России; 
многие родители не имеют возможности купить до-
рогостоящие препараты, оплатить дорогостоящие 
операции. 

Прогноз дальнейшего психоречевого 
развития

Только 9-28% детей с инфантильными спазмами 
имеют впоследствии нормальное интеллектуальное 
развитие [7,9,13,18]. Наиболее значимым фактором, 
определяющим прогноз для интеллектуального раз-
вития, является этиология заболевания. Дети с крип-
тогенными инфантильными спазмами гораздо чаще 
(в 38-80% случаев) имеют нормальный или близкий 
к нормальному интеллект по сравнению с детьми с 

симптоматическими инфантильными спазмами (в 
2-18% случаев). У некоторых детей с криптогенной 
этиологией инфантильных спазмов нарушения пси-
хического развития или трудности в обучении прояв-
ляются только при долговременном наблюдении 
[10]. Дети с симптоматическими инфантильными 
спазмами в целом имеют неблагоприятный прогноз 
психического развития, психоречевое развитие быть 
нормальным лишь в 20% случаев. При нейрофибро-
матозе и синдроме Дауна возможен относительно 
благоприятный исход с формированием негрубых 
интеллектуальных нарушений [12,20]. Другие при-
знаки благоприятного исхода психоречевого разви-
тия в принципе те же (см. выше) – нормальный не-
врологический статус и психомоторное развитие до 
момента возникновения спазмов, изначальное от-
сутствие иных видов приступов, более поздний воз-
раст начала инфантильных спазмов, короткая дли-
тельность приступов и рано начатая эффективная 
терапия [17,24]. 

Прогноз летальности
Летальность в течение первых трех лет жизни у де-

тей с инфантильными спазмами варьирует от 4 до 
11% [15,17,18]. Она увеличивается до 19% в возрасте 
10 лет и до 31% у взрослых [16]. Основные причины 
– преимущественно сопутствующие заболевания, 
особенно присоединяющиеся инфекции, реже – эпи-
лептический статус. 

Прогноз эволюции синдрома Веста 
в другие эпилептические синдромы

Синдром Веста может эволюционировать как 
в синдром Леннокса-Гасто, так и в фокальные эпи-
лепсии. 

Эволюция в синдром Леннокса-Гасто отмечается в 
40% всех случаев. Средний промежуток времени от 
начала инфантильных спазмов до возникновения 
синдрома Ленокса-Гасто составляет 2,8 лет (диапа-
зон 0,4–8 лет) [15]. При переходе в синдром Леннокса-
Гасто типичная гипсаритмия замещается модифици-
рованной по типу синхронизированной гипсаритмии 
с преобладанием межполушарной синхронизации 
разрядов медленных пик-волновых комплексов. Ме-
нее характерно для типичной гипсаритмии формиро-
вание персистирующего регионального акцента с по-
следующей трансформацией в типичную региональ-
ную эпилептиформную активность.

При обнаружении на ЭЭГ в динамике нарастающей 
билатеральной синхронизации медленной активно-
сти с превалированием в лобных отделах трансфор-
мация синдрома Веста в синдром Леннокса-Гасто 
становится наиболее вероятной. Синхронизирован-
ный вариант гипсаритмии наблюдался, по данным 
исследований А.А.Холина и К.Ю. Мухина, в 35,3% 
всех случаев модифицированной гипсаритмии, в ис-
следовании С.О. Айвазяна (1999) – 30% [1]. Данный 
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паттерн был наиболее характерен для детей старше 
1 года (обычно — ближе к 2-м годам) при криптоген-
ной форме синдрома Веста. В том же исследовании 
в изучаемой популяции больных синдромом Веста 
гипсаритмия с персистированием «супрессивно-
взрывного» паттерна констатировалась в 20% случа-
ев среди модифицированной гипсаритмии. Подоб-
ные изменения были характерны для детей младшей 
возрастной категории, имевших в анамнезе синдром 
Отахара, и при раннем дебюте синдрома Веста (до 
5 мес.). 

При асимметричной гипсаритмии по типу унилате-
ральной, в неврологическом статусе пациентов не-
редко отмечается гемипарез, а в структуре присту-
пов преобладают асимметричные инфантильные 
спазмы с последующим присоединением типичных 
парциальных приступов и трансформацией в сим-
птоматические парциальные формы эпилепсии с со-
ответствующими ЭЭГ-паттернами в виде региональ-
ной эпилептиформной активности [1].

При синдроме Айкарди трансформация в парци-
альные формы эпилепсии наблюдается не столь ча-
сто, и психомоторное развитие детей страдает зна-
чительно меньше. Клинико-электроэнцефалогра-
фическая эволюция зонально-акцентуированной в 
лобных отделах гипсаритмии возможна по двум пу-
тям: в синдром Леннокса-Гасто с явлениями первич-
ной билатеральной синхронизации или формирова-
ние симптоматической лобной эпилепсии с фено-
меном вторичной билатеральной синхронизации. 
При этом в клинике часто отмечаются асимметрич-
ные инфантильные спазмы, иногда в сочетании с 
парциальными приступами. Данные пациенты на 
начальных этапах развития заболевания полностью 
соответствуют критериям диагноза синдрома Ве-

ста, однако, при динамическом наблюдении в ка-
тамнезе, развивают клиническую картину парци-
альных форм эпилепсии. Заболевание, по-сути, 
таковые формы и представляло, мимикрируя на 
определенном эволюционном этапе под синдром 
Веста [1]. 

При синдроме Веста чрезвычайно важно вовремя 
распознать различные варианты трансформации за-
болевания. Наряду с клиническими показателями 
(характер приступов и их частота) и результатами 
нейровизуализации, правильная оценка электрофи-
зиологических данных будет способствовать точной 
диагностике и рациональному дифференцированно-
му выбору антиэпилептиформной терапии. Это име-
ет особое значение уже на ранних этапах развития 
синдрома Веста. Только полный анализ всех полу-
ченных данных, то есть анатомо-электро-
клинический подход, позволит прогнозировать тече-
ние заболевания, а также трансформацию в другие 
формы эпилепсии [1].

К сожалению, проведенные исследования при 
синдроме Веста имеют ограниченную ценность из-за 
небольшого количества включенных в исследование 
пациентов, разнообразного возраста дебюта заболе-
вания, клинической картины приступов и длительно-
сти его течения до обращения к специалисту. Мето-
дика проведения исследований также различна. От-
сутствуют унифицированные схемы лечения, вклю-
чая вид препарата (например, естественный или син-
тетический АКТГ), разнообразные дозы, длитель-
ность лечения и критерии оценки его эффективно-
сти. Исходя из этого, все данные по прогностическим 
критериям синдрома Веста являются предваритель-
ными, и необходимы дальнейшие исследования, по-
священные данной проблеме.
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PROGNOSTIC CRITERIA OF INFANTILE SPASMS 
Gaponova O.V., Belousova E.D.

FSBI «Moscow Research Institute of Pediatrics and Child Surgery» of the Ministry of healthcare and social development 
of the Russian Federation (Moscow)

Abstract: West's Syndrome prognosis is extremely complicate due to the large number of potential prognostic factors. This 
review contains the factors affecting the termination of epileptic spasms and conducive to the maintenance of remission. 
These factors were: idiopathic and cryptogenic etiology, the later debut of the disease, the absence of asymmetric spasms 
and focal seizures, the absence of an asymmetric pattern and synchronization of the EEG, early start of therapy, the correct 
choice of drug and the normal development before going to the doctor, as well as the implementation by parents of patients 
prescribed recommendation, the occurrence of side effects, the concomitant diseases, the different form of state disease, the 
availability of antiepileptic drugs and surgical treatment. 

Keywords: epilepsy, West's Syndrome, prognosis, treatment, evolution, psychoverbal development.
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