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Синдром Ангельмана (СА) — орфанное заболевание, вызванное потерей функции материнского аллеля гена UBE3A в хромосоме 15 
(участок 15q11.2-q13). Заболевание характеризуется тяжёлым нарушением психического и речевого развития, двигательными рас-
стройствами, уникальным поведением в виде частого смеха и эпилептическими приступами с характерными аномалиями электро-
энцефалографии (ЭЭГ). Эпилепсия часто фармакорезистентная, доминируют генерализованные типы приступов, среди которых наи-
более распространены миоклонические приступы и атипичные абсансы. Инфантильные спазмы у детей с СА отмечаются редко, но 
картина ЭЭГ, особенно в младенческом возрасте в виде диффузной медленноволновой активности с мультирегиональной и генерали-
зованной эпилептиформной активностью, может напоминать паттерн гипсаритмии. Статья содержит краткий обзор литературы по те-
рапии эпилепсии у пациентов с СА и рекомендуемый алгоритм выбора противоэпилептического препарата (ПЭП). Мы приводим соб-
ственное наблюдение ребёнка, у которого ЭЭГ неверно описывалась как гипсаритмия, и из-за подозрения на наличие эпилептических 
спазмов была назначена гормональная терапия. Таким образом, у детей раннего возраста с задержкой развития, картиной рутинной 
ЭЭГ, схожей с гипсаритмией, но с отсутствием клинических и ЭЭГ-паттернов спазмов, необходимо проведение видео-ЭЭГ-мониторинга 
с записью сна для исключения паттерна «псевдогипсаритмии», что является особенно важным при подозрении на СА. При лечении 
эпилепсии у детей с СА необходимо придерживаться рекомендуемого, по данным литературы, алгоритма выбора ПЭП.
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Epilepsy and EEG features in Angelman syndrome
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125142, Russian Federation 

Аngelman syndrome (AS) is an orphan disease caused by loss of function of the maternal allele of the UBE3A gene on chromosome 15 (region 
15q11.2-q13), characterized by severe mental and speech retardation, movement disorders, unique behavior in the form of frequent laughter, 
and epileptic seizures with characteristic anomalies in  EEG. Epilepsy is often drug-resistant, generalized seizure types dominate, among which 
myoclonic seizures and atypical absences are the most common. Infantile spasms are rare in AS children, but the EEG pattern, especially in infancy, 
in the form of diffuse slow-wave activity with multiregional and generalized epileptiform activity, may resemble a hypsarrhythmia pattern. We 
present own observation of a child in whom the EEG was incorrectly described as a hypsarrhythmia pattern, and hormonal therapy was pre-
scribed with suspicion of epileptic spasms. In this article, we made a brief review of the literature on the treatment of epilepsy in AS patients with 
a recommended algorithm for choosing an antiepileptic drug (AED). In young children with developmental delay, a routine EEG pattern similar to 
hypsarrhythmia, but with out of clinical and EEG patterns of spasms, it is necessary to conduct video-EEG monitoring with recording of sleep, to 
exclude the “pseudo-hypsarrhythmia” pattern, which is especially important when Angelman syndrome is suspected. In the treatment of epilepsy 
in Angelman syndrome, it is necessary to adhere to the recommended, according to the literature, algorithm for choosing AEDs.
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Введение
Синдром Ангельмана (СА; OMIM #105830; код 

по МКБ 10 Q93.5) — редкое нейрогенетическое 
заболевание, вызванное потерей функции мате-
ринского аллеля гена UBE3A в хромосоме 15 (уча-
сток 15q11.2-q13). Частота встречаемости — 1 случай 
на 12 000–20 000 живых новорождённых. СА характе-
ризуется тяжёлыми когнитивными расстройствами, 
отсутствием экспрессивной речи, уникальным пове-
дением в виде частого смеха, двигательной дисфунк-
цией, эпилептическими приступами и аномальной 
электроэнцефалограммой (ЭЭГ) [1]. При СА суще-
ствуют четыре признанных молекулярных механизма 
заболевания: делеция региона 15q11.2q13 хромосо-
мы 15 материнского происхождения (70–75%); мута-
ция в материнском гене UBE3A (15–20%); отцовская 
однородительская дисомия (5–7%); дефект центра 
импринтинга (3–5%) [2–4]. Фенотипические особен-
ности варьируются в зависимости от молекулярного 
подтипа [5, 6]. 

Наряду с интеллектуальными и двигательными 
нарушениями ярким клиническим проявлением СА 
является эпилепсия. Она отмечается часто — 90% всех 
случаев, наиболее часто в группе детей с делецией, за-
трагивающей ген UBE3A. В группе детей с мутацией 
гена UBE3A и отцовской однородительской дисомией 
эпилепсия встречается в 75% случаев, а при наруше-
нии центра импринтинга — в 50% [7–9]. A. Moncla 
и соавт. сравнили 20 пациентов с делецией и 20 паци-
ентов без таковой и отметили, что все пациенты без 
делеции имели редкие приступы, а 7 из 20 пациентов 
(возрастной диапазон 4–30 лет) вовсе не имели при-
ступов, и нескольким пациентам была отменена про-
тивосудорожная терапия без последующего рецидива 
приступов [10]. В когорте пациентов без делеции не от-
мечались тонико-клонические приступы, эпилепти-
ческие спазмы и статусное течение миоклонических 
приступов. 

Клинические особенности эпилепсии
Пик дебюта эпилепсии приходится на возраст 

от 1 года до 3 лет. По данным N. Khan с соавт., сред-
ний возраст начала эпилепсии — 1 г 7 мес (диапазон 
от 3 мес до 5 лет). У 25% детей дебют происходит в воз-
расте до 1 года, что часто ассоциировано с чертами 
аутизма [11]. У 1/3 детей первый приступ провоциру-
ется гипертермией, в части случаев — субфебрильной 
температурой [12]. Фебрильные приступы у некоторых 
больных с СА могут быть единственным типом присту-
па, но чаще всего возникают и афебрильные приступы. 
Как правило, после 14 лет частота приступов уменьша-
ется, и они полностью прекращаются после 16–20 лет 
[13, 14]. Приступы при СА обычно генерализованные, 
но почти в 30% случаев встречаются фокальные при-
ступы, которые не бывают единственным типом при-
ступа [12, 13, 15]. 

Обычно у пациентов с СА одновременно возни-
кают несколько типов приступов. В младенческом 
возрасте самый распространённый тип приступов — 
миоклонический. Позже, к 2 годам присоединяются 
атипичные абсансы и атонические приступы. Есть 
сообщения о случаях инфантильных спазмов, но этот 
тип приступов, как правило, редко встречается при СА. 
Более 95% пациентов с эпилепсией могут иметь еже-
дневные приступы в течение ограниченного периода 
времени в раннем возрасте. Эпилептический статус 
встречается в 35–85% случаев и наиболее часто — при 
крупных делециях региона 15q11.2-q13. В основном 
наблюдается миоклонический статус в виде продол-
жительных фрагментарных миоклоний с атипичными 
абсансами или без них, с нарушением осознанности 
и слюнотечением. Клинически в этот период у боль-
ных с СА может отмечаться регресс двигательных на-
выков в виде ухудшения походки вплоть до невозмож-
ности ходьбы. 

Бессудорожный статус является распространён-
ным явлением у детей с СА. Он может длиться от не-
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скольких часов до нескольких дней, обычно прояв-
ляется слабостью, сонливостью, часто с потерей 
ранее приобретённых навыков, снижением комму-
никации и активацией эпилептиформных разрядов 
на ЭЭГ. Бессудорожный статус обычно клинически 
не сопровождается эпилептическими приступами, или 
они крайне редкие с минимальными проявлениями 
(подведение глаз вверх, лёгкие редкие кивки головой, 
миоклонии), поэтому могут быть нераспознанными 
родителями [16–18]. Следовательно, если родители 
жалуются на регресс навыков, избыточную сонливость 
у ребенка с СА, необходимо проведение ЭЭГ для ис-
ключения бессудорожного эпилептического статуса. 

Кроме того, у детей с СА часто отмечается неэ-
пилептический миоклонус, который максимально 
представлен и усиливается при вертикализации ре-
бёнка и приводит к выраженным двигательным рас-
стройствам. Известно, что миоклонические судоро-
ги возникают в младших возрастных группах, тогда 
как неэпилептический миоклонус — в подростковом 
и взрослом возрасте [19]. Оба состояния могут быть 
инвалидизирующими, усугубляя двигательные нару-
шения. Миоклонические эпилептические приступы 
имеют чёткие корреляции с разрядом на ЭЭГ и, как 
правило, контролируются с помощью противосудо-
рожных препаратов, в отличие от неэпилептическо-
го миоклонуса, который не коррелирует с разрядом 
на ЭЭГ, не сопровождается никакими изменениями 
сознания [18, 19] и с трудом контролируется медика-
ментозной терапией. 

Видео-ЭЭГ-мониторинг может помочь опреде-
лить, является ли поведенческий эпизод приступом 
или неэпилептическим событием. Следовательно, де-
тям, особенно раннего возраста (до 3 лет) с СА, пред-
почтительно проведение видео-ЭЭГ-мониторинга 
с записью сна и желательно с установкой дополнитель-
ных миографических электродов (если это позволяют 
возможности кабинета ЭЭГ) с целью дифференциаль-
ной диагностики эпилептических приступов и неэпи-
лептических пароксизмальных состояний.

Электроэнцефалограмма
Как известно, ЭЭГ у пациентов с СА характери-

зуется высокой амплитудой медленных волн с отсут-
ствием нормальных фоновых ритмов. Высокоампли-
тудные медленные волны (> 300 мкВ) с зазубренным 
дельта (notched delta) паттерном (1–3 Гц) присутствует 
более чем у 90% пациентов, что помогает в ранней по-
становке диагноза (рис. 1) [20–23]. Картина бодрство-
вания и сна по ЭЭГ у больных СА, особенно в раннем 
возрасте, не дифференцируется, зональные различия 
сглажены или вовсе отсутствуют. У пациентов от 3 мес 
до 2 лет картина ЭЭГ схожа с гипсаритмией и многими 
нейрофизиологами неверно описывается как моди-
фицированный вариант гипсаритмии (чаще как «мед-
ленноволновой вариант»), что может привести к оши-
бочной диагностике эпилептических спазмов и, как 

следствие, к назначению гормональной терапии или 
вигабатрина.

В публикации S. Darteyre с соавт. приводится инте-
ресное сообщение о девочке в возрасте 7 мес с задерж-
кой развития, тяжёлой гипотонией, миоклоническими 
подергиваниями, подозрением на спазмы и картиной 
ЭЭГ, похожей на гипсаритмию. Девочке был назна-
чен вигабатрин в дозе 100 мг/кг в сутки, что привело 
к усилению миоклонических приступов и проблемам 
с кормлением. При проведении генетического иссле-
дования была выявлена делеция в области 15q11-13. 
Авторы данной статьи отмечают, что ошибочная ди-
агностика инфантильных спазмов возможна из-за на-
личия уникального паттерна «псевдогипсаритмии» на 
ЭЭГ, который особенно выражен у пациентов с СА 
в возрасте от 3 мес до 2 лет. В дифференциальной ди-
агностике могут помочь следующие отличия «псевдо-
гипсаритмии» у больных с СА от паттерна гипсарит-
мии: преобладание медленных волн над эпилепти-
формными разрядами; отсутствие различий между 
картиной ЭЭГ в состоянии бодрствования и сна; от-
сутствие фрагментации во сне [24]. Хотя прошло уже 
около 12 лет с момента публикации статьи S. Darteyre 
и соавт., аналогичные случаи нередки в практике не-
вролога и педиатра, очень сложно, особенно в раннем 
возрасте, из-за продолженной высокоамплитудной 
диффузной дельта-активности разглядеть notched-del-
ta-паттерн. 

На рис. 2 представлен фрагмент ЭЭГ в состоянии 
бодрствования пациента в возрасте 10 мес, который 
был направлен на исследование в связи с задержкой 
психомоторного развития и тремором. На ЭЭГ реги-
стрировалась диффузная высокоамплитудная дель-
та-волновая активность с включением спайков, зазу-
бренных дельта-волн. Нейрофизиологом картина ЭЭГ 
расценена как вариант модифицированной гипсарит-
мии, и ребёнку был назначен вигабатрин. В конце ста-
тьи мы представляем подробное описание аналогич-
ного клинического наблюдения, когда ребёнку в воз-
расте 8 мес была назначена гормональная терапия.

В ряде случаев характерные для СА патологиче-
ские изменения ЭЭГ в виде высокой представленно-
сти высокоамплитудных дельта-волн могут встречать-
ся и при некоторых других генетических заболеваниях, 
эпилептических энцефалопатиях. К примеру, при син-
дроме Ретта ЭЭГ имеет стадийность изменений, дель-
та-замедление становится более выраженным и при-
нимает продолженный характер в старшем возрасте 
(рис. 3), в отличие от СА, когда дельта-замедление 
более выражено в раннем возрасте [25]. При синдроме 
Вольфа–Хиршхорна (синдром делеции 4p) также в фо-
новой записи доминирует дельта-замедление (рис. 4), 
но в дифференциальной диагностике нам помогает 
специфический фенотип пациента с множественны-
ми врождёнными пороками [26, 27]. При эпилепти-
ческих энцефалопатиях с инфантильными спазмами, 
которые обычно дебютируют в возрасте до 1 года, на 
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ЭЭГ регистрируется паттерн гипсаритмии с мульти-
региональной эпилептиформной активностью (ЭА) 
в сочетании с супрессией биоэлектрической активно-
сти (рис. 5), что не характерно для СА, а при синдро-
ме Леннокса–Гасто на ЭЭГ отмечают специфические 

паттерны в виде коротких пробегов генерализованной 
быстроволновой активности в сочетании с диффуз-
ными/бифронтальными дельта-волнами, с медлен-
ными комплексами острая волна–медленная волна 
(рис. 6) [28].

Рис. 1. Мальчик, 1 год, с СА. ЭЭГ в состоянии бодрствования. 
Чувствительность 20 мкВ/мм. Дельта-волны в задних отделах, формирующие зазубренные медленные волны, — Notched delta-паттерн.
Fig. 1. 1 year-old boy patient with  Angelman syndrome (AS). EEG during awake state. 
Sensitivity — 20 µV/mm. Delta waves in the posterior areas forming notched slow waves — Notched delta pattern.

Рис. 2. Мальчик, 10 мес, с СА. ЭЭГ в состоянии бодрствования. 
Чувствительность 14 мкВ/мм. Продолженные высокоамплитудные диффузные дельта-волны с акцентом в задних отделах с включением спайков, 
формирующие зазубренные дельта-волны. Картина ЭЭГ, схожая с гипсаритмией, — псевдогипсаритмия.
Fig. 2. 11 months old AS boy patient. EEG while awake. 
Sensitivity 14 µV/mm. Continued high-amplitude diffuse delta waves with an accent in the posterior regions with the inclusion of spikes, forming notched 
slow waves delta waves. The EEG pattern is similar to hypsarrhythmia — pseudo-hypsarrhythmia.
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Терапия

В настоящее время в лечении больных с СА приме-
няется только симптоматическая терапия, и контроль 
над эпилептическими приступами является наиболее ак-
туальной проблемой. На сегодняшний день нет сравни-
тельных исследований по оценке эффективности при СА 
различных противоэпилептических препаратов (ПЭП). 
Клиническая практика основывается на сериях случаев 

[29–31]. Исследования показали, что наиболее эффек-
тивны такие препараты, как клобазам и леветирацетам, 
которые могут принести пользу с минимальным побоч-
ным действием и позволяют контролировать до 80% при-
ступов. Данные ПЭП рекомендуются в качестве первой 
линии лечения эпилепсии у пациентов с СА. Предпо-
чтение при выборе препарата бензадиазепинового ряда 
должно отдаваться именно клобазаму, а не клоназепаму, 
в связи с частым развитием при назначении последнего 

Рис. 3. Девочка, 14 лет, с синдромом Ретта. ЭЭГ в состоянии бодрствования. 
Чувствительность 7 мкВ/мм. Продолженная дельта-волновая активность с амплитудным акцентом в лобно-центрально-вертексных областях. 
Fig. 3. 14 years-old girl with  Rett syndrome. EEG while awake.
Sensitivity  of 7 µV/mm. Continuous diffuse delta wave activity with an amplitude accent in the frontal-central-vertex regions.

Рис. 4. Мальчик, 1,5 года, с синдромом Вольфа–Хиршхорна. ЭЭГ в состоянии бодрствования. 
Чувствительность 300 мкВ/см. Диффузное дельта-замедление, notched delta-паттерн, биокципитальная ЭА.
Fig. 4. 1.5 years-old boy with Wolf–Hirschhorn syndrome. EEG while awake. 
Sensitivity of 300 µV/cm. Diffuse delta wave activity, notched delta pattern, bioccipital epileptiform activity.
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побочных эффектов (седативного эффекта, снижения 
мышечного тонуса и повышенного слюнотечения), что 
неблагоприятно для пациентов с СА.

По данным литературы, с препаратами 1-й линии 
в лечении эпилепсии у пациентов с СА рекомендует-

ся параллельно рассмотреть диетотерапию, которая 
включает кетогенную диету (КД) [32, 33] или терапию 
с низким гликемическим индексом (ЛГИТ) [34, 35]. 
КД рекомендуется для младенцев и детей, получаю-
щих питание через зонд, тогда как для других детей 

Рис. 5. Девочка, 10 мес, с синдромом Веста. ЭЭГ-сон. 
Чувствительность 150 мкВ/см. Гипсаритмия. Периоды супрессии биоэлектрической активности во сне. 
Fig. 5. 10 months-old girl with West’s syndrome. EEG during sleep.
Sensitivity of 150 µV/cm. Hypsarrhythmia. Periods of suppression of bioelectric activity over sleep.

Рис. 6. Мальчик, 9 лет, с синдромом Леннокса–Гасто. ЭЭГ-сон. 
Чувствительность 100 мкВ/см. Генерализованная пароксизмальная быстрая активность, диффузные дельта-волны и медленные комплексы 
спайк–волна.
Fig. 6. 9 years boy with Lennox–Gastaut syndrome.  EEG over sleep. 
Sensitivity of 100 µV/cm. Generalized paroxysmal fast activity (GPFA), diffuse delta- waves and slow-spike-wave (SSW) patterns.
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ЛГИТ рекомендуется в качестве диетотерапии 1-й 
линии. Если ЛГИТ не полностью эффективна, её 
преобразуют в КД. При резистентности приступов 
возможна комбинация препаратов 1-й линии с ла-
мотриджином, этосуксимидом, зонисамидом или то-
пираматом. Согласно ретроспективному анализу 
M.H. Dion и соавт. дополнительной терапии (n = 5), 
ламотриджин оказался эффективным при сочетании 
разных типов приступов и хорошо переносился боль-
ными с СА [36]. По данным исследования на основе 
опросника, проведенного R.L.Thibert и соавт., топи-
рамат был вторым наиболее часто используемым по-
сле вальпроата ПЭП [37]. Однако побочные действия 
топирамата в виде ухудшения когнитивных функций 
и подавления аппетита нежелательны для больных 
с СА, особенно в детском возрасте. С. Sugiura и со-
авт. продемонстрировали использование высоких доз 
этосуксимида в комбинации с вальпроатом для лече-
ния атипичных абсансов у 2 пациентов с СА [38]; было 
отмечено заметное клиническое улучшение в сочета-
нии с подавлением комплексов спайк–волна на ЭЭГ. 
Предпочтительно использование комбинации валь-
проата с этосуксимидом у больных с рефрактерными 
абсансами. В исследовании М. Бобыловой и соавт. 
максимально эффективными ПЭП в монотерапии 
оказались вальпроевая кислота, леветирацетам, это-
суксимид, в дуотерапии — вальпроевая кислота в со-
четании с леветирацетамом или этосуксимидом, реже 
комбинация леветирацетама с этосуксимидом [39]. 
По данным литературы, высокая частота побочных 
эффектов (усиление тремора, неэпилептического ми-
оклонуса, нарушение равновесия, регресс моторных 
навыков), вызванных вальпроевой кислотой, явля-
ется причиной её частой отмены в старшем возрасте, 
следовательно, этот препарат желательно назначать 
только в исключительных случаях [31]. 

Данных по эффективности новейших ПЭП на 
сегодняшний день нет. Руфинамид и перампанел ис-
пользовались в небольших сериях случаев для лечения 
неэпилептического миоклонуса, но в настоящее время 
существуют ограниченные данные об их эффективно-
сти [40]. Даже если их эффективность пока не доказа-
на в двойных слепых исследованиях, они могут быть 
назначены эпилептологом. При резистентном течении 
эпилепсии описаны случаи хирургического лечения 
(имплантация стимулятора блуждающего нерва, кал-
лозотомия) [41, 42].

Такие ПЭП, как фенобарбитал, примидон, карба-
мазепин, фенитоин и вигабатрин противопоказаны, 
особенно при наличии миоклонических приступов при 
СА [43]. В настоящее время существует препарат кана-
бидиол (не зарегистрирован в России), который может 
использоваться при резистентном течении эпилепсии 
при синдромах Драве, Леннокса–Гасто, Дузе, Айкар-
ди, туберозном склерозе, ранней эпилептической эн-
цефалопатии 2-го типа (CDKL5-энцефалопатия), при 
дупликации 15q [44, 45]. Существуют отдельные сооб-

щения об эффективности канабидиола у пациентов 
с СА, но необходимо тщательное рандомизированное 
клиническое исследование. Канабидиол — много
обещающее лекарство от эпилептических приступов, 
и оно может помочь при неэпилептическом миокло-
нусе.

Для купирования пролонгированного (более  
3–5 мин) эпилептического приступа с тонико-кло-
ническими судорогами рекомендуется защечный ми-
дазолам или диазепам, раствор ректальный в микро-
клизмах (в России — ректальный сибазон). Данные 
лекарства желательно иметь в аптечке родителям детей 
с СА для возможности оказания экстренной помощи. 
По данным L.Worden и соавт., для купирования бес-
судорожного эпилептического статуса рекомендуется 
использовать перорально диазепам в суточной до-
зе 0,32 мг/кг, 2–3 раза в день в течении 4–12 дней [46]. 
При неэффективности диазепама необходима госпи-
тализация для проведения гормональной терапии 
(преднизолоном) и подключения к терапии бензоди-
азепинов (клобазам, клоназепам, лоразепам), а также 
диетотерапии (ограничение углеводов) [47]. 

Представляем описание ребёнка с генетически 
подтверждённым СА (делеция региона 15q11.2q13), 
с ранним дебютом эпилепсии, картиной ЭЭГ, похожей 
на гипсаритмию, что явилось причиной назначения 
гормональной терапии, хотя наличие спазмов не было 
доказано. Нужно отметить, что в данном случае купи-
рование приступов было достигнута после подключе-
ния бензодиазепина.

Клинический случай
Мальчик М., 4 года, наблюдается в Научно-ис-

следовательском клиническом институте педиатрии 
и детской хирургии имени академика Ю.Е. Вельтище-
ва ФГАОУ ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова Минздрава 
России с возраста 1 года 4 мес. 

Жалобы на эпилептические приступы, тремор рук 
при пробуждении, задержку психомоторного развития. 

Анамнез: мальчик от 2-й беременности (девоч-
ка 5 лет от 1-й беременности здорова), протекавшей 
без особенностей, на 37-й неделе беременности — экс-
тренное кесарево сечение, по данным УЗИ — задерж-
ка внутриутробного развития. Масса тела при рожде-
нии 2300 см, рост 47 см, окружность головы 35 см. 
Оценка по Апгар 7/8 баллов. Диагноз в родильном 
доме: задержка внутриутробного развития 2 степени. 
Психомоторное развитие с грубой задержкой, голову 
начал удерживать в 7 мес, не сидит, не стоит, не пол-
зает. В 3-месячном возрасте появился выраженный 
тремор рук. Впервые на ЭЭГ с записью сна (в возрас-
те 4 мес) зарегистрировано выраженное замедление 
фоновой ритмики, вспышки дельта-волн с формиро-
ванием зазубренного дельта-паттерна (notched delta), 
мультирегиональная ЭА во сне. МРТ головного мозга 
в возрасте 3 мес (08.10.2018) — структурных изменений 
нет. Консультирован неврологом в 3,5-месячном воз-
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расте, заподозрен СА, который был подтверждён гене-
тическим исследованием (метод метилспецифической 
ПЦР) — выявлены молекулярно-генетические изме-
нения, характерные для СА (отсутствие метилирован-
ного аллеля промоторной области гена SNRPN). Поз-
же проведён хромосомный микроматричный анализ 
и выявлена делеция хромосомы 15, размер 9642653 п.н. 

В возрасте 8 мес проведён видео-ЭЭГ-монито-
ринг (рис. 7), по заключению — картина модифици-
рованной гипсаритмии с акцентом в заднем регионе. 
Клинически отмечались тремор и хаотичные мио-
клонические толчки туловища и конечностей, кото-
рые очень беспокоили маму. Несмотря на отсутствие 
клинических и субклинических паттернов присту-
пов, в связи с подозрением на эпилептические спаз-
мы неврологом по месту жительства была назначена 
гормональная терапия гидрокортизоном в таблети-
рованной форме (кортеф) по схеме (максимальная 
начальная доза 8 мг/кг с постепенным снижением), 
курс 5,5 мес. Клинических и энцефалографических 
изменений на фоне терапии не было. В возрасте 1 го-
да 4 мес при пробуждении появились билатеральные 
миоклонии конечностей продолжительностью 
до 2 с, до 10 эпизодов подряд, которые купирова-
лись после подключения леветирацетама (40 мг/кг). 
В возрасте 1 год 9 мес присоединились атипичные 
абсансы в виде остановки двигательной активности 
с постепенным наклоном головы вперёд до 3–5 с  
и с миоклониями рук, по типу миоклонических аб-
сансов. К терапии подключён этосуксимид (35 мг/кг) 
с положительным результатом. Приступы купирова-

ны, но сохранялась мультирегиональная ЭА с акцен-
том в заднем регионе, с высокой представленностью 
во сне (65–70%) в структуре диффузных дельта-вспы-
шек, зазубренной дельта. Через 5 мес произошёл ре-
цидив приступов с последующим статусным течени-
ем атипичных абсансов, миоклонических абсансов, 
миоклонических приступов. Отмечались выраженная 
вялость, отсутствие аппетита, регресс навыков (пере-
стал удерживать голову). На видео-ЭЭГ-мониторинге 
(рис. 8, 9) — продолженное диффузное высокоам-
плитудное дельта-замедление, ЭА в виде генерали-
зованных и мультирегиональных разрядов, занима-
ющих до 100% записи. Циклы сон–бодрствование 
не дифференцируются. Повышение дозы этосукси-
мида до 40 мг/кг и введение препарата вальпроевой 
кислоты оказалось неэффективным, появились не-
желательные явления в виде возбуждения. Препарат 
вальпроевой кислоты заменён на клобазам (1,5 мг/кг),  
отмечалось значительное снижение частоты присту-
пов до единичных в день. Леветирацетам постепен-
но отменён. По видео-ЭЭГ-мониторингу в 2022 г. 
(рис. 10, 11) отмечена положительная динамика в ви-
де значительного снижения представленности диф-
фузных высокоамплитудных дельта-волн и индекса 
ЭА до низких значений (25–30%). 

В статусе: ребёнок доброжелательный, улыбается, 
речь представлена единичными звуками. Грубое на-
рушение развития с выраженными аутистическими 
проявлениями. Подкожно-жировой слой истончён, 
масса 10 кг (< 3 центили). Микроцефалия (окружность 
головы 47 см, 3 центиль), скошенный затылок с «ка-

Рис. 7. Мальчик M., 8 мес. ЭЭГ-сон. 
Чувствительность 300 мкВ/см. Продолженная диффузная высокоамплитудная дельта-волновая активность, notched delta-паттерн. Биокципиталь-
ная и генерализованная ЭА. Паттерн «псевдогипсаритмия». 
Fig. 7. M. 8 months-old boy. EEG over sleep. 
Sensitivity of 300 µV/cm. Continuous diffuse high amplitude delta wave activity, notched delta pattern. Bioccipital and generalized epileptiform activity. 
The “pseudo-hypsarrhythmia” pattern.
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навкой». Светлорусые волосы, голубые глаза. Высту-
пающий подбородок. Руки часто держит во рту. Из-
быточные движения и высовывания языка. При вер-
тикализации толчкообразные, резкие движения. Не 
ползает, не сидит, не стоит. Умеренная гиперсалива-
ция. Мышечный тонус гипотоничный, особенно в ту-

ловище, в ногах дистонический. Сухожильные реф-
лексы физиологические, D = S. 

Текущая антиэпилептическая терапия: этосукси-
мид 33 мг/кг + клобазам 1,5 мг/кг. В настоящее вре-
мя изредка (1 раз в 3–5 дней) мама отмечает эпизоды 
кратковременной остановки взора (до 2–3 с). Отмеча-

Рис. 8. Мальчик М., 2 года 2 мес, с СА. ЭЭГ в состоянии бодрствования. 
Чувствительность 20 мкВ/мм. Продолженная высокоамплитудная дельта-волновая активность, генерализованная и мультирегиональная ЭА. 
Fig. 8. M. 2 years 2 months old boy. EEG while awake.
Sensitivity of 20 µV/mm. Continuous delta wave activity, generalized and multi-regional epileptiform activity.

Рис. 9. Мальчик М., 2 года 2 мес. ЭЭГ-сон. 
Чувствительность 20 мкВ/мм. Картина ЭЭГ во сне не меняется. Продолженная диффузная дельта-волновая активность, генерализованная и муль-
тирегиональная ЭА. 
Fig. 9. М. 2 years 2 months old boy. EEG over sleep.
Sensitivity of 20 µV/mm. The picture of the EEG in a dream does not change. Continuous diffuse delta wave activity, generalized and multi-regional epi-
leptiform activity.
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ется положительная динамика в развитии: начал удер-
живать игрушку в руке, переворачиваться с живота на 
спину и обратно, появилась опора на ноги. 

Приведённый клинический случай демонстрирует 
необходимость клинико-электроэнцефалографиче-
ского подтверждения спазмов у детей раннего возраста 
с СА с картиной ЭЭГ, напоминающей гипсаритмию.

Заключение
Установление диагноза эпилепсии, определе-

ние типа приступа и дифференциальная диагностика 
с неэпилептическими пароксизмальными состояни-
ями у больных СА затруднены. Эпилептические при-
ступы могут быть замаскированы поведенческими 
особенностями и двигательными расстройствами, 

Рис. 10. Мальчик М., 4 года. ЭЭГ в состоянии бодрствования. 
Чувствительность 20 мкВ/мм. Зазубренная дельта-волновая активность — notched delta-паттерн. 
Fig. 10.  М. 4 years-old boy. EEG while awake. 
The sensitivity is 20 µV/mm. Notched delta waves activity — notched delta pattern.

Рис. 11. Мальчик М., 4 года. ЭЭГ-сон. 
Чувствительность 30 мкВ/мм. Notched delta-паттерн. Биокципитальная ЭА. 
Fig. 11. М. 4 years-old boy. EEG over sleep. 
Sensitivity is 30 µV/mm. Notched delta pattern. Bioccipital epileptiform activity.
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равно так же, как и двигательные или поведенческие 
расстройства могут быть ошибочно расценены как 
эпилептические приступы. Наиболее подвержены 
ошибочной диагностике дети 1-го года жизни с грубой 
задержкой психомоторного развития с картиной ЭЭГ, 
похожей на «гипсаритмию». Неверно установленный 
диагноз может привести к назначению ПЭП, в том 
числе вигабатрина, который нежелателен пациентам 
с СА, а в ряде случаев и к необоснованной гормональ-
ной терапии. Следовательно, учитывая наличие грубых 
аномалий на ЭЭГ, в том числе notched delta-паттерна 
у больных с СА, при подозрении на эпилепсию требу-
ется проведение видео-ЭЭГ-мониторинга с записью 
сна и регистрацией клинических событий, являющих-
ся предметом жалоб. 

Следует помнить о высокой частоте встречаемости 
эпилепсии при СА, о трудностях дифференциального 
диагноза эпилептических и неэпилептических парок-
сизмов, а также об определённых алгоритмах выбора 
ПЭП в лечении эпилепсии, обусловленной СА.
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