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РЕЗЮМЕ
Введение. Речевые нарушения являются распространённой проблемой в детском возрасте. В частности, одним из наиболее распро-
странённых осложнений эпилепсии являются нарушения речи разного характера. 
Цель исследования — изучить клинические проявления речевых расстройств у детей с эпилептическими энцефалопатиями. 
Материалы и методы. В исследование включены 89 детей с эпилептическими энцефалопатиями. У всех пациентов проводили де-
тальное изучение анамнеза жизни и заболевания, оценку неврологического и соматического статусов, анализ семиотики приступов, 
оценку получаемой терапии, артикуляционного праксиса, фонематического восприятия, игровой деятельности, экспрессивной и им-
прессивной речи.
Результаты. Речь у обследованных больных имела характер грубого нарушения после этапа нормального развития (37,1%), с рожде-
ния задержка развития речи отмечалась у 38,2% больных. Фонематическое восприятие нарушено у 73 (82,0%) пациентов, нарушение 
артикуляционного праксиса — у 63 (70,8%), несформированность связной речи — у 78 (87,6%), игровая деятельность не соответство-
вала возрасту ребенка в 50 (56,2%) случаях, нарушение счета выявлено у 69 (77,5%) пациентов, нарушение звукопроизношения —  
у 30 (33,7%).
Заключение. Артикуляционная апраксия и моторная алалия — самые частые виды речевых нарушений у детей с эпилептическими 
энцефалопатиями.
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ABSTRACT 
Introduction.  Speech disorders are a common problem in childhood.  Speech disorders of various types are, in particular, the most common 
complications of epilepsy.
Objective. The clinical manifestations of speech disorders in children with epileptic encephalopathies were studied.
Materials and methods. The study included eighty nine children with epileptic encephalopathies. All patients underwent a detailed study 
of the anamnesis of life and disease, assessment of neurological and somatic, analysis of the semiotics of seizures, assessment of the therapy 
received, articulatory praxis, phonemic perception, game activity, expressive speech, impressive speech.
Results. Speech in the examined patients had the character of a gross violation after the stage of normal development (37.1%), speech 
development delay was noted in 38.2% of patients from birth. Phonemic perception was impaired in 73 (82.0%) patients, a violation of 
articulatory praxis was detected in 63 (70.8%) patients, coherent speech was not formed in 78 (87.6%) patients, play activity did not correspond 

https://doi.org/10.46563/2686-8997-2024-5-1-
https://doi.org/10.46563/2686-8997-2024-5-1-
mailto:uliahromcova@gmail.com


30

НЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ ЖУРНАЛ имени Л.О. БАДАЛЯНА. 2024; 5(1): 29–37
DOI: https://doi.org/10.46563/2686-8997-2024-5-1-29-37  

Оригинальная статья

L.O. BADALYAN NEUROLOGICAL JOURNAL (Nevrologicheskiy zhurnal imeni L.O. Badalyana). 2024; 5(1): 29–37

Original investigations

to the age of the child in 50 ( 56.2%) cases, violation of the account was detected in 69 (77.5%) patients, violation of sound pronunciation was 
observed in 30 (33.7%) patients. 
Conclusion. Articulatory apraxia and motor alalia are the most common types of speech disorders in children with epileptic encephalopathies.
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Введение

Речевые нарушения являются распространённой 
проблемой в детском возрасте. Специалисты сосре-
доточены на многообразных аспектах нарушений ре-
чи. Логопеды рассматривают речевые расстройства на 
основе психолого-лингвистических критериев, психо-
логи оценивают психологические особенности детей 
с нарушениями речи. Новые генетические методы ис-
следования больше сфокусированы на нейробиологи-
ческом аспекте речевых нарушений [1].

В России в среднем 5–10% детей имеют речевые 
нарушения, а в некоторых странах этот показатель до-
ходит до 30% [2, 3].

В исследовании, посвящённом оценке распростра-
нённости двигательных речевых нарушений у детей 
с идиопатической задержкой речи, выделяют следую-
щие варианты нарушений моторной речи у детей: дет-
ская дизартрия, детская апраксия речи, задержка речи 
и моторики, одновременная дизартрия и апраксия ре-
чи [4].

Одним из наиболее распространённых осложне-
ний эпилепсии являются нарушения речи разного 
характера. У детей с эпилептическими приступами ре-
чевые нарушения имеют свои особенности. В работе 
Л.А. Троицкой среди нарушений речи в детском воз-
расте при данном заболевании отмечаются задержка 
речевого развития (у 16% детей), нарушения фонети-
ко-фонематического слуха (у 19%), снижение слухоре-
чевой памяти (у 13%), общее недоразвитие речи (у 2%), 
сенсомоторная афазия (у 2%), дизартрия, связанная 
с миоклонией языка (у 1%) [5]. 

Особую разновидность речевых нарушений при 
эпилепсии представляет дисфазия развития, которая 
характеризуется нарушениями экспрессивной речи, — 
экспрессивная дисфазия [6].

Около 40% случаев эпилепсии с началом в пер-
вые 3 года жизни приходится на эпилептические энце-
фалопатии (ЭЭ) [7]. 

К группе ЭЭ относятся ранняя миоклоническая 
энцефалопатия, синдром Отахара, тяжёлая эпи-
лепсия с множественными независимыми фокусами 
спайков, злокачественные мигрирующие парциаль-
ные приступы младенчества, синдром Веста, тяжёлая 
миоклоническая эпилепсия младенчества (синдром 
Драве), синдром Леннокса Гасто, синдром Ландау–
Клеффнера, эпилепсия с электрическим эпилептиче-
ским статусом во время медленноволнового сна [8]. 
В отдельную группу этиологических специфических 
эпилептических синдромов по новой классификации 
ILAE 2022 г. включены ЭЭ, связанные с мутациями 
в генах KCNQ2, CDKL5, PCDH19, SCL2A1, пиридок-
син- и пиридокс(ам)ин-5’-фосфатзависимые эпи-
лепсии, эпилепсии, обусловленные недостаточностью 
переносчика глюкозы 1-го типа (GLUT1), синдром 
Штурге–Вебера и геластические приступы с гипотала-
мической гамартомой [9].

Среди ЭЭ выделяют два эпилептических синдро-
ма, фенотипическим проявлением которых являют-
ся речевые нарушения: синдром Ландау–Клеффнера 
и эпилепсия с электрическим эпилептическим стату-
сом медленноволнового сна.

Трудность диагностики речевых нарушений при 
ЭЭ определяется сопутствующими неврологическими 
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ли абсолютное значение и относительную величину 
в процентах. Сравнение групп по качественным при-
знакам проводили с помощью критерия χ2 Пирсона 
или точному критерию Фишера. Сила связи между 
номинальными переменными оценивали с помощью 
V-Крамера. Статистически значимыми различия счи-
тали при p < 0,05.

Результаты
Распределение по полу: мальчиков — 42 (47,2%), де-

вочек — 47 (52,8%). Среди них в возрасте 
от 1 до 11 мес 29 дней — 20 (22,5%), 1–3 го-
да — 34 (38,2%), 4–7 лет — 35 (39,3%). 

В табл. 1 представлено распределение пациентов 
по форме эпилептической энцефалопатии. В группу 
«другие редкие формы» объединены пациенты с син-
дромом Дузе, эпилепсией младенчества с мигрирую-
щими фокальными приступами, эпилепсией с мио-
клонически-атоническими приступами, миоклонус-э-
пилепсией.

Среди пациентов с синдромом инфантильных 
спазмов значимо преобладают мальчики — 28 (63, 6%), 
девочек — 16 (36,4%) (р = 0,002), V-Крамера = 0,326 
показывает, что связь между полом и наличием этого 
синдрома — средней силы. 

У матерей 72 (80,9%) пациентов данной группы от-
мечалось осложнённое течение беременности. Физиоло-

нарушениями и тяжёлым отставанием в психическом 
развитии. 

Материалы и методы
В исследование включены 89 детей с ЭЭ. Диагноз 

установлен согласно существующей международной 
классификации эпилепсии и эпилептических синдро-
мов (ILAE, 2017, 2022 гг.), подтверждён клиническими 
данными, результатами электроэнцефалографическо-
го, нейровизуализационного (МРТ, МСКТ головного 
мозга) и генетического исследований (в 47,2% слу-
чаев). Законные представители всех обследованных 
пациентов дали информированное согласие на уча-
стие в исследовании и обработку персональных дан-
ных. Исследование одобрено этическим комитетом 
ФГБОУ ВО СПбГПМУ МЗ РФ (протокол № 04/06 
от 11.11.2021).

Всем пациентам проводились детальное изучение 
анамнеза жизни и заболевания, оценка неврологиче-
ского и соматического статусов (с включением оценки 
малых аномалий развития), анализ семиотики присту-
пов, оценка получаемой терапии, артикуляционного 
праксиса, фонематического восприятия, игровой де-
ятельности, экспрессивной речи, импрессивной речи. 

Статистическую обработку материала проводили 
с использованием «Jamovi 2.3.21». Для показателей, 
характеризующих качественные признаки, указыва-

Таблица 1. Распределение пациентов по форме ЭЭ, n (%)

Table 1. Distribution of patients according to the form of epileptic encephalopathy, n (%)

Форма
Form

Мальчики, 
Boys

Девочки
Girls

Всего пациентов
Total of patients

Пациенты с ЭЭ (n = 89)
Patients with epileptic encephalopathy (n = 89)

Синдром инфантильных спазмов
Infantile epileptic spasm syndrome

28 (63.6%) 16 (36.4%) 44 (49.4%)

Синдром Леннокса–Гасто
Lennox–Gastaut syndrome

4 (40.0%) 6 (60.0%) 10 (11.2%)

Ранняя младенческая эволюционная и ЭЭ  
с началом до 3 мес
Early infantile evolutional and epileptic encephalopathy 
with onset before 3 months

3 (37.5%) 5 (62.5%) 8 (9.0%)

Синдром Драве
Dravet syndrome

1 (16.7%) 5 (83.3%) 6 (6.7%)

Этиологически специфические эпилептические 
синдромы
Etiologically specific epileptic syndromes

2 (40.0%) 3 (60.0%) 5 (5.6%)

Синдром Отахара
Ohtahara syndrome

0 (0%) 3 (100.0%) 3 (3.4%)

Ранняя ЭЭ
Early epileptic encephalopathy

2 (66.7%) 1 (33.3%) 3 (3.4%)

Синдром Ландау–Клеффнера 
Landau–Kleffner syndrome

1 (33.3%) 2 (66.7%) 3 (3.4%)

Синдром электрического эпилептического статуса 
медленного сна 
Electrical status epilepticus syndrome during  
of the NREM sleep

0 (0%) 1 (100.0%) 1 (1.1%)

Другие редкие формы
Other rare forms

1 (16.7%) 5 (83.3%) 6 (6.7%)
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гические роды наблюдались в 40,4% случаев, у 59,6% — 
течение родов с осложнениями. У 43 (48,3%) пациентов 
с ЭЭ в период новорождённости выявлены особенности: 
искусственная вентиляция лёгких в различном времен-
нóм диапазоне у 24 (27,0%) пациентов, на кислородной 
поддержке находились 4 (4,5%) пациента, в 4 (4,5%) 
случаях наблюдался повышенный уровень билирубина, 
у 2 (2,2%) пациентов — снижение сосательного рефлек-
са в период новорождённости, гипогликемия отмечалась 
у 5 (5,6%) пациентов, перенесли пневмонию 6 (6,7%) па-
циентов, внутрижелудочковое кровоизлияние зафикси-
ровано у 2 (2,2%) пациентов. У 61 (68,5%) пациента с ЭЭ 
в дальнейшем установлена инвалидность. 

У 33 (37,1%) пациентов отмечалось нормальное 
развитие до появления приступов, 34 (38,2%) паци-
ента изначально развивались с задержкой развития, 
у 1 (1,1%) пациента задержка в развитии отмечалась 
на 2-м году жизни и 21 (23,6%) пациент не отставал 
в развитии.

Проводился анализ частоты эпилептических при-
ступов в начале заболевания. Результаты представлены 
в табл. 2. 

На рис. 1 представлены сравнительные данные 
между группами энцефалопатий по дебюту приступов.

На рис. 2 представлены данные по длительности 
заболевания эпилепсией у детей данной группы.

Противоэпилептическую терапию на момент ос-
мотра получали 86 (96,6%) детей. Добиться полного 
контроля над приступами удалось у 11 (12,4%) паци-
ентов. 

Оценка речевой функции включала оценку фоне-
матического восприятия, артикуляционного пракси-
са, экспрессивной речи, импрессивной речи.

Фонематическое восприятие в группе ЭЭ нарушено 
у 73 (82,0%) пациентов, недоразвитие фонематического 
восприятия выявлено у 14 (15,7%) пациентов и только 
в 2 (2,2%) случаях его не отмечалось. При этом нару-
шение фонематического восприятия на уровне слова 
отмечалось у 88 (98,9%) пациентов, недостаточность 
дифференциации фонем, близких по акустико-фоне-
матическому сходству, — у 83 (93,3%) пациентов.

Нарушение артикуляционного праксиса выявле-
но у 63 (70,8%) пациентов, у 26 (29,2%) пациентов его 
не удалось оценить. Нарушение точности в артику-
ляционном праксисе установлено у 16 (18,0%) паци-
ентов, нарушение объёма артикуляционных движе-
ний — у 15 (16,9%), нарушение тонких дифференци-
рованных движений языка — у 12 (13,5%), трудности 

Рис. 1. Возраст дебюта приступов при различных вариантах ЭЭ.

Fig. 1. Age of onset of seizures in various types of epileptic encephalopathies.
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Таблица 2. Частота приступов в дебюте при различных типах ЭЭ

Table 2. The frequency of seizures at the onset in various types of epileptic encephalopathies

Тип ЭЭ
Type of epileptic 
encephalopathy

Частота приступов в дебюте
Seizure frequency at the onset

ежеднев-
ные до  
5 раз в 
сутки

daily up to 
5 times  
a day

ежеднев-
ные до  
10 раз в 
сутки

daily up to 
10 times a 

day

ежеднев-
ные более 

10 раз в 
сутки

daily more 
than 10 
times  
a day

3–4 раза  
в неделю
3–4 times 

a week

1–2 раза 
в неделю

1–2 
times  

a week

1–2 раза 
в месяц

1–2 times 
a month

1 раз в 3 
мес

1 once 
per   

3 months

1 раз в 6 
мес

Once per  
6 months

1 раз в 
год

1 time 
per year

ежеднев-
ные с 

неизвест-
ной 

частотой
daily with 
unknown 
frequency

серий-
ные
serial

Синдром 
инфантильных 
спазмов
Infantile epileptic 
spasm syndrome

10 
(22.7%)

8 (18.2%) 5 (11.4%) 0 3 (6.8%) 0 0 0 0 11 (25.0%) 7 
(15.9%)

Синдром 
Леннокса–Гасто
Lennox–Gastaut 
syndrome

4 (40.0%) 0 1 (10.0%) 0 2 
(20.0%)

1 (10.0%) 0 0 0 2 (20.0%) 0

Ранняя  
младенческая 
эволюционная  
и ЭЭ с началом  
до 3 мес
Early infantile 
developmental and 
epileptic encepha-
lopathy with onset 
before 3 months

0 3 (37.5%) 0 0 1 
(12.5%)

2 (25.0%) 0 0 0 2 (25.0%) 0

Синдром Драве
Dravet syndrome

0 1 (16.7%) 0 0 2 
(33.3%)

0 2 
(33.3%)

0 0 1 (16.7 %) 0

Этиологически 
специфические 
эпилептические 
синдромы
Etiologically 
specific epileptic 
syndromes

2 (40.0%) 0 0 0 0 0 1 
(20.0%)

0 1 
(20.0%)

1 (20.0%) 0

Синдром Отахара
Ohtahara syndrome

0 0 1 (33.3%) 0 0 0 1 
(33.3%)

0 0 1 (33.3%) 0

Ранняя ЭЭ 
Early epileptic 
encephalopathy

0 0 0 0 1 
(33.3%)

1 (33.3%) 0 1 (33.3%) 0 0 0

Синдром 
Ландау–Клефф-
нера
Landau–Kleffner 
syndrome

0 1 (33.3%) 0 0 1 
(33.3%)

0 0 1 (33.3%) 0 0 0

Синдром 
электрического 
эпилептического 
статуса  
медленного сна
Electrical status 
epilepticus 
syndrome during  
of the NREM sleep 

0 0 0 1 (100.0%) 0 0 0 0 0 0 0

Другие редкие 
формы
Other rare forms

1 (16.7%) 1 (16.7%) 1 (16.7%) 0 0 1 (16.7%) 1 
(16.7%)

1 (16.7%) 0 0 0
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при выполнении простых артикуляционных движе-
ний по образу — у 1 (1,1%), появление синкинезий 
в лицевой и ручной моторике при выполнении ар-
тикуляционных проб — у 6 (6,7%), артикуляционная 
апраксия — у 59 (66,3%).

Характеристика экспрессивной и импрессивной 
речи представлена в табл. 3.

Доречевой уровень развития речи, который пред-
ставлялся оживлением ребёнка на голос матери, гу-
лением, появлением лепета, встречались у 46 (51,7%) 
пациентов; 20 (22,5%) из этих пациентов по своему 
возрасту соответствовали данному варианту речево-
го развития, а 26 (29,2%) — не соответствовали. Это 
в свою очередь свидетельствует о задержке формиро-
вания речевого развития у этих детей. 

Несформированность связной речи установлена 
у 78 (87,6%) пациентов, отсутствие согласования с лич-
ными местоимениями — у 2 (2,2%) пациентов, употре-
бление предлогов с ошибками — у 1 (1,1%) пациента, 
рассказ прослушанного текста требовал наводящих во-
просов — у 1 (1,1%) пациента и отмечалось нарушение 
последовательности сюжета в рассказе прослушанного 
текста у 3 (3,4%) пациентов. 

Игровая деятельность не соответствовала воз-
расту ребёнка в 50 (56,2%) случаях, слабый интерес 
к игровой деятельности отмечался у 4 (4,5%) па-
циентов, хаотичность в игровой деятельности — 
у 1 (1,1%), предметно-манипулятивная игровая дея-
тельность — у 17 (19,1%), игровая деятельность в нор-
ме — у 13 (14,6%). 

Нарушение счета выявлено у 69 (77,5%) паци-
ентов, несформированность навыков опрятности — 
у 32 (36,4%), познавательные навыки не сформированы 
у 63 (70,8%), слабые познавательные навыки оказались 
у 9 (10,1%). Навыки самообслуживания не сформиро-
ваны у 67 (75,3%) пациентов, при этом ребёнок при 
самообслуживании нуждается в постоянном контроле 
в 3 (3,4%) случаях, самообслуживание возможно при 
совместных действиях со взрослым у 1 (1,1%) пациен-
та, навыки самообслуживания сформированы частич-
но у 3 (3,4%) пациентов.

Нарушение звукопроизношения отмечалось 
у 30 (33,7%) пациентов, у 3 (3,4%) пациентов оно 
было нормальным; не удалось оценить звукопро-
изношение у 56 (62,9%) пациентов. Среди пациен-
тов с нарушением звукопроизношения полиморф-

Рис. 2. Длительность заболевания эпилепсией у пациентов с различными формами ЭЭ.

Fig. 2. Duration of epilepsy in patients with various forms of epileptic encephalopathies.
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ный тип нарушения звукопроизношения отмечался 
у 21 (23,6%) пациентов, мономорфный тип — 
у 1 (1,1%), сигматизм шипящих — у 1 (1,1%), сиг-
матизм свистящих — у 1 (1,1%), параламбдацизм — 
у 1 (1,1%), параротацизм — у 1 (1,1%), пропуски зву-
ков, слогов — у 3 (3,4%).

Обсуждение
В последнее десятилетие возрос интерес к изучению 

когнитивных функций у детей с эпилепсией. Представ-
лены результаты исследований, касающиеся особенно-
стей высших психических функций у детей с идиопати-
ческими генерализованными формами эпилепсии, при 
самокупирующейся эпилепсии с центро-темпоральны-
ми спайками [5, 7, 8, 10, 11]. Практически отсутствуют 
данные по ЭЭ, что, вероятно, связано с трудностью 
оценки и отсутствия адаптированных шкал оценки ког-
нитивных функций у детей раннего возраста. 

Для пациентов с ЭЭ характерно осложнённое те-
чение как антенатального (80,9%), интранатального 
(59,6%) периодов, так и периода новорождённости 
(48,3%). По данным литературы осложнённое течение 
беременности встречается от 52 до 91% у детей с ре-

чевыми нарушениями, осложнённое течение периода 
новорождённости — у 51% больных [12, 13].

У большинства пациентов (более 70%) с ЭЭ име-
ются речевые нарушения. Речь у обследованных боль-
ных имела характер грубого нарушения после этапа 
нормального развития в 37,1% случаев, с самого на-
чала задержка развития речи отмечалась у 38,2% боль-
ных. С нормальной речевой функцией выявлено толь-
ко 23,6% детей. По данным отечественных учёных, 
у 15,6% пациентов с ЭЭ обнаружены речевые наруше-
ния, представленные преимущественно задержкой ре-
чевого развития [10, 14].

Обнаружена чёткая корреляция тяжести наруше-
ния речевой функции от времени дебюта приступов, 
частоты приступов и длительности заболевания, что 
соответствует данным литературы [15].

В данной работе оценивалась только речевая функ-
ция, без оценки взаимно связанных с ней других ког-
нитивных функций.

Заключение
Артикуляционная апраксия и моторная алалия — 

самые частые виды речевых нарушений у детей с ЭЭ. 

Таблица 3. Характеристика экспрессивной и импрессивной речи у пациентов с ЭЭ, n (%)

Table 3. Characteristics of expressive and impressive speech in EE patients, n (%)

Экспрессивная речь
Expressive speech

Всего пациентов
Total patients

Импрессивная речь
Impressive speech

Всего пациентов
Total patients

Крик
Scream

3 (3.4%) На бытовом уровне
At the household level

4 (4.5%)

Гуление
Humming 

21 (23.6%)

Лепет
Babbling 

14 (15.7%)

Звукокомплексы
Sound complexes

8 (9.0%) Затруднено понимание логи-
ко-грамматических оборотов

Difficulty understanding logical and 
grammatical phrases

3 (3.4%)

Отдельные слова
Single words

10 (11.2%)

Фразовая речь
Phrasal speech

6 (6.7%)

Простые предложения
Simple sentences 

6 (6.7%)

Простые распространенные предложения
Simple common sentences

4 (4.5%) Ситуативный уровень
Situational level

13 (14.6%)

Рассказывает стихи
Tells poems

3 (3.4%)

Аграмматизмы в речи
Agrammatisms in speech

7 (7.9%) Номинативный уровень
Nominative level

3 (3.4%)

Низкий словарный запас
Low vocabulary 

8 (9.0%)

Эхолалии
Echolalia

2 (2.2%)

Замедленная речь
Slow speech

1 (1.1%) Предикативный уровень
Predicative level

3 (3.4%)

Отсутствие экспрессивной речи
Lack of expressive speech

23 (25.8%)
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По данным литературы, нарушения моторной речи 
также преобладают у детей с эпилепсией [16]. Ситуа-
тивный уровень понимания речи, сенсорная алалия, 
нарушение звукопроизношения по полиморфному 
типу, нарушение фонематического восприятия на 
уровне слова являются диагностируемыми речевыми 
нарушениями у детей с ЭЭ. Игровая деятельность, 
звукопроизношение, связная речь также нарушается 
у большинства (более 50%) больных. Эффективная 
противоэпилептическая терапия, метаболическая те-
рапия и логопедические занятия приводят к урежению 
и прекращению приступов и могут способствовать 
значительному улучшению психомоторного и речево-
го развития детей с ЭЭ.
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