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Электрический эпилептический 
статус медленного сна пред-

ставляет собой паттерн ЭЭГ, ха-
рактеризующийся продолженными 
пик-волновыми разрядами в период 
медленноволнового сна [1]. Данный 
симптом является ключевой наход-
кой в рамках диагностики энцефа-
лопатий детского возраста, имею-
щих медленно-прогрессирующий 
характер.

В клинической картине таких па-
циентов выделяют в первую очередь 
выраженные расстройства речевых 
функций, а также нарушения по-
ведения и интеллектуального раз-
вития. Эпилептические приступы 
в данной группе заболеваний могут 
отсутствовать или быть единичными 
и, в то же время, не иметь «драма-
тической» клинической картины, 
проявляясь редкими атипичными 
абсансами, гемифациальными при-
ступами или минимально выражен-
ными моторными пароксизмами 
в период сна.

Типичным для данной группы за-
болеваний является несвоевременное 
установление диагноза эпилепсии, 
длительное наблюдение у различных 
специалистов —  неврологов, пси-
хиатров, логопедов, позднее начало 
терапии, и как следствие —  развитие 
необратимого речевого, когнитивно-
го и поведенческого дефекта, а также 
фармакорезистентности [4].

В  литературе  выделяют  не-
сколько клинико-энцефалографи-
ческих синдромов, ассоциированных 
с электрическим эпилептическим 
статусом сна и продолженными 
пик-волновыми разрядами в тече-
ние сна (electrical status epilepticus 
during sleep/ continuous spike-wave 
discharges during sleep —  ESES/
CSWS). Это эпилепсия с ESES, 
синдром псевдо-Леннокса, синдром 
Ландау-Клеффнера и, до определен-
ной степени, доброкачественные пар-
циальные эпилепсии детского воз-
раста. Все эти синдромы являются 
вариантами ESES/CSWS, и границы 

между ними достаточно условны, 
что подтверждается генетическими 
исследованиями [1].

В обзорах публикаций, посвящен-
ных CSWS, также делается акцент 
на наличие связи данного электро-
энцефалографического феномена 
с рядом нейродегенеративных за-
болевания, а также с врожденной 
гидроцефалией. [2].

Мухин К. Ю. с соавторами пред-
лагает выделять симптоматические 
и идиопатические формы эпилепсий, 
ассоциированных с CSWS [6]. Для 
первого случая характерны данные 
в анамнезе за перинатальное пора-
жение, наличие изменений на МРТ, 
более раннего дебюта заболевания 
и прогноза, связанного с первичным 
диагнозом. Вторая группа заболе-
ваний требует подтверждения при 
генетическом консультировании.

Однако, во всех случаях эпи-
лепсии с CSWS, появление и раз-
витие неврологического дефекта 
у пациентов связывают с патоло-
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гическим воздействием продол-
женной эпилептиформной актив-
ности на высшие психические 
функции [5,7].

CSWS является феноменом, 
ассоциированным с возрастом. 
Наиболее типичным является вы-
явление CSWS в возрасте 4–7 лет, 
в крайне редких случаях он может 
наблюдаться у детей моложе 2-х 
лет или старше 12 лет. Несколько 
чаще заболевают мальчики (60:40 %). 
У 80 % пациентов наблюдаются эпи-
лептические приступы, чаще связан-
ные с пробуждением, обычно ред-
кие. Ежедневные или более частые 
приступы отмечаются только в 20 % 
случаев [2].

Выделяют несколько ключе-
вых электроэнцефалографических 
критериев CSWS. Это активизация 
эпилептиформных изменений в те-
чение сна, диффузное или латера-
лизованное распространение изме-
нений, продолженный или близкий 
к нему характер представленности 
активности в течение NonREM сна, 
значительное подавление изменений 
в течение REM сна [2].

В то же время, тип эпилептифор-
мной активности на ЭЭГ не является 
постоянным и зависит от формы за-
болевания, что создает определенные 
сложности в диагностике и интерпре-
тации изменений. В частности, для 
синдрома Ландау-Клеффнера и до-
брокачественных парциальных эпи-
лепсий детского возраста наиболее 
характерна продолженная активность 
типа доброкачественных эпилепти-
формных разрядов детства (ДЭРД). 
Для симптоматических эпилепсий 
с CSWS более типичны медленные 

комплексы пик-волна. Описаны ста-
тусы с активностью типа «спайк» 
или «пик-волна».

Для разных форм эпилепсий 
с CSWS может быть характерно реги-
ональное преобладание или локали-
зация эпилептиформной активности 
в лобно-височных, теменно-височ-
ных, теменно-затылочных отделах.

Особое значение придается ин-
дексу представленности эпилепти-
формной активности в  течение 
NonREM сна. В частности, в дей-
ствующих методических рекомен-
дациях в городе Москве диагноз 
«когнитивная эпилептиформная 
дезинтеграция» устанавливают при 
значении данного параметра, пре-
вышающем 85 % [4], однако, в кри-
териях CSWS Международной 
Противоэпилептической Лиги ми-
нимальный индекс не указан [2].

На первый взгляд, определен-
ную сложность представляет при-
менение Классификации эпилепсии 
ILAE 2017 для формализации диагно-
за в случаях эпилепсий с CSWS [3]. 
Принципиальным изменением в но-
вой классификации для данной груп-
пы эпилепсий является, в первую 
очередь, уточнение терминологии. 
Так, эксперты ILAE предлагают 
отказаться от термина «доброкаче-
ственная» в отношении эпилепсии 
с центротемпоральными спайками, 
заменив его на «самокупирующаяся» 
или «фармакореактивная». Кроме 
того, вводится необходимость уточ-
нения термина «эпилептическая 
энцефалопатия». Данный термин 
можно использовать в тех случаях, 
когда задержка в развитии отсут-
ствует. Если она имеет место быть, 

либо возникает регресс, термин до-
полняется определением «возраст-
ная». В остальном, классификация 
ILAE 2017 сохраняет устоявшееся 
представление об эпилептических 
синдромах и терминологию, их 
описывающую. Добавляется необ-
ходимость четко определить тип 
приступа, тип эпилепсии, этиологию 
и коморбидные состоянии. В данной 
статье мы попытаемся проиллюстри-
ровать данный подход для пациентов 
с эпилепсией, связанной с феноме-
ном CSWS.

CSWS не является частой на-
ходкой  при  проведении  ЭЭГ-
мониторинга,  встречаясь лишь 
у 0.5–0.6 % детей, страдающих эпи-
лепсией [2]. Тем не менее, при работе 
с маленькими пациентами психо-
неврологического профиля в на-
шей больнице только за последние 
несколько месяцев мы наблюдали 
ряд интересных и уникальных кли-
нических случаев, представленных 
ниже в данной статье.

Первый описанный здесь случай 
является наиболее частым в клини-
ческой практике вариантом детской 
эпилепсии, при котором встречается 
феномен CSWS.

Случай 1. У мальчика О., в воз-
расте 9 лет в момент пробуждения 
впервые развился приступ, сопро-
вождающийся причмокивающими 
движениями губами с выделением 
большого количества слюны. Далее 
в течение 2-х месяцев при засыпании 
и пробуждении были отмечены неод-
нократные приступы гемиклониче-
ских сокращений мышц лица справа 
продолжительностью до 2 минут, 
с сохранением сознания, затруд-
нением речи, слюнотечением. В 1 
классе школы родители отметили 
сложности с обучением (медленно 
читает, пишет с ошибками).

При проведении видео-ЭЭГ мо-
ниторинга ночного сна были получе-
ны следующие данные (рис 1).

При проведении МРТ головного 
мозга патологических изменений 
выявлено не было. На основании 
полученных данных был выставлен 
диагноз «Роландическая эпилепсия» 
и назначены препараты вальпроевой 
кислоты.

Рисунок 1. В течение сна в центрально-височных отделах левого полушария регистрируется 
региональная эпилептиформная активность типа ДЭРД (роландические спайки) с высокой 
представленностью в записи.
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По классификации ILAE 2017 
данный случай можно классифици-
ровать, как «Генетическая фокаль-
ная эпилепсия. Самокупирующаяся 
эпилепсия с центротемпоральными 
спайками. Возрастная эпилептиче-
ская энцефалопатия».

В других случаях дифференци-
альный диагноз форм идиопатиче-
ских эпилепсий детского возраста 
представляет собой значительно бо-
лее сложную задачу, что обусловлено 
полиморфной картиной изменений 
ЭЭГ и сложностями в описании 
приступов.
Случай 2. Девочка С.,  9  лет. 

Рождена в результате осложненной 
беременности. Жалуется на ноч-
ной энурез, эмоциональную ла-
бильность, множественные страхи, 
трудности в обучении, неуклюжесть 
и частые травмы. Речевое развитие 
с задержкой.

При проведении видео-ЭЭГ мо-
ниторинга выявлен целый ряд изме-
нений, которые сложно трактовать 
в рамках единого клинико-энцефа-
лографического синдрома (рис 2–3). 
При проведении МРТ головного 
мозга патологических изменений 
выявлено не было. На основании 
полученных данных был выставлен 
диагноз «Эпилепсия с электрическим 
эпилептическим статусом в фазе мед-
ленного сна» и назначены препараты 
вальпроевой кислоты.

По ILAE 2017 на основании по-
лиморфной картины ЭЭГ можно 
установить диагноз «Генетическая 
комбинированная генерализованная 
и фокальная эпилепсия. Эпилепсия 
с  электрическим  эпилептиче-
ским статусом в фазе медленного 
сна. Возрастная эпилептическая 
энцефалопатия».

Сходный  клинический  диа-
гноз был выставлен и пациентке, 
описанной в следующем примере. 
Клинические и электроэнцефало-
графические изменения у данной 
пациентки значительно отличались.

Случай 3. У девочки Б. в возрасте 
8 лет во время ночного сна впервые 
развился приступ, сопровождающий-
ся «булькающими звуками», подер-
гиванием в мимической мускулатуре, 
клоническими судорогами в руках, 
ногах, адверсией глазных яблок 

Рисунок 2. В период сна, регистрируется эпилептиформная активность типа ДЭРД, незави-
симо в правой и левой центро-темпоральной области, с распространением на смежные 
отведения, занимающих до 100 % длительных эпох записи.

Рисунок 4. В фазу медленного сна (около 85 % записи) регистрируются бисинхронные 
вспышки комплексов пик-волна.

Рисунок 3. Слева: вспышки региональной эпилептиформной активности типа пик-волна 
и полипик-волна в левой лобной области. Справа: скотосенситивный ответ в виде разряда 
диффузной полипик-волновой активности, сопровождающейся кивком головы.
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вверх. Приступ продолжался около 
15 минут, завершился длительным 
сном. Девочка родилась на 36 неде-
ле беременности, росла и развива-
лась нормально, страдала ночным 
энурезом.

Результаты видео-ЭЭГ-монито-
ринга представлены на следующем 
рисунке (рис. 4).

По  ILAE 2017  с  учетом кар-
тины ЭЭГ и отсутствия задержки 
в развитии здесь, вероятней всего, 
«Генетическая генерализованная эпи-
лепсия. Эпилепсия с электрическим 
эпилептическим статусом в фазе 
медленного сна. Эпилептическая 
энцефалопатия».

Далее приведен клинический 
случай, выходящий за рамки стан-
дартной дефиниции для эпилепсий 
с электрическим эпилептическим 
статусом медленного сна.

Случай 4. Больная Л., 17 лет. 
Развивалась с задержкой речевого 
развития. С 12 лет страдает присту-

пами в ночное время в виде утраты 
сознания, тонико-клонических судо-
рог, длительностью до 10 минут. В те-
чение 2-х лет принимала Трилептал. 
Далее, в связи с наличием продол-
женной региональной эпилептифор-
мной активности типа ДЭРД на ЭЭГ 
во время сна, решено ввести в тера-
пию Депакин, с постепенной отменой 
Трилептала. В связи с неэффективно-
стью по результатам ЭЭГ Депакин 
был заменен на Топамакс, проводился 
курс гормональной терапии, без по-
ложительной динамики ЭЭГ, а также 
со значительным ухудшением когни-
тивных функций. Выставлены диа-
гнозы: «Электрический эпилептиче-
ский статус медленного сна (ESES)», 
позже «Когнитивная эпилептиформ-
ная дезинтеграция».

При очередной госпитализации 
с целью подбора противоэпилепти-
ческой терапии был вновь выполнен 
видео-ЭЭГ-мониторинг, результаты 
которого представлены ниже (рис. 5).

В данном случае можно отме-
тить утрату ожидаемой связи между 
наличием феномена CSWS на ЭЭГ 
и возрастом пациентки, что ставит 
под сомнение установленные ранее 
диагнозы. Интересна также фарма-
корезистентность к стандартным 
терапевтическим подходам, а также 
отсутствие подавления эпилепти-
формной активности в бодрство-
вании. В данном случае вероятным 
является наличий иной формы иди-
опатической эпилепсии, возможно 
обусловленной генетическим забо-
леванием. Можно также предполо-
жить трансформацию заболевания 
в иной синдром на фоне полового 
созревания, либо медикаментозной 
аггравации. Изменений на МРТ, 
выполненном по эпи-протоколу 
не выявлено.

По ILAE 2017 классификация за-
болевания не вызывает сложностей: 
«Генетическая генерализованная эпи-
лепсия. Эпилепсия с электрическим 
эпилептическим статусом в фазе мед-
ленного сна. Возрастная эпилепти-
ческая энцефалопатия».

Последний из приведенных 
случаев иллюстрирует проблему 
дифференциального диагноза фе-
номенов CSWS и продолженной 
латерализованной эпилептиформ-
ной активности (PLED) у пациентов 
с органическим поражением голов-
ного мозга.
Случай 5. Девочка Г., 5 месяцев. 

С 29 недели беременности диагно-
стирована врожденная вентрику-
ломегалия плода. При рождении 
диагностирован врожденный порок 
развития ЦНС. На МРТ описана 
врожденная асимметричная сооб-
щающаяся гидроцефалия, постге-
моррагический перивентрикулярный 
дефект мозгового вещества в левой 
лобно-теменной области. При прове-
дении видео-ЭЭГ выявлен феномен 
CSWS (рис. 6).

В данном случае сходная актив-
ность сохраняется в меньшем коли-
честве и в бодрствовании. При этом 
дифференцировка сна и бодрство-
вания в измененной энцефалограм-
ме затруднена. Однако расценить 
данный феномен как вариант PLED 
также не представляется возможным, 
в связи с исключением активного 

Рисунок 5. На ЭЭГ бодрствования регистрируются частые периоды до 30 секунд диффузной 
билатерально-синхронной высокоамплитудной активности типа «пик-волна» (в отдельных 
случаях —  групп острых волн, иногда с частотой следования около 3 Гц), в фазу медленного 
сна достигающие 80–100 % записи.

Рисунок 6. В течение сна регистрируется региональная эпилептиформная активность в виде 
медленных комплексов пик-волна и полиспайков в лобно-центрально-височных отделах левого 
полушария, занимающая 80–100 % эпох записи.
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повреждающего процесса в головном 
мозге при тщательном обследовании 
ребенка.

По ILAE 2017 у маленькой па-
циентки «Структурная фокальная 
эпилепсия. Возрастная эпилептиче-
ская энцефалопатия». Диагностика 
на уровне эпилептического синдрома 
на данном этапе не представляется 
возможной.

Общим для всех представленных 
клинических наблюдений является 
феномен продолженной эпилепти-
формной активности медленного 
сна, наличие у всех пациентов ин-
теллектуально-мнестического и не-
врологического дефекта. В каждом 
из наблюдений на основании резуль-
татов проведенного видео-ЭЭГ-мо-
ниторинга сна был скорректирован 
диагноз, в значительной степени 
изменена тактика терапии.

На основании опыта, получен-
ного в ходе работы детского психо-
неврологического отделения нашей 

больницы, можно сделать вывод, что 
феномен CSWS, являясь редкостью 
в общей популяции детей, равно 
как и среди детей, страдающих эпи-
лепсией, не столь уж редок в группе 
пациентов, имеющих прогресси-
рующие признаки энцефалопатии. 
На взгляд авторов статьи, назначение 
видео-ЭЭГ-мониторинга сна паци-
ентам, в жалобах которых сочетает-
ся задержка речевого развития или 
сложности в обучении, минимальная 
неврологическая симптоматика, ноч-
ной энурез или иные пароксизмаль-
ные расстройства во сне, является 
необходимым этапом в процессе 
диагностики и лечения.
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Проводятся циклы:
1) профессиональной переподготовки для врачей различ-

ных специальностей, длительностью 4 месяца (576 часов), 
по окончании выдаются диплом о профессиональной 
переподготовке и сертификат специалиста;

2) повышения квалификации (общего усовершенствова-
ния) для врачей отделений функциональной диагностики 
длительностью 1 месяц (144 часа) с выдачей (или прод-
лением имеющегося) сертификата специалиста, из них 
72 часа дистанционно (работа на портале);

3) циклы тематического усовершенствования (ТУ) по ульт-
развуковому исследованию сосудов для начинающих, 
ультразвуковой ангиологии для специалистов, методам 
мониторирования (холтеровского и артериального дав-
ления), электроэнцефалографии, миографии, методам 
исследования функции внешнего дыхании —  продолжи-
тельностью 72 часа. Циклы по эхокардиографии —  144 
часа, электрокардиографии —  144 часа. После циклов 
ТУ выдается удостоверение о повышении квалификации;

4) стажировка на рабочем месте;
5) клиническая ординатура по функциональной диагнос-

тике (24 мес.);
6) циклы повышения квалификации среднего медицин-

ского персонала продолжительностью 216 часов (сер-

тификационный цикл) и профессиональной переподго-
товки (специализации) продолжительностью 288 часов, 
по окончании выдается сертификат;

7 имеются аккредитованные программы в рамках непре-
рывного медицинского образования.

Возможно обучение по индивидуальной программе 
по согласованному с курсантом графику. Проводятся 
выездные циклы по заявкам лечебно-профилактических 
учреждений. Преподавание ведут доктора и кандидаты 
медицинских наук, профессора, доценты.

Обучение проводится на базе отделения функциональ-
ной диагностики клинической больницы № 85 Федерального 
медико-биологического агентства по адресу: г. Москва, 
115409, ул. Москворечье, д. 16. (2 остановки наземным 
транспортом от ст. м. «Каширская» или от ст. м. «Кантеми-
ровская»). В обучении используется также клиническая база 
Федерального научно-клинического центра ФМБА России 
(г. Москва, Ореховый бульвар, д. 28.)

Зав. кафедрой —  д. м. н., профессор Стручков Петр 
Владимирович,зав. учебной частью —  к. м. н., доцент Зубкова 
Алевтина Валентиновна.
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