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пилептические энцефалопатии – тяжелые по-
ражения головного мозга, которые проявляются 
полиморфными и часто резистентными к терапии 

приступами, наличием агрессивной эпилептической ак-
тивности на электроэнцефалограмме, неврологическим 
дефицитом и выраженными когнитивными нарушениями. 
В патогенезе эпилептических энцефалопатий ведущим 
механизмом развития прогрессирующих когнитивных 
нарушений и нейропсихологического регресса является 
агрессивная электрографическая эпилептологическая актив-
ность, которая оказывает негативное и подчас необратимое 
действие на недостаточно зрелый мозг ребенка.

Частота эпилептических энцефалопатий в популяции 
детей с эпилепсией составляет около 30% [1, 2]. В случае 
отсутствия лечения инвалидизация в 100% случаев, про-
цент летальных исходов также достигает высоких цифр [2]. 
Клинически эпилептические энцефалопатии проявляются 
полиморфными приступами, отставанием в психомоторном 
развитии или регрессом в развитии. Наиболее часто встре-
чающиеся эпилептические энцефалопатии у детей первого 
года жизни – это синдром Веста, а в более позднем возрасте 
– синдром Ленокса–Гасто.

Синдром Веста – эпилептический синдром, характе-
ризующийся особым типом эпилептических приступов и 
инфантильными спазмами, изменениями на электроэнце-
фалограмме в виде гипсаритмии и выраженной задержкой 
психомоторного развития. Дебют заболевания в возрасте 3-4 
месяца. При синдроме Веста могут встречаться практиче-
ски любые пороки развития мозга, включая кортикальные 
дисплазии, фокальные корковые дисплазии, гипо- и ги-
перпластические процессы (гипоплазия отдельных долей 
мозга, микроцефалия и пр.). Основным паттерном ЭЭГ 
при синдроме Веста является гипсаритмия – непрерывная 
высокоамплитудная аритмичная медленноволновая актив-

ность с многочисленными спайками или острыми волнами 
без существенной синхронизации между гемисферами или 
различными отделами в пределах одной гемисферы [2].

Синдром Ленокса-Гасто дебютирует в возрасте от 2 до 
8 лет. В клинической картине отмечается наличие поли-
морфных приступов – тонические аксиальные, атипичные 
абсансы, миоклонические приступы, генерализованные 
тонико-клонические, а также выраженная задержка пси-
хомоторного развития. При нейровизуализации могут 
встречаться атрофические изменения коры головного мозга 
различной степени выраженности [1, 2, 4]. На электро-
энцефалограмме паттерн представлен в виде медленных 
комплексов пик-медленная волна частотой менее 2,5 Гц. 
Примерно в 20% случаев синдром Ленокса–Гасто транс-
формируется из синдрома Веста.

Лечение эпилептических энцефалопатий остается одной 
из сложных задач. Поскольку эпилептическая активность 
на ЭЭГ при энцефалопатиях носит агрессивный характер, 
основной целью в лечении эпилептической энцефалопатии 
является не только достижение контроля над приступами, 
но и устранение патологической активности на ЭЭГ.

При установлении диагноза рекомендуется немедленно 
начать лечение вальпроатами. При отсутствии эффекта 
от монотерапии, сохраняющихся частых приступах и от-
сутствии динамики на ЭЭГ рекомендуется политерапия с 
подключением других антиэпилептических препаратов. В 
частности, назначение препарата Топамакс [1, 2, 4, 5].

Топамакс (топирамат) представляет собой новый анти-
эпилептический препарат широкого спектра действия, кото-
рый находит широкое применение при лечении различных 
форм эпилепсий. Топирамат обладает целым комплексом 
механизмов антиэпилептической активности: блокировка 
натриевых и кальциевых каналов, ингибирование глута-
матных рецепторов, потенцирование «GABA-рецепторов». 
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После приёма топирамат быстро всасывается. Суточная 
доза при приеме в качестве дополнительного препарата у 
детей составляет от 3 до 7 мг/кг в сутки. Взаимодействие 
топирамата с другими антиэпилептическим препаратами 
выражено незначительно. Согласно литературным данным, 
наиболее рациональной комбинацией является топамакс + 
вальпроевая кислота. Эти препараты не имеют значитель-
ного фармакокинетического взаимодействия, что исключает 
их влияние на концентрацию в крови другого препарата.

В условиях неврологического отделения Областной 
детской больницы нами проводилось лечение 8 детей с диа-
гнозом: Эпилептическая энцефалопатия в возрасте от 6 мес 
до 8 лет, получивших топамакс в сочетании с вальпроатом 
(депакин). Из данного количества у 6 детей в возрасте от 6 
мес до 1,5 года верифицирован диагноз: Симптоматическая 
эпилепсия. Синдром Веста, у 2 детей в возрасте 4 года и 
7,5 года выставлен диагноз: Синдром Ленокса-Гасто. Всем 
детям проводили комплексное обследование: неврологи-
ческий осмотр, МРТ головного мозга, анализ крови на 
внутриутробные инфекции, консультация логопеда, ЭЭГ 
– рутинное и видеомониторинг (амбулаторно). В 100% 
случаев у наблюдаемых детей отягощен перинатальный 
анамнез: беременность протекала на фоне хронической 
внутриутробной гипоксии плода, в родах ребенок перенес 
асфиксию. В клинической картине у детей с синдромом 
Веста приступы манифестировали в виде инфантильных 
спазмов, с частотой до 30-40 в день, преимущественно после 
сна в возрасте 3 и более мес. С появлением и учащением 
приступов родители отмечали прогрессирующее отставание 
в психомоторном развитии. В неврологическом статусе у 
детей преобладали двигательные нарушения в виде спасти-
ческого тетрапареза различной степени выраженности – 4 
детей и мышечная гипотония у 2 детей. При нейровизуали-
зации у 3 детей выявлены гипоплазия мозолистого тела, у 2 
детей – атрофические изменения в лобной доли, умеренная 
гидроцефалия. При обследовании детей на внутриутробные 
инфекции у всех наблюдаемых подтверждено наличие 
цитомегаловирусной инфекции, вируса простого герпеса 
и токсоплазмоз. Электроэнцефалографическая картина у 
детей с синдромом Веста представлена гипсаритмией.

Из числа наблюдаемых детей двоим верифицирован 
диагноз: Синдром Ленокса-Гасто. В клинической картине 
у детей преобладали тонические аксиальные приступы, ге-
нерализованные тонико-клонические приступы, атипичные 
абсансы и прогрессирующее отставание в психомоторном 
развитии. МРТ головного мозга у обоих детей показало 
наличие атрофических изменений в коре головного мозга. 
Электроэнцефалографическая картина представлена в виде 
медленных комплексов пик-медленная волна частотой 
менее 2,5 Гц. 

Всем наблюдаемым детям проводилась политерапия в 
виде сочетания депакина в дозе от 30 до 45 мг/кг в сутки и 
топамакса в дозе от 3 до 5 мг/кг/сут. Назначение топамакса 
было обусловлено недостаточным контролем над при-
ступами и отсутствием динамики на ЭЭГ. В дальнейшем 
дети осматривались амбулаторно с контролем ЭЭГ через 
3 и 6 мес.

Лечение дети переносили удовлетворительно, значимых 
побочных проявлений не отмечалось. Полное прекраще-

ние приступов отмечалось у 4 детей с синдромом Веста, у 
двоих детей приступы значительно уменьшились. У обоих 
детей с синдромом Ленокса-Гасто отмечалось значительное 
урежение приступов, а также улучшение психоэмоциональ-
ного фона, улучшение двигательных функций, уменьшение 
атаксии.

На фоне положительной клинической динамики при 
применение топамакса отмечалось снижение выраженности 
эпилептиформных проявлений на электроэнцефалографии, 
значительное уменьшение гипсаритмии. Результаты лечения 
показали, что препарат топамакс эффективен в политерапии 
при лечении эпилептических энцефалопатий: синдроме 
Веста, синдроме Ленокса-Гасто. Комбинация депакина и 
топамакса показало хорошую эффективность в лечении 
синдрома Веста и Ленокса-Гасто.

выводы
Таким образом, использование рациональной поли-

терапии в виде комбинации вальпроата и топамакса дает 
хороший положительный эффект в лечении эпилептических 
энцефалопатий в виде купирования или значительного 
уменьшения количества приступов, а также уменьшает 
выраженность эпилептиформных проявлений на электро-
энцефалограмме. Проведенные клинические исследования в 
условиях неврологического стационара показали, что препа-
рат топамакс является высокоэффективным в комплексной 
терапии эпилептических энцефалопатий у детей.
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Т Ұ Ж Ы Р Ы М
А.Ю. ТРусовА
Қостанай облыстық балалар ауруханасы, 
Қостанай қ., Қазақстан 
ҚояншЫҚ Ми деРТТеРін еМдеуде ТопАМАКсТЫ 

бАсҚА ҚояншЫҚҚА ҚАРсЫ ҚҰРАлдАРМен ҚолдАну 
ТәЖіРибесі 

Мақала облыстық балалар ауруханасы деңгейінде за-
манауи кезеңде қояншық ми дерттерін емдеу мәселелерін 
қарастырады. Зерделеу кезінде клиникалық және аспаптық 
мәліметтер қолданылды, сырқаттардың сырқатнамалары, ем 
аясында катамнестиялық мәліметтер зерделенді. Қояншық ми 
дерттерін емдеу кезіндегі өзекті мәселе – бұл ұстамаларды 
бақылау мүмкіндігі, электрэнцефалограммада қояншық 
түріндегі көріністердің айқындылығын кеміту, бұл осы мақалада 
политерапияда Топамакс құралын қолдану мысалы арқылы 
көрсетілген. 
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Негізгі сөздер: қояншық ми дерттері, топамаксты 3-тен 
5 мг/кг/тәу. дейінгі мөлшерлемеде қолданумен политерапия 
жасау; қояншық түріндегі көріністер айқындылығының кемуі.
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Topamax applicaTion experience in combinaTion 

wiTh The oTher anTiepilepTic drUgs in cUring epilep-
Tic encephalopaThies

The article discusses epileptic encephalopathies curing issues 
in the modern period at the regional children’s hospital level. In the 
process of studying clinical and instrumental data as well as medical 
histories of patients were examined, follow-up data in the course of 
the treatment was used. A pressing issue in curing epileptic enceph-
alopathies is a possibility of controlling seizures, reducing intensity of 
epileptiform signs on the electroencephalogram that is shown in this 
article on the example of using Topamax in polytherapy.

Key words: epileptic encephalopathies, polytherapy with us-
ing Topamax in a dose of 3 to 5 mg/kg/day; reducing intensity of 
epileptiform signs.


