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Aнотація
Міжнародна Протиепілептична Ліга у 2017 року запровадила три-

рівневу систему класифікації епілепсії з виявленням синдрому епіле-
псії на третьому рівні. Хоча не в кожної дитини з епілепсією вдається 
ідентифікувати певний синдром, все ж визначення специфічного син-
дрому є визначальним у виборі тактики ведення та розумінні прогно-
зу. У цій статті ми описуємо синдроми епілепсії, які дебютують у дитя-
чому віці, більшість з яких мають притаманні їм характерні типи напа-
дів та інтеріктальні електроенцефалографічні (ЕЕГ) ознаки. На основі 
класифікації нападів та епілепсії 2017 року деякі назви синдромів були 
оновлені з використанням термінів, що безпосередньо описують семі-
ологію нападів. Синдроми епілепсії, що дебютують у дитинстві, були 
розділені на три категорії: (1) самообмежуючі фокальні епілепсії, що 
включають чотири синдроми: самообмежуюча епілепсія з центротем-
поральними спайками, самообмежуюча епілепсія з вегетативними на-
падами, дитяча потилична зорова епілепсія і фотосенситивна епілепсія 
потиличної частки; (2) генералізовані епілепсії, які включають три син-
дроми: абсансана епілепсія у дітей, епілепсія з абсансами та міоклоніч-
ними нападами, та епілепсія з міоклоніями повік; і (3) енцефалопатії 
розвитку та/або епілептичні енцефалопатії, що включають п’ять син-
дромів: епілепсія з міоклонічно–атонічними нападами, синдром Лен-
нокса–Гасто, енцефалопатія розвитку і/або епілептична енцефалопатія 
із активацією спайк-хвильових розрядів уві сні, геміконвульсивно–ге-
міплегічний–епілептичний синдром та фебрильний епілептичний син-
дром, пов’язаний з інфекцією. Ми визначаємо кожен із них за обов’яз-
ковими типами судом, ЕЕГ - патерном, фенотипічними варіаціями і ре-
зультатами ключових досліджень.

Ключові слова 
Доброякісна потилична епілепсія, дитяча епілепсія з центро-темпо-

ральними спайками, безперервні комплекси «спайк-повільна хвиля» 
уві сні, міоклонії повік, фебрильний епілептичний синдром пов’яза-
ний з інфекцією, синдром геміконвульсій-геміплегії-епілепсії, синдром 
Ландау-Клеффнера, синдром Леннокса-Гасто, міоклонічні абсанси, мі-
оклонії-атонії, синдром Панайотопулоса.

Kлючові моменти

� МПЕЛ розробила класифікацію епілептич-
них синдромів, що діагностуються у дитя-
чому віці

� Синдроми, що дебютують в дитячому віці 
діляться на три категорії: самообмежені 
фокальні епілепсії, генералізовані епіле-
псії, та енцефалопатії розвитку і/або епі-
лептичні енцефалопатії

� Кожен синдром має характерні для нього 
типи нападів, певні особливості ЕЕГ, ви-
значений вік дебюту синдрому та прита-
манні йому результати ключових дослі-
джень

� Точна ідентифікація епілептичного син-
дрому може дати корисну інформацію 
про прогноз та допомогти скоригувати 
лікування

1 | ВСТУП

Метою даної статті є опис епілептичних синдромів, 
дебют яких припадає на дитячий вік, зокрема період 
від 2-ох до 12-ти років. Додаткові синдроми, перші 
симптоми яких можуть з’являтися у будь-якому віці, 
в тому числі в дитинстві, описані в статті про епілеп-
тичні синдроми, які дебютують у різні вікові періоди.1  
Синдроми, що виникають у дитячому віці, можна зага-
лом розділити на три основні групи: (1) самообмежені 
фокальні епілепсії (SeLFEs); (2) синдроми генералізо-
ваної епілепсії, які ймовірно мають генетичну основу; 
та (3) енцефалопатії розвитку та/або епілептичні енце-
фалопатії (DEES), які часто супроводжуються як фо-
кальними, так і генералізованими нападами, зокрема 
синдром Леннокса-Гасто (LGS), епілептична енцефа-
лопатія та енцефалопатія розвитку з активацією спайк- 
хвильових розрядів уві сні (DEE-SWAS) та епілептич-
на енцефалопатія з активацією спайк- хвильових роз-
рядів уві сні (EE-SWAS); або ж можуть проявлятися 
лише генералізованими нападами, зокрема епілепсія 
з міоклонічно-атонічними нападами (EMAtS); чи су-
проводжуватися лише фокальними/мультифокальни-
ми судомами,  це  геміконвульсивно-геміплегічний епі-
лептичний синдром (HHE) та фебрильний епілептич-
ний синдром, пов’язаний з інфекцією (FIRES).

Дитинство також є характерним віковим періодом 
дебюту дитячої абсансной епілепсії (САЕ); цей син-
дром розглядається в окремій статті, яка присвяче-
на синдромам ідіопатичної генералізованої епілепсії 
(IGE).2
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Розпізнавання цих дитячих синдромів вимагає ретель-
ного аналізу семіології нападів, еволюції в часі, траєкторії 
розвитку дитини, а також електроенцефалографічних (ЕЕГ) 
особливостей (фонова активність, інтеріктальні та ікталь-
ні патерни) і, в деяких випадках, даних магнітно-резонанс-
ної томографії головного мозку (МРТ) та генетичних дослі-
джень. Іноді одні види епілепсій чи епілептичних синдро-
мів дитячого віку можуть еволюціонувати в інші, наприклад 
синдром інфантильних епілептичних спазмів може з віком 
еволюціонувати в синдром Ленокса-Гасто (LGS), або ж в са-
мообмежену епілепсію з центротемпоральними спайками 
(SeLECTS; раніше відома як доброякісна роландична епі-
лепсія або доброякісна епілепсія з центро-темпоральними 
спайками); або ж структурна фокальна епілепсія може ево-
люціонувати в EE-SWAS. При інших синдромах, таких як 
FIRES або HHE, у дітей з нормальним розвитком раптово 
може стартувати важка гостра енцефалопатія, що в подаль-
шому переходить у фармакорезистентну епілепсію. Також 
слід відмітити, що деякі випадки SeLFE можуть мати спіль-
ні  риси з IGEs або еволюціонувати  в них, що відображає 
схильність пацієнта до епілептичних нападів.3,4

Проспективно як слід не досліджували, яка частка дітей 
з епілепсією має критерії певного синдрому, однак ретро-

спективні дані дозволяють припустити, що епілептичні син-
дроми виявляються принаймні в однієї третини дітей із епі-
лепсією.5,6

У цій статті будуть розглянуті конкретні клінічні та лабо-
раторні характеристики епілептичних синдромів, які дебю-
тують в дитячому віці, буде надано обґрунтування для будь-
яких суттєвих змін у термінології чи визначеннях. У тaбли-
ці 1 наведено назви епілептичних синдромів за оновленою 
номенклатурою та з абревіатурами, що використовуються у 
цьому документі.

2 | МЕТОДОЛОГІЯ

Методологія визначення синдрому описана в “Методо-
логії класифікації та визначення епілептичних синдромів із 
переліком синдромів: Звіт Цільової групи МПЕЛ по нозоло-
гії та визначеннях.”7 Була скликана робоча група, що скла-
дається з членів Цільової групи з досвідом у галузі педіа-
трії. Одному члену групи було доручено скласти шаблон для 
кожного пропонованого синдрому, використовуючи дані ог-
ляду літератури за липень 2019 року, останнє видання “Епі-
лептичні синдроми малюкового віку, дитячого та підлітко-
вого віку,”8

TАБЛИЦЯ 1   Епілептичні синдроми дитячого віку

Самообмежені фокальні епілепсії Генетичні генералізовані епілепсії
Епілептичні енцефалопатії та

енцефалопатії розвитку (DEEs)

Eпілептичні синдроми 
з синдроми з фокаль-
ними нападами

Раніше відомий як Eпілептичні синдроми 
з синдроми з генералі-
зованими нападами

Раніше відо-
мий як

DEEs Раніше відомий як

SeLECTS Дитяча епілепсія з 
центро-темпоральни-
ми спайками, 
(доброякісна)
Роландична епілепсія, 
(доброякісна)
епілепсія з центротем-
поральними спайками

CAEa Пікнолепсія,
petit mal

EMAtS Синдром Дузе

SeLEAS Синдром Панайотопо-
луса, рання (доброя-
кісна) потилична
 епілепсія

EEM Синдром 
Джівонса

LGS Без змін

COVE Пізня (доброякісна) 
потилична епілепсія 
або ідіопатична дитяча 
потилична епілепсія–
типу Гасто

EMA Синдром  Бюре 
і Тассінарі

DEE-SWAS
EE-SWAS Синдром 
Ландау-Клеффнера 
(підтип EE-SWAS)

Епілептична енцефалопатія зі 
спайк-хвильовою активацією 
уві сні, атипова (доброякісна) 
парціальна епілепсія (псевдо- 
Синдром Леннокса)

POLE Ідіопатична фотосен-
ситивна потилична 
епілепсія 

FIRES
HHE

AERRPS, DESC
Без змін

Нотатки: Ця таблиця включає виявлені синдроми даної вікової групи, а не всі типи епілепсії.
Абревіатура: AERRPS, гострий енцефаліт з рефрактерними, повторюваними парціальними нападами; CAE, дитяча аб-

сансна епілепсія; COVE, дитяча потилична зорова епілепсія; DEE, енцефалопатія розвитку та/або епілептична енцефало-
патія; DEE-SWAS, епілептична енцефалопатія розвитку з комплексом «спайк-повільна хвиля» уві сні;  DESC, руйнівна епі-
лептична енцефалопатія у дітей шкільного віку; EEM, епілепсія з міоклонією повік; EE-SWAS, епілептична енцефалопатія 
з активацією комплексів «спайк-повільна хвиля» уві сні; EMA, епілепсія з міоклонічними абсансами; FIRES, фебрильний 
епілептичний синдром, пов’язаний з інфекцією; HHE, синдром геміконвульсій-геміплегії-епілепсії; LGS, синдром Лен-
нокса-Гасто; POLE, фотосенситивна потилична епілепсія; SeLEAS, самообмежувана епілепсія з вегетативними нападами; 
SeLECTS, самообмежувана епілепсія з центротемпоральними спайками.

aCAE розглядається у статті про ідіопатичні генералізовані епілепсії.2
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та поточні критерії, перелічені на www.epilepsydiagnosis.org, 
і цей шаблон був поширений серед всіх членів. Кожен за-
пропонований варіант обговорювався або під час онлайн-, 
або під час очних зустрічей членів Цільової групи та зміню-
вався на основі зауважень та клінічного досвіду членів Ці-
льової групи, а також додаткових джерел літератури.

Для кожного синдрому були запропоновані обов›язко-
ві діагностичні критерії (мають бути присутніми для по-
становки діагнозу), критерії виключення (мають бути від-
сутніми для постановки діагнозу), а також перелік критері-
їв, які відсутні в переважній більшості випадків, але зрідка 
присутні. Присутність останніх вимагає обережного підхо-
ду до визначення діагнозу та ретельної диференційної діа-
гностики з іншими синдромами. Потім був проведений про-
цес Delphі, для досягнення консенсусу, окрім визнаних зов-
нішніх експертів з дитячої епілепсії, також були опитані всі 
члени Цільової групи з усіх регіонів Міжнародної Протие-
пілептичної Ліги (МПЕЛ) (Європа, Океанія/Азія, Північна 
Америка, Латинська Америка, Африка та регіон Східного 
Середземномор›я).

Для кожного синдрому наведено основні діагностичні кри-
терії, а також короткий опис інших ознак. На основі проце-
су Delphi сформовані таблиці (подані наприкінці статті) з пе-
реліком обов›язкових критеріїв, критеріїв виключення, та та-
ких, які зрідка можуть зустрічатися при певних синдромах.

Пропоновані синдроми поділяються на (1) SeLFEs дитя-
чого віку, (2) генетичні генералізовані епілепсії та (3) енце-
фалопатії розвитку та/або епілептичні енцефалопатії дитя-
чого віку.

3 | САМООБМЕЖЕНІ ФОКАЛЬНІ 
ЕПІЛЕПСІЇ ДИТИНСТВА  

Фокальні епілепсії з дебютом у дитячому віці часто мина-
ють самостійно з віком, їх етіологія зазвичай є невідомою.9,10 
Чимало самообмежуваних дитячих фокальних епілепсій ма-
ють характерні електрографічні та клінічні прояви і відно-
сяться до одного із синдромів SeLFE (Рисунок 1). У мину-
лому ці стани називали «доброякісними» або «ідіопатични-
ми».

РИСУНОК  1 Група синдромів самообмеженої фокальної епілепсії дитинства (SeLFE) виникають у певному в 
певному віці у дітей без інших зауважень до стану здоров’я. Когнітивний розвиток та неврологічний статус, як прави-
ло, в нормі. Ремісія настає майже у всіх пацієнтів до статевого дозрівання. Ймовірно генетичні фактори відіграють 
важливу роль. Для кожного із синдромів включених до цієї групи характерні специфічна семіологія нападів та елек-
троенцефалографічні особливості (ЕЕГ). Ми виділяємо дві категорії синдромів в групі SeLFEs, що ґрунтуюся на дов-
гостроковому прогнозі. Перша підгрупа (група 1) включає два синдроми: синдром дитячої епілепсії з центротемпораль-
ними спайками або доброякісна епілепсія дитинства з центротемпоральними спайками або доброякісна роландич-
на епілепсія в минулому, тепер перейменована на самообмежену епілепсію з центротемпоральними спайками; і синдром 
Панайотопулоса або доброякісна потилична епілепсія з раннім початком, тепер перейменованої в самообмежену епіле-
псію з вегетативними нападами. Друга підгрупа (група 2) включає два синдроми: синдром доброякісної потиличної 
епілепсії з пізнім початком, або синдром Гасто, або ідіопатичну дитячу потиличну епілепсію типу Гасто в минуло-
му, тепер перейменовану на дитячу потиличну зорову епілепсію; та ідіопатичну фотосенситивну   потиличну епіле-
псію в минулому, тепер перейменовану на фотосенсетивну потиличну епілепсію. У групі 1 ремісія очікується у всіх 
випадках. У 2-й групі ремісія наступає у більшості дітей; однак у деяких пацієнтів напади можуть зберігатися після підлітко-
вого віку. На рисунку представлені вік дебюту захворювання та дані ЕЕГ для кожного із синдромів

Cамообмежена 
епілепсія 

з вегетативними 
нападами

SeLEAS

Від 1 до 14 років (зазвичай 3-6 років)
Мультифокальні високо амплітудні спайки

Вік від 3 до 14 років (пік – у віці 7 років)
Центротемпоральні спайки

Потиличні спайки, чутливість до блокади 
центрального зору (fixation off sensitivity)
Вік від 1 до 19 років (зазвичай 8-9 років)

Потиличні спайки
Вік від 1 до 50 років

(зазвичай від 4 до 17 років, пік дебюту 
в 11 років)

Самообмежена 
епілепсія 

з центро-темпо-
ральними спайками 

(SeLECTS)

Дитяча потилична 
зорова

 епілепсія (COVE)

Фотосенситивна 
потилична

 епілепсія (POLE)

Група 1

Група 2

- Дебют залежить від віку
- Спадковість зазвичай необтяжена
- Когнітивний розвиток та неврологічний
 статус  – без зауважень
- Ремісія настає до пубертатного віку
- Типова семіологія судом
- Специфічні ЕЕГ ознаки
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Термін “доброякісна” більше не рекомендується, 
оскільки він не враховує супутніх захворювань, які є у де-
яких людей. Термін «ідіопатична епілепсія» використову-
ють лише описуючи чотири синдроми, які називають іді-
опатичними генералізованими епілепсіями. Враховуючи 
типову еволюцію цих станів із залежним від віку почат-
ком і ремісією, було запропоновано використовувати тер-
мін “самообмежена” стосовно таких епілепсій.11  Цільо-
ва група МПЕЛ з нозології та визначень пропонує тер-
мін “самообмежені фокальні епілепсії дитячого віку” для 
охоплення цієї групи епілептичних синдромів.

Припускають, що генетичні фактори відіграють важливу 
етіологічну роль, що підтверджується вищою частотою об-
тяженого сімейного анамнезу по епілепсії та залежних від 
віку фокальних порушень ЕЕГ. Однак досі не було виявле-
но жодних конкретних генетичних варіантів. У поодиноких 
випадках генетичні варіації можуть бути пов›язані з більш 
важкими фенотипами цих синдромів (наприклад, GRIN2A у 
пацієнтів, які еволюціонують у EE-SWAS).12–15

На частку SeLFEs припадає до 25% всіх випадків ди-
тячої епілепсії.16,17  Ці синдроми мають такі спільні риси:

1 Виникнення залежно від віку, специфічне для кожного 
синдрому.

2 Відсутність виявленного структурного ураження го-
ловного мозку.

3 Історія народження, неонатальний та попередній анам-
нез необтяжені

4 Когнітивний розвиток та неврологічний статус - зазви-
чай у нормі.

5 Ремісія зазвичай настає у період статевого дозрівання.
6 Фармакореактивність у разі лікування.
7 Генетично детерміновані ЕЕГ-патерни.
8 Класична семіологія нападів характерна для кожно-

го синдрому. Напади фокальні моторні або сенсорні, з 
або без порушення усвідомлення, і можуть еволюціо-
нувати до двосторонніх тоніко-клонічних нападів.

9 Специфічні особливості ЕЕГ: епілептиформні анома-
лії з характерною морфологією та локалізацією (за-
лежно від синдрому епілепсії), які часто активізуються 
під час сну. Фонова активність на ЕЕГ – в межах віко-
вої норми.

Найчастіше діти з SeLFE мають ознаки, характерн для 
одного конкретного синдрому. Однак у деяких із них спо-
стерігається змішана картина, або з часом один синдром 
може еволюціонувати в інший.18  Крім того, у поодино-
ких випадках спостерігаються спільні риси з IGEs.3,4

В групі SeLFEs ми виділяємо дві групи синдромів на ос-
нові довгострокового прогнозу.

Перша підгрупа включає два синдроми:
1 Самообмежена епілепсія з центротемпоральними 

спайками (SeLECTS; раніше називалася дитячою епі-
лепсією з центротемпоральними спайками, доброякіс-
ною епілепсією дитячого віку з центротемпоральними 
спайками або доброякісною роландичною епілепсією).

2 Самообмежена епілепсія з вегетативними нападами 
(SeLEAS; раніше називалася синдромом Панайотопу-
лоса або доброякісною потиличною епілепсією з ран-
нім початком).

Друга підгрупа включає два синдроми:

1 Дитяча потилична зорова епілепсія (COVE; раніше на-
зивалася доброякісною потиличною епілепсією з піз-
нім початком, синдромом Гасто або ідіопатичною ди-
тячою потиличною епілепсією типу Гасто; у пооди-
ноких випадках може дебютувати в пубертатному/
підлітковому віці).

2 Фотосенситивна потилична епілепсія (POLE; раніше 
називалася ідіопатичною фотосенситивною потилич-
ною епілепсією).

У першій групі ремісія як у випадку SeLECTS, так і у ви-
падку SeLEAS очікується у всіх випадках у підлітковому 
віці, і якщо лікування розпочато, його не слід продовжува-
ти після цього віку.

При COVE та POLE ймовірність ремісії висока, однак у 
деяких пацієнтів напади можуть зберігатися після підлітко-
вого віку. Тому часто призначають тривале лікування проти-
судомними препаратами (ПСП). У більшості випадків ПСП 
можуть бути успішно відміненіні без рецидиву судомних 
нападів; однак у поодиноких випадках може знадобитися 
більш тривале лікування ПСП.

Усі перелічені зміни номенклатури були ретельно оціне-
ні нашою робочою групою. Основною метою було створен-
ня єдиної класифікації та термінології для самообмежених 
синдромів дитячої фокальної епілепсії. Нашою метою було 
покращення діагностики та ведення хворих із цими синдро-
мами епілепсії як з метою консультування, так і лікування.

3.1 | Самообмежена eпілепсія з центро-
темпоральними спайками

SeLECTS – це самообмежена епілепсія, раніше відома як 
доброякісна роландична епілепсія або доброякісна епіле-
псія з центро-темпоральними спайками, яка дебютує у ді-
тей у молодшому шкільному віці  (Tаблиця  2).19  Напади ча-
сто короткотривалі і зазвичай включають фокальне клоніч-
не посмикування або тонічне напруження м’язів горла/язика 
і однієї сторони нижньої частини обличчя, що може перей-
ти у фокальний або білатеральний тоніко-клонічний напад. 
Цей синдром епілепсії зустрічається у дітей, які когнітивно 
збережені та в якх немає зауважень до неврологічного ста-
тусу, а нейровізуалізаційні дослідження, якщо вони прово-
дяться, немає ознак вогнищевої патології. На ЕЕГ фонова 
активність – в межах вікової норми, інтеріктально - високо-
амплітудні центро-темпоральні комплекси “гостра-повільна 
хвиля”, які активізуються по частоті в стадії дрімоти та уві 
сні.20 Напади припиняються в період статевого дозрівання. 
Обтяжений сімейний анамнез та присутність вогнищевих 
патологічних змін на ЕЕГ у членів сім›ї свідчить на користь 
присутності генетичних факторів в етіології SeLECTS.21,22
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TАБЛИЦЯ 2   Самообмежена епілепсія з центро-темпоральними спайками

Обов’язкові критерії
Нетипові критерії (ті, що зрідка 

можуть бути присутніми
Критерії виключення

Напади Фокальні напади з дизартрією,
сіалореєю, дисфазією, та унілате-
ральними клонічними або тоніко–
клонічними посмикуваннями рота 
в стані неспання або сну та/або ніч-
ні фокальні напади з поширенням 
білатерально, тоніко-клонічні напа-
ди під час сну
Якщо напади виникають під час 
сну, вони спостерігаються протягом 
1 години після засинання або за 1-2 
години до пробудження

Фокальний моторний або генералі-
зований епілептичний статус, три-
валістю >30 хв
Напади спостерегаються частіше, 
ніж щодня
Напади спостерігаються лише у 
денний час

Генералізовані тоніко-клонічні на-
пади під час неспання
Aтипові абсанси 
Напади зі смаковими галюцинаці-
ями,  відчуттям страху та автоном-
ними ознаками

EEГ Високоамплітудні, центро-темпо-
ральні двофазні епілептиформні 
розряди

Постійне вогнищеве сповільнення  
фонової активності, обмежене не 
лише постіктальною фазою
Постійні унілатеральні центротем-
поральні розряди на серії ЕЕГ
 Нестача сну активізує
центротемпоральні розряди

Вік початку >12 років <3 років або >14 років

Розвиток в дебюті синдрому Помірна або важка інтелектуальна 
недостатність

Нейрокогнівний регрес при безпе-
рервному паттерні «спайк-повільна 
хвиля» уві сні (слід диференціюва-
ти з EE-SWAS)

Неврологічний огляд Геміпарез або вогнищеві невро-
логічні порушення, окрім паралі-
чу Тодда

Візуалізація Випадкове патологічне вогнище на 
МРТ головного мозку

 Перебіг захворювання Ремісія настає до середини чи кін-
ця підліткового періоду без регре-
сії в розвитку

Нейрокогнітивний регрес при без-
перервному паттерні «спайк-по-
вільна хвиля» уві сні, передбачає 
еволюцію до EE-SWAS

МРТ не потрібно для діагностики, але слід ретельно розглянути у випадку присутності нетипових критеріїв
Іктальна ЕЕГ для діагностики не потрібна.

Синдром без лабораторного підтвердження: У регіонах з обмеженими ресурсами синдром SeLECTs може бути діагностований без ЕЕГ та МРТ у ді-
тей, які мають усі обов’язкові критерії та не мають критеріїв виключення.

Нотатки: У випадку присутності нетипових критеріїв слід обережно провести диференційну діагностику.
Абревіатура: EEГ, електроенцефалограма; EE-SWAS, епілептична енцефалопатія з активацією комплексів «спайк – повільна хвиля» уві сні; МРТ, маг-
нітно-резонансна томографія; SeLECTs, самообмежена епілепсія з центро-темпоральними спайками.

3.1.1 | Eпідеміологія

SeLECTS є найчастішим видом SeLFE і становить при-
близно 6%-7% всіх дитячих епілепсій.5,23 Поширеність дано-
го захворювання становить приблизно 6,1 на 100 000 дітей 
віком <16 років на рік.24,25

3.1.2 | Клінічна картина
Вік дебюту захворювання зазвичай - від 4 до 10 років 

(діапазон = 3-14 років) у 90% пацієнтів,   більшість випад-
ків проявляються у віці 7 років.26 Страждають представ-
ники обох статей, з невеликим переважанням чоловіків 
(60%).25,27,28

Анамнез життя, пологи та неонатальний анамнез, як пра-
вило, необтяжені. Фебрильні судоми в анамнезі спостеріга-
ються у 5%-15% випадків. У поодиноких випадках в сімей-
ному анамнезі може бути SeLEAS.29 Розвиток, в тому чис-
лі когнітивний, неврологічний статус та окружність голови 
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в межах норми. SeLECTS можуть спостерігатися у дітей із 
неврологічною травмою в анамнезі або інтелектуальною не-
достатністю, але це радше спорадичні співпадіння, а не при-
чинно-наслідкові процеси. До дебюту епілепсії можуть спо-
стерігатися синдром гіперактивності та дефіциту уваги, та 
специфічні порушення когнітивних функцій, в основному 
пов›язані з мовою та виконавчими функціями.30

3.1.3 | Перебіг захворювання

Напади зазвичай припиняються до періоду статевого 
дозрівання, але іноді можуть тривати до 18 років.31  Поки 
епілепсія активна, поведінкові та нейропсихологічні де-
фіцити можуть рідко з›являтися або посилюватися, осо-
бливо мовні чи пов’язані із виконавчими функціями.32,33 
Ці труднощі часто минають з віком.34 Соціалізація особи-
стості в дорослому віці не порушена.35  Як правило, напа-
ди добре піддаються медикаментозному лікуванню. Про-
гноз щодо ремісії нападів – відмінний, навіть для тих, чиї 
напади спочатку важко контролювати.36

3.1.4 | Напади

Фокальні напади з характерною лобно-тім’яною, опер-
кулярною семіологією та/або нічні білатеральні тоніко-кло-
нічні напади є обов›язковою умовою для встановлення діа-
гнозу. Напади короткотривалі, зазвичай <2-3 хв, нечислен-
ні (у більшості дітей < 10 нападів протягом життя) і можуть 
виникати спорадично, при цьому часті напади спостеріга-
ються протягом декількох днів або тижнів, а потім до на-
ступного нападу проходить кілька місяців.

Характерна семіологія фокальних нападів включає (1) со-
матосенсорні симптоми, з одностороннім онімінням або па-
рестезією язика, губ, ясен і внутрішньої сторони щоки27; (ii) 
орофаціальні моторні ознаки, а саме тонічні або клонічні 
скорочення однієї сторони обличчя, рота та язика, які посту-
пово охоплюють одну сторону обличчя; (iii) неможливість 
розмовляти - діти мають труднощі з вимовою або не можуть 
розмовляти взагалі (дизартрія або анартрія), але можуть ро-
зуміти мову; і (iv) сіалорея,  характерний іктальний симп-
том - незрозуміло, чи викликаний він підвищеним слинови-
діленням, порушенням ковтання чи тим та іншим. У деяких 
випадках фокальні судоми уві сні швидко переходять у то-
ніко-клонічні посмикування іпсілатеральної верхньої кін-
цівки, іпсілатеральний геміклонічний напад, або у фокаль-
ний чи двосторонній тоніко-клонічний напад. Після нападу 
може виникнути парез Тодда. При нічних нападах початко-
вий фокальний компонент зазвичай відсутній.

Приступи виникають під час сну у 80%-90% пацієнтів, 
а під час неспання лише у <20% дітей.37  Судомні напади 
при SeLECTS не супроводжуються когнітивними (на-
приклад, смакові галюцинації), емоційними (наприклад, 
страх) чи вегетативними симптомами. Також фокальний 
моторний, або фокальний чи білатеральний тоніко-кло-
нічний епілептичний статус, що визначається як напад 
судом тривалістю >30 хвилин, зустрічається рідко37 і, 
якщо він трапляється, слід переглянути діагноз. Поява 

атипових абсансів, фокальних атонічних нападів та фо-
кальних моторних нападів з негативними міоклоніями із 
втратою рівноваги та падіннями ймовірно свідчить про 
еволюцію в EE-SWAS, і в цьому випадку слід очікувати 
когнітивних порушень чи регресу навичок.

Генералізовані тоніко-клонічні напади, на відміну від фо-
кальних з еволюцією в білатеральні тоніко-клонічні напа-
ди, під час неспання є вийнятковими, хоча іноді викликають 
труднощі в диференційній діагностиці.

3.1.5 | Eлектроенцефалограма

Фонова активність зазвичай в межах вікової норми, 
із збереженою архітектурою сну. Якщо виявлено перси-
стуюче фокальне сповільнення без центро-темпоральних 
спайків або дифузне сповільнення фонової активності, 
слід подумати про інший синдром епілепсії або структур-
не ураження та рекомендувати провести нейровізуаліза-
ційне дослідження головного мозку.         

Високоамплітудні (>200 мкВ, від висхідної до нисхід-
ної фази),38 центро-темпоральні комплекси «гостра - по-
вільна хвиля», які активуються у фазі дрімоти та уві сні, 
є обов›язковими для діагностики. Вони являють собою 
трифазні, високоамплітудні (100-300 мкВ) гострі хви-
лі (початкова низькоамплітудна позитивна фаза, потім 
високоамплітудна негативна фаза, за якою знову слідує 
низькоамплітудна позитивна фаза), з трансверзальним 
диполем (позивна фаза в лобних відведеннях, негатив-
на фаза в скронево-тім›яних відведеннях), за якими часто 
слідує високоамплітудна повільна хвиля.37,39 Дані розряди  
можуть бути ізольованими або виникати у вигляді про-
біжок (дублетів та триплетів), а фокальна, ритмічна, по-
вільна активність зрідка спостерігається в тій же облас-
ті, що й спайки. Патологічні розряди можуть бути одно-
сторонніми або двосторонніми та незалежними (Рисунок 
2A). Патологічні розряди можуть реєструватися поза 
центро-темпоральними відведеннями (вздовж вертексної 
лінії, в тім›яних, лобних, потиличних відведеннях). Якщо 
уві сні спостерігається безперервний патерн «спайк-по-
вільна хвиля», дитину слід обстежити щодо прогресую-
чих мовних, когнітивних порушень чи регресу в розвит-
ку. Цей патерн ЕЕГ може схиляти до діагнозу EE-SWAS 
тільки в тому випадку, якщо є плато або регрес у розвит-
ку.21,40 

Характерною ознакою є виражене збільшення часто-
ти епілептиформної активності у фазі дрімоти та уві сні. 
ЕЕГ паттерни можуть видозмінюватися: гострі хвилі або 
комплекси «спайк-повільна хвиля» мають широке поле і 
стають білатерально синхронними (Рисунок 2B). У 10%-
20% дітей центро-темпоральні гострі хвилі або комплекси 
«спайк-повільна хвиля» можуть активуватись сенсорною 
стимуляцією пальців рук чи ніг.41  Напади, зазвичай, не-
часті; рідко вдається отримати іктальний запис, тому на 
сьогодні опубліковано лише кілька клінічних випадків.42 
Напади можуть супроводжуватися короткочасним зни-
женням амплітуди фонової ЕЕГ, з наступною появою ди-
фузної гострохвильової активності з наростаючою амплі-
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тудою, переважно в одній центро-темпоральній ділянці,42 
за цим слідує високоамплітудне сповільнення фоно-
вої активності, а згодом повернення до звичайної інте-
ріктальної ЕЕГ-картини (Рисунок 2C). При фокальних 
або білатеральних тоніко-клонічних нападах іктальна го-
строхвильова чи спайк-хвильова активність може стати 
білатерально синхронною (на відміну від генералізова-
них).43–45

3.1.6 | Візуалізація

Нейровізуалізаційні методи діагностики не виявляють 
патологічних відхилень, або  ж можуть демонструвати не-
специфічні результати. Якщо поставлено електро-клінічний 
діагноз SeLECTS і немає атипових ознак, нейровізуалізація 
не потрібна. Якщо ж є певні клінічні, вікові або ЕЕГ осо-
бливості, або еволюція симптомів, не характерних для цьо-
го діагнозу, слід подумати про проведення нейровізуалізації. 
Неспецифічні результати МРТ, такі як асиметрія гіпокампів, 
аномалії білої речовини та збільшення бічних шлуночків, не 
повинні виключати діагноз SeLECTS.46 Пацієнти з фокаль-
ною епілепсією, спричиненою структурними аномаліями, 
такими як фокальна кортикальна дисплазія, гетеротопія або 
низькодиференційовані пухлини головного мозку, можуть 
імітувати SeLECTS, але зазвичай набувають атипових рис, 
таких як унілатеральна персистенція патологічних розрядів 
на ЕЕГ, або резистентність до протисудомних препаратів.

3.1.7 | Генетичне дослідження

Генетичні фактори відіграють важливу етіологічну 
роль, що підтверджується більш високою частотою по-
зитивного сімейного анамнезу щодо епілепсії, фебриль-
них нападів, а також присутністю залежних від віку фо-
кальних змін на ЕЕГ у родичів пацієнтів з SeLECTS. У 
братів та сестер можуть спостерігатися  центро-темпо-
ральні розряди на ЕЕГ у певному віці, із аутосомно-до-
мінантним типом успадкування, без клінічних нападів.22  
Однак клінічний синдром епілепсії, ймовірно, має склад-
не успадкування, оскільки родоводи з кількома людьми з 
SeLECTS зустрічаються дуже рідко.42 В даний час немає 
ідентифікованих патогенних варіантів генів, виявлених у 
більшості дітей з SeLECTS. Гетерозиготні патогенні варі-
анти у GRIN2A можуть бути виявлені у осіб з SeLECTS, 
проте з ризиком еволюції в EE-SWAS, із супутніми мов-
ними та когнітивними порушеннями.13–15  Крім того, в 
окремих випадках були виявлені певні варіанти копій.47  
Слід також врахувати й інші генетичні етіології, такі як 
синдром ламкої Х-хромосоми (FraX).

3.1.8 | Диференційна діагностика

Інші епілепсії:

�	DEE-SWAS або EE-SWAS: Пацієнти з DEE-SWAS мо-
жуть мати схожі напади, але їх можна відрізнити за 
когнітивною та мовною регресією. Діти з SeLECTS 

рідко переходять у цей синдром.
�	Фокальні напади через структурні аномалії головного 

мозку.
�	Інші SeLFEs: ЕЕГ-патерни при різних SeLFE можуть 

мати спільні риси, а локалізація нападів може змінюва-
тися з віком. Якщо у пацієнтів спостерігаються трива-
лі фокальні немоторні напади з вираженими вегетатив-
ними ознаками, особливо іктальним блюванням, слід 
розглянути SeLEAS.

�	FraX слід виключити у чоловіків із порушенням ін-
телекту, оскільки зміни ЕЕГ при FraX можуть імі-
тувати ті, що спостерігаються при SeLECTS.48,49  
При FraX напади найчастіше бувають фокальними 
з порушенням усвідомлення, рідше – фокальними 
моторними нападами без порушення усвідомлення, 
фокальними або білатеральними тоніко-клонічними 
нападами.

3.2 | Самообмежена епілепсія з 
вегетативними нападами

SeLEAS, раніше відомий як синдром Панайотопулоса 
або доброякісна потилична епілепсія з раннім початком, 
характеризується виникненням у ранньому віці фокаль-
них вегетативних нападів, які часто бувають тривалими. 
На ЕЕГ можна побачити високоамплітудні (>200 мкВ, від 
піку до знизхідної фази)38 фокальні спайки зі змінною ло-
калізацією, які зазвичай активуються під час сну. У біль-
шості пацієнтів напади спостерегаються нечасто, у 25% 
– лише один напад. Епілепсія минає з віком, ремісія за-
звичай настає протягом кількох років від початку захво-
рювання.50  Середня тривалість захворювання становить 
близько 3 років (Taблиця 3).51

3.2.1 | Eпідеміологія

Поширеність SeLEAS залежить від віку. ЇЇ частка серед інших 
епілепсій, що дебютують  у віці 1-14 років, становить 5%51 серед епі-
лепсій, що дебютують у віці між 3 і 7 роками.52 SeLEAS найчас-
тіша причина афебрильного епілептичного статусу в дитя-
чому віці.53

3.2.2 | Клінічна картина

Звичайний вік початку захворювання становить від 3 до 6 
років (у 70% випадків) і коливається від 1 року до 14 років.54 
До захворювання однаково схильні представники обох ста-
тей. Анамнез хвороби та родовий анамнез - зазвичай нор-
мальний. Напади, спричинені лихоманкою, в анамнезі спо-
стерігаються у 5-17% пацієнтів. Розмір голови та невро-
логічний статус у нормі. Розвиток та когнітивні функції в 
нормі.51,55,56
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РИСУНОК  2 Самообмежена епілепсія з центро-темпоральними спайками. Показано інтеректальні та періектальні електроенцефалогра-
фічні патерни (ЕЕГ), що спостерігаються у 9-річної дитини. (А) ЕЕГ в стані неспання, що показує високоамплітудні комплекси «спайк-повіль-
на хвиля» над електродами C4 і T4 у правій центрально-скроневій області. Аномалії є ізольованими або виникають у коротких послідовно-
стях. Синхронні або асинхронні стереотипні сплески спостерігаються також над центральною лівою областю або над вертексом. (В) ЕЕГ уві 
сні показує збільшення інтеректальних епілептиформних аномалій та більш високу амплітуду. (C) Періектальна ЕЕГ. Спайко-хвильові анома-
лії, що повторюються, очевидні в правій центральній і скроневій областях. Ця активність раптово зникає, і над правою центральною та скро-
невою областями виникає низьковольтна швидка активність, яка збільшується за амплітудою та зменшується за частотою
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TAБЛИЦЯ  3 Самообмежена епілепсія з вегетативними ознаками 

Обов’язкові ознаки Нетипові критерії Критерії виключення

Напади Фокальні вегетативні напади, з або 
без порушення усвідомлення
 Вегетативні симптоми часто вклю-
чають виражені позиви до блю-
вання, але можуть також включа-
ти нездужання, блідість, відчуття 
жару, почервоніння шкірних покри-
вів, біль у животі та зміни діаме-
тру зіниць та/чи кардіо-респіратор-
ні симптоми

Частота судом >1 нападу на місяць

EEГ Високоамплітудні, фокальні або 
мультифокальні епілептиформ-
ні розряди, що посилюються в фазі 
дрімоти та сну

Стійке фокальне уповільнення, що 
не обмежене постіктальною фазою
Односторонні фокальні
патологічні зміни над певною 
ділянкою головного мозку 
на серії ЕЕГ

Вік початку <3 років або >8 років <1 року або >14 років

Розвиток в дебюті епілепсії Інтелектуальна недостатність від 
помірної до важкої

Нейрокогнітивний регрес при без-
перервному патерні «спайк-повіль-
на хвиля» уві сні (передбачає EE-
SWAS)

   Неврологічний    огляд Геміпарез або вогнищевий
дефіцит, крім паралічу Тодда

Візуалізація Патологічно змінена ділянка    го-
ловного мозку на МРТ

Перебіг захворю-вання Ремісія у ранньому та середньому 
підлітковому віці
Без регресу у розвитку

Нейрокогнітивний регрес з безпе-
рервним патерном «спайк-повільна 
хвиля» уві сні передбачає еволю-
цію в патерн EE-SWAS

МРТ не є обов’язковим для встановлення діагнозу, але повинно проводитися за наявності будь-яких нетипових ознак, симптмів
 Іктальна ЕЕГ не потрібна для встановлення діагнозу.

Синдром без лабораторного підтвердження: у регіонах з обмеженими ресурсами, як мінімум, потрібна інтеректальна ЕЕГ для впевненої діагностики 
цього синдрому.

Нотатки: Нетипові критерії відсутні у переважній більшості випадків, але рідко вони трапляються. Їх наявність свідчить на користь ретельного перегляду діагнозу та проведення диференційної діа-
гностики з іншими станами
Aббревіатура: EЕГ, eлектроенцефалограма; EE-SWAS, eпілептична енцефалопатія з активацією комплексів «спайк-повільна хвиля» уві сні; MРТ, магнітно-резонансна томографія.

3.2.3 | Перебіг захворювання
Частота нападів зазвичай низька, приблизно у 25% ді-

тей буває лише один напад, а у більшості – менше п›я-
ти нападів загалом.57 Напади57 зазвичай проходять про-
тягом 1-2 років,  при нормальному розвитку нер-
вової  системи,  хоча приблизно у 20% пацієнтів 
можуть розвинутись інші види SeLFEs,  найчасті-
ше SeLECTS.  У поодиноких випадках SeLEAS може ево-
люціонувати в EE-SWAS.

3.2.4 | Напади
Фокальні вегетативні напади, з порушенням або без по-

рушення усвідомлення, є обов’язковою умовою для вста-

новлення діагнозу. Вегетативні ознаки на початку захворю-
вання можуть бути різноманітними, але найчастіше вклю-
чають блювання, блідість, гіперемію, нудоту, нездужання 
або біль у животі. Блювота, найбільш поширений вегета-
тивний прояв, зустрічається приблизно у 75% дітей і часто 
призводить до помилкової діагностики гострого гастроенте-
риту або мігрені. Додаткові вегетативні ознаки включають 
зміну діаметра зіниці (наприклад, мідріаз), температурні та 
кардіо-респіраторні симптоми (дихання, блідість, ціаноз та 
частота серцевих скорочень) зміни. У поодиноких випадках 
може виникнути синкопе. Напади часто супроводжуються 
девіацією очей та/або голови, генералізованою гіпотонією 
та фокальними клонічними (геміклонічними) або фокаль-
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ними, що переходять у двосторонні тоніко-клонічні напади. 
Усвідомлення зазвичай зберігається на початку нападу, на-
далі ступінь порушення  може коливатися у міру еволюції 
нападу. Понад 70% нападів відбувається уві сні. Напади ча-
сто затягуються і можуть тривати понад 30 хвилин.17

3.2.5 | Eлектроенцефалограма

Фонова активність у нормі. Якщо є стійке фокальне спо-
вільнення, слід шукати альтернативну етіологію, зокрема 
структурну аномалію мозку. Дифузного уповільнення не 
спостерігається, воно може бути лише в постіктальному пе-
ріоді.

Зазвичай реєструються мультифокальні високоамплі-
тудні гострі хвилі або комплекси «спайк-повільна хви-
ля» над задніми відділами головного мозку в дебюті за-
хворювання. На серії послідовних ЕЕГ аномалії можуть 
демонструвати помітну мінливість у плані локалізації, і 
домінантною локалізацією можуть  бути центро-темпо-
ральні чи фронтополярні ділянки головного мозку. Та-
кож можуть спостерігатися генералізовані порушення.29  
Аномалії ЕЕГ активізуються депривацією сну, та фазою 
сну, збільшується поле поширення розрядів, та/або вони 
стають білатерально синхронними (Рисунок S1A,B). За-
криття очей (усунення центрального зору та чутливості 
до фіксації) зазвичай активізує патологічні зміни над за-
дніми ділянками головного мозку, але це не є патогномо-
нічним для даного синдрому.

Якщо вдається зареєструвати напад, локалізація почат-
ку іктального патернуу варіює, але більшість із судом по-
чинаються із потиличних/задніх діялнок. Іктальний патерн 
харектеризується ритмічною повільнохвильовою  активніс-
тю, змішаною із спайковими розрядами низької амплітуди 
та/або швидкохвильовою активністю (Рисунок S1C).58

3.2.6 | Візуалізація

Нейровізуалізація, якщо вона проводилася, не виявляє па-
тологічних змін. МРТ показане у випадках повторних напа-
дів, або при атипових проявах. Неспецифічні зміни на МРТ 
зображеннях не повинні відкидати діагноз SeLEAS.

3.2.7 | Генетичне дослідження

Ймовірно, SeLEAS обумовлений генетично; проте досі 
не було виявлено варіантів генів, що спричиняють захворю-
вання. Відзначається більш висока поширеність фебриль-
них нападів у родичів першого ступеня спорідненості, а та-
кож є повідомлення про випадки захворювання братів та се-
стер на інші види SeLFEs.18,51 Немає чітких показань щодо 
генетичного тестування в більшості пацієнтів; опубліковані 
дані про поодинокі випадки  знаходження патогенних варі-
антів SCN1A в даної групи пацієнтів.59–61

3.2.8 | Диференційна діагностика

Інші епілепсії:

�	Фокальні напади спричинені структурними аномалі-
ями головного мозку. Скронева епілепсія в ранньому 
дитинстві та структурна потилична епілепсія можуть 
супроводжуватися іктальним блюванням.

�	Якщо напади мають виражені фронто-парієтально-о-
перкулярні ознаки, то має бути поставленим діагноз 
SeLECTS. 

�	COVE відрізняється вираженими візуальними симпто-
мами, на відміну від вегетативних ознак.

�	Сімейна фокальна епілепсія з варіабельними вогни-
щами. Різні фокальні епілепсії зустрічаються в інших 
членів сім’ї, але SeLEAS зазвичай не спостерігається.

Інші стани:

�	Розлади, які пов’язані з мігренню, такі як доброякісне 
пароксизмальне запаморочення.

�	Синкопе.
�	Інші медичні захворювання, пов›язані з періодичною 

блювотою.

3.3 | Дитяча потилична зорова епілепсія

Синдром COVE, раніше відомий як доброякісна потилич-
на епілепсія з пізнім початком, синдром Гасто або ідіопа-
тична дитяча потилична епілепсія типу Гасто, починаєть-
ся у пізньому дитинстві та у більшості пацієнтів проходить 
самостійно. Цей синдром зустрічається у дітей з нормаль-
ним розвитком, з частими, короткотривалими нападами в ста-
ні неспання, із візуальними симптомами,  збереженням усві-
домлення, які часто супроводжуються головними болями з 
певними рисами, характерними для мігрені. Приступи мо-
жуть бути контрольованими, а ремісія нападів часто, але не 
завжди, настає протягом 2-7 років від початку захворюван-
ня (Taблиця 4).62 

3.3.1 | Eпідеміологія

Поширеність COVE становить 0,3% серед дітей із впер-
ше діагностованими афебрильними нападами.26

3.3.2 | Клінічна картина

Вік дебюту захворювання зазвичай становить 8-9 років, з 
діапазоном від 1 до 19 років.63 Немає переваги в частоті за-
хворюваності між хлопчиками та дівчатками. Сімейний та 
перинатальний анамнез без особливостей. Зауважень до фі-
зичного та когнітивного розвитку зазвичай немає, проте є 
випадки опису даного виду епілепсії в поєднанні із когні-
тивними порушеннями легкого ступеня.

Обвід голови та неврологічний статус – без зауважень.64

3.3.3 | Перебіг захворювання

Ремісія настає у 50%-80% пацієнтів (тих, хто при-
ймав та кому не було призначено протисудомних ліків) 
на момент статевого дозрівання.65,66  Напади часто до-
бре контролюються потисудомними препаратами. Ре-
місія з більшою вірогідністю настає у 90% пацієнтів, у 
яких спостерігаються лише фокальні напади.64  Виник-
нення двосторонніх тоніко-клонічних нападів асоційова-
на із меншою ймовіцрністю настання ремісії. Розвиток 
зазвичай залишається нормальним.
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TAБЛИЦЯ 4 Дитяча потилична зорова епілепсія

Обов’язкові критерії Нетипові ознаки Критерії виключення

Напади Фокальні сенсорні зорові напади з
елементарними візуальними фено-
менами (різнокольорові кола), з по-
рушенням усвідомлення або без 
нього, а також з моторними по-
рушеннями або без них (девіація 
очей, або поворот голови)
Напади виникають переважно або 
виключно у стані неспання

Тривалий напад тривалістю >15 
хвилин, ГТКН під час неспання

Тонічні або атонічні напади Aтипо-
ві абсанси
Прогресуючий міоклонус

EEГ Потиличні спайки або комплекси 
«спайк-повільна хвиля» уві сні або 
в стані неспання

Персистуюче фокальне сповільнен-
ня фонової активності, не обмеже-
не лише постіктальною фазою

Вік початку <6 років >14 років <1 року або >19 років

Розвиток в дебюті захворювання Інтелектуальна недостатність Нейрокогнітивний регрес

Неврологічний огляд Будь-які значні відхилення від нор-
ми при неврологічному обстеженні

Персистуючий дефект поля зору

Візуалізація Патологічне вогнище на МРТ го-
ловного мозку
Кальциноз потиличної частки го-
ловного мозку

Перебіг хвороби Нейрокогнітивний регрес Розвиток 
міоклонічних нападів, атаксія, спа-
стичність

МРТ необхідна для встановлення діагнозу, щоб виключити присутність патологічного вогнища
 Іктальна ЕЕГ не потрібна для встановлення діагнозу.

Синдром без лабораторного підтвердження: у регіонах з обмеженими ресурсами для встановлення діагнозу цього синдрому потрібно виконати як мі-
німум інтеріктальний запис ЕЕГ та МРТ.

Нотатки: Нетипові критерії відсутні у переважній більшості випадків, але зрідка можуть бути присутні. Їх присутність вимагає проведення диферен-
ційної діагностики з іншими станами.
Aбревіафтура: EEГ, eлектроенцефалограма; ГТКН, генералізовані тоніко-клонічні напади; МРТ, магнітно-резонансна томографія.

3.3.4 | Напади

Фокальні сенсорні зорові напади під час неспання є 
обов’язковим діагностичним критерієм. Вони мають рапто-
вий початок, короткочасні (зазвичай кілька секунд, здебіль-
шого тривають <3 хв, рідко до 20 хв) і часто проходять без лі-
кування. Зазвичай виникають елементарні зорові феномени, 
що описуються як невеликі різнокольорові кола, видимі в пе-
риферичному зорі, що поступово захоплюють більшу части-
ну поля зору і переміщуються горизонтально на інший бік. 
За цим може слідувати відхилення очей або поворот голо-
ви (у бік, іпсилатеральний до півкулі з якої стартує напад).67

Можуть спостерігатися й інші ознаки, характерні для 
семіології судом, що стартують із потиличної частки, 
включаючи іктальну сліпоту, складні зорові галюцина-
ції або ілюзії (такі як палінопсія, мікропсія, метамор-
фопсія), біль в орбіті, тріпотіння повік або повторне за-
кривання очей.68,69 Судомний напад може поширитися 
за межі потиличної частки, що призводить до геміпа-
рестезії, порушення свідомості (14%) та геміклонічних 
(43%) або фокальних, або білатеральних тоніко-клоніч-
них (13%) нападів.63  Типові абсанси можуть рідко вини-
кати у деяких пацієнтів після початку фокальних сенсор-
них нападів.70

Може спостерігатися іктальний або постіктальний голов-
ний біль, нудота чи блювання. Постіктальний головний біль 
з мігренеподібними рисами зустрічається часто (у 50% па-
цієнтів) і може бути пов›язаний з нудотою та блюванням.

3.3.5 | Eлектроенцефалограма

Фонова активність в межах вікової норми. У міжік-
тальному періоді зазвичай спостерігаються потиличні 
гострі хвилі або комплекси «спайк-повільна хвиля», але 
вони можуть виникати лише уві сні. У 20% випадків та-
кож спостерігаються центро-темпоральні, фронтальні чи 
генералізовані патологічні розряди.71  Фіксаційна чутли-
вість (cприяє посиланню епілептиформних порушень при 
усуненні центрального зору) спостерігається у 20-90% паці-
єнтів, але не є патогномонічним для даного синдрому.63,66,72 
Відхилення на ЕЕГ посилюються при депривації сну та 
уві сні (Рисунок S2A,B). У поодиноких випадках COVE 
може трансформуватися в EE-SWAS; тому, якщо відбу-
вається регрес когнітивних функцій, слід провести ЕЕГ 
в стані сну.

На початку іктального періоду спостерігається знижен-
ня по частоті звичайних інтеріктальних потиличних спайко-
вих розрядів або комплексів «спайк-повільна хвиля» з рап-
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товою появою  швидко-хвильової активності над однією із 
потиличних часток зі спайковими розрядами низької амплі-
туди. Під час окуло-клонічних нападів або іктальної сліпоти 
можуть спостерігатися повільні розряди спайк-хвиль (Рису-
нок S2C).68,69

3.3.6 | Візуалізація

Нейровізуалізація – без патологічних змін. МРТ головно-
го мозку необхідне для виключення структурних аномалій 
головного мозку.73

3.3.7 | Генетичне дослідження

Генетичне дослідження не потрібне, оскільки гени цьо-
го синдрому епілепсії не виявлено. Передбачається, що еті-
ологія є генетичною і, ймовірно, має складний/полігенний 
характер.18 Сімейний анамнез фебрильних нападів або епі-
лепсії зустрічається в третини випадків, а сімейний анамнез 
мігрені реєструється у 9%-16% випадків.63,66

3.3.8 | Диференційна діагностика

Інші eпілепсії:

�	Фокальні напади внаслідок структурних аномалій го-
ловного мозку.

�	Целіакія, епілепсія та синдром церебральної кальцифі-
кації відрізняється кальцифікацією потиличної частки, 
яку найкраще видно на комп›ютерній томографії го-
ловного мозку.

�	Мітохондріальна енцефаломіопатія, лактат-ацидоз та 
епізоди, схожі на інсульт (MELAS).

�	Хвороба Лафора відрізняється наявністю регресії, ви-
раженим міоклонусом, прогресуючою атаксією і спас-
тичністю.

Інші стани:

�	Мігрень із зоровою аурою можна відрізнити за більш 
поступовим розвитком і більшою тривалістю аури, а 
також характером зорових явищ (лінійні, зигзагоподіб-
ні або фортифікаційні спектральні явища на відміну 
від кольорових кіл або спалахів світла, які змінюються 
в розмірі або зміщуються горизонтально).

�	Синдром задньої зворотньої енцефалопатії проявля-
ється гострими симптоматичними нападами, що про-
ходять при контролі гіпертензії.

3.4 | Фотосенситивна епілепсія потиличної 
частки 

POLE – рідкісний епілептичний синдром, що дебютує в 
дитячому чи підлітковому віці і характеризується присутні-
стю індукованих фотостимуляцією фокальних нападів з по-
тиличної частки в осіб із нормальним розвитком,  непо-
рушеними неврологічним статусом та інтелектом (Taбли-

ця 5). Початок нападу характеризується зоровою аурою з 
мимовільним поворотом голови та збереженою свідомі-
стю. Прогноз різний.

3.4.1 | Eпідеміологія

Поширеність POLE низька. Епідеміологічні дані обмеже-
ні, проте припускають, що частка POLE в структурі дитячих 
епілепсій становить 0.7%.74

3.4.2 | Клінічна картина

Вік дебюту – в діапазоні від 1 до 50 років, проте найчасті-
ше стартує у віці від 4 до 17 років ( пік в 11 років), хоча є по-
відомлення про нечасті випадки в дорослому віці.75 Помітно 
частіше хворіють жінки.74  Сімейний та перинатальний ана-
мнези – необтяжені. Розвиток, окружність голови, невроло-
гічний статус– без зауважень.

3.4.3 | Перебіг захворювання

Прогноз різниться; деякі пацієнти  матимуть лише кіль-
ка судом, інші переходять в стан ремісії з часом, решта про-
довжуватимуть мати напади, індуковані фотостимуляцією.76

3.4.4 | Напади

Індуковані фотостимуляцією, фокальні сенсорні зорові 
напади (викликані, наприклад, мерехтливим сонячним світ-
лом) є обов’язковою умовою діагностики і основним типом 
судомних нападів. Маленьким дітям важко описати ауру, але 
іноді вони можуть намалювати картину того, що бачать. Се-
ред візуальних симптомів - спалахи світла, кольорові плями, 
зорові галюцинації або розмитість/іктальна сліпота, яка пе-
реміщається вздовж поля зору. Це може супроводжуватися 
співдружнім поворотом голови та очей, при якому пацієнто-
ві здається, що він стежить за візуальним феноменом. Напа-
ди можуть бути викликані відеоіграми або іншими фотости-
мулами, а в минулому їх часто викликали старі аналогові те-
левізори з повільною частотою вихідного сигналу.77

Напади зазвичай короткотривалі (<3 хв), хоча можуть 
виникати і затяжні. Напади можуть прогресувати до це-
фалгічних сенсорних симптомів (в тому числі головний 
біль), вегетативних епігастральних відчуттів або блюван-
ня, порушення свідомості або до фокальних чи двосто-
ронніх тоніко-клонічних нападів.74,78  Нечасто напади мо-
жуть виникати під час сну без стимуляції світловим по-
дразником.
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TAБЛИЦЯ  5   Фотосенситивна епілепсія потиличної частки головного мозку

Обов’язкові критерії Нетипові критерії Критерії виключення

Напади Фокальні сенсорні зорові напади 
(див текст), що можуть еволюціону-
вати до білатеральних тоніко-кло-
нічних судом
Тригери нападів – фотостимуляція, 
зокрема проблиски сонячного світ-
ла

Тривалі судоми  >15 хв Міоклонії повік
Прогресивні міоклонії

EEГ Потиличні епілептиформні розря-
ди, що посилюються в часі закри-
вання очей та в часі фотостимуляції

Постійне вогнищеве сповільнення, 
не лише лімітоване постіктальною 
фазою
Фотопароксизмальна відповідь на 
низьких частотах (1–2 Гц; що та-
кож зустрічається при  CLN2 (хво-
робі Баттена)

Вік початку <4 років чи >17 років <1 року чи >50 років

Розвиток в дебюті
захворювання

Інтелектуальна недостатність від 
середнього до важкого ступеня важ-
кості

Нейрокогнітивний регрес

Неврологічний
Огляд

Будь-які патологічні відхилення в 
неврологічному статусі

Постійний дефект полів зору

Візуалізація Патологічне вогнище на МРТ го-
ловного мозку

Для діагностики потрібно МРТ, щоб виключити причинну поразку
Іктальна ЕЕГ не потрібна для встановлення діагнозу.

Синдром без лабораторного підтвердження: У регіонах з обмеженими ресурсами для впевненої діагностики цього синдрому потрібно як мінімум ЕЕГ 
та МРТ.

Нотатки: Нетипові критерії  відсутні у переважній більшості випадків, але в окремих випадках можуть проявлятися. Їх наявність має призвести до 
обережності у діагностиці синдрому та проведенні диференційної діагностики з іншими станами.
Абревіатура: CLN2, цероїдний ліпофусциноз 2 типу; EEГ, електроенцефалограма; IPS, інтермітуюча фотостимуляція; MРТ, магнітно-резонансна томо-
графія.

У деяких пацієнтів також спостерігаються фокальні сен-
сорні зорові потиличні напади без фотостимуляційного фак-
тора.74 Добре описано збіг між цим синдромом та ІГЕ,79–81 і 
тому можуть спостерігатися абсанси, міоклонічні та генера-
лізовані тоніко-клонічні напади. Частота нападів різна.

3.4.5 | Eлектроенцефалограма
Фоновий запис ЕЕГ у нормі. В інтеріктальному періо-

ді можуть спостерігатися розряди спайк-хвиль або комп-
лекси «спайк-повільна хвиля» над потиличними ділян-
ками. Генералізовані комплекси «спайк-повільна хвиля» 
або центро-темпоральні спайки можуть співіснувати. По-
тиличні комплекси «спайк-повільна хвиля» або «поліс-
пайк-повільна хвиля» посилюються при закриванні очей 
та в часі проведення проби фотостимуляції (рис. S3). Ге-
нералізовані комплекси «спайк-повільна хвиля» або «по-
ліспайк-повільна хвиля» (з домінуванням над задніми ді-
лянками головного мозку) також можуть виникати під 
час проведення проби фотостимуляції.74 Епілептиформна 
активність краще диференціюється після депривації сну 
та уві сні.

Іктальний патерн виникає в потиличній частці, кон-
тралатеральній до поля зору, що містить зорові сенсорні 
явища, і до напрямку відхилення голови та очей.74,76  По-
тиличні іктальні патерни можуть поширюватися на іпси-
латеральну скроневу частку або контралатеральну поти-
личну частку.

3.4.6 | Візуалізація
Нейровізуалізація в нормі.

3.4.7 | Генетичне дослідження
Сімейний анамнез обтяжений в однієї третини пацієнтів.74 

Повідомлялося про кілька родин із хворими членами у кіль-
кох поколіннях.79,82,83 Є значний збіг з ІГЕ та з SeLECTS.80,84  
Ген на сьогодні не визначений.

3.4.8 | Диференційна діагностика

Інші епілепсії:

�	Епілепсія з міоклонією повік (ЕЕМ) відрізняється ви-
раженими міоклоніями повік, відсутністю зорових га-
люцинацій та відведенням голови та очей.

�	SeLEAS характеризується вираженими позивами на 
блювання/блюванням та іншими вегетативними озна-
ками, які спостерігаються на початку нападу.

�	COVE відрізняється частими фокальними сенсорними 
нападами з візуальними симптомами, які не провоку-
ються фотостимуляторами.

�	Фокальні напади, спричинені структурною аномалією 
мозку: за наявності фокальних сенсорних нападів із ві-
зуальними симптомами вони не викликаються фото-
стимуляцією.

�	Хвороба цероїдного ліпофусцинозу 2 типу (CLN2) про-
являється у дітей молодшого віку (<5 років), а на ЕЕГ ха-
рактерною рисою є поява фотопароксизмальної відпові-
ді на низьких частотах (1-3 Гц). У дітей спостерігається 
прогресуючий когнітивний регрес, атаксія та втрата зору.

�	Хвороба Лафора проявляється фокальними сенсор-
но-зоровими нападами, але пов’язана з прогресуючою 
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міоклонічною епілепсією з прогресуючими міоклонія-
ми, когнітивними порушеннями та атаксією.

Інші стани:

�	Мігрень із зоровою аурою має зорові явища, які більш 
тривалі за часом і якісно відрізняються (лінійні, зигза-
гоподібні чи фортифікаційні спектральні феномени на 
відміну від кольорових кіл або спалахів світла, які змі-
нюються у розмірі або рухаються горизонтально).

4 | ГЕНЕТИЧНІ ГЕНЕРАЛІЗОВАНІ 
СИНДРОМИ ЕПІЛЕПСІЇ ДИТЯЧОГО ВІКУ 

По суті, усі синдроми генералізованої епілепсії з по-
чатком у дитячому віці мають генетичну етіологію.  Вони 
є синдромами із комплексним, або т.зв.  полігенним ти-
пом успадкування за участі чи без участі факторів навко-
лишнього середовища. Серед генетичних генералізова-
них епілепсій з початком у дитячому віці найпоширені-
шим і найчіткіше описаними є синдром IГE (ідіопатичної 
генералізованої епілепсії)  – ДAE (дитяча абсанса епіле-
псія), який обговорюється у статті присвяченій IГE. Не-
щодавні дослідження продемонстрували, що деякі син-
дроми IГE також можуть бути обумовлені моногенними 
порушеннями, такими як синдром дефіциту транспорте-
ра глюкози 1 (GLUT1).85  Генетичні етіології, такі як син-
дром Ангельмана або інверсія-делеція 15q, є важливими 
причинами більш важких DEEs, і зазвичай виникають de 
novo у пацієнтів.

Інші синдроми дитячої генетичної генералізованої епіле-
псії включають два окремі синдроми – епілепсію з міокло-
нічними абсансами (ЕМА) та епілепсію з міоклонією по-
вік (ЕМВ). Ці синдроми мають більш варіабельний прогноз, 
ніж ДАЕ, з вищою частотою випадків із фармакорезистент-
нми нападами, та більш частими супутніми когнітивними 
порушеннями. Сімейний анамнез є часто обтяженим наяв-
ністю випадків епілепсії, зокрема ІГЕ, а також генетичної 
епілепсії з фебрильними судомами плюс. Епілепсія з міо-
клонічно-атонічними нападами (EMAtS) також є генералі-
зованим епілептичним синдромом, що належить до катего-
рії DEEs, оскільки в період частих нападів у дітей зазвичай 
спостерігається плато або регрес у розвитку. Див. Рисунок 3.

4.1 | Епілепсія з міоклонією повік

4.1.1 | Огляд

Цей синдром (раніше відомий як синдром Джівонса) ха-
рактеризується тріадою симптомів: часті міоклонії повік, з 
або без абсансів, що провокуються закриванням очей та фо-
тостимуляцією. Міоклонії повік часто найбільш виражені 
при пробудженні зі сну (Taблиця 6).

У підгрупи пацієнтів з ЕМП спостерігається вира-
жена фотоіндукція міоклонії повік (з або без абсансів), 
а також абсанси або міоклонічні напади.86  Цю підгру-
пу раніше називали “синдромом соняшника” через 
специфічну поведінку, пов’язану з пошуком сонця: па-
цієнти повертають обличчя до сонця, як джерела світ-
ла, що викликає напад.87 Ця підгрупа може бути наз-
ваною терміном «ЕМП з вираженою фотоіндукцією».

4.1.2 | Eпідеміологія

Цей синдром зустрічається рідко, даних популяційних 
досліджень щодо його поширеності немає. Декілька дослі-
джень проведених у епілептичних центрах показали, що на 
його частку припадає 1,2%-2,7% всіх випадків епілепсії.88,89

4.1.3 | Клінічна картина

Пік дебюту захворювання припадає на вік -  6-8 ро-
ків, з діапазоном від 2 до14 років.89–91  Перевага жінок над 
чоловіками становить 2:1.89–91 Анамнез та історія пологів – 
зазвичай без особливостей. Розвиток та когнітивні функ-
ції часто непорушені, хоча зустрічаються люди з межо-
вим інтелектуальним розвитком та розумовою відсталі-
стю. У підгрупі з вираженою фотоіндукцією приблизно 
половина має інтелектуальну недостатність або пробле-
ми з концентрацією, які можуть стати більш очевидними 
з віком.87 Неврологічний статус у нормі.

4.1.4 | Перебіг захворювання

ЕМП часто, але не завжди, є фармакорезстентною фор-
мою епілепсії.92–94 Генералізовані тоніко-клонічні напади 
часто контролюються за допомогою протисудомних лі-
ків, тоді як міоклонії повік не повністю контролюють-
ся медикаментами. У дорослому віці міоклонії повік не 
завжди корелюють із іктальними змінами на ЕЕГ і, та-
ким чином, можуть класифікуватися як рухові розлади.95  
ЕМП найчастіше супроводжує людину впродовж усього 
її життя.93,94

У підгрупі із вираженою фотоіндукцією важливим у так-
тиці ведення є корекція поведінки, щоб уникнути надмір-
ного прийому ліків, але це дуже складно, особливо у паці-
єнтів з інтелектуальною недостатністю. Для таких пацієнтів 
важливим є зменшення впливу світла, які включають носін-
ня крислатих капелюхів та сонцезахисних окулярів. Спеці-
альні блакитні лінзи (Z1) можуть послабити світлочутливу 
реакцію у деяких пацієнтів.96

4.1.5 | Напади

Міоклонії повік, які проявляються короткотривалими, 
повторюваними і часто ритмічними міоклонічними посми-
куваннями повік із частотою 3-6 Гц, з одночасним відхилен-
ням очних яблук вгору і розгинанням голови, є обов›язко-
вим діагностичним критерієм. Ці напади - короткотривалі 
(зазвичай від 1 до 3 с, завжди <6 с) і відбуваються кілька 
разів на день, іноді по кілька разів на годину. Вони зазви-
чай викликаються мимовільним або добровільним повіль-
ним закриттям очей або впливом яскравого світла чи соняч-
ного проміння.97 Під час міоклоній повік усвідомлення може 
бути непорушеним або частково порушеним. Порушення 
усвідомлення може бути ледь помітним і не усвідомлюва-
тись пацієнтом. У 20% пацієнтів розвивається міоклонічний 
епілептичний статус, при якому повторювані, рецидивую-
чі міоклоніії повік асоціюються з легким порушенням усві-
домлення та реагування. Міоклонії повік також можуть бути 
пов›язані з абсансами, що супроводжуються легким пору-
шенням усвідомлення. Крім того, у деяких пацієнтів спосте-
рігаються типові абсанси без міоклонії повік.
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РИСУНОК 3 Генетичні генералізовані епілепсії дитячого віку – це група захворювань, що характеризуються генетичною етіологією із 
комплексним полігенним успадкуванням. Сімейний анамнез часто обтяжений по епілепсії. Когнітивні здібності, неврологічне обстеження та 
відповідь на протисудомні ліки варіюють. Семіологія нападів та електроенцефалографічні (ЕЕГ) особливості специфічні для кожного із синдро-
мів, включених до цієї групи. Генетичні генералізовані епілепсії дитячого віку включають дитячу абсансу епілепсію, яка обговорюється в статті 
про ідіопатичні генералізовані синдроми епілепсії,2 епілепсію з міоклоніями повік, епілепсію з міоклонічними абсансами та епілепсію з міокло-
нічно-атонічними нападами. Епілепсія з міоклонічними абсансами та епілепсія з міоклоніями повік мають різний прогноз. Епілепсія з міокло-
нічними атонічними нападами класифікується як енцефалопатія розвитку та/або епілептична енцефалопатія (DЕЕs), оскільки у дітей зазви-
чай спостерігається плато або регрес у розвитку. На малюнку представлені вік початку захворювання та патерни ЕЕГ для кожного із синдромів

Дитяча 
абсансна 
епілепсія

Епілепсія з 
міоклоніями 

повік

Епілепсія 
з міоклонічними

абсансами

Вік від 2 до 13 років (пік 4-10 років)

Генералізовані 2,5-3 Гц спайк-хвилі

Вік від 2 до 14 років (пік 6-8 р) 
3-6 Гц генералізовані поліспайки 

(закривання очей)

Вік від 1 до 12 років (пік – в 7 років)
3 Гц генералізовані спайки/поліспайки

Генералізовані 2-6 Гц спайки
Вік від 6 міс до 8 років (пік 2-6 р)

Сумнівний прогноз

Епілепсія з 
міоклонічно-атонінчими 

нападами

- Генетична етіологія
- Обтяжений сімейний анамнез
- Когнітивний розвиток, неврологічний
 статус-варіабельні
- Класична семіологія нападів
- Специфіні ЕЕГ ознаки

TАБЛИЦЯ 6 Епілепсія з міоклонією повік
Обов’язкові  критерії Нетипові критерії Критерії виключення

Напади Міоклонії повік
(див. текст)

Неможливість викликати міоклонію (див. 
текст) повік шляхом повільного заплю-
щування очей при дії яскравого світла у 
нелікованого пацієнта.
Mіоклонічні посмикування кінцівок — 
слід подумати по ЮME

Будь-який з наступних типів нападів:
• Mіоклонічні абсанси
• Фокальні напади

EEГ Закривання очей та інтермітуюча 
фотостимуляція викликають швид-
кі (3–6 Гц) генералізовані поліспай-
ки або комплекси «поліспайк-по-
вільна хвиля»

Фокальне сповільнення
Лише  унілатеральні фокальні спайки
Генералізований повільний патерн «спайк-по-
вільна хвиля» з частотою < 2.5 Гц (якщо це не 
відбувається наприкінці більш високочастотно-
го спалаху)
Дифузне фонове сповільнення, яке не обмежене 
постіктальним періодом
Відсутність кореляції ЕЕГ із типовою клініч-
ною картиною

Вік початку <2 років або >14 років

Невролог ічний   
статус

Фокальні неврологічні порушення

Візуалізація Потенційно значущі патологічні нейрові-
зуалізаційні зміни, окрім випадкових зна-
хідок (див. текст)

Аномальна нейровізуалізація з патологічним 
структурним вогнищем

Перебіг 
захворювання

Прогресуючий когнітивний регрес пов’язаний 
із епілепсією

МРТ не потрібно для встановлення діагнозу.
Іктальна ЕЕГ не потрібна для встановлення діагнозу за умову, що міоклонії повік спостерігалися клінічно лікарем, який ставить діагноз, і в міжікталь-
ному дослідженні були виявлені швидкі (3-6 Гц) генералізовані поліспайки або комплекси «поліспайк-повільна хвиля», викликані закриттям очей або ін-
термітуючою фотостимуляцією. Однак у більшості нелікованих пацієнтів фотопароксизмальна відповідь з міоклонією повік буде зареєстрована на зви-
чайній ЕЕГ, проведеній під час інтермітуючої фотостимуляції.
Синдром не потребує лабораторного підтвердження: у регіонах з обмеженими ресурсами епілепсія з міоклонією повік може бути діагностована у осіб, 
які відповідають усім іншим обов’язковим критеріям при відсутності клінічних критеріїв виключення, якщо у них є міоклонії повік, засвідчені експер-
том або зареєстроваі на домашньому відео.
Нотатки: Нетипові критерії відсутні у переважній більшості випадків, але в окремих випадках можуть проявлятися. Їх наявність має змусити до обе-
режності у діагностиці синдрому та розгляду інших станів.
Абревіатура: EEГ, електроенцефалограма; ЮME, ювенільна міоклонічна епілепсія; MРТ, магнітно-резонансна томографія.
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РИСУНОК 4 Іктальна електроенцефалограма 14-річного пацієнта з епілепсією з міоклонією повік. Фонова активність в межах норми. 
Щоразу, коли пацієнт заплющує очі (спостерігається артефакт заплющування очей), виникає генералізований комплекс “поліспайк-повільна 
хвиля”  тривалістю від 6 до 8 с, клінічно пов›язаний з міоклонією повік. Під час другої події, незабаром після закриття очей, спостерігається 
спалах швидкої активності, що наростає.

Закривання очей Закривання очей

Генералізовані тоніко-клонічні напади трапляються зде-
більшого, але зазвичай нечасто. Вони можуть бути спрово-
ковані депривацією сну, алкоголем чи фотостимуляцією.

У пацієнтів з вираженою фотоіндукцією міоклонії по-
вік (з абсансами чи без), абсанси або міоклонічні напа-
ди зазвичай пов›язані з такою поведінкою, як повернення 
обличчя до джерела світла та махання руками перед очи-
ма, потиранням чола, наближенням до аналогового те-
левізора або використання інших засобів для створення 
ефекту мерехтіння світла.86,87,98  Тривала провокація може 
призвести до генералізованого тоніко-клонічного нападу.

Фебрильні напади зустрічаються у 3%-13% пацієнтів.92,99 
У пацієнтів також можуть спостерігатися міоклонічні на-
пади та типові абсанси, зазвичай з відносно нижчою часто-
тою, ніж міоклонії повік. Наявність частих міоклоній кінці-
вок може свідчити про альтернативний діагноз. Фокальні на-
пади є нетиповими.

4.1.6 | Eлектроенцефалограма

Фонова активність – в межах віковї норми; значне спо-
вільнення фонової активності на ЕЕГ має навести на думку 
про альтернативний діагноз. У міжіктальний період часто 
спостерігаються короткотривалі спалахи швидких (3-6 Гц) 
нерегулярних генералізованих комплексів «поліспайк-по-
вільна хвиля». Чутливість до фіксації, яка може бути спри-
чинена закриттям очей, і періодична фотостимуляція акти-
вують епілептиформну активність і часто спричиняють мі-
оклонії повік з/без абсансів (Рисунок 4).100,101 У молодих 
пацієнтів зазвичай спостерігається фоточутливість, яка стає 
менш вираженою з віком та після призначення протисудо-
мної терапії. Аналогічно, чутливість до заплющування очей 
може зменшуватися із віком. Епілептиформна активність та-
кож викликається гіпервентиляцією.

У підгрупі з чутливістю до фотоіндукції генералізо-
вані комплекси «спайк-повільна хвиля” також прово-
куються фотоіндукцією. У таких пацієнтів періодич-

на фотостимуляція може спричинити короткочасні мі-
оклонії повік, типові абсанси або міоклонічні напади.

Уві сні спалахи генералізованих комплексів «спайк-по-
вільна хвиля» часто бувають більш короткими та фрагмен-
тованими. Фрагментовані генералізовані комплекси 
спайк-повільна хвиля можуть виглядати як фокальні або 
мультифокальні комплекси, але не локалізуються над одні-
єю ділянкою головного мозку. Морфологія фокальних комп-
лексів «спайк-повільна хвиля» нагадує морфологію генера-
лізованих комплексів.

Іктальні патерн, що супроводжує міоклонії повік харак-
теризується високоамплітудними, нерегулярними генера-
лізованими поліспайками або комплексами «поліспайк-по-
вільна хвиля», які можуть супроводжуватися ритмічними 
спайками або комплексами «поліспайк-повільна хвиля» з 
частотою 3-6 Гц. Міоклонії повік з/без абсансів припиня-
ються при повному виключенні світла. Міоклонії повік мо-
жуть бути пов›язані або не пов›язані з порушенням усвідом-
лення.

4.1.7 | Візуалізація

МРТ не потрібно при типовій клінічній картині, але якщо 
вона проводиться, то не виявляє причинно-наслідкових від-
хилень.

4.1.8 | Генетичне дослідження

Цей синдром, ймовірно, поділяє генетичну етіологію з ін-
шими генералізованими ідіопатичними епілепсіями. Обтя-
жений сімейний анамнез є в 25%-83% випадків, при цьо-
му майже у всіх родичів, які страждають на це захворюван-
ня, спостерігаються генералізовані напади.92,99 Приблизно 
в 20% випадків у сімейному анамнезі є ІГЕ-ДАЕ, ювеніль-
на абсансна епілепсія, ювенільна міоклонічна епілепсія або 
тільки генералізований тоніко-клонічний напад, а майже у 
половини пацієнтів сімейний анамнез відповідає генетичній 
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епілепсії з фебрильними нападами плюс.99 У більшості па-
цієнтів не виявлено жодного патогенного варіанта гена. 
Водночас у пацієнтів з цим синдромом за наявності DEE 
було виявлено кілька генів моногенного захворювання, 
включаючи CHD2,102 SYNGAP1103 та NEXMIF104 (раніше 
відомий як KIAA2022); у деяких пацієнтів із патогенними 
варіантами в цих генах синдром розвивається без DEE.

4.1.9 | Диференційна діагностика

Інші епілепсії:

�	Синдроми ІГЕ з абсансами (ДAE, ювенільна абсансна 
епілепсія та ювенільна міоклонічна епілепсія) можуть 
бути фоточутливими; проте виражених міоклоній по-
вік не спостерігається.

�	POLE супроводжується фото-індукованими нападами, 
але без міоклонії повік.

�	Інші епілепсії з раннім початком, міоклонусом та фо-
точутливістю,97  включаючи рідкісні моногенні епіле-
псії, такі як нейрональний цероїдний ліпофусциноз.

Інші стани:

�	Лицеві тіки.
�	Нав›язливе моргання.

4.2 | Епілепсія з міоклонічними абсансами

ЕМА – це дуже рідкісний епілептичний синдром дитячо-
го віку, що проявляється щоденними міоклонічними абсан-
сами (Taблиця 7).

TАБЛИЦЯ 7 Eпілепсія з міоклонічними абсансами.
Обов’язкові критерії Нетипові критерії Критерії виключення

Напади Міоклонічні абсанси як 
домінуючий тип (див. текст)

Фокальні напади
Aтонічні, міоклонічно- атонічні або 
тонічні напади

EEГ Регулярний 3 Гц генералізований
 патерн «спайк-повільна хвиля», 
пов’язаний в часі з 
міоклонічними посмикуваннями

Фокальне сповільнення
Постійні унілатеральні фокальні 
спайки 
Генералізований патерн «спайк-по-
вільна хвиля» з частотою < 2 Гц 
(якщо він не виникає наприкінці 
більш високочастотного спалаху)  
Дифузне фонове сповільнення, яке 
не обмежене постіктальним періо-
дом

Вік початку <1 року та >12 років

Неврологічний огляд Помірна або  важка інтелектуальна 
недостатність, важка інтелектуаль-
на недостатність

Візуалізація Структурні патологічні вогнище-
ві зміни

Перебіг захворювання Прогресуюче когнітивне зниження

Для виключення інших причин слід розглянути можливість проведення МРТ.
Іктальна ЕЕГ не потрібна для встановлення діагнозу, за умови, що міоклонічні абсанси спостерігалися клінічно лікарем, що ставить діагноз, і в міжік-
тальному дослідженні виявлені регулярні 3 Гц генералізовані комплекси «спайк-повільна хвиля». Однак у більшості нелікованих пацієнтів на звичай-
ній ЕЕГ реєструються міоклонічні абсанси.

Синдром не потребує лабораторного підтвердження: У регіонах з обмеженими ресурсами епілепсія з міоклонічними абсансами може бути діагностова-
на у осіб, які відповідають усім іншим обов’язковим критеріям, не мають критеріїв виключення, якщо у них спостерігаються міоклонічні абсанси, зас-
відчені експертом або зняті на домашнє відео.

Нотатки: Нетипові критерії відсутні у переважній більшості випадків, але в окремих випадках можуть проявлятися. Їх наявність має призвести до обе-
режності у діагностиці синдрому та розгляду інших станів в ДД
Aбревіатура: EEГ, електроенцефалограма; МРТ, магнітно-резонансна тогмографія

4.2.1 | Eпідеміологія

Точна частота поширеності невідома. Цей синдром стано-
вить 0,5-1% від усіх епілепсій, що спостерігаються у спеціалі-
зованій клініці епілепсії, Центрі Святого Павла у Марселі.105

4.2.2 | Клінічна картина

Пік дебюту захворювання становить близько 7 років, в 
діапазоні від 1 до 12 років, частіше страждають чоловіки 
(70%).105,106 Анамнез хвороби та анамнез пологів - без осо-
бливостей, проте на момент початку нападів, приблизно у 
половини пацієнтів відзначається порушення розвитку. Ін-
телектуальна недостатність може стати очевидною з віком і 
зрештою спостерігається у 70% випадків.105–107 Неврологіч-
ний статус зазвичай нормальний.

4.2.3 | Перебіг захворювання

Еволюція ЕМА мінлива.105,106 Ремісія настає приблизно в 
40% пацієнтів. В інших пацієнтів міоклонічні абсанси збе-
рігаються, або епілепсія може розвиватися з появою інших 
типів генералізованих нападів. Прогноз більш сприятливий, 
якщо міоклонічні абсанси є єдиним типом нападів і контро-
люються за допомогою лікарських препаратів.105

4.2.4 | Напади

Міоклонічні абсанси є обов›язковою умовою для вста-
новлення діагнозу.105  Абсанси пов’язані з ритмічними 
3-Гц посмикування верхніх кінцівок, накладеними на то-
нічне відведення рук під час нападу. Напади мають різ-
кий початок та припинення. Пацієнт, якщо він стоїть, 
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зазвичай нахиляється вперед під час нападу, але падін-
ня відбуваються рідко. Міоклонічні посмикування зазви-
чай двосторонні та симетричні, але можуть бути одно-
сторонніми або асиметричними. Також можуть спостері-
гатися периферичні міоклонії та ритмічні посмикування 
голови та ніг. Напади тривають 10-60 секунд і відбува-
ються кілька разів на день.107 Усвідомлення варіюється 
від повної втрати до збереження усвідомлення. Іноді мо-
жуть спостерігатися вегетативні прояви, такі як зміна ди-
хання, нетримання сечі105 або складні жестикуляційні ав-
томатизми.108 Міоклонічні абсанси – єдиний тип нападів, 
що спостерігається у третини пацієнтів. Міоклонічний 
абсансний епілептичний статус трапляється рідко. Та-
кож можуть виникати генералізовані тоніко-клонічні 
(спостерігаються 45%), клонічні, атонічні або типові аб-
сансні напади; Декілька типів нападів можуть вказувати 
на більш несприятливий прогноз. Тільки у 4% пацієнтів 
спостерігаються типові абсанси без міоклонічних посми-
кувань. Фокальні напади є критерієм виключення.

4.2.5 | Eлектроенцефалограма

Фонова активність у нормі. Потилична інтермітуюча рит-
мічна дельта-активність зазвичай не спостерігається.105 У 
міжприступному періоді можуть виникати 3 Гц генералізо-
вані комплекси «спайк-повільна хвиля» та «поліспайк-по-
вільна хвиля» (приблизно у третині випадків). Фокальні 
порушення, що виникають постйно над однією ділянкою 
головного мозку, повинні викликати сумніви щодо альтер-
нативного діагнозу структурної етіології.

Генералізовані розряди спайк-хвиль можуть провокува-
тися гіпервентиляцією, так само як і міоклонічні абсанси. 
Інтермітуюча фотостимуляція є тригером для появи генера-
лізованих розрядів спайк-хвиль в меншої частини пацієнтів 
(14%). Генералізовані комплекси спайк-хвиль активуються 
депривацією сну, дрімотою, сном.

Так як при інших генералізованих епілепсіях, генералізо-
вані комплекси спайк-хвиль можуть бути фрагементованими 

на ЕЕГ після депривації сном чи уві сні.  Можуть реєструва-
тися фокальні чи мультифокальні розряди, проте не прив’я-
зані лише до однієї ділянки мозку. Морфологія фокальних 
патологічних розрядів нагадує морфологію генералізованих.

Регуляні 3 Гц комплекси спайк-хвиль супроводжують 
міоклонічні абсанси. 3 Гц розряди виникають в часі син-
хронно з мікологічними посіпуваннями (Рисунок 5). Елек-
троміогрфічний запис (ЕМГ) часто демонструє,що міокло-
нічне посіпування передує тонічному напруженню обох 
дельтовидних м’язів.105

4.2.6 | Візуалізація

Слід розглянути можливість проведення МРТ для виклю-
чення інших причин, але якщо воно проводиться, то має бути 
в межах норми чи може показати легку дифузну атрофію.

4.2.7 | Генетичне дослідження

Сімейний анамнез (зазвичай генералізовані судоми) об-
тяжений у 20% випадків. У поодиноких випадках у сі-
мейному анамнезі є фебрильні судоми. Хоча ЕМА вва-
жається генетичним захворюванням, є лише поодинокі 
повідомлення про конкретні патогенні генетичні варі-
анти,109,110 а більшість випадків, ймовірно, є полігенни-
ми. Передбачається, що цей синдром має спільну гене-
тичну етіологію з IГE.111

4.2.8 | Диференційна діагностика
Інші епілепсії:

�	ДAE: Хоча тонкі міоклонічні посмикування можуть 
спостерігатися при абсансах у дітей із ДAE, вони низь-
коамплітудні, не мають стійкої ритмічності та не пов›я-
зані з покроковою тонічною абдукцією рук.

�	При СЛГ часто спостерігаються атипові абсанси з рит-
мічними посмикуваннями або втратою тонусу; проте 

РИСУНОК 5 Іктальний поліграфічний електроенцефалографічний запис у 8-річної дитини з епілепсією з міоклонічними абсансами, 
що демонструє пароксизмальний генералізований 3-Гц комплекс «спайк-повільна хвиля». Електроміографічні канали (правий і лівий дельто-
видні м’язи) демонструють двосторонні міоклонічні посмикування, синхронні з епілептиформними аномаліями, а між поштовхами – стійке під-
вищення м’язового тонусу.
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 наявність комплексів «спайк-повільна хвиля» (2,5 Гц), 
генералізованої пароксизмальної активності та тоніч-
них нападів має навести на думку про діагноз.

�	Міоклонічні абсанси можуть рідко зустрічатися при 
інших DEEs, але при цьому не є домінуючим типом 
нападів.110

5 | DEES АБО ЕПІЛЕПТИЧНІ ЕНЦЕФАЛОПАТІЇ З 
ПОЧАТКОМ У ДИТЯЧОМУ ВІЦІ

«Епілептичні енцефалопатії» визначаються як захворю-
вання, при яких епілептична активність сама по собі в до-
даток до основної етіології спричиняє важкі когнітивні та 
поведінкові порушення, що перевищують ті, які очікують-
ся тільки від основної етіології. Ці розлади характеризують-
ся високою частотою епілептиформної активності, пов›яза-
ної із сповільненням розвитку та часто регресією. Вони мо-
жуть виникати на тлі нормального чи порушеного розвитку.

У класифікації епілепсій 2017 року було введено додат-
кову термінологію: слово «розвиток» було введено для ха-
рактеристики тих дітей, у яких, крім епілептичної енцефало-
патії, спостерігалося порушення розвитку, зумовлене основ-
ною причиною.112 Цей термін було введено тому, що багато 
патогенних варіантів генів самі по собі викликають пору-
шення розвитку, а епілептична енцефалопатія накладається 
на вже існуючі порушення, ще більше впливаючи на нього.113

І навпаки, «енцефалопатія розвитку» відноситься до 
порушень розвитку без частої епілептиформної актив-
ності, наприклад, у дитини або дорослої з інтелектуаль-
ною недостатністю.112

Крім того, цільова група переглянула використання 
терміну «енцефалопатія розвитку» у осіб, які повністю 
завершили всі етапу розвитку, і вирішила ввести ширший 
термін “синдроми епілепсії з прогресуючим неврологіч-
ним погіршенням» в додаток до енцефалопатії розвитку. 
Цей термін може бути застосований до людей похилого 
віку з FIRES або синдромом Расмуссена.

У цьому розділі ми описуємо EMAtS, LGS та DEE-SWAS. 
Ми також включили два синдроми, що характеризуються 
гострою енцефалопатією з еволюцією в енцефалопатію роз-
витку та епілептичну енцефалопатію, а саме FIRES та HHE.

5.1 | Епілепсія з міоклонічно-атонічними 
нападами

EMAtS, раніше відомий як синдром Дузе, починається 
в ранньому дитинстві, на тлі нормального розвитку у двох 
третинах випадків.114 Повний набір клінічних та ЕЕГ ознак 
може бути відсутнім на ранніх стадіях захворювання і ви-
являтися не відразу. У таких дітей зазвичай спостерігається 
плато у розвитку або навіть регрес під час активної фази на-
падів (бурхливої), з позитивною динамікою після усунення 
нападів. Див. Taблиця 8.

5.1.1 | Eпідеміологія

EMAtS зустрічається приблизно у 1 із 10 000 дітей і ста-
новить близько 2% випадків епілепсій дитячого віку.115

5.1.2 | Клінічна картина
EMAtS зазвичай починається у віці від 2 до 6 років (ді-

апазон – від 6 місяців до 8 років). Найчастіше стражда-
ють хлопчики.116 Приблизно чверть дітей мають в анам-
незі фебрильні напади,117–120 і такий анамнез пов›язаний 
з більш сприятливим довгостроковим результатом.120 Роз-
виток до початку нападів у двох третин пацієнтів нор-
мальний, а неврологічний огляд зазвичай не викликає 
жодних зауважень. Помірна або важка затримка розвитку, 
що передує початку нападу, повинна розглядатися як сиг-
нал для встановлення діагнозу .121

5.1.3 | Перебіг захворювання

Дебют EMAtS часто буває раптовим, з вибуховим «бурх-
ливим» початком з великою кількістю нападів та різними 
типами нападів, часто генералізованими тоніко-клонічними 
та міоклонічними. В інших випадках захворювання розви-
вається повільніше, вимагаючи ретельного спостереження 
протягом першого року, щоб відрізнити його від синдрому 
Ленокса-Гасто. Припадки часто фармакорезистентні, осо-
бливо під час фази високої частоти нападів, спостерігають-
ся повторні неконвульсивні епілептичні статуси, підвищена 
частота інших генералізованих нападів. 

У цій фазі часто спостерігається плато або навіть регрес у 
розвитку, переважно у поведінці та виконавчих функціях, а 
також атаксія. Поведінкові розлади, такі як гіперактивність 
та агресія, а також порушення сну також часто зустрічають-
ся в активній фазі і зазвичай минають, або ідуть в ремісію 
після досягнення контролю над нападами.

Незважаючи на те, що спочатку напади стійкі до ліків, дві 
третини дітей досягають ремісії, зазвичай, протягом 3 ро-
ків після початку, і протисудомна терапія може бути  відмі-
ненаї.120,122 У третині, що залишилася, часто спостерігають-
ся припадки, когнітивні порушення, агресія і гіперактивність. 
Коли досягають контролю нападів і ЕЕГ покращується, спо-
стерігається прогрес у розвитку. Розвиток може повернутися 
до преморбідного рівня функцій або дитина може залишити-
ся з різним ступенем інтелектуальної недостатності. Факто-
ри, що передбачають несприятливий прогноз, включають то-
нічні напади, повторні неконвульсивні епілептичні статуси та 
ЕЕГ з дуже частими або майже безперервними нерегулярни-
ми генералізованими комплексами «спайк-повільна хвиля» 
або генералізованою пароксизмальною активністю.120,122–125

5.1.4 | Напади

Міоклонічно-атонічні напади є обов›язковою умовою ді-
агностики і характеризуються короткочасним міоклонічним 
посмикуванням проксимальних м›язів, часто пов›язаним з 
легкою вокалізацією, за яким слідує дуже короткий атоніч-
ний компонент, який може бути ледь помітним, з кивком го-
лови, або більш вираженим, з різким падінням (Відео S1). І 
навпаки, чисті атонічні напади, які також часто зустрічають-
ся, не мають міоклонічного компонента на початку і призво-
дять до різкої, але короткочасної втрати осьового тонусу, з 
кивком голови або раптовим падінням.

Cеред інших нападів, що часто зустрічаються - міоклоніч-
ні (вони короткочасні [<100 мс] і також можуть призводити 
до падінь),126 абсанси і генералізовані тоніко-клонічні напа-
ди. Останні можуть виникати з лихоманкою або без неї та є 
домінуючим типом нападів приблизно у двох третинах ви-
падків.117,119,122
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TABLE 8 Eпілепсія з  міоклонічно-атонічними нападами

Обов’язкові критерії Нетипові критерії Критерії виключення

Напади Mіоклонічно-атонічні напади Mіоклонічно-атонічні напади Епілептичні спазми або IESS до 
встановлення діагнозу
Фокальні напади

EEГ Генералізовані 2–6-Гц комплекси
«спайк-повільна хвиля»

Генералізована пароксизмаль-
на швидкохвильова активність 
уві сні Генералізовані комплекси 
«спайк-повільна хвиля» < 2Гц
Фотопароксизмальна реакція на 
низьких частотах (ДД із CLN2)

Стійкі фокальні порушення
Гіпсаритмія

Вік початку <6 місяців або >8 років

Розвиток на початку Помірна або важка затримка роз-
витку, що передує початку нападів

Неврологічний огляд Фокальні неврологічні напади

Візуалізація Патологічне вогнище на МРТ

МРТ не потрібно для встановлення діагнозу, але зазвичай проводиться для виключення інших причин.
Іктальна ЕЕГ не потрібна для встановлення діагнозу. Однак у дитини з нетиповими критеріями або з клінічними ознаками, які можуть навести на 
думку про синдром Леннокса-Гасто та або сндром інфантильних епілептичних спазмів, як мінімум, необхідно провести відеозапис, а в ідеалі слід за-
писати іктальну ЕЕГ.
Синдром в еволюції: Епілепсію з міоклонічними атонічними нападами слід запідозрити у разі раптового блисковичного початку із численними гене-
ралізованими нападами у дитини відповідного віку за відсутності нетипових критеріїв та критеріїв виключення.

Синдром не потребує лабораторного підтвердження: У регіонах з обмеженими ресурсами епілепсія з міоклонічними атонічними нападами може бути 
ймовірно діагностована без ЕЕГ, якщо лікар особисто спостерігав міоклонічні атонічні напади, або безпосередньо спостерігаючи пацієнта, або на ві-
део, наданому сім’єю. Тим не менш, ЕЕГ рекомендують виконати

Нотатки: Нетипові критерії відсутні у переважній більшості випадків, але в окремих випадках можуть проявлятися. Їх наявність має призвести до 
обережності у діагностиці синдрому та розгляду інших станів.
Абревіатура: CLN2, цероїдний ліпофусциноз 2-го типу; EEГ, eлектроенцефалограма; IESS, синдром інфантильних епілептичних спазмів; MРТ, магніт-
но-резонансна томографія.

Тонічні напади з›являються у деяких пацієнтів на пізні-
ших стадіях захворювання і пов›язані з найгіршим довго-
строковим результатом.120

Часто трапляється неконвульсивний епілептичний ста-
тус, іноді він виникає в дебюті захворювання. Клінічно він 
проявляється порушенням свідомості, що триває від кількох 
годин до кількох днів, з атиповими абсансами, міоклоніч-
ними та атонічними рисами, сонливістю, нестійкістю, сли-
нотечею, порушеннями мови та епізодичними міоклоніями, 
що переважно із втягуванням обличчя та верхніх кінцівок. 
Рецидив неконвульсивного епілептичного статусу є неспри-
ятливим прогностичним фактором.120,124 Епілептичні спазми 
та фокальні напади не є характерним для даного синдрому.

5.1.5 | Eлектроенцефалограма

В дебюті захворювання фонова активність характеризу-
ється нормальним для віку заднім домінантним ритмом. Мо-
номорфні, біпарієтальні тета-ритми характерні для EMAtS, 
але спостерігаються не у всіх пацієнтів. У випадку наро-
стання частоти нападів може спостерігатися генералізоване 
високоамплітудне сповільнення фонової активності.

Інтеріктально реєструються генералізовані 2-6-Гц комп-
лекси «спайк-повільна хвиля» або «поліспайк-повільна хви-
ля», які часто виникають у вигляді спалахів тривалістю 2-6 
сек (Рисунок 6A). Тривалі пробіжки генералізованих нерегу-
лярних розрядів «спайк-повільна хвиля» повинні викликати 
питання про неконвульсивний епілептичний статус. Генера-
лізовані розряди можуть бути фрагментарними, без єдино-
го вогнища спайкової активності. Генералізовані комплекси 
«спайк-повільна хвиля» активуються під час сну. Генералі-
зована пароксизмальна швидка активність, що складається 
із спалахів дифузних або білатеральних швидких (10 Гц або 
більше) поліспайків під час сну, при цьому синдомі зустрі-

чається рідко і повинна наводити на думку про синдром Ле-
нокса-Гасто. Гіпервентиляція може викликати генералізова-
ні розряди «спайк-повільна хвиля» та абсанси. Фоточутли-
вість лише зрідка реєструється.

Іктальні записи міоклонічних-атонічних нападів демон-
струють генералізовані поліспайкові або спайкові розряди 
синхронні з міоклонічним компонентом, за якими слідує 
високоамплітудна повільна хвиля, що супроводжує атоніч-
ний компонент (Рисунок 6В,С). Для реєстрації іктальних 
нападів рекомендується одночасний запис ЕМГ та ЕЕГ; 
поліспайки корелюють з короткотривалим міоклонічним 
посіпуванням м›язів шиї, тоді як повільна хвиля корелює із 
втратою м›язової активності у проксимальних м›язах кін-
цівок. Абсанси пов›язані з генералізованими комплексами 
«спайк-повільна хвиля» із частотою 2-6 Гц.

При неконвульсивному епілептичному статусі ЕЕГ 
демострує тривалі пробіжки високоамплітудної, 2-3-Гц 
нерегулярної, генералізованої активності у вигляді комп-
лексів “спайк-повільна хвиля” у поєднанні із дифузним 
сповільненням фонової активності.

5.1.6 | Візуалізація

МРТ без патологічних змін.

5.1.7 | Генетичне дослідження
Приблизно в третини пацієнтів сімейний анамнез обтя-

жений по епілепсії або фебрильних нападах 117,119,122,123,127 
, що свідчить на користь сприятливого довгострокового 
прогнозу.120 В сім’ях пробандів спостерігається сімейний 
епілептичний синдром генетичної епілепсії з фебрильни-
ми судомами плюс.128,129

У більшості дітей EMAtS має комплексне успад-
кування з полігенним патерном. У деяких випадках 
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патогенні варіанти були виявлені в генах, включаю-
чи SCN1A,130 SCN1B,131 SCN2A,132 STX1B,133 SLC6A1,134 
CHD2,102 SYNGAP1,103 NEXMIF104 KIAA2022.135 Приблиз-
но 5% пацієнтів з EMAtS мають дефіцит GLUT1, пов›я-
заний з патогенними варіантами SLC2A1.85

5.1.8 | Диференційна діагностика

Інші епілепсії:

�	СЛГ можна відрізнити за наявності тонічних напа-
дів на ранніх стадіях захворювання і електрографіч-
но: комплекси «спайк-повільна хвиля» <2,5 Гц і швид-
ка генералізована пароксизмальна активність уві сні. 
Крім того, діти із СЛГ найчастіше мають затримку роз-
витку до початку нападів і можуть мати в анамнезі син-
дром інфантильних спазмів.

�	Міоклонічна епілепсія дитинства відрізняється відсут-
ністю міоклонічних-атонічних нападів і атипових аб-
сансів, і зазвичай проявляється раніше, ніж EMAtS.

�	Синдром Драве відрізняється тривалими геміклоніч-
ними нападами, спричиненими лихоманкою/хворо-
бою на першому році життя, та відсутністю міоклоніч-
них-атонічних нападів.

�	DEE-SWAS або EE-SWAS пов›язані з регресом та ви-
раженою активацією епілептиформних розрядів уві 
сні, з майже безперервними дифузними комплексами 
«спайк-повільна хвиля»; міоклонічні-атонічні напади 
не спостерігаються.

�	Підгострий склерозуючий паненцефаліт – рідкісне за-
хворювання, пов›язане з фульмінантними/швидко про-
гресуючими міоклонічними нападами та епізодами па-
дінь. ЕЕГ-картина є діагностичною.

�	Захворювання CLN2 зазвичай дебютує у дітей із нор-
мальним розвитком або ізольованою затримкою мовлен-
ня. У дітей може спостерігатися фенотип EMAtS, але при 
цьому спостерігається прогресуюче зниження рухової та 
когнітивної активності та атаксія. ЕЕГ демонструє фото-
пароксизмальну відповідь на частотах від 1 до 3 Гц, тому 
важливо провести низькочастотне тестування.

5.2 | Синдром Леннокса-Гасто

СЛГ – це DEE із широким спектром етіологічних факто-
рів. Він виникає внаслідок високочастотної синхронізова-
ної активності у білатерально розподілених мережах моз-
ку, що розвивається у сприйнятливому віковому періоді 
у дитинстві.136 Цей синдром характеризується наявністю: 
(1) кількох типів фармакорезистентних нападів з дебютом 
до 18 років (один із яких має включати тонічні); (2) когні-
тивних і часто поведінкових порушень, які можуть бути 
відсутніми на початку нападу; та (3) наявність комплексів 
«спайк-повільна хвиля» та генералізованої пароксизмаль-
ної швидкої активності на ЕЕГ (Taблиця 9). Багато лікарів 
використовують термін «СЛГ» для опису будь-якої важ-
кої епілепсії з раннім початком, що супроводжується фар-
макорезистентними нападами, що призводять до падіння. 
Такий підхід невірний, оскільки він не дозволяє розпіз-
нати специфічні особливості СЛГ та відрізнити його від 
EMAtS, яка часто має більш сприятливий результат, та ба-
гатьох інших тяжких епілепсій, що починаються в дитин-
стві. Повний набір клінічних та ЕЕГ ознак часто відсутній 

на ранніх стадіях захворювання, і для їх появи потрібен 
час. Діти молодшого віку, у яких спостерігаються харак-
терні типи нападів, але відсутні всі ознаки, потребують ре-
тельного спостереження щодо еволюції епілепсії в СЛГ. 
Зокрема, ряд важких синдромів дитячої епілепсії, таких як 
синдром дитячих епілептичних спазмів, рання дитяча DEE 
та епілепсія дитинства з мігруючими фокальними напада-
ми, часто еволюціонують у СЛГ. Повторна оцінка крите-
ріїв СЛГ може бути корисною для доступу до протисудо-
мних препаратів, ліцензованих для СЛГ.

5.2.1 | Eпідеміологія

На частку СЛГ припадає приблизно 1-2% всіх осіб з 
епілепсією. В дітей, СЛГ рідко діагностується при пер-
шому нападі (0,6%). СЛГ часто розвивається із синдрому 
іншої важкої дитячої інфантильної епілепсії або етіології, 
причому приблизно в 20% випадків вона розвивається із 
синдрому інфантильних епілептичних спазмів.137  Зреш-
тою, 3,6% всіх дітей з епілепсією та 19% дітей із напа-
дами, що почалися в дитинстві, еволюціонують в СЛГ.138

5.2.2 | Клінічна картина

СЛГ зазвичай починається у віці від 18 місяців до 8 ро-
ків, пік дебюту припадає на період від 3 до 5 років. Початок 
захворювання у другому десятилітті зустрічається рідко.139  
Незначно по частоті переважає у осіб чоловічої статі. Ча-
сто виявляються патологічні порушення при неврологічно-
му огляді (наприклад, пірамідні симптоми), пов’язані з ос-
новною етіологією. У більшості дітей порушення розвитку 
передують початку нападів при СЛГ, але плато чи регрес в 
розвитку можуть стати помітними із наростанням нападів 
по частоті. Рідше розвиток та поведінка можуть бути нор-
мальними в дебюті захворювання.

5.2.3 | Перебіг захворювання

Майже завжди СЛГ персистує у дорослому віці, а на-
пади залишаються резистентними до протисудомних лі-
ків.139  Атипові абсанси та тонічні напади залишаються 
частими у дорослих, тоді як атонічні напади часто вщу-
хають.140

З часом відбувається сповільнення розвитку, плато чи 
регрес, що призводить до помірної чи тяжкої інтелекту-
альної недостатності у >90% пацієнтів.140–142  Розлади по-
ведінки, такі як гіперактивність, агресія, розлад аутис-
тичного спектру та порушення сну, часто зустрічаються у 
дитячому та підлітковому віці.140,141

5.2.4 | Напади

Тонічні напади, які проявляються стійким посиленням 
скорочення м’язів тулуба та кінцівок тривалістю від 3 сек до 
2 хв, є обов›язковою умовою діагностики і найбільш вира-
жені уві сні. Вони можуть бути малопомітними, з повільним 
закочуванням або відведенням очей вгору, іноді з гримасою 
обличчя або згинальними рухами голови та/або тулуба, або 
більш клінічно явними, з коротким криком, апное, абдукці-
єю та підніманням кінцівок з вібраційним компонентом та 
двобічним стисканням кулаків. 
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РИСУНОК 6 Інтерктальні та іктальні поліграфічні електроенцефалографічні (ЕЕГ) записи у 3-річної дитини з епілепсі-
єю з міоклонічно-атонічними нападами. (А) На інтеріктальній ЕЕГ видно двосторонні задньодомінуючі повільні хвилі (4-6 Гц). 
Є генералізовані розряди, що характеризуються високоамплітудними спайками та комплексами «спайк-повільна хвиля», що 
чергуються з високоамплітудними дельта-хвилями без будь-яких клінічних змін. (B, C) Приклади міоклонічно-атонічних напа-
дів, пов’язані з генералізованими розрядами «спайк-повільна хвиля» короткої тривалості. Електроміографічні канали показу-
ють втрату тонусу в дельтоподібних (В) потиличних та грудино-ключично-соскоподібних м›язах (С). Клінічно дитина різко па-
дає в обох випадках.

Якщо напади виникають, коли пацієнт стоїть, вони можуть повністю вивести пацієнта з рівноваги, що призводить до 
падіння (дроп-атаки), при цьому пацієнт часто травмується. 
Тонічні напади можуть посилюватись прийомом ліків, які 
призводять до підвищеної сонливості, наприклад, при го-
строму застосуванні високих доз бензодіазепінів.

На додаток до тонічних нападів, другий тип нападів є 
обов›язковим для діагностики СЛГ і може включати будь-
який з наступних типів нападів:

1. Aтипові абсанси: вони часто повторюються і склада-
ються із періодів порушення усвідомлення. Їх може 
бути важко розпізнати через поступовий початок та 
припинення у пацієнта з когнітивними порушеннями.

2. Aтонічні напади: призводять до різкої втрати аксіаль-
ного тонусу, з кивками голови або раптовими падіння-
ми (дроп-атаки), що часто призводить до травм. Вони 
виникають часто, особливо у дітей молодшого віку із 
СЛГ. Як правило, вони короткочасні, тривають від од-
нієї до кількох секунд.
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TAБЛИЦЯ 9 Синдром Ленокса-Гасто
Обов’язкові критерії Нетипові критерії Критерії виключення

Напади Tонічні напади (див. текст) В додаток до тонічних нападів повинен бути 
принаймні один додатковий тип нападу, який може включати будь-який із 
перелічених:
• Aтипові абсанси
• Aтонічні
• Міоклонічні
• Фокальні з порушенням усвідомлення
• Генералізовані тоніко-клонічні
• Неконвульсивний епілептичний статус
• Eпілептичні спазми

EEГ Генералізовані повільні комплекси «спайк-повільна хвиля» <2.5 Гц  (або  
наявність цього патерну на попередній ЕЕГ)
Генералізована пароксизмальна швидка активність уві сні (або наявність 
цього патерну на попередній ЕЕГ)

Фотопароксизмаль-
на реакція на низьких 
частотах (напр. хво-
роба СLN2) 

Стійкі фокальні пору-
шення без генералізова-
них комплексів спайк-
хвиль

Вік початку <18 років >8 років

Довгостроковий 
результат

Фармако-резистентна епілепсія
Помірна чи важка інтеллектуальна недостатність

МРТ не потрібне для встановлення діагнозу, але зазвичай проводиться для оцінки основної етіології.
Іктальна ЕЕГ не є обов’язковою для встановлення діагнозу. Однак слід зареєструвати іктальний патерн у дитини з нетиповими критеріями або клініч-
ними ознаками, які можуть свідчит про епілепсію з синдромом міоклонічних-атонічних нападів.
Еволюція синдрому: Приблизно 50% немовлят з тяжкою формою DEE, наприклад, з IESS або ранньою інфантильною DEE, згодом переходять у син-
дром Леннокса-Гасто.

Синдром без лабораторного підтвердження: У регіонах з обмеженими ресурсами для встановлення діагнозу потрібно провести, як мінімум, інтерікталь-
ний запис ЕЕГ, що демонструє характерний генералізований патерн «спайк-повільна хвиля» під час неспання.
Нотатки: Нетипові критерії відсутні у переважній більшості випадків, але в окремих випадках можуть проявлятися. Їх наявність має призвести до обережності у діагнос-
тиці синдрому та розгляду інших станів.
Aбревіатура: CLN2, цероїдний ліпофусциноз 2-го типу; IESS, синдром інфантильних епілептичних спазмів; DEE, енцефалопатія розвитку та епілептична енцефалопатія; EEГ,  
електроенцефалограма; MРТ, магнітно-резонансна томографія.

3. Міоклонічні напади: також дуже короткотривалі (<100 
мс) і можуть призводити до падіння (дропатаки). При 
наявності міоклонічних-атонічних нападів,  слід дифе-
ренціювати із EMAtS.

4. Фокальні напади з порушенням усвідомлення: Вони 
можуть залишатися фокальними або розвиватися до 
двосторонніх тоніко-клонічних нападів.

5. Генералізовані тоніко-клонічні напади.
6. Неконвульсивний епілептичний статус: приблизно у 

половини-трьох чвертей пацієнтів з СЛГ спостеріга-
ється один або кілька епізодів нековульсивного епілеп-
тичного статусу, які проявляються атиповими абсан-
сами зі зміненим усвідомленням, із генералізованими 
або мультифокальними міоклонічними і атонічними 
компонентами, а також серіями коротких тонічних на-
падів.

7. Eпілептичні спазми.

5.2.5 | Eлектроенцефалограма

Фонова активність патологічно змінена за рахунок ди-
фузного сповільнення в тета-дельта діапазоні, яке іноді 
може бути більше виражене фокально, залежно від осно-
вної етіології. Якщо реєструються виражені біпарієтальні 
тета-ритми, слід припустити наявність EMAtS. Для діагнос-
тики СЛГ обов›язковими є два інтеріктальні патерни:

1. Генералізовані комплекси «спайк-повільна хвиля»: 
Цей інтеректальний патерн характеризується реєстра-
цією білатерально синхронних, часто лобнодоміную-
чих спайків (<70 мс) або гострих хвиль (70-200 мс), 
за якими слідують негативні високоамплітудні повіль-
ні хвилі (350-400 мс). Ці комплекси виникають з час-

тотою ≤ 2,5 Гц (Рисунок  7A). Розряди «спайк-повіль-
на хвиля»  виникають з високою частотою, в пробіж-
ках. Він може бути пов›язаний з атиповими абсансами, 
але часто наростає по частоті та слабшає без будь-яких 
клінічних кореляцій як у стані неспання, так і особли-
во уві сні. Генералізовані комплекси «спайк-повільна 
хвиля» (2,5 Гц) частіше зустрічаються у маленьких ді-
тей, тоді як у підлітковому та дорослому віці спосте-
рігається зниження частоти спайк-хвильового патерну. 
Після 16 років у більшості пацієнтів вже не спостеріга-
ється типового патерну «спайк-повільна хвиля».143–145

2. Генералізована пароксизмальна швидка активність 
Цей патерн складається із спалахів дифузної або 
двосторонньої швидкої (10 Гц або більше) активності, 
що часто спостерігається під час сну. Як правило, вони 
короткочасні, тривають кілька секунд або менше (Ри-
сунок 7B).
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РИСУНОК  7 Синдром Леннокса-Гасто. Показано інтеріктальні та іктальні поліграфічні електроенцефалографічні (ЕЕГ) записи. (А) Спосте-
рігаються генералізовані комплекси «спайк-повільна хвиля» (від 2 до 2,5 Гц) тривалістю 8 с, не пов’язані з будь-якими клінічними ознаками. (B) 
Генералізована пароксизмальна швидка активність 10 Гц. Розряди спостерігаються під час сну і не пов›язані з будь-якими клінічними ознаками. 
(C) Іктальна ЕЕГ показує генералізовану електродекрементну відповідь тривалістю 4с, пов’язану з двостороннім тонічним скороченням верхніх 
кінцівок, що відповідає генералізованому тонічному нападу.
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Також можуть спостерігатися фокальні або мультифо-
кальні патерни «спайк-повільна хвиля». Ці патологічні па-
терн зазвичай не активуються при фотостимуляції.

Тонічні напади, які часто бувають малопомітними та мо-
жуть не розпізнаватись родичами, зазвичай реєструються на 
ЕЕГ сну. ЕЕГ картина тонічних нападів складається із спа-
лаху двосторонньої швидкої активності з частотою 10 Гц 
або вище із рекрутинговим ритмом: на початку – фаза ди-
фузного декременту (пригінчення фонової активності), за 
яким слідує поступове наростання амплітуди (Рисунок 7C). 
Поліграфічні записи під час тонічних нападів часто пока-
зують короткочасне апное з електроміографічним скорочен-
ням аксіальних м’язів тулуба. Через ці характерні ознаки за-
пис сну може бути корисним для диференціаціі СЛГ від ін-
ших синдромів епілепсії.

Атипові абсанси пов›язані з комплексами «спайк-повіль-
на хвиля» (<3 Гц), хоча буває складно чітко розмежувати ік-
тальні та інтеректальні патерни «спайк-повільна хвиля».

5.2.6 | Візуалізація

Оскільки структурні причини є найбільш пошире-
ною етіологією, наполегливо рекомендується проведення 
МРТ на початку захворювання, оскільки це може вплину-
ти на ухвалення рішення про лікування.146 Можуть бути 
виявлені різні структурні етіології, включаючи фокаль-
ні або дифузні вади розвитку кори головного мозку, ту-
берозний склероз, пухлини або набуті ушкодження моз-
ку, такі як гіпоксично-ішемічна енцефалопатія. Повторне 
обстеження пацієнтів з СЛГ може призвести до виявлен-
ня структурної етіології, пропущеної при попередній ві-
зуалізації.147  МРТ также может быть в норме.

5.2.7 | Генетичне дослідження

Патогенні варіанти в багатьох генах були пов›язані з еті-
ологією, що викликає СЛГ, і зазвичай виникають de novo у 
дитини.148,149 Цілий ряд хромосомних аномалій та варіантів 
числа копій були пов›язані з СЛГ, тому хромосомний ана-
ліз, мікроеррей має важливе значення. Можна використову-
вати низку підходів до секвенування наступного покоління, 
в ідеалі секвенування всього екзому чи панель генів епіле-
псії, особливо якщо після клінічного обстеження та МРТ не 
виявлено жодної етіології. Крім того, генетичне тестуван-
ня також слід розглянути для пацієнтів із структурними по-
рушеннями головного мозку, які вказують на основну гене-
тичну причину.

5.2.8 | Метаболічне дослідження

У поодиноких випадках СЛГ може бути викликаний ней-
рометаболічним розладом. Якщо візуалізація чи генетичні 
дослідження не виявили етіології захворювання, слід розгля-
нути можливість проведення метаболічного дослідження.

5.2.9 | Диференційна діагностика

Інші епілепсії:

�	Синдром інфантильних епілептичних спазмів може 
прогресувати до СЛГ і розрізнити ці синдроми в пе-
рехідний період буває нелегко. На відміну від спазмів, 

тонічні напади зазвичай тривають більше 3 с і не реє-
струються в кластерах під час пробудження.

�	EMAtS відрізняється нормальним розвитком до почат-
ку нападів у багатьох випадках, міоклонічними-атоніч-
ними нападами та більш швидким генералізованим па-
терном «спайк-повільна хвиля», із частотою >3 Гц.

�	Синдром Драве вирізняється тривалими, геміклоніч-
ними нападами, спровокованими нападами на першо-
му році життя; тонічні напади (якщо вони є) виника-
ють лише пізніше.

�	Інші епілептичні енцефалопатії та енцефалопатії роз-
витку (DEEs) з раннім початком та з кількома типами 
нападів.

�	DEE-SWAS або EE-SWAS пов›язані з регресом та ви-
раженою активацією епілептиформних порушень уві 
сні, з майже безперервними дифузними комплексами 
«спайк-повільна хвиля».

�	Синдром кільцевидної (20-ої) хромосоми пов›язаний 
з рефрактерної епілепсією, інтелектуальною недостат-
ністю та порушеннями поведінки; тонічні напади за-
звичай виникають під час сну, тоді як у пацієнтів у ста-
ні неспання часто спостерігається неконвульсивний 
епілептичний статус.

�	Лобна форма епілепсії може проявлятися двосторонні-
ми тонічними нападами, часто з асиметричними озна-
ками. Комплекси «спайк-повільна хвиля» та генералі-
зована пароксизмальна швидка активність не спостері-
гаються.

�	Рідкісні метаболічні порушення можуть призвести до 
фенотипу СЛГ. Захворювання CLN2 (нейронального 
цероїдного ліпофусцинозу, 2-го типу) зазвичай почина-
ється у дітей із нормальним розвитком або з ізольова-
ною затримкою мовлення. Після дебюту нападів спо-
стерігається прогресуюче зниження рухових та когні-
тивних здібностей та атаксія. На ЕЕГ характерна поява 
фотопароксизмальної відповіді на частотах 1-3 Гц.

5.3 | DEE-SWAS та EE-SWAS

DEE-SWAS та EE-SWAS відноситься до спектру станів, 
які характеризуються різними комбінаціями когнітивного, 
мовного, поведінкового та моторного регресу, а також вира-
женою активацією спайк-хвильової активності уві сні. Ре-
грес спостерігається протягом кількох тижнів після появи 
патологічних змін на ЕЕГ. DEE-SWAS та EE-SWAS мають 
схожі клінічні ознаки (Tаблиця 10) та підходи до ведення па-
цієнтів. Вони згруповані разом, оскільки мають і схожі на-
слідки, окрім цього даний синдром передбачають з›ясуван-
ня специфічних клінічних особливостей при огляді дити-
ни, таких як слухова агнозія, глобальний регрес поведінки 
та моторних навичок, негативний міоклонус. Цей синдром 
покликаний замінити синдроми, які раніше називалися епі-
лептичною енцефалопатією з безперервними комплексами 
«спайк-повільна хвиля» уві сні, атипову доброякісну парці-
альну епілепсією (синдром псевдо-Леннокса). Синдром Лан-
дау-Клеффнера (СЛК) є специфічним підтипом EE-SWAS, 
при якому регресія торкається в основному мови з набутою 
слуховою агнозією, і епонім, що використовується для опи-
су цього синдрому, повинен бути збережений (Рисунок 8).

Для підтвердження діагнозу необхідно провести ЕЕГ 
в стадії сну. ЕЕГ патерн, пов›язаний з EE-SWAS та DEE-
SWAS, був відомий як електричний епілептичний статус 
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сну  (ESES).11,150 Історично склалося так, що ESES визначаєть-
ся як майже постійна епілептиформна активність, що займає 
>85% повільнохвильового сну; проте нижчий відсоток епіле-
тиформної активності уві сні також може бути пов›язаний із 
значним регресом когнітивних чи поведінкових функцій.

В даний час EE-SWAS діагностується у пацієнтів із попе-
реднім нормальним розвитком та з активацією комплексів 
«спайк-повільна хвиля» з частотою 1,5-2 Гц у NREM-стадії сну.

DEE-SWAS діагностується у пацієнтів із вже існуючи-
ми порушеннями неврологічного розвитку на підставі доку-

ментально підтвердженого стійкого регресу окремо чи в по-
єднанні когнітивних, чи мовленнєвих, чи поведінкових, чи 
моторних функцій, і це супроводжується значною активаці-
єю комплексів спайк-повільна хвиля під час сну. Слід уни-
кати гіпердіагностики цього синдрому за відсутності явно-
го та стійкого регресу.

Специфічні синдроми фокальної епілепсії, такі як 
SeLECTs і SeLEAS, або інші структурні фокальні епілепсії 
можуть переходити в EE-SWAS, або транзиторно, або на 
тривалий період часу.

TABLE 10  Епілептична енцефалопатія та енцефалопатія розвитку (DEE) з SWAS 
та епілептична енцефалопатія (EE) з SWAS

Обов’язкові критерії Нетипові критерії Критерії виключення

Напади Tонічні напади в стадії сну Eпілептичні спазми

EEГ Комплекси “спайк-повільна хви-
ля”(1.5–2 Гц) у NREM фазі сну 
Активація епілептиформної актив-
ності уві сні

Генералізована пароксизмальна 
швидка активність уві сні  (розгля-
дається синдром Леннокса-Гасто)
Генералізовані комплекси 
«спайк-повільна хвиля»  <2.5 Гц у 
стані неспання та сну (ДД з синдро-
мом Леннокса-Гасто)

Вік початку >1 та <2 роки <1 року або >12 років

Розвиток на початку Когнітивний, поведінковий чи ру-
ховий регрес чи плато, тимчасово 
пов’язані зі SWAS на ЕЕГ

Довгостроковий 
результат

Ремісія патерну SWAS на ЕЕГ до се-
редини підліткового віку, хоча ЕЕГ 
часто залишається патологічно змі-
неним

МРТ не потрібно для встановлення діагнозу, але часто проводиться для оцінки основної  етіології.  Запис ЕЕГ в стадії  сну -  обов’язковий для встанов-
лення діагнозу.

Синдром без лабораторного підтвердження: У регіонах з обмеженими ресурсами цей синдром не може бути  діагностований без ЕЕГ сну.
Нотатки: Нетипові критерії відсутні у переважній більшості випадків, але в окремих випадках можуть проявлятися. Їх наявність має призвести до обережності у діагнос-
тиці синдрому та розгляду інших станів.
Абревіатура: EEГ, електроенцефалограма; MРТ, магнітно-резонансна томографія; SWAS, активація комплексів «спайк-повільна хвиля» уві сні.

5.3.1 | Eпідеміологія

DEE-SWAS та EE-SWAS зустрічаються рідко, на їхню 
частку припадає 0,5% – 0,6% усіх епілепсій, що спостеріга-
ються у педіатричних епілептичних центрах.151–153

5.3.2 | Клінічна картина

DEE-SWAS та EE-SWAS характеризуються дебютом су-
дом у віці від 2 до 12 років (пік = 4-5 років), при цьому комп-
лекси «спайк-повільна хвиля» уві сні з’являються на ЕЕГ 
через 1-2 роки після початку судомних нападів в поєднан-
ні з когнітивною/поведінковою регресією або плато. Ста-
тевих відмінностей в частоті захворюваності не відміча-
ється. Анамнез хвороби та історія пологів зазвичай не-
обтяжені; проте структурні ураження мозку є фактором 
ризику розвитку DEE-SWAS та EE-SWAS. Зокрема, з цим 
синдромом пов›язані травми таламуса в ранньому віці154 та 
вади розвитку, такі як двостороння полімікрогірія з ура-
женням перисільвієвих ділянок мозку; тому за будь-якої 
можливості рекомендується проводити нейровізуаліза-
цію, особливо МРТ. Неврологічне обстеження та тесту-
вання розвитку дитини можуть бути в межах норми або 
відображати приховану структурну аномалію мозку. Ре-
грес когнітивних, поведінкових навичок чи психіатрич-
ні розлади є основними симптомами цього синдрому. 
Можуть бути порушені всі когнітивні сфери, включаю-
чи мовлення та спілкування, тимчасово-просторову орі-

єнтацію, увагу та соціальну взаємодію. Також може спо-
стерігатися руховий регрес із диспраксією або дистоніч-
ними проявами.155  Наступні візити з клінічною оцінкою, 
ЕЕГ та нейропсихологічним тестуванням мають бути за-
плановані на вихідному рівні та в динаміці для оцінки ево-
люції синдрому.156

5.3.3 | Перебіг захворювання

Клінічні напади зазвичай проходять у період статево-
го дозрівання, навіть у пацієнтів із структурним уражен-
ням.157  Клінічні напади минають до, в часі чи після ре-
золюції ЕЕГ-патерну.157  Паттерн SWAS на ЕЕГ також 
минає зазвичай до підліткового віку.158,159  Вогнищеві па-
тологічні зміни можуть зберігатися як під час неспання, 
і під час сну. Архітектура сну нормалізується після резо-
люції SWAS.158

Зазвичай спостерігається покращення нейрокогнітив-
них та поведінкових функцій з резолюцією SWAS на 
ЕЕГ.160 Однак у багатьох пацієнтів є залишкові порушен-
ня, які можуть бути доволі серйозними, і обмежують не-
залежне функціонування приблизно у половини пацієн-
тів.161,162  Тривалість та етіологія DEE-SWAS та EE-SWAS 
є найбільш важливими предикторами рівня когнітивного 
функціонування; ризик негативного прогнозу вищий при 
тривалості даного синдому >2 років.163  Більш несприят-
ливі результати також спостерігаються при ранньому по-
чатку DEE-SWAS.163 
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РИСУНОК 8 Енцефалопатія розвитку та епілептична енцефалопатія (DEE) або епілептична енцефалопатія (EE) з активацією комплексів 
«спайк-повільна хвиля» уві сні (SWAS) відносяться до спектру станів, які характеризуються різними комбінаціями когнітивного, мовного, по-
ведінкового та моторного регресу. активацією спайк-хвиль уві сні. Регресія спостерігається протягом кількох тижнів за даними електроенцефа-
лографії. Цей синдром призначений для заміни синдромів, які раніше називали епілептичною енцефалопатією з безперервними спайками та хвилями 
уві сні та атиповою доброякісною парціальною епілепсією (псевдо-синдром Леннокса). * Синдром Ландау-Клеффнера є специфічним підтипом EE-
SWAS, при якому регресія зачіпає головним чином промову з набутою слуховою агнозією. Специфічні синдроми фокальної епілепсії, такі як епі-
лепсія, що самообмежується, з центротемпоральними спайками (SeLECTS) і епілепсія з вегетативними нападами (SeLEAS), що самообмежуєть-
ся, або інші структурні фокальні епілепсії, можуть розвиватися в EE-SWAS або тимчасово, або протягом тривалого періоду. CSWS, безперервні 
комплекси «спайк-повільна хвиля» під час сну, N-REM, не швидкий рух очима; PMG, полімікрогірія

С-м Ландау-
Клеффнера

Вогнищеві фокальні 
епілепсії, напр. PMG

Енцефалопатія із 
CSWS

Вогнищеві чи білатерально 
незалежні спайк-розряди

Білатрельно синхронні

Мультифокальні
Активація 

розрядів в NREM

Атипова доброякісна 
(вогнищева) епілепсія 

дитячого віку

EE: Флюктуації/регрес в 
- Когнітивному розвитку
- Поведінкових навичках
- Моториці
- Аутистичні риси

Відсутність DEE

Таким чином, рання діагностика має першорядне значен-
ня для початку лікування з метою покращення довгостро-
кового прогнозу, навіть якщо деякі причини не піддаються 
лікуванню (етіологія має визначальне значення), хоча іноді 
при усуненні ЕЕГ-патерну клінічного покращення може не 
настати. Тим не менш, залишкові порушення можуть збері-
гатися після ремісії нападів та SWS, яка може настати через 
кілька місяців до 7 років після початку захворювання.

5.3.4 | Напади
При цьому синдромі немає характиерного домінуючого 

виду нападів. Вид нападів залежить від основної етіології. 
Більш того, EE-SWAS та DEE-SWAS можуть зустрічатися у 
пацієнтів, у яких немає клінічних нападів.

У більшості пацієнтів віком від 2 до 5 років в дебюті хво-
роби спостерігаються нечасті судоми, або такі, які піддаються 
медикаментозному лікуванню. Зазвичай це фокальні моторні, 
з порушенням або без порушення усвідомлення, чи фокальні 
х еволюцією в білатеральні тоніко-клонічні напади. Присту-
пи зазвичай погіршуються з появою кількох типів нападів. До 
них відносяться фокальні напади з порушенням або без по-
рушення свідомості, типові та атипові абсанси, атонічні на-
пади та фокальні моторні напади з негативним міоклонусом.

5.3.5 | Eлектроенцефалограма
Характер ЕЕГ залежить від основної етіології. Фонова 

активність під час неспання може демонструвати фокаль-
не або дифузне сповільнення фонової активності і часто 
містить фокальні або мультифокальні порушення, але може 
бути нормальною (Рисунок 9A).

Епілептиформні порушення під час неспання не є безперерв-
ними. У стані дрімоти та уві сні спостерігається виражена акти-
вація епілептиформної активності, з комплексами «спайк-повіль-
на хвиля» (1,5-2 Гц) у NREM фазі сну. Як правило, ця активність 
також спостерігається у II стадії сну (Рисунок 9B). SWAS зазви-
чай має дифузний характер, але може реєструватися фокально 
(зазвичай над лобними ділянками) або мультифокально. Під час 
сну зі швидким рухом очей порушення стають менш частими або 
навіть можуть бути відсутніми. Нормальна архітектура сну (вер-
шинні гострі хвилі, сонні веретена та К комплекси) відсутня або 
важко помітна. Може знадобитися ЕЕГ нічного сну, оскільки при 
амбулаторній ЕЕГ сну повільно-хвильовий сон може бути не до-
сягнутий. Іктальна ЕЕГ корелює з типом нападу.

5.3.6 | Візуалізація
Нейровізуалізація може бути нормальною або демон-

струвати основні структурні аномалії мозку, які можуть 
бути вродженими (наприклад, перісільвієва полімікрогірія) 
або набутими (ураження таламуса).

5.3.7 | Генетичне дослідження
Деякі випадки мають генетичну основу і можуть мати 

моногенне або комплексне успадкування. Сімейний ана-
мнез обтяжений по епілепсії у 50% пацієнтів із DEE-
SWAS або EE-SWAS.164 Основною моногенною причи-
ною є GRIN2A, що кодує субодиницю альфа-2 рецепто-
ра глутамату N-метил-D-аспартату (NMDA).12  Патогенні 
варіанти пов›язані з різними за тяжкістю фенотипами 
DEE-SWAS.13–15 Ці люди мають характерні мовні особли-
вості, які можуть зберігатися у дорослому житті.165
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РИСУНОК  9 Епілептична енцефалопатія з активацією комплексів «спайк-повільна хвиля» уві сні. Показа-
но записи поліграфічної електроенцефалографії (ЕЕГ) у стані неспання та сну. (А) ЕЕГ у стані неспання демонструє 
фонову активність, що характеризується альфа-ритмом 9-10-Гц, з нижчою амплітудою, а також швидко-хви-
льовою активністю в білатеральних передніх областях. Епілептиформних порушень немає. (B) Під час сну спо-
стерігаються безперервні генералізовані комплекси «спайк-повільна хвиля»

5.3.8 | Диференційна діагностика
Інші епілептичні синдроми:
�	При SeLFE може теж спостерігатися виражена акти-

вація епілептиформних патернів уві сні, але немає 
тимчасового когнітивного або поведінкового регресу, 
пов’язаного із появою SWAS на ЕЕГ.

�	Структурні фокальні епілепсії можуть супроводжува-
тися фокальними порушеннями, які можуть активізу-
ватися уві сні, але при цьому не спостерігається тим-
часовий когнітивний або поведінковий регрес, пов’я-
заний з виявленням SWAS на ЕЕГ.

�	При СЛГ ЕЕГ-картина вирізняється активними комплек-
сами «спайк-повільна хвиля» під час неспання та сну, а 
також ЕЕГ сну, що показує генералізовану пароксизмаль-
ну швидку активність, часто реєстуються тонічні напади.

Інші стани:
�	Діти з розладами аутистичного спектру з інтелектуальною 

недостатністю або без неї, але без регресу можуть демон-
струвати активацію епілептиформних патернів уві сні.

�	Когнітивний регрес внаслідок інших етіологічних факторів.

5.4 | Синдром фебрильної епілепсії, 
асоційованої з інфекцією

FIRES (раніше також відомий як гострий енцефаліт з 
рефрактерними, повторюваними парціальними нападами 

або руйнівна епілептична енцефалопатія у дітей шкільно-
го віку) є однією з причин початку рефрактерного епілеп-
тичного статусу, який виникає переважно у дітей та підліт-
ків (Tаблиця 11). Передує цьому епізод інфекційного захво-
рювання, що суповоджується лихоманкою в період від 24 
годин до 2 тижнів до вибухового початку надрефрактерно-
го епілептичного статусу; лихоманка може бути чи не бути 
на початку епілептичного статусу.166  Гостра фаза, під час 
якої напади дуже важкі, триває 1-12 тижнів,167  і під час цієї 
фази смертність та захворюваність високі. Після цього на-
стає хронічна фаза, коли у більшості людей, що вижили, за-
лишається фармакорезистнтна мультифокальна епілепсія з 
різним ступенем інтелектуальної недостатності або трудно-
щами у навчанні. Причина захворювання невідома, але все 
більше даних свідчить про гетерогенну етіологію, що при-
зводить до блискавичного нейрозапалення, без опосередко-
ваних антитіл.168,169

5.4.1 | Eпідеміологія
Це рідкісний синдром, який, ймовірно, недостатньо роз-

пізнаний, поширеність – 1 на мільйон.170

5.4.2 | Клінічна картина
FIRES найчастіше зустрічається у дітей шкільного віку 

(у середньому у 8 років) із типовим віковим діапазоном 2-17 
років.166,169,171 Він надзвичайно рідко зустрічається у віці до 2 
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років і може початися в різному віці, але рідко може виника-
ти в молодому віці. Схильні обидві статі до захворювання, з 
невеликим переважанням чоловічої статі.171 Перинатальний 
анамнез зазвичай нормальний. На момент огляду діти нор-
мально розвиваються, не мають в анамнезі попередніх не-
врологічних захворювань, в тому числі епілепсії, та мають 
нормальний розмір голови.

Всі діти мають в анамнезі епізод інфекційного захворю-
вання, що супроводжується лихоманкою, найчастіше верх-
ніх дихальних шляхів або шлунково-кишкового тракту, у пе-
ріод від 24 годин до 2 тижнів до початку рефрактерної епіле-
псії. На момент дебюту судом у пацієнтів все ще може бути 
лихоманка, або лихоманка може нещодавно пройти.

Під час огляду пацієнти зазвичай є енцефалопатичними і 
мають часті напади, незважаючи на прийом протисудомної 
терапії. Розмір голови нормальний. Стійкі вогнищеві пору-
шення при огляді нехарактерні, але може спостерігатися 
транзиторний параліч Тодда.

5.4.3 | Перебіг захворювання
Прогноз варіабельний, але часто поганий.171 Смертність у 

гострій фазі становить близько 10% через ускладнення, які 
виникають і відділенні інтенсивної терапії, такі як сепсис 
або неконтрольований епілептичний статус. Після гострої 
фази у більшості дітей залишається фармакорезистентна 
мультифокальна епілепсія.

TAБЛИЦЯ 11   Синдром фебрильної епілепсії, асоційований з інфекцією

Обов’язкові критерії Нетипові критерії Критерії виключення

Напади Hаявність в анамнезі неспецифічного захворювання в 
супроводі лихоманки  протягом 2 тижнів до дебюту су-
дом 
Фокальні та мультифокальні напади, які часто еволюці-
онують у двосторонні тоніко-клонічні напади.
Частота та важкість нападів наростають,  і кульміна-
цією стає суперрефрактерний епілептичний статус, як 
правило, протягом 2 тижнів після початку нападу

Анамнез епілепсії до появи симптомів

EEГ Сповільнення фонової активності з мультифокальни-
ми епілептиформними порушеннями та частими, фо-
кальними електрографічними та електроклінічними на-
падами

Уніфокальні напади

Вік початку <2 років <1 року або >30 років

Розвиток на 
початку

Гостра енцефалопатія з початком частих нападів Інтелектуальна недостатність 
з початком частих нападів

Неврологіч-
ний огляд

Патологічні порушення  під 
час неврологічного огляду з 
початком частих нападів

Візуалізація На МРТ патологічно змінена ділянка го-
ловного мозку, що відповідає за локалізаці-
єю епілепттформній активності на ЕЕГ

Інші дослі-
дження

Люмбальная пункція, яка свідчить про ін-
фекцію центральної нервової системи 
Виявлення антитіл в лікворі або  в плазмі  
Задокументована метаболічна та генетич-
на етіологія
Задокументована токсична енцефалопатія

Прогноз Відсутність фармакорезис-
тентної фокальної чи муль-
тифокальної епілепсії
Відсутність труднощів в нав-
чанні чи інтелектуальної не-
достатності
Відсутність різного ступеня 
церебральної атрофії на МРТ

Для виключення причини ураження необхідно провести МРТ.
З метою діагностики треба провести іктальну ЕЕГ, щоб підтвердити частоту та мультифокальність нападів.

Синдром без лабораторного підтвердження: У регіонах з обмеженими ресурсами цей синдром не може бути імовірно діагностований без ЕЕГ та МРТ 
досліджень.

Нотатки: Нетипові критерії  відсутні у переважній більшості випадків, але в окремих випадках можуть проявлятися. Їх наявність має призвести до 
обережності у діагностиці синдрому та розгляду інших станів.
Абревіатура: ліквор, цереброспінальна рідина; EЕГ, електроенцефалограма; MРТ, магнітно-резонансна томографія.

Щодо розвитку, то у гострій стадії більшість дітей 
регресують, а при подальшому спостереженні, у хро-
нічній фазі, більшість з них залишаються з різним сту-
пенем інтелектуальної недостатності.171 Приблизно 
одна третина людей, які вижили, зберігають нормаль-
ні або близькі до нормальних, когнітивні функції (ча-
сто розлади навчання), одна третина – легку або помір-
ну інтелектуальну недостатність, і одна третина – важ-
ку або глибоку інвалідність, або вегетативні розлади. 

Більш несприятливий прогноз пов’язаний із більш три-
валим періодом медикаментозно викликаної коми, яка 
супроводжується патерном «спалах-пригнічення» на 
ЕЕГ та молодшим віком початку захворювання.171 Про-
блеми з увагою та поведінкою, включаючи агресію, та-
кож часто зустрічаються у тих, хто вижив.

У хронічній фазі у багатьох пацієнтів спостеріга-
ються ознаки рухової дисфункції.
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5.4.4 | Напади

Фокальні або мультифокальні напади є обов›язковими 
для діагностики і можуть еволюціонувати до двосторонніх 
тоніко-клонічних нападів. Загальними іктальними симпто-
мами є девіація очей і посмикування м›язів обличчя по ге-
мітипу. Частота та важкість нападів швидко наростають, до-
сягаючи кульмінації у суперрефрактерному епілептичному 
статусі (тривалість >24 год) у гострій фазі.

5.4.5 | Електроенцефалограма

Фонова активність ЕЕГ зазвичай патологічно змінена, із спо-
вільненням та мультифокальними порушеннями. Часто спосте-
рігається патерн “екстремальних дельта-браш” (delta brush), що 
складається з пароксизмального бета-дельта комплексу: 15-18-Гц 
бета-ритму, нашарованого на 1-3-Гц дельта-хвилі над лобними та 
центральними ділянками головного мозку (Рисунок S4A,B).172 Ця 
картина може бути змінена анестетиками, що використовуються 
для лікування епілептичного статусу.

Довготривале відео-ЕЕГ-моніторування з моменту дебю-
ту хвороби показує поступове збільшення частоти нападів 
протягом перших днів-тижнів перебігу хвороби. Спочатку 
частота нападів може бути низькою, але згодом реєструють-
ся часті, мультифокальні субклінічні та клінічні напади, за-
звичай із частотою - кілька нападів на годину.172 Спостеріга-
ється типовий іктальний патерн, що складається з фокальної 
активності >10 Гц низької чи помірної амплітуди, що пере-
ходить у добре сформовані, ритмічні спайки та спайк-хви-
льові комплекси, при цьому іктальна активність часто змі-
щується з однієї півкулі в іншу (Рисунок S4C).172

5.4.6 | Нейровізуалізація

У гострій стадії МРТ може не демонструвати жоднх па-
тологічних змін приблизно у двох третинах випадків. При-
близно в одній третині випадків можуть спостерігатися гі-
перінтенсивні зміни в режимі Т2 білатерально у скроневих 
областях, острівцях, базальних гангліях та/або таламусі, які 
можуть бути малопомітними. Також може спостерігатись 
лептоменінгеальне посилення, але воно не є специфічним 
для даного синдрому.173

У хронічній стадії МРТ зазвичай показує різний ступінь 
дифузної церебральної атрофії та/або значні зміни у скроне-
вих частках, корі головного мозку, перивентрикулярній бі-
лій речовині, гіпокампі та базальних гангліях.173

5.4.7 | Генетичне дослідження

Не передбачається, що цей розлад є генетичним, і при-
чинні гени не виявлені. Як правило, сімейний анамнез не-
обтяжений. 

5.4.8 | Інші лабораторні дослідження

Для виключення інфекції слід досліджувати ліквор. По-
казники ліквору зазвичай в межах норми, але може бути ви-
явлений легкий плеоцитоз. Білок та лактат у лікворі нор-
мальні. Олігоклональні тіла негативні. Слід виключити 
імунну етіологію, але при FIRES поки не виявлено причин-
них антитіл.169 Аутоімунні аналізи сироватки та ліквору не-
гативні. Повідомлялося, що хемокіни Th1 (CXCL9, CXCL10 

і т.д.) переважно підвищуються в лікворі незалежно від сиг-
налізації рецептора інтерлейкіну-1 (IL-1R).174 Метаболічні 
дослідження – без патологічних змін. В дяких випадках опи-
сана надмірна запальна реакція з боку ЦНС, ймовірно вто-
ринно до функціонального дефіциту IL-1R антагоніста.175,176

5.4.9 | Диференційна діагностика

Інші епілептичні синдроми:
�	Синдром Драве відрізняється тим, що проявляєть-

ся переважно на першому році життя і має в анамне-
зі тривалі напади, що чергуються, з періодами віднов-
лення, на відміну від одиничного суперрефрактерного 
епілептичного статусу з розвитком стійкої патології.

�	Кластерна епілепсія PCDH19 відрізняється тим, що 
вона виникає в перші 3 роки життя, а також наявністю 
в анамнезі кластерних нападів, які зазвичай провоку-
ються лихоманкою. Суперрефрактерний епілептичний 
статус не є характерним.

Інші стани:
�	Менінгіт або енцефаліт.
�	Специфічні аутоімунно опосередковані енцефалопатії, 

такі як енцефаліт з анти-NMDA рецепторами.
�	Toксичні енцефалопатії.
�	Метаболічні порушення, такі як мітохондріальні за-

хворювання.

5.5 | Геміконвульсивно–геміплегічний 
епілептичний синдром

ГГE є рідкісним наслідком фокального моторного епілеп-
тичного статусу перенесеного в ранньому віці (Taблиця  12). 
Ініціюючою подією цього синдрому є фокальний клонічний 
епілептичний статус, який зазвичай виникає на тлі захво-
рювання, що супроводжується гарячкою у дітей віком до 4 
років.177 Нейрорадіологічні дослідження на момент виник-
нення епілептичного статусу демонструють односторонній 
набряк ураженої півкулі. За гострою фазою слідує атрофія 
півкулі з подальшою появою фокальних нападів, стійких до 
ліків. Як наслідок у більшості пацієнтів виникає стійкий ру-
ховий дефіцит. Етіологія та основні механізми не вивчені.

5.5.1 | Eпідеміологія

ГГЕ – рідкісний синдром, і його поширеність помітно 
знизилася у країнах з достатніми ресурсами за останні 30 
років, особливо після агресивного лікування тривалих напа-
дів чи епілептичного статусу.178

5.5.2 | Клінічна картина

Вік дебюту захворювання, як правило, становить менше 
4 років, статевих відмінностей немає..178,179 Перинатальний 
та сімейний анамнези, як правило, необтяжені, попередній 
розвиток та неврологічне обстеження в нормі. У дітей спо-
стерігається тривалий фокальний епілептичний статус, а 
згодом негайно розвивається геміпарез. Діагноз ГГЕ слід 
розглядати, коли після фебрильного епілептичного статусу 
у дитини віком до 4 років спостерігається стійка геміплегія. 
Афазія також може проявлятися гостро в 1/4 випадків, якщо 
в патологічний процес втягнена домінуюча півкуля.180
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TAБЛИЦЯ 12 Геміконвульсивно-геміплегічний синдром

Обов’язкові критерії Нетипові критерії Критерії виключення

Напади Для встановлення діагнозу потріб-
на наявність в анамнезі як гострої, 
так і хронічної стадії захворювання
Гостра стадія захворювання: Епізод 
фебрильного геміклонічного епі-
лептичного статусу, який негайно 
еволюціонує в стікий геміпарез
Хронічна стадія захворювання: Че-
рез певний час (зазвичай <3 років 
після початкового епілептичного 
статусу) з’являються односторонні 
моторні фокальні або фокальні су-
доми з еволюцією в двосторонні то-
ніко-клонічні 

Транзиторний геміпарез (параліч 
Тодда)
Односторонні фокальні моторні на-
пади, які прогресують із наростаю-
чою частотою протягом місяців або 
років, з пізнім розвитком прогресу-
ючого геміпарезу (напр. енцефаліт 
Расмуссена)

EEГ Сповільнення фонової активності 
над ураженою півкулею
Фокальні або мультифокальні епі-
лептиформні порушення над ураже-
ною півкулею у хронічній фазі

Вік початку >4 років >6 років

Розвиток на початку Інтелектуальна недостатність, що 
передує дебюту нападів

Неврологічний огляд  Фокальні неврологічні порушення 
до дебюту фебрильного епілептич-
ного статусу
Ангіома обличчя, яка може свід-
чити  на користь синдрому  Штур-
ге-Вебера

Візуалізація MРТ відразу після фебрильного епі-
лептичного статусу (гостра фаза) 
показує дифузну зміну сигналу з гі-
перінтенсивністю у Т2 та обмежен-
ням дифузії в підкіркових відділах 
ураженої півкулі, часто з вираже-
ним набряком 
Згодом (у хронічній фазі) відбува-
ється атрофія ураженої півкулі  

Інші структурні причини, що мо-
жуть пояснити фокальний епілеп-
тичний статус

Інші дослідження Знайдено альтернативну причину 
геміпарезу таку як  гострий ішеміч-
ний інсульт, внутрішньочерепна ін-
фекція тощо

Прогноз Фармакорезистентна епілепсія По-
стійний фокальний руховий дефі-
цит

Для встановлення діагнозу потрібна наявність МРТ.
Іктальна ЕЕГ не потрібна для встановлення діагнозу.
Синдром в еволюції: У дітей з гострим незворотнім геміпарезом після епізоду фокального судомного епілептичного статусу, з обов’язковими результа-
тами МРТ, але які ще не перейшли в хронічну фазу захворювання з рецидивуючими, резистентними до ліків фокальними моторними або фокальними з 
еволюцією в двосторонні тоніко-клонічні напади, слід запідозрити формування геміконвульсивно-геміплегічного епілептичного синдрому.

Синдром не потребує лабораторного підтвердження: У регіонах з обмеженими ресурсами геміконвульсивно-геміплегічний епілептичний синдром може 
бути імовірно діагностований без ЕЕГ у випадках, які відповідають усім обов’язковим та виключаючим клінічним критеріям без настороженості. Од-
нак для виключення інших причин потрібне проведення візуалізуального дослідження (КТ або МРТ).

Нотатки: Нетипові критерії відсутні у переважній більшості випадків, але в окремих випадках можуть проявлятися. Їх наявність має призвести до обе-
режності у діагностиці синдрому та проведенні диференційної діагностики з іншими станами.
Aбревіатура: КT, комп’ютерна томографія; EEГ, eлектроенцефалограма; MРТ, магнітно-резонансна томографія.

5.5.3 | Перебіг захворювання

У більшості дітей залишається постійний руховий де-
фіцит. Однак у 20% цей дефіцит може бути мінімальним 
або минути протягом 12 місяців177  Якщо афазія присут-
ня, то найчастіше вона проходить протягом 2 місяців180, 
але може зберігатися і довше.181 Фокальні напади можуть 
виникати знову через певний час, причому у 85% напа-
ди починаються протягом 3 років після першого епілеп-
тичного статусу.178  Фокальні напади в хронічній фазі за-
звичай резистентні до ліків,179  але можуть піддаватися 

хірургічному лікуванню, наприклад, гемісферотомії.178,182 
Багато дітей також залишаються з різним ступенем інте-
лектуальної недостатності.178

5.5.4 | Напади

Перший напад зазвичай являє собою фокальний клоніч-
ний епілептичний статус. Клонічний компонент може бути 
ледь помітним. Після фокального епілептичного статусу за-
звичай настає період відсутності нападів, який може трива-
ти від кількох місяців до кількох років. Після цього періоду 
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з›являються фокальні моторні напади та/або фокальні з ево-
люцією в білатеральні тоніко-клонічні напади, які зазвичай 
стають резистентними до ліків. Напади можуть локалізува-
тися виключно у скроневій частці, можуть виникати в екс-
тратемпоральних областях або бути мультифокальними.182

5.5.5 | Eлектроенцефалограма

Якщо ЕЕГ реєструється під час гострої фази фокально-
го епілептичного статусу, іктальний патерн характеризуєть-
ся ритмічними (2-3 Гц) повільними хвилями,  зазвичай біла-
теральними з більшою амплітудою над ураженою півкулею 
(Рисунок S5A,B).178 

Крім того, в ураженій півкулі часто спостерігаються ре-
крутингові ритми (10 Гц).178 Фонова активність може бути 
нормальною напочатку захворювання, але в хронічній фазі 
спостерігається надмірне сповільнення (часто асиметричне) 
та епілептиформні патерни, які найбільш виражені над ура-
женою півкулею, але можуть бути двосторонніми.

5.5.6 | Візуалізація

МРТ відразу після епілептичного статусу демонструє 
дифузні зміни сигналу з гіперінтенсивністю в режимі Т2 і 
обмеженням дифузії, переважно в підкірковій білій речо-
вині ураженої півкулі.183  Набряк ураженої півкулі може 
бути важким, призводячи до мас-ефекту та можливого 
вклинення (Рисунок S5C–F).178 Якщо проводиться маг-
нітно-резонансна спектроскопія, вона показує зниження 
рівня N-ацетил аспартату та слабке підвищення лактату в 
ураженій півкулі. На 8-15 день після епілептичного ста-
тусу цитотоксичний набряк зменшується, нормалізується 
видимий коефіцієнт дифузії, зберігається гіперінтенсив-
ність у режимі Т2, розвивається втрата об›єму. Протягом 
1 місяця вже можна побачити чітко виражену атрофію 
ураженої півкулі головного мозку. Також часто спостері-
гається склероз гіпокампу (Рисунок S5G–J).182

5.5.7 | Генетичне та інші дослідження

Генетичне тестування та оцінка коагуляційних, метабо-
лічних, інфекційних та імунних порушень зазвичай у нор-
мі.178,184

5.5.8 | Диференційна діагностика

Інші епілептичні синдроми:

�	Синдром Драве проявляється в дитинстві тривалими 
геміклонічними нападами на тлі гарячкового захворю-
вання, що може призвести до транзиторного паралічу 
Тодда. Однак цей дефіцит проходить, і типові МРТ-а-
номалії, як при ГГЕ, відсутні.

�	Синдром Штурге-Вебера може проявлятися фокаль-
ною моторною епілепсією, але ураження шкіри та 
МРТ з типовими для цього синдрому ознаками повин-
ні навести на думку про діагноз.

�	Синдром Расмуссена проявляється односторонніми 
фокальними моторними нападами, але прогресування 
відбувається набагато повільніше, фокальний епілеп-
тичний статус проявляється пізніше в процесі еволю-
ції хвороби і має схильність персистувати. МРТ може 

бути в межах норми в дебюті нападів або демонструва-
ти легку атрофію острівця, згодом стають помітними 
вогнищеві зміни білої речовини та ознаки прогресую-
чої атрофії півкулі протягом кількох місяців чи років. 

�	Фокальний фебрильний епілептичний статус або фо-
кальний епілептичний статус іншої етіології може су-
проводжуватися паралічем Тодда, який зазвичай про-
ходить протягом 24 год.

Інші стани:

�	Менінгіти та енцефаліти.
�	Геморагічний або ішемічний інсульт.
�	Полімеразна гамма- або MELAS-пов›язана мітохондрі-

альна хвороба.

6 | ОБГОВОРЕННЯ

Хоча не в кожної дитини з епілепсією можна розпізнати 
певний синдром епілепсії, виявлення синдрому може допо-
могти коректно сформулювати рекомендації щодо ведення 
та прогнозу. Для встановлення діагнозу синдрому необхід-
ний електрографічно-клінічний підхід, що поєднує деталь-
нй збір клінічного анамнезу та запис ЕЕГ. Більшість син-
дромів, описаних вище, мають обов›язковий тип або типи 
нападів і часто мають типові інтеріктальні електрографіч-
ні патерни. Діагностична гіпотеза має вирішальне значення 
для адекватного планування запису ЕЕГ-досліджень, вклю-
чаючи фазу неспання та сну, для обґрунтування діагнозу 
синдрому. ЕЕГ сну необхідна для виявлення обов’язкових 
ЕЕГ-патернів при деяких синдромах, таких як СЛГ, DEE-
SWAS та EE-SWAS. Детально описаної семіології нападів, 
основаної на даних анамнезу, часто є достатньої для визна-
чення, характеристики багатьох типів нападів, навіть без от-
римання іктального запису. Однак для діагностики деяких 
типів нападів при певних синдромах все ж таки потрібен ік-
тальний запис ЕЕГ. Наприклад, нелегко визначити чітко тип 
нападу при «дроп-атаках» на підставі тільки анамнезу. На-
віть використання домашніх відеозаписів, які, безперечно, 
допомагають у багатьох випадках, не завжди може остаточ-
но підтвердити тип нападу. Виходячи з діагностичної гіпо-
тези, для підтвердження діагнозу синдрому може знадоби-
тися певний тип ЕЕГ (ЕЕГ у стані депривації сну, пролонго-
вана відео-ЕЕГ).

У багатьох випадках, але не у всіх, ідентифікація синдро-
му дозволяє припустити можливу етіологію. Це дозволяє клі-
ніцистам ініціювати найбільш доцільні для уточнення діагно-
зу дослідження, щоб звести до мінімуму дискомфорт та про-
ведення інших інвазивних досліджень для пацієнта, а також 
встановити конкретний діагноз найбільш економічно ефек-
тивним способом. Специфічні супутні захворювання також 
сильно корелюють з конкретним синдромом, і тому іденти-
фікація синдрому епілепсії може допомогти у їхньому ран-
ньому розпізнаванні та лікуванні. У контексті конкретного 
синдрому епілепсії розпізнавання супутніх захворювань має 
вкрай важливе значення, оскільки вони можуть бути причи-
ною більш важких наслідків для пацієнта, ніж напади. Все 
більше з›являється таргетних лікувальних методик, спрямо-
ваних на конкретні етіології, а останні клінічні випробування 
в епілепсії спрямовані на конкретні синдроми.

У той час, як деякі синдроми чітко корелюють з конкрет-
ною етіологією, інші пов›язані з різноманітною групою еті-
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ологій. Незважаючи на те, що клінічні ознаки та електрогра-
фічні патерни багатьох синдромів добре розпізнаються, ево-
люцію і прогноз епілепсії все ще важко точно передбачити, і 
вони часто залежать від основної етіології. З швидким про-
гресом в галузях генетики, імунології та візуалізації, ймо-
вірно, будуть виявлені нові етіологічно специфічні синдро-
ми, і, можливо, вдасться передбачити, які пацієнти найкра-
ще відповідатимуть на конкретне лікування, або визначити 
специфічну чи нову терапію на основі генів чи розпізнати 
механізм, що лежить в основі розладу. Використання тера-
пії, спрямованої на основний нейробіологічний процес, що 
призводить до епілептогенезу, може значно полегшити су-
путні захворювання, а також напади.

Крім того, добре відомо, що конкретні протисудомні пре-
парати можуть погіршувати певні синдроми, як, наприклад, 
блокатори натрієвих каналів при багатьох ІГЕ. Деякі ж про-
тисудомні препарати більш ефективні при кількох типах на-
падів, наприклад абсансах і генералізованих тоніко-клоніч-
них нападах. Таким чином, раннє виявлення синдрому доз-
воляє підібрати оптимальну терапію, яка ймовірно призведе 
до раннього контролю над нападами та запобігання іншим 
типам нападів, які можуть еволюціонувати в конкретний 
синдром.

Точне визначення синдрому часто дозволяє передбачи-
ти перебіг хвороби та ймовірність ремісії. Деякі синдроми 
згодом проходять самостійно. У цьому випадку ми може-
мо дати сім›ям впевненість у позитивному прогнозі, а та-
кож уникнути надмірно тривалого застосування хронічних 
ППН, непотрібних діагностичних досліджень чи лікуван-
ня. І навпаки, інші синдроми мають несприятливий про-
гноз, такі як СЛГ, ГГE або FIRES. У цих випадках ми з са-
мого початку розуміємо, що розвиток найбльш ймовірно 
буде несприятливим, з фармакорезистентністю, багаторіч-
ними нападами та несприятливими наслідками для невро-
логічного розвитку. У таких випадках може бути застосова-
ний агресивніший підхід до лікування під постійним спо-
стереженням, щоб спробувати покращити загальний стан та 
якість життя. Однак слід визнати, що можливості лікування 
цих синдромів часто обмежені, вибір найбільш відповідно-
го препарату не завжди зрозумілий за результатами прове-
дених досліджень, а політерапія може збільшити ризик по-
бічних явищ або в деяких випадках викликати загострення 
нападів. Багато пацієнтів із цими синдромами можуть бути 
кандидатами для участі у майбутніх клінічних випробуван-
нях нових препаратів. Деякі синдроми не відповідають чітко 
критеріям епілепсії, що самообмежується, або DEE, швид-
ше вони можуть мати невизначений розвиток: EMA, EEM, 
EMAtS і EE-SWAS. Прогноз варіабельний, як щодо ремісії 
судом, так і щодо розвитку когнітивних і психіатричних су-
путніх захворювань, які можуть різнитися за ступенем важ-
кості. У пацієнтів може спостерігатися або розвиватися ро-
зумова відсталість від легкої до тяжкої, а також різного сту-
пеня неврологічні порушення. Іноді, навіть якщо настає 
ремісія щодо судом, неврологічні наслідки зберігаються.

Як описано вище, деякі синдроми можуть з часом еволю-
ціонувати в інший синдром, наприклад, SeLEAS у SeLECTS, 
а SeLECTS у EE-SWAS. У зв’язку з цим виникає питання 
про можливі нейробіологічні зв’язки між цими синдромами. 
На сьогоднішній день незрозуміло, чому у більшості дітей 
спостерігається лише один синдром, тоді як інші синдро-
ми еволюціонують. Така еволюція, ймовірно, обумовлена   
певними нейробіологічними факторами. Ймовірно майбут-

ні дослідження дозволять зрозуміти етіологію, і ми зможе-
мо більш точно розрізняти пацієнтів, які не мають прогре-
сування від одного синдрому до іншого. Таке розуміння доз-
волить змінити терапевтичні підходи вже в дебюті епілепсії. 
Виявлення біомаркерів може дозволити запобігти прогресу 
захворювання

Найбільш значні нозологічні зміни у синдромах дитячо-
го віку відбулися у SeLFE, які раніше були відомі як «добро-
якісні» або «ідіопатичні» фокальні епілепсії, і DEE-SWAS 
або EE-SWAS, які раніше були відомі під термінами LKS, 
ESES та епілептична енцефалопатія із безперервними комп-
лексами «спайк-повільна хвиля» під час сну.

Номенклатура «SeLFE» була обрана для відображен-
ня ключових особливостей природнього перебігу хворо-
би та клінічного фенотипу. Термін «доброякісний» недо-
речний, оскільки у багатьох дітей є супутні когнітивні та 
психіатричні ускладнення. Запропонована номенклатура 
відображає основні фенотипічні особливості для кожно-
го синдрому, наприклад, центро-темпоральні спайки при 
SeLECTs, вегетативні напади при SeLEAS, потилична се-
міологія та ЕЕГ-картина при COVE, фокальні сенсор-
ні зорові судоми, спричинені фотостимуляцією, та гене-
тична схильність при POLE-синдромі. Подібно, терміни 
DEE-SWAS та EE-SWAS включають два основні компо-
ненти - когнітивний регрес та характерний патерн ЕЕГ.

Ми вирішили зберегти термін СЛГ із кількох причин. Най-
більш важливим є те, що термін СЛГ має вирішальне значення 
для того, щоб пацієнти могли отримувати різні види підтрим-
ки, включаючи медичні засоби та реабілітацію для осіб з інва-
лідністю, яких вони потребують щодня. Заміна цього терміну 
зробить такі потрібні для цих пацієнтів послуги малодоступ-
ними. Крім того, синдром включає безліч типів нападів і етіо-
логій, які важко відобразити в короткій назві.

Ми сподіваємося, що використання більш чіткої мови з 
термінами, що безпосередньо виражають семіологію напа-
дів, які відповідають класифікації 

епілепсії та нападів 2017 року, полегшить як розпізнаван-
ня, так і постановку точного діагнозу для медичних праців-
ників та сімей, які доглядають дітей з епілепсією. Визначен-
ня синдромів епілепсії, представлені в даній роботі, вимага-
тимуть підтвердження в поздовжніх дослідженнях і можуть 
бути уточнені з публікацією нових даних. Майбутні дослі-
дження може розширити визначення більш етіологічно спе-
цифічних синдромів епілепсії. Це може допомогти більш 
ранньому клінічному розпізнаванню деяких етіологій, які 
виграють від швидкого цілеспрямованого лікування.
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