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Ñèíäðîì èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ (ÑÈÝÑ) – íåîòëîæíîå ñîñòîÿíèå â ýïèëåï-
òîëîãèè, êîòîðîå ïðåäïîëàãàåò èñïîëüçîâàíèå àãðåññèâíûõ òåðàïåâòè÷åñêèõ ïîäõîäîâ â ñâÿçè 
ñ íåãàòèâíûì âëèÿíèåì èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ è ìàññèâíîé ýïèëåïòèôîðìíîé 
àêòèâíîñòè íà ýëåêòðîýíöåôàëîãðàììå íà êîãíèòèâíîå ðàçâèòèå ðåáåíêà. Äàæå êðàòêîñðî÷íàÿ 
çàäåðæêà íàçíà÷åíèÿ ïðåïàðàòîâ ïåðâîé ëèíèè íåãàòèâíî îòðàæàåòñÿ íà áóäóùåì èíòåëëåêòå 
ðåáåíêà. Â ñòàòüå îáñóæäàþòñÿ ðàçëè÷íûå ìåæäóíàðîäíûå ïðîòîêîëû êîìáèíèðîâàííîé òåðàïèè, 
ñî÷åòàþùèå êîðòèêîñòåðîèäû è âèãàáàòðèí. 

Îñíîâíûå âûâîäû. Îäíîâðåìåííîå íàçíà÷åíèå âèãàáàòðèíà è ãëþêîêîðòèêîñòåðîèäîâ 
(ÃÊÑ) äîñòîâåðíî áûñòðåå è ýôôåêòèâíåé  óìåíüøàåò èíôàíòèëüíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû â 
ñðàâíåíèè ñ ìîíîòåðàïèåé. Êîìáèíèðîâàííàÿ òåðàïèÿ øèðîêî ðåêîìåíäóåòñÿ â ìåæäóíàðîäíûõ 
êëèíè÷åñêèõ ïðîòîêîëàõ ëèáî â êà÷åñòâå ïåðâîé ëèíèè äëÿ ïàöèåíòîâ ñ ÑÈÝÑ, ëèáî – âòîðîé 
ëèíèè äëÿ ïàöèåíòîâ, ó êîòîðûõ ñîõðàíÿþòñÿ ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû/ãèïñàðèòìèÿ íà 5-7 äåíü 
íà ìîíîòåðàïèè ïðåïàðàòîì ïåðâîé ëèíèè. Óñòàíîâëåíà îïòèìàëüíàÿ äëèòåëüíîñòü ïðîòèâîðå-
öèäèâíîé òåðàïèè âèãàáàòðèíîì ïðè ÑÈÝÑ – êóðñû äëèòåëüíîñòüþ îò 24 ìåñÿöåâ äîñòîâåðíî 
ðåæå âûçûâàþò ðåöèäèâ ÑÈÝÑ, ÷åì áîëåå êîðîòêèå êóðñû.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ñèíäðîì èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ, âèãàáàòðèí, êîðòèêî-
ñòåðîèäû, êîìáèíèðîâàííàÿ òåðàïèÿ.

Ââåäåíèå. Ñèíäðîì èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ (ÑÈÝÑ) — ðåäêîå, íî òÿæåëîå íåîò-
ëîæíîå ñîñòîÿíèå ñ äåáþòîì ó äåòåé â ðàííåì âîçðàñòå, îáû÷íî ÿâëÿþùååñÿ âòîðè÷íûì ïî îòíî-
øåíèþ ê øèðîêîìó ðÿäó çàáîëåâàíèé ãîëîâíîãî ìîçãà [1, 2, 3]. ÑÈÝÑ – íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííàÿ 
ýïèëåïòè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ ó äåòåé 1-îãî ãîäà æèçíè [4], êîòîðàÿ âñòðå÷àåòñÿ ñ ÷àñòîòîé îò 2,9 
äî 4,5 íà 10.000 æèâîðîæäåííûõ [5, 6, 7]. Áîëåå ÷åì ó ïîëîâèíû ïàöèåíòîâ èìååòñÿ îñíîâíîå çàáî-
ëåâàíèå, ïîñëóæèâøåå ïðè÷èíîé ÑÈÝÑ: ýòî ìîãóò áûòü ïîðîêè ðàçâèòèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà, ãèïîêñè÷å-
ñêè-èøåìè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ, òóáåðîçíûé ñêëåðîç, ñèíäðîì Äàóíà è ìíîãèå äðóãèå ãåíåòè÷åñêèå 
è íåãåíåòè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ [8]. 

Èíôàíòèëüíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû – ðàçíîâèäíîñòü ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, âîçíèêàþùèõ ó 
äåòåé ìëàäøå 2 ëåò è êëèíè÷åñêè õàðàêòåðèçóþùàÿñÿ ïðèñòóïàìè ñïàçìîâ ñ âíåçàïíûìè ñãèáàòåëüíû-
ìè, ðàçãèáàòåëüíûìè èëè ñìåøàííûìè ñãèáàòåëüíî-ðàçãèáàòåëüíûìè ñèììåòðè÷íûìè ñîêðàùåíèÿìè 
ìûøö ãîëîâû, øåè, òóëîâèùà è êîíå÷íîñòåé, èìåþùèìè ñåðèéíîå òå÷åíèå, äëÿùèìèñÿ îò 1 äî 2 ñåê 
[1]. ÑÈÝÑ – ñîâðåìåííîå íàçâàíèå ñèíäðîìà Âåñòà; íî â îòëè÷èå îò êðèòåðèåâ äèàãíîçà ïðè ñèíäðîìå 
Âåñòà ÑÈÝÑ íå îáÿçàòåëüíî äîëæåí ñîïðîâîæäàòüñÿ çàäåðæêîé èëè ðåãðåññîì ðàçâèòèÿ; à òàêæå íàëè-
÷èå ãèïñàðèòìèè íà ìåæïðèñòóïíîé ÝÝÃ áîëüøå íå ÿâëÿåòñÿ íåîáõîäèìûì äëÿ óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà 
ÑÈÝÑ. Êðîìå ãèïñàðèòìèè èíôàíòèëüíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû ìîãóò ñîïðîâîæäàòüñÿ ôîêàëüíîé, 

ðåãèîíàëüíîé è ìóëüòèôîêàëüíîé ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòüþ íà ÝÝÃ [3].
Ëå÷åíèå ÑÈÝÑ çàòðóäíåíî, òàê êàê ïðèñòóïû íå ÷óâñòâèòåëüíû ê áîëüøèíñòâó ïðîòèâîýïè-

ëåïòè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ (ÏÝÏ), ðåöèäèâû âîçíèêàþò ÷àñòî, è ó áîëüøèíñòâà ïàöèåíòîâ ðàçâèâà-
åòñÿ ôàðìàêîðåçèñòåíòíàÿ ýïèëåïñèÿ, êîãíèòèâíûå íàðóøåíèÿ è ðàññòðîéñòâà àóòèñòè÷åñêîãî 
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ñïåêòðà [8]. ÑÈÝÑ – íåîòëîæíîå ñîñòîÿíèå â äåòñêîé íåâðîëîãèè, òðåáóþùåå ñðî÷íîãî íàçíà÷åíèÿ 
ïðåïàðàòîâ ïåðâîé ëèíèè òåðàïèè è àãðåññèâíîãî ïîäõîäà â óñòðàíåíèè êàê ñàìèõ ýïèëåïòè÷åñêèõ 
ñïàçìîâ, òàê è èõ ïðîÿâëåíèé íà ÝÝÃ (ãèïñàðèòìèè èëè äðóãîé «ìàññèâíîé» ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâ-
íîñòè). Âåäóùèå çàðóáåæíûå ðóêîâîäñòâà ïî òåðàïèè ÑÈÝÑ (Ãåðìàíèÿ/Øâåéöàðèÿ, Âåëèêîáðèòàíèÿ è 
äð.) îïðåäåëÿþò 24 ÷àñà êàê ñðîê, â òå÷åíèå êîòîðîãî íåîáõîäèìî óòî÷íèòü äèàãíîç è íà÷àòü ëå÷åíèå 
[9, 10]. Áðèòàíñêèé ïðîòîêîë NICE*1 ðåêîìåíäóåò: «åñëè ó ðåáåíêà ìëàäøå 2 ëåò ïîäîçðåâàþòñÿ èëè 
ïîäòâåðæäàþòñÿ èíôàíòèëüíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû, â òå÷åíèå 24 ÷àñîâ íåîáõîäèìî ñðî÷íî íà-
ïðàâèòü ðåáåíêà ê äåòñêîìó íåâðîëîãó äëÿ îáåñïå÷åíèÿ áûñòðîãî îáñëåäîâàíèÿ, âêëþ÷àÿ ÝÝÃ âî ñíå, 
è íàçíà÷èòü áûñòðîå ëå÷åíèå äëÿ ïðåêðàùåíèÿ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ» [9].

Ïðè÷èíà òàêîãî êîðîòêîãî ñðîêà äî íà÷àëà òåðàïèè çàêëþ÷àåòñÿ â ñòðåìèòåëüíîé ïîòåðå êîãíèòèâíûõ 
ôóíêöèé è çàäåðæêå/ðåãðåññå ðàçâèòèÿ íà ôîíå ïåðñèñòèðîâàíèÿ èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàç-
ìîâ. Åñëè èñêëþ÷èòü ïàöèåíòîâ ñî ñòðóêòóðíûìè èçìåíåíèÿìè íà ÌÐÒ (ôàêòîð, êîòîðûé íåçàâèñèìî 
îò ïðèñòóïîâ íåãàòèâíî âëèÿåò íà ðàçâèòèå ðåáåíêà), òî êàæäûé äåíü çàäåðæêè òåðàïèè ïðåïàðàòàìè 
ïåðâîé ëèíèè ñíèæàåò ïðîãíîç êîãíèòèâíîãî ðàçâèòèÿ íà ïîëîâèíó áàëà ïî øêàëå Âàéíëàíäà (VABS) â 
ñðåäíåì â òå÷åíèå ïåðâûõ 2 ìåñÿöåâ [11]. Ïðè ýòîì êîãíèòèâíûå ïîòåðè çà ïåðâóþ íåäåëþ çàäåðæêè 
ïîñëå óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà ñîñòàâëÿþò áîëåå 1 áàëà ïî øêàëå VABS çà êàæäûé äåíü. 

Ðèñ. 1. Âëèÿíèå çàäåðæêè òåðàïèè íà ïîêàçàòåëè ðàçâèòèÿ ó 33 ïàöèåíòîâ ñ íåóñòàíîâëåííîé 
ýòèîëîãèåé ÑÈÝÑ áåç ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé â ìîçãå. VABS – Øêàëà àäàïòèâíîãî ïîâåäåíèÿ 

Âàéíëàíäà, êîòîðàÿ îöåíèâàåò íàðóøåíèÿ èíòåëëåêòà, çàäåðæêó ðàçâèòèÿ è ñèìïòîìû àóòèçìà [11]. 

Íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî â îòäàëåííîé ïåðñïåêòèâå ýôôåêòèâíîñòü ìîíîòåðàïèè êîðòèêîñòåðîèäàìè â 
ñðàâíåíèè ñ êîìáèíèðîâàííîé òåðàïèåé (êîðòèêîñòåðîèäû+âèãàáàòðèí) ñòàíîâèòñÿ ñîïîñòàâèìîé, â 
ïåðâûé ìåñÿö òåðàïèè ðàçíèöà â ýôôåêòèâíîñòè î÷åíü ñóùåñòâåííà. Ýòî äàåò äîïîëíèòåëüíûå äíè 
áåç èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ/ãèïñàðèòìèè è ìîæåò ñïîñîáñòâîâàòü óëó÷øåíèþ ïðîãíîçà 
ðàçâèòèÿ ðåáåíêà [12]. 

 Ðèñ. 2. Ðàçëè÷èÿ ìåæäó ìîíî- è êîìáèíèðîâàííîé òåðàïèåé [12].

1 *NICE (*National Institute for Health and Care Excellence – Íàöèîíàëüíûé èíñòèòóò çäîðîâüÿ è êà÷åñòâà 
 êëèíè÷åñêîé ïîìîùè – ãîñóäàðñòâåííûé âíåâåäîìñòâåííûé îðãàí Ìèíèñòåðñòâà çäðàâîîõðàíåíèÿ è 
 ñîöèàëüíîãî îáåñïå÷åíèÿ, êîòîðûé îòâå÷àåò çà îöåíêó ýêîíîìè÷åñêîé ýôôåêòèâíîñòè ëåêàðñòâ è îáåñ–
 ïå÷åíèå èõ äîñòóïíîñòè äëÿ Âåëèêîáðèòàíèè, Óýëüñà è Ñåâåðíîé Èðëàíäèè).

ÑÒÀÒÜÈ È ÎÁÇÎÐÛ
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Ñëåäóåò ó÷èòûâàòü, ÷òî êîìáèíèðîâàííàÿ òåðàïèÿ ìîæåò èìåòü äîïîëíèòåëüíûå ïîáî÷íûå ýôôåêòû, 
íàïðèìåð, äâèãàòåëüíûå ðàññòðîéñòâà, äèçàâòîíîìèÿ (ñîñòîÿíèå âûðàæåííîé äèñôóíêöèè âåãåòàòèâíîé 
íåðâíîé ñèñòåìû) è äð., êîòîðûå ÷àùå âñåãî ìîæíî îæèäàòü ó äåòåé ñ òðèñîìèåé ïî 21 õðîìîñîìå [10]. 

Íåñìîòðÿ íà ïîâûøåííûå ðèñêè ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ îò òåðàïèè ðèñêè îñëîæíåíèé ñàìîãî çàáî-
ëåâàíèÿ çíà÷èòåëüíî èõ ïåðåâåøèâàþò, è áîëüøèíñòâî ñòàíäàðòîâ òåðàïèè ÑÈÝÑ âêëþ÷àþò êîìáèíè-
ðîâàííóþ ñõåìó òåðàïèè ïðåïàðàòàìè ïåðâîé-âòîðîé ëèíèè [9-14]. 

Êîðòèêîñòåðîèäû. Êîðòèêîñòåðîèäû (ãëþêîêîðòèêîñòåðîèäû/ÃÊÑ è àäðåíîêîðòèêîñòåðîäû/ÀÊÒÃ) 
ïðèìåíÿþòñÿ äëÿ ëå÷åíèÿ ïàöèåíòîâ ñ ýïèëåïñèåé óæå áîëåå 60 ëåò. Ïåðâàÿ ïóáëèêàöèÿ äàòèðóåòñÿ 
1958 ãîäîì, êîãäà Ñîðåëü è Äþçî-Áàëóà âïåðâûå ñîîáùèëè î çàìåòíîì óëó÷øåíèè ñîñòîÿíèÿ 21 ïàöè-
åíòà ñ ýïèëåïñèåé, ïîëó÷àâøèõ àäðåíîêîðòèêîòðîïíûé ãîðìîí (ÀÊÒÃ) [15]. Ñ òåõ ïîð êîðòèêîñòåðîèäû 
âêëþ÷åíû â ðàçëè÷íûå ñòàíäàðòû è ïðîòîêîëû òåðàïèè ýïèëåïòè÷åñêèõ ïðèñòóïîâ, îñíîâàííûõ íà 
ðåçóëüòàòàõ ðàíäîìèçèðîâàííûõ êîíòðîëèðóåìûõ èññëåäîâàíèé (ÐÊÈ) [16]. Ïðîòîêîëû òåðàïèè ýïè-
ëåïñèè ó äåòåé âêëþ÷àþò ðàçëè÷íûå êîðòèêîñòåðîèäû, â òîì ÷èñëå: ïðåäíèçîëîí, ìåòèëïðåäíèçîëîí, 
ãèäðîêîðòèçîí, ÀÊÒÃ è äð. [17]. 

Õîòÿ òî÷íûé ìåõàíèçì, ñ ïîìîùüþ êîòîðîãî ñòåðîèäû âëèÿþò íà ÷àñòîòó ïðèñòóïîâ, íåèçâåñòåí, 
ñóùåñòâóåò íåñêîëüêî ãèïîòåç. Îäíà èç íèõ îñíîâàíà íà äàííûõ î âîñïàëèòåëüíûõ ïðîöåññàõ ïðè ýïè-
ëåïòîãåíåçå [18]. Åñòü äàííûå, ñâèäåòåëüñòâóþùèå â ïîëüçó òîãî, ÷òî ñóäîðîãè ìîãóò áûòü ñâÿçàíû ñ 
âîñïàëåíèåì è íàîáîðîò. Îñîáåííî ïðè äëèòåëüíûõ ïðèñòóïàõ, íàïðèìåð, ïðè ýïèëåïòè÷åñêîì ñòàòóñå 
è ëåêàðñòâåííî-óñòîé÷èâîé ýïèëåïñèè, îïðåäåëÿåòñÿ ïîâûøåíèå ïðîâîñïàëèòåëüíûõ öèòîêèíîâ: IL-1, 
TNF, IL-6, PG- E2, ÑÊ-1, HMGB1 ó ãðûçóíîâ è ó ÷åëîâåêà â îáðàçöàõ ãîëîâíîãî ìîçãà (IL-1, HMGB1, 
IL- 1R1, TLR4) è ëèêâîðå (IL-6). Ó ãðûçóíîâ âîñïàëåíèå âëèÿëî íà ÷àñòîòó è òÿæåñòü ïðèñòóïîâ, è áûëî 
âûñêàçàíî ïðåäïîëîæåíèå, ÷òî ýòè ìåõàíèçìû ìîãóò ïðèñóòñòâîâàòü ïðè ýïèëåïñèè òàêæå è ó ëþäåé 
[19]. Äðóãàÿ ãèïîòåçà ïðåäïîëàãàåò âçàèìîäåéñòâèå êîðòèêîñòåðîèäîâ ñ ðåöåïòîðîì -àìèíîìàñëÿíîé 
êèñëîòû (ÃÀÌÊ-A) – ñòåðîèäû óâåëè÷èâàþò ïðîäîëæèòåëüíîñòü è ÷àñòîòó îòêðûòèÿ ëèãàíä-çàâèñèìûõ 
õëîðíûõ êàíàëîâ, òåì ñàìûì ïîäàâëÿÿ ãèïåðâîçáóäèìîñòü íåéðîíîâ [20].

Êîðòèêîñòåðîèäû îáû÷íî õîðîøî ïåðåíîñÿòñÿ, îäíàêî ìîãóò âîçíèêàòü ïîáî÷íûå ýôôåêòû ñðåäíåé 
è òÿæåëîé ñòåïåíè, è ðîäèòåëè ïàöèåíòîâ äîëæíû áûòü ïðîèíôîðìèðîâàíû îá ýòîì. Ê èçâåñòíûì 
ïîáî÷íûì ýôôåêòàì, ñâÿçàííûì ñ êðàòêîñðî÷íûì ëå÷åíèåì, îòíîñÿòñÿ ãèïåðãëèêåìèÿ è íàðóøåíèÿ 
ýëåêòðîëèòíîãî áàëàíñà, îñòðûå èíôåêöèè, â òîì ÷èñëå ïíåâìîíèÿ è ñåïñèñ, íàðóøåíèå çàæèâëåíèÿ 
ðàí, ïñèõè÷åñêèå è ïîâåäåí÷åñêèå íàðóøåíèÿ, òàêèå êàê âîçáóæäåíèå, ðàçäðàæèòåëüíîñòü è ïñèõîç. 
Êðîìå òîãî, ïîáî÷íûå ýôôåêòû ïðè äëèòåëüíîì ëå÷åíèè âêëþ÷àþò êóøèíãîèäíûå ñèìïòîìû, òàêèå 
êàê óâåëè÷åíèå âåñà, çàäåðæêó ðîñòà, ãëþêîçóðèþ/ãèïåðãëèêåìèþ, äèàáåò 2-ãî òèïà, ãèïåðòîíèþ è 
ïåðåëîìû êîñòåé çà ñ÷åò îñòåîïîðîçà. Äëèòåëüíîå ëå÷åíèå ìîæåò ïðèâåñòè ê ïîäàâëåíèþ ôóíêöèè 
ãèïîòàëàìóñà è ãèïîôèçà, ÷òî ïðèâîäèò ê íàäïî÷å÷íèêîâîé íåäîñòàòî÷íîñòè, ïîâûøåííîìó ðèñêó 
èíôåêöèé, ðàçâèòèÿ ïñèõîçà, íåôðîêàëüöèíîçà, êàòàðàêòû è àòðîôèè âåùåñòâà ãîëîâíîãî ìîçãà [17].

Âèãàáàòðèí. Âèãàáàòðèí â òåðàïåâòè÷åñêîé äîçå îò 100 ìã/êã/ñóò óñòóïàåò ïðåäíèçîëîíó â äîçå 
40 ìã/êã/ñóò â òåðàïèè ÑÈÝÑ, íå ñâÿçàííîãî ñ òóáåðîçíûì ñêëåðîçîì, êàê ïî ýôôåêòèâíîñòè, òàê è ïî 
îòäàëåííûì èñõîäàì (àíãëèéñêîå èññëåäîâàíèå, n=107) [21, 22]. Îäíàêî âûñîêèå äîçû âèãàáàòðèíà 
(150 ìã/êã/ñóò) íå óñòóïàþò ñòåðîèäàì íè ïî ýôôåêòèâíîñòè, íè ïî êîãíèòèâíûì èñõîäàì, êàê íåäàâíî 
áûëî ïîêàçàíî â áîëåå êðóïíîì ïðîñïåêòèâíîì íàáëþäàòåëüíîì ìóëüòèöåíòðîâîì èññëåäîâàíèè â 
ÑØÀ ó 395 äåòåé ñ âïåðâûå âûÿâëåííûì ÑÈÝÑ [23]. 

Âèãàáàòðèí – íåîáðàòèìûé èíãèáèòîð òðàíñàìèíàçû, êîòîðàÿ ðàñùåïëÿåò ÃÀÌÊ è ñïîñîáñòâóåò 
åå âûñâîáîæäåíèþ â ñèíàïñàõ, ÷òî â èòîãå ïðèâîäèò ê ïîâûøåíèþ óðîâíÿ ÃÀÌÊ â ìîçãå. Ñíèæåíèå 
óðîâíÿ ãëóòàìàòà/ãëóòàìèíà â àñòðîöèòàõ è íåéðîíàõ, âûçâàííîå âèãàáàòðèíîì, òàêæå ñïîñîáñòâóåò 
ïðîòèâîñóäîðîæíîìó ýôôåêòó, ñâÿçàííîìó ñ ýòèì ïðåïàðàòîì [24]. 

Ñðåäè ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ âèãàáàòðèíà îñîáîå âíèìàíèå çàñëóæèâàåò ïîòåíöèàëüíîå òîêñè÷åñêîå 
äåéñòâèå íà ñåò÷àòêó, ñâÿçàííîå ñ ñóæåíèåì ïåðèôåðè÷åñêèõ ïîëåé çðåíèÿ. Íîâûå äàííûå, îïóáëè-
êîâàííûå â àìåðèêàíñêîì ðååñòðå âèãàáàòðèíà, â êîòîðîì ñîáðàíû äàííûå áîëåå 9000 ïàöèåíòîâ, 
ïîëó÷àâøèõ âèãàáàòðèí (ðåãèñòð çàïîëíÿëñÿ 16 ëåò), ïîêàçàëè, ÷òî íè ó îäíîãî èç ïàöèåíòîâ íå áûëî 
âûÿâëåíî êëèíè÷åñêè çíà÷èìîé ïîòåðè îñòðîòû çðåíèÿ, ó 2% ïàöèåíòîâ ñî âðåìåíåì ïîÿâèëèñü íîâûå 
íàðóøåíèÿ çðåíèÿ, íî íè îäíî èç íèõ íå áûëî âûçâàíî ïðèåìîì âèãàáàòðèíà. Òàêèì îáðàçîì, ðèñê 
äëÿ çðåíèÿ îêàçàëñÿ íèæå, ÷åì ïðåäïîëàãàëîñü ðàíåå [25].

Äàëåå ìû ðàññìîòðèì ïðàêòè÷åñêèå ñõåìû êîìáèíèðîâàííîãî íàçíà÷åíèÿ ãîðìîíîâ è âèãàáàòðèíà 
ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÈÝÑ.

Ïðîòîêîë èññëåäîâàíèÿ ICISS*2 [26]. Îäíèì èç ïåðâûõ è ÷àñòî ïðèìåíÿåìûõ â íàñòîÿùåå 
âðåìÿ ÿâëÿåòñÿ ïðîòîêîë, âçÿòûé èç èññëåäîâàíèÿ ICISS. Â ðàìêàõ äàííîãî ïðîòîêîëà îäíîâðå-
ìåííî ââîäÿò ïðåäíèçîëîí è âèãàáàòðèí. Ïðåäíèçîëîí ïðèíèìàþò ïåðîðàëüíî (ïî 10 ìã 4 ðàçà 



17

â äåíü) â òå÷åíèå 2 íåä. Åñëè ïðèñòóïû íå ïðåêðàùàþòñÿ íà 7-é äåíü èëè ïîÿâëÿþòñÿ ñíîâà, äîçèðîâêó 
ñëåäóåò óâåëè÷èòü äî 20 ìã 3 ðàçà â äåíü. Êðîìå òîãî, ïåðîðàëüíûé ïðèåì âèãàáàòðèíà íà÷èíàþò ñ 
50 ìã/êã/ñóò è óâåëè÷èâàþò äî 150 ìã/êã/ñóò (ñóòî÷íàÿ äîçà äåëèòñÿ íà 2 ïðèåìà) â òå÷åíèå 4 äíåé, 
åñëè ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû íå ïðåêðàùàþòñÿ íà 7-é äåíü èëè ïîÿâëÿþòñÿ ñíîâà. ×åðåç 2 íåäåëè 
ãîðìîíàëüíàÿ òåðàïèÿ ïðåêðàùàåòñÿ, ïðè ýòîì äîçà ñíèæàåòñÿ íà 10 ìã êàæäûå 5 äíåé, à ëå÷åíèå 
âèãàáàòðèíîì ïðîäîëæàåòñÿ. 

 Òàáëèöà 1. Ïðîòîêîë èññëåäîâàíèÿ ICISS: îäíîâðåìåííîå ïðèìåíåíèå ÃÊÑ è âèãàáàòðèíà

Îäíîâðåìåííî  Äåíü 0 Äåíü 7 Äåíü 14

Ïðåäíèçîëîí 10 ìã Ïðåêðàùåíèå ýïèëåïòè÷åñêèõ Ñíèæåíèå äîçû
ïåðîðàëüíî 4 ðàçà â äåíü ñïàçìîâ: 10 ìã 4 ðàçà â äåíü; íà 10 ìã
  ïðîäîëæåíèå ýïèëåïòè÷åñêèõ  êàæäûå 5 äíåé
  ñïàçìîâ: 20 ìã 3 ðàçà â äåíü 

Âèãàáàòðèí                 0-24 ÷: 50 ìã/êã/äåíü, 24-48 ÷: 100 ìã/êã/äåíü,  Âèãàáàòðèí
ïåðîðàëüíî                            ïðîäîëæåíèå ýïèëåïòè÷åñêèõ äëèòåëüíî
                                                ñïàçìîâ > 72 ÷: 150 ìã/êã/äåíü 

Êîììåíòàðèè: õîòÿ îòäàëåííûå ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ ICISS íå ïîêàçàëè ðàçëè÷èé â êîãíèòèâíûõ 
èñõîäàõ ìåæäó 2-ìÿ ãðóïïàìè (êîìáèíèðîâàííàÿ è ìîíîòåðàïèÿ), îäíàêî êîìáèíèðîâàííàÿ òåðàïèÿ áûëà 
áîëåå ýôôåêòèâíîé, ÷åì òîëüêî ãîðìîíàëüíàÿ òåðàïèÿ, â ëå÷åíèè ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ â ïåðèîä 
ñ 14-ãî ïî 42-é äåíü ëå÷åíèÿ. Èçâåñòíî, ÷òî ðàííåå ïðåêðàùåíèå ïðèñòóïîâ ÿâëÿåòñÿ íàäåæíûì ïðî-
ãíîñòè÷åñêèì ôàêòîðîì â îòíîøåíèè ðåçóëüòàòîâ ëå÷åíèÿ ýïèëåïñèè, â ñâÿçè ñ ÷åì êîìáèíèðîâàííàÿ 
òåðàïèÿ ïðèçíàíà áîëåå ýôôåêòèâíîé, ÷åì ìîíîòåðàïèÿ. Ñòàðûå àëãîðèòìû ðåêîìåíäîâàëè äëèòåëüíîå 
ïðèìåíåíèè íèçêèõ äîç ñòåðîèäîâ. Ïðåèìóùåñòâî ïðîòîêîëà ICISS ïåðåä íèìè ñîñòîèò â òîì, ÷òî îí 
èñïîëüçóåò êîðîòêèå êóðñû âûñîêèõ äîç ÃÊÑ, ÷òî ïîçâîëÿåò èçáåæàòü ðàçâèòèå íàäïî÷å÷íèêîâîé íå-
äîñòàòî÷íîñòè è ñíèçèòü ÷àñòîòó ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ, ñâÿçàííûõ ñ äëèòåëüíûì ïðèìåíåíèåì ÃÊÑ [27].

Ðóêîâîäñòâî NICE (Âåëèêîáðèòàíèÿ) [9]. Èññëåäîâàíèå ICISS, ïðîâåäåííîå â Âåëèêîáðèòàíèè, 
â çíà÷èòåëüíîé ñòåïåíè ïîâëèÿëî íà âêëþ÷åíèå â êëèíè÷åñêèå ðåêîìåíäàöèé NICE êîìáèíèðîâàííîé 
ñõåìû òåðàïèè ÑÈÝÑ. Äàëåå ïðèâîäèì ýòîò ðàçäåë ðåêîìåíäàöèé. 

Ëå÷åíèå ïåðâîé ëèíèè (ïðè ÑÈÝÑ).
6.3.4 Ïðåäëîæèòå êîìáèíèðîâàííóþ òåðàïèþ âûñîêèìè äîçàìè ïåðîðàëüíîãî ïðåäíèçîëîíà è âè-

ãàáàòðèíà â êà÷åñòâå ëå÷åíèÿ ïåðâîé ëèíèè ïðè èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìàõ, íå ñâÿçàííûõ 
ñ òóáåðîçíûì ñêëåðîçîì, åñëè òîëüêî ó ðåáåíêà íåò âûñîêîãî ðèñêà ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ, ñâÿçàííûõ 
ñî ñòåðîèäàìè.

6.3.5 Ðàññìîòðèòå âîçìîæíîñòü ïðèìåíåíèÿ òîëüêî âèãàáàòðèíà â êà÷åñòâå ïðåïàðàòà ïåðâîé ëèíèè 
äëÿ ëå÷åíèÿ èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ ó äåòåé ñ âûñîêèì ðèñêîì ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ, 
ñâÿçàííûõ ñî ñòåðîèäàìè.

6.3.6 Ïðåäëîæèòå âèãàáàòðèí â êà÷åñòâå ïðåïàðàòà ïåðâîé ëèíèè äëÿ ëå÷åíèÿ èíôàíòèëüíûõ ýïè-
ëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ, âûçâàííûõ òóáåðîçíûì ñêëåðîçîì. Åñëè âèãàáàòðèí íå ýôôåêòèâåí â òå÷åíèå 
íåäåëè, äîáàâüòå âûñîêèå äîçû ïåðîðàëüíîãî ïðåäíèçîëîíà.

6.3.7 Ïåðåä íà÷àëîì ïðèåìà ïðåäíèçîëîíà âíóòðü ïðè èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìàõ: 
îáñóäèòå âîçìîæíûå ïîáî÷íûå ýôôåêòû ëå÷åíèÿ ñòåðîèäàìè ñ ðîäèòåëÿìè. Ïðîâåðüòå, åñòü ëè ó 
ðåáåíêà àíòèòåëà ê âèðóñó âåòðÿíîé îñïû.

Äàéòå ðîäèòåëÿì êàðòî÷êó ñ èíôîðìàöèåé î ñòåðîèäíûõ ãîðìîíàõ è ðåêîìåíäàöèÿì, êîãäà ñëåäóåò 
îáðàùàòüñÿ çà ìåäèöèíñêîé ïîìîùüþ ïðè ïîáî÷íûõ ýôôåêòàõ.

6.3.8 Ïðè ïðèìåíåíèè ïåðîðàëüíîãî ïðåäíèçîëîíà äëÿ ëå÷åíèÿ èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàç-
ìîâ ñëåäóéòå ðåêîìåíäàöèÿì, ïðèâåäåííûì â áðèòàíñêîì ôàðìàöåâòè÷åñêîì ôîðìóëÿðå (èíñòðóêöèÿ) 
äëÿ äåòåé, ïðèíèìàþùèõ ïðåäíèçîëîí. Âî âðåìÿ ëå÷åíèÿ åæåíåäåëüíî êîíòðîëèðóéòå àðòåðèàëüíîå 
äàâëåíèå è óðîâåíü ãëþêîçû â ìî÷å.

6.3.9 Ïðè ïðèìåíåíèè âèãàáàòðèíà äëÿ ëå÷åíèÿ èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ óâåëè÷üòå 
äîçó â ñîîòâåòñòâèè ñ áðèòàíñêèì ôàðìàöåâòè÷åñêèì ôîðìóëÿðîì (èíñòðóêöèåé) äëÿ äåòåé, 

2 *ICISS  –  International Collaborative Infantile Spasms Study – Ìåæäóíàðîäíîå ñîòðóäíè÷åñòâî ïî èññëåäîâà-
íèþ  èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ, íàçâàíèå ìóëüòèöåíòðîâîãî ðàíäîìèçèðîâàííîãî èññëåäîâàíèÿ 
â êîòîðîì îöåíèâàëàñü ýôôåêòèâíîñòü è áåçîïàñíîñòü êîìáèíèðîâàííàÿ è ìîíîòåðàïèÿ ÑÈÝÑ.

ÑÒÀÒÜÈ È ÎÁÇÎÐÛ
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ïðèíèìàþùèõ âèãàáàòðèí. Åñëè ýïèëåïòè÷åñêèå ïðèñòóïû íå ïðåêðàùàþòñÿ (êëèíè÷åñêè è ïî ðåçóëü-
òàòàì ÝÝÃ), îáñóäèòå äàëüíåéøåå óâåëè÷åíèå äîçû ñ äåòñêèì íåâðîëîãîì.

Ïðåäëàãàåìàÿ NICE ñõåìà îòìåíû ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè äëÿ ïðåäîòâðàùåíèÿ íàäïî÷å÷íèêîâîé 
íåäîñòàòî÷íîñòè ó äåòåé äî 16 ëåò, êîòîðûå ïðèíèìàëè ÃÊÑ áîëåå 3 íåäåëü: ñîêðàòèòü ïðèåì ÃÊÑ äî 
åæåäíåâíîé ôèçèîëîãè÷åñêè ýêâèâàëåíòíîé äîçû (äëÿ äåòåé äî 16 ëåò ýòî äîçà ãèäðîêîðòèçîíà = 8 ìã/ì2;
äëÿ ðåáåíêà 2 ëåò ïëîùàäü òåëà = 0,5 ì2). Äàëåå ïîñòåïåííîå ñíèæåíèå äîçû ÷åðåç äåíü â òå÷åíèå 
2 íåäåëü, çàòåì – äâàæäû â íåäåëþ â òå÷åíèå 2 íåäåëü, çàòåì – îòìåíà (NICE 2022). 

Ïðè ïðèìåíåíèè ãëþêîêîðòèêîèäîâ áîëåå 12 íåäåëü, ïîñëå òîãî êàê ñóòî÷íàÿ äîçà ïðåäíèçîëîíà 
ñîñòàâèò 3 ìã, åå ñíèæåíèå äî ïîëíîé îòìåíû ìîæåò çàíÿòü 6 ìåñÿöåâ ñî ñíèæåíèåì äîçû íà ïîë-
ìèëëèãðàììà â ìåñÿö [9].

Êîììåíòàðèè. Êîìáèíèðîâàííàÿ ñõåìà ÃÊÑ+âèãàáàòðèí ðåêîìåíäîâàíà âñåì ïàöèåíòàì ñ ÑÈÝÑ, 
èñêëþ÷àÿ ïàöèåíòîâ ñ òóáåðîçíûì ñêëåðîçîì. Äëÿ ïàöèåíòîâ ñ òóáåðîçíûì ñêëåðîçîì êîìáèíèðîâàí-
íàÿ òåðàïèÿ ðàññìàòðèâàåòñÿ ïðè îòñóòñòâèè îòâåòà íà âèãàáàòðèí ÷åðåç 7 äíåé ëå÷åíèÿ. Ðóêîâîäñòâî 
NICE áûëî ñîñòàâëåíî íà îñíîâàíèè ðåçóëüòàòîâ èññëåäîâàíèé ICISS è äð. èññëåäîâàíèé è ÿâëÿåòñÿ 
àâòîðèòåòíûì ìíåíèåì. 

Äàòñêèé ïðîòîêîë ïî M. Preel [14]. Íà 1-é äåíü íà÷àòü ëå÷åíèå âèãàáàòðèíîì â äîçèðîâêå 100 
ìã/êã/äåíü. Íà 3-èé äåíü äîçà âèãàáàòðèíà ïðè ïðîäîëæàþùèõñÿ ïðèñòóïàõ óâåëè÷èâàåòñÿ äî 150 
ìã/êã/äåíü. Íà 5-ûé äåíü íà÷èíàåòñÿ ëå÷åíèå ïðåäíèçîëîíîì â äîçå 4 ìã/êã/äåíü (ìàêñ. 40 ìã/äåíü) 
– ïðè ïðîäîëæàþùèõñÿ ïðèñòóïàõ è/èëè ãèïñàðèòìèè íà ÝÝÃ. Íåîáõîäèìî êîíòðîëèðîâàòü óðîâåíü 
ýëåêòðîëèòîâ, àðòåðèàëüíîå äàâëåíèå è àíàëèç ìî÷è. Â ñâÿçè ñ íà÷àëîì ëå÷åíèÿ ïðåäíèçîëîíîì äîçà 
âèãàáàòðèíà ñíèæàåòñÿ äî 75-100 ìã/êã/äåíü. Íà 12-é äåíü äîçà ïðåäíèçîëîíà óâåëè÷èâàåòñÿ äî 6 ìã/
êã/äåíü (ìàêñèìóì 60 ìã/äåíü) ïðè íåïðåêðàùàþùèõñÿ ïðèñòóïàõ. Ñ 19-ãî äíÿ äîçó ñòåðîèäîâ ñíèæàþò 
â òå÷åíèå 3-4 íåä, åñëè ó ðåáåíêà ïðåêðàùàþòñÿ ïðèñòóïû è íåò ãèïñàðèòìèè. Ëå÷åíèå âèãàáàòðèíîì 
ïðîäîëæàþò îò 6-12 ìåñ. Ïðè ñòðóêòóðíîé ýòèîëîãèè èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ – äëè-
òåëüíîñòü ïðîòèâîñóäîðîæíîé òåðàïèè óâåëè÷èâàåòñÿ äî 2-5 ëåò. Â êà÷åñòâå òðåòüåé ëèíèè òåðàïèè 
ðàññìàòðèâàþò êåòîãåííóþ äèåòó, òîïèðàìàò, âàëüïðîàò, êëîáàçàì èëè äîïîëíèòåëüíî ïèðèäîêñèí, 
ïèðèäîêñàëü-5 ôîñôàò èëè õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå (ó ïàöèåíòîâ – êàíäèäàòîâ íà õèðóðãè÷åñêîå ëå÷åíèå 
ýïèëåïñèè). Ïðè ïðèìåíåíèè âèãàáàòðèíà ðåêîìåíäîâàíà êîíñóëüòàöèÿ îôòàëüìîëîãà [26].

Ðèñ. 3. Äàòñêèé àëãîðèòì âåäåíèÿ ïàöèåíòîâ ñ ÑÈÝÑ, ïî M. Preel [14].

Êîììåíòàðèè. Äàòñêèé ïðîòîêîë õàðàêòåðèçóåòñÿ áûñòðûì ñòàðòîì ñ âûñîêîé äîçû âèãàáàòðèíà 
(100 ìã/êã/ñóò), îïðåäåëÿåò 5-ûé äåíü äëÿ ïðèíÿòèÿ ðåøåíèÿ ïî êîìáèíàöèè è îðèåíòèðîâàí íà òà-
êîé êðèòåðèé, êàê íàëè÷èå ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ/ãèïñàðèòìèè (âíå çàâèñèìîñòè îò èõ äèíàìèêè). 

Ïðîòîêîë áûë îïóáëèêîâàí â 2020 ã., êîãäà åùå ñîõðàíÿëàñü ïîâûøåííàÿ íàñòîðîæåííîñòü ïî 
îòíîøåíèþ ê îôòàëüìîëîãè÷åñêèì ïîáî÷íûì ýôôåêòàì âèãàáàòðèíà, ïîýòîìó îí ïðåäóñìàòðè-
âàåò ñíèæåíèå äîçû âèãàáàòðèíà è ìîæåò áûòü ðàññìîòðåí äëÿ ïàöèåíòîâ, ó êîòîðûõ ìîæíî 
îæèäàòü õóäøóþ ïåðåíîñèìîñòü âèãàáàòðèíà. 
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Ôðàíöóçñêèé ïðîòîêîë ïî M. Kuchenbuch [28]. Ïðîòîêîë òåðàïèè ñèíäðîìà èíôàíòèëüíûõ 
ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ, ïðåäñòàâëåííûé ôðàíöóçñêèìè êîëëåãàìè èç äåòñêîé áîëüíèöû Íèêêåð, 
ïðåäëàãàåò ñëåäóþùóþ ñõåìó: ñòàðò ñ âèãàáàòðèíà â äîçå 100 ìã/êã/ñóò (ñóòî÷íàÿ äîçà äåëèòñÿ íà äâà 
ïðèåìà; 60 ìã/êã/ñóò ó äåòåé ñòàðøå 1 ãîäà) ñ òèòðîâàíèåì äîçû â òå÷åíèå 24-48 ÷. Íà 7-10-é äåíü 
ïðîâîäèòñÿ îöåíêà ýôôåêòà íà îñíîâàíèè äàííûõ ñåìåéíîãî äíåâíèêà è âèäåî-ýëåêòðîýíöåôàëîãðàì-
ìû áîäðñòâîâàíèÿ è ñíà (ñ âêëþ÷åíèåì ðåãèñòðàöèè ýëåêòðîìèîãðàôè÷åñêîãî îòâåòà ñ äåëüòîâèäíûõ 
ìûøö è çàïèñè ÝÝÃ íå ìåíåå ÷åì ÷åðåç 15 ìèí ïîñëå ïðîáóæäåíèÿ). Â ñëó÷àå íåäîñòàòî÷íîãî îòâåòà 
äîçó âèãàáàòðèíà óâåëè÷èâàþò äî 150 ìã/êã/ñóò (100 ìã/êã/ñóò ó äåòåé ñòàðøå 1 ãîäà). Ïîâòîðíàÿ 
îöåíêà ýôôåêòèâíîñòè òåðàïèè ïðîâîäèòñÿ íà 20-25-é äåíü, è åñëè ðåàêöèÿ íå ïîëíàÿ (ñîõðàíÿåòñÿ 
ãèïñàðèòìèÿ, êëèíè÷åñêèå èëè ÝÝÃ-ïðîÿâëåíèÿ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ), ê âèãàáàòðèíó äîáàâëÿþò 
ãèäðîêîðòèçîí (15 ìã/êã/ñóò ó äåòåé äî 1 ãîäà è 10 ìã/êã/ñóò ó äåòåé ñòàðøå 1 ãîäà) â òå÷åíèå 15 
äíåé ñ ïîñëåäóþùåé ïîñòåïåííîé îòìåíîé â òå÷åíèå 15 äíåé. Íà 35-40-é äåíü, åñëè ãèïñàðèòìèÿ 
èëè ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû ñîõðàíÿþòñÿ, ãèäðîêîðòèçîí çàìåíÿþò íà ÀÊÒÃ (0,5 ìã/êã/ñóò â òå÷åíèå 
15 äíåé). Ïðè ïîëó÷åíèè òåðàïåâòè÷åñêîãî îòâåòà ÷åðåç 15 äíåé ïàöèåíòà âíîâü ïåðåâîäÿò íà ãèäðî-
êîðòèçîí â äîçå 10 ìã/êã/ñóò ñ ïîñòåïåííîé îòìåíîé â òå÷åíèå 6 ìåñ (â ñî÷åòàíèè ñ âèãàáàòðèíîì). 
Ïðè îòñóòñòâèè òåðàïåâòè÷åñêîãî îòâåòà ÷åðåç 15 äíåé ïðèåì ÀÊÒÃ ïðåêðàùàþò è ïðîáóþò ëå÷åíèå 
ïðåïàðàòàìè òðåòüåé ëèíèè. Â ñëó÷àå ïðèìåíåíèÿ äðóãèõ ÏÝÏ, òàêèõ êàê âàëüïðîàò èëè òîïèðàìàò, 
òàêæå ïðîâîäèòñÿ áûñòðàÿ òèòðàöèÿ äî ðåêîìåíäóåìîé âûñîêîé äîçû â òå÷åíèå 2 íåä. Îòâåò íà òåðà-
ïèþ îöåíèâàþò ÷åðåç 1 ìåñ ïîñëå äîñòèæåíèÿ öåëåâîé äîçû [28]. 

Ñîãëàñíî äàííûì ôðàíöóçñêèõ àâòîðîâ, ñðîêè òåðàïèè âèãàáàòðèíîì ïîñëå ïðåêðàùåíèÿ ýïèëåïòè-
÷åñêèõ ñïàçìîâ äîëæíû ñîñòàâëÿòü íå ìåíåå 2 ëåò. Îêàçàëîñü, ÷òî ÷àñòîòà ðåöèäèâîâ áûëà äîñòîâåðíî 
âûøå ó òåõ ïàöèåíòîâ, êòî ïîëó÷àë âèãàáàòðèí ìåíåå 24 ìåñ ïîñëå ïðåêðàùåíèÿ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàç-
ìîâ, ïî ñðàâíåíèþ ñ òåìè, êòî ïîëó÷àë âèãàáàòðèí äîëüøå 24 ìåñ (45% ïðîòèâ 12,8%, p = 0,003) [28].

Ðèñ. 4. Ñõåìà òåðàïèè ÑÈÝÑ, àäàïòèðîâàíî ïî M. Kuchenbuch [28].

Íåêîòîðûì ïàöèåíòàì, ïîëó÷àâøèì ãîðìîíû, òðåáîâàëîñü íàçíà÷åíèå ïðåïàðàòîâ êàëèÿ, ãèïîòåí-
çèâíûõ ïðåïàðàòîâ, èíãèáèòîðîâ ïðîòîííîé ïîìïû [28].

Êîììåíòàðèè. Ïðîãðåññèâíîé îñîáåííîñòüþ ôðàíöóçñêîãî ïðîòîêîëà ÿâëÿåòñÿ çàìåíà ÃÊÑ íà ÀÊÒÃ, 
ïðè îòñóòñòâèè îòâåòà íà êîìáèíàöèþ ÃÊÑ+âèãàáàòðèí, è äèôôåðåíöèðîâàííûé ïîäõîä ê äîçèðîâêàì 
ëåêàðñòâ ó äåòåé äî è ïîñëå ãîäà. Ôðàíöóçñêèé ïðîòîêîë, òàê æå êàê è äàòñêèé, îðèåíòèðóåòñÿ íà 
íàëè÷èå ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ è ãèïñàðèòìèè, ïðè ðåøåíèè î íà÷àëå êîìáèíèðîâàííîé òåðàïèè. 
Âàæíûì äîñòèæåíèåì 15-ëåòíåãî íàáëþäåíèÿ ñòàëî îïðåäåëåíèå îïòèìàëüíîãî ñðîêà òåðàïèè âèãà-
áàòðèíîì. Ðåêîìåíäàöèÿ ïðèìåíÿòü âèãàáàòðèíà ïðè ÑÈÝÑ, êàê ìèíèìóì â òå÷åíèå 24 ìåñ, òåïåðü 
âêëþ÷åíà è â äðóãèå êëèíè÷åñêèå ðåêîìåíäàöèè, îïóáëèêîâàííûå ïîçäíåå.

Áðàçèëüñêèé àäàïòèðîâàííûé ïðîòîêîë ïî L.P.B. Sampaio [29]. Â Áðàçèëèè íàèáîëåå ÷àñòî 
ïðèìåíÿåìûìè ïðåïàðàòàìè ïåðâîé ëèíèè äëÿ ëå÷åíèÿ ÑÈÝÑ ÿâëÿþòñÿ ïåðîðàëüíûé ïðåäíèçîëîí è 
âèãàáàòðèí. Âèãàáàòðèí – ïðåïàðàò ïåðâîãî âûáîðà ïðè ÑÈÝÑ ó äåòåé ñ òóáåðîçíûì ñêëåðîçîì 
è ñî÷åòàåòñÿ ñ ïðåäíèçîëîíîì â ñëó÷àÿõ íåèçâåñòíîé ýòèîëîãèè. Â óñëîâèÿõ äåôèöèòà ðåñóðñîâ 
äèàãíîç ÑÈÝÑ â Áðàçèëèè óñòàíàâëèâàåòñÿ êàê ñ ïîäòâåðæäåíèåì ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôèåé 
(ÝÝÃ), òàê è áåç ÝÝÃ, òîëüêî íà îñíîâàíèè êëèíè÷åñêèõ äàííûõ.

ÑÒÀÒÜÈ È ÎÁÇÎÐÛ
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Ïîäãîòîâêà ê íà÷àëó ïðîòîêîëà. Ó ïàöèåíòîâ íå äîëæíî áûòü íèêàêèõ ïðèçíàêîâ èëè ñèìïòîìîâ 
èíôåêöèè, à òàêæå äîëæíî áûòü íîðìàëüíîå àðòåðèàëüíîå äàâëåíèå. Ëàáîðàòîðíûå èññëåäîâàíèÿ 
âêëþ÷àþò îáùèé àíàëèç êðîâè, àíàëèç êðîâè íà ãëþêîçó, íàòðèé, êàëèé, êàëüöèé, Ñ-ðåàêòèâíûé áåëîê, 
àëàíèíàìèíîòðàíñôåðàçó (ÀËÒ), àñïàðòàòàìèíîòðàíñôåðàçó (ÀÑÒ) è àíàëèç ìî÷è. Ïåðåä òåðàïèåé 
âûñîêèìè äîçàìè êîðòèêîñòåðîèäîâ íåîáõîäèìî ïðîôèëàêòè÷åñêîå ïðîòèâîïàðàçèòàðíîå ëå÷åíèå: 
àëüáåíäàçîë â ðàçîâîé äîçå 200 ìã äëÿ äåòåé ìëàäøå 2 ëåò èëè ìåáåíäàçîë 100 ìã â äåíü â òå÷åíèå 
3 äíåé (äàííàÿ ðåêîìåíäàöèÿ, âåðîÿòíî, ñâÿçàíà ñ âûñîêîé ðàñïðîñòðàíåííîñòüþ ãåëüìèíòîçîâ â 
Áðàçèëèè è íå ïðèìåíÿåòñÿ â Ðîññèè).

Ïèðèäîêñèí íàçíà÷àþò ïåðåä ëå÷åíèåì, ÷òîáû èñêëþ÷èòü äåôèöèò ïèðèäîêñèíà, à íå ñ öåëüþ 
ëå÷åíèÿ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ. Âíóòðèâåííûé ïèðèäîêñèí â Áðàçèëèè íå äîñòóïåí, ïîýòîìó ïðè-
ìåíÿåòñÿ ïåðîðàëüíûé ïèðèäîêñèí ïî 200 ìã â äåíü â òå÷åíèå 2-3 äíåé, ñ îäíîâðåìåííîé çàïèñüþ 
ÝÝÃ. Ïèðèäîêñèí ââîäÿò, åñëè ñïàçìû ñîïðîâîæäàþòñÿ ôîêàëüíûìè ïðèñòóïàìè, îäíàêî ïðåïàðàò íå 
ñëåäóåò ïðèìåíÿòü, åñëè ó ðåáåíêà íàáëþäàþòñÿ òîëüêî èíôàíòèëüíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû (áåç 
ôîêàëüíûõ ïðèñòóïîâ). Äåòÿì ñ âûÿâëåííîé ýòèîëîãèåé èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ òàêæå 
íå ñëåäóåò íàçíà÷àòü ïèðèäîêñèí.

Ïî ìíåíèþ áðàçèëüñêèõ êîëëåã íåîáÿçàòåëüíî ïðîõîäèòü êóðñ ëå÷åíèÿ â óñëîâèÿõ ñòàöèîíàðà; âðà÷è 
äîëæíû ïðèíèìàòü ðåøåíèå èíäèâèäóàëüíî, ó÷èòûâàÿ ðèñê èíôåêöèè. Îäíàêî íåîáõîäèìî ðàññìîòðåòü 
âîçìîæíîñòü ãîñïèòàëèçàöèè, åñëè ñîöèàëüíûå óñëîâèÿ â ñåìüå ñëîæíûå è, åñëè íåò óâåðåííîñòè, ÷òî 
ëå÷åíèå áóäåò ïðîâîäèòüñÿ ïðàâèëüíî â äîìàøíèõ óñëîâèÿõ.

Âðà÷è âñåãäà äîëæíû èíôîðìèðîâàòü ðîäèòåëåé î âîçìîæíûõ ïîáî÷íûõ ýôôåêòàõ ãîðìîíàëüíîé 
òåðàïèè, î âàæíîñòè ñîáëþäåíèÿ ãèãèåíû è ïîä÷åðêèâàòü íåîáõîäèìîñòü íåìåäëåííîãî îáðàùåíèÿ 
ê âðà÷ó â ñëó÷àå ïîÿâëåíèÿ ïðèçíàêîâ èëè ñèìïòîìîâ èíôåêöèè, à òàêæå íåîáõîäèìîñòü ïîâòîðíîãî 
îñìîòðà ðåáåíêà âðà÷îì â òå÷åíèå 2 íåäåëü. 

Ïàöèåíòàì, ïðèíèìàþùèì êîðòèêîñòåðîèäû, ñëåäóåò íàçíà÷àòü îìåïðàçîë â äîçå 1 ìã/êã/äåíü óòðîì 
íàòîùàê. Äî íà÷àëà ëå÷åíèÿ ïðîâîäèòüñÿ ðåíòãåíîãðàôèÿ ãðóäíîé êëåòêè. Íåîáõîäèìû åæåíåäåëüíûå 
ëàáîðàòîðíûå èññëåäîâàíèÿ (îáùèé àíàëèç êðîâè, óðîâåíü ãëþêîçû â êðîâè, óðîâåíü íàòðèÿ, êàëèÿ, 
êàëüöèÿ, ÀËÒ, ÀÑÒ, àíàëèç ìî÷è). Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàììó ïðîâîäÿò ïîñëå 1-é íåäåëè, åñëè ýïè-
ëåïòè÷åñêèå ñïàçìû ïðåêðàòèëèñü, çàòåì íà 14-é è 42-é äåíü (6 íåäåëü ëå÷åíèÿ). Äëÿ ïîäòâåðæäåíèÿ 
êóïèðîâàíèÿ ñïàçìîâ èëè ãèïñàðèòìèè ðåêîìåíäîâàí âèäåî-ÝÝÃ ìîíèòîðèíã äëèòåëüíîñòüþ 12-24 ÷.

Ðèñ. 5. Áðàçèëüñêèé àäàïòèðîâàííûé ïðîòîêîë ïî L.P.B. Sampaio [29].

 Îòìåíà ÀÊÒÃ ïðîèñõîäèò çà 30 äíåé ÷åðåç ïðåäíèçîëîí. Ïðè äîçå ÀÊÒÃ 40 ÌÅ, ÀÊÒÃ çàìåíÿþò íà 
ïåðîðàëüíûé ïðåäíèçîëîí â äîçå 30 ìã â äåíü (ñóòî÷íàÿ äîçà äåëèòñÿ íà 3-4 ïðèåìà); ñ äàëüíåéøèì 
ñíèæåíèåì äîçû ïðåäíèçîëîíà ïî 10 ìã êàæäûå 5 äíåé. Åñëè ïðèìåíÿåìàÿ äîçà ÀÊÒÃ ñîñòàâëÿëà 60 
ÌÅ, ðåêîìåíäîâàíà çàìåíà ÀÊÒÃ íà ïåðîðàëüíûé ïðåäíèçîëîí â äîçå 40 ìã â äåíü (ñóòî÷íàÿ äîçà 
äåëèòñÿ íà 3-4 ïðèåìà); ñ äàëüíåéøèì ïîñòåïåííûì ñíèæåíèåì äîçû íà 10 ìã êàæäûå 5 äíåé [29]. 

Êîììåíòàðèè. Îñîáåííîñòüþ Áðàçèëüñêîãî ïðîòîêîëà ÿâëÿåòñÿ åãî àäàïòàöèÿ ê îñîáåííîñòÿì 
ñòðàíû. Òàê, äëÿ íà÷àëà òåðàïèè íå òðåáóåòñÿ ïîäòâåðæäåíèå ÝÝÃ, à ïåðåä íàçíà÷åíèåì ÃÊÑ îáÿçà-

òåëüíà äåãåëüìèíòèçàöèÿ. Êîìáèíèðîâàííàÿ òåðàïèÿ íàçíà÷àåòñÿ ñðàçó â ñëó÷àÿõ íåèçâåñòíîé 
ýòèîëîãèè ÑÈÝÑ (ïðè ÒÑ – ñòàðò ñ âèãàáàòðèíà). Ïðîòîêîë îðèåíòèðîâàí íà áîëåå âûñîêèå 
äîçû âèãàáàòðèíà äî 200 ìã/êã/ñóò, ÷òî ìîæåò áûòü öåëåñîîáðàçíî, åñëè åñòü îãðàíè÷åíèÿ äëÿ 
ïðèìåíåíèÿ ÃÊÑ.
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Îáÿçàòåëüíîå íàçíà÷åíèå ïðîòèâîãåëüìèíòíîé òåðàïèè ïåðåä ïðèìåíåíèå ÃÊÑ, ïî-âèäèìîìó, ñâÿçàíî 
ñ âûñîêîé ðàñïðîñòðàíåííîñòüþ êèøå÷íûõ ïàðàçèòàðíûõ èíôåêöèé (ïðîñòåéøèõ è/èëè ãåëüìèíòîâ), 
êîòîðàÿ â Áðàçèëèè ñîñòàâëÿåò 51% ó äåòåé äî 18 ëåò [30]. ÂÎÇ ðåêîìåíäóåò ïåðèîäè÷åñêîå ïðîôè-
ëàêòè÷åñêîå ëå÷åíèå áåç ïðåäâàðèòåëüíîãî îáñëåäîâàíèÿ âñåì ëþäÿì èç ãðóïïû ðèñêà (ê êîòîðûì 
îòíîñÿòñÿ â ïåðâóþ î÷åðåäü äåòè äîøêîëüíîãî âîçðàñòà), ïðîæèâàþùèì â ýíäåìè÷íûõ ðàéîíàõ [31]. 
Áîëüøàÿ ÷àñòü òåððèòîðèè Ðîññèè íå ÿâëÿåòñÿ ýíäåìè÷íîé çîíîé, íî äàííûé ïðîòîêîë íàïîìèíàåò î 
òàêîì ïðîòèâîïîêàçàíèè ê ãîðìîíîòåðàïèè êàê ïàðàçèòàðíûå èíôåêöèè.

Îáñóæäåíèå 
Ïî ìíåíèþ Å.Ä. Áåëîóñîâîé è ñîàâò. (2022), êîìáèíèðîâàííàÿ òåðàïèÿ (ÊÑ+ÂÃÁ) íåñîìíåííî 

ñóùåñòâóåò, íî â íàøåé ñòðàíå íå â âèäå èõ îäíîâðåìåííîãî íàçíà÷åíèÿ, à êàê äîáàâëåíèå ê óæå 
ïðèíèìàåìîìó (ðàíåå ââåäåííîìó) ïðåïàðàòó, êîòîðûé íå âûçâàë ïðåêðàùåíèÿ ïðèñòóïîâ. Îñòàåòñÿ 
âàæíîé ïðîáëåìîé âîçìîæíîñòü îäíîâðåìåííîãî íàçíà÷åíèÿ âèãàáàòðèíà è êîðòèêîñòåðîèäîâ âíå 
ñòàöèîíàðà. Ïî íàøåìó îïûòó, ó íåêîòîðûõ ïàöèåíòîâ íà î÷åíü íèçêèõ äîçàõ âèãàáàòðèíà íà íà÷àëü-
íûõ ýòàïàõ òèòðàöèè ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû ïðåêðàùàëèñü â ïåðâûå äíè òåðàïèè, è â ýòîì ñëó÷àå 
äîáàâëåíèå ãîðìîíàëüíûõ ïðåïàðàòîâ íåöåëåñîîáðàçíî. Åñëè ó ðåáåíêà ïðè íàçíà÷åíèè òåðàïèè 
óæå åñòü ñóùåñòâåííàÿ çàäåðæêà ðàçâèòèÿ (à ïàöèåíòû ñ ÈÝÑ íåðåäêî èìåþò î÷åíü âûðàæåííûå 
íàðóøåíèÿ), òî îöåíêà èçìåíåíèé ïî áàëëàì øêàëû Âàéëàíä íåâîçìîæíà (íàïðèìåð, åñëè ðåáåíîê íå 
âèäèò è íå ñëûøèò, è íå óäåðæèâàåò ãîëîâó â âîçðàñòå 8-9 ìåñ). Â ýòîì ñëó÷àå âîçìîæíî îæèäàíèå 
â òå÷åíèå 1-2 íåä äëÿ îöåíêè ýôôåêòèâíîñòè âèãàáàòðèíà [39, 40].

Âñå îïèñàííûå â ñòàòüå ïðîòîêîëû ïðåäíàçíà÷åíû äëÿ ñòàöèîíàðà (ãäå ïàöèåíò íàõîäèòñÿ ïîä 
íàáëþäåíèåì âðà÷åé åæåäíåâíî) è íå âûïîëíèìû â óñëîâèÿõ ïîëèêëèíèêè. Ïðè îáðàùåíèè ïàöèåíòà 
â àìáóëàòîðíîå çâåíî âðà÷ íà ïðèåìå íàçíà÷èò âèãàáàòðèí è äàñò íàïðàâëåíèå íà ñòàöèîíàðíîå 
ëå÷åíèå; ïîñëå ýòîãî íà ïðàêòèêå ðåáåíîê ñìîæåò áûòü ãîñïèòàëèçèðîâàí íå ðàíåå ÷åì ÷åðåç 1-2 
íåä, è òîëüêî òîãäà è áóäåò ðàññìàòðèâàòüñÿ âîïðîñ î íàçíà÷åíèè ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè [39, 40]. 

Ïðèâåäåííûå âûøå ïðîòîêîëû ïðåäñòàâëÿþò çíà÷èòåëüíûé èíòåðåñ, íî, ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ, 
íå ÿâëÿþòñÿ îïòèìàëüíûìè, ïîñêîëüêó ÷ðåçìåðíî óíèôèöèðîâàíû è èõ ñõåìû äîñòàòî÷íî æåñòêèå. 
Êàæäûé ñëó÷àé èíäèâèäóàëåí; ïàöèåíòû îáðàùàþòñÿ ê íàì â ðàçíûå ñðîêè îò íà÷àëà ñïàçìîâ, âðà÷è 
âûíóæäåíû ïðèíèìàòü ðåøåíèå î òåðàïèè â ðàçíûõ óñëîâèÿõ ïîëèêëèíèêè èëè ñòàöèîíàðà. Ïîýòîìó 
ëå÷åíèå ÈÝÑ êóäà áîëåå èíäèâèäóàëèçèðîâàííîå è íå óêëàäûâàåòñÿ â æåñòêèå ðàìêè ïðîòîêîëà, â 
òîì ÷èñëå è ïî ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè. Ïðè ïîñòóïëåíèè ðåáåíêà â ñòàöèîíàð, áîëåå âåðîÿòåí âûáîð 
âíóòðèâåííîé ïóëüñîâîé ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè âûñîêèìè äîçàìè ñ ïîñëåäóþùèì ïåðåõîäîì íà 
ïåðîðàëüíûé ïðèåì ïðåïàðàòà. Ïðè îáðàùåíèè ïàöèåíòà â àìáóëàòîðíîì çâåíå áîëåå ðàöèîíàëåí 
âûáîð ïåðîðàëüíîé ôîðìû ãèäðîêîðòèçîíà. Ïðè òÿæåëîì ñîñòîÿíèè ðåáåíêà, âûðàæåííîé àòðîôèè 
ãîëîâíîãî ìîçãà è/èëè ìóëüòèêèñòîçíîé ýíöåôàëîìàëÿöèè, äîçà ãîðìîíîâ ìîæåò áûòü â 1, 5-2 ðàçà 
íèæå, ÷åì ó ðåáåíêà ñ ìåíåå òÿæåëûì ñîñòîÿíèåì è ò.ä. [39, 40]. 

Ìîæíî ñäåëàòü åùå îäèí âûâîä: ãîðìîíàëüíàÿ òåðàïèÿ – ñàìûé ýìïèðè÷åñêèé âîïðîñ â ýïèëåï-
òîëîãèè. Â Ðîññèè è çà ðóáåæîì ïðèìåíÿþòñÿ ðàçëè÷íûå ïðåïàðàòû (â òîì ÷èñëå â ÐÔ îòñóòñòâóåò 
ÀÊÒÃ), ðàçíûå äîçû è ïðîäîëæèòåëüíîñòü ïðèìåíåíèÿ. Â èòîãå ïðàêòè÷åñêè êàæäàÿ êëèíèêà è çà 
ðóáåæîì è â íàøåé ñòðàíå èìååò ñâîé ïðîòîêîë ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè. Íàâåðíîå, â ñòðàíàõ ñ íåáîëü-
øèì íàñåëåíèåì è ñ îäíîé êðóïíîé ýïèëåïòîëîãè÷åñêîé êëèíèêîé, êóäà íàïðàâëÿþòñÿ âñå ïàöèåíòû 
ñ ýïèëåïñèåé, ëåã÷å ïðèäåðæèâàòüñÿ æåñòêîãî ïðîòîêîëà. Íî â íàøåé ñòðàíå ñèòóàöèÿ íåñêîëüêî 
èíàÿ, â òîì ÷èñëå ñóùåñòâóþò ðàçíî÷òåíèÿ è ïî êîíòðîëþ çà ïåðåíîñèìîñòüþ ãîðìîíàëüíîé òåðà-
ïèè. Íàïðèìåð, ñ íàøåé òî÷êè çðåíèÿ, íåò óâåðåííîñòè â íåîáõîäèìîñòè êîíòðîëÿ áèîõèìè÷åñêèõ 
ïîêàçàòåëåé, íî ñóùåñòâóåò óâåðåííîñòü â òîì, ÷òî íåîáõîäèì êîíòðîëü àðòåðèàëüíîãî äàâëåíèÿ. Â 
äðóãèõ êëèíèêàõ áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç êðîâè âõîäèò â ñïèñîê îáëèãàòíûõ èññëåäîâàíèé ïðè ïðè-
ìåíåíèè ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè [39, 40].

Íåêîòîðûå ïîëîæåíèÿ çàðóáåæíûõ ïðîòîêîëîâ â íàøåé ñòðàíå íåöåëåñîîáðàçíû èëè íåïðèìå-
íèìû. Íàïðèìåð, íåîáõîäèìîñòü äåãåëüìèíòèçàöèè ïåðåä ñòàðòîì ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè. Ïî âñåé 
âèäèìîñòè, â Áðàçèëèè ãåëüìèíòîçû – îäíà èç öåíòðàëüíûõ ïðîáëåì çäðàâîîõðàíåíèÿ. 

Ïî ðåêîìåíäàöèÿì Ê.Þ. Ìóõèíà è ñîàâò. (2023), ñòàðòîâàÿ òåðàïèÿ ïðè ÑÈÝÑ âêëþ÷àåò ïðèìåíå-
íèå âèãàáàòðèíà ñ áûñòðûì (çà íåñêîëüêî äíåé) íàðàùèâàíèåì äîçû äî 100 ìã/êã/ñóò â îòäåëüíûõ 
ñëó÷àÿõ, ïðè íåäîñòàòî÷íîé ýôôåêòèâíîñòè, ñóòî÷íàÿ äîçà ìîæåò áûòü óâåëè÷åíà äî 150-200 ìã/êã/
ñóò. Âèãàáàòðèí â ìîíîòåðàïèè âûñîêî ýôôåêòèâåí ó 90% áîëüíûõ ÑÈÝÑ ïðè òóáåðîçíîì ñêëåðîçå 
è â 70% ïðè ñëó÷àÿõ ñ íåóñòàíîâëåííîé ýòèîëîãèåé (Jambaque I. è ñîàâò., 2000; Dulac O., 
Tuxhorn I., 2002). Ïî ìíåíèþ ðÿäà àâòîðîâ, ýôôåêòèâíîñòü âèãàáàòðèíà ïðè ÑÈÝÑ ñðàâíèìà 
ñ ýôôåêòèâíîñòüþ ñòåðîèäîâ, à ïåðåíîñèìîñòü – ñóùåñòâåííî ëó÷øå (Lux A.L. è ñîàâò., 2005; 
Elterman R.D. è ñîàâò., 2010). 

ÑÒÀÒÜÈ È ÎÁÇÎÐÛ
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Ïðè íåýôôåêòèâíîñòè ïðèåìà âèãàáàòðèíà â ïîëíîé äîçå â òå÷åíèå 1 íåäåëè ðåêîìåíäîâàíî íà-
çíà÷åíèå ñòåðîèäíûõ ãîðìîíîâ (Dulac O., Tuxhorn I., 2002). Èñõîäÿ èç íàøåãî îïûòà, ïî ñîîòíîøåíèþ 
«ïîëüçà – ðèñê», îïòèìàëüíûì ÿâëÿåòñÿ ïðèìåíåíèå ãèäðîêîðòèçîíà ïåðîðàëüíî â ñðåäíåé äîçå 10 ìã/
êã/ñóò. Ãèäðîêîðòèçîí íàçíà÷àåòñÿ ñðàçó â ìàêñèìàëüíîé äîçå ñ ïîñëåäóþùèì ïîñòåïåííûì óìåíüøå-
íèåì íà 20 ìã â ñóòêè 1 ðàç â 2 íåä èëè íà 10 ìã â ñóòêè 1 ðàç â 1 íåä. Ìû íàñòîÿòåëüíî ðåêîìåíäóåì 
íà÷èíàòü ãîðìîíàëüíóþ òåðàïèþ ñòðîãî â óñëîâèÿõ ñòàöèîíàðà; ïàöèåíò äîëæåí áûòü ïîä åæåäíåâíûì 
êîíòðîëåì âðà÷åé, õîòÿ áû â òå÷åíèå 1-ãî ìåñÿöà, ïðè ïðèåìå ìàêñèìàëüíûõ äîç ïðåïàðàòà. Ïðè äî-
ñòèæåíèè òåðàïåâòè÷åñêîãî ýôôåêòà, ïîääåðæèâàþùàÿ äîçà ñîñòàâëÿåò îêîëî 2 ìã/êã/ñóò, è ïàöèåíò 
ïðèíèìàåò ïðåïàðàò â ýòîé äîçå â òå÷åíèå 1-3 ìåñ ñ ïîñëåäóþùåé ìåäëåííîé îòìåíîé. Ãèäðîêîðòè-
çîí íàçíà÷àåòñÿ â óòðåííèå ÷àñû â 3 ïðèåìà (â ñîîòâåòñòâèè ñ ôèçèîëîãè÷åñêèì ñóòî÷íûì ðèòìîì; 
âî âðåìÿ ïðèåìà ïèùè). Íà ôîíå òåðàïèè ãèäðîêîðòèçîíîì ðåêîìåíäîâàí ïðèåì ïðåïàðàòîâ êàëèÿ 
è èíãèáèòîðîâ ïðîòîííîé ïîìïû (Ìóõèí Ê.Þ., Õîëèí À.À., 2024; Ìóõèí Ê.Þ. è ñîàâò., 2023) [32, 34].

Ïî äàííûì íàøèõ ðàíåå îïóáëèêîâàííûõ èññëåäîâàíèé, ïîä íàøèì íàáëþäåíèåì ðàíåå íàõîäèëîñü 
112 ïàöèåíòîâ ñ ýïèëåïòè÷åñêèìè ñïàçìàìè, ðåìèññèÿ áûëà äîñòèãíóòà ó 45,5%, çíà÷èòåëüíîå óðåæåíèå 
ïðèñòóïîâ – 35,7%, îòñóòñòâèå ýôôåêòà – 18,8% (Ìóõèí Ê.Þ., Ìèðîíîâ Ì.Á., 2024) [33]. Â íàñòîÿùåå 
âðåìÿ ìû ïðîâåëè ðåòðîñïåêòèâíîå èññëåäîâàíèå, âêëþ÷àþùåå 110 ïàöèåíòîâ ñ óñòàíîâëåííûì äèà-
ãíîçîì ÑÈÝÑ ïî êðèòåðèÿì Ëèãè, 2022 ãîäà. Ìåäèêàìåíòîçíàÿ ðåìèññèÿ áîëåå 6 ìåñ áûëà äîñòèãíóòà 
ó 70 ïàöèåíòîâ (64%); ïîëíàÿ íîðìàëèçàöèÿ ÝÝÃ– òîëüêî ó 13 áîëüíûõ (12%). Ðåöèäèâ ëþáûõ ïðèñòóïîâ 
â ðàçëè÷íûå ñðîêè (îò 6 ìåñ) îòìå÷àëñÿ ó 44 èç 70 ïàöèåíòîâ (63%), âêëþ÷àÿ 26 èç 70 ñ ðåöèäèâîì 
ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ (37%). Òåðàïèÿ, íà êîòîðîé áûëà äîñòèãíóòà ðåìèññèÿ (n=70, 100%), âêëþ÷àëà: 
ïðåïàðàò äëÿ ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè (ïðåîáëàäàë ãèäðîêîðòèçîí ïåðîðàëüíî) – 32 (46%); âèãàáàòðèí – 
31 (44%); ó îñòàëüíûõ ïàöèåíòîâ ðåìèññèÿ áûëà äîñòèãíóòà íà ôîíå ïðèìåíåíèÿ äðóãèõ ÀÝÏ: âàëüïðîàò 
– 4 (5,5%), îêñêàðáàçåïèí – 2 (3%), êàðáàìàçåïèí – 1 (1,5%). Âèãàáàòðèí ïîëó÷àëè 63 ïàöèåíòà èç 110 
(57%). Èç íèõ âèãàáàòðèí â ìîíîòåðàïèè ïîëó÷àëè 22 ïàöèåíòà (35%) è â êîìáèíèðîâàííîé òåðàïèè – 41 
(65%). Äîçèðîâêà âèãàáàòðèíà âàðüèðîâàëà îò 750 äî 1750 ìã/ñóò, ÷òî ñîñòàâëÿëî îò 87 äî 194 ìã/êã/
ñóò. Óñòîé÷èâàÿ ðåìèññèÿ áûëà äîñòèãíóòà ó 31/63 (49%) ïàöèåíòîâ. Äîëÿ ðåñïîíäåðîâ (ïàöèåíòîâ ñî 
ñíèæåíèåì ÷àñòîòû ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ áîëåå 50%) ñîñòàâèëà 11/63 (17,5%). Îòñóòñòâèå çíà÷èìîé 
ýôôåêòèâíîñòè âûÿâëåíî ó 21/63 (33,5%); âêëþ÷àÿ 3/63 ñëó÷àÿ àããðàâàöèè ýïèëåïòè÷åñêèõ ñïàçìîâ (îêîëî 
5%). Ãèïñàðèòìèÿ è ìóëüòèðåãèîíàëüíàÿ ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü íà ÝÝÃ áûëà áëîêèðîâàíà ó âñåõ 
ïàöèåíòîâ ñ ðåìèññèåé íà âèãàáàòðèíå è äîïîëíèòåëüíî åùå ó 11 áîëüíûõ.

Ïî íàøèì äàííûì ïðåäèêòîðû õîðîøåãî îòâåòà íà òåðàïèþ ïðè ñèíäðîìå èíôàíòèëüíûõ ýïèëåïòè-
÷åñêèõ ñïàçìîâ âêëþ÷àþò: ôîðìû ÑÈÝÑ íåóñòàíîâëåííîé ýòèîëîãèè è ñëó÷àè, îáóñëîâëåííûå ïåðè-
íàòàëüíîé ýíöåôàëîïàòèåé; èíôàíòèëüíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû êàê åäèíñòâåííûé òèï ïðèñòóïîâ; 
ñèììåòðè÷íûå ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû; íàëè÷èå òèïè÷íîé ãèïñàðèòìèè íà ÝÝÃ; îòñóòñòâèå ëîêàëüíûõ 
ñòðóêòóðíûõ èçìåíåíèé â ìîçãå ïî äàííûì ÌÐÒ. Ïî íàøèì íàáëþäåíèÿì, ñòåïåíü óìñòâåííîé îòñòàëî-
ñòè è âûðàæåííîñòü äâèãàòåëüíûõ íàðóøåíèé (ÄÖÏ) íå âëèÿåò íà ïðîãíîç ýïèëåïñèè (ýïèëåïòè÷åñêèõ 
ïðèñòóïîâ) [32].

Âûâîäû
Äàííàÿ ïóáëèêàöèÿ ïðèçâàíà ðàñøèðèòü êðóãîçîð äåòñêèõ íåâðîëîãîâ â îòíîøåíèè ðàçëè÷íûõ ñïî-

ñîáîâ òåðàïèè ÑÈÝÑ – çàáîëåâàíèÿ, êîòîðîå ðàññìàòðèâàåòñÿ êàê ñåðüåçíîå óðãåíòíîå ñîñòîÿíèå, 
òðåáóþùåå àãðåññèâíîãî ïîäõîäà â âåäåíèè ïàöèåíòîâ. Îäíîâðåìåííîå íàçíà÷åíèå âèãàáàòðèíà è 
ãëþêîêîðòèêîñòåðîèäîâ (ÃÊÑ) ïîçâîëÿåò áûñòðåå óñòðàíèòü èíôàíòèëüíûå ýïèëåïòè÷åñêèå ñïàçìû/
ãèïñàðèòìèþ â ñðàâíåíèè ñ ìîíîòåðàïèåé îäíèì ïðåïàðàòîì ïåðâîé ëèíèè. Êîìáèíèðîâàííàÿ òåðà-
ïèÿ øèðîêî ðåêîìåíäóåòñÿ â ìåæäóíàðîäíûõ êëèíè÷åñêèõ ïðîòîêîëàõ: ëèáî ïåðâîé ëèíèåé òåðàïèè 
– äëÿ ïàöèåíòîâ ñ ÑÈÝÑ áåç òóáåðîçíîãî ñêëåðîçà, ëèáî âòîðîé ëèíèåé – äëÿ ïàöèåíòîâ, ó êîòîðûõ 
ñîõðàíÿþòñÿ ýïèëåïòè÷åñêèå èíôàíòèëüíûå ñïàçìû èëè ãèïñàðèòìèÿ ÷åðåç 5-7 äíåé ìîíîòåðàïèè 
ïðåïàðàòîì ïåðâîé ëèíèè. Óñòàíîâëåíà îïòèìàëüíàÿ äëèòåëüíîñòü ïðèìåíåíèÿ âèãàáàòðèíà ïðè ÑÈÝÑ: 
êóðñû ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ áîëåå 24 ìåñÿöåâ äîñòîâåðíî ðåæå âûçûâàþò ðåöèäèâ ÑÈÝÑ, ÷åì áîëåå 
êîðîòêèå êóðñû.
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