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Резюме
Синдром Веста – эпилептический синдром, характеризующийся триадой симптомов: инфантильными спазмами, 
гипсаритмией на межприступной ЭЭГ, регрессом или задержкой психомоторного развития. Согласно современ-
ным представлениям, для постановки диагноза достаточно наличие двух из трех критериев. Частота встречаемо-
сти составляет 1 на 2000 новорожденных. Cтатья представляет собой обзор современных представлений об эти-
ологии, патогенезе, клинических проявлениях, диагностике и лечении синдрома Веста. Отдельный раздел статьи 
иллюстрирует сложности трактовки приступной и межприступной энцефалограммы при инфантильных спазмах. 
В настоящее время, кроме классической гипсаритмии, описывается пять вариантов модифицированной гипса-
ритмии: синхронизированный вариант, асимметричный вариант, с устойчивым фокусом спайков или острых 
волн, с эпизодами уплощения ритмики, с высокоамплитудной асинхронной медленной активностью. Лечение, 
вне зависимости от этиологии, рекомендовано начинать с гормональной терапии, при отсутствии эффекта пре-
паратом выбора является вигабатрин; обсуждается тактика его применения. 
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Summary
West syndrome is an epileptic syndrome, characterized by a triad of symptoms: infantile spasms, hypsarrhythmia on 
interictal EEG, and a regression or delay of psycho-motoric development. According to the current concept, two of these 
three criteria suffice for the diagnosis. The incidence of this syndrome is 1 per 2000 newborns. This article reviews 
recent publications on the etiology, pathogenesis, clinical course, diagnosis, and treatment options in West syndrome. 
The text is supplemented with illustrations of ictal EEG at infantile spasms and variants of hypsarrhythmia. Today, in 
addition to classical hypsarrhythmia, five versions of modified hypsarrhythmia are proposed: synchronized version, 
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asymmetric version, version with stable focus of spikes or acute waves, version with rhythmic flattening episodes, 
version with high-amplitude and asynchronous slow activity. The hormonal therapy is recommended to begin the 
treatment; if not effective, vigabatrin is to be used as the second choice medication.
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Ñиндром Веста – эпилептический синдром, ха-
рактеризующийся триадой симптомов: инфан-
тильными спазмами, гипсаритмией на меж-

приступной ЭЭГ, регрессом или задержкой 
психомоторного развития. Согласно современным 
представлениям, для постановки диагноза достаточ-
но наличие двух из трех критериев. Синдром Веста 
рассматривается как одна из форм эпилептических 
энцефалопатий и является самой частой ее формой. 
Однако в общей детской популяции он встречается 
достаточно редко: 1 на 2000 новорожденных [1]. Эпи-
лептические спазмы – эпилептические приступы 
с внезапным сгибанием, разгибанием или смешанно-
го сгибательно-разгибательного типа, вовлекающие 
преимущественно проксимальную и туловищную 
мускулатуру, которые обычно длительнее миоклони-
ческих, но короче тонических приступов и длятся 
около 1 сек. [2]. Инфантильными спазмами (ИС) на-
зываются эпилептические спазмы, возникающие 
в возрасте до 1 года [3]. «Классическая» гипсарит-
мия – эпилептиформный паттерн, характеризую-
щийся нерегулярной продолженной высокоампли-
тудной медленноволновой иктивностью (1-3 Гц), 
амплитудой более 300 мкВ в сочетании с мультире-
гиональными и диффузными комплексами пик-
волна, острая-медленная волна [4,5]. Существуют 
неклассические варианты гипсаритмии, которые на-
зываются «модифицированной» гипсаритмией (об-
суждаются ниже).

Òåðìèíîëîãèÿ
По данным ILAE, классическая триада синдрома 

Веста встречается крайне редко. В связи с ранней 
диагностикой и лечением классическая гипсаритмия 
практически не встречается, в настоящее время у де-
тей чаще фиксируется модифицированная гипсарит-
мия или мультирегиональная активность, которая 

считается предгипсаритмическим состоянием. Также 
имеются определенные сложности с определением 
регресса у изначально имеющего задержку развития 
ребенка с ранним дебютом спазмов. С учетом выше-
перечисленного при описании синдрома в настоящее 
время рекомендуется применять термин «инфан-
тильные спазмы», используя название «синдром Ве-
ста» только в редких случаях [6,7]. Тем не менее 
в данном обзоре мы продолжаем применять истори-
ческий термин «синдром Веста».

Ýòèîëîãèÿ
Синдром Веста развивается как у изначально 

здоровых детей, так и у детей с тяжелой органиче-
ской патологией головного мозга, он может эво-
люционировать из синдрома Отахара, и в настоя-
щее время найдена общая для синдромов мутация 
GABRA1, объясняющая данную трансформацию 
[2,8]. Насчитывается более 200 самых разных за-
болеваний, сопровождающихся синдромом Веста. 
Причиной могут быть пороки развития головного 
мозга, хромосомные аномалии, нейрокожные син-
дромы, внутриутробные инфекции и врожденные 
дефекты метаболизма; гипоксически-ишемиче-
ские энцефалопатии новорожденных, инфекции 
центральной нервной системы, опухоли и инсуль-
ты [9]. Около 30-40% всех ИС являются генетиче-
ски детерминированными – это касается и врож-
денных дефектов метаболизма, и хромосомных 
аберраций, и пороков развития. Большое место 
в их развитии отводится моногенным генетиче-
ским мутациям. На настоящее время развитие ИС 
наиболее часто связывают с наличием мутаций 
в следующих генах: ARX, CDKL5, KCNQ2, FOXG1, 
GRIN1, GRIN2A, MAGI2, MEF2C, SLC25A22, SPTAN1, 
STXBP1. Основная характеристика генов приведе-
на в таблице 1.
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Ïàòîãåíåç
Несмотря на давность описания синдрома (был 

описан в 1841 г.), точный механизм развития синдро-
ма Веста до конца не ясен. На настоящий момент 
сформулирован целый ряд теорий:

1. Повышение в крови кортикотропин-рилизинг 
гормона. В пользу этой теории возникновения эпи-
лептических спазмов говорит один из механизмов 

антиэпилептического действия адренокортикото-
ропного гормона (АКТГ). Согласно этой теории, АКТГ 
проникает в головной мозг и подавляет экспрессию 
кортикотропин-рилизинг гормона, вырабатываемого 
аденогипофизом. Этот механизм подтверждается 
исследованием, в котором мышам вводился корти-
котропный гормон [10]. После введения отмечалось 
появление эпилептических спазмов.

Мутация Локализация Белок Биохимические 
процессы Функция Источник

ARX Xp 21.3 Из группы 
гомеобластных белков

Процессы 
транскрипции 
в белковых 
молекулах

Регуляция процессов 
формирования 
органов и тканей

OMIM 300382

CDKL5 Xp 22 Циклин-зависимая 
киназа (серин-трионин 
киназа STK9)

Изменяет 
активность других 
белков 

Регуляция 
формирования 
правильного 
морфологического 
строения нейронов 

Dimassi S. 
(2016)

KCNQ2 20q13.33 Белки калиевых 
каналов

Работа калиевых 
каналов

Торможение 
нейрональной 
активности

Dimassi S. 
(2016)

STXBP1 9q34.11 Синактин-связывающий 
белок

Слияние 
синаптической 
везикулы 
с пресинаптической 
мембраной 
и высвобождение 
нейромедиатора 
в синаптическую 
щель

Регуляция 
нейрональной 
активности 
(активация, 
торможение 
в зависимости 
от медиатора)

Helbig I. (2015)

FOXG1 14q12 Гомеобоксный белок 
(forkhead box) G1

Фактор 
транскрипции

Формирование 
телэнцефалона

Bayramov A.V. 
(2016)

GRIN1 9q34.3 Гетеромерные белковые 
комплексы N-метил-D-
аспартат рецепторов, 
члены канала 
надсемейства 
рецепторов глутамата

Работа глутаматных 
рецепторов

Нейротрансмиттеры 
нервной системы

Johannes 
R. Lemke (2016)

GRIN2A 16p13.2 GluN2A (ранее извест-
ный как NR2A) компо-
нент глутаматных 
рецепторов

Работа глутаматных 
рецепторов

Нейротрансмиттеры 
нервной системы 

Alex R. (2012)

MAGI2 7q21.11 Гуанилатциклаза Экзоцитоз, 
цилиогенез

Формирование 
цилий

Nelson G. R. 
(2015)
OMIM 606382

MEF2C 5q14.3 MEF2 белок Фактор 
транскрипции

Миогенез OMIM: 600662

SLC25A22 11p15.5, Митохондриальный 
носитель глутамата

Транспорт глутамата Нейрональная 
активация/
инактивация

OMIM: 609302

SPTAN1 9q34.11 Альфа-II-спектрин Создание 
цитоскелета, 
репарация ДНК, 
регуляция клеточно-
го цикла адгезии 
клеток, 
межклеточная 
коммуникация

Структурные 
клеточные аномалии

OMIM:
182810

Òàáëèöà 1. Ãåíû, ìóòàöèè â êîòîðûõ îòâåòñòâåííû çà ðàçâèòèå èíôàíòèëüíûõ ñïàçìîâ.

Table 1. The genes, where mutations lead to infantile spasms.
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2. Активизация глутаматных рецепторов. В экспе-
рименте на животных после введения агонистов глу-
таматных рецепторов возникали инфантильные 
спазмы и развивалась гипсаритмия. Хорошо извест-
но, что именно глутамат оказывает на нейроны воз-
буждающее действие [11].

3. Десинхрония развития головного мозга. 
Существует мнение о том, что в основе эпилепти-
ческих спазмов лежит асинхронное развитие коры 
головного мозга. При искусственном торможении 
развития коры головного мозга одного полушария 
у мышей развивались эпилептические спазмы. 
На ЭЭГ фиксировались полиспайки, затем моди-
фицированная гипсаритмия. Однако дальнейший 
анализ показал, что эпилептическая активность 
исходила из «здорового» полушария. Причина 
данного феномена до конца не ясна – возможно, 
имеет место гиперактивация здорового полушария 
головного мозга в ответ на торможение поражен-
ного полушария [12].

4. Нарушение взаимодействия между корой 
головного мозга и подкорковыми структурами. 
В эксперименте при искусственных нарушениях 
корково-подкорковых взаимодействий возникали 
эпилептические спазмы. На ЭЭГ возникала неспец-
ифическая эпилептиформная активность. Также 
отмечалась значительная задержка развития, появ-
ление аутистического поведения [13].

5. Активация ГАМКб-рецепторов. У крыс с изна-
чально высокой активностью ГАМКб-рецепторов 
(страдающих синдромом Дауна) при проведении ЭЭГ 
были зафиксированы полиспайк-волновые разряды. 
После введения агониста ГАМК-рецепторов появля-
лись эпилептические спазмы. При введении здоро-
вым крысам агониста ГАМК-рецепторов появлялись 
спайк-волновые разряды без судорог. Спазмы купи-
ровались введением АКТГ, вальпроевой кислотой, 
вигабатрином [13].

Коротко все гипотезы отображены в таблице 2.
С учетом разнородности гипотез мы можем пред-

положить, что единого механизма развития синдро-
ма Веста нет и его патогенез разворачивается на не-
скольких уровнях нейрорегуляции – гормональном, 
нейротрансмиттерном и на уровне рецепторов ГАМК. 

Êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ
Ранее считалось, что период развития синдрома 

Веста приходится на первые 12 мес. жизни. Однако 
на данный момент часть экспертов расширяет воз-
растной предел развития синдрома Веста до 2 лет 
жизни ребенка [14]. Наиболее частый возраст мани-
фестации – 3-4 мес. В редких случаях эпилептические 
спазмы могут возникать во взрослом возрасте [15].

Исторически было принято относить синдром Ве-
ста к генерализованным формам эпилепсии [16]. В на-
стоящее время ILAE выделяет эпилептические спазмы 

Гипотеза патогенеза Суть воздействия Предполагаемый 
 механизм развития

Развитие 
 эпилептических 

спазмов
Гипсаритмия на ЭЭГ

Повышение в крови 
кортикотропина–
релизинг гормона

Введение 
кортикотропина– 
релизинг гормона

Изменение уровня 
стероидных гормонов + –

Активизация 
глутаматных 
рецепторов

Введение агонистов 
глутаматных 
рецепторов

Гипервозбуждение 
нейронов

+
Задержка развития +

Дессинхрония 
развития головного 
мозга

Введение блокаторов 
натриевых каналов

Торможение коры 
одного полушария 
головного мозга

+ 
Из «здорового» 

полушария головного 
мозга

+

Нарушение взаимо-
действия между корой 
головного мозга 
и подкорковыми 
структурами

Нейрональные 
повреждения,  
повреждения белого 
вещества головного 
мозга, ингибирование 
выработки серотонина 
в кишечнике

Нарушение  
корково-подкорковых 
взаимодействий

+
Выраженная задержка 

развития, черты 
аутизма

–

Активация ГАМКб 
рецепторов у крыс 
с высокой 
активностью  
ГАМК-рецепторов

Введение агониста 
ГАМК-рецепторов

Активация 
кальциевых каналов + –

Активация ГАМКб 
рецепторов 
у здоровых крыс

Введение агониста 
ГАМК-рецепторов

Активация 
кальциевых каналов – –

Òàáëèöà 2. Ãèïîòåçû ïàòîãåíåçà ñèíäðîìà Âåñòà.

Table 2. The proposed mechanisms of West syndrome.
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как особый тип приступов, их разделяют на фокаль-
ные, генерализованные и эпилептические спазмы 
с неизвестным началом [17]. Инфантильные спазмы 
обычно проявляются симметричными, реже ассиме-
тричными, билатеральными, короткими и внезапными 
сокращениями аксиальных мышечных групп [18]. Се-
миотика приступов зависит от того, какая группа 
мышц преимущественно вовлечена в процесс – флек-
сорная или экстензорная. Также бывают смешанные 
флексорно-экстензорные варианты. Чаще всего 
встречаются смешанные ИС, после них следуют флек-
сорные; экстензорные спазмы наблюдаются реже. 
Установлено, что тип ИС (какими бы они не были) 
не зависит от этиологии и не сказывается на прогнозе 
заболевания. В то же время имеет значение, симме-
тричны спазмы или нет, поскольку асимметричность 
может свидетельствовать о фокальном поражении 
коры головного мозга. ИС могут варьировать от рас-
пространенных сокращений всех мышц (сгибателей 
или разгибателей) до сокращений отдельных мышц 
шеи или прямой мышцы живота. Возможно ограниче-
ние процесса короткими вертикальными подергива-
ниями глазных яблок или их движениями по типу ни-
стагма. Асимметричные ИС проявляются латеральным 
отведением головы или глаз [18]. У детей, только на-
чавших ходить, внезапные падения могут быть связа-
ны с эпилептическими спазмами [19]. У большинства 
детей встречается больше, чем один вид спазмов, при 
этом наблюдаемый тип спазма зависит от исходного 
положения тела [2].

ИС имеют тенденцию возникать чаще сразу после 
пробуждения или при засыпании [20]. Для них харак-
терна серийность, интервал между последовательны-
ми спазмами составляет менее 60 сек. Обычно интен-

сивность приступов в серии сначала постепенно 
возрастает, а затем убывает. Частота ИС варьирует 
от единичных до нескольких сотен в день [7]. Спазмы 
не являются фотосенситивными, зато могут вызывать-
ся тактильной стимуляцией или внезапными громкими 
звуками. За спазмами могут следовать периоды сни-
женной реактивности. Сразу после ИС часто отмечается 
плач, однако он не считается частью приступа. 

Несмотря на то, что именно серии (кластеры) ИС 
являются отличительным признаком синдрома, мо-
гут встречаться и другие виды приступов – клониче-
ские, тонические или фокальные. Серия спазмов 
может начаться с тонического приступа, комбинация 
спазмов с фокальными судорогами может также со-
ставлять отдельный вид приступов. В последнем 
случае это может быть признаком органической па-
тологии головного мозга, причем необязательно 
с неблагоприятным прогнозом [21,22]. ИС могут при-
водить к внезапной остановке поведенческой актив-
ности, не сопровождаясь серией сокращений в мыш-
цах туловища и конечностей [22]. Нарушения 
дыхания – часто встречающийся феномен, в отличие 
от изменений частоты сердечных сокращений.

Íåðâíî-ïñèõè÷åñêèå íàðóøåíèÿ  
ïðè ñèíäðîìå Âåñòà

При подготовке статьи мы столкнулись с тем фак-
том, что изменения психического и двигательного 
развития детей на ранних этапах синдрома Веста опи-
сываются в литературе весьма скудно. Большинство 
авторов ограничиваются общими терминами – «ре-
гресс развития», «задержка развития», «плато разви-
тия». Отсутствие подробных описаний, видимо, связа-
но с большим разнообразием исходных вариантов 

Ðèñóíîê 1. Ïàòòåðíû ýïèëåïòè÷åñêîãî ñïàçìà: âñïûøêà ìåäëåííîâîëíîâîé àêòèâíîñòè (ñåðèÿ ñïàçìîâ).

Figure 1. Patterns of epileptic spasm: a burst of slow wave activity (a series of spasms).
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психомоторного развития до начала инфантильных 
спазмов. Хорошо известно, что они могут возникать 
на фоне нормального развития или изначально имею-
щейся его задержки [23]. После возникновения ИС на-
блюдается регресс развития у значительной части де-
тей [23]. У оставшейся части нет четкого регресса, 
но затруднено приобретение новых навыков – утрачи-
вается темп психомоторного развития и возникает 
своеобразное «плато» навыков. Интересен тот факт, 
что часто остановка или регресс развития начинаются 
до развития спазмов, хотя это замечают далеко не все 
родители. В своих работах Жан Айкарди описывает 
начало регресса до возникновения эпилептических 
спазмов в 68-85% случаях: «У младенцев на фоне 
полного благополучия наблюдается определенный 
регресс поведения. Они теряют интерес к окружающе-
му до такой степени, что кажутся слепыми или глухи-
ми» [24]. Считается, что в первую очередь нарушаются 
зрительные функции – фиксация взора на предметах, 
прослеживание за ними, зрительное внимание [25]. 
Аналогично снижается и острота слуха, что определя-
ется по данным вызванных слуховых потенциалов 
[26]. По всей видимости, тогда же появляются первые 
черты аутизма – ребенок может стать равнодушным 
по отношению к родителям, утратить с ними эмоцио-

нальный контакт, может исчезнуть комплекс оживле-
ния, в том числе улыбка, и прекратиться гуление. За-
тем возникает регресс в моторных навыках: дети 
перестают тянуться к игрушкам и брать их в руки, пе-
реворачиваться, держать голову [24]. Все авторы опи-
сывают чрезвычайную вариабельность степени пси-
хомоторного регресса при ИС, именно поэтому 
регресс/задержка развития не всегда считаются до-
стоверным симптомом синдрома Веста.

Ограниченные размеры статьи не позволяют нам 
остановиться на всем спектре необходимых обследова-
ний при синдроме Веста, но нам представляется прин-
ципиально важным подробно рассмотреть вопросы 
электроэнцефалографической диагностики синдрома.

Ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêàÿ 
äèàãíîñòèêà 

Приступная (иктальная) ЭЭГ. Классическими измене-
ниями приступной ЭЭГ при ИС считается возникнове-
ние генерализованной медленноволновой активности 
большой амплитуды (рис. 1). За медленной волной мо-
жет следовать, а может и не следовать уплощение ак-
тивности. Несмотря на диффузный характер медлен-
новолновой активности, она имеет амплитудный акцент 
в определенных отведениях в конкретных случаях. 

Ðèñóíîê 2. Ïàòòåðí ñïàçìà: ïðîáåãè áûñòðîé àêòèâíîñòè – «fast activity» (cåðèÿ ñïàçìîâ).

Figure 2. Pattern of a spasm: runs of rapid activity – «fast activity» (series of spasms).
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По данным М. Iype (2016), вышеописанная приступная 
активность наблюдается в 75% всех случаев [4]. В 25% 
всех случаев, по данным тех же авторов, приступным 
паттерном является быстрая «веретенообразная» ак-
тивность (рис. 2). Описываемый как возможный при-
ступный паттерн декремент активности (уплощения 
ритма), по всей видимости, встречается редко. Паттерн 
спазма может возникать не на фоне гипсаритмии, 
а на фоне нормальной ЭЭГ. Трудности интерпретации 
могут возникать из-за большого количества двигатель-
ных артефактов (рис. 3). Однако в нашем случае отме-

чается появление повторных вспышек медленных волн 
в момент клинических проявлений спазма. На последу-
ющих ЭЭГ того же ребенка отмечается явный паттерн 
приступа (рис. 4). Иногда встречается ЭЭГ-негативная 
картина в момент клинических проявлений или реги-
стрируется асинхронная вспышка высокоамплитудных 
медленных волн. По данным Gastaut и соавт. (1964), 
у 13% больных с синдромом Веста ЭЭГ в момент при-
ступа не изменена [27].

Межприступная (интериктальная) ЭЭГ. Классиче-
ской картиной на межприступной ЭЭГ является гипса-

Ðèñóíîê 3. Íà ôîíå ãèïñàðèòìèè ó ðåáåíêà ðàçâèâàåòñÿ ýíöåôàëîãðàôè÷åñêèé ïàòòåðí ýïèëåïòè÷åñêîãî ñïàçìà áåç 
êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé – ïðîáåãè áûñòðîé àêòèâíîñòè  («fast activity»). 

Figure 3. Against the backdrop of hypsarrhythmia, the child develops an EEG pattern of epileptic spasm without clinical 
manifestations – runs of "fast activity".

Ðèñóíîê 4. Ïàòòåðí ýïèëåïòè÷åñêîãî ñïàçìà ñ òðóäîì ðàçëè÷èì íà ôîíå áîëüøîãî êîëè÷åñòâà äâèãàòåëüíûõ àðòåôàêòîâ. 

Figure 4. The pattern of this epileptic spasm is difficult to identify on the background of motor artifacts.
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ритмия. В 1952 г. впервые данный нейрофизиологиче-
ский паттерн описали F. A. Gibbs и E. L. Gibbs: «Это 
высокоамплитудные спайки и медленные волны. 
Спайки периодически варьируют и по локализации, 
и по продолжительности. В определенный момент они 
могут быть фокальными и сразу же, несколько секунд 

спустя, приобретать мультифокальный характер. Из-
редка спайки генерализуются, однако никогда не вы-
глядят как ритмично повторяющийся высокооргани-
зованный паттерн, который можно было бы спутать 
с разрядами при petit mal... Указанные нарушения 
практически постоянны во времени и в большинстве 

Ðèñóíîê 5. Ïàòòåðíû ñïàçìà áåç äâèãàòåëüíûõ àðòåôàêòîâ ó òîãî æå ðåáåíêà (ñì. ðèñ. 4) â âèäå âñïûøêè ìåäëåííûõ âîëí. 

Figure 5. Patterns of a spasm without motor artifacts in the same child (see Fig. 4): a burst of slow waves can be seen.

Ðèñóíîê 6. Êëàññè÷åñêàÿ ãèïñàðèòìèÿ (àìïëèòóäà 70 ìêÂ). Äàííàÿ àìïëèòóäà çàòðóäíÿåò òðàêòîâêó ÝÝÃ. Öåëåñîîáðàçíî 
óìåíüøèòü  àìïëèòóäó äî 150-300 ìêÂ (ñì. ðèñ. 6.1).  

Figure 6. Classical hypsarrhythmia (amplitude 70 µV). Amplitude of that size makes it difficult to interpret the EEG. It is advisable to 
reduce the amplitude to 150-300 µV (see Fig. 6.1).
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случаев проявляются и в состоянии сна, и при бодр-
ствовании». К понятию классической (типичной) гип-
саритмии относится патологическая активность, но-
сящая симметричный характер, без акцентуации, 
латерализации и регионального акцента. Классиче-

ская гипсаритмия, как правило, занимает 100% записи 
(рис. 6 и 6.1). 

В 1964 г. Gastaut H. et al. ввели понятие атипичной 
(модифицированной) гипсаритмии [27]. Позднее 
Hrachovy R. A. et al. (1984) разработали наиболее пол-

Ðèñóíîê 6.1. Òîò æå ôðàãìåíò (cì. ðèñ. 6), íî àìïëèòóäà 200 ìêÂ. ×åòêî âèäíà ìîôðîëîãèÿ ýïèëåïòèôîðìíîé àêòèâíîñòè.

Figure 6.1. The same fragment (see Fig. 6), but the amplitude is changed to 200 µV. The pattern of epileptiform activity is clearly seen.

Ðèñóíîê 7. Ñèíõðîíèçèðîâàííûé  âàðèàíò ìîäèôèöèðîâàííîé ãèïñàðèòìèè – áèëàòåðàëüíî ñèíõðîííûå êîìïëåêñû 
îñòðàÿ-ìåäëåííàÿ âîëíà, îñòðûå âîëíû è ñïàéêè  ó ðåáåíêà 7 ìåñ. 

Figure 7. Synchronized version of modified hypsarrhythmia - bilateral synchronous acute-slow wave, acute waves and spikes, in a 
7-mo child.
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ную классификацию вариантов модифицированной 
гипсаритмии [28]:

 1. Синхронизированная;
 2. Асимметричная;

 3.  С устойчивым фокусом спайков или острых волн;
 4. С эпизодами уплощения ритмики;
 5.  С высокоамплитудной, асинхронной медлен-

ной активностью.

Ðèñóíîê 8. Àññèìåòðè÷íûé âàðèàíò ìîäèôèöèðîâàííîé ãèïñàðèòìèè – ýïèëåïòèôîðìíàÿ àêòèâíîñòü ÷åòêî 
ðåãèñòðèðóåòñÿ â ëåâîé ãåìèñôåðå.

Figure 8. Asymmetric version of modified hypsarrhythmia – epileptiform activity in the left hemisphere is well identified.

Ðèñóíîê 9. Âàðèàíò ìîäèôèöèðîâàííîé ãèïñàðèòìèè ñ óñòîé÷èâûì ôîêóñîì  îñòðûõ è  ìåäëåííûõ âîëí (çàäíåâèñî÷íî-
çàòûëî÷íàÿ îáëàñòü ñïðàâà  è  ñëåâà).

Figure 9. Modified hypsarrhythmia with a stable focus of acute and slow waves (the right & left posterior-occipital localization).
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1. Синхронизированный вариант гипсаритмии – 
доминирование синхронизированных медленных 
форм активности и билатерально-синхронных раз-
рядов медленных пик-волновых комплексов с фор-
мированием диффузных и генерализованных разря-
дов, при этом не свойственно наличие регионального 
акцента или латерализации (рис. 7). Этот вариант 
более характерен для детей с криптогенной формой 
синдрома Веста.

2. Ассиметричная гипсаритмия характеризуется 
выраженной и устойчивой унилатеральной асимме-
трией амплитудных характеристик доминирующей 
медленноволновой активности и степени выражен-
ности диффузных эпилептиформных изменений, 
то есть четким преобладанием эпилептиформных 
изменений в одном полушарии головного мозга 
(рис. 8). Наиболее характерна для симптоматических 
форм синдрома Веста. 

3. Гипсаритмия с устойчивым фокусом спайков 
или острых волн характеризуется выраженным 
устойчивым преобладанием (как амплитудным, так 
и количественным) региональных спайков и ком-
плексов острая-медленная волна (рис. 9). Этот тип 
гипсаритмии является основным вариантом «струк-
турной гипсаритмии», то есть встречается при син-
дроме Веста, возникающем у детей со структурным 
поражением головного мозга. 

4. Гипсаритмия с эпизодами уплощения ритмики 
или персистирование «супрессивно-взрывного» 
паттерна («supression-burst» pattern, от англ. – 
«вспышка-подавление»). Данный вариант характе-
ризуется наличием в структуре изменений ЭЭГ 
по типу гипсаритмии периодов угнетения биоэлек-
трической активности длительностью 1-4 сек., че-
редующихся со вспышками медленных волн и пик-
волновых комплексов (рис. 10). Данный вид 

Ðèñóíîê 10. Âàðèàíò ìîäèôèöèðîâàííîé ãèïñàðèòìèè ïî òèïó «âñïûøêè – ïîäàâëåíèÿ» – â îòëè÷èå îò ñèíäðîìà Îòàõàðà 
èíòåðâàëû ìåæäó «âñïûøêàìè» ðàçëè÷íûå, èíîãäà ñ âêëþ÷åíèåì ñëàáî âûðàæåííûõ ñïàéêîâ è îñòðûõ âîëí íà ôîíå 
óãíåòåíèÿ àêòèâíîñòè (îíè ïîêàçàíû ñòðåëêîé).

Figure 10. Modified hypsarrhythmia of the burst-suppression type – unlike Ohtahara syndrome, here the intervals between the 
“bursts” are not identical; sometimes they includ low-amplitude spikes and acute waves on the background of suppressed activity 
(arrow).

Вариант гипсаритмии 
Частота встречаемости, %

Айвазян С.О. (1999)
[30]

Мухин К.Ю. (2011)
[29]

Классическая 21,8 16,7 
Модифицированная 78,2 72,9

Òàáëèöà 3. ×àñòîòà êëàññè÷åñêîé è ìîäèôèöèðîâàííîé ãèïñàðèòìèè ïðè ñèíäðîìå Âåñòà, ïî äàííûì ðàçíûõ àâòîðîâ.

Table 3. The incidence of classical and modified hypsarrhythmia in West syndrome (according to different sources).
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гипсаритмии более характерен для детей с синдро-
мом Отахара в анамнезе и его трансформацией 
в синдром Веста, а также у детей с ранним дебютом 
(до 5 мес.). В динамике наблюдается постепенный 
регресс «супрессивно-взрывного» паттерна по мере 
завершения миелинизации подкорковых образова-
ний. Как правило, данный паттерн полностью исче-
зает к 1-му году жизни. 

5. Модифицированная гипсаритмия с высокоампли-
тудной, асинхронной медленной активностью характе-
ризуется диффузным замедлением биоэлектрической 
активности с повышением амплитуды медленных волн 
и наличием эпилептиформной активности регионально-
го или диффузного характера (рис. 11).

Данные о частоте встречаемости классической 
и модифицированных формах гипсаритмии суще-
ственно изменились с течением времени (табл. 3). 
Классическая гипсаритмия в настоящее время встре-
чается достаточно редко, чаще наблюдается один 
из вариантов модифицированной гипсаритмии. 

По данным Pramote Laoprasert (2011), разичные 
варианты модифицированной гипсаритмии встреча-
ются со следующей частотой [31]: 

– Синхронизированный вариант гипсаритмии – 
35%;

– Асимметричный вариант – 12%;
– С устойчивым фокусом спайков или острых 

волн – 7%;

Ðèñóíîê 11. Ìåäëåííîâîëíîâîé âàðèàíò ìîäèôèöèðîâàííîé ãèïñàðèòìèè.

Figure 11. Slow-wave version of modified hypsarrhythmia.

Фаза Регресс ЭЭГ
«Безмолвная» фаза – Эпилептиформная активность <50% записи

Начало регресса + Мультирегиональная активность – 50-90% 
записи

Психическое ухудшение ++ Гипсаритмия

Òàáëèöà 4. Ýâîëþöèÿ êëèíèêî-ýëåêòðîýíöåôàëîãðàôè÷åñêîé êàðòèíû.

Table 4. Evolution of the clinical symptoms and electroencephalographic data.
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– С эпизодами уплощения ритмики – 11%;
– С высокоамплитудной, асинхронной медленной 

активностью – 26%. 
В настоящее время выделяют так называемую 

«предгипсаритмию», то есть изменения на ЭЭГ, ко-
торые часто в последствии трансформируются 
в гипсаритмию. Например, это относится к мульти-
региональной активности на ЭЭГ [7]. В исследова-
нии Philippi H. et al. (2008) при анализе 39 младен-
цев с симптоматическим синдромом Веста 
(средний возраст – 6 мес.) прослежена эволюция 
клинико-электроэнцефалографической картины. 
Авторами выделено три фазы развития синдрома 
Веста [32]:

1. Безмолвная фаза. Длится от нескольких недель 
до нескольких месяцев. Фаза проходит без клиниче-
ских проявлений и характеризуется появлением на ЭЭГ 
фокальной или мультифокальной эпилептиформной 
активности, занимающей не более 50% записи.

2. Начало психического ухудшения. Длитель-
ность – 2-6 нед. Характеризуется началом регресса 
в психомоторном и речевом развитии, а также муль-
тирегиональной эпилептиформной активностью 
на ЭЭГ, занимающей 50-90% записи. 

3. Психическое ухудшение. Выраженный регресс 
психомоторного развития. На ЭЭГ – картина класси-
ческой или модифицированной гипсаритмии [32].

Коротко эволюция ЭЭГ и развития ребенка пред-
ставлена в таблице 4.

Не у всех детей «безмолвная фаза» трансформи-
руется в синдром Веста. Авторы не оценивали про-
цент трансформации, однако отмечали, что процент 
невелик. Среди детей, достигших второй фазы 

(мультирегиональная активность на ЭЭГ), практиче-
ски у всех она трансформировалась в синдром Ве-
ста. Обычно психический регресс (родители могут 
его не замечать) предшествует началу гипсаритмии 
на период от 3 до 6 нед. [32].

Ëå÷åíèå
Основная задача терапии при синдроме Веста – 

наиболее раннее прекращение спазмов и ликвидация 
гипсаритмии на ЭЭГ [24]. Есть только два препарата 
для лечения эпилептических спазмов, одобренных 
Управлением по контролю за продуктами и лекарства-
ми США (Food and Drug Administration – FDA) – это 
адренокортикотропный гормон (АКТГ) и вигабатрин 
[33]. Следует отметить, что вигабатрин в настоящее 
время не зарегистрирован в Российской Федерации. 
Ранее Европейский консенсус по лечению эпилепсии 
у детей предлагал первым использовать вигабатрин 
при инфантильных спазмах любой этиологии, а уже 
затем использовать адренокортикотропный гормон 
(АКТГ) [34]. В настоящий момент предпочтение отда-
ется именно гормональной терапии, как стартовой, 
в силу ее большей эффективности [23]. Поскольку во-
просам гормональной терапии посвящена отдельная 
статья, недавно нами опубликованная, мы в данном 
обзоре не останавливаемся ни на выборе препарата, 
ни на дозах, ни на вопросах продолжительности гор-
монального лечения [35]. Если гормональная терапия 
не эффективна в течение двух недель, препаратом вы-
бора является вигабатрин (в РФ он не зарегистриро-
ван). Он же является начальной терапией при синдро-
ме Веста у больных туберозным склерозом [36]. 
По механизму действия вигабатрин является селек-

Побочный эффект Частота, %
Инфекции верхних дыхательных путей 51
Повышеннная утомляемость 40
Головная боль 33
Концентрическое сужение полей зрения 30
Сонливость 26
Вирусная инфекция 20
Нистагм 19
Диарея 16
Тошнота 16
Тремор 16
Ухудшение памяти 16
Помутнение зрения 16
Диплопия 16
Набор веса 14
Артралгия 10
Повышение аппетита От 1 до 10
Рвота, боль в животе, запор, диспепсия, дискомфорт в желудке, зубная боль,  
вздутие живота, жажда От 1 до 10

Òàáëèöà 5. Ïîáî÷íûå ýôôåêòû âèãàáàòðèíà [38].

Table 5. Side effects of vigabatrin [38].
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тивным необратимым ингибитором трансаминазы 
гамма-аминомасляной кислоты (ГАМК), то есть при-
водит к увеличению содержания ГАМК – основного 
тормозного медиатора в головном мозге. Начальная 
доза препарата составляет 50 мг/кг/сут. с увеличением 
дозы на 50 мг/кг/сут. каждые 48 ч, максимально – 
до 200 мг/кг. Поддерживающая доза – 100-150 мг/кг/сут., 
разделенная на два приема [37]. Не существует едино-
го мнения касательно длительности приема вига-
батрина: ряд экспертов рекомендуют длительность 
приема несколько месяцев из-за боязни риска разви-
тия концентрического сужения полей зрения, в то вре-
мя как другие подходят к данному вопросу менее 
жестко, и иногда препарат принимается длительно 
(годами), особенно при туберозном склерозе [36]. По-
бочные явления при приеме вигабатрина представле-
ны в таб лице 5.

Существует мнение о том, что концентрическое 
сужение полей зрения при приеме вигабатрина свя-
зано со снижением содержания таурина в головном 
мозге, однако в исследовании Spelbrink E.M. et al. 
уровень таурина оставался в пределах нормы [39]. 
Отмечается дозозависимый характер этого побочно-
го эффекта [40]. В исследовании Origlieri C. et al. 
(2016) концентрическое сужение полей зрения отме-
чалось у детей, получавших вигабатрин в дозе 1500 
г/сут. [41]. В литературе появились данные о токсиче-
ском действии вигабатрина на базальные ганглии, 
которое выявляется изменениями сигнала в них 
на МРТ головного мозга, что может объяснять невро-
логические и психические нарушения, возникающие 
при приеме препарата [42].

В проведенном многоцентровом рандомизирован-
ном исследовании, в котором приняли участие 102 
больницы в Австралии, Германии, Новой Зеландии, 
Швейцарии и Великобритании, провели оценку эф-
фективности одномоментного назначения вигаба-
трина и гормональной терапии. По данным исследо-
вания, одновременное назначение препаратов 
приводило к более быстрому эффекту [43]. Учиты-
вая высокую стоимость и труднодоступность вигаба-
трина, по данным отечественной и иностранной ли-
тературы, предпринимаются попытки применения 
альтернативной антиэпилептической терапии син-
дрома Веста. В качестве альтернативных препаратов 

применяют вальпроевую кислоту, топирамат, левети-
рацетам, зонисамид, кетогенную диету. Эффектив-
ность их применения, по разным источникам, коле-
блется от полной неэффективности до 40% 
прекращения приступов [44-46].

Одной из редких причин инфантильных спазмов 
является генетическая пиридоксиновая недостаточ-
ность. Для подтверждения диагноза проводится про-
ба с введением 100 мг пиридоксина внутривенно. 
Немедленная нормализация ЭЭГ предполагает пири-
доксин-зависимую эпилепсию. Лечение таких паци-
ентов основано на пероральном приеме больших доз 
пиридоксина в течение жизни [47].

Ïðîãíîç
Несмотря на успехи, достигнутые в лечении син-

дрома Веста, прогноз его остается весьма неблаго-
притяным. По данным Wilmshurst J. M. (2017), при 
оценке долгосрочного прогноза 150 детей с инфан-
тильными спазмами получены следующие результа-
ты: 22% умерли, 16% имеют нормальное развитие, 
у 34% отмечаются выраженные психомоторные нару-
шения. У 55% в дальнейшем развились другие типы 
приступов [23]. Такой прогноз связан с ранним нача-
лом, длительным временем существования спазмов 
и наличием задержки развития в начале эпилепсии. 
При неблагоприятном исходе возможна трансформа-
ция синдрома Веста в синдром Леннокса-Гасто [30]. 
Дети с «криптогенным» синдромом имели лучший 
прогноз [24]. В исследовании Altunel A. et al. (2015) 
наиболее благоприятный прогноз имели дети с дебю-
том спазмов позже 3 мес. и ранним началом терапии – 
менее 6 мес. от начала ИС. У пациентов с задержкой 
лечения более 11 мес. исследователи не отмечали по-
зитивного эффекта в отношении развития детей, не-
смотря на прекращение ИС [49]. 

Таким образом, прогноз синдрома Веста зависит 
от этиологии заболевания, возраста дебюта спазмов 
и своевременности начала терапии. Авторам пред-
ставляется, что в нашей стране существуют пробле-
мы с ранней диагностикой и адекватной терапией 
(особенно гормональной) синдрома Веста. Одним 
из путей решения проблемы является разработка 
российских рекомендаций по диагностике и лечению 
этой тяжелой эпилептической энцефалопатии.
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