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РНПЦ неврологии и нейрохирургии 
 

Введение. Синдром Ландау-Клеффнера (СЛК) – синдром приобретенной 
эпилептической афазии, это редкая форма эпилептической энцефалопатии 
детского возраста, поражающей ранее здоровых в неврологическом плане 
детей. При СЛК в течение нескольких недель-месяцев (в очень редких случаях 
даже дней) на фоне появления постоянной продолженной диффузной 
эпилептиформной активности во сне, происходит нарастающий регресс 
речевых функций, нарушается поведение. Возраст дебюта заболевания обычно 
приходится на возраст от 3 до 7 лет. На ЭЭГ бодрствования типичны 
высокоамплитудные острые волны или комплексы острая-медленнаяволна, 
локализованные, преимущественно, в задневисочных или теменно-височных 
областях. Данные комплексы называются доброкачественные 
эпилептиформные паттерны детства (ДЭПД). Во время сна на ЭЭГ (в фазы 
быстрого и медленного сна) эпилептиформная активность распространяется 
диффузно, вытесняя при этом физиологические паттерны сна, занимая до 100% 
записи. Именно эпилептиформная активность, имеющая постоянный 
пролонгированный характер, приводит к развитию тяжелых речевых 
нарушений. Сложность в диагностике СЛК заключается в том, что у 20-25% 
пациентов на фоне постепенного ухудшения речи, не отмечается 
эпилептических припадков. Эпилепсия при СЛК проявляется полиморфными 
припадками: фокальные моторные (фариногоральные и гемифациальные), 
атипичные абсансы, атонические, билатеральные тонико-клонические 
приступы (БТКП) и миоклонические припадки. СЛК относится к 
труднокурабельным эпилептическим синдромам, требующих комбинированной 
терапии противоэпилептическими лекарственными средствами (ПЭЛС) и 
альтернативных методов лечения эпилепсии. Терапией выбора является 
сочетание из бензодиазепинов (клобазам и клоназепам) с вальпроевой кислотой 
или этосуксимидом. Меньшей эффективностью обладают сультиам и 
леветирацетам. Рекомендуется избегать применения карбамазепина, 
окскабазепина иламотриджина – данные ПЭЛС могут усугубить течение 
заболевания. Курсы глюкокортикостероидов (ГКС) способны оказать 
значительное терапевтическое действие, и считаются неотъемлемой частью 
лечения СЛК. В международной научной литературе описаны редкие случаи 
успешного применения при СЛК таких альтернативных методов лечения, как 
введение внутривенного иммуноглобулина человека (ВИГЧ), кетогенная диета 
(КД), VNS-терапия и метод множественных субпиальных насечек. Прогноз при 
СЛК двоякий: практически у всех пациентов при достижении периода 
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пубертата происходит самостоятельное купирование припадков и 
эпилептиформной активности (даже без приёма ПЭЛС!), однако речевые 
нарушения могут быть необратимыми при отсутствии своевременного 
купирования продолженной эпилептиформной активности во сне. 

Цель. Проанализировать результаты медикаментозного и 
немедикаментозного лечения СЛК у пациента детского возраста. 

Материалы и методы. Под нашим наблюдением находился мальчик 
семи лет, страдающий СЛК. Возраст дебюта эпилепсии 4 года 10 месяцев в 
виде фаринго-оральных припадков с последующей генерализованной атонией. 
В течение двух месяцев появились частые ежедневные замирания с миоклонией 
век, в дальнейшем присоединились редкие генерализованные миоклонии и 
БТКП во сне. В возрасте пяти лет отмечен постепенный регресс психоречевых 
функций – в течение нескольких месяцев пациент перестал разговаривать и 
реагировать на обращенную к нему речь, ухудшилось поведение. В этот период 
на ЭЭГ бодрствования обнаружены комплексы ДЭПД, локализованные 
бифронтально, преимущественно в теменно-височных отведения. На ЭЭГ сна 
продолженная эпилептиформная активность занимала практически 100% 
записи (результаты ЭЭГ на момент первичного обследования в РНПЦ НиНХ и 
дальнейшего наблюдения приведены на рисунке 1). Исходя из данных ЭЭГ и 
клинической картины, был выставлен СЛК. По результатам МРТ головного 
мозга, а так же по данным генетического исследования, не обнаружено какой 
либо структурной или генетической причины заболевания. Применение 
вальпроата натрия, этосуксимида, диазепама, сультиамаи клобазама позволило 
достичь короткого улучшения, с ускользанием эффекта. На фоне введения в 
терапию леветирацетама, ламотриджина и вальпроата кальция – увеличите 
частоты припадков. Несмотря на наличие противосудорожного эффекта, ни 
один из ПЭЛС не оказал очевидного влияния на речевые функции. Применение 
курсов ГКС оказало наилучший терапевтический эффект: на фоне приёма 
дексаметазона была достигнута стойкая медикаментозная ремиссия по 
приступам, но без влияния на речевые функции, приём метилпреднизолона 
позволил не только купировать припадки, но и достичь значительного 
улучшения в речи – пациент начал вновь говорить короткими фразами и 
понимать речь, обращенную к нему. В обоих случаях, на фоне снижения дозы 
ГКС отмечено ухудшение, возврат к предыдущей схеме терапии не оказал 
эффекта. Применение курса ВИГЧ не оказало ощутимого эффекта, отмечено 
кратковременное улучшение поведения, появилось сноговорение. Приём 
классической КД 3:1 позволил достичь стабильного снижения частоты 
припадков, улучшилось поведение, однако не было влияния на речевые 
функции. Результаты лечения подробно представлены в таб. 1. 
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Таблица 1. Результаты терапии с применением ПЭЛС и альтернативных методов лечения у 
пациента с СЛК. 
 

ПЭЛС Противосудорожный 
эффект 

Влияние на 
речевые функции 

Побочные 
эффекты 

Вальпроат натрия 
Несколько месяцев мед. 
ремиссия, постепенное 
ускользание эффекта 

Без эффекта Нет 

Вальпроат натрия + 
Этосуксимид 

Несколько месяцев мед. 
ремиссия, постепенное 
ускользание эффекта 

Без эффекта Выраженная 
сонливость 

Вальпроат натрия + 
курс 

таблетированного 
Диазепама 

Короткая мед. ремиссия, 
постепенное ускользание 

эффекта 
Без эффекта Психомоторное 

возбуждение 

Вальпроат натрия + 
курс Дексаметазона 

Мед. ремиссия на весь 
период приёма ГКС Без эффекта Кушингоид 

Вальпроат натрия + 
Леветирацетам 

Увеличение частоты 
генерализованных 

припадков 
Без эффекта Нет 

Замена Вальпроата 
натрия + на 

Вальпроат кальция 

Резкое ухудшение, 
увеличите частоты всех 

типов припадков 
Без эффекта 

Поведенческие 
нарушения, 
слюнотечение 

Вальпроат натрия + 
Ламотриджин 

Учащение атипичных 
абсансов Без эффекта 

Ухудшение 
поведения, 

возбуждение и 
потеря навыка 
опрятности 

Замена Вальпроата 
натрия на 

Вальпроат кальция 

Увеличение частоты всех 
типов припадков Без эффекта Агрессивность и 

слюнотечение 

Вальпроат натрия + 
Сультиам + курс 

Метилпреднизолона 

Значительное снижение 
частоты припадков, 

ухудшение при снижении 
дозы ГКС 

Частичное 
восстановление 
речи + понимание 
обращенной речи, 
снижение индекса 
эпилептиформной 
активности во сне 

до 85-90%. 
Ухудшение при 

снижении дозы ГКС 

Кушингоид, 
агрессивность 

Сультиам Снижение частоты 
припадков Без эффекта 

Сильное 
снижение 
аппетита 

Сультиам + ВИГЧ Незначительное снижение 
частоты припадков 

Улучшение 
поведения, во сне 
говорит отдельные 

слова 

Нет 

Сультиам + 
Этосуксимид 

Незначительное снижение 
частоты припадков 
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ПЭЛС Противосудорожный 
эффект 

Влияние на 
речевые функции 

Побочные 
эффекты 

Сультиам + 
Этосуксимид + КД 

3:1 

Значительное улучшение – 
дни/недели без припадков, 

отмечены редкие 
атипичные абсансы и 

единичные БТКП во сне 

Частичное 
понимание 

обращенной речи, 
снижение индекса 
эпилептиформной 
активности во сне 

до 95%. 

Сонливость 

Этосуксимид + 
Клобазам 

Отмечаются только редкие 
генерализованные 

тонические с вокализацией 
припадки перед 

пробуждение, несколько 
раз в неделю. 

Пациент пытается 
произносить 

отдельные звуки, 
улучшение 
поведения 

Нет 

 
Данный пациент получил разноплановую терапию согласно современным 

международным рекомендациям лечения СЛК. Стоит отметить, что кроме 
комплексной терапии, ключевую роль в лечении СЛК играет и фактор времени. 
Под наше наблюдение пациент попал через полтора года от дебюта 
заболевания, тогда же впервые была выполнено ЭЭГ сна. Высокоэффективную 
терапию ГКС, а так же резервную терапию в виде ВИГЧ и КД пациент получил 
в той стадии заболевания, когда из-за тотальной эпилептизации когнитивных 
нейронных цепей достичь терапевтического эффекта практически невозможно. 
Препарат выбора для лечения СЛК клобазам был применён в последнюю 
очередь (через три года от дебюта болезни!), во время стационарного лечения и 
обследования в одном из ведущих эпилептических центров в Германии. Данное 
лекарственное средство не зарегистрировано на территории Республики 
Беларусь (клобазам относится к группе лекарственных средств подлежащих 
особому учету – бензодиазепинам). 

Вывод: Данный клинический случай СЛК дополнительно демонстрирует 
высокую диагностическою ценность проведения ЭЭГ сна у пациентов детского 
возраста с наличием эпилепсии и/или прогрессирующих речевых и 
поведенческих нарушений, для исключения или подтверждения наличия 
продолженной эпилептиформной активности в фазу медленного сна. ЭЭГ сна 
позволяется своевременно обнаружить первопричину прогрессирующих 
когнитивных нарушений (в том числе и речевых) и назначить 
соответствующую терапию. В случае СЛК терапия должна начинаться как 
можно раньше, и соответствовать международным рекомендациям.  
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Рисунок 1. Результаты ЭЭГ у пациента с СЛК: 1. ЭЭГ бодрствования через 1.5 года 
от дебюта заболевания – вспышки генерализованной низкочастотной активности по типу 
острая-медленная волна, основной ритм не определяется; 2. ЭЭГ сна через 1.5 года от дебюта 
заболевания – эпилептиформная активность занимает 100% фазы медленного сна; 3. Период 
максимального улучшения на фоне применения метипреднизолона, индекс 
эпилептиформной активности занимает 85% фазы медленного сна; 4. Период ухудшения при 
отмене ГКС – эпилептиформная активность занимает 100% фазы медленного сна, 
значительно возросла амплитуда патологической активности. 

 

 
 


