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Представлены катамнестическое наблюдение 27 пациентов с синдромом Веста, возраст дебюта, этиология симптома-

тических форм, неврологическая симптоматика. Изучена эффективность противоэпилептической и гормональной терапии. 

Ключевые слова: синдром Веста, дети, терапия. 

The article is based on long-term observation of 27 patients with West syndrome, age of onset, etiology of symptomatic forms, 

neurological status, efficiency of hormone therapy and antiepileptic drugs. 
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Введение 

Синдром Веста (СВ) относится к эпилептическим 

энцефалопатиям детского возраста, при которых эпи-

лептиформная активность на электроэнцефалограмме 

(ЭЭГ) ведет к прогрессирующей психоневрологиче-

ской дисфункции. Как известно, СВ является зависи-

мым от возраста эпилептическим синдромом с дебю-

том на первом году жизни. Частота заболевания со-

ставляет 24—42 случая на 100 тыс. новорожденных 

[4]. В 60% случаев страдают мальчики. СВ имеет 

криптогенную и симптоматическую формы. Диагно-

стическими критериями синдрома являются особый 

тип эпилептических приступов — инфантильные 

спазмы, характерные изменения волн ЭЭГ в виде гип-

саритмии и задержка психомоторного развития [1]. 

Актуальность проблемы изучения синдрома Веста 

определяется его достаточно высокой частотой — до 

9% среди эпилептических синдромов в популяции 

детей раннего возраста [7], полиэтиологичностью, 

тяжестью течения, высокой частотой трансформации 

в другие эпилептические синдромы, сопровождаю-

щиеся глубокой инвалидизацией [6]. Как правило, 

инфантильные спазмы манифестируют с высокой час-

тотой, группируясь в виде кластеров сериями до не-

скольких сотен в сутки. При таком интенсивном раз-

витии эпилептического синдрома, как правило, стра-

дает дальнейшее формирование нервной системы, 

поэтому разработка эффективных терапевтических 

протоколов является важной задачей детской невроло-

гии [3].  

Цель исследования — изучение эффективности 

современных схем лечения СВ в зависимости от кли-

нических особенностей заболевания. 

Материал и методы 

В течение 7 лет проводилось наблюдение 31 паци-

ента с СВ, обратившегося в диагностический центр 

областной детской больницы г. Томска. Всем больным 

проводилось неврологическое обследование, магнит-

но-резонансная томография головного мозга, видео-

электроэнцефалографический мониторинг в динамике. 

Среди вошедших в группу наблюдения было 14 

(45,16%) мальчиков и 17 (54,84%) девочек. Заболева-

ние дебютировало в возрасте до 5 мес у 20 (64,52%) 

пациентов и у 11 (35,48%) — после 5 мес. 

Среди обратившихся 16 детей проживали в г. Том-

ске и 15 — в сельской местности (из них 4 человека из 

отдаленных северных районов Томской области).  

Результаты и обсуждение 
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Криптогенный СВ был диагностирован у 2 

(6,45%) человек, симптоматический — у 29 (93,55%). 

Структура этиологических факторов симптоматиче-

ского СВ в наблюдаемой группе детей представлена 

на рис. 1. Перинатальные и постнатальные ишемиче-

ски-гипоксические поражения головного мозга выяв-

лены у 19 детей. У 4 пациентов к развитию СВ приве-

ли перинатальные внутричерепные кровоизлияния. 

Внутриутробные инфекции установлены у 4 детей с 

СВ. Грубые нарушения эмбрионального развития, 

вызывающие эпилептогенное повреждение коры го-

ловного мозга, по данным магнитно-резонансного 

исследования, такие как шизэнцефалия, пахигирия и 

микроцефалия, обнаружены у 2 пациентов. 

 
Рис. 1. Этиологические факторы симптоматического синдрома Вес-

та: ИГП — ишемически-гипоксическое поражение; ВУИ — внутри-

утробные инфекции; ВЧК — внутричерепное кровоизлияние; ВАР 

—  

 врожденные аномалии развития 

Методы нейровизуализации являются ведущими в 

эпилептологии при диагностике структурных повреж-

дений головного мозга. У всех детей с симптоматиче-

ским СВ определялись различные виды дисгенезий, 

атрофии коркового вещества лобных долей, различная 

степень внутренней гидроцефалии, перивентрикуляр-

ные кисты, очаги гипоксического поражения, лейко-

дистрофии и глиоза в коре и белом веществе головно-

го мозга. 

Только у 2 детей с криптогенным СВ и у 5 с сим-

птоматической формой заболевания отмечалось нор-

мальное психомоторное развитие и неизмененный 

неврологический статус до дебюта инфантильных 

спазмов. В 24 (82,76%) случаях при симптоматиче-

ском СВ наблюдалась задержка психомоторного раз-

вития с раннего возраста, которая прогрессировала 

после дебюта заболевания. У 3 человек была выявлена 

атаксия, у 3 — хореоатетоз. В 9 случаях наблюдалась 

гидро-  

и микроцефалия, в 14 — нарушение функции цен-

трального двигательного нейрона. Патология зритель-

ного и глазодвигательных нервов в виде атрофии дис-

ков зрительных нервов, нистагма, расходящегося  

и сходящегося косоглазия была обнаружена у 10 

больных.  

Ядром клинической картины СВ считаются эпи-

лептические приступы в форме инфантильных спаз-

мов, обычно приуроченные к пробуждению. У всех 

пациентов инфантильные спазмы группировались в 

кластеры от 4 до 20 спазмов сериями от 3 до 200 

кластерных атак в сутки. Флексорные спазмы встре-

чались у 18 (58%) больных, экстензорные — у 3 

(10%), смешанные (флексорно-экстензорные) — у 10 

(32%).  

Электроэнцефалографическим эквивалентом ин-

фальтильных спазмов выступает гипсаритмия — не-

прерывная генерализованная высокоамплитудная 

медленная и гиперсинхронная активность с острыми 

волнами, спайками и комплексами спайк — волна [2]. 

На рис. 2 представлен вариант модифицированной 

гипсаритмии с персистированием супрессивно-

взрывного паттерна во время сна, свидетельствующий 

о недостаточной миелинизации коры и подкорковых 

структур у ребенка с симптоматическим СВ. 

В исследуемой группе типичная (классическая) 

гипсаритмия диагностирована у 5 (16,12%) пациен-

тов, из них у 2 детей с криптогенным и у 3 с сим-

птоматическим СВ. Различные виды атипичной 

гипс-аритмии, характеризующиеся наличием ло-

кальных паттернов на фоне дисритмичной ЭЭГ, на-

блюдались у 26 (83,88%) детей. Как видно на рис. 3, 

у пациентов с атипичной гипсаритмией чаще на-

блюдались более грубые нарушения постнатального 

созревания нервной системы, сопровождающиеся 

задержкой психомоторного и речевого, а у детей с 

типичной гипсаритмией — психоречевого развития 

(р = 0,04). Частота инфантильных спазмов была вы-

ше у пациентов с симптоматическим СВ и атипич-

ным вариантом гипсаритмии, чем при криптогенном 

СВ с типичным вариантом гипсаритмии на ЭЭГ 

(29,77  
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 42,66 против 8,33  2,38), однако различия оказа-

лись недостоверными (F = 0,733; p = 0,39). 

Современные подходы к лечению СВ состоят в 

комбинации постоянного приема противоэпилептиче-

ских препаратов с курсовым назначением гормональ-

ной терапии [5]. 

 
Рис. 2. Вариант модифицированной гипсаритмии с персистированием супрессивно-взрывного паттерна во время сна 

 
Рис. 3. Характер задержки психомоторного развития при СВ в зави-

симости от вида гипсаритмии (р = 0,0417): ЗПРР — задержка пси-

хоречевого развития; ЗПМРР — задержка психомоторного и  

 речевого развития 

В представленной группе детей с СВ у 13 пациен-

тов в качестве стартовой терапии применялась гормо-

нотерапия синактеном депо в дозе 0,015 мг/кг массы 

тела ежедневно в течение 2 нед со снижением кратно-

сти инъекций и отменой через 8 нед. На фоне терапии 

синактеном депо длительная ремиссия приступов на-

ступила в 6 (46,15%) случаях (1 ребенок с криптоген-

ным и 5 с симптоматическим СВ). У 4 (30,77%) паци-

ентов зафиксировано уменьшение частоты приступов 

более чем на 50% от исходной, у 3 (23,08%) — незна-

чительное снижение количества пароксизмов. В ос-

тальных случаях применялась базовая терапия препа-

ратами вальпроевой кислоты в дозах от 30 до 60 мг/кг 

массы тела в сутки с последующим присоединением 

топирамата у 6 пациентов. Ремиссия достигнута у 1 

(7,14%) ребенка, у 4 (28,57%) — значительное умень-

шение частоты приступов (более чем на 50% от ис-

ходной), у 9 (64,29%) пациентов частота инфантиль-
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ных спазмов снизилась менее чем на 25% от исход-

ной. 

При катамнестическом наблюдении в сроки от 

6 мес до 10 лет ремиссия приступов была зафиксиро-

вана у 10 (32,26%) пациентов, у 11 (35,48%) произош-

ла трансформация в симптоматическую фокальную 

эпилепсию, у 5 (16,13%) СВ эволюционировал в син-

дром Леннокса—Гасто. У 4 (12,9%) детей раннего 

возраста сохраняется синдром Веста, 1 (3,23%) ребе-

нок умер от сопутствующей пневмонии.  

Ремиссия наступила у всех детей с криптогенным 

СВ, а среди симптоматических форм только у боль-

ных с наименее тяжелыми поражениями, наличием 

типичной гипсаритмии на ЭЭГ и рано начатым и ин-

тенсивным лечением с применением гормонотерапии 

и современных антиконвульсантов (р = 0,001).  

Большое значение для формирования стойкой ре-

миссии СВ имело своевременное проведение гормо-

нотерапии с последующим длительным приемом ан-

тиконвульсантов. На рис. 4 представлены исходы СВ 

в зависимости от проведения терапии синактеном де-

по в период дебюта инфантильных спазмов. При на-

значении гормонотерапии достоверно реже наблюда-

лась эволюция в фокальные формы эпилепсии и, соот-

ветственно, реже — нарушения психомоторного 

развития. Можно предполагать, что терапия синакте-

ном депо в дебюте СВ была не только эффективна по 

отношению к инфантильным спазмам, но и оказывала 

протективное воздействие на процесс постнатального 

формирования нервной системы у детей первого года 

жизни. 

 
Рис. 4. Исход СВ в зависимости от назначения синактена депо 

(p = 0,0027): СФЭ — симптоматическая фокальная эпилепсия; СЛГ — 

синдром Леннокса—Гасто; синактен депо (+) — группа пациентов с 

СВ, получавших стартовую терапию синактеном депо; синактен  

депо (–) — группа пациентов с СВ, не получавших стартовую терапию  

 синактеном депо 

В настоящее время из наблюдаемой группы детей 

с СВ только 4 (13,3%) ребенка, находящиеся в дли-
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тельной клинической ремиссии, не получают анти- 

конвульсантов, 7 (23,33%) пациентов находятся на 

монотерапии препаратами вальпроевой кислоты, 19 

(63,33%) — на политерапии в виде сочетания валь-

проевой кислоты с топираматом, ламикталом, вига-

батрином, кеппрой, суксилепом и барбитуратами. 

Заключение 

Полученные результаты показали, что на исход 

синдрома Веста наряду с рано начатой гормонотера-

пией и последующим длительным приемом совре-

менных антиконвульсантов влияют такие факторы, 

как этиология и характер нарушений биоэлектриче-

ской активности головного мозга. Криптогенные 

формы с типичной гипсаритмией на ЭЭГ, а также 

симптоматические формы с минимальным пораже-

нием центральной нервной системы и легкими нев-

рологическими нарушениями имеют более благо-

приятный прогноз. 
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