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Сокращения: КД — кетогенная диета; МАД — 
модифицированная диета Аткинса; МСТ (Medium 
Chain Triglyceride) — среднецепочечные триглице-
риды; ФРЭ — фармакорезистентная эпилепсия.

Несмотря на успехи в фармакотерапии и хирур-
гии эпилепсии, проблема фармакорезистентного 
течения заболевания не теряет своей актуальности. 
Доля больных, нечувствительных к терапии анти-
конвульсантами, достигает 30%, у которых только 
в 60% случаев могут быть реализованы нейрохирур-
гические методы [1].

Проблема имеет серьезное медико-социальное 
значение. Некурабельная эпилепсия приводит к по-
тенциально тяжелым последствиям — формиро-
ванию эпилептической энцефалопатии и как след-
ствие — регрессу когнитивных и двигательных 
функций, нарушению психомоторных навыков, глу-
бокой инвалидизации и социальной дезадаптации. 
В раннем детском возрасте итогом 2-летнего ожида-
ния становится формирование необратимого когни-
тивного дефекта, который сохранится даже в случае 
купирования приступов в будущем.

В связи с этим закономерен интерес к альтерна-
тивным методам лечения, к ведущим из которых от-
носится диетотерапия — кетогенная диета (КД).

История применения КД при судорожных состо-
яниях насчитывает 100 лет. В 1921 г. американский 
исследователь Wilder впервые предложил и успешно 
применил на практике низкоуглеводный высокожиро-
вой (кетогенный) рацион у больных эпилепсией [2].

До настоящего времени КД остается востребован-
ным и признанным методом лечения фармакорези-
стентной эпилепсии (ФРЭ). Высказывается мнение, 
что эффективность КД в краткосрочной и средне-
срочной перспективе сопоставима с современными 
противоэпилептическими препаратами [3]. Метод 
включен в рекомендации Международной противо-
эпилептической лиги (ILAE) [4].

Суммируя данные литературы, в том числе Ко-
крейновский обзор 2020 г. по анализу эффектив-
ности КД при эпилепсии, можно заключить, что 
среди пациентов педиатрического профиля полное 
прекращение припадков достигается в 10–16% слу-
чаев, а снижение судорожных эпизодов более чем 
на 50% — в 50–60% случаев [4, 5]. В отдельных ис-
следованиях приводятся данные о полном освобож-
дении от приступов в 25% случаях и их снижении 
в 85%. Установлены заболевания с наиболее высо-
кой прогнозируемой эффективностью КД (более 
чем в 70% случаев): синдром Ангельмана, комплекс 

1 митохондриальных расстройств, синдром Драве, 
эпилепсия с миоклонически-атоническими припад-
ками (синдром Дозе), синдром дефицита белка — 
переносчика глюкозы 1 (GLUT1), инфантильные 
спазмы, синдром Отахары, дефицит пируватдеги-
дрогеназы (PDHD), суперрефрактерный эпилепти-
ческий статус, туберозный склероз. Представлены 
данные по синергическому эффекту КД и другого 
альтернативного подхода к лечению ФРЭ — сти-
муляции блуждающего нерва [6]. Кроме того, боль-
шинство исследователей указывают на боле высо-
кую чувствительность к КД детей раннего возраста.

Несмотря на длительность использования КД, 
собственно механизм противосудорожного действия 
диеты окончательно не установлен.

Эффективность КД на современном этапе важно 
оценивать не только с позиции обеспечения контро-
ля над приступами, но и сохранения показателей 
здоровья пациента в целом, повышения качества его 
жизни. Для выполнения этих требований на основе 
новых научных данных совершенствуются подходы 
к ее организации, расширяется спектр специализи-
рованной пищевой продукции для кетогенного ра-
циона.

В неврологической практике используются че-
тыре типа кетогенных диет. Первоначальный клас-
сический вариант в 1970-е годы дополнила диета 
со среднецепочечными триглицеридами — МСТ 
(Medium Chain Triglyceride), а позднее в 2000 гг. — 
модифицированная диета Аткинса (МАД) и диета 
с низким гликемическим индексом [4]. Классическая 
КД разрабатывается с использованием натуральных 
продуктов, и выбирается в качестве стартовой в 80% 
случаев. Диеты с включением МСТ предусматрива-
ют частичную замену жиров на среднецепочечные 
триглицериды с целью снижения нагрузки на фер-
ментные системы желудочно-кишечного тракта 
(ЖКТ), но при этом они хуже переносятся детьми 
раннего возраста. МАД и диета с низким гликеми-
ческим индексом относятся к «либеральными вари-
антам», предназначенными для детей старших воз-
растных групп (эффективность их у детей раннего 
возраста не изучена).

В отечественной практике метод КД стал исполь-
зоваться значительно позднее. С 2002 г. КД была 
внедрена в практику Научно-практического центра 
специализированной медицинской помощи детям 
имени В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента здра-
воохранения города Москвы, где сформировалась 
в систему организации кетогенной диетотерапии, 
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Т а б л и ц а  1
Характеристика пациентов с фармакорезистентной эпилепсией, получающих кетогенную диету

Классифицируемый признак Характеристика Количество 
пациентов

Возраст От 1 до 3 лет
От 3 до 10 лет
10 лет и старше 

192 (48%)
172 (43%)
36 (9%).

Типы приступов Фокальные приступы (ФП)
Генерализованные приступы (ГП)
Неуточненные приступы (НП) 

168 (42%)
216 (54%)
16 (4%)

Локализация патологического 
процесса и этиология заболевания

Структурная фокальная эпилепсия (СФЭ)
Неизвестная (криптогенная) фокальная эпилепсия (НФЭ)
Генетическая (идиопатическая) фокальная эпилепсия (ГФЭ)
Метаболическая фокальная эпилепсия (МФЭ)
Всего фокальных эпилепсий
Структурная генерализованная эпилепсия (СГЭ)
Неизвестная (криптогенная) генерализованная эпилепсия (НГЭ)
Генетическая (идиопатическая) генерализованная эпилепсия (ГГЭ)
Метаболическая генерализованная эпилепсия (МГЭ)
Всего генерализованных эпилепсий
Комбинированная (генерализованная и фокальная) эпилепсия (КГФЭ) 

144 (36%)
56 (14%)
48 (12%)
8 (2%)

256 (64%)
16 (4%)
44 (11%)
57 (14%)
12 (3%)

129 (32%)
15 (4%)

Частота припадков в сутки < 50
50–100
100–150
150–200
200–250
Более 250 

168 (42%)
72 (18%)
56 (14%)
40 (10%)
40 (10%)
24 (6%).

T a b l e  1
Characteristics of patients with pharmacoresistent epilepsy who keep to a ketogenic diet

Classifi ed characteristic feature Characteristics Number of patients
Age 1–3 years old

3–10 years old
10 years of age or over

192 (48%)
172 (43%)
36 (9%).

Types of seizures Local convulsions
Generalized seizures
Seizures of non-defi ned origin 

168 (42%)
216 (54%)
16 (4%)

Focus of pathologic process and 
causation of disease

Structural focal epilepsy
Cryptogenic focal epilepsy
Idiopathic focal epilepsy
Metabolic focal epilepsy
Focal epilepsy types in total
Structural focal epilepsy
Cryptogenic focal epilepsy
Generalized epilepsy
Metabolic generalized epilepsy
Generalized epilepsy types in total
Combined (generalized and focal) epilepsy

144 (36%)
56 (14%)
48 (12%)
8 (2%)

256 (64%)
16 (4%)
44 (11%)
57 (14%)
12 (3%)

129 (32%)
15 (4%)

Frequency ratio of seizures per day < 50
50–100
100–150
150–200
200–250
More than 250

168 (42%)
72 (18%)
56 (14%)
40 (10%)
40 (10%)
24 (6%).

Т а б л и ц а  2
Эффективность кетогенной диеты в отношении частоты эпилептических приступов (n = 400)

Количество пациентов Динамика частоты припадков (%)
< 50% > 50% > 75% 100% Без эффекта

400 (100%) 52 (13%) 64 (16%) 68 (17%) 84 (21%) 132 (33%)

T a b l e  2
Eff ectiveness of ketogenic diet with regard to epilepsy seizures frequency (n = 400)

Number of patients Dynamics of seizure frequency

< 50% > 50% > 75% 100% With no evidence of a 
positive eff ect

400 (100%) 52 (13%) 64 (16%) 68 (17%) 84 (21%) 132 (33%)
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учитывающей специфику оказания медицинской 
помощи в РФ и национальные традиции в пита-
нии. Получено авторское свидетельство «Способ 
лечения фармакорезистентной эпилепсии» (рег. № 
2009112035); оформлена медицинская технология 
по его применению. На настоящий момент в НПЦ 
накоплен значительный опыт по организации ке-
тогенной диетотерапии у детей, страдающих эпи-
лепсией, обобщенный в клиническом наблюдении.

Целью исследования была комплексная оценка 
эффективности КД в лечении детей, страдающих 
ФРЭ.

Материал и методы. Под наблюдением находи-
лись 400 детей с различными формами эпилепсии, 
в возрасте от 1 года до 18 лет, которым в связи с фар-
макорезистентным течением заболевания была вве-
дена КД. Длительность наблюдения за пациентами 
составляла до 2 лет.

Критериями включения в исследование служили:
•  любые формы эпилепсии, резистентные к про-

тивосудорожной терапии, — структурные, ге-
нетические, инфекционные, метаболические, 
иммунные и неизвестные, резистентные к тера-
пии антиконвульсантами, а также специфиче-
ские метаболические расстройства (нарушение 
транспорта глюкозы I типа и др.);

•  возраст пациентов старше 12 месяцев;
•  информированное согласие родителей ребенка 

к назначению КД.
Критериями невключения служили:
•  наличие противопоказаний к КД (дефицит пи-

руваткарбоксилазы и другие нарушения гли-
конеогенеза, дефекты транспорта и окисления 
свободных жирных кислот, недостататочность 
карнитина, порфирии, органические ациду-
рии);

Т а б л и ц а  3
Эффективность кетогенной диеты при эпилепсии, ассоциированной с генетическим фактором

Мутация в гене, синдром Кол-во 
больных < 50% > 50% > 75% 100% Без 

эффекта
GRIN2D 1 1
KCNT1
злокачественные мигрирующие приступы 2 1 1

KCNС1 1 1
STXBP1 5 3 1 1
CDKL5 7 2 1 2 2
PCDH19 2 1 1
TNRC6A 1 1
SCN1В 1 1
KIAA2022
умственная отсталость + эпилепсия 1 1

ATAD3A
синдром Харел–Юна 1 1

ALG13 1 1
SLC25A22, DYNC1H1 1 1
CACNA1A 2 1 1
GRIN2B 1 1
SYNGAP1 3 1 1 1
SNTNAP2 1 1
GABRB3 1 1
Синдром Ретта МЕСР2 3 1 1 1
Синдром Корнелии де Ланге 1 1
Синдром Леннокса–Гасто 15 1 2 4 3 5
Синдром псевдо-Леннокса (атипичная фокальная эпилепсия) 3 1 2
Синдром Ландау–Клеффнера (приобретенная эпилептическая афазия) 1 1
Эпилепсия с электрическим эпилептическим статусом медленного сна 
(ESES) 3 1 2

SCN1A (синдром Драве, синдром Дузе, GEFS + ) 21 2 4 7 5 3
SCN2A 2 1 1
2 мутации в гене MFSD2A 1 1
Синдром Дживонса 1 1
Туберозный склероз 10 3 1 2 2 2
Роландическая эпилепсия, атипичное течение 2 2
GLUT1 или болезнь Де Виво (мутации в гене SLC2A1) 17 2 14 1
Синдром Штурге–Вебера 1 1
Всего 113
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•  желчекаменная и мочекаменная болезни;
•  возможность осуществить хирургическое лече-

ние;
•  невозможность организации диетотерапии в се-

мье.
Характеристика пациентов, взятых для изучения 

эффективности КД представлена в табл. 1.
Наблюдение за больными осуществлялось по-

этапно, на основании протокола исследования, не-
врологом и диетологом.

Подготовительный этап включал тщательный 
отбор пациентов с учетом имеющихся противо-
показаний, коморбидных состояний и оценки воз-
можностей семьи для организации диетотерапии. 
Предварительное обследование включало оценку 
неврологического, соматического и пищевого ста-
туса больного, включая физическое развитие, со-
стояние фактического питания, наличие пищевой 

непереносимости, медикаментозной терапии и фар-
макологического анамнеза. С целью исключения 
врожденных нарушений обмена веществ анализиро-
вались результаты тандемной масс-спектрометрии 
(ТМС), профиля органических кислот в моче.

Клинико-лабораторное обследование включало: 
клинические анализы крови и мочи, биохимический 
анализ крови (общий белок, альбумин, мочевина, 
креатинин, холестерин, триглицериды, мочевая кис-
лота, щелочная фосфатаза, АЛТ, АСТ, амилаза), био-
химическое исследование мочи (кальций, оксалаты, 
мочевая кислота, креатинин), определение уровня 
бикарбонатов в крови, фармакомониторинг анти-
конвульсантов. В числе клинико-инструментальных 
исследований видео -ЭЭГ-мониторинг, ЭКГ, Эхо-КГ, 
УЗИ органов брюшной полости и почек.

Спектр клинико-лабораторных исследований 
при наличии показаний расширялся.

T a b l e  3
Eff ectiveness of the ketogenic diet in case of genetic epilepsy

Gene mutation, syndrome
Number 

of 
patients

< 50% > 50% > 75% 100%
With no 

evidence of a 
positive eff ect

GRIN2D 1 1
KCNT1
malignant migrating seizures 2 1 1

KCNС1 1 1
STXBP1 5 3 1 1
CDKL5 7 2 1 2 2
PCDH19 2 1 1
TNRC6A 1 1
SCN1В 1 1
KIAA2022
mental retardation + epilepsy 1 1

ATAD3A
Harel–Yoon Syndrome 1 1

ALG13 1 1
SLC25A22, DYNC1H1 1 1
CACNA1A 2 1 1
GRIN2B 1 1
SYNGAP1 3 1 1 1
SNTNAP2 1 1
GABRB3 1 1
Rett’s syndrome МЕСР2 3 1 1 1
Cornelia de Lange syndrome 1 1
Lennox–Gastaut syndrome 15 1 2 4 3 5
Pseudo-Lennox syndrome (abnormal focal epilepsy) 3 1 2
Acquired epileptic aphasia 1 1
Electrical status epilepticus during sleep (ESES) 3 1 2
SCN1A (Dravet syndrome, Doose syndrome, GEFS + ) 21 2 4 7 5 3
SCN2A 2 1 1
2 mutations in MFSD2A gene 1 1
Jeavons syndrome 1 1
Tuberous sclerosis 10 3 1 2 2 2
Benign childhood epilepsy with centrotemporal spikes, abnormal state 2 2
GLUT1 or De Vivo syndrome (mutations in SLC2A1 gene) 17 2 14 1
Sturge–Weber disease 1 1
Total 113
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После принятия решения о целесообразности 
применения КД каждому пациенту разрабатывалась 
индивидуальная диетологическая программа. В ра-
боте использовался классический вариант диетоте-
рапии, кетогенное соотношение подбиралось под 
контролем уровня кетоновых тел и колебалось от 2:1 
до 4:1. Терапевтическим коридором для кетоновых 
тел в крови (β-гидроксибутирата) служил интервал 
2–6 ммоль/л, в моче (ацетоацетата) — 8–16 ммоль/л. 
Более точным методом является оценка кетогене-
за по уровню кетонов в крови, однако учитывалась 
его инвазивность и высокая стоимость. Кетонурия 
подвержена значительным колебаниям, зависит от 
уровня гидратации организма, приема отдельных 
медикаментозных средств (капотен и др.), однако 
легко воспроизводима и в большинстве случаев кор-
релирует с уровнем кетоновых тел в крови. В работе 
использовались возможности обоих методов [6].

Введение кетогенного рациона осуществлялось 
различными способами. Для быстрого достижения 
терапевтического уровня кетоновых тел исполь-
зовалась голодная пауза (не превышающая 18 ч), 

за которой следовало дробное (в течение 2–3 дней) 
введение кетогенного рациона начиная с ½ необхо-
димой энергетической ценности. Также проводилась 
замена по 1 приему пищи в день на кетогенный каж-
дые 1–2 дня.

В соответствии с протоколом, контрольные об-
следования проводились ежеквартально на первом 
году наблюдения, далее 1 раз в 6 мес.

Для оценки эффективности использовали вали-
дированные шкалы. Для анализа интенсивности 
и тяжести судорожных приступов использовалась 
шкала приступов Hague [7]; для нейропсихоло-
гического исследования шкалы психомоторного 
развития по Griffi  ts 1, 2 и 3 [8, 9]; для оценки мо-
торных функций у детей с двигательными нару-
шениями — шкалы Gross Motor Function Measure 
(GMFM) [10]. Оценка качества жизни (КЖ) про-
ведена в соответствии со шкалой оценки качества 
жизни пациентов с поражением центральной нерв-
ной системы [11].

Результаты. Согласно общепринятым рекомен-
дациями, первоначальная оценка эффективности 

Т а б л и ц а  4
Комплексная оценка динамики психомоторного развития, тяжести приступов и качества жизни у пациентов на кетогенной диете

Период наблюдения Шкала Hague*
Шкала Griffi  ts** Шкала 

GMFM***
Шкала 

ШОКЖ****G1 G2 G3
Пациенты с c фармакорезистентной эпилепсией, получающие в комплексе лечения кетогенной диеты (n = 100)

Исходно 38 46 223 91 75 30
3 мес. 35 54 237 112 79 38
6 мес. 34 56 246 118 76 40
1 год КД 28 60 253 124 87 40
2 года КД 24 73 252 128 96 60

Пациенты c фармакорезистентной эпилепсией, получающие фармакотерапию (n = 25)
До лечения 39 36 214 79 65 25
6 мес. 38 37 221 82 65 30
1 год 37 40 223 84 72 30
2 года 38 38 224 86 70 30

П р и м е ч а н и е :  *Hague — шкала Hague; **G1 — шкала психомоторного развития по Griffi  ts 1, 2, 3; ***GMFM — шкала Gross Motor Function 
Measure (GMFM); **** ШОКЖ — шкала оценки качества жизни.

T a b l e  4
Integral assessment of psychomotor development dynamics, severity of seizures and quality of life in patients on a ketogenic diet

Observation period
The Hague 

Seizure Severity 
Scale

Griffi  ths Scale
Gross Motor 

Function 
Measure 
(GMFM)

Quality of Life 
Scale

G1
the Griffi  ths 

Scales of Mental 
Development

G1 

G2
the Griffi  ths 

Scales of Mental 
Development

G2

G3
the Griffi  ths 

Scales of Mental 
Development

G3
Patients with pharmacoresistent epilepsy receiving a ketogenic diet as a part of multimodality therapy (n = 100)

Initially 38 46 223 91 75 30
In 3 months 35 54 237 112 79 38
In 6 months 34 56 246 118 76 40
In a year 28 60 253 124 87 40
In 2 years 24 73 252 128 96 60

Patients with pharmacoresistent epilepsy receiving medicamentous therapy (n = 25)
Before therapy 39 36 214 79 65 25
In 6 months 38 37 221 82 65 30
In a year 37 40 223 84 72 30
In 2 years 38 38 224 86 70 30
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диетотерапии была осуществлена после 3 мес. ее 
инициации. Положительным результатом считает-
ся снижение частоты приступов на фоне КД более 
чем на 50% от исходного уровня. Эффективность 
КД в отношении частоты эпилептических приступов 
представлена в табл. 2.

Из табл. 2 видно, что у 54% больных удалось до-
стичь положительного эффекта в снижении частоты 
приступов, более чем на 50% в 16% случаев, более 
чем на 75% в 17% случаев и полного контроля над 
приступами у 21% пациентов.

Наиболее значительное снижение количества 
эпилептических приступов на фоне КД отмечено 
в случае миоклонических, атонических припадков 
и абсансов у 184 пациентов (46%), полное купиро-
вание у 84 (21%), а также эпилептических спазмов 
(ЭС), при которых снижение частоты припадков до-
стигнуто у 112 пациентов (28%), полное купирова-
ние у 60 детей (15%).

Проанализирована эффективность КД у 113 па-
циентов с мутациями в генах и хромосомными пе-
рестройками, которые часто сопровождаются эпи-
лепсией (табл. 3). Один больной данной группы 
досрочно вышел из исследования в связи с аггра-
вацией припадков (ребенок имел мутацию в гене 
FCF12).

Следует отметить, высокую эффективность КД 
у детей с GLUT1 — у 16 из 17 пациентов (на уров-
не 94%). Неэффективность КД при GLUT1 была за-
фиксирована у ребенка с сопутствующей фокальной 
кортикальной дисплазией. Полный контроль над 
приступами у пациента с синдромом Штурге–Вебера 
достигнут после проведения каллозотомии на фоне 
последующей кетогенной диетотерапии. Назначение 
КД до оперативного вмешательства оказалось недо-
статочно эффективным (снижение частоты припад-
ков менее чем на 50%), терапия антиконвульсантами 
в послеоперационный период также не обеспечила 
противосудорожный эффект.

Анализ динамики показателей ЭЭГ на фоне КД 
(100 пациентов) выявил, что у 70% детей по дан-
ным видео-ЭЭГ отмечались положительные сдвиги 
на 10–12-й день диетотерапии в виде снижения ин-
декса и амплитуды эпилептиформной и медленно-
волновой активности, улучшения фоновой ритмики. 
У 30% больных данные ЭЭГ не свидетельствовали 
о значительных изменениях. Видео-ЭЭГ через 3 мес. 
после введения КД демонстрировало стойкие значи-
тельные улучшения в виде дальнейшей частичной 
редукции фокусов эпилептиформной активности, 
снижения индекса эпиактивности и улучшения фо-
новой ЭЭГ у 50% пациентов; у 16 пациентов ЭЭГ 
полностью нормализовалась.

У 100 пациентов, получающих КД в течении 
двухлетнего периода, осуществлена комплексная 
оценка динамики тяжести приступов, психомотор-
ного развития, а также качества жизни с использова-
нием валидированных шкал (табл. 4). Контрольную 
группу составили пациенты с ФРЭ, которые имели 
противопоказания к назначению КД, продолжавшие 
получать противосудорожную терапию (n = 25).

Объективная оценка эволюции тяжести припад-
ков проводилась с помощью шкалы Hague, которая 
включает 13 вопросов, отражающих нарушение со-
знания во время приступа, тяжесть припадков, на-
личие непроизвольных мочеиспусканий во время 
приступа, травм, прикусываний языка, головной 
и мышечной боли [7].

Анализ эволюции припадков, проведенный с по-
мощью шкалы Hague выявил следующее. Исходный 
уровень тяжести приступов в группе детей, которые 
стали получать КД составил 38 баллов (тяжелая сте-
пень тяжести приступов), к двум годам получения 
диетотерапии снизился до 24 баллов (средняя сте-
пень тяжести приступов). Причем среди пациентов 
тяжесть приступов снизилась с тяжелой до средней 
степени тяжести (сложные фокальные приступы 
эволюционировали в простые или продолжитель-
ность выключения сознания значительно снизилась, 
уменьшилась интенсивность и тяжесть приступов, 
исчезло мочеиспускание, снизилась травматизация) 
в 21% случаев (21 больной); со средней степени до 
легкой (значительное сокращение продолжительно-
сти приступов, исчезли постприступные нарушения, 
сонливость и тошнота) в 54% (54 ребенка); характер 
приступов не изменился у 14 (14%) пациентов и у 
19% наблюдалось полное купирование припадков.

При этом в контрольной группе динамики не от-
мечено. Исходный уровень до получения фармакоте-
рапии составил 39 баллов (тяжелая степень тяжести 
приступов) и через 2 года применения противосудо-
рожной терапии сохранился на уровне тяжелой сте-
пени тяжести приступов 38 баллов.

Нейропсихологическое исследование в динамике 
с использованием шкалы психомоторного развития 
по Griffi  ts позволило определить уровень развития 
ребенка по таким параметрам, как моторика, соци-
альная адаптация, слух и речь, зрительная функция 
и действия рук, способность к игре.

Оценка состояния моторики, социальной адапта-
ции, слуха и речи, зрительной функции, моторной 
функции рук, а также способности к предметной 
деятельности по шкалам Griffi  ts 1, 2 и 3 произведе-
на в баллах. Выбор шкалы осуществлялся с учетом 
уровня развития ребенка. В основной группе дина-
мика психомоторного развития по шкале Griffi  ts 1 — 
21 пациент (21%): до КД — 46 баллов (развитие 
в среднем по группе соответствует возрасту 4-месяч-
ного ребенка), через 2 года КД — 73 балла (развитие 
в среднем по группе соответствует возрасту 6-месяч-
ного ребенка). Динамика психомоторного развития 
по шкале Griffi  ts 2 — 34 пациента (34%): до КД — 
223 балла (развитие в среднем по группе соответству-
ет возрасту 1 год 8 мес.), через 2 года КД — 252 балла 
(развитие в среднем по группе соответствует возра-
сту 2-летнего ребенка). Динамика психомоторного 
развития по шкале Griffi  ts 3 — 45 пациентов (45%): 
до КД — 91 балл (развитие в среднем по группе со-
ответствует возрасту при наборе от 84 до 116 бал-
лов), 2 года КД — 128 баллов. В контрольной группе 
оценка по шкале Griffi  ts 1 — 11 пациентов (44%): 
до лечения —- 36 баллов (развитие соответствует 
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возрасту 4-месячного ребенка), через 2 года приме-
нения антиэпилептических препаратов — 38 бал-
лов (развитие соответствует возрасту 4-месячного 
ребенка); по шкале Griffi  ts 2 — 7 пациентов (28%): 
до лечения — 214 балла (развитие соответствует 
возрасту 1 год 7 мес.), через 2 года применения пре-
паратов — 224 балла (развитие соответствует возра-
сту 1 год 8 мес.); по шкале Griffi  ts 3 — 7 пациентов 
(28%): до лечения — 79 баллов, через 2 года приме-
нения препаратов — 86 баллов (развитие в среднем 
по группе соответствует возрасту при наборе от 84 
до 116 баллов).

Оценка двигательных функций в динамике про-
водилась по шкале Gross Motor Function Measure 
(GMFM). Шкала содержит 88 тестов, каждый из ко-
торых оценивается по 4-балльной системе, с по-
следующим вычислением общего балла развития 
моторных функций и отдельно баллов по каждому 
из предложенного положения в конце задания. Сре-
ди детей основной группы результат исследования 
по шкале GMFM до назначения КД составил 75 бал-
лов (независимое передвижение ограниченно), 
а к 2 годам КД вырос до 96 баллов (дети ходят не-
зависимо, заметны затруднения во время выполне-
ния движений, требующих большой точности). От-
мечались значительные улучшения моторики в виде 
уменьшения проявлений атонического синдрома, 
нарастания объема движений, улучшения координа-
ции, исчезновения атаксии при ходьбе, улучшения 
мелкой моторики. В контрольной группе до лечения 
получена оценка 65 баллов (независимое передви-
жение ограниченно), через 2 года применения тера-
пии — 70 баллов (независимое передвижение огра-
ниченно).

Использование шкалы оценки качества жизни 
пациентов с поражением центральной нервной си-
стемы [11] при динамическом наблюдении за боль-
ными на КД позволило объективно оценить течение 
заболевания, подойти к стандартизации результатов. 
Набранная определенная сумма баллов до назначе-
ния КД составила 30, что соответствует низкому КЖ 
и сменилась значением 60 через два года диетотера-
пии (удовлетворительное КЖ). В контрольной груп-
пе значимых различий выявлено не было: до лечения 
сумма баллов равнялась 25 (КЖ), спустя 2 года после 
применения противосудорожной терапии 30 баллам, 
что также соответствует КЖ.

Заключение. Накопленный отечественный опыт 
использования КД при эпилепсии свидетельствует 
об ее эффективности в лечении судорожных состо-
яний у детей. Результатом применения КД при ФРЭ 
стало снижения частоты припадков более чем на 50% 
у 54% больных, в том числе достижение полного 
контроля над приступами в 21% случаев. Отмечена 
высокая эффективность КД у больных с врожден-
ным нарушением метаболизма (GLUT1) — у 94% 
детей.

Установлено, что КД наряду с улучшением кон-
троля за приступами способна оказывать благопри-
ятное влияние на психомоторное и нервно-психи-
ческое развитие детей. Результатом комплексного 

воздействия диетотерапии стало повышение каче-
ства жизни пациентов.

КД является общепринятым методом лечения 
ФРЭ, широко используемым в зарубежной практике, 
который до настоящего времени, к сожалению, не ре-
ализован в полной мере в отечественной медицине.

До последнего времени КД не включена в кли-
нические рекомендации по лечению эпилепсии, что 
существенно ограничивает использование метода 
на практике.

В НПЦ продолжается накопление опыта по при-
менению КД в лечении детей с ФРЭ, совершенству-
ются подходы к организации диетотерапии. Пер-
спективными направлениями являются изучение 
возможностей КД в терапии суперрефрактерного 
эпилептического статуса, а также у детей первого 
года жизни. Исследований среди указанной катего-
рии больных в РФ не проводились, однако в литера-
туре имеются указания на высокую эффективность 
КД в данных случаях. Известно, что возможность 
применения диетотерапии при фармакорезистент-
ной эпилепсии всегда следует рассматривать на мак-
симально ранних этапах терапии, особенно с учетом 
того, что у пациентов раннего возраста наблюдается 
относительно высокий уровень достигаемой свобо-
ды от судорожных приступов на фоне КД, а также 
с учетом небольшого спектра имеющихся противо-
эпилептических препаратов, пригодных к примене-
нию для данной возрастной категории пациентов 
[12, 13].

Введение КД больным, получающим интенсив-
ную терапию, и детям раннего возраста ограничи-
вала недоступность специализированных продуктов 
питания для ее организации, позволяющих сформи-
ровать адекватный рацион питания, в том числе для 
питания через зонд или стому.

В настоящее время такая возможность реализо-
вана, благодаря появлению на отечественном рын-
ке специализированной смеси КетоКал 3:1 (Нутри-
ция, Голландия), специально разработанной для 
диетотерапии фармакорезистентной эпилепсии 
и других состояний, при которых показано приме-
нение кетогенной диеты. КетоКал 3:1 представля-
ет собой полноценную по составу высокожировую 
низкоуглеводную сухую смесь с соотношением 
жиров к суммарному количеству углеводов и бел-
ков 3:1. Присутствие в продукте полного набора 
макро- и микронутриентов позволяет использо-
вать ее при наличии показаний в качестве един-
ственного источника питания (при организации 
зондового питания и др.), а также для дополнения 
рациона.

Востребованность в КД среди больных невро-
логического профиля, несомненно, велика. КД яв-
ляется единственно возможным способом лечения 
при врожденных нарушениях метаболизма, сре-
ди которых нарушение транспорта глюкозы типа 1 
(GLUT1), дефиците дегидрогеназного комплекса, 
врожденном дефиците фосфофруктокиназы-1 и др.

Накопленный нами опыт будет служить стимулом 
для дальнейшего развития кетогенной диетотерапии 
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ИССЛЕДОВАНИЯ И КЛИНИЧЕСКИЕ НАБЛЮДЕНИЯ

в РФ. Будущие исследования по изучению потенци-
ала КД в лечении ФРЭ у детей должны быть много-
центровыми и долгосрочными.
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