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От редакции

Уважаемые коллеги, дорогие друзья!

Я, как и многие из вас, принимаю участие в между-

народных медицинских форумах, посвященных акту-

альным проблемам педиатрии. Ряд таких мероприятий 

носит традиционный характер и имеет весьма высокий 

авторитет среди медицинской общественности: для уча-

стия в них специалисты приезжают из разных стран мира. 

Отрадно, что в Беларуси и Украине в последние годы 

формируются такие же тенденции. Кроме традиционных 

съездов с обширной повесткой проходят форумы, на ко-

торых педиатры рассматривают наиболее актуальные и 

узкие проблемы.

Весьма успешным примером в Украине я бы назвал 

Академическую школу педиатрии, в которой по возмож-

ности участвую и которую проводит моя коллега про-

фессор Бекетова Галина Владимировна. Полагаю, формат 

мероприятия – комплексное рассмотрение клинических 

случаев, открытые дискуссии, вовлечение аудитории в 

диалог – современный и интересный. Специалисты с за-

интересованностью и удовольствием принимают в нем 

участие. 

Сегодня, как известно, система здравоохранения 

Украины переживает масштабную реформу. Это сложный 

и болезненный период. Ее итогом должна стать оптими-

зация оказания медицинской помощи жителям страны. 

Для реализации этих целей и задач требуются подготов-

ленные и образованные специалисты, владеющие всеми 

нюансами профессии. В этом смысле масштабные меро-

приятия с международным участием играют колоссаль-

ную роль – содействие в формировании здоровой нации. 

C уважением, 

главный редактор в Беларуси 

академик НАН Беларуси, 

доктор медицинских наук, профессор 

Сукало Александр Васильевич
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В статье приводится обзор научной медицинской литературы, посвященной эпилептиче-

скому синдрому, индуцированному фебрильной инфекцией (FIRES). В силу своей клинической 

картины FIRES часто воспринимается как проявление инфекционного или аутоиммунного 

заболевания со схожей симптоматикой, что крайне затрудняет своевременную постановку 

диагноза. В публикации освещаются вопросы, связанные с этиопатогенезом и клиническими 

проявлениями FIRES, знание которых позволяет провести дифференциальную диагностику и 

подобрать оптимальную патогенетическую терапию.

Ключевые слова: эпилептический синдром, индуцированный фебрильной инфекцией, 

интерлейкин 1-β.

______________________  Abstract __________________________________________________________________________ 

The article provides an overview of the scientifi c medical literature on the febrile infection-

related epileptic syndrome (FIRES). Due to its clinical manifestations, FIRES is often perceived as a 

manifestation of an infectious or autoimmune disease with similar symptoms, which complicates 

timely diagnostics. The authors of the publication highlight the issues related to etiopathogenesis 

and clinical manifestations of FIRES, the knowledge of which lets to make diff erential diagnostics 

and select the optimal pathogenetic therapy.

Keywords: febrile infection-related epileptic syndrome, interleukin 1-β.
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Определение FIRES 

Эпилептический синдром, индуцированный фебрильной инфек-

цией (от англ. Febrile Infection-Related Epilepsy Syndrome – FIRES), явля-

ется редкой, сложно диагностируемой, трудно курабельной эпилепти-

ческой энцефалопатией, поражающей пациентов детского возраста и с 

неблагоприятным исходом в большинстве случаев [1]. Впервые данное 

заболевание упоминается в научной медицинской публикации 1961 г., 

посвященной остро возникшим энцефалопатиям неясного происхож-

дения у младенцев и детей [1]. За последние полвека появилось мно-

жество определений и трактовок FIRES, что значительно затрудняло 

международные исследования этой редкой и крайне разрушительной 

формы эпилепсии [2]. Для решения данного вопроса в 2018 г. Всемирной 

противоэпилептической лигой была создана специальная рабочая 

группа, состоящая из 18 ведущих эпилептологов мира  [2]. Согласно 

разработанным этой международной группой рекомендациям, FIRES 

является частным случаем впервые возникшего рефрактерного эпи-

лептического статуса (от англ. New-Onset Refractory Status Epilepticus, 

NORSE) [2]. NORSE – это клинический симптомокомплекс, а не диагноз, 

критерием которого является развитие рефрактерного к проводимой 

терапии эпилептического статуса, без четкой острой структурной, ток-

сической или метаболической причины у пациента, ранее не страдав-

шего эпилепсией и не имеющего другого предшествующего неврологи-

ческого заболевания [2]. Исходя из вышесказанного, FIRES – это вариант 

NORSE, разившийся у пациента, в анамнезе у которого за 1–14 дней до 

развития ЭС обязательно был эпизод лихорадки (лихорадка может как 

присутствовать, так и отсутствовать на момент начала ЭС) [2].

Этиопатогенез FIRES

Неоднократный поиск определенного инфекционного агента или 

аутоиммунной реакции как причинного фактора, позволившего бы объ-

яснить происхождение ЭС и последующее агрессивное течение FIRES, 

не увенчался успехом [1, 3–5]. Гистологическое исследование тканей 

головного мозга детей, умерших вследствие ЭС FIRES, не обнаружило в 

биоптатах признаков какого-либо инфекционного или аутоиммунного 

процесса [6, 7]. Но обращает на себя внимание факт, что в большинстве 

проб были признаки гибели нейронов и глиоза, максимально выра-

женных в биопсийном материале, полученном из гиппокампа – части 

головного мозга, наиболее задействованной в ходе болезни (по дан-

ным семиологии приступов, ЭЭГ, МРТ и ПЭТ) [6, 7]. Неоднократные гене-

тические исследования у пациентов с FIRES, направленные на поиск 

мутаций генов, отвечающих за развитие эпилептических энцефалопа-

тий (в особенности мутации гена SCN1A), не выявили искомых мутаций 

[6, 8, 9].

Согласно современной концепции этиопатогенеза FIRES, данный 

синдром является иммунным заболеванием, главную роль в развитии 

которого играет воспалительный цитокин интерлейкин один бета (ИЛ-

1β) [1, 10]. ИЛ-1β не только активирует реакции иммунного ответа, но 

и оказывает сильное возбуждающее действие на нейроны, обеспечи-

вая тем самым длительное нахождение нервных клеток в состоянии 

возбуждения без дополнительного стимула извне. Максимальная 
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чувствительность к ИЛ-1β отмечается у нейронов гиппокампа, кото-

рый является структурной и функциональной единицей лимбической 

системы. Лимбическая система выступает в качестве аналитического 

центра и двухстороннего канала связи между высшими корковыми 

центрами и вегетативными отделами головного мозга, обеспечивая 

согласованное действие поведенческих и соматических реакций в 

ответ на изменение гомеостаза. В 2016 г. у пациентов с FIRES было обна-

ружено отличие в структуре гена, несущего информацию о противо-

воспалительном цитокине – антагонисте рецептора интерлейкина-1 

(ИЛ-1РА)  [11]. В  случае, когда человек с генетически обусловленным 

дисбалансом воспалительной и противовоспалительной систем стал-

кивается с инфекционным заболеванием, возбуждение лимбической 

системы посредством ИЛ-1β теряет свой защитный эффект. Чрезмерное 

возбуждение клеток гиппокампа нарушает баланс ионов, и нейроны 

начинают спонтанно генерировать патологические разряды – развива-

ется эпилепсия. В  силу своих функциональных особенностей нейрон-

ные цепи лимбической системы становятся «ловушкой для приступов», 

где электрические пароксизмы циркулируют по порочному самопод-

держивающемуся кругу, и развивается ЭС.

Клиническая картина FIRES 

По данным литературы, на 2016 г. было описано около 100 случаев 

FIRES, но из-за трудностей в диагностике пациенты с FIRES часто прохо-

дят под маской другого заболевания со схожей клинической симптома-

тикой, и реальная частота встречаемости может быть до одного случая 

на миллион [1, 12]. Данный синдром чаще встречается у мальчиков, чем 

у девочек, семейных случаев или расовой предрасположенности не 

отмечено [1]. 

FIRES – это заболевание, для которого характерно две стадии тече-

ния: острая фаза, представляющая собой длительный резистентный ЭС, 

по завершении которого развивается хроническая фаза заболевания, в 

которой отмечается ФРЭ, а также нарушение когнитивных и моторных 

функций [1, 6]. За 1–14 дней до начала острой фазы у пациентов с FIRES 

отмечается эпизод лихорадки (в среднем 4 дня), при этом причинный 

фактор лихорадки варьирует от острых респираторных заболеваний 

до гастроэнтеритов  [1]. Болезнь дебютирует остро, в виде фокальных 

моторных припадков, частота которых в течение суток лавинообразно 

нарастает, развивается ЭС из чередующихся фокальных моторных при-

ступов и билатеральных тонико-клонических приступов с фокальным 

началом [1]. По данным иктальной ЭЭГ, у большинства пациентов зона 

инициации приступов была височной, лобной и лобно-височной  [1]. 

Клиническая картина оперкулярных приступов (причмокивающих и 

жевательных движений) и фокальных моторных приступов с версией 

головы и глаз, с последующим вовлечением конечностей, указывает на 

происхождение эпилептических пароксизмов из лобных и височных 

долей мозга  [1]. У  части пациентов на ЭЭГ в момент приступа обнару-

живаются генерализованные разряды  [1]. В  межприступном периоде 

в обоих полушариях доминирует медленная волновая активность, что 

с точки зрения нейрофизиологии расценивается как признак энце-

фалопатии  [4]. Данные МРТ головного мозга, полученные примерно у 

Эпилептический синдром, индуцированный фебрильной инфекцией (FIRES): определение, современная 
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половины пациентов с FIRES в период ЭС, также указывают на вовлече-

ние в патологический процесс височных долей, в особенности гиппо-

кампа, как показано на рис. 1 [1, 13]. 

Обусловленный FIRES ЭС может длиться несколько недель, а в неко-

торых случаях и месяцев  [1]. Для купирования ЭС в основном приме-

няется внутривенное введение производных барбитуровой кислоты – 

тиопентала и пентобарбитала  [1]. Индуцированная барбитуратами 

медикаментозная кома характеризуется особым признаком на ЭЭГ – 

феномен «вспышка – подавление» [1]. 

В большинстве случаев в течение первых недель ЭС, несмотря на 

дополнительное введение в терапию нескольких ПЭС, попытка пре-

кратить введение внутривенного наркоза заканчивается неудачно – 

происходит возврат приступов  [1]. Чем дольше длится рефрактерный 

ЭС, тем дольше сохраняется потребность в медикаментозной коме [1]. 

Длительное сочетание этих двух факторов крайне неблагоприятно 

сказывается в последующем на когнитивном статусе пациента  [1]. 

По завершении длительного ЭС начинается вторая фаза FIRES, характе-

ризующаяся ФРЭ, когнитивным снижением, поведенческими расстрой-

ствами [1, 6]. При проведении МРТ головного мозга в хроническую фазу 

FIRES у большинства пациентов возможно обнаружение признаков гип-

покампального склероза (гораздо реже – атрофических изменений в 

лобных, теменных долях или всего головного мозга), даже у тех пациен-

тов, у которых во время ЭС нейровизуализация не обнаружила каких-

либо изменений [6]. 

В отличие от МРТ, позитронно-эмиссионная томография (ПЭТ) 

позволяет оценить не структурные изменения, а функциональную 

активность тех или иных участков головного мозга. Так, из 8  детей в 

Рис. 1. МРТ ГМ в период эпилептического статуса у пациента с FIRES: в режиме FLAIR отмечается 

гиперинтенсивный сигнал в области обоих гиппокампов, Caraballo 2013 [13]
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хронической фазе FIRES у 4 были изменения по данным МРТ головного 

мозга [14]. В этой же выборке, по данным ПЭТ, у абсолютно всех паци-

ентов были обнаружены патологические изменения метаболизма коры 

головного мозга, преимущественно в височных долях с двух сторон [14]. 

Из вышеуказанного следует, что отсутствие видимых морфологических 

изменений по данным МРТ головного мозга у пациентов в хроническую 

фазу FIRES (гиппокампального склероза) вовсе не означает отсутствие у 

них патологических процессов на клеточном уровне. 

В 2011 г. было проведено крупное международное исследование, 

посвященное анализу 77 клинических случаев FIRES, в том числе и 

исходам заболевания [6]. В острый период летальность составила 11% 

(9 из 77 пациентов), средняя продолжительность медикаментозной 

комы была 7 дней (в исследуемой выборке от 1,5 до 49 дней) [6]. Среди 

выживших 68 пациентов эпилепсия развилась у 66, из них у 63 была 

ФРЭ (93%)  [6]. Когнитивные последствия ЭС были следующими: у 12 

(18%) пациентов был нормальный уровень интеллекта (как с наличием 

трудностей в обучении и синдрома нарушения внимания и гиперреак-

тивности, так и без них), у 11 (16%) уровень интеллекта был на нижней 

границе нормы, у 10 (14%) была легкая умственная отсталость, у 16 

(24%) была умеренная умственная отсталость, у 8 (12%) выраженная 

умственная отсталость, и 11 пациентов (16%) находились в вегетатив-

ном состоянии [6] (рис. 2).

Степень выраженности когнитивных нарушений и частоты при-

ступов была прямо пропорциональна длительности ЭС и медикамен-

тозной комы [6]. Данное исследование еще раз обратило внимание на 

FIRES как на заболевание с высокой летальностью в острый период и в 

большинстве случаев неблагоприятным исходом в хронической фазе. 

Рис. 2. Когнитивный статус у пациентов в хроническую фазу FIRES по результатам исследования 

Kramer 2011 г. [6]

Н
о

р
м

а
л

ь
н

ы
й

 у
р

о
в

е
н

ь
 

и
н

те
л

л
е

к
та

Н
и

ж
н

я
я

 
гр

а
н

и
ц

а
 н

о
р

м
ы

Л
е

гк
и

е
 н

а
р

у-
ш

е
н

и
я

У
м

е
р

е
н

н
ы

е
 

н
а

р
уш

е
н

и
я

 

В
ы

р
а

ж
е

н
н

ы
е

 
н

а
р

уш
е

н
и

я
 

В
е

ге
та

ти
в

н
о

е
 

со
ст

о
я

н
и

е
%  30

25

20

15

10

5

0

18
16

14

24

12

16

Эпилептический синдром, индуцированный фебрильной инфекцией (FIRES): определение, современная 

концепция этиопатогенеза, клиническая картина, дифференциальная диагностика, подходы к терапии

90 "Pediatrics. Eastern Europe", 2019, Volume 7, Number 1



Обзоры. Лекции 

Дифференциальная диагностика FIRES

Стоит отметить, что FIRES является диагнозом, который выставля-

ется по совокупности анамнестических данных и посредством исключе-

ния других нозологических форм со схожей клинической картиной [1]. 

На  современном этапе нет ни одного лабораторного или инструмен-

тального метода исследования, позволяющего со стопроцентной уве-

ренностью выставить данный диагноз. Необходима дифференциальная 

диагностика с энцефалитами инфекционного и аутоиммунного генеза, 

а также с дебютом наследственного заболевания [1]. 

При инфекционном энцефалите клиническая картина развивается 

постепенно, присутствуют инкубационный и продромальный пери-

оды, характерно наличие острых воспалительных изменений в крови и 

ликворе (серозный или гнойный энцефалит), положительная динамика 

при применении этиотропной медикаментозной терапии (противови-

русные, антибиотики и т. д.), а также положительные результаты виру-

сологического или бактериологических методов исследования [1, 15]. 

Аутоиммунный энцефалит в большинстве случаев является при-

знаком паранеопластического процесса и развивается по причине 

выработки опухолевыми клетками антител к структурам нейрона: АТ к 

поверхностным антигенам, АТ к синаптическим антигенам и АТ к вну-

триклеточным антигенам. В  случае аутоиммунного поражения голов-

ного мозга психиатрические расстройства доминируют над невро-

логической симптоматикой, заболевание развивается постепенно [1, 

16]. Кроме психиатрических нарушений, у пациентов с аутоиммунным 

энцефалитом отмечаются: расстройство сна – бессонница, парасомнии, 

чрезмерная сонливость; эпилепсия – полиморфные припадки и судо-

рожные статусы; автономная вегетативная дизрегуляция – профузное 

потоотделение, гипертензия, тахикардия, нарушения дыхания; двига-

тельные нарушения – атаксия, дистония, миоклонус, орофациальная 

дискинезия; поражение Ауэрбахова сплетения – диарея, констипация, 

парез кишечника  [17]. Статус эпилептических приступов может раз-

виться у пациентов с NDMA, GABAa и AMPA энцефалитом. Ключевым 

фактором, позволяющим правильно выставить диагноз, является обна-

ружение специфических антител в крови и ликворе – anti-NDMA, anti-

GABAa и anti-AMPA. Среди непаранеопластических аутоиммунных энце-

фалитов ЭС может отмечаться при болезни Хашимото [17]. При аутоим-

мунном энцефалите Хашимото в крови обнаруживается высокий титр 

АТ к тиреопероксидазе и тиреоглобулину [1, 16, 18]. При  отсутствии 

технической возможности провести иммунологическое исследование 

косвенно можно предположить аутоиммунный генез энцефалита по 

положительной реакции на применение ГКС, иммуноглобулина чело-

века, цитостатиков и плазмафереза [1, 16, 18]. 

Есть редкие генетические заболевания, одним из клинических про-

явлений которых является ЭС, схожий с ЭС при FIRES: синдромы Дравэ 

и Альперса – Хуттенлохера [1, 8]. Синдром Дравэ – это эпилептическая 

энцефалопатия, обусловленная мутацией гена SCN1A, кодирующего 

альфа-1 субъединицу натриевых каналов  [19]. У  пациентов, страдаю-

щих синдромом Дравэ, до развития ЭС имеется преморбидный фон: 

частые альтернирующие гемиконвульсивные приступы, фебрильные 

приступы, миоклонии, а также нарушение когнитивного и моторного 
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развития [19]. Синдром Альперса – Хуттенлохера – это прогрессирую-

щее нейродегенеративное заболевание, в основе которого лежит гене-

тический дефект гена POGL, кодирующего каталитическую субъединицу 

гамма полимеразы – фермента, необходимого для репликации мито-

хондриальной ДНК [20]. Клинически синдром Альперса – Хуттенлохера 

проявляется в раннем детском возрасте триадой: фармакорезистентная 

эпилепсия, регресс психомоторного развития и печеночная недоста-

точность  [20]. Одновременно с постепенно нарастающей печеночной 

недостаточностью происходит дебют эпилепсии в виде полиморфных 

фокальных приступов и миоклоний, развитие же резистентного ЭС 

фокальных приступов приводит к смерти пациента (на МРТ головного 

мозга резко нарастает атрофия) [20]. 

Международный опыт лечения FIRES. В связи с неэффективностью 

классической медикаментозной терапии резистентного ЭС при FIRES 

стали весьма актуальными поиск и применение альтернативных мето-

дов лечения этой разрушительной энцефалопатии. Исходя из иммуно-

патологической концепции этиопатогенеза данного заболевания, сред-

ством выбора является кетогенная диета (КД) [1, 12, 21–24]. Кетогенная 

диета представляет собой лечебное питание, богатое жирами, с мини-

мально необходимым для роста и развития количеством белка и рез-

ким ограничением потребления углеводов  [25]. Изменения в обмене 

веществ на фоне кетогенного рациона активируют тормозные ГАМК-

зависимые и ингибируют вольтаж-зависимые натриевые и кальциевые 

каналы, тем самым имитируя механизм действия большинства проти-

восудорожных лекарственных средств [25–30]. Также КД активирует 

эндогенные противосудорожные механизмы: посредством влияния на 

медленные двупоровые калиевые каналы утечки и АФТ-чувствительные 

калиевые каналы развивается защитная гиперполяризация [25, 31–34]. 

Кроме противосудорожного действия у КД имеется противовоспали-

тельный эффект, доказанный на анимальных моделях: кетогенное пита-

ние приводит к достоверному снижению ИЛ-1β, а также к уменьшению 

продолжительности и выраженности лихорадки у крыс на кетогенном 

питании, в сравнении с крысами, получающими обычный рацион [35]. 

Наиболее распространенным вариантом КД является КД 3:1, где соот-

ношение массы жиров к массе других нутриентов составляет 3:1, то 

есть на 3  грамма жиров приходится 1 грамм белков и углеводов [36, 

37]. В 2010 г. был проанализирован накопившийся за 12 лет междуна-

родный опыт применения КД для купирования рефрактерного ЭС, обу-

словленного FIRES [24]. На 2010 г. исследуемая выборка составила всего 

9 детей [24]. После инициации КД за период от двух до четырех дней у 7 

из 9 пациентов длительный ЭС закончился [24]. В последующем за 24–48 

часов после купирования ЭС пациенты пришли в сознание и в течение 

нескольких недель постепенно восстановили когнитивные и моторные 

функции (в разной степени, в зависимости от длительности ЭС) [24]. 

В большинстве случаев пациенты в острую фазу FIRES ex juvantibus 

получали терапию, направленную на лечение аутоиммунного энце-

фалита, не оказавшую очевидного эффекта: ГКС, ВВИГ и плазмаферез 

(терапия первой линии) [1]. В мировой практике есть единичные случаи 

успешного применения в период ЭС при FIRES препаратов для иммуно-

супрессивной терапии второй линии, оказывающих цитотоксический 

Эпилептический синдром, индуцированный фебрильной инфекцией (FIRES): определение, современная 
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эффект: цитостатиков (циклофосфамид и такролимус) и моноклональ-

ных антител (ритуксимаб, анакинра) [1, 38, 39]. Препараты второй линии 

оказали терапевтический эффект там, где не было эффекта применения 

первой линии терапии [1, 38, 39]. Это объясняется тем фактом, что, в 

отличие от препаратов первой линии, терапия второй линии направ-

лена на борьбу не с антителами, а с популяциями клеток, угнетая имму-

нитет и тем самым снижая продукцию ИЛ-1β. В  2016  г. опубликован 

единственный на настоящее время случай купирования у ребенка ЭС 

при FIRES с помощью генно-инженерного аналога антагониста рецеп-

тора ИЛ-1β – Анакинры [39]. 

Потенциально эффективным считается применение в острую фазу 

FIRES каннабидиола – один из алкалоидов Cannabis sativa [1, 40]. В насто-

ящее время в мировой практике есть единичный случай успешного 

применения каннабидиола в период ЭС при FIRES  [40]. К  сожалению, 

«чистота эксперимента» вызывает сомнения, так как каннабидиол при-

менялся совместно с КД [40]. Кроме КД, каннабидиола и цитотоксиче-

ской иммуносупрессивной терапии, в научной литературе приводятся 

единичные случаи успешного применения в острую фазу FIRES кета-

мина, лидокаина в сочетании с сернокислой магнезией, гипотермии и 

электросудорожной терапии [1, 41–44]. Стоит отметить, что примене-

ние данных нетрадиционных методов купирования ЭС при FIRES вовсе 

не отменяет потребность пациента в базисной противосудорожной 

терапии: наилучшими ПЭС считаются фенобарбитал (в очень высокой 

дозе, >10 мг/кг), леветирацитам (в дозе 50–60 мг/кг), лакосамид и валь-

проаты [1, 12]. К настоящему времени системный анализ разрозненных 

международных данных касательно терапии ФРЭ в хроническую фазу 

FIRES не проводился [1]. В том небольшом числе имеющихся публика-

ций эпилепсия в хроническую фазу FIRES описывается как труднокура-

бельная эпилепсия, проявляющаяся фокальными моторными присту-

пами с быстрой тенденцией к генерализации и статусному течению [1]. 

Наиболее сильное противосудорожное действие в хроническую фазу 

FIRES оказывают КД и каннабидиол [1, 40]. Среди ПЭС предпочтение 

отдается сильнодействующим ГАМКергическим лекарственным сред-

ствам – фенобарбиталу и клобазану, в некоторых случаях был эффект от 

применения леветирацетама, вальпроатов, топирамата, ламотриджина 

и фенитоина [1]. 

Вышеизложенные данные касательно современных подходов к диа-

гностике и лечению FIRES как в острую, так и хроническую фазы нашли 

свое практическое применение и в Республике Беларусь. В  данное 

время под нашим наблюдением находятся трое пациентов детского 

возраста с FIRES, получающих с противосудорожной целью кетогенную 

диету. Двое мальчиков с FIRES в хроническую фазу (пациенты № 1 и № 2), 

которым диагноз был выставлен анамнестически, и девочка с FIRES в 

острую фазу (пациент № 3), которой диагноз был выставлен по резуль-

татам анамнеза, обследований и результатов лечения в период рефрак-

терного ЭС. В течение года соблюдения КД у пациента № 1 достигнуто 

значительное улучшение контроля над припадками: снижение частоты 

приступов и судорожных статусов на 75%, а также улучшение поведе-

ния. У пациента № 2 за 3 месяца кетогенной терапии отмечается сни-

жение частоты приступов на 35% и ЭС на 60%. Пациентке № 3 КД была 
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применена в период рефрактерного ЭС в силу отсутствия эффективно-

сти от сочетания трех ПЭС. На  фоне КД (через назогастральный зонд) 

был успешно купирован ЭС, прекращена медикаментозная кома, впо-

следствии судорожные приступы не возобновлялись. На фоне лечения 

отмечено постепенное восстановление когнитивных и двигательных 

функций, пациентка была выписана на амбулаторный этап. В  течение 

5  месяцев наблюдения за пациенткой с момента начала кетогенного 

лечения коррекции дозы медикаментозной противосудорожной тера-

пии в плане повышения дозы противосудорожных не понадобилось. 

КД переносилась хорошо, за период лечения у пациентов не возникло 

ситуаций, связанных с КД, потребовавших бы прекращения диетотера-

пии эпилепсии или дополнительного медицинского вмешательства. 

  ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Завершая данный обзор научной литературы, посвященный вопро-

сам этиопатогенеза, дифференциальной диагностики, клиническим 

проявлениям и актуальным подходам к терапии FIRES, можно сделать 

вывод о необходимости высокой диагностической настороженности у 

педиатров, инфекционистов и неврологов на предмет рефрактерного 

ЭС, обусловленного FIRES. Ведь только грамотно собранный анамнез 

жизни и болезни пациента вкупе с лабораторными исследованиями и 

инструментальными обследованиями, выполненными в полном объ-

еме, позволят провести дифференциальную диагностику с инфекци-

онными, аутоиммунными и генетическими заболеваниями со схожей 

клинической картиной. И, как свидетельствует международный опыт 

лечения этой крайне разрушительной формы эпилепсии детского воз-

раста, своевременно выставленный диагноз является ключом к приме-

нению КД – патогенетической, и, как следствие, наиболее эффективной 

терапии в острую фазу FIRES.
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