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Актуальность исследования: миоклоническая эпилепсия с разорванными красными во-
локнами (meРРФ) — наследуемое по материнской линии заболевание, характеризующееся 
многосистемностью поражения [3]. миоклоническая эпилепсия при meРРФ входит в группу 
прогрессирующих миоклонических эпилепсий, которая характеризуется резистентностью к 
медикаментозному лечению. Актуальность проблемы изучения эпилепсии обусловлена инва-
лидизирующими последствиями заболевания и фармакорезистентностью [4, 5].

цель исследования: анализ и изучение эффективности антиэпилептических препаратов 
(АЭП) при мЕРФФ синдроме по данным обзора литературных данных.

Материалы и методы: был выполнен поиск и анализ современной литературы на базе дан-
ных медицинских публикаций — Pubmed, The lancet.

Результаты: развитие заболевания связано с наиболее часто встречаемой точечной мута-
цией (90 % случаев) в позиции 8344 в гене митохондриальной лизиновой транспортной 
РНК — MTTLys. Эпилептические приступы обусловлены снижением продукции энергии 
АтФ, приводящей к нестабильности мембранного потенциала нервной клетки. По данным 
обзора литературы препаратами выбора для лечения эпилепсии при мЕРФФ-синдроме явля-
ются леветирацетам, топирамат, зонисамид, пирацетам и бензодиазепины [1]. Леветираце-
там, топирамат, зонисамид — противоэлептические препараты, механизм действия которых 
связан с блокировкой натриевых и кальциевых каналов и снижением глутамаргической воз-
будимости. Пирацетам — относится к группе ноотропов, оказывает положительное влияние 
на обменные процессы мозга, повышает концентрацию АтФ в мозговой ткани, усиливает 
биосинтез РНК и фосфолипидов. Бензодиазепины — транквилизаторы, усиливают ГАмК-ер-
гического торможения в ЦНС.Противопоказано применение препаратов, влияющих на дыха-
тельную цепь митохондрий. Наиболее выраженный митохондриально-токсическим эффек-
том обладают вальпроевая кислота, карбамазепин, фенитоин и фенобарбитал. В частности, 
вальпроевая кислота вызывает дисфункцию I и Iv комплексов дыхательной цепи митохон-
дрий, нарушение образования АтФ и подавление функции ключевых ферментов ß — окисле-
ния, приводящих к развитию вторичного карнитинового дефицита. Фенобарбитал ингибиру-
ет функцию I-комплекса дыхательной цепи, снижает синтез АтФ и мембранный потенциал 
митохондрий [2]. С целью улучшения функций митохондрий при мЕРРФ целесообразно в 
комбинации с АЭП назначить коэнзим Q10, идебенон — синтетический аналог СоQ10, лево-
карнитин, креатина моногидрат, витамины группы В, включая фолиевую кислоту, антиокси-
данты: витамины Е и С. особое внимание уделяется диете с ограничением количества угле-
водов.

Выводы: в настоящее время препаратами выбора для терапии эпилепсии при мЕРФФ 
являются леветирацетам, топирамат, зонисамид, пирацетам и бензодиазепины. Для оптими-
зации терапии заболевания целесообразно включить в терапию препараты, улучшающие 
функцию митохондрий. Установление генетического диагноза способствует адекватной те-
рапии заболевания, снижение прогрессирования заболевания и улучшение качества жизни 
пациента.
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