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1. Введение

Интеллектуальные нарушения, вследствие их распространенности и социальной значимости, занимают одно из ведущих мест в клинической медицине. Знакомство с клиникой интеллектуальных нарушений также необходимо для специалистов в области логопедии (031800), олигофренопедагогики (031700) и специальной психологии (031900). Это связано с тем, что в своей деятельности они зачастую сталкиваются с детьми, имеющими интеллектуальные нарушения и, в определенной степени, должны быть компетентными в вопросах дифференциальной диагностики, определять тактику работы и взаимодействия с данным контингентом.

В настоящем учебном пособии на основе общепатологического подхода к оценке интеллектуальных нарушений и современной классификации МКБ –10 охарактеризованы основные формы интеллектуальной недостаточности: врожденная умственная отсталость (олигофрения), деменция, пограничная интеллектуальная недостаточность .

Изучение клиники интеллектуальных нарушений, в частности олигофрении, было начато в Научно-практическом институте специальных школ и детских домов в 1938 г. Оно продолжалось с 1943 по 1951 г. в детской психиатрической клинике Центрального института психиатрии РСФСР под руководством профессора Г.Е.Сухаревой. С 1951 г. в Научно-исследовательском институте дефектологии Академии педагогических наук СССР началось комплексное изучение детей-олигофренов, руководство которым осуществлялось сначала А. Р.Лурия, затем М.С. Певзнер.

Накопленный за многие годы клинический материал дал возможность проанализировать основную патологическую сущность слабоумия, изучить отдельные формы интеллектуальных нарушений, понять их с точки зрения взаимосвязи между этиопатогенезом, патофизиологией и клиникой этих нарушений.

На современном этапе акцент в изучении клиники интеллектуальных нарушений делается на пограничных формах этой группы расстройств. Исследования пограничных форм интеллектуальных нарушений характеризуются мультидисциплинарным подходом с использованием клинико-психопатологических, социально-психологических, нейропсихологических, психофизиологических методов. В пособии описана клиника интеллектуальных нарушений у детей и взрослых при деменции, раскрыты ее особенности у взрослых больных в стадии конечных состояний деменции.
В зависимости от этиопатогенеза выделяют два вида дементных состояний. В одном случае речь идет об органическом заболевании мозга (в результате повреждения,  сосудистых заболеваний и т.д.), в другом — о недоразвитии интеллектуальной функции (умственная отсталость). Приводятся общие признаки интеллектуальных нарушений по международной классификации болезней (МКБ-10), а также клинические особенности интеллектуальных нарушений при дифференцированных формах деменции.

Как предмет изучения, при подготовке студентов специальностей 031800 “Логопедия”, 031700 “Олигофренопедагогика” и 031900 «Специальная психология» дисциплина «Клиника интеллектуальных нарушений» находится в тесной логической связи с другими, как предшествующими, так и последующими дисциплинами. Так основы заболеваний, приводящих к интеллектуальным нарушениям изучаются студентами в курсах невропатологии, психопатологии, медицинской генетики, патологии органов слуха, зрения. Это служит базой для понимания механизмов развития интеллектуальных нарушений. В то же время, знания, полученные при изучении клиники интеллектуальных нарушений, позволяют понять и осознанно усвоить положения таких дисциплин как дефектология, специальная педагогика, клиническая психология.
Цели изучения дисциплины – Освоение знаний клинических проявлений основных форм нарушений интеллекта, принципов их диагностики,  дифференциальной диагностики, формулировки диагноза согласно классификации МКБ-10. Формирование умений психиатрического интервьюирования. Ознакомление с лечебными и педагогическими мероприятиями на всех этапах развития разных форм интеллектуальных нарушений. Подбор путей социально-психологической реабилитации. Знакомство с видами психиатрических экспертиз, организацией психиатрической помощи связей психопатологии и дефектологии в медико—педагогической практике. Знание Закона о психиатрической помощи. 
Конкретными задачами являются:

1. Ознакомить студентов с категориальным аппаратом, используемым в обследовании людей с интеллектуальными нарушениями, с методологией диагностического процесса.

2. Выработать навыки описания психопатологической симптоматики, формулировки диагноза по международной классификации болезней. 

3. Обучение медико-психолого-педагогическому консультированию детей с отклонениями в развитии.

4.Формирование навыка выбора специального образовательного учреждения для детей с отклонениями в развитии.

В результате изучения дисциплины «Клиника интеллектуальных нарушений» студент должен знать:

- диагностически- значимые клинические проявления нарушений интеллекта

- категориальный аппарат, используемый при описании и диагностике интеллектуальных нарушений;

- этиологию и патогенез различных форм интеллектуальной недостаточности;

-генетические и хромосомные расстройства, лежащие в основе клиники интеллектуальных нарушений;

- влияние различных патогенных факторов на развивающийся плод в период внутриутробного развития, в родах и на последующих возрастных этапах жизнедеятельности организма;

- тактику диагностических, лечебных и социально-психолого-педагогических мероприятий при интеллектуальных нарушениях.

В результате изучения дисциплины «Клиника интеллектуальных нарушений» студент должен уметь: 

- характеризовать различные степени умственной отсталости.

- формулировать заключение по данным объективного и дополнительного обследований;

- проводить медико-психолого-педагогическое консультирование детей с отклонениями в развитии.

- подбирать специальные образовательные учреждения для детей с отклонениями в развитии.

- составить план своей профессиональной работы с учащимися, имеющими отклонения в интеллектуальном развитии 

2. Содержание дисциплины.

2.1. Подходы к пониманию психической нормы и патологии, здоровья и болезни. Терминология, принятая ВОЗ и общая характеристика состояния интеллектуального расстройства.

 Человек в медицине рассматривается как единство организменной (биологической) и личностной (социальной) подсистем. При этом медицина изучает человека через призму биологической подсистемы, а психология оперирует понятием «личность». Личность - это психологическое понятие определяющее человека как носителя общественных социальных отношений. Поэтому, терминологические категории состояние нормы или патологии зависят от точки зрения специалиста. Так, употребление термина «здоровый» или «больной» человек относится к личности, которая может быть или психически здоровой или психически больной. А состояние соматической сферы и психических функций оцениваются в критериях нормы или патологии, поэтому психические функции (восприятие, внимание, память, мышление, интеллект, эмоции, воля) могут быть нормальными или патологическими.

Существуют диаметрально противоположные точки зрения, такие как нозоцентрическая (от поиска патологии психической функции организма приходят к выводу о болезни личности) и нормоцентрическая, когда формы поведения психологизируются, объясняются ситуацией, воспитанием, социальной действительностью и не выводятся за рамки здоровья личности.

Согласно определению Всемирной организации здравоохранения (ВОЗ): «Здоровье это состояние человека, которому свойственно полное физическое, душевное и социальное благополучие, а не только отсутствие болезней и физических дефектов».

Психическое заболевание можно определить, как состояние социального неблагополучия личности вследствие расстройства психических функций в связи с физическими нарушениями организма и(или) сопровождаемыми сомато-вегетативными нарушениями. Тогда, состояние умственной отсталости можно определить, как состояние социального неблагополучия личности вследствие расстройства психических функций человека, имеющего физические нарушения.

Согласно материалам "Международной номенклатуры нарушений, ограничений жизнедеятельности и социальной недостаточности", 1995 г. социальное неблагополучие классифицируется по ограничению таких нарушений жизнедеятельности, как ограничение самообслуживания, способности к самостоятельному передвижению, способности к обучению, способности к трудовой (игровой) деятельности, ограничение способности к трудовой деятельности, способности к ориентации, ограничение способности к общению, способности контролировать свое поведение.

В соотвтетствии с приказом Министрества здравоохранения и социального развития Российской Федерации от 22 августа 2005.N535 при комплексной оценке различных показателей, характеризующих ограничения основных категорий жизнедеятельности человека, выделяют три степени их выраженности:

I.Ограничение в самообслуживании- способность человека самостоятельно осуществлять основные физиологические потребности, выполнять повседневную бытовую деятельность, в том числе навыки личной гигиены:

1. степень-способность к самообслуживанию при более длительной затрате времени, дробности его выполнения, сокращении обьема, с использованием при необходимости вспомогательных  технических средств.

2. степень-способность к самообслуживанию с регулярной частичной помощью других лиц с использованием при необходимости вспомогательных технических средств.

3. степень-неспособность к самообслуживанию, нуждаемость в постоянной посторонней помощи и полная зависимость от других лиц.

По отношению к детям  оценка ограничения в самообслуживании должна учитывать возраст ребенка. Так, в дошкольном возрасте следует уточнять сроки появления навыков одевания, опрятности; умение пользоваться столовыми приборами; сроки формирования навыков застегивания пуговиц, завязывания шнурков и т.д. В младшем и среднем школьном возрасте важен фактор проявления самостоятельности в приготовлении пищи, подборе одежды исходя из условий погоды и т.д. В подростковом возрасте самообслуживание предполагает самостоятельное проживание и заботу о себе какой-то определенный промежуток времени. 

II.Ограничение способности к самостоятельному передвижению- способность самостоятельно перемещаться в пространстве, сохранять равновесие тела при передвижении, в покое и перемене положения тела, пользоваться общественным транспортом:

1. степень-способность к  самостоятельному передвижению при более длительной затрате времени, дробности выполнения и сокращения расстояния.

2. степень-способность к самостоятельному передвижению с регулярной частичной помощью других лиц с  использованием  при необходимости вспомогательных технических средств.

3. степень-неспособность к  самостоятельному  передвижению и полная зависимость от других лиц.

В возрастном аспекте в дошкольном возрасте о самостоятельном передвижении следует расспрашивать по отношению к условиям квартиры, дома, детского сада, знакомой игровой площадки. В младшем и среднем школьном возрасте – это самостоятельное посещение школы, знакомых мест, определение временного интервала, необходимого для осуществления передвижения. В подростковом возрасте уточнять возможность планирования и осуществление поездки в незнакомые места, планирование цели и результата.

III. Ограничение способности к обучению – способность к восприятию, запоминанию, усвоению и воспроизведению знаний (общеобразовательных, профессиональных и др.), овладению навыками и умениями (профессиональными, социальными, культуральными, бытовыми):

1. степень - способность к обучению, а также к получению образования определенного уровня в рамках государственных образовательных стандартов в образовательных учреждениях общего назначения с использованием специальных методов обучения,  при соблюдении специального режима учебного процесса, с применением при необходимости вспомогательных технических средств и технологий.

2. степень-способность к обучению только в специальных (коррекционных) образовательных учреждениях для обучающихся воспитанников с отклонениями в развитии или  по специальным программам в домашних условиях с использованием при необходимости вспомогательных технических средств и технологий.

3. степень-неспособность к обучению.

Подробную информацию о способности к обучению лучше получать от воспитателей, учителей ребенка, так как родители и сам ребенок не всегда могут оценить данную способность. Для объективизации информации предлагается на прием к врачу принести, помимо характеристики из детского сада или школы, заключение психолого-педагогического консилиума образовательного учреждения  и(или) заключение психолого-медико-педагогической комиссии, курирующей образовательное учреждение.

IV.Ограничение способности к трудовой деятельности- способность осуществлять трудовую деятельность в соотвтетствии с требованиями к содержанию, объму, качеству и условиям выполнения работы:

1. степень-способность к выполнению трудовой деятельности при в обычных условиях труда при снижении квалификации, тяжести, напряженности и (или) уменьшения объема работы, невозможности выполнения работы по своей основной профессии при сохранении возможности в обычных условиях труда выполнять трудовую деятельность более низкой квалификации.

2. степень-способность к выполнению трудовой деятельности в специально созданных условиях труда, с  использованием  вспомогательных технических  средств и (или) специально оборудованного рабочего места, с помощью других лиц.

3. степень-неспособность к трудовой деятельности или невозможность (противопоказанность) трудовой деятельности.

По отношению к детям оценивается игровая деятельность, а именно сюжетность игры, эмоциональный и интеллектуальный компонент, внесение в игру творческих элементов, соответствие игровых интересов возрасту и т.д.

V. Ограничение способности к ориентации- способность к адекватному восприятию окружающей обстановки, оценке ситуации, способность к определению времени и места нахождения:

1. степень-способность к ориентации только в привычной ситуации и (или) при условии использования вспомогательных  технических средств

2. степень-способность к ориентации, требующая регулярной частичной помощи других лиц с использованием при необходимости вспомогательных технических средств

3. степень-неспособность к ориентации (дезориентация) и нуждаемость в постоянной помощи и (или) надзоре других лиц

VI.Ограничение способности к общению- способность к установлению контактов между людьми путем восприятия, переработки и передачи информации:

1. степень - способность к общению, характеризующая снижением скорости, уменьшением объема усвоения, получения и передачи информации, использование при необходимости вспомогательных технических средств помощи

2. степень - способность к общению при регулярной частичной помощи других лиц  с использованием  при необходимости вспомогательных технических средств.

3. степень - неспособность к общению и нуждаемость в постоянной помощи других лиц

Для детского возраста важен срок появления речи, использования речи как средства общения, сформированность средств языка, понимание обращенной речи, четкость звукопроизношения, самостоятельное использование речи.

VII. Ограничение способности контролировать свое поведение- способность к осознанию себя и адекватному поведению с учетом социально-правовых и морально-этических норм:

1 степень – периодически возникающее ограничение способности контролировать свое поведение в сложных жизненных ситуациях и (или) постоянное затруднение выполнения ролевых функций, затрагивающих отдельные сферы жизни, с возможностью частичной самокоррекции.

2 степень - постоянное снижение критики к своему поведению и окружающей обстановке с возможностью частичной коррекции только при регулярной помощи других лиц

3 степень - неспособность контролировать свое поведение, невозможность его коррекции, нуждаемость в постоянной помощи (надзоре) других лиц.

Эти нарушения жизнедеятельности при интеллектуальных нарушениях возникают вследствие расстройства психических функций с ведущим дефектом в интеллектуальном функционировании. При этом необходимо отметить, что нарушения психических функций человека (восприятия, внимания, памяти, мышления, интеллекта, речи, эмоций, воли) также разделяются на степени выраженности:

1. степень - незначительны нарушения функций

2. степень - умеренные нарушения функций

3. степень - выраженные нарушения функций

4. степень - значительно выраженные нарушения функций

Поэтому в общем виде можно сформулировать степени интеллектуальных нарушений, как:

1.«Легкая умственная отсталость» - это нарушение социальных функций жизнедеятельности 1 степени вследствие незначительных нарушений психических функций. 

2. «Умеренная умственная отсталость» - это нарушение функций жизнедеятельности 2 степени вследствие умеренных нарушений психических функций.

3. «Тяжелая умственная отсталость» - это нарушений функций жизнедеятельности 3 степени вследствие выраженных нарушений психических функций.

4. При 4 степени «глубокой умственной отсталости» нарушений психических функций социальное функционирование отсутствует и человек характеризуется по физиологическому функционированию организма, а именно по инстинктивной деятельности. 

В американской классификации болезней (DSM IV) Умственная отсталость определяется как нарушение интеллекта в такой степени, которая препятствует общественной, профессиональной или учебной деятельности человека, а также адаптации как способности приспосабливаться.

Согласно международной классификации болезней 10 пересмотра (МКБ-10) в редакции Казаковцева Б.А., Голланда В.Д.,1999 г.: «Умственная отсталость»- это состояние  задержанного  или  неполного развития психики,  которое в первую очередь характеризуется нарушением способностей, проявляющихся в период созревания и обеспечивающих общий уровень интеллектуальности, т.е. когнитивных, речевых, моторных и социальных способностей». Отсталость может развиваться с любым другим психическим или соматическим расстройством или возникать без него. Адаптивное поведение нарушено всегда, но в защищенных социальных условиях, где обеспечена поддержка, это нарушение у больных с легкой степенью умственной отсталости может совсем не иметь явного характера.

Определение интеллектуального  уровня должно основываться на всей доступной информации, включая клинические данные, адаптивное поведение (с учетом культуральных особенностей) и продуктивность по психометрическим тестам. Ориентировочно для F70 (легкая умственная отсталость) интеллектуальный коэффициент (IQ) должен быть равен 60-80 единиц по адаптированному детскому варианту шкалы Векслера; для F71 (умеренная умственная отсталость) - IQ=45-59 единиц; для F72 (выраженная умственная отсталость) – IQ = 30-44 единиц; для F73 (глубокая умственная отсталость) - ниже 30 единиц.

Дополнительно шифруется нарушение поведения. Например:

F7х.0 с указанием на отсутствие или слабую выраженность нарушения поведения

F7х.1 значительное нарушение поведения, требующее ухода и лечения

2.2. Методы диагностики интеллектуальных расстройств (клинический, медико-генетическое консультирование, психологические, социальные).

Психическое здоровье личности, согласно критериям ВОЗ  включает:    

     1.осознание и чувство  непрерывности, постоянства  и  идентичности своего физического и психического "Я",  своих переживания в однотипной ситуации;

     2. критичность  к  себе,  своей  собственной  психической продукции (деятельности) и ее результатам;

     3.соответствие психических  реакций (адекватность) силе и частоте средовых воздействий, социальным обстоятельствам и ситуациям;

     4.способность самоуправления поведением в соответствии с социальными нормами, правилами, законами;

     5.способность планировать  собственную жизнедеятельность и реализовывать это; 6.способность изменять  способ  поведения  в зависимости от смены жизненной ситуации и обстоятельств.

Цель обращения пациента - это восстановление здоровья и  психофизического комфорта.

Цель больного - это результат деятельности врача, а не процесс осмысления болезни, не методы обследования и не путь анализа состояния, т.е. клинический метод предполагает решение вопроса: " что", " как"   и " каким способом"   искать.

 Познание феномена болезни начинается с обнаружения всех имеющихся у пациента признаков. Психодиагностическое интервью, как метод  получения  информации о свойствах личности, психопатологических  феноменах,  внутренней   картине болезни пациента в тоже время - способ психокоррекционного воздействия на больного, производимый непосредственно на основании личного контакта с пациентом. Интервью нацелено не только на активно предьявляемые жалобы, но  и на выявление  скрытых мотивов поведения человека и оказание ему помощи в осознании истинных (внутренних) оснований для измененного  психического состояния, существенно  для интервью психологическая поддержка пациента. Функции интервью (диагностическая и терапевтическая) осуществляются параллельно.

Пациенты, а также родственники пациентов зачастую не могут точно описать психическое состояние и сформулировать жалобы,  поэтому необходима не только способность  выслушать изложение проблем  пациента, но  и способность тактично помочь пациенту сформулировать его проблему,  дать ему понять истоки  психологического дискомфорта («кристаллизовать проблему»).

С учетом морально-этической ответственности Американская психологическая ассоциация разработала основные этические положения:

1.Придерживаться конфиденциальности: уважать права пациента и его личную жизнь (если не сможете выполнить требования конфиденциальности, то необходимо сообщить об этом пациенту до разговора: пусть он сам решит,  можно ли на это пойти). Если с Вами поделились информацией, содержащей сведения об опасности, грозящей пациенту или  обществу,  то  этические  предписания разрешают нарушить конфиденциальность ради безопасности. Но ответственность  перед  доверившимся пациентом первична.

2.Осознайте пределы своей компетентности. Следует искать совета и предложений по улучшению стиля своей работы.

3.Избегать расспрашивать о несущественных деталях. Цель - польза пациента,  а не увеличение  обьема информации.

4.Отношение с уважением, щадя чувство собственного  достоинства пациента. Отношения доверия развиваются из способности пациента и врача быть честными.

5.Принимайте во  внимание  индивидуальные  и  культурные   различия.

Следует помнить о презумпции психического здоровья:

1. никто не может быть обьявлен психически больным  пока  это  не будет убедительно доказано и не буде установлен диагноз по МКБ-10.

2.никто не должен доказывать отсутствие у себя психической болезни и  оправдываться

3.гражданин изначально для всех ( в том числе для государственных органов) психически здоров и не обязан подтверждать это.

У родственников больных с интеллектуальными нарушениями, независимо от особенностей болезни, специфические реакции психики и особенности личности обнаруживают общие тенденции. Психологические особенности родителей обнаруживаются при первой беседе и включают  защитные психологические механизмы,  т.е.  привычные  способы поведения в условиях конфликта или переживания, которым человек обучался с детства. Механизмы психологической  защиты предохраняют сознание от болезненных чувств и  воспоминаний,  направлены  на  уменьшение  тревоги, вызванной внутрипсихическим конфликтом  или  повышают  самооценку для сохранения соответствия между представлениями об окружающем мире, себе и поступающей информацией. Защитное изменение значимости  компонентов  отношений  (когнитивных, эмоциональных, поведенческих) проявляется на уровне восприятия - «вытеснением» (забывание, отрицание, игнорирование очевидных фактов); на уровне изменения информации -рационализацией (стремление к самооправданию, поиск причин и мотивов своих  поступков  во внешней среде; обвинение, например, окружающих людей в возникновении болезни, при этом родители старается найти  максимально убедительные  и  правдоподобные доказательства внешней обусловленности  болезненных симптомов у ребенка) или «проекция» (приписывание другим своих симптомов, старание создать впечатление, что болезненные проявления являются следствием  отрицательных черт характера близких людей).

Психологические защитные механизмы в среде родственников пациентов на уровне разрядки отрицательного эмоционального напряжения проявляются в приеме алкоголя, лекарств, агрессия или в соматизации психического напряжения (психовегетативные и конверсионные синдромы). Психологические защитные механизмы манипулятивного типа проявляются в демонстрации беспомощности, зависимости; в фантазировании (воображение  исполнения неосуществимых желаний или успешного разрешения тягостной ситуации); в доминирующих или сверхценных идеях (убеждения с сильным эмоциональным зарядом, которые принимаются за самые важные в жизни и служат мотивационным стимулом к достижению какой-то определенной цели, несмотря на возникающие трудности, при этом собственные неудобства и наносимые  окружающим обиды не принимаются в расчет).

Общая черта обнаруживаемых форм психологических защитных механизмов отказ личности от деятельности для продуктивного  разрешения ситуации или проблемы.

Необходимо признать положительное значение психологической защиты, проявив уважение к личности (эмпатия и эмоциональная поддержка уменьшают защитное сопротивление), следующий шаг - сформировать вербальный контроль над эмоциональным дискомфортом.

Среди факторов, влияющих на беседу следует помнить о «Переносе»(процесс,  при котором больные бессознательно  и  несоответственно ситуации  переносят  на окружающих их лиц те паттерны поведения или эмоциональные реакции,  которые берут начало от значимых для них с детства образов).К позитивному переносу относятся идеализированные реакции на  вытесненные с  детства  образы,  теперь уже не соответствующие жизненной ситуации. Например, когда больной приписывает врачу всемогущую силу.

Источники негативного  переноса  -  страх, гнев, недоверие к родителям, пережитые в детстве. Основой формирования переноса могут стать и реальные факторы, связанные с врачом (пол, возраст, манеры). Формы переноса проявляются в демонстрации потребности в любви, уважении, удовлетворение потребности к подчинению и т.д.

При беседе с родственниками следует учитывать проявления личностного «сопротивления» получаемой от врача информации (поведение, при котором отвергается лечение; иногда сопротивление проявляется в манере общения во время беседы).Наиболее часто отмечаемые виды сопротивления: молчаливость или наоборот болтливость, осуждение и поправки  собственных мыслей, фиксация на какой-либо одной фазе жизни.

Следует помнить о возможности «противопереноса», когда реакция  на  больного  такова,  как   будто он(она) является значимым образом из прошлого. Например врач замечает, что  при беседе с родственниками пациента чувствует зависимость от похвалы или одобрения; незамечаются противоречия в некоторых высказываниях; при консультации с коллегами настаивает на непогрешимости пациента, критически относится к мнению коллег; начинает спор с больным или родственником.
2.2.1. Психопатологический метод исследования.

Переходя к клиническому психопатологическому обследованию следует определиться в однозначности терминологического понимания нарушенной психической функции.
Понятие «Интеллект» в переводе с латинского языка, используемого в медицине трактуется как: intellectus - разумение, понимание, постижение. В современной медицине это понятие характеризуется как относительно устойчивая структура умственных способностей индивида. При этом в разных психологических концепциях интеллект отождествляется: с системой умственных операций, со стилем и стратегией решения проблем, с эффективностью адаптации к различным обстоятельствам жизни.

Например, знаменитый американский психолог Векслер определяет интеллект, как глобальную способность разумно действовать, рационально мыслить и хорошо справляется с жизненными обстоятельствами. В американской классификации болезней (DSM) в понятие «Интеллекта» вкладывается способность понимать, воспроизводить, мобилизовать и конструктивно перерабатывать ранее приобретенные знания.

В русской трактовке термина уточняется обязательное наличие предпосылок интеллекта (память, внимание, речевая одаренность и т.д.), затем наличие «собственно сообразительности» или «ума» и психологического инвентаря, т.е. знаний и умений из предыдущего опыта (Бухановский А.О. и соавт.).

Однозначно принято, что инструментом интеллекта является  мышление, т.е.  процесс познавательной деятельности человека, установление связей и отношения между познаваемыми объектами.

Механизм реализации этого процесса рассматривается как:

· постановка задачи,

· осознание вопроса,

· появление ассоциаций,

· отсев ассоциаций,

· появление предположения,

· проверка предположения (не подтвердилось),

· появление нового предположения,

· затем если проверка подтвердилась, то появляется

· решение задачи и действие.

Клинический (психопатологический) метод диагностики интеллектуальных нарушений основан на уже изложенном положении ВОЗ о наличии социальных ограничений вследствие нарушений психических функций с преобладанием расстройства интеллекта у человека с патологическими функциями организма (физическими дефектами). Понятно, что при клинической диагностике дополнительно используются методы патопсихологической диагностики, т.е. оценивается структура нарушений познавательных процессов, закономерностей их распада в сопоставлении с нормой в понятиях современной психологии; проводится диагностика особенностей личности, поведения, общения и адаптации к изменяющимся условиям функционирования, защитных приспособительных механизмов личности в связи с психическим расстройством.

В патопсихологической диагностике интеллекта используется оценка таких операций мышления, как:

- сравнения (сопоставление предметов и явлений, нахождение сходства и различия между ними);

- анализа (процесс "расчленения" предметов и явлений на части или свойства (цвет, форма, вкус и др.);

- синтеза (мысленное объединение частей или свойств в единое целое, например: сладкое, круглое, румяное и т.д. это яблоко)

- обобщения (мысленное объединение предметов и явлений по их общим и существенным признакам, например: яблоки, груши, сливы это фрукты)

- абстрагирования (выделение одних признаков и отвлечение от других, например: яблоко съедобно)

- конкретизации (раскрытие какого-либо положения, его показ на примере действительно существующего в объективном мире предмета, явления)

Процесс мышления имеет причину и стремится к какой-либо цели. Поэтому в реальной действительности в зависимости от цели могут быть использованы разные способы мышления.

Так, для решения задач, возникающих непосредственно в процессе практической деятельности, может применяться манипулирование предметами, часто методом проб и ошибок, что реализуется преимущественно во внешних действиях, а не в словесных формах. Эта форма мышления прикована к конкретной ситуации и носит название «наглядно-действенное» или «конкретно-наглядное» (отражение связей и отношение предметов и явлений, непосредственно включенных в практическую деятельность человека).

Если мы заранее вырабатываем план решения мыслительной задачи, знаем как приступить к работе, что делать в дальнейшем, то используем наглядно-образное мышление, т.е. мышление через представление отражающее связи и отношения с помощью содержащихся в памяти образов предметов и явлений, которые в прошлом включались в деятельность.

Дополнительно может быть использовано абстрактно-логическое (теоретическое, отвлеченное) мышление, когда происходит оперирование понятиями (отражение существенных свойств, связи и отношения предметов и явлений, выраженная словом или группой слов); суждениями (утверждение или отрицание чего-либо), символическими и иными отвлеченными категориями, например умозаключениями, которые формируются на основе нескольких суждений и затем делается определенный вывод. Умозаключения могут быть дедуктивные (логический вывод от общего к частному); индуктивные (умозаключение от частного к общему) или по аналогии (на основании сходства между объектами в некотором отношении). Понятия бывают общие и единичные; теоретические и эмпирические; конкретные и абстрактные. Суждения могут быть истинные и ложные.

Абстрактно-логическое мышления предполагает наличие достаточных знаний. 

Можно охарактеризовать мышление по характеру задач, например: теоретическое и практическое; по степени развернутости: дискурсивное и интуитивное, как результат наиболее благополучного, оптимального сочетания факторов и обстоятельств, которые так или иначе способствуют мыслительному процессу (обобщение сознанием ряда мелких, порознь трудно учитываемых фактов, делающееся на основе большего опыта в данной области и исключительная скорость мысли, т.е. "открытие и озарение", почти мгновенные умозаключения, тонкие и глубокие по содержанию).

Дополнительно интеллект можно охарактеризовать по индивидуальным особенностям мышления, а именно:

- самостоятельность (умение наметить  вопрос и найти ответ);

- доказательность;

- критичность (объективная оценка предметов и явлений, желание подвергать сомнению гипотезы и решения);

- глубина (способность проникать в суть вещей и явлений, понимать причины, глубинные закономерности);

- гибкость (способность переключаться с одной идеи на другую, в том числе противоположную собственной);

- подвижность;

- пытливость (потребность всегда находить наилучшее решение); 

- любознательность;

- быстрота (скорость решения задач, способность производить много идей);

- находчивость;

- остроумие;

- творчество;

- целенаправленность;

- оригинальность (способность производить новые идеи,  отличные от общепринятых взглядов);

- экономичность (выполнение мыслительной задачи с минимальным числом ассоциаций).

2.2.2.Нейропсихологический метод обследования.

Дополнительно может быть использована нейропсихологическая диагностика мозговых механизмов нарушений высших психических функций при локальных поражениях головного мозга в связи с задачами топической диагностики очагов поражения и обоснования восстановительного лечения. Нейропсихология, будучи наукой  о мозговой организации психических функций, имеет теорию системного строения, динамической  организации  и локализации высших психических функций. Каждая высшая психическая функция включает в свой состав набор звеньев, осуществляющих  разные  функции. Вклад каждого звена в работу целостной функции специфичен, и поэтому недоразвитие каждого из них ведет  к  своеобразным, качественно  иным изменениям в становлении целостной функции. Использование методик  из  арсенала  нейропсихологов позволяет не

только сблизить психологические и клинические аспекты диагностического

обследования, но и выявить "тонкие" отклонения высших психических функций и особенности деятельности, соотнеся их с теми или иными  мозговыми структурами, функциональной организацией мозговой деятельности. Согласно теории А.Р. Лурия  мозговая организация психических функций представлена  "...как  результат сложной рефлекторной деятельности, обьединяющей в совместной работе "мозаику" из возбужденных и  заторможенных участков  нервной  системы,  которые  осуществляют анализ и синтез сигналов, доходящих до организма, вырабатывают систему временных связей и обеспечивают тем самым "уравновешивание" организма со средой" для осуществление определенной физиологической или психологической задачи. Психическая деятельность основывается на взаимодействии трех блоков, иерархически построенных, каждый из которых имеет:

      - первичные  зоны (проекционные, принимающие информацию и обрабатывающие ее до составных частей)

      -вторичные (проекционно-ассоциативные, которые осуществляют синтез, за-

тем превращение соматотопической проекции в функциональную организацию)

     -третичные или "зоны перекрытия", которые обеспечивают совместную работу и выработку символических схем, лежащих в основе комплексных форм  познавательной деятельности.

Деятельность осуществляется при активном участии энергетического блока, основанного на работе лимбико-ретикулярного комплекса и поддерживающего бодрое  рабочее   состоянии (сознание, внимание). Этот блок создает неспецифический фон на котором протекают  различные виды деятельности. Тонизируя кору испытывает ее дифференцирующее влияние (принцип  градуальных  изменений). При   дисфункциях лимбико-ретикулярной области проявляется утомляемость, колебания внимания и работоспособности. Второй блок по А.Р.Лурия осуществляет прием, переработку и хранение информации, основан на работе конвекситальных отделов коры обеспечивает модальная специфичность восприятия, памяти. Третий блок осуществляет програмирование, регуляцию и контроль за деятельностью, серийную организацию  движений и действий (опирается на работу лобных отделов коры головного мозга, реализовывается на тоническом пластическом фоне (экстрапирамидная система), связан с лимбико-ретикулярным комплексом, придавая  активирующим импульсам дифференцированный характер и приводя их в соответствие  с  динамическими  схемами

поведения, т.е. осуществляет общая  регуляция поведения (программа поведения). В норме обеспечивает стремление к цели, тормозя побочные раздражители.

     Операции каждого из блоков обязательно участвуют в реализации любой высшей  психической  функции. Так, при  формировании  письма  в звуко-буквенной перешифровке участвуют операции по переработке кинестетической информации (при  проговаривании вслух или про себя), слуховой информации (фонематический слух, слухо-речевая память), зрительной информации (зрительная память - актуализация образа буквы). Кроме этих операций 2 блока, требуется определенный уровень активности (1блок); программирование и контроль произвольных действий (3блок), иначе ребенок не включится в действие или будет отвлекаться от него. В акте письма будут принимать

участие также серийная организация движений (3блок) и выбор тонких точных движений на основе кинестетического анализа (2блок). Поэтому для анализа развития функций планирования и контроля можно использовать метод актуализации ассоциаций путем составление  рассказа  по  серии сюжетных картинок. Для исследования динамической (серийной) организации движений  и  действий для оценки реципрокной координации можно предложить пробу на синхронное выполнение движений или графическую пробу. Для оценки кинестетическая организация движений  можно оценить праксис позы.
     Для исследования зрительно-пространственного праксиса и гнозиса можно использовать пробы на     конструктивный    праксис методом перешифровка    изображения (верх-низ); изображение трехмерного обьекта (стол); запоминание невербализуемых фигур.  Для исследования зрительно-предметного гнозиса подходит проба на узнавание перечеркнутых изображений.
     слухоречевая память

Может быть проведена социально-психологическая оценка влияния на психическую сферу различных факторов микро и макросоциального окружения, факта включенности в социальные группы, а также круг экономических, экологических, и др. условно патогенных с точки зрения дезадаптации личности факторов.

Для оценки организменных (физических) факторов особое внимание следует уделить медико-генетическому консультированию, так как  при большинстве наследственных заболеваний в патологический процесс вовлекаются многие органы и системы. Необходимо учитывать, что из целого симптомокомплекса пациенты, их родственники, медицинские работники нередко искусственно вычленяют отдельные симптомы и придают им особое значение. Например, в клинической картине наследственных заболеваний обмена веществ среди многих обнаруживаемых симптомов нередко доминирует один какой-либо серьезный дефект (умственная отсталость, слепота, глухота, скелетные аномалии и др.), вызывающий особые трудности при адаптации больного к окружающей среде. Этот дефект настолько очевиден для родителей больного ребенка и для врача, что многие другие нарушения как бы исчезают из поля зрения и приводят к неправильной интерпретации врачом наблюдаемых у больного расстройств. Умственная отсталость — основной симптом при многих врожденных и наследственных заболеваниях — является поводом для направления ребенка к психиатру. Дети с дефектами зрения, входящими в симптомокомплекс наследственного заболевания, обычно наблюдаются и лечатся у офтальмологов. Комплексная оценка всех, имеющихся у ребенка дефектов должна учитываться специалистами психолого-медико-педагогических центров для построения адекватной реабилитационной программы. Тогда основная задача сводится к сбору информации, которая могла бы позволить разграничить приобретенную (экзогенную) патологию от наследственной. При этом медицинские работники преимущественно уделяют внимание жалобам больного или его родственников, сбору и анализу генеалогических сведений, особенностям акушерского анамнеза матери, первичному осмотру больного ребенка.
Контакт с родителями больного ребенка традиционно начинается с пересказа ими симптомов заболевания. Следует, однако, иметь в виду, что в мировоззрении родителей очень часто бывают смещены акценты и кардинальным симптомам они нередко уделяют мало внимания, на первый план выдвигая второстепенные признаки болезни. Иногда это происходит случайно, непреднамеренно, но иногда обусловлено желанием скрыть какие-либо интересующие врача факты: данные о состоянии здоровья, сведения о внебрачных связях, мерах предупреждения беременности и др. Желание родителей скрыть какие-либо факты может привести к значительным дифференциально-диагностическим трудностям, когда сложно решить, является ли данная патология результатом нарушения внутриутробного развития (эмбриопатия) или же она — следствие генетически детерминированных воздействий. При этом невозможно определить, насколько велик риск повторного возникновения наследственной патологии в семье. Ведь своевременное устранение определенного вредно действующего экзогенного или эндогенного фактора, вызвавшего эмбриопатию, может способствовать рождению здорового ребенка. При генетически детерминированных заболеваниях прогноз будущего потомства зависит от типа наследования.
Сбор генеалогических данных очень важен для формирования основной диагностической гипотезы, т.е. направления, по которому пойдет обследование ребенка. Прежде всего, специалист должен собрать возможно более полные сведения о родителях больного и его ближайших родственниках. Анализ генеалогических данных позволяет получить сведения о наследственных конституциональных особенностях членов семьи, семейной предрасположенности к тем или иным заболеваниям. Родословная больного является, по существу, историей здоровья всей семьи, в которой фиксирует​ся внимание не на одной какой-либо болезни, а на совокупности патологических состояний. Анализ родословной в конечном счете дает сведения о генофонде семьи, на фоне которого возникла та или иная патология. Использование математических методов позволяет судить о типе наследования заболевания, определить степень проявления патологического признака и активность патологического процесса, вычислить коэффициент родственных связей и многие другие параметры. Тщательное изучение семейной родословной в комплексе с точной диагностикой заболевания пробанда дает ключ к осуществлению медико-генетической консультации.
Для эффективного анализа генеалогических данных собираются подробные сведения о родственниках пробанда как по горизонтали (братья и сестры), так и по вертикали — по восходящей (родители, деды, бабки) и нисходящей (дети, племянники, внуки) линиям. При этом фиксируется возраст членов семьи, так как при ряде наследственно обусловленных расстройств он играет существенную роль. Известно, например, что возможность рождения ребенка с болезнью Дауна у женщин моложе 25 лет составляет 1:2 000, в возрасте 40 лет эта вероятность увеличивается до 1:100.
Существенную роль играют особенности заболеваний у пробанда и его родственников, сроки манифестации болезни, причины смерти. Особое внимание обращается на пороки развития, число мертворождений и спонтанных выкидышей, так как в ряде случаев эти явления могут быть следствием генетически обусловленных состояний (хромосомные аберрации, летальные мутации).
Для полноценного клинико-генеалогического анализа используется целый комплекс методов. Например, метод перекрестного опроса обычно основывается на беседах врача отдельно с матерью или отцом ребенка, бабушками или дедушками. Большую помощь оказывает совместное с родственниками изучение семейного альбома. Рассматривая фотографии, врач может обнаружить признаки, свойственные для некоторых наследственных заболеваний: характерные черты лица, высокий рост или карликовость, гидро- или микроцефалия, деформация костей и др.
Однако причина 60—70% дефектов развития до сих пор остается неизвестной. Предполагают, что значительная часть из них может быть обусловлена комбинацией и взаимодействием между собой ряда вредных факторов. В 30% случаев всех пороков развития причины их возникновения известны: по факторам, вызвавшим нарушения процессов эмбриогенеза, выделяют: заболевания с наследственной природой (20%); хромосомные аберрации (1%); эмбрио- и фетопатии экзогенной природы (9%): радиационные (1%), инфекционные (2—3%), метаболические (1 — 1%), лекарственные (2—3%).Выраженность вредного влияния патологического агента зави​сит, прежде всего, от того, на какой период эмбрионального развития приходится его действие.
              Согласно Приказа N 311 от 06.08.99 МЗ РФ "Модели диагностики и лечения психических и поведенческих расстройств" в клинической диагностике врожденной умственной отсталости (F70-F73) необходимо отметить: является ли умственная отсталость неосложненным состоянием или она осложнена цереброастеническим синдромом, невротическими, патохарактерологическими и психопатическими расстройствами, речевыми нарушениями, эпилептическим синдром и др.

Предлагается следующий перечень необходимых обследований дополнительно к клинико-психопатологическому:

· педиатрическое,

· психологическое (количественная оценка интеллекта - тест  Векслера),

· логопедическое,

· офтальмологическое,

· неврологическое,

· отоларингологическое.

Для установления этиологии предлагается в частности:

- составление родословной

- исключение наследственных дефектов обмена (фенилкетонурия)

- аудиограмма

- дополнительно к неврологическому обследованию электроэнцефалографическое исследование (ЭЭГ)
Карта клинического обследования детей с нарушением интеллекта представлена в приложении 1.

2.2.2.Значимость спектрального анализа ЭЭГ показателей в оценке когнитивных расстройств.
Главное положение современной клинико-нейрофизиологической диагностики – это принцип мультимодальности, использующий интеграцию информации, полученной разными методами (Fisseni, 1990г.). В измерении изменений, что называют также диагностикой процесса, выделяют такие проблемные области, как общие условия, вопросы теории измерений и технологию сбора данных (Stieglitz, Baumann,1994). Самый старый и наиболее часто используемый метод отображения активности мозга заключается в измерении электрической составляющей в пространстве и во времени с помощью электроэнцефалографа. Противоречивы данные о паттернах когнитивных нарушений в картине спонтанной электроэнцефалограммы, но применяя не только возможно большее число измерительных электродов, но и  мультивариантный подход к обработке данных  можно получить специфические выводы по поводу репрезентации когнитивных процессов. Среди психометрических методов когнитивных нарушений традиционно применяется оценка  интеллектуального коэффициента (IQ) по Векслеру. Нами проведен корреляционный анализ данных, полученных с помощью психометрического теста и показателей  ЭЭГ с использованием спектрального анализа.
Топографическое картирование по амплитуде электрической активности в группе подростков с умственной отсталостью и в контрольной группе здоровых визуализировало ландшафт потенциалов в картине биоэлектрической активности. Так, в отличие от контрольной группы с высоким уровнем функциональной активности мозга с зональной организацией биопотенциалов  связанной с автономностью нейронов в осуществлении их функций, в группе пациентов отмечено отсутствие зональной организации активности с резонансными режимами работы, свидетельствующими о низком уровне функциональной активности, что сопровождается зависимостью организации нейронной активности от эндогенных механизмов в связи с чем ограничиваются возможности  реагирования нейронов на поступающие извне стимулы.

 Спектральный анализ показателей ЭЭГ включал данные о представленности альфа, бета, тета и дельта ритма в результирующей ЭЭГ (в %) и подсчет индексов: альфа/ тета; альфа/дельта; альфа/ (тета+ дельта); (бета+альфа)/ (тета+дельта). Последний индекс (высокочастотной активности) в группе пациентов оказался достоверно отличным от подобного индекса в контрольной группе (табл.1).

Таблица 1.

Соотношение Индекса ЭЭГ показателей по группам обследованных.

	Индекс ЭЭГ показателей
	Группа пациентов с 

IQ 68-74ед.
	Контрольная группа здоровых с IQ 92-98 ед.

	(бета+альфа)/ (тета+дельта)
	О,28+0,05*
	1.15+0,26


* р<0,01 относительно контроля

В группе пациентов был проведен корреляционный анализ между показателями IQ по тесту Векслера и показателями индекса высокочастотной активности. Значение корреляционного коэффициента оказалось близким к единице, что свидетельствует о тесной связи данных показателей, близкой к функциональной. По направленности связь прямая (положительная), т.е. с увеличением значения IQ увеличивается значение индекса высокочастотной активности по показателям спектрального анализа ЭЭГ. 

Таким образом, чтобы прийти к дифференцированным и обоснованным заключениям в диагностике когнитивных нарушений целесообразно методически и теоретически осмыслить образ действий, чтобы выбрать стратегии и методы исследования оптимальные с точки зрения возможности осуществления, продуктивности относительно затрат, трудоемкости и минимизирующие ошибки интерпритации. В этом аспекте  аппаратурные методы диагностики  с компьютерной поддержкой, как источники дополнительных данных, обогащают психометрические характеристики когнитивного процесса.
2.3. Этиология и патогенез интеллектуальной недостаточности. Сопоставление клинико-биологических и социальных различий при разной степени умственной отсталости.

По причине возникновения психические расстройства подразделяют на :

1.органические (обусловлены заболеваниями организма: неврологическими, токсическими, инфекционными, сосудистыми, ВИЧ и др.);

2. невротические, связанные со стрессом (значим психотравмирующий фактор);

3.эндогенные (механизм дезорганизации психических функций обусловлен конституционально).

В DSM-IV умственная отсталость (ретардация) рассматривается как поведенческий синдром,

не имеющий единой этиологии, механизма, динамики или прогноза. В synopsis of psychiatry
отмечается, что  имеются два основных концептуальных подхода к определению умственной

 ретардации: биомедицинская и социокультурально-адаптационная модели. Приверженцы

 биомедицинской модели утверждают, что для постановки диагноза умственной ретардации

существенно наличие серьезных изменений в мозге. Напротив, сторонники социокультуральной и адаптационной модели подчеркивают важность социальной функции и общей способности адаптироваться к принятым нормам.

Русские психиатры традиционно основные причины умственной недостаточности

классифицировли по хронологическому признаку:
I. Пренатальные повреждения мозга (до рождения ребенка), которые проявляются

 у беременной женщины токсикозом или угрозой прерывания, например:
1. Генетические факторы: хромосомные аномалии, нейроэктодерматозы, врожденные синдромы, наследственные болезни обмена веществ (аминокислот, углеводов, липидов, гликозаминогликанов, витаминов, гормонов и др.).
2. Инфекционные факторы: краснуха, цитомегалия, токсоплазмоз, сифилис, листериоз,  герпес другие вирусные инфекции, приводящие к внутриутробному энцефалиту у ребенка с проявлениями энцефалопатии у новорожденного.
3. Гипоксия и асфиксия в родах, приводящие к ишемической энцефалопатии новорожденного.
4. Нарушения мозгового кровообращения у новорожденного как следствие «родовой травмы».
5. Недоношенность.
6. Болезни матери: алкоголизм, диабет, гипогликемия, гипотиреоз, материнская фенилкетонурия, прием лекарственных средств, приводящие к токсической энцефалопатиии.
7. Плацентарная недостаточность.
8. Гемолитическая болезнь новорожденных.

9. Факторы сопутствующие патологическому протеканию беременности: радиация, фармакологические препараты и профессиональные вредности.
II. Постнатальные повреждения мозга (после рождения) в период младенчества (до 3 лет)
1. Черепно-мозговые травмы.
2. Гипоксические состояния при тяжелых соматических заболеваниях (пневмонии, стеноз,
 врожденные пороки сердца).
3. Инфекции, осложненные  менингитами, энцефалитами.
4. Метаболические расстройства.
5. Сосудистые заболевания с нарушениями мозгового кровообращения (аневризмы сосудов голов-
ного мозга, врожденные гипоплазии артерий).
6. Экзогенные факторы: воздействие солей тяжелых металлов, лекарственных средств.

По МКБ-10 возможные причины умственной отсталости внесены в классификацию дополнительным знаком. 

Например:

F.7х.х1 - умственная отсталость обусловленная  предшествующей инфекцией или интоксикацией (например: пренатальные инфекции, такие как краснуха, сифилис, токсоплазмоз; постнатальные инфекции, такие как энцефалит; интоксикации, такие как токсикоз беременности, желтуха, свинцовое отравление)

F.7x.x2 - умственная отсталость обусловлена травмой или физическим агентом (например: механическая травма или гипоксия (асфиксия) в родах; постнатальная травма или гипоксия, когда не удается установить процесс формирования интеллектуального снижения)

F.7x.х3 - умственная отсталость, обусловленная фенилкетонурией

F.7x.х4 - умственная отсталость при хромосомных нарушениях (например: болезнь Дауна, синдром Клайнфельтера, другие хромосомные болезни)

F.7x.х5 - умственная отсталость при гипотиреозе

F.7x.х6 - умственная отсталость при гипертиреозе

F.7x.х7 - умственная отсталость вследствие недоношенности

F.7x.х8 - другие уточненные причины умственной отсталости (например: нарушение обмена веществ, роста или питания, такие как врожденная аномалия головного мозга, краниостеноз, гипертелоризм, микроцефалия и др.)

F.7x.х9 - неуточненные причины.

Русские переводчики в  МКБ -10  предлагают следующую характеристику состояния умственной

отсталости:

F70 Умственная отсталость легкой степени:

Задержка понимания и речи в разной степени, препятствующие развитию независимости (нарушения экспрессивной речи сохраняются и в зрелом возрасте). Затруднения проявляются главным образом в процессе школьного обучения. В социокультуральных условиях, не требующих продуктивности в отвлеченно-теоретической сфере, возможно трудоустройство по способностям к практической деятельности, включая неквалифицированный и полуквалифицированный ручной труд. Эмоциональная и социальная незрелость проявляется в ограничениях социальной роли (например: неспособность справляться с требованиями, связанными с брачной жизнью или воспитанием детей или затруднения в адаптации к культуральным традициям и нормам).

F71 Умеренная умственная отсталость:

Медленно развиваются понимание и использование речи, а окончательное развитие в этой области ограничено. Отстает и развитие навыков самообслуживания и моторики, некоторые пациенты нуждаются в надзоре на протяжении всей жизни. Возможно освоение основных навыков, необходимых для чтения, письма, счета. В зрелом возрасте способны к простой практической работе при тщательном построении заданий и обеспечении квалифицированного надзора. Не достигается совершенно независимое проживание. Способны к установлению контактов, общению с другими людьми и участию в элементарных социальных занятиях. Значительная неуклюжесть сочетается с радостью от социального взаимодействия и простой беседы.

F72 Тяжелая умственная отсталость:

Ограничены в способностях к пониманию или выполнению требований или инструкций. Отмечаются недержание мочи и кала, рудиментарные формы невербальной коммуникации. Малоспособны заботится о своих основных потребностях и нуждаются в постоянной помощи и надзоре. Понимание и использование речи ограничивается выполнением основных команд и выражением элементарных просьб. Могут приобретаться наиболее базисные и простые зрительно-пространственные навыки и при адекватном надзоре и руководстве больные могут принимать участи в домашних и практических делах.

В инструктивных и методических материалах по установлению инвалидности у детей Минздрава РФ. от 1996г. с использованием материалов "Международной номенклатуры нарушений, ограничений жизнедеятельности и социальной недостаточности", от 1995г. характеристика различных степеней умственной отсталости следующая:

Глубокая умственная отсталость. 

Возраст 0-5лет: мышление  отсутствует. Грубое недоразвитие восприятия. Речь: Воспринимает только интонацию, сам издает только звуки или несколько слов. Минимальная способность к функционированию. Необходимость в  уходе, постоянной помощи и наблюдении.

Школьный возраст 5-15 лет: нет навыков самообслуживания. Элементарные эмоции, связанные с физиологическими потребностями. Ребенка можно научить пользоваться руками, ногами, челюстями. Не обучаем, но может отвечать на некоторые попытки обучить их уходу за собой.

Тяжелая умственная отсталость.

0-5лет: плохое двигательное развитие. Речь минимальна, понимание и произношение элементарных фраз. Способен выделить простейшие признаки предметов и ситуаций. В эмоциональной сфере зачатки самооценки. Отсутствуют возможности для обучения навыкам общения. Не может ухаживать за собой. Необходима постоянная помощь и наблюдение.

5-15 лет: говорить не способен в ситуации общения. Обучаем только элементарным навыкам гигиены и безопасности. Нуждается в уходе.

Умеренная умственная отсталость.

0-5лет: может говорить и выучиться общаться, плохо ориентируется в социальном плане. Мышление имеет наглядный образный характер. Действует в конкретной ситуации. Ориентируется в простых практических вопросах. Существует фразовая речь и механическая память. Неплохое двигательное развитие, можно обучить навыкам ухода за собой, можно ограничиваться умеренной помощью и контролем.

5-15лет: обучаем простым коммуникативным, социальным и профессиональным навыкам, не выше уровня 2 класса. В обучении может научиться самостоятельно передвигаться по знакомым местам.

Легкая умственная отсталость.

Дети могут приобрести практические навыки и способности к функциональному чтению и арифметике при специальном обучении.

Представленная характеристика степеней умственной отсталости из материалов по установлению инвалидности близка к данным американской классификации болезней, но следует обратить внимание на завышение возраста в американской классификации в отличии от требований традиционного социального функционирования по данным отечественной литературы.

Характеристики  развития умственно отсталых (в таблицу включен хронологический  возраст,

 степень ретардации, уровень интеллектуального, речевого и социального функционирования)

	Степень умственной ретардации

	Зрелость и развитие 

в дошкольном возрасте

 (0—5лет)
	Школьный возраст (6—20 лет). Обучение и образование

	Взрослый период

 (21 год и старше).
Адекватность социальной и речевой  сфер


	Глубокая
	Сильная ретардация; минималь​ная способность к функциони​рованию в сенсомоторной сфере; потребность в уходе няни; необ​ходимость постоянной помощи и наблюдения

	Имеется некоторая двигатель​ная активность; может отвечать на некоторые попытки обучить его или ее уходу за собой
	Некоторое развитие двигатель​ной сферы и речи; может очень ограниченно обучиться некото​рым навыкам ухода за собой; требуется няня


	Тяжелая
	Плохое двигательное развитие; речь минимальна; обычно не мо​жет обучиться уходу за собой; мало или отсутствуют возмож​ности для обучения навыкам об​щения

	Может говорить и обучиться обобщаться; можно обучить эле​ментарным навыкам гигиены; не удается обучить разговаривать
	Может частично обучиться уходу за собой под тщательным контролем; можно обучить про​стейшим правилам самозащиты в условиях контроля


	Умеренная
	Может говорить и выучиться общаться; плохо ориентируется в социальном плане; неплохое двигательное развитие; можно обучить навыкам ухода за собой; можно ограничиться умеренной помощью и контролем

	Может обучиться социальным и профессиональным навыкам; редко развивается выше уровня 2-го класса в обучении; может научиться самостоятельно пере​двигаться по знакомым местам
	Может самостоятельно зарабатывать на неквалифицированной или полуквалифицированной работе в надлежащих условиях; нуждается в защите и помощи при малейшем стрессе

	Легкая
	Могут иметь место социальные навыки и способность к обще​нию; минимальная ретардация в сенсомоторных областях; ча​сто не отличается от нормы в бо​лее старшем возрасте

	Может достигнуть определенных успехов в обучении, до уровня 6-го класса, которого до​стигает в позднем подростковом возрасте; можно достигнуть успеха в обучении адекватному социальному поведению
	Может достигать адекватных социальных и речевых навыков, необходимых для ми​нимального самообслуживания, но нуждается в руководстве и по​мощи в условиях социального и экономического стресса


Ковалев В.В. выделяет основные патопсихологические критерии умственной отсталости. Он отмечает, что слабость абстрактного мышления сопровождается ситуационным типом мышления, замедлено и сужено восприятие, недостаточно избирательно; нарушено активное внимание, затруднена его фиксация, легкое рассеивание; низкий уровень логической памяти, замедленное и непрочное запоминание; недоразвитие высших эмоций (интеллектуальных, эстетических, нравственных) и интересов, не отмечается сочувствия, сострадания, дифференцированности чувства привязанности; отсутствует устойчивая мотивация поведения, которое зависит от внешней обстановки, случайных воздействий среды. Кроме того, отмечается выраженная зависимость мотивов поведения от недостаточно подавляемых элементарных инстинктивных потребностей и влечений. Речь с неточным и недостаточно обобщенным использование слов, бедный словарный запас, обилие штампов, неразвернутые фразы с аграмматизмами, дефекты произношения. В психомоторике недостаточная целесообразность, координированность, угловатость движений, отсутствие плавности, нарушение тонкой ручной моторики, мимики, пантомимики.

Справедливо Ковалев В.В. замечает, что в каждом возрастном периоде необходимо отмечать основные дефицитарные знаки. Так, в возрасте до 2х лет отмечается вялость в психомоторике, сонливость, запаздывание появления эмоциональных реакций на окружающее. В 2-3 года заметнее нарушения речи, затруднено освоение навыков самообслуживания. Игра в виде манипулирования предметами, нет дифференцированного интереса к интеллектуальным формам игровой деятельности, игры подражательные, нецеленаправленные; контакт со сверстниками эпизодичный, нестойкий.

В школьном возрасте заметнее конкретно-ситуационное мышление со слабостью или невозможностью обобщения: неспособность выделения существенных признаков; слабо дифференцированы или отсутствуют высшие эмоции. В подростковом возрасте на первый план выступает незрелость личности, некритичность; повышенная внушаемость, неспособность самостоятельно принять правильное решение в сложных житейских ситуациях; зависимость поведения от внешней ситуации, собственных аффектов и влечений, импульсивность.

Кроме изложенной выше информации о врожденной умственной отсталости, интеллектуальные нарушения встречаются  при заболеваниях головного мозга и носят название «деменция».

По МКБ-10: «Деменция является синдромом, обусловленным заболеванием мозга, как правило хронического или прогрессирующего характера, при котором имеются нарушения памяти, мышления, ориентировки, понимания, способности к обучению, нарушения речи и суждений. Нарушению когнитивных функций могут предшествовать нарушения эмоционального контроля, социального поведения или мотивации. Деменция приводит к отчетливому снижению интеллектуального функционирования и к нарушению повседневной деятельности, как например: умывания, одевания, навыков в еде, личной гигиены, самостоятельного отправления физиологических функций. Обработка поступающей информации нарушена, что проявляется в нарастающих трудностях реагирования на несколько стимулирующих факторов одновременно (например: при участии в беседе, в которой заняты несколько человек, и при переключении внимания с одной темы на другую). Нарушение способности к рассуждению и редукция течения мышления.

В Клиническом руководстве «Модели диагностики и лечения психических и поведенческих расстройств под редакцией В.Н.Краснова, И.Я.Гуровича, 1999 описание степеней деменции следующее:

Деменция легкой степени:

У больных снижается способность к запоминанию, они начинают делать ошибки в профессиональных и социальных ситуациях, заметные для окружающих. Нарушения в интеллектуально-мнестической (когнитивной) сфере в это время могут обнаруживаться лишь при прицельном обследовании. Больные уже не могут выполнять сложные задания и финансовые операции. Дальние поездки и поездки в незнакомые места не могут осуществляться без сопровождающих лиц, хотя в хорошо знакомые места больные в состоянии доехать сами. Сохраняется ориентировка в месте, собственной личности (ориентировка во времени может быть приблизительной), способность к самообслуживанию и, в значительной мере, способность к самостоятельному проживанию.

Деменция средней степени:

Больные не могут проживать без посторонней помощи. При обследовании они не в состоянии вспомнить ряд существенных фактов, а также хронологическую последовательность некоторых важных событий личной и общественной жизни. Однако, больные имеют представление о многих фактах настоящего и прошлого. Им не требуется помощь во время приема пищи, туалета, но они испытывают затруднения при выборе надлежащей одежды, а также при выполнении сложных операций при одевании.

Деменция тяжелой степени:

Больные постоянно нуждаются в уходе и надзоре. Они имеют представление лишь об отдельных фактах настоящего или прошлого или же эти представления утрачены полностью. Им необходима помощь во всех видах элементарного самообслуживания или полный уход. Резко нарушаются или утрачиваются вербальные функции и навыки психомоторики (способность ходить, садиться…)

Психическое состояние больных с деменцией может утяжеляться за счет развития другой психопатологической симптоматики (галлюцинаторных, бредовых, аффективных расстройств), а у больных с легкой и средней степенью деменции - также за счет изменения личности.

По МКБ -10 Деменция шифруется в рубрике Органических психических расстройств (F0) с уточняющими этиологию знаками, например:

F00 - деменция при болезни Альцгеймера (первичное дегенеративное церебральное заболевание неизвестной этиологии с характерными нейропатологическими: дисфазия, диспраксия и нейрохимическими признаками). Постепенное начало, развитие в течение нескольких лет слабоумия.

F01- сосудистая деменция (артериосклеротическая): после серии острых цереброваскулярных эпизодов или преходящих ишемических происходит ступенчатое ухудшение памяти, интеллектуального снижения. Этому сопутствуют эмоциональная лабильность с преходящим депрессивным настроением, плаксивость или взрывы смеха, преходящие эпизоды помрачения сознания или делирия. Заострение прежних черт личности (эгоцентризм, параноидная настроенность или раздражительность).

F02 - деменция при других болезнях:

F02.3-  при болезни Паркинсона

F02.4- при заболеваниях, обусловленных ВИЧ (жалобы на забывчатость, медлительность, трудности в концентрации внимания в решении задач и чтении. Апатия, снижение спонтанной активности и социальная отгороженность, мутизм).

F02.8х2 - деменция в связи с эпилепсией

Ковалев В.В. дает основные патопсихологические характеристики разных видов деменции у детей следующим образом, так для энцефалопатической деменции (психоорганический синдром) он отмечает характерным слабость побуждений, вялость, пассивность или расторможенность, болтливость. Отмечается повышенная психическая истощаемость, нечёткость восприятия (трудности при отличении фигуры от фона); слабость концентрации активного внимания, что затрудняет усвоение нового. Отмечается нарушение моторной интеграции, недостаточность тонких движений, действий и двигательных навыков, требующих быстрого переключения движений. 

Характерными чертами эпилептической деменции называется инертность, тугоподвижность психических процессов, аффективная вязкость; трудность включения в любую новую деятельность, переключение с одной деятельности на другую. Отмечается обстоятельность мышления с «застреванием» на мелочах, неспособность выделить главные, существенные признаки. Присутствует угрюмый фон настроения, склонность к взрывам аффекта и агрессии.

Шизофреническую деменцию у детей Исаев Д.Н. называет апатической. Отмечает, что мышление в целом непродуктивно, паралогично, искажено. Отмечается неравномерность, диспропорциональность интеллектуальных расстройств (наряду с нелепыми ответами есть сложные обобщения, понимание переносного и скрытого смысла). Речь бедная, односложная может чередоваться с длинными фразами и оборотами, свойственными речи взрослых. Заметна недостаточная ориентированность в простейших бытовых вопросах (незнание домашнего адреса, неумение купить продукты в магазине) которая сочетается с отрывочными отвлеченными знаниями. Присутствует бездеятельность, эмоциональная тупость, отгороженность от окружающих, иногда кататонические расстройства. Прогрессирует распад речи с неологизмами, вычурностью, бессмысленными наборами слов.

2.4. Дифференцированные формы интеллектуальных нарушений. Наследственно обусловленные формы умственной отсталости.

Врожденные синдромы, обнаруживаемые у детей при рождении принято разделять на хромосомные болезни и экзогенные эмбрио- и фетопатии, к которым в частности относится краснушная эмбриопатия, диабетическая эмбриопатия, листериоз, цитомегалия, лекарственная эмбриопатия, радиационная эмбриопатия и другие.
К хромосомным заболеваниям относят структурные аномалии с потерей участков хромосом, перестройку хромосомного материала, транслокацию и др. В клинике хромосомных заболеваний превалируют множественные пороки развития разных органов и систем с поражением ЦНС (Бочков Н. П., Лазюк Г. И., 1979; и др.). Наиболее известны следующие хромосомные аномалии:
1. Синдром трисомии 8 (47, XV, 8+) — выступающий лоб, диспластичные ушные раковины, высокое нёбо, расщепление твердого нёба, косоглазие, отсутствие надколенника, spina bifida, пороки сердца и почек, гидроцефалия и др.
2. Синдром трисомии 9 (47, ХУ, 9+) — низкая масса тела при рождении, измененная форма черепа, низкорасположенные уши, крупный нос, энофтальм, вывихи тазобедренных и коленных суставов, гидроцефалия, пороки развития сердца (дефект межжелудочковой перегородки, незаращение аортального протока), почек и головного мозга.
3. Синдром трисомии 13 (47, ХУ, 13+, синдром Патау) — низкая масса тела при рождении, микро- или гидроцефалия, микрофтальмия, колобома, расщепление мягкого и твердого нёба, полидактилия, деформация костей и стоп, пороки сердечно-сосудистой системы (дефект межжелудочковой перегородки, декстрапозиция, открытый аортальный проток) и др.
4. Синдром трисомии 18 (47, ХУ, 18+, синдром Эдвардса) —сниженная масса тела при рождении, задержка роста, гипоплазия скелетных мышц, костные аномалии, паховая и пупочная грыжи, пороки сердца, микрофтальмия, микроцефалия, микрогнатия, косоглазие, птоз, экзофтальм, колобома и др.
5. Синдром трисомии 21 (47, ХУ, 21+, синдром Дауна) — микробрахицефалия, косой разрез глаз, эпикант, гипертелоризм, макроглоссия, мошончатый язык, измененная форма ушных раковин, короткие конечности, клинодактилия мизинцев, поперечная борозда на ладонях, врожденные пороки сердца и других органов. Склонность к конъюнктивиту, блефариту, стоматиту, гингивиту, энтериту и экземе. Задержка становления  статико-моторных  функций, умственная отсталость (IQ— ниже 60 ед.).
6.
Синдром трисомии 22 (47, ХУ, 22+) — низкая масса тела при рождении, микроцефалия, расщепление мягкого и твердого нёба, клювовидный нос,  асимметричное лицо, косоглазие, экзофтальм, колобома радужки и др.
7. Синдром триплоидии (кариотип 69, ХХУ) — низкая масса тела при рождении, низко расположенные уши, расщепление твердого нёба и верхней губы, колобома радужки, гипертелоризм, синдактилия, косолапость, гидроцефалия, спинномозговая грыжа, пороки развития головного мозга .
8. Синдром частичной трисомии 7p (46, ХУ, 4р-) — низкая масса тела при рождении, микроцефалия, энофтальм, выступающее надпереносье, приплюснутый нос с округленным кончиком, густые и широкие брови, гипертелоризм, низко расположенные уши, контрактуры коленных суставов, аномалии сердца и скелета.
9.
Синдром частичной трисомии 4q — измененная форма головы, микроцефалия, гипертелоризм, микрофтальмия, уплощенная спинка носа, короткая шея, вывих тазобедренных суставов, косолапость, пупочная грыжа, крипторхизм, пороки сердца.
10. Синдром частичной трисомии 7q — измененная форма черепа, узкие глазные щели, гипертелоризм, расщепление твердого нёба, низко расположенные уши.
11. Синдром частичной трисомии 9р — большой «мясистый» нос, микробрахицефалия, энофтальм, гипертелоризм, низко расположенные уши с упрощенным рисунком ушных раковин, дисплазия ногтей, пигментные пятна на коже,  короткая шея, пороки сердца и почек.
12. Синдром частичной трисомии 10р — физическое недоразвитие, долихоцефалия, днсплазия ушных раковин, гипертелоризм, косой разрез глаз, расщепление верхней губы или твердого нёба, косолапость, гипоплазия полового члена, пороки внутренних органов.
13. Синдром частичной трисомии 10q — измененная форма черепа, высокий лоб, тонкие дугообразные брови, микрофтальм, птоз, гипертелоризм, выступающая верхняя губа, низко расположенные уши, короткая шея, повышенная гибкость суставов, поперечная борозда на ладонях, крипторхизм, пороки развития внутренних органов.
14. Синдром частичной трисомии 11q — микроцефалия, гипер​телоризм, большие уши, расщепление твердого нёба, косолапость, спинномозговые грыжи, гипоплазия полового члена, пороки сердца и других внутренних органов.
15. Синдром частичной трисомии 12р — измененная форма черепа, лицо в форме песочных часов, низко pасположенные уши, колобома радужки, полидактилия, синдактилия, пупочная грыжа, пороки развития сердца и почек.
16. Синдром частичной трисомии 22  (синдром кошачьего глаза, 46, ХУ, 22q+)—колобома радужки, гипертелоризм, антимонголоидный разрез глаз, фистула впереди ушной раковины, атрезия заднего прохода с ректальной фистулой.
17. Синдром частичной моносомии 5р~ (46, ХУ, 5р~) — (синдром «кошачьего крика») — низкая масса тела при рождении, задержка роста, микроцефалия, микрогнатия, низко расположенные уши, короткая шея, гипертелоризм, узкое «птичье лицо», специфический голос, напоминающий кошачий крик.
20.
Синдром частичной моносомин 11q -сниженная масса тела при рождении, задержка физического развития, микроцефалия, эпикант, гипертелоризм, косой разрез глаз, низко расположенные уши, аплазия дистальных фаланг пальцев рук, пороки развития внутренних органов.
21. Синдром частичной моносомии 13q~ (синдром Орбели) —сниженная масса тела при рождении, краниостеноз, аномалии кистей (аплазия и гипоплазия первого пальца), микрофтальмия, колобомы глазного яблока. Пороки развития внутренних органов.
22. Синдром частичной моносомии 18р — микроцефалия, гипертелоризм, птоз, эпикант, короткая шея, большие деформированные уши, расщепление твердого нёба, клинодактилия, алопеция.
23. Синдром частичной моносомии 18д~ — микроцефалия, гипертелоризм, энофтальм, высокое нёбо, атрезия слуховых проходов, уши «сатира», колобома радужки, «рыбий» рот, расщепление мягкого нёба, пороки развития внутренних органов, алопеция.
24. Синдром Шерешевского—Тернера (45.X) — короткая шея с избыточной кожей, низкий рост волос, антимонголоидный разрез глаз, лимфоотек кистей и стоп у новорожденных, возможен порок сердца.
25. Клайнфельтера синдром- описан в 1942 г. Патология обусловлена изменением числа половых хромосом. Наиболее часто встречается кариотип, насчитывающий 47 хромосом, среди которых две Х-хромосомы и одна У-хромосома — 47 ХХУ. При данном синдроме встречаются и другие аномалии кариотипа — 48 ХХУУ, 48 ХХХУ, 49 ХХХУУ, 49 ХХХХУ. Высокий рост. Длинные тонкие конечности. Гипотония мышц. Гипогенитализм. Умственная отсталость различной степени.
При осмотре ребенка с множественными врожденными дефектами развития врач прежде всего обращает внимание на видимые клинические проявления болезни. При этом следует иметь в виду, что большая часть обнаруживаемых им признаков не имеют специфического характера и обычно не позволяют отдать предпочтение тем или иным нозологическим формам хромосомной патологии. К этим признакам относятся: задержка физического развития, умственная отсталость, малые аномалии развития и др.

В то же самое время при проведении дифференциального диагноза можно учитывать и специфические сочетания неспецифичес​ких признаков. Наиболее информативными все же остаются те симптомы, которые сами по себе необычны и наблюдаются редко. К ним следует относить:
«Птичье» лицо и голос, напоминающий кошачий крик при синдроме частичной моносомии 5р~ или синдроме «кошачьего крика».
Лицо в форме песочных часов и колобома радужки при синдроме частичной трисомии 12р.
Густые и широкие брови и энофтальм при синдорме частичной трисомии 4р.
Следует отметить, что множественные пороки развития могут наблюдаться при: перинатальных инфекциях (инфекционные эмбриопатии) или так называемом Тorch-синдроме (toxoplasmosis, rubella, cistomegalia, herpes), а также при ряде других инфекционных заболева​ниях (корь, ветряная оспа, сифилис, натуральная оспа, инфекционный гепатит и др.); метаболических нарушениях у беременных женщин (диабетическая эмбриопатия, гипогликемическая эмбриопатия, гиперти-реоидная эмбриопатия и др.); лекарственных воздействиях на развивающийся плод (антибиотики, гормоны, салицилаты, сульфаниламиды, антигистаминные, противосудорожные средства и др.); радиационных эмбриопатиях (рентгенодиагностика и рентгенотерапия беременных, профессиональные вредности и пр.).
Генетические синдромы можно определять по сочетанию умственной отсталости, например с микроцефалией. Таким образом, можно выделить такие синдромы, как:

Кефалоскелетная дисплазия — микроцефалия, скелетная дисплазия, наследование А/Р.
Синдром 
Корнелии де Ланге синдром описан в 1916 г. Резкое отставание в росте. Брахицефалия. Микроцефалия. Плотные, сросшиеся брови, длинные ресницы.  Гипертелоризм. Короткий нос, запавшая переносица. Увеличено расстояние между носом и верхней губой. Низкий рост волос на лбу и затылке. Голубоватый оттенок кожи в области глаз, носа, губ вследствие усиленного венозного рисунка. Малые кисти и стопы.  Контрактуры локтевых суставов. Умственная отсталость. Rg — конусовидные эпифизы, гипоплазия головки лучевой кости, горизонтальное расположение ребер. Частота среди новорожденных детей 1:30000—1:50000. Тип наследования не ясен, возможна полигенная наследственность. Большинство случаев в родословных имеет спорадический характер.
Анемия Фанкони — микроцефалия, гипогенитализм, пигментные пятна, аномалии скелета и почек. Наследование А/Р.
Синдром Гольтца — микроцефалия, аномалии глаз, скелета, кожи, волос, зубов и ногтей. Наследование А/Д.
Лиззенцефали-синдром (малое число извилин мозга) — микроцефалия, типичные черты лица, полидактилия. Наследование А/Р.

 Синдром Маринеско-Съёгрена — микроцефалия, катаракты, аномалии позвонков. Наследование А/Р.
Микроцефалия. Наследование А/Р или Х/Р.
Микроцефалия в сочетании со специфическим лицом (несим​метричное лицо, большие  уши), спастическими явлениями, хореоатетозом. Наследование А/Р.
Микроцефалия в сочетании с карликовостью, курносым носом, деформацией позвонков, пигментацией сетчатой оболочки глаза. Наследование А/Р.
Синдром множественных аномалий — микроцефалия, катаракта, кифоз, анкилозы. Наследование А/Р.
Костная дисплазия — микроцефалия, специфичное лицо, килевидная грудная клетка, гипоплазия гениталий, изменения кожи, скелетная деформация. Наследование Х/Д.
Умственная отсталость в сочетании с патологией зрения встречается при:

Цереброгепаторенальном синдроме — глаукома и другие глазные аномалии, высокий лоб, гепатомегалия, мышечная гипотония, сгибательная контрактура пальцев. Наследование А/Р.
Остеопетрозисе —дегенерация сетчатой оболочки глаз, увеличенная плотность кости, гепатоспленомегалия. Наследование А/Р.
Умственная отсталость может сочетаться с аномалиями скелета, например:
Дисморфогенез суставов, мозга и твердого нёба — расщепле​ние твердого нёба, множественные контрактуры суставов, уродство четвертого желудочка мозга. Наследование А/Д.
Синдром медиального расщепления лица — расщепление носа, верхней губы и твердого нёба, гипертелоризм. Наследование А/Д.
Синдром множественных аномалий — расщепление твердого нёба, аномалии позвонков, необычное лицо. Наследование А/Р.
Оральные, краниальные и дигитальные аномалии — расщепление мягкого и твердого нёба, широкая переносица, деформированные крылья носа, гипертелоризм, аномальные большие пальцы. Наследование А/Р.
Орально-фациально-дигитальный синдром — расщепление губы, языка и твердого нёба, широкий нос, полидактилия. Наследование А/Р.

Умственная отсталость в сочетании с аномалиями пальцев рук и ног бывает при:

Синдроме Аперта — синдактилия рук и ног, башенный череп. Наследование А/Д.
Синдроме Эллиса-ван-Кревельда — полидактилия, хондродистрофия, дисплазия волос, зубов и ногтей. Наследование А/Р.
Синдроме Лоуренса—Муна—Барде—Бидля — полидактилия, гипогенитализм, ожирение, пигментный ретинит. Наследование А/Р.
Остановимся подробнее на умственной отсталости при наследственных дефектах обмена. К наследственным болезням обмена веществ относится большая группа заболеваний, включающая нарушения обмена аминокислот, углеводов, липидов, витаминов, гормонов, соединительной ткани и др. В основе большинства этих заболеваний лежит генетически детерминированная ферментативная недостаточность. Несмотря на разный генез этих заболеваний, для них чрезвычайно характерно наличие общих симптомов, выражающихся в задержке физического развития, умственной отсталости и неврологичес​ких нарушениях (Бадалян Л. О., 1980; Лебедев Б. В. и соавт., 1981; Аdams, Lyon, 1982). В.В. Ковалев к наследственным дефектам обмена относит такие моногенно наследуемые заболевания, при которых есть доказательства взаимосвязи между мутантпым геном и нарушенной биохимической функцией: это обнаружение либо мутантно измененного белка (фермента), либо продуктов нарушенного вследствие ферментопатии метаболизма. Выделяют следующие основные варианты наследственных дефектов обмена, сопровождающихся умственной отсталостью:
I
— нарушения обмена аминокислот: фенилкетонурия, гистидинемия и др.;
II
— нарушения обмена органических кислот и углеводов: галактоземия, фруктозурия и др.;
III-- болезни накопления: 1) мукополисахаридозы (синдромы Гурлер, Гунтера и др.); 2) лппидозы (болезнь Тея — Сакса, болезнь Гоше, Нимана — Пика и др.); 3) гликогенозы (бо​лезнь Помпе и др.);
IV - - лейкодистрофии;
V — обменно-гормональные нарушения: неэндемические формы
гипотиреоза, и др.;
VI
-- другие метаболические нарушения (минерального, билирубинового и других видов обмена).

Фенилкетонурия

Наследственные нарушения обмена веществ у новорожденных диагностируются при помощи скриннинговых (просеивающих) программ, проводимых в массовом масштабе например для выявления фенилкетонурии. Данное заболевание аутосомно-рецессивного типа наследования. В среднем в Европе частота дефекта среди новорожденных 1: 10 000. Отставание в психомоторном развитии становится заметным с 4-6 мес. Развернутая клиническая картина включает наряду с умстенной отсталостью нарушения поведения, дефект пигментации, у трети детей судорожный синдром. Дети эмоционально однообразны, маловыразительны, не стремятся к эмоциональному общению, истощаемы и утомляемы.

Мукополисахаридозы
Группа мукополисахаридозов объединена интенсивным накоплением в клетках кислых мукополисахарндов и повышенной экскрецией этих веществ с мочой. Большинство мукополисахаридозов сопровождается грубыми нарушениями нервной системы и тяжелым слабоумием. Все эти заболевания характеризуются изменениями скелета и внутренних органов, выраженными при разных формах в различной степени.
При акоматозах, кроме различных пятен — пигментированных, депигментированных, сосудистых, отмечаются и другие изменения кожи — фибромы, ангиомы, папилломы и т.д.
Поражения нервной системы при этих заболеваниях разнообразны: умственная отсталость (как прогрессирующая, так и носящая характер недоразвития), эпилептиформный синдром, параличи и парезы, снижение слуха, зрения, изменения вегетативной нервной системы. Нередки эндокринные нарушения.

Факоматозы 

Факоматозы характеризуются повышенной склонностью к разви​тию злокачественных новообразований — опухолей, лейкозов. Большинство факоматозов обусловлено действием одного мутантного гена, поражающего одновременно кожу и нервную систему в эмбриональном периоде. 
Самым частым среди факоматозов является нейрофиброматоз Реклингхаузена. Основным признаком поражения в детском возрасте являются множественные пятна кофейного цвета на коже; иногда они имеются уже при рождении, но чаще появляются несколько позднее, как правило, в первом десятилетии. Постепенно их число и размер увеличиваются. Обычно форма их овальная, расположены они в различных частях тела, но чаще на груди, спине, животе. Размер пятен различен: от точечных до нескольких сантимет​ров в диаметре. Патогномоничпым для заболевания и рано появляющимся признаком является высыпание мелких кофейных пятен в подмышечной впадине. На коже можно отметить и другие изменения: сосудистые пятна, участки депигментации, гипертрихоз, очаговое поседение волос. 
По особенностям течения патологического процесса и по срокам манифестации первых клинических признаков нарушений обмена заболевания можно подразделить на несколько групп:

1. Наследственные метаболические энцефалопатии с манифестацией в период новорожденности — в первые месяцы жизни.
В эту группу входят наследственные заболевания обмена аминокислот. Они являются основными структурными элементами белков, используются для синтеза гормонов, иммунных тел, служат источником энергии и др. При нарушениях метаболизма аминокислот возникает реальная опасность для здоровья и жизни ребенка.
К настоящему времени известно около 90 наследственных заболеваний обмена аминокислот. Все они относятся к генетически детерминированным ферментопатиям, носят моногенный характер и имеют аутосомно-рецессивный тип наследования (Барашнев Ю. И, Вельтищев Ю. Е., 1978; Мак-Мюррей, 1980; и др.). К самым частым заболеваниям этой группы относится фенилкетонурия (1 больной на 10000 новорожденных или 1 больной на 1000 детей с отставанием в психомоторном развитии).
2. Наследственные метаболические энцефалопатии с манифестацией на 4 - 6 месяцах жизни.
К этой группе могут быть отнесены 20 наследственных заболеваний обмена липидов, углеводов, витаминов и др. Своевременная диагностика этих заболеваний осложняется тем, что первые симптомы, обнаруживаемые вскоре после рождения, носят часто неспецифический характер: анорексия, срыгивания, рвоты и др. Нарушения психомоторного развития, потеря ранее приобретенных навыков становятся очевидными только к 4—6-му месяцу жизни. В последующем болезни быстро прогрессируют и заканчиваются смертью детей на 2—3-м году жизни. В клинической картине этих заболеваний превалируют психоневрологические расстройства, задержка психомоторного развития, микроцефалия, судороги и др. Причем изменения со стороны нервной системы нередко сочетаются с патологией зрения и других органов. Патоморфологические находки свидетельствуют о грубых повреждениях головного мозга: явлениях диффузной атрофии больших полушарий или мозжечка, генерализованном распаде ганглнозных клеток, днсмиелинизации и др. Гистохимически в мозговой ткани обнаруживается накопление ганглиозидов или других веществ. Например:

Болезнь Тея—Сакса (ранняя инфантильная форма (Gm2-ган-глиозидоза, семейная амавротическая идиотия). Манифестация болезни на 4—6-м месяце жизни, ребенок утрачивает ранее приобретенные навыки. Психоневрологические расстройства (задержка психомоторного развития, снижение интеллекта, судороги, дe-церебрационная ригидность и др.) обычно сочетаются с тяжелым поражением глаз (атрофия зрительного нерва, появление на глазном дне «вишневой косточки», слепота). В ткани головного мозга и во внутренних органах накапливаются Gm2-ганглиозиды. Смерть наступает на 2—3-м году жизни. В основе заболевания лежит ферментативная недостаточность гексозаминидазы А. Тип наследования А/Р. 
Болезнь Сандхоффа (GM2-ганглиозидоз, тип II). По клинической картине весьма схожа с болезнью Тея—Сакса, но течение ее более злокачественное. Манифестация болезни на 4—6-м месяце жизни. Психоневрологические расстройства сочетаются с патологией зрения. Патоморфологически определяется накопление в тканях липидов (глобозидов), во внутренних органах — вакуолизированные гистиоциты. Летальный исход на 2—3-м году жизни. В основе заболевания — ферментативная недостаточность гексозаминидазы А и В. Тип наследования А/Р. 
Болезнь Гоше (глюкоцереброзидный липидоз, острая неврологическая болезнь Гоше, болезнь Гоше, тип II). Манифестация вскоре после рождения: выраженная гипотрофия, бульварные расстройства, беззвучный крик, нарушения глотания, расстройство глазо-двигательных нервов, быстро прогрессирующее снижение зрения, пигментная дегенерация сетчатой оболочки глаза, нарастающая спастическая ригидность, децеребрация. Смерть насту​пает к 1—3-му году жизни. Патоморфологически: гепато-спленомегалия, в ткани печени обнаруживаются клетки Гоше, накопление в тканях внутренних органов глюкоцереброзидов. В основе заболевания — бета-галактозидазная недостаточность. Тип наследования А/Р. Дифференциальный диагноз проводится с другими формами нейролигтидозов. Важное диагностическое значение приобретают такие симптомы, как отсутствие «вишневой косточки» на глазном дне, скелетных аномалий, лицевого дисморфизма и вакуолизированных лимфоцитов. 

Ранняя инфантильная форма болезни Ниманна-Пика (сфингомиелиновый липидоз, болезнь Ниманна—Пика, тип А). Манифестация вскоре после рождения: анорексия, гипотрофия, анемия, часто бронхопневмонии. Постепенно снижаются слух, зрение, интеллект, появляются спастический тетрапарез, атрофия зрительных нервов, «вишневая косточка» на глазном дне, снижение зрения или же слепота. Смерть наступает на 1—4-м году жизни. Патоморфологически: гепатоспленомегалия, накопление сфингомиелина в тканях, обнаруживаются пенистые клетки. В основе заболевания — недостаточность сфингомиелиназы. Тип наследования А/Р. 
Сопоставляя особенности клинической картины заболеваний этой группы, необходимо отметить, что их фенотипическое сходство обусловлено рядом общих признаков:
-раннее начало заболевания (первые месяцы жизни);
-злокачественность течения патологического процесса (смерть наступает на 1—3-м году жизни);
-тяжесть поражения многих органов и систем (ЦНС, зрения, слуха, печени, скелета и др.).

Общими признаками наследственных метаболических энцефалопатий с манифестацией на 1—4-м году жизни являются следующие:
· прогрессирующая параплегия: неустойчивая походка и некоординированные движения

· судорожные состояния и миоклониии (иногда атаксия)

· задержка или регресс психических функций

· интермитирующие неврологические расстройства (кома, атаксия, судороги)

Наиболее важные симптомы:

· неврологические расстройства (полиневриты, пирамидные и бульбарные нарушения, демиелинизация);

· глазные симптомы (нарушение функции глазодвигательных нервов, поражение сетчатой оболочки глаза, конъюнктивит, сни​жение зрения вплоть до слепоты);
· глухота;
· измененный размер головы (микро- или макроцефалия).
Неврологические расстройства и интеллектуальный регресс хотя и обнаруживаются рано, тем не менее достигают своего мак​симума спустя 2—4 года и позже.
2.5. Интеллектуальные нарушения при прогрессирцющих нервно-мышечных и неврологических заболеваниях.

По особенностям манифестации интеллектуальных нарушений при неврологических заболеваниях могут быть выделены расстройства, при которых доминируют двигательная дисфункция (парапарез, атаксия или атетоз); заболевания, начинающиеся с миоклонуса и судорог; заболевания, сопровождающиеся задержкой психомоторного развития и изменением многих органов и систем.
Например:

Атаксия—телеангиэктазия (синдром Луи—Бар). Манифестация заболевания наступает на 2—3-м году жизни. Нарушается акт ходьбы, походка становится неустойчивой, движения неловкие. Позже появляются атаксия, интенционный тремор, скандированная речь, спонтанный нистагм, гиперкинез (атетоидный или хореоформный), снижение или отсутствие сухожильных рефлексов, бульбарные симптомы, гипомимия. Самым информативным признаком  являются телеангиэктазии (сосудистые «паучки») на конъюнктиве глазных яблок. Они могут также обнаруживаться на коже конечностей, на слизистой мягкого и твердого нёба. Возможны на коже пигментные пятна, кератоз и склеродермия. Отмечается повышенная склонность к респираторным заболеваниям, синуситам и пневмониям, что обусловлено гипогаммаглобулинемией. Наряду с этим возникает задержка психомоторного развития и малые аномалии. Заболевание прогрессирует, смерть наступает на втором десятилетии. Патоморфологически обнаруживают признаки церебеллярной дегенерации, дистрофические изменения стриопаллидарной системы, коры полушарий головного мозга, демиелинизацию проводящих путей и др. Тип наследования А/Р. Патогенез заболевания остается неясным; предполагают, что в основе заболевания лежат нарушения дифференцировки Т- и В-иммунных систем. Дифференциальный диагноз проводят со всеми прогрессирующими наследственными энцефалопатиями с экстрапирамидной и мозжечковой симптоматологией, непрогрессирующей врожденной атаксией, со всеми нарушениями глазодвигательного нерва у детей раннего возраста.

К наследственным метаболическим энцефалопатиям с манифестацией у детей старших возрастов относят следующие заболевания:

Семейная гепатоцеребральиая дегенерация (болезнь Вильсона—Коновалова, псевдосклероз Штрюмпель—Вестфаля). Различают 4 формы заболевания: абдоминальную (преимущественное нарушение функции печени и желудочно-кишечного тракта), ригидно-аритмо-гиперкинетическую (преобладают гиперкинезы и изменения мышечного тонуса), дрожательно-ригидную и экстрапирамидную. Манифестация неврологических симптомов наступает не раньше, чем в 7—10 лет: нарастает мышечная ригидность, появляются торсионно-дистонические или атетоидные гиперкине​зы, дизартрия, дисфагия, снижение интеллекта, псевдобульбарные расстройства. Изменения печени расцениваются как подострый гепатит (анорексия, диспепсия, рвота, гипертермия, ремиттирующая желтуха, затем цирроз печени). При патоморфологических исследованиях обнаруживаются отложения меди в головном мозге, печени, селезенке, почках и др. В мозге выявляются очаги сморщивания и склерозирования мозговой ткани, разрастание глии и образование кист в коре и подкорковых образованиях. В основе заболевания — нарушение синтеза белка церулоплазмина. Тип наследования А/Р.

Хорея Гентингтона (детская форма). Манифестация заболевания возможна в возрасте 3 лет, но чаще между 5 и 12 годами: нарастает интеллектуальный дефект, нарушается речь, появляются блефароспазм, паркинсонизм, интенционный тремор, зрительные расстройства (оптокинетический нистагм), пирамидные знаки, хореоатетоз. Болезнь медленно прогрессирует (5—15 лет). При патоморфологическом исследовании обнаруживается атрофия мозга с преимущественным поражением лобных долей и подкорковых образований. Патогенез заболевания неясен, относится к дегенеративным болезням с аутосомно-доминантным типом наследования. Дифференциальный диагноз проводят со всеми прогрессирующими экстрапирамидными болезнями, психозами и болезнями, сопровождающимися деменцией.
Синдром Ханта (миоклонус — атаксия). Считается типич​ным паркинсонным синдромом. Манифестация заболевания возможна в 30 лет и более: тремор, миоклонии, брадикинезия, маскообразное лицо, мышечная гипотония, нистагм, атаксия. При патоморфологическом исследовании обнаруживают дегенерацию красного и зубчатого ядер мозжечка. Патогенез остается неясен. Тип наследования А/Р. Дифференциальный диагноз проводится с миоклонус—эпилепсией и болезнью Фридрейха.

Прогрессирующая торсионная дистопия. Манифестация заболевания в возрасте 10—13 лет: вращательные спазмы туловища, шеи, проксимальных отделов конечностей, генерализованные гиперкинезы, деформации позвоночника, кривошея, интеллект сохранен. При патоморфологическом исследовании обнаруживают изменения в чечевичных ядрах, красных ядрах и люисовом теле. Патогенез неясен. Тип наследования А/Д.

Атаксия Фридрейха (спинально-мозжечковая атаксия). Манифестация заболевания наступает в возрасте 7—13 лет: прогрессирующая сенситивная и мозжечковая атаксия, дизартрия, псевдоатетоз. В последующем появляется мышечная слабость, атрофия мышц дистальных отделов конечностей. Наряду с этим отмечаются: кифосколиоз грудного отдела позвоночника, изменения стопы, врожденные пороки сердца и др. Резко изменяется функция зрения: нистагм, пигментная атрофия сетчатки, паралич глазодвигательных мышц. Снижен слух, нарушена глубокая чувствительность и координация. Нередко снижен интеллект. При патоморфологическом обследовании обнаруживаются дегенерация и демиелинизация задних и боковых столбов спинного мозга, атрофия мозжечка и др. Тип наследования А/Р. Патогенез остается неясным. Дифференциальный диагноз следует проводить с новообразованиями мозжечка и спинного мозга, с рассеянным склерозом и другими формами наследственных атаксий.
Семейная прогрессирующая миоклоническая эпилепсия (тип Лафора). Манифестация заболевания в возрасте 14 лет. У детей, прежде развивавшихся нормально, внезапно появляются большие эпилептические припадки или миоклонические подергивания. В последующем спустя 1—5 лет симптоматика нарастает: наблюдаются двусторонние симметричные миоклонии, снижение интеллекта, мышечная гипертония, ригидность, мозжечковая атаксия. При патоморфологическом исследовании обнаруживаются дегенеративные изменения в мозжечке, в экстрапирамидной системе, в клетках печени и сердце. В тканях имеется разрастание фиброглии и включение телец Лафора, напоминающих по своему составу мукополисахариды. Генез заболевания неясен. Тип наследования А/Р. Дифференциальный диагноз проводится с энцефалитами разной этиологии.
Заболевания нервной системы по генезу можно классифицировать на наследственные, врожденные и приобретенные. С точки зрения описания неврологического статуса интереснее при обнаружении признака неврологической очаговой симптоматики предполагать патогенетическую основу. Например:

3. Основные причины микроцефалии:
Пренатальные факторы (эмбриопатии):

- генетические факторы: синдромы трисомии 21, 18, 3; аутосомно-структурные изменения (46, ХУ транслокация; 46, ХУ, 5р; 46, ХУ, 4р; 46, ХУ, 21 (q—R); 46, ХУ, 22 q—R);синдромы Рубинштейн​Тауби,  Корнелии де Ланге);
- инфекции: токсоплазмоз, цитомегалия, краснуха, герпес, сифилис, другие вирусы; 

- радиация;
- токсические воздействия (алкоголь);
- системные болезни матери (сахарный диабет, хроническая почечная недостаточность);
- внутриутробные воздействия — материнская гипотензия, плацентарная недостаточность, аноксия, гипоксия.
К постнатальным факторам, усугубляющим умственную отсталость при микроцефалии следует отнести инфекции, травмы, гипоксию, сосудистые расстройства, хронические болезни легких, почек, сердца.

2. Основные причины макроцефалии:
Врожденные заболевания: Гидроцефалия при стенозе сильвиева водопровода как пороке развития, постинфекционных нарушениях при токсоплазмозе, цитомегалии, краснухе, сифилисе; уродства вены Галсна; сочетанное повреждение при синдроме Арнольда—Чиари, сдавлении основания мозга,; закупорка отверстия Люшка и Мажанди ( кисты); сообщающаяся гидроцефалия (постинфекционный арахноидит); гидранэнцефалия;  повреждения  мозга (неврофиброматоз Реклингаузена, церебральный гигантизм, лекарственные эмбриопатии).

Приобретенные заболевания: Гидроцефалия постинфекционная (гнойный арахноидит, стеноз сильвиева водопровода после эпидемического паротита); посттравматическая; при новообразованиях (ствола мозга, мозжечка, турецкого седла и др.); при субарахноидальном блоке (лейкемия, лимфома); внутримозговые повреждения (новообразования или абсцесс); врожденные болезни мозга ( мукополисахаридозы, болезни накопления (ганглиозидозы); Экстрацеребральные повреждения (лептоменингеальные кисты).

3.Основные причины судорог у умственно отсталых детей  раннего возраста:
Токсические и метаболические факторы (гипогликемия, гипокальциемия, гипернатриемия, гипонатриемия, гипомагнезиемия, гипербилирубинемия, аминоацидурия, пиридоксин-зависимые состояния, синдром отмены наркотиков, гипоксия и др.);
Родовая травма (внутричерепные кровоизлияния: внутрижелудочковые, субдуральные, субарахноидальные);
Инфекционные заболевания (бактериальный менингит, врожденный сифилис, цитомегалия, токсоплазмоз, вирусный менингоэнцефалит,  краснуха и др.);
Врожденные дефекты мозга (микрогирия, порэнцефалия, гидранэнцефалия), аномалии сосудов; наследственные болезни обмана веществ (фенилкетонурия, другие болезни обмена аминокислот, углеводов, липидов); туберозный склероз, миоклоническая и другая эпилепсия; новообразования (часто сочетаются с нейрокожными заболеваниями).
Интеллектуальные нарушения при неврологических заболеваниях следует характеризовать по принятым в разделе  МКБ-10 (раздел психических расстройств) критериям, предложенным в содержании тем 2.1. - 2.3. с конкретизацией при каком именно неврологическом заболевании отмечается интеллектуальная недостаточность. Хотя, Ковалев В.В. отмечает ряд особенностей интеллектуальной недостаточности. Так, при синдроме Дауна отмечаются выраженное недоразвитие речи с недостаточным пониманием обращенной речи, бедным словарным запасом, дефектами звукопроизношения. На фоне недоразвития внимания и памяти отмечается относительная живость и сохранность эмоциональной сферы. Дети ласковы, добродушны, послушны, любопытны, выражают симпатии, смущение, стыд, обиды. Отмечается хорошая подражательная способность.

При синдроме Уильямса - Бойрена («лицо эльфа») при значительном снижении интеллекта речь у детей с относительно большим словарным запасом. Дети словоохотливы, хорошо усваивают речевые штампы. Отмечается хороший музыкальный слух. Недоступны действия, связанные с организацией даже простейших трудовых операций.

Особенностями психики при синдроме Корнели де Ланге считают стремление детей к аутоагрессии, склонность к стереотипным движениям (бег по кругу, вращение, стереотипные движения руками).

При нейрофиброматозе Рекленгхаузена наряду с деменцией отмечают наличие афазии, двигательной расторможенности, аффективные вспышки или вялость, слабость побуждений, навязчивости.

К особенностям умственной отсталости при фенилкетонурии следует отнести прогрессирование интеллектуального снижения в первые 2-3 года, эмоциональное однообразие, маловыразительность, отсутствие эмоционального общения с родителями и сверстниками. Отмечают эпизоды кататоноподобного возбуждения чередующегося со ступором. Дети психомоторно возбуждены с импульсивностью, стереотипными, вычурными движениями, манерностью, гримасничением. Отмечаются эхопраксии и эхолалии, дистимии, страхи. Отмечают и слабость побуждений, малую потребность в контактах с окружающими, безразличие.

При синдроме Мартина- Белла отмечают у детей двигательную расторможенность, стереотипные гримасы, вычурные позы, подпрыгивания, похлопывания, потряхивание и постукивание руками, повороты вокруг собственной оси, кататоноподобные расстройства. При этом отмечается аффективная возбудимость или торпидность, но с дифференциацией эмоций, глубокой привязанностью. Речь ускоренная с выраженными персеверациями фраз или их окончаний.

При эндокринопатиях (гипотиреозе) отмечают у детей брадифрению, заторможенность психомоторики, слабость побуждений, аффективные вспышки, беспричинные колебания настроения на фоне преобладающего благодушия.

При гидроцефалии развитие речи опережает становление мышления. Дети обладают большим запасом слов, пользуются речевыми штампами и сложными оборотами смысла которых  часто не понимают. Дети склонны к рассуждательству. Отмечается хорошая механическая память, избирательная способность к счетным операциям, хороший музыкальный слух. Настроение эйфорическое с немотивированными колебаниями, эпизодами раздражительности, вспышками аффекта.

При детском церебральном параличе отмечается диссоциация между относительно неглубоким дефектом мышления и выраженным недоразвитием высших корковых функций пространственного анализа и синтеза, праксиса, счетных операций. Отмечают вялость детей, инерность психических процессов с психической импульсивностью. Преобладают расстройства зрительной и тактильной памяти. Нарушение активного внимания с трудностью привлечения, затруднением переключения, низкой активностью. Отмечается высокая тормозимость в новой, незнакомой обстановке, пугливость, не соответствующая возрасту детскость поведения.

Особенностью когнитивных нарушений при глухоте и тугоухости у детей считают достаточную способность к выполнению сложных конструктивных заданий с затруднениями в заданиях, требующих речевого оформления и речевого отчета. Дети не оперируют представлениями, подражательны с повышенной тормозимостью, малой общительностью; склонны к реакциям отказа, протеста.

При слепоте и слабовидении у детей отмечается боязнь нового, склонность к негативизму, одиночеству. Преобладает чувственно-образный способ суждений, рассуждательство с разрывом между относительно богатым словарем и фактическими знаниями; слова не выражают истинного, конкретного их значения (слуховое подражание, оторваны от непосредственного чувственного опыта). Отмечаются общие, не конкретные знания, неадекватное использование словесных обозначений. Отмечается хрупкость и истощаемость речи при смене стереотипа, так при переходе в школу из детского сада у детей отмечается элективный мутизм, лепетная речь. 

2.6. Нарушение познавательных процессов при психических расстройствах.

Прежде чем оценить познавательные процессы следует начать с выявления психопатологических симптомов и синдромов для решения вопроса о кратности оценки интеллектуальной функции и вовлеченности ее в психопатологическое расстройство. Так, при психическом расстройстве психотического уровня нарушаются все психические функции со значительными нарушениями сознания, восприятии, мышления, эмоций, воли; при расстройствах непсихотического уровня преимущественно нарушаются эмоции и внимание, а при дефицитарных состояниях, таких как умственная отсталость речь идет о преимущественном нарушении интеллекта, памяти, внимания. Поэтому при оценке психического статуса следует отмечать не только нарушения каждой психической функции, но и давать количественную и качественную оценку выявленных нарушений. 

Например:

2.6.1.Формулировка заключения при расстройствах сознания

Пациент (не) считает себя больным человеком. Самооценка с отрицанием своего заболевания или неполное осознание болезни (обращение к врачу с просьбой помочь и отрицание болезни или осознает, что болен и обвиняет в своей болезни кого-нибудь из окружающих или внешние обстоятельства, объясняет свою болезнь чем-то таинственным, неизвестным). етиент быть сформулировано следующим образом отмечать не только нарушения каждой психической функции , но и давать количественную и Больной (дез)ориентирован во времени и месте. Больной находится в коматозном состоянии (ступорозном). Больной отмечает сновидные помрачения сознания, которые ему (не) нравятся, из которых он (не) хочет выходить, в которых он (не) принимает участия, которые длятся (не) долго, заканчиваются сразу (постепенно). Он отмечает приступы (припадки) с (без) потери сознания (с кратковременной потерей сознания),которые (не) часто возникают, (не) сопровождаются судорогами.

2.6.2. Формулировка заключения при нарушениях восприятия 

Пациент испытывает ощущения, когда окружающие предметы кажутся ему искаженными (странными, непохожими на себя, расположенными на более  дальнем (близком) от него расстоянии, совсем незнакомыми. Отмечает, что форма предметов необычная(уменьшенная, увеличенная), испытывает состояние уже виденного). Больной ощущает временами уменьшение (увеличение) своего тела (частей тела). Он отмечает чуждость собственных мыслей, чувств. События, происходящие с ним наблюдает как бы со стороны. Больной отмечает видения, которые наблюдаются глазами (внутренним взором, (не)может указать их местоположение, они (не)яркие, выглядят как живые(бестелесные и прозрачные),(не)издают звуки,(не)говорят, видит их перед собой (боковым зрением, за спиной). Когда он закрывает глаза, то продолжает (перестает) их видеть, видит их чаще утром (вечером, днем, ночью). Больной слышит голоса, которые идут извне (звучат внутри), носят императивный (советующий, дружелюбный, комментирующий) характер. Голоса (не)знакомые, говорят (не)приятные вещи, носят дружелюбный (враждебный, нейтральный) характер. Больной отмечает, что чувствует необычные запахи, (не)знает происхождение этого запаха. Он стал чувствовать, что обычная пища изменяет свой вкус. Он отмечает ощущение инородного тела на коже (внутри живота, в голове).

2.6.3.Для характеристики внимания следует отметить наличие или отсутствие таких показателей, как:

· направленность (рассеянность)

· широта (объем и распределение на различные объекты, количество объектов, которое захватывает внимание) или сужение

· переключение (распределение внимания по объектам) характеризуется тугоподвижностью (инертоностью) по типу малой  подвижности, невозможности своевременной быстрой переключаемости или по типу патологической фиксации внимания)

· устойчивость (возможность длительной концентрации на определенном объекте) или отвлекаемость (чрезмерная подвижность внимания,  постоянный переход от одного объекта и вида деятельности к другому)

· интенсивность (углубленность, повышенная  сосредоточенность на определенном обьекте) или истощаемость.

Вывод может быть сформулирован следующим образом:

Внимание концентрируется достаточно, устойчивое (не отмечается значительных временных отличий), истощаемое ( тенденция к увеличению времени).

Примеры характеристики нарушений внимания:

· при сверхценных и навязчивых мыслях: «высокая интенсивность и трудная переключаемость внутринаправленного внимания»;

· при гипоксических состояниях: «слабая интенсивность концентрированного внимания со  слабой  переключаемостью (невольная, пассивная сосредоточенность)»;

· при (F06.6.)Астеническом синдроме внимание можно охарактеризовать как, легкая непроизвольная  переключаемость малоинтенсивного внимания и психическая слабость, истощаемость, утомляемость;

· при (F90.0) Нарушение активности и внимания: отсутствие целенаправленного внимания (невозможность привлечь к необходимой деятельности или привлечение кратковременно (от  1-2 до 10-15минут) эпизодами, с наступающей затем неспособностью концентрации внимания, истощаемостью и резко усиливающимися гиперкитетическими проявлениями; выраженная невнимательность и отсутствие упорства при выполнении задач во всех ситуациях и постоянно во времени (дома, в классе, в больнице).

2.6.4 Выявление расстройства памяти

Для выявления расстройства  памяти регистрируются нарушения, усилия которые предпринимает больной, чтобы скрыть нарушения памяти, фиксируется факт наличия отрицания гипомнезий, имеются ли нарушения процесса регистрации, удержания и воспроизведения, память на события прошлой жизни, на события недавнего прошлого. Следует оценить продуктивность памяти (объем усвоенного, быстрота запоминания, точность воспроизведения, длительность (прочность сохранения), готовность воспроизведения именно нужного материала и именно тогда, когда он требуется).

Заключение можно сформулировать как:

Амнестический синдром легкой степени (относительно негрубые нарушения памяти, неточная ориентировка в месте и времени) или средней степени (явные нарушения памяти на события прошлого и настоящего, дезориентировка в месте и времени, явления ретрогадной (события предшествующие болезни) и антероградной (события после заболевания) амнезии) или тяжелой степени (грубые нарушения памяти, ориентировки, выраженная ретро- и антероградная амнезия, возможны конфабуляции ("галлюцинации памяти", вымыслы).

2.6.5. Оценка расстройства эмоций

Оценка расстройства эмоций (реакций отражающих комфортность, оптимальность приспособления организма к данной среде и отношение личности (чувства) к внешним или внутренним раздражителям, к представлениям и понятиям физического или социального порядка) основывается на оценке сопровождающих эмоции вегетативных реакций, изменений внешнего облика.

При этом характеризуется:

1.настроение ( общее состояние, окрашивающее в течении длительного времени все другие переживания человека, накладывает отпечаток на его деятельность).

2.нарушение силы эмоций:

· гипертимия или гипотимия или состояние эмоционального безразличия, равнодушия к самому себе или окружающей обстановке

· дисфория (злобно-гневливое настроение, раздражение к себе и окружающим, злобно-напряженный аффект со стремлением к агрессии)без затарможенности мышления.

· паратимия (неадекватный аффект, количественно и качественно не соответствующий вызвавшей его причине).

· аутизм (замкнутость, отгороженность)

· чувство потери чувств (мучительное чувство бесчувствия, переживание безвозвратной утраты возможности чувствования)

· амбивалентность (одновременное существование противоположных чувств).

При синдроме аффективных нарушений маниакального круга сочетаются такие характеристики, как: 

· повышенное, радостное настроение (эйфория) или гневливость, астено-эксплозивная или спутанная с расстройством сознания мания;

· двигательное возбуждение, усиление влечений /прожорливость, демонстративные аутоагрессивные поступки /порезы запястья/, переоценка физической силы, достижений;

· ускорением  ассоциативного  процесса /идеаторное и речевое возбуждение/, увеличение интеллектуальной  продуктивности, низкая глубина  мышления, отвлекаемость,

· вегетативные расстройства, бессонница.

При синдроме аффективных нарушений депрессивного круга выделяются такие категории как:

· пониженное мрачное настроение: тоска (тяжелое чувство напряжения, граничащее с болью, локализующееся в области сердца), скорбь, скука;

· двигательная заторможенность (снижение возможности выполнения своих намерений), снижение волевых побуждений;

· замедление ассоциативного поцесса (субьективно  называют себя глупыми, беспамятными, сверхзначимые мысли, суицидальные мысли);

· деперсонализация (боли, чувства сдавления, сжатия)

· сомато​вегетативные проявления (бледно​серые кожные покровы, стареют на несколько лет, сухость кожи и др.).

При этом депрессии по ведущей психической дисфункции могут проявляться как: ажитированная /суетятся, много жалоб, ипохондрические идеи/; тревожная (чувство внутренней напряженности, связанное с ожиданием угрожающих событий, чаще проецируется на себя, на здоровье, работу; беспокойство (чувство напряженного ожидания надвигающегося несчастья бесфабульное, беспредметное); протопатическая тревожная (ничем не объяснимая, бредовая, витальная); эпикритическая (осознанная в структуре реактивных состояний); фобическая (страх, чувство внутренней напряженности, связанное с ожиданием конкретных угрожающих событий, действий, проецируется в реальность); апатическая депрессия /вялость, равнодушие, абулия/; астеническая депрессия /утомляемость, истощаемость/; стертая (выраженные сомато​вегетативные нарушения); атипичные сенесто​ипохондрические (общее недомогание, неприятные ощущения в разных частях тела) и др.

Для диагностики эмоциональных нарушений следует выяснить, будет ли пациент сам говорить о своем настроении; отметить глубину, силу  и длительность чувств, переживаемых больным, колебания настроения.

Выражение аффекта необходимо оценить по выражению лица, интонациям, жестикуляции руками, движениям. Адекватность эмоциональной реакции в контексте высказываемых переживаний. Уточнить наличие физиологических нарушений, связанных с настроением (снижение или полное отсутствие аппетита; трудное засыпание, пробуждения с трудностью заснуть или раннее пробуждение по утрам, патологическая сонливость).

Заключение может быть сформулировано следующим образом:

Больной внешне неряшлив, (не)опрятен, волосы грязные(чистые),(не)причесаны. Одет неряшливо (соответственно общественным нормам, по моде). Общительный, доброжелательный, озлобленный, конфликтный, подозрительный. Мимика скудная (живая). Выражение лица веселое (грустное, угрюмое, злобное, задумчивое). Жестикулирует активно (мало, сидит  без движения). Двигательно заторможен. На обращенную к нему речь реагирует медленно (быстро). Продуктивному контакту (не) доступен. На вопросы (не) отвечает (не) по существу, кратко (многоречиво). Речь громкая (тихая, нормальная), темп речи повышенный (пониженный, нормальный). Говорит (не) внятно. Возбужден (заторможен). На окружающее (не) реагирует, внимание быстро истощается (устойчивое), быстро (с трудом) переключается с одной темы на другую. Больной(ая) безразличен к своему состоянию(эмоционально устойчив, сильно взволнован), встревожен, чего-то боится.

2.6.6. Оценка двигательно-волевых расстройств

При оценке двигательно-волевых расстройств необходимо учесть, что воля не только направляет действия человека, но и сдерживает их; организует психическую деятельность, исходя из имеющихся задач, требований (что выражается в преднамеренных видах психических  процессов). Следует отметить волевой компонент каждого психического акта.

Варианты патологии волевой сферы могут быть охарактеризованы так:

1. На уровне мотивации:

· усиление (булимия, гипербулия, гиперсексуальность)

· угнетение (анрексия, абулия)

· извращение: 

а) навязчивые влечения (нет реализации в действии)

б) компульсивные влечения (диктуются признаками психо​физического дискомфорта, реализуются)

в) импульсивные влечения (безмотивно, пароксизмально)

2. На уровне интеллектуального компонента:

· амбитендентность (противоположные мотивы и цели)

· навязчивые действия

· компульсивные действия

· насильственные действия

· импульсивные действия (в рамках кататонического синдрома)

3. На уровне реализации:

· угнетение (гипокинезия, акинезия, гипомимия, амимия, мутизм)

· увеличение силы возбуждения:

а) кататоническое

б) нарушение сознания с автоматизмами

в) ажитация (при тревожно-депрессивном синдроме)

г) маниакальное

д) бредовое

е) галлюцинаторное

· извращение (пассивная подчиняемость, восковая гибкость, негативизм, двигательные стереотипии, вычурность, манерность, речевые стереотипии, эхолалия, эхопраксия)

Общий рисунок поведения можно охарактеризовать, как гипербулия (возбуждение): нарушение поведения в виде двигательной расторможенности (маниакальное, кататоническое, гебефреническое) или гипобулия (ступор): нарушение поведения в виде двигательной заторможенности (кататонический, психогенный, депрессивный, апатический).

В Заключение о наличии признаков синдрома волевых нарушений должно включать характеристику:

· стереотипий (частое, ритмичное повторение одних и тех же движений);

· импульсивных действий (внезапные, бессмысленные , нелепые акты без достаточной критической оценки);

· негативизма (проявление беспричинного отрицательного отношения ко всякому воздействию извне в виде отказа, сопротивления, противодействия);

· эхолалии (повторение больными отдельных слов, которые произносятся в его присутствии), эхопраксий (повторение действий); каталепсия  ("синдром восковой гибкости") и др.

Пример заключения при наличии волевых нарушений:

При беседе отмечается нарушения общения в виде негативизма, стереотипии, манерности, автоматизма, мутизма, гиперактивности, ригидности, возбуждения и т.д.

2.6.7.  Характеристика расстройств мышления

Характеризовать расстройства мышления следует с оценки мыслительного процесса (поток мыслей, нарушения речи: бессвязная, быстрая, медленная, непонятная, неологизмы, многословие, скудный запас слов, скудность смыслового содержания, трудности в артикуляции, затрудненная, запинающаяся, эмоциональная, монотонная, громкая, шепотная, невнятная, бормочущая). Затем следует оценить целостность мышления (причинно​следственные отношения в объяснениях); продуктивность (идеи, отсутствие мыслей, поток мыслей, замедленное мышление, говорит сам или отвечает на вопросы); содержание мыслей.

Заключение по мыслительному процессу в целом может быть представлено следующим образом:

Больной отмечает состояния, при которых ему  трудно справиться с потоком мыслей (происходит внезапный обрыв мыслей, возникает чувство пустоты в голове, провал, закупорка мыслей). Иногда бывают состояния, при которых перестает узнавать слова при чтении, плохо понимает значение длинных фраз. Больного беспокоят неприятные мысли (побуждения, сны, воспоминания), от которых он хочет, но не может избавиться.(Иногда) бывают мысли о том, что он может сказать или сделать что-то против своей воли, ударить кого-нибудь (по какому-нибудь предмету), выкрикнуть какое-нибудь ругательство. Больной боится темноты (высоты, полетов на самолете, толпы, открытых пространств, небольших ограниченных пространств, острых предметов, смерти, тяжелого заболевания, одиночества), у него возникает чувство неловкости в толпе. Больному кажется (убежден, высказывает предположение), что за ним следят (преследуют), чувствует, что жизнь находится в опасности (имеется заговор против него), что на него кто-то воздействует. Думает, что его хотят отравить (ограбить). Он считает, что обладает необычными способностями читать (передавать) мысли на расстояние (властью, бессмертием...), считает себя необычным человеком.

Больной ощущает, что все происходящее вокруг кем-то подстроено, что постоянно находится в центре внимания окружающих, что родственники ​ чужие люди. Больной обвиняет себя в совершении неблаговидных поступков, преступлений, убежден в своей никчемности (бездарности, глупости, непригодности к полезной деятельности), считает, что окружающие обвиняют его в неблаговидном поведении. Он убежден, что страдает тяжелым (неизлечимым) заболеванием. Больной уверен, что организм превратился в тело животного (птицы, другого человека, неодушевленный предмет). Он считает, что незнакомые лица с враждебной целью принимают облик родственников (знакомых), что родные и знакомые являются чужими, что окружающее постоянно изменяется, люди перевоплощаются, трансформируются предметы обстановки. Больной склонен к бесплодному мудрствованию, к нелепым обобщениям.

2.7. Характеристика когнитивных расстройств при органических психических расстройствах и при специфических расстройствах психологического развития (общих, речевых, школьных навыков).

Группировка органических психических расстройств в МКБ-10 основана на этиопатогенетическом принципе. Среди причин ​ церебральные повреждения (первичные), связанные с инфекционными, травматическими, цереброваскулярными расстройствами. Органические психические расстройства разнообразны по тяжести и структурной сложности. Некоторые компоненты доступны редукции или компенсации (например, аффективные колебания), другие ​ могут углубляться с разным темпом (когнитивные, личностные нарушения), либо на время стабилизироваться.

 В детском возрасте наиболее часто церебральные повреждения сопровождаются когнитивным расстройством. По МКБ-10 (редакция Казаковцева Б.А., Голланда В.Д.,1999) легкое когнитивное расстройство (F06.7) характеризуется прежде всего снижением когнитивной продуктивности (снижение памяти, трудность обучения, сниженная способность концентрироваться на выполнении какой-либо задачи на длительное время). Выраженное ощущение психической усталости при попытке решить умственную задачу; обучение новому представляется субъективно трудным, даже когда объективно оно успешно. Расстройство может предшествовать широкому спектру инфекционных и соматических болезней (как церебральных, так и системных), сопровождать их или следовать за ними, но при этом не обязательно должны присутствовать непосредственные признаки вовлечения в процесс головного мозга.

Когнитивное нарушение выявляется также и при расстройстве личности органической этиологии (F07.0), когда значительно изменяется привычный образ преморбидного поведения. Познавательная деятельность снижена в основном, или исключительно, в сфере планирования и предвидения последствий для себя и общества. Значительно снижена способность справляться с целенаправленной деятельностью, особенно требующей длительного времени и небыстро приводящей к успеху. Измененное эмоциональное поведение, характеризующееся эмоциональной лабильностью, поверхностным, неоправданным весельем (эйфория, неадекватная шутливость), которое легко сменяется раздражительностью, кратковременными приступами злобы и агрессии. В некоторых случаях наиболее яркой чертой может быть апатия. Выражения потребностей и влечений могут возникнуть без учета последствий или социальных условностей (прожорливость, не соблюдение правил личной гигиены, предъявление неадекватных сексуальных притязаний, воровство). Нарушения мышления могут присутствовать в форме подозрительности или параноидных мыслей или чрезмерной озабоченности одной, обычно абстрактной темой (религией, «что правильно, а что нет»). Выраженные изменения в темпе и потоке речевой продукции, с чертами случайных ассоциаций, сверхвключения (расширенное включение в тематику побочных ассоциаций), вязкость и гиперграфия.

2.7.1. Клиника пограничной интеллектуальной недостаточности (специфическое расстройство психологического развития).

В отечественной психологии обучения школьники, испытывающие значительные трудности при усвоении программы массовой школы, характеризуются как дети с пониженной обучаемостью (Н.А. Менчинская, 1959, 1964; З.И. Калмыкова, 1968). Клинические исследования показывают, что значительную часть стойко неуспевающих учащихся (от 40 до 65%) составляют дети с нарушением психического онтогенеза, которое получило название задержек психического развития (М.С. Певзнер, 1972; В. И. Лубовский, 1972; И.Л. Крыжановская, 1980).Термины «задержка темпа психического развития», «задержка психического развития» (ЗПР) были предложены Г.Е. Сухаревой (1956, 1970), которая отмечала, что «термин «задержка» подчеркивает временной (несоответствие уровня психического развития возрасту) и вместе с тем временный характер отставания, которое с возрастом преодолевается и тем успешнее, чем адекватнее и раньше создаются условия обучения и тем успешнее, чем адекватнее и раньше создаются условия обучения и развития детей рассматриваемой категории».

 Современные  медико-психологические подходы концептуально основаны на патогенетической модели так называемых «ЗПР», которые в современной литературе называются «когнитивные расстройства», «специфическое расстройство психологического развития» по МКБ-10 , «ограниченные психологические возможности». Среди формирующихся на данном этапе основных диагностических критериев «ЗПР» следует выделить такие критерии, как наличие: 

1.Динамических нарушений мышления, что отличает «ЗПР» от состояния умственной отсталости, при котором отмечаются операционные нарушения мышления, т.е. дефцит операций мышления (сравнения, обобщения, анализа, синтеза, абстрагирования, конкретизации), а при «ЗПР» изменена динамика психических процессов (в сфере внимания легко подтверждается корректурными пробами);

2.Мотивационных нарушения мышления, включающих эмоционально-волевые и личностные расстройства, причем незначительные их нарушения сохраняются на протяжении жизни в виде различного типа акцентуаций характера и низкого уровня развития познавательных процессов (выявляемое при психометрических исследованиях).

Тем не менее, психолого-педагогическая литература по данной проблеме настолько обширна, что следует изложить взгляды основоположников детской психиатрии по данному вопросу и оригинальные точки зрения исследователей биолого-медицинского направления. Итак, исходя из представлений сторонников биологической психиатрии, состояния, относимые к ЗПР, являются частью широкого понятия «пограничная интеллектуальная недостаточность». В.В. Ковалев характеризует пограничную интеллектуальную недостаточность «прежде всего замедленным темпом психического развития, личностной незрелостью, негрубыми нарушениями познавательной деятельности, по структуре и количественным показателям отличающимися от олигофрении и имеющими тенденцию к компенсации и обратному развитию». Он подчеркивает необходимость различения легких случаев пограничной интеллектуальной недостаточности примыкающих к норме, и случаев стойкой интеллектуальной недостаточности с менее выраженной тенденцией к компенсации и обратному развитию, возможным только в условиях специального обучения и воспитания.

Пограничная интеллектуальная недостаточность входит в сферу изучения дефектологии. Методологическую основу изучения этих закономерностей составляют эволюционно-динамический (онтогенетический) подход и принцип единства биологического и социального в развитии человека при ведущей роли последнего. Замещение и поглощение биологического начала (а следовательно, и тесно связанного с ним природно-психического) качественно более высоким социально-психическим составляет основное направление в развитии человека. Ведущая движущая и организующая роль в этом направлении принадлежит воспитанию в широком смысле слова.

Основными клиническими типами дизонтогенеза психики считаются: ретардация (запаздывание или приостановка) развития всех сторон или преимущественно отдельных компонентов психики и асинхрония (неравномерность, диспропорция) развития, при которой одни компоненты психики развиваются со значительным опережением, а другие запаздывают (Г.К. Ушаков, 1973). При ретардации запаздывает переход от простых, преимущественно природно-психических свойств к более сложным – социально-психическим. В связи с этим возникает недостаточность социально-психических функций, прежде всего познавательных. Однако общая закономерность единства биологического и социального при ведущей роли последнего сохраняется, что проявляется, в частности, в степени социализации ребенка. К такому типу дизонтогенеза относится ЗПР, которые рассматриваются как одна из форм пограничной интеллектуальной недостаточности (В.В. Ковалев, 1979). При втором типе дизонтогенеза психики – асинхронии – происходит неравномерное развитие компонентов и свойств психики ребенка с болезненным обнажением и усилением природно-психических компонентов и явлений (например, темперамента, влечений и потребностей), опирающихся на инстинктивные механизмы. При этом отдельные социально-психические компоненты (в частности, запас знаний, отвлеченное мышление, нравственные установки) могут развиваться с той или иной степенью опережения (акселерации).

Таким образом, в клинической картине психического расстройства следует различать первичную симптоматику, характеризующую психическое заболевание (нарушения первичных природно-психических компонентов, сдвиги в социально-психических явлениях, обусловленные влиянием природно-психических нарушений), и вторичные приспособительные изменения психики, имеющие компенсаторный характер, связанные с патологическим развитием личности в условиях болезни.

Традиционно в общей психиатрии различают негативные и позитивные симптомы болезни. К негативным симптомам относятся снижение памяти, психической активности, эмоциональное оскуднение и т.п. Продуктивными симптомами являются бредовые идеи, галлюцинации, иллюзии, аффективные расстройства по типу маниакальных и депрессивных состояний и др. При психических нарушениях в детском возрасте  негативные и продуктивные  симптомы возникают на фоне возрастной незрелости психики ребенка, при продолжающемся развитии и созревании физиологических систем и морфологических структур мозга (В.В. Ковалев, 1981, 1985). Поэтому, в основе негативных дизонтогенетических симптомов лежит задержка или искажение развития нервно-психических функций, что приостанавливает или задерживает  развитие познавательных функций, в том числе и мышление, формируется недоразвитие и задержка формирования речи, отставание в развитии психомоторики, диспропорциональное развитие темперамента, влечений, инстинктивных потребностей и эмоционально-волевых свойств формирующийся личности. Эволюционно-динамический подход позволяет дифференцировать в клинической картине психических нарушений у детей негативные и продуктивные психопатологические симптомы и негативные и продуктивные дизонтогенетические симптомы.

Этиология (причины и условия возникновения нарушения) пограничных форм интеллектуальной недостаточности может быть связана как с биологическими, так и социальными факторами. Чем меньше ребенок, тем большую роль в качестве причин пограничной интеллектуальной недостаточности играют биологические факторы. С возрастом биологические факторы из категории причинных частично переходят в категорию внутренних условий. Это прежде всего относится к экзогенно-органическим факторам (инфекции, травмы, интоксикации), которые обуславливают органически неизменную реактивность мозга. Ведущая роль онтогенетического этапа в формировании патологических проявлений обусловила рассмотрение возрастного фактора в качестве одного из важнейших в этиологии заболеваний (Г.Е. Сухарева, 1955). Этот фактор выступает в виде изменений общей и нервной реактивности в определенные критические периоды онтогенетического развития – возрастная реактивность. В критические периоды не только имеются условия, облегчающие возникновение нарушений психического развития, но и наблюдается их более тяжелое течение. Возрастной фактор как фактор патогенеза в значительной мере определяет характер преимущественных продуктивных и негативных симптомов, клиническую форму психических расстройств. Анализируя клиническую картину нарушения психического развития, необходимо учитывать также тяжесть и распространенность поражения, функциональную его локализацию. В зависимости от функциональной локализации различают частный и общий дефект. Частный дефект обусловлен дефицитарностью отдельных функций (праксис, гнозис), общий – связан с нарушением регуляторных систем (как подкорковых, так и корковых).

В классификациях Г.Е. Сухаревой (1956) и В.В.Ковалева (1973) пограничная интеллектуальная недостаточность выделена в самостоятельную клиническую группу и ее формы дифференцированы на основании этиопатогенетических механизмов и клинических особенностей. Т.А.Власовой и М.С. Певзнер (1973), а также К.С. Лебединской (1980) предложены клинические классификации ЗПР, в рамках которых рассматриваются интеллектуальные нарушения. На классификацию пограничных форм интеллектуальной недостаточности В.В. Ковалева, автор указывает, как на наиболее клинически обоснованную. Формы пограничных состояний интеллектуальной недостаточности в этой классификации, выделены по ведущему патогенетическому фактору и клинико​-психопатологическому критерию. Согласно клинико-психопатологическому анализу структуры дефекта варианты пограничной интеллектуальной недостаточности дифференцированы по соотношению симптомов болезни и дизонтогенетических симптомов.

В зависимости от преобладания в клинической картине симптомов незрелости мозговых структур или повреждения мозга можно выделять дизонтогенетическую, энцефалопатитическую и смешанную (дизонтогенетичеки-энцефалопатическую) формы пограничной интеллектуальной недостаточности.

К дизонтогенетическим формам относятся виды пограничной интеллектуальной недостаточности при психическом инфантилизме (простом и осложненном), парциальных задержках возрастного созревания отдельных компонентов познавательной деятельности, искаженном психическом развитии (вариант синдрома раннего детского аутизма). Энцефалопатические формы объединяют церебрастенические состояния, психоорганические синдромы при детских церебральных параличах (ДЦП). В рамках смешанной формы ряд авторов рассматривает пограничную интеллектуальную недостаточность при общем недоразвитии речи (ОНР).

В состояния психического инфантилизма различают простой (неосложненный) и осложненный психический инфантилизм. Инфантилизм – своеобразное нарушение процесса развития, при котором ребенок переходит на следующий возрастной этап, а эмоционально-волевая сфера остается как бы на более ранней ступени развития, во многом напоминая структуру эмоционального склада детей более младшего возраста. Инфантилизм проявляется на любом этапе психического развития, но наиболее отчетливо в начале школьного обучения, создавая феномен «школьной незрелости». При состояниях психического инфантилизма признаки незрелости эмоционально-волевой сферы выражаются в свойственных детям более младшего возраста повышенной эмоциональной живости, непосредственности поведения, наивности, беспечности, доверчивости и внушаемости, недостаточной критичности и повышенной самооценке. Характерно преобладание игровых интересов, отсутствие чувства долга, ответственности за свое поведение.

Таким образом, сущность простого инфантилизма в недоразвитии эмоционально-волевой сферы. Интеллектуальная недостаточность имеет вторичный характер, обусловленный отставанием в созревании компонентов формирующийся личности.

При осложненный психический инфантилизме в клинической картине признаки незрелости эмоционально-волевой сферы сочетаются с другими психопатологическими проявлениями. При всех формах осложненного психического инфантилизма эмоционально-волевая незрелость продолжает оставаться ведущим и определяющим симптомом. Компенсация нарушений развития при разных вариантах осложненного психического инфантилизма имеет разную динамику. В клинической картине сочетания психического инфантилизма с психоорганическим синдромом, или «органического инфантилизма» признаки незрелости эмоционально-волевой сферы обладают выраженной органической окраской. Черты психической незрелости как бы огрублены и несут в себе признаки органической неполноценности ЦНС, смещающие инфантильность в строну патологических проявлений. В зависимости от преобладающего эмоционального фона К.С. Лебединская (1981) выделила два основных вида органического инфантилизма: неустойчивый и тормозимый. При церебростеническом варианте осложненного инфантилизма психический инфантилизм сочетается с симптомами  раздражительной слабости – повышенной возбудимостью, истощаемостью, выраженной неустойчивостью внимания, капризностью, двигательной расторможенностью и разнообразными соматовегететивными нарушениями (расстройство сна, аппетита, вазовегетативные проявления).

В структуре личности детей с невропатическим вариантом инфантилизма наряду с эмоционально-волевой незрелостью выражены астенические радикалы – повышенная тормозимость, робость, пугливость, впечатлительность, несамостоятельность, чрезмерная привязанность к матери, неумение постоять за себя, трудности адаптации в условиях детских учреждений, отмечаются нарушения соматовегетативной регуляции.

 Клиническая картина психического инфантилизма с эндокринным синдромом определяется сочетанием черт инфантилизма с вялостью, безынициативностью, медлительностью, рассеянностью, слабостью волевых усилий, неумением постоять за себя, эмоциональной лабильностью, моторной недостаточностью, неуклюжестью. Нарушение интеллектуальной деятельности являются следствием слабости волевого усилия, малой активности, медлительности, расстройства внимания и логической памяти, невысокого уровня развития способности к абстрактно-логическому мышлению.

 Парциальные задержки возрастного созревания отдельных компонентов познавательной деятельности.
В структуре интеллектуального дефекта основное место занимает недостаточность тех сторон познавательной деятельности, которые связаны с задержанными в своем созревании психическими функциями. Значительно чаще запаздывают функции, которые в процессе онтогенеза возникают в более позднем периоде, - психомоторика, речь, в том числе чтение и письмо, счет. В патогенезе отставания отдельных компонентов психической деятельности ведущая роль отводится парциальному нарушению темпа развития отдельных мозговых систем, в первую очередь вторичных и третичных отделов коры головного мозга. При парциальных задержках речевого развития несформированными в нормальные возрастные сроки оказываются отдельные компоненты импрессивной (рецептивной) речи или экспрессивной (моторной) речи.  В основе искаженного психического развития (вариант синдрома раннего детского аутизма) вторичная интеллектуальная недостаточность проявляется нарушениями процесса образования понятий, который генетически связан с особенностями развития  психологических систем. У детей с синдромом раннего детского аутизма произвольные движения долго остаются моторно неловкими, отмечается трудность их ритмического и пространственного построения. 

 К энцефалопатическому дизонтогенезу Ковалев В.В. относит Церебрастенические и психоорганические синдромы. Интеллектуальная недостаточность в данной клинической группе связана главным образом с нарушениями интеллектуальной деятельности и предпосылок интеллекта, обусловленными остаточными явлениями органического поражения головного мозга вследствие перенесенных мозговых инфекций, травм, интоксикаций. При церебрастенических состояниях на первый план выступают утомляемость и истощаемость при незначительных физических и психических нагрузках, особенно в младшем школьном возрасте, когда ребенку предъявляют не только повышенные, но и новые требования. Интеллектуальная недостаточность при этом определяется неравномерной, колеблющейся работоспособностью, замедленным темпом психической деятельности, низкой продуктивностью, нарушениями внимания и памяти. Эмоционально-волевые расстройства проявляются в виде снижения (повышения) настроения, сочетающегося с агрессивностью, патологии влечений (сексуальной расторможенности, склонности к уходам из дома, бродяжничеству, прожорливости и пр.). Аффективные нарушения выражаются в немотивированных колебаниях настроения церебрально-органического регистра и могут сопровождаться бурными двигательными и вегетативными реакциями. В таком состоянии ребенка трудно успокоить, вывести из ситуации конфликта путем убеждений и разъяснений. Неврозоподобные расстройства обнаруживаются уже в раннем возрасте и проявляются повышенной возбудимостью и неустойчивостью вегетативных реакций, нарушениями сна и аппетита, особой чувствительностью к внешним воздействиям, эмоциональную возбудимостью, впечатлительностью, лабильностью настроений. Эти нарушения нередко сопровождаются общей двигательной расторможенностью, суетливостью. Апатические расстройства характеризуются явлениями вялости, замедленности, монотонности и слабости побуждений. Дети с апатическими расстройствами пассивны, безынициативны. Их интеллектуальная деятельность значительно нарушена. При выполнении трудных заданий, связанных с интеллектуальным напряжением и концентрацией внимания, симптомы вялости нарастают, усиливается замедленность инертность, появляется склонность к персеверациям. 

В отличие от парциальных задержек возрастного развития отдельных компонентов познавательной деятельности, при энцефалопатических формах имеет место повреждение структуры высших корковых функций, что приводит к формированию устойчивых форм интеллектуальной недостаточности. Детские церебральные параличи (ДЦП) рассматривают как одну из форм резидуальной нервно-психической патологии сложного генеза (В.В.Ковалев, 1974). Сочетание внутриутробной патологии с родовой травмой считается в настоящее время одной из наиболее частых причин ДЦП. Мозговой органический дефект, составляющий патогенетическую основу ДЦП, появляется рано, в период незавершенного процесса формирования основных структур и механизмов мозга, обеспечивающие формирования основных структур и механизмов мозга.

Смешанные (дезонтогенетически-энцефалопатические) формы пограничной интеллектуальной недостаточности включают общее недоразвитие речи ( расстройство экспрессивной речи по МКБ-10).
Термин «общее недоразвитие речи» отражает феноменологический подход к нарушению речевого развития, принятого в логопедии. Он не претендует на патогенетический анализ структуры дефекта. ОНР обычно является следствием резидуально-органического поражения мозга. Выделяют: неосложненный вариант с ОНР. Здесь отмечаются только признаки общего недоразвития речи без других выраженных отклонений нервно-психической деятельности и  осложненный вариант, при котором имеет место дезонтогенетически-энцефалопатический симптомокомплекс нарушений. Клиническая картина характеризуется сочетанием речевого недоразвития с рядом неврологических и психопатологических синдромов, из которых ведущие – гипертензионно-гидроцефальный, церебрастенический, синдром двигательных расстройств. Выделяют группу с наиболее стойким и специфическим речевым надоразвитием, которое клинически обозначается как моторная аллалия («афазия развития», «врожденная афазия»). Характерным признаком этой формы речевой патологии является выраженное недоразвитие всех сторон речи – фонематической, лексической, синтаксической, морфологической, всех видов речевой деятельности, в том числе устной и письменной речи. При аллалии речь нарушается в результате раннего поражения (в доречевом периоде) речевых зон мозга.

Клиническая картина пограничной интеллектуальной недостаточности при ОНР характеризуется смешанным дизонтогенетически-энцефалопатическим симптомокомплексом, проявляющимся в позднем начале развития речи, зависимости тяжести речевого дефекта от выраженности резидуально-органического поражения мозга, задержанном или нарушенном формировании ряда высших корковых функций, наличии органических психопатологических симптомов.

В МКБ – 10 Специфические расстройства психологического (психического развития) шифруются как F80-F89 и приводятся  следующие диагностические критерии:

· начало обязательно в младенчестве или детстве

· повреждение или задержка в развитии функций,  тесно связанных с биологическим созреванием ЦНС

· постоянное течение, без ремиссий или рецидивов, характерных для психических расстройств

    Пораженные функции включают речь, зрительно-пространственные навыки и\или двигательную координацию. Характерной особенностью повреждений является тенденция к прогрессивному уменьшению по мере того,  как дети становятся старше (хотя более легкая недостаточность часто остается во взрослой жизни).

Для нарушений развития характерна наследственная отягощенность подобными или родственными расстройствами и имеются данные, предполагающие важную роль генетических факторов в этиологиии многих случаев. Средовые факторы часто оказывают влияние на нарушеные развивающиеся функции, но не имеют первостепенного значения.

В МКБ-10 выделяются следующие расстройства:

F80 Специфические расстройства развития речи и языка.

Нормальное речевое развитие нарушено на ранних этапах. Состояние нельзя обьяснить тяжелым неврологическим или речевым механизмом патологии, сенсорным повреждением, умственной отсталостью или средовыми факторами. Ребенок может быть более способен общаться или понимать в определенных, хорошо известных ситуациях, по сравнению с другими, но речевая способность всегда повреждена. Задержка развития речи сопровождается нарушениями межперсональных связей, эмоциональными и поведенческими рсстройствами. В анамнезе имеется тяжелая степень нарушения, что позволяет оценивать текущее функционирование как последствие расстройства, а не вариант нормы. Тип нарушения речи считается патологическим если содержит качественно патологические признаки. Регистрируются нарушения понимания и активного использования речи, которые могут касаться следующих основных подсистем речевой коммуникации: форма речи (соответствие речевых форм  мыслительной основе);  ее содержание (адекватность облечения мысли в речевую форму) и функциональное использование языка (адекватность использования речевых форм для решения задач повседневной жизни). 

Диагноз специфического нарушения развития речи предполагает, что специфическая задержка находится в значительном несоответствии с общим уровнем когнитивного функционирования. Для умственной отсталости характерна неравномерность интеллектульной продуктивности, поэтому если речевое нарушение более глубокое, чем задержка невербальных навыков, что очевидно в повседневном функционировании ребенка, то специфическое нарушение развития речи должно кодироваться в дополнении к F70.

F80.0 Специфическое расстройство артикуляции речи: дизартикуляция с трудностями для других в понимании его речи, пропуски, искажение или замена речевых звуков, изменение в произношении звуков в зависимости от их сочетания, т.е. в некоторых словах ребенок может произносить фонемы правильно, а в других – нет. Патология артикуляции не может быть обьяснена сенсорной, анатомической или неврологической аномалией (дислалия, лепетная речь,расстройство фонологического развития).

F 80.1 Расстройство экспрессивной речи: ограниченное словарное развитие, чрезмерное использование небольшего набора общих слов, трудности в подборе подходящих слов и слов заменителей, сокращенное произношение, незрелая структура предложений,синтаксические ошибки,пропуски словесных окончаний или приставок, неправильное использование или отсутствие граматических признаков (предлоги, местоимения, спряжений или склонений глаголов и имен существительных). Трудности в установлении последовательности при пересказе событий прошлого.

F 80.2. Расстройство рецептивной речи: неспособность реагировать на знакомые названия, неспособность идентифицировать несколько обычных предметов, неспособность следовать простым инструкциям, неспособность к пониманию грамматических структур (отрицаний, вопросов, сравнений), непонимание тонких аспектов речи (тон голоса, жесты)

F80.3 Приобретенная афазия с эпилепсией (синдром Ландау –Клеффнера)

Расстройство, при котором ребенок, имея предшествующее нормальное развитие речи, теряет навыки как рецептивной, так и экспрессивной речи, но сохраняет общий интеллект; начало сопровождается пароксизмальной патологией на ЭЭГ и эпилептическими приступами. Начало в возрасте 3-7 лет. Качество голоса нарушено с потерей нормальных модуляций.

 F81 Специфические расстройства развития учебных навыков: нарушения в обработке когнитивной информации в результате  биологической дисфункции.  Часто  наблюдается в сочетании с другими клиническими синдромами (такими как: расстройство дефицита внимания или  расстройство поведения) или другими расстройствами развития такими,  как специфическое расстройство  развития  моторных  функций  или  специфические расстройства развития речи.

F 81.0 Специфическое расстройство развития чтения (дислексия).

F 81.1. Специфическое расстройство спеллингования (дисграфия).

F81.2. Специфическое расстройство арифметических навыков (дискалькулия)

F 81.3 Смешанное расстройство учебных навыков.

Сочетанные специфические расстройства школьных навыков включают нарушения навыков чтения, письма, счета при котором школьная неуспеваемость носит тяжелый характер из-за патологического влияния одного дефекта на другой.Клиническая картина является мозаичной, где имеют место несформированность речевой и других психических функций, логико-абстрактных и зрительно-пространственных представлений.

F82 ​Специфические расстройства развития моторной функции включают сочетание моторной неуклюжести с некоторой степенью нарушения продуктивности в выполнении зрительно-​пространственных когнитивных задач. Могут отмечаться школьные трудности; в некоторых случаях сопутствуют социо​-эмоционально​-поведенческие проблемы.

F84 - общие расстройства психологического развития (качественные аномалии в социальном взаимодействии и общении и ограниченный, стереотипный, повторяющийся набор интересов и деятельности). Диагностируются по поведенческим признакам как Детский аутизм.

Диагноз ставится клинически в возрасте не раньше 3-х лет:

- аутизм с аутистическими переживаниями

- нарушения речи

- однообразное поведение со своеобразными двигательными расстройствами

Описание состояния: Ограниченные стереотипные интересы. Своеобразное поведение, склонность к привычным действиям и играм. Отсутствие истинных контактов с родными и сверстниками. Речь ограничена в пределах скудного общения с близкими людьми, либо отсутствует. Интеллектуальный дефект выражен не всегда и может быть неглубоким. Страхи, нарушения сна, ритуалы при приеме пищи, вспышки агрессии и аутоагрессии.

Выделяют следующие формы аутизма:

F84.1 Атипичный аутизм: Аномальный тип развития ребенка, как правило, проявляющийся в возрасте после 3 лет. По своим клиническим проявлениям отличается от раннего детского аутизма (болезнь Каннера) диссоциацией психических процессов, погружением в мир болезненных переживаний (при ранней детской шизофрении), фантазиями, страхами, измененным отношением к родным и выраженным эмоциональным уплощением, часто - с отставанием в речевом и интеллектуальном развитии.
F84.2 Синдром Ретта: Диагноз устанавливается на основании специфической симптоматики, появляющейся только у девочек в возрасте от 6 месяцев до 1,5-2 лет и проявляющейся в нарастании аутизма, распаде речи (если она уже имеется), иногда - эписиндроме, резком отставании, и даже регрессе психического развития. Специфическими для данного синдрома признаками являются потеря способности пользоваться руками с появлением стереотипных движений в виде потирания рук, а также частые насильственные вздохи. После 6 лет развивается спастический паралич нижних конечностей с атрофией мышц. Именно эта симптоматика является опорной для диагностики данно​го синдрома в группе текущих дегенеративных заболеваний раннего возраста.
Болезнь прогрессирует. Патогенетического лечения нет. Работа врача заключается в психологической помощи семье, организации медико-генетического консультирования семьи. Лечение симптоматическое - противоэпилептические препараты, сосудистые средства.
Ожидаемые результаты лечения: возможное улучшение адаптации ребенка.
F84.3 Другие дезинтегративные расстройства детского возраста:
В эту группу включаются рано развившиеся прогрессирующие заболевания с остановкой и регрессией психического развития, а также нарушением социального, коммуникативного и поведенческого функционирования. Как правило, это сопровождается стереотипными движениями и аутистическим поведением. Для диагноза важно, что всегда предшествует период нормального развития и нет доказательств распознаваемого органического повреждения мозга. В эту группу включаются заболевания, описанные в литературе под названием деменция Геллера и Крамера-​Польнова.
Болезнь прогрессирует. Патогенетического лечения нет. Работа врача заключается в психологической помощи семье, организации медико-генетического консультирования семьи. Лечение симптоматическое - противоэпилептические препараты, сосудистые средства.
Ожидаемые результаты лечения: возможное улучшение адаптации ребенка.
F84.4 Гиперактивное расстройство, сочетающееся с умственной отсталостью и стереотипными движениями (умственная отсталость с двигательной расторможенностью и стереотипными движениями): Выраженная, глубокая и тяжелая умственная отсталость с осложняющей симптоматикой.
F84.5 Синдром Аспергера: Синдром характеризуется теми же нарушениями, что и ранний детский аутизм, но в отличие от аутизма у больных не имеется задержки в интеллектуальном развитии. На основании этого данный синдром вычленяется из группы больных с аутистическим поведением в данном возрасте.
Особенности формирования познавательной деятельности у детей, больных дезинтегративными расстройствами и аутизмом.

Наиболее общей и существенной характеристикой изменения познавательной деятельности при шизофрении является нарушение избирательности в структуре широкого круга познавательных процессов. Обнаруживаемое изменение познавательной деятельности не связано с нарастанием шизофренического процесса, а относится к предиспозиционным (предшествующим заболеванию) аномалиям психики. Обнаруживаются корреляции выраженности выявленной аномалии мышления с некоторыми преморбидными характерологическими особенностями. Это подкрепляет тезис о том, что выявленная патология может быть компонентом более общего конституционального склада психики. Характерной чертой психического развития этих детей является отсутствие у них ролевых игр. Ни на одном возрастном этапе они не играли со сверстниками в сюжетные игры, не принимали социальных ролей, не воспроизводили в играх ситуации, отражающие реальные жизненные межличностные отношения (профессиональные, семейные и т. д.). Они, как правило, играли в одиночку и не включали в свои игры других детей. Содержание таких артистических игр было необычным. Увлечения детей, характеризующихся указанными чертами психики, в большинстве своем односторонни: любят перечитывать одни и те же книги, прослушивать одни и те же пластинки, коллекционировать однообразные предметы. Некоторые любят рисовать, лепить, увлекаются резьбой по дереву, но продукты их творчества, как правило, однообразны. Часто это оторванные от действительности бессодержательные увлечения: сочинение бессмысленных стихов, «чтение» книг на непонятном языке, вычерчивание схем и маршрутов вымышленных городов и т. д. Иногда их увлечения связаны с продуктивной деятельностью: рано проявляющийся интерес к цифрам и буквам, а в дальнейшем — интерес к математике и изучению иностранных языков, к шахматной игре, к музыке и т. д. Обращает на себя внимание, что круг склонностей и интересов, характеризующий изучаемую категорию лиц, относительно узок. Можно полагать, что он ограничен развитием односторонних способностей, которые могут порой достигать достаточно высокого уровня. Но эти дети не производят впечатление ярких многосторонних индивидуальностей. Указанные черты психического склада широко отмечаются в качестве характерных как для психического развития лиц шизоидного круга, так и больных малопрогредиентными формами шизофрении с относительно благоприятным течением процесса. Большинство авторов отмечает в качестве специфической характеристики синдрома аутизма глубокий познавательный дефицит. Одни авторы главной характеристикой когнитивного дефицита считают патологию речи, другие приходят к заключению, что основной познавательный дефицит аутистических детей не в собственно речевой недостаточности, а скорее в основе тех процессов, которые необходимы для развития репрезентативной и символической систем . Синдром аутизма отмечается у детей с разным уровнем интеллекта, а эти дети различаются между собой по ряду характеристик. Дети с задержкой психического развития обнаруживают широкий познавательный дефицит, в то время как дети с высоким интеллектом испытывают затруднения главным образом в вербальных заданиях. Аутистические дети с задержкой развития обнаруживают более тяжелое нарушение социального приспособления. Отношение синдрома раннего детского аутизма к шизофрении разными авторами трактуется по-разному. Ряд экспериментально-психологических исследований, проводимых в нашей стране, посвящен проблеме дизонтогенеза при разных психических заболеваниях, в том числе и при шизофрении. В работах М. П. Кононовой подчеркивается особая неравномерность нарушения интеллектуальной деятельности у детей, больных шизофренией: трудности выполнения заданий наглядно-конкретного характера при достаточной сохранности вербального мышления и склонности этих больных к отвлеченным суждениям. В работах В. В. Лебединского и др. было показано, что у детей, больных рано начавшейся шизофренией, характеризующихся выраженными чертами аутизма, затруднено овладение орудийными функциями предметов, т. е. у них страдает та сторона психического развития, которая в первую очередь связана с развитием социальных контактов и с усвоением социального опыта. Особо подчеркивается асинхронный характер формирования различных сфер психической деятельности у детей, больных шизофренией: гипертрофированное развитие абстрактных понятий и их недостаточное организующее влияние на формирование перцептивных обобщений. Формирование избирательности познавательной деятельности довольно своеобразно поскольку, существенно определяется характером усвоения ребенком социального опыта. Это усвоение происходит в процессе формирования основных видов деятельности — игровой и учебной, в системе развития эмоций, потребностей и мотиваций, интересов и направленности личности.  Существенная закономерность заключается в том, что дети, больные шизофренией, стойко опережают здоровых сверстников на всех возрастных этапах по уровню развития обобщения. При использовании задачи, требующей абстрагирования и обобщения формальных признаков (свободной  классификации геометрических фигур). Существенная закономерность заключается в опережении формирования анализируемых операций у больных шизофренией. Аналогичная закономерность проявляется и при решении формально-логической задачи на определение объема понятий (типа «Кого на свете больше: голубей или птиц?»). Совокупность приведенных фактов, таким образом, свидетельствует о закономерно проявляющемся опережении развития мыслительных операций абстрагирования и обобщения, а также формально-логических операций в группе больных шизофренией (по сравнению с группой здоровых). Это опережение выступает при решении определенного типа задач, требующих либо формально-логического анализа, либо анализа свойств и отношений, не иерархированных по степени социальной значимости (например, количественных отношений, внешнеформальных признаков и т. д.). Очевидна  неравномерность развития операционной стороны восприятия в группе детей, больных шизофренией. Эта неравномерность проявляется в наличии определенных затруднений у детей, больных шизофренией, в оперировании с предметными изображениями при сохранном оперировании с более формальными, геометрическими изображениями. У детей с синдромом аутизма и ранней детской шизофренией страдают именно те стороны предметного восприятия, которые формируются под воздействием предметной практики. Многие данные свидетельствуют о меньшей избирательности познавательной деятельности у больных шизофренией (на всех возрастных этапах), о менее устойчивом характере связей и отношений, лежащих в основе формирования обобщенных образов-эталонов, общих представлений и понятий. С повышением операционного уровня повышается избирательность познавательных процессов, а высокая избирательность обеспечивает более высокий уровень выполнения определенного круга задач. Однако при высокой степени взаимообусловленности этих двух аспектов познавательной деятельности формирование каждого из них подчинено разным закономерностям, что связано с различием содержания, которое каждый из этих аспектов отражает. Так, операционный аспект отражает прежде всего характеристику способов мышления и восприятия, в то время как семантическое содержание, социальная значимость, личностное отношение в большей степени отражаются в характере избирательности. Высокий уровень развития мыслительных операций, например, во многом способствует обобщению предметов по единому логическому основанию, но такое обобщение может оказаться формальным, не учитывающим специфических характеристик объекта. Несовпадение развития операционного и избирательного сторон познавательной деятельности отчетливо выступает в особенностях рассматриваемого аномального типа познавательной деятельности и выступает как пример дисгармонии, диссоциации психического развития. Выявленная диссоциация формирования двух аспектов познавательной деятельности и, в первую очередь, мышления допускает поиск более общего фактора, обусловливающего как отставание и искаженный характер избирательности использования знаний, так и опережение темпов развития формально-операционной стороны мышления. Можно полагать, что связанная с дефицитом социальных контактов недостаточная направленность интеллектуальных установок на социально значимые аспекты действительности создает условия для преимущественной ориентировки на «формальные» аспекты, для формирования специфических односторонних интересов и способностей. Очевидно наличие связи между «формализмом» и необычностью мышления, характерных для больных шизофренией. Суть формального подхода к анализу действительности состоит в игнорировании фактора значимости, в отсутствии иерархии, в рядоположенности свойств и отношений. Формальное понятие внутренне родственно псевдопонятию и комплексу. Любой формально общий признак может быть положен в основу обобщения предметов. Крайним случаем такого обобщения является создание так называемого «вербального комплекса», когда предметы объединяются по чисто словесной общности и при этом не вполне учитывается, что одно и то же слово может иметь разные значения и обозначать разные признаки (например, плащ и ночь обобщаются на том основании, что они «могут быть длинными»). Такой формальный подход дает возможность сближать далекие, разнородные объекты и понятия, что создает впечатление необычности, оригинальности, чудаковатости мышления. Выявленные закономерности аномального формирования познавательной деятельности в онтогенезе позволяют по-новому подойти к раскрытию природы целого круга хорошо известный клиницистам своеобразных особенностей, интеллектуальной деятельности больных шизофренией: таких особенностей, как «формальная» сохранность интеллекта, склонность к схематизму, формально-отвлеченному. мышлению, возможность выполнения довольно сложных видов мыслительных задач, требующих формально-логического анализа, при беспомощности в довольно простых ситуациях, требующих ориентировки в реальных жизненных отношениях, неадекватность обобщений и суждений, основывающихся на необычных, малозначимых, латентных свойствах и отношениях. Можно предположить, что анализируемый тип патологии познавательной деятельности формируется как одна из сторон определенного типа аномального развития личности и тесно связан с такими существенными аномалиями личностного развития, как недостаточная потребность в общении и установлении эмоциональных контактов. Недостаточность общения со взрослыми и сверстниками имеет непосредственное отношение к формированию аномалии ведущих видов деятельности, характеризующих разные этапы возрастного развития — игровой и учебной. Аутистические игры не формируют у ребенка усвоения общественных функций предметов и не воссоздают полноценных социальных отношений между людьми. Можно полагать, что связанная с дефицитом социальных контактов недостаточная направленность личностных установок на социально значимые аспекты действительности создает условия для преимущественной ориентировки на «формальные» аспекты действительности, для формирования специфических односторонних интересов и способностей. Все это служит основанием для предположения об общих факторах, детерминирующих, с одной стороны, недостаточность избирательности познавательной деятельности и ускоренное развитие операционной стороны мышления — с другой. 
Нарушения познавательной деятельности при  невротических, связанны со стрессом психических расстройствах (F4).
В МКБ  - 10 состояние субъективного дистресса и эмоционального расстройства, препятствующие социальному функционированию и продуктивности обозначено как «расстройство адаптации» (F 43.2). В нейропсихологии к конфликту, порождающему нарушение  мотивации поведения относят: избыточность эмоций или мотивов, проблему принятия решения, фрустрацию, дефицит времени, информации, ресурсов среды и др.

Нами обследовались дети 8-12 лет с расстройством адаптации, проявляющемся в нарушении обучения (F43.28). В анамнезе обследуемых детей расстройству адаптации предшествовали: поступление ребенка в социальный приют, развод родителей, смерть родственника, конфликты в семье, изменение места жительства в категории беженцев, пожар, дорожно-транспортное происшествие, наводнение, нападение собаки.
Клинико-психопатологическую картина расстройства адаптации  у детей включала:  когнитивные нарушения  (недостаточности  внимания, несформированности произвольной регуляции деятельности, затруднения в усвоении нового материала,  замедление мышления при проблемно-решающих операциях, избегание заданий, требующих усидчивости); аффективные расстройства (неконтролируемое выражение разнообразных эмоций, депрессивное настроение с беспокойством, раздражительностью, несдержанностью, гневливостью, эмоциональная напряженность); поведенческие нарушения (систематически повторяющиеся нарушения поведения в процессе обучения и в школьной среде вследствие излишней двигательной активности,  отсутствие усидчивости на уроках, избегание заданий, требующих усидчивости, утомляемость с отказом от учебной деятельности). Личностная составляющая расстройства включала нарушения эмоционально-личностного отношения к отдельным предметам, обучению в целом, педагогам, а также перспективам, связанным с учебой, изменение адекватного реагирования на социальные ограничения. Социальное функционирование оценивалось по шкале общей оценки жизнедеятельности (GAF), соответствовало  умеренно выраженной социальной дезадаптации: школьная неуспеваемость, ограниченность социальных интересов, трудности в семейных взаимоотношениях, конфликты со сверстниками и учителями (60-51 балл). 
 Обследование детей по тесту М.Люшера, модифицированного Л.Н.Собчик (1993), подтвердило состояние дистресса  и недостаточно контролируемую эмоциональность, эмотивность, неумение контролировать свою деятельность в группе пациентов. Так, 88,64(4,78% обследуемых детей обнаруживали состояние дезадаптивности, помещая смешанные и ахроматические цветовые таблицы на первых позициях или один из основных цветов на последние позиции ряда, что по Л.Н.Собчик расценивается как психологический  или физиологический стресс. Предпочтительным выбором на первых двух позициях дети использовали такие цвета как «фиолетовый» (5) в 51,8(5,7% случаев, серый цвет в 6,6(0,4% случаев в сочетании с «желтым» (4) в 23,7(1,5 % случаев и «красным» (3) в 21,5(4,6% случаев. В конце ряда располагались такие цвета как «синий» (1) в 10,5(3,7% случаев, «зеленый» (2) или «красный»(3) по 7,8(0,4 % случаев в сочетании с черным (7) цветом – в 32,8(5,3 % случаев выбора или с серым цветом  в 21,1(4,6% случаев выбора и с коричневым  цветом в 10,5(3,7% случаев выбора. Оценка показателя вегетативного тонуса по данным цветового выбора выявила эрготропный тип эмоционально-вегетативного реагирования с активацией  моторной деятельности.
Нарушения внимания были обусловлены снижением объема внимания, уменьшением продуктивности (доли работы выполненной в единицу времени), снижением параметров распределения внимания, уменьшением скорости переработки информации (косвенная характеристика функциональной подвижности нервной системы). Изменения работоспособности и внимания характеризовали  нарушения интегративной скорости центральной переработки информации и скоростные параметры процесса принятия решения,  снижение концентрации внимания за счет снижение показателя средней точности (качественный показатель работоспособности, косвенно характеризующий дифференцированное торможение в ЦНС).  Выявлен феномен функциональной связи при коэффициенте корреляции 1,0 между показателями  изменения мощности альфа- ритма при фотостимуляции и показателями корректурной пробы. Так, изменение мощности альфа-ритма  в фазе ориентировочной реакции при фотостимуляции коррелировало с коэффициентом скорости переработки информации по корректуроной пробе, а изменение мощности альфа-ритма в фазе усвоения ритма фотостимулов коррелировало с показателем средней продуктивности по корректурной пробе. Таким образом, дисфункция внимания при расстройстве адаптации формируется за счет снижения восходящих активирующих влияний неспецифических структур ретикуло-талямического комплекса и снижения регулирующих влияний лобно-лимбических отделов коры. По литературным данным повышение кортикальной и субкортикальной активности является нейрофизиологической ковариацией «стресс-синдрома» (Rauch et al., 1995). В ситуациях, требующих повышенной психической активности, закономерно снижается амплитуда ЭЭГ и возрастает ее частота [Mori F., 1973; Fein G. et al., 1983]. Изменения средней мощности альфа-ритма при фотостимуляции у пациентов расценивались как парадоксальные, в связи со снижением показателя средней мощности, что противоречит обычной ориентировочной реакции. Мощность фоновой активности  в обследуемой группе  составляла 7,38+ 0,04 Гц (р<0,05), а в норме на одиночные фотостимулы наблюдается реакция активации основного ритма ЭЭГ  с увеличением частоты активности,  но в группе обследуемых  напротив средняя мощность уменьшилась до 6,01+ 0,02 Гц (р<0,05).  В группе пациентов усвоение ритма проходило в диапазоне меньшем, чем мощность собственного ритма, а именно с мощностью 5,87+0,02 Гц против 7,38+ 0,04 Гц в фоновой записи   (р<0,05). Нарушение реакции активации на афферентные стимулы принято интерпретировать как нарушение механизмов arousal (восходящей неспецифической активирующей системы) [Holstege G. et al., 1998]. Таким образом, можно оценить изменение нейрофизиологической реактивности у пациентов с расстройством адаптации как  дисфункцию неспецифических структур мозга, что характеризует работу ретикуло-таламо-кортикальной системы, как недостаточно активную для поддержания определенного уровня бодрствования и внимания. Сдвиг в регуляции синхронизации корковой электрической активности нарушает процессы стабилизации тонуса коры [Гнездицкий В.В.,2000], что в нашем исследовании подтверждено изменениями индекса мощностей (таблица 2.). Индекс альфа ритма рассчитывался  в программе как частное от деления суммы показателей спектра альфа ритма на сумму показателей низкочастотного спектра (тета- и дельта-ритмов).

Таблица 2.

Показатель индекса частот ЭЭГ у обследованных детей

	Показатель индекса
 частот
	Показатель фоновой ЭЭГ
	Показатель при фотостимуляции

	альфа / тета+дельта


	0,84±0,06
	0,72±0,04*



Примечание. *р<0,05 по отношению к индексу мощности в фоновой записи

Известно, что степень выраженности высокочастотной активности соотносится с показателями когнитивных функций и имеет связь с тормозной нейромедиаторной системой ГАМК. Снижение индекса мощности альфа ритма со снижением степени выраженности реакции активации на афферентные стимулы отражает  дисфункцию лобно-гиппокампальной системы регуляции уровня внимания, угнетение системы коркового торможения. Известно, что при низкой кортикальной возбудимости поведение не сообразно подкреплению [М.Perrez,2003]. Таким образом, выявлен специфический паттерн  реактивности альфа- ритма у детей с расстройством адаптации, свидетельствующий о дисфункции лобно-талямо-ретикулярной системы (лимбический комплекс), обуславливающей дисфункцию внимания .
Итак,   эмотивность, эрготропный тип эмоционально-вегетативного реагирования, нарушение психофизиологической константы внимания  при дисфункции лобно-лимбико-ретикулярного комплекса можно назвать значимыми факторами расстройства адаптации с нарушениями обучения у детей.

Нарушения познавательной деятельности при Синдроме дефицита внимания с гиперактивностью.

Следует отметить еще одну группу психических расстройств у детей, при которых отмечаются когнитивные расстройства. Это эмоциональные расстройства и расстройства поведения классифицируемые в МКБ-10 под шифром F90-98. Отмечают распространенность в последнее время такого расстройства, как F90.0 Нарушение активности и внимания. Данное заболевание характеризуется отсутствием у ребенка целенаправленного внимания, т.е. присутствует невозможность привлечь ребенка к необходимой деятельности или привлечение к деятельности происходит кратковременно (от 1-2 до 10-15минут)эпизодами, с наступающей затем неспособностью концентрации внимания, истощаемостью и резко усиливающимися гиперкинетическими проявлениями. Выраженная невнимательность и отсутствие упорства при выполнении задач отмечается во всех ситуациях и постоянно во времени (дома, в классе, в больнице). У ребенка отмечается недостаточная настойчивость в деятельности, требующей когнитивных усилий и тенденция переходить от одного занятия к другому, не завершая ни одного из них (преждевременной прерывание заданий, когда занятие остается неоконченным). Следует отличать данный синдром от симптомов тревоги (беспокойства) или депрессивных расстройств (психомоторная ажитация).
F90.1 Синдром дефицита внимания с гипердинамическими проявлениями (СДВГ) в МКБ-10 отнесен к разделу эмоциональных расстройств и расстройств поведения, начинающихся обычно в детском возрасте вследствие незрелости и несформированности личности детей. Придерживаясь нейропсихологического подхода, в таких случаях следует говорить о дефицитарности интеллектуального компонента мотивационного поведения с недостаточностью баланса в направлении усиления эмоционального компонента деятельности. В школьном возрасте позитивная социальная роль оценивается по успешности школьной адаптации, включающей не только академическую успеваемость школьника, но и коммуникативный потенциал личности. Многолетняя работа в составе  психолого-медико-педагогической комиссии по подбору программы обучения для дезадаптированных школьников показала, что СДВГ страдает  8,2±0,4% школьников начальных классов. В исследовании Meltzer.H,Gatwood.R, «Оffice for National Statistics»,2000, упоминаются данные о распространенности среди детей 5-10 лет: 2.6%для мальчиков,0,4% для девочек. 
Нами проведено исследование по оценке взаимодействия биологического и социального факторов в формировании школьной дезадаптации у детей с СДВГ. Цель достигалась путем изучения анамнестически-биографической информации о детях, проведением клинико-неврологического и психопатологического исследования с использование данных электроэнцефалографического обследования и психологических методик (восьмицветовой тест М.Люшера, корректурная проба, тест на память по А.Р.Лурия). В результате проведенного исследования установлено, что среди значимых факторов формирования СДВГ ведущим является резидуально-органическая церебральная недостаточность, выявленная у 92,8% детей с минимальными проявлениями  дисфункции мозга (МДМ). У 46,9% детей с СДВГ в генезе школьной дезадаптации значимы социальные факторы, такие как: формирование личности в условиях депривационного воспитания с неадекватностью заботы и контроля со стороны родителей, отсутствие обучающего опыта у ребенка. У трети детей в психологическом анамнезе отмечено наличие синдрома избегания новых ситуаций в период адаптации к детскому саду, при перемене места жительства и образовательного учреждения. 

Школьная дезадаптация у ребенка с СДВГ проявлялась в социальных проблемах, охватывающих такие сферы личности, как:

1) Когнитивная деятельность (неуспешнось в обучении по программам, соответствующим возрасту ребенка, хроническая неуспеваемость, а также недостаточность и отрывочность общеобразовательных сведений без системных знаний и учебных навыков); причину академической неуспеваемости педагоги определяли как «плохую адаптация к учебному процессу».

2) Личностная сфера (постоянные нарушения эмоционально-личностного отношения к отдельным предметам, обучению в целом, педагогам, а также перспективам, связанным с учебой);

3) Поведенческий компонент снижения социальной роли включал систематически повторяющиеся нарушения поведения в процессе обучения и в школьной среде; конфликты с учителями и соучениками.        

 Клинический симптомокомплекс отражал выраженные нарушения в когнитивной сфере за счет нарушений работоспособности и внимания, несформированности произвольной регуляции деятельности; проблемы со средоточением, истощаемость внимания, невнимательность к деталям; замедление мышления при проблемно-решающих операциях, избегание заданий, требующих усидчивости. Нарушения поведения проявлялись в отсутствии адекватного реагирования на социальные ограничения вследствие неконтролируемого выражения разнообразных эмоций; излишней двигательной активности,  отсутствие усидчивости на уроках. Нарушение эмоций обнаруживалось в вегетативном компоненте, включающем  зависимость самочувствия от метеоусловий, гипергидроз, тахикардию, эпизоды  субфебрилитета неясного генеза. 

Учитывая наличие в анамнезе диагностированной МДМ, школьникам проводилось нейрофизиологическое обследование, которое обнаружило специфические признаки мозговой дисфункции. Так, при спектральном анализе показателей ЭЭГ в группе пациентов выявлены нарушения в пространственном распределении альфа-ритма. Отсутствие зональной организации ритмов отражает недостаточность процесса созревания мозговых систем, что, по литературным данным, коррелирует с процессом функционального психоповеденческого созревания [Hudspeth W.J., Pribram K.H., 1992].   Не автономность нейронов в осуществлении их функций прослеживается  в отсутствии зональной организации  распределения биоэлектрической активности в группе пациентов, что ограничивает направленное внимание при выполнении новой задачи, требующей интеллектуальной мобилизации. Работа в резонансных режимах ограничивает возможности включения нейронов в новую активность и возможности их реагирование на поступающие извне стимулы, ограничивает дифференцированность  и специфичность ответа, обуславливают недостаточно координированные и целенаправленные действия. В ситуациях, требующих повышенной психической активности, закономерно снижается амплитуда ЭЭГ и возрастает ее частота [Mori F., 1973], но в нашем исследовании в группе пациентов преобладает низкочастотная активность, что подтверждает дисфункцию неспецифических структур мозга.  Появление на ЭЭГ тета- и дельта-колебаний, не превышающих по амплитуде фоновой альфа-активности и не имеющих регулярного или локального характера, связано с кортико-лимбическими отношениями и рассматривается как результат активации филогенетически древних лимбических стуктур на фоне снижения функционального состояния коры больших полушарий. Выявлено достоверное различие показателей индекса частот у здоровых детей и пациентов (табл.3).

Таблица 3
Показатель индекса частот ЭЭГ у обследованных детей

	Показатель индекса частот
	Контрольная группа (20 здоровых детей)
	Группа пациентов

 ( 98 чел.)

	Бета+альфа / тета+дельта


	0,59±0,05
	0,41±0,07*




Примечание. *р<0,05 по отношению к группе здоровых детей.

 У здоровых детей в спектре ритмов преобладают показатели высокочастотных ритмов, а у детей с СДВГ в спектре частот преобладает низкочастотная активность. Сглаживание региональных различий, высокий индекс медленноволновой активности указывают на дисфункцию систем ретикулярной формации, дефицит регулирующих влияний лобных отделов коры больших полушарий. 

Расстройство вегетативного обеспечения деятельности верифицировано показателями коэффициента вегетативного тонуса, высчитываемого по формуле К. Шипоша с использованием данных восьми цветового теста Люшера (табл.4). У пациентов преобладал эрготропный тип деятельности (симпатическая активация) над трофотропной (парасимпатическая активация) деятельностью, что проявлялось в физической и психической активности, импульсивности, мобилизации симпато-адреналовой системы, готовности к бегству, нападению.

                                                                                                                           Таблица 4
Показатель вегетативного тонуса у обследуемых групп

	Средний показатель для группы

пациентов, баллы 
	Средний показатель для 

Контрольной группы, баллы

	1,41(0,16*
	0,98(0,14


Примечание. *р<0,05 по отношению к контрольной группе.

Когнитивный нарушения сопровождались невозможностью удержания внимания более 5мин., истощаемостью и резко усиливающимися гиперкинетическими проявлениями; недостаточной настойчивости в деятельности, требующей когнитивных усилий и тенденция переходить от одного занятия к другому, не завершая ни одного из них (преждевременное прерывание заданий, когда занятие остается неоконченным). Нарушения когнитивной сферы по данными корректурной пробы включали нарушения внимания и работоспособности за счет уменьшения продуктивности (доли работы выполненной в единицу времени),  снижение интегративной скорости  центральной переработки информации, а значит уменьшение функциональной подвижности нервной системы и замедлении скоростных параметров процесса принятия решения.  Отмечалось снижение концентрации внимания  за счет снижение показателя средней точности (качественный показатель работоспособности, косвенно характеризующий дифференцированное торможение в ЦНС).

Таблица 5
Показатели работоспособности и внимания по тесту Э. Ландольта у детей

 обследуемых групп 

	Группы 

обследования
	Скорость

 переработки информации
	Показатель средней 

Продуктивности
	Показатель средней

 Точности

	 Здоровые дети
	0,92±0,04
	88,81±4,42
	0,89±0,02

	 Пациенты 
	0,72±0,06*
	69,89±6,22*
	0,74±0,03*


Примечание. *р<0,01 по отношению к контролю.

 Отмечалось нарушение  запоминания на этапе фиксации события по данным теста на память при сохранности обьма памяти. 

Таким образом, сниженные возможности самоуправления и волевой регуляции поведения,  замедление формирования произвольности психических процессов (низкая концентрация и устойчивость внимания, отвлекаемость), снижение объема оперативной памяти и оперативного внимания,  недостаточность целенапрвленной деятельности обусловлена  у детей с СДВГ дисфункцией энергетического механизма мозговой организации психического функционированияи (лимбико-ретикулярный комплекс по данным ЭЭГ, теста Люшера и корректурной пробы, выявивших нарушение в поддержании внимания и работоспособности). Корковая лобная дисфункция обнаруживается в нарушении програмирования, регуляции и контроля деятельности, серийной организации движений  и действий, в нарушении общей регуляции поведения (программы поведения), включающей стремление к цели с торможением побочных раздражителей, что также подтверждено данными ЭЭГ показателей (зональность организации), корректурной пробы (коэффициент точности).
Как расстройства поведения под шифром F91 выделено в отдельную рубрику стойкое диссоциальное, агрессивное или вызывающее поведение, доходящее до выраженного нарушения соответствующих возрасту социальных норм. Обследование индивидуально и складывается из клинико-психопатологического анализа информации, полученной из различных источников (анамнез, оценка поведения ребенка и его когнитивных функций); психологической диагностики (оценка уровня психического развития психометрически, качественная характеристика особенностей развития личности, оценка социальной и психологической приспособленности, диагностика семьи) и оценки педагогом-дефектологом уровня школьных знаний и возможных причин неуспеваемости по конкретным школьным дисциплинам.

2.8. Специальные (коррекционные) образовательные учреждения.

Типовое положение о специальном ( коррекционном) образовательном учреждении для обучающихся, воспитанников с отклонениями в развитии утверждено постановлением Правительства РФ от 12 марта 1997 г.  За № 288 и подписано Зам.министра Е.Е. 

Специальное (коррекционное) образовательное учреждение I вида создается для обучения и воспитания неслышащих детей, их всестороннего развития в тесной связи с формирование словесной речи как средства общения и мышления на слухо-зрительной основе, коррекции и компенсации отклонений в их психофизическом развитии, для получения общеобразовательной, трудовой и социальной подготовеи к самостоятельной жизни. В составе образовательного учреждения I вида организуются классы для глухих детей со сложной структурой дефекта (умственной отсталостью, задержкой психического развития и др.), работа в которых организуется по специальным планам и программам.

Образовательное учреждение II вида создается для обучения и воспитания слабослышащих детей (имеющих частичную потерю слуха и различную степень недоразвития речи) и позднооглохших детей ( в дошкольном или школьном возрасте, но сохранивших самостоятельную речь), всестороннего их развития на основе формирования словесной речи, подготовки к свободному речевому общению на слуховой и слухо-зрительной основе. 

Специальные (коррекционные) образовательные учреждения III и IV вида обеспечивают обучение, воспитание, коррекцию первичных и вторичных отклонений в развитии воспитанников с нарушениями зрения, развитие сохранных анализаторов, формирование коррекционно-компенсаторных навыков, способствующих социальной адаптации воспитанников в обществе.

Специальное (коррекционное) образовательное учреждение V вида создается для обучения и воспитания детей с тяжелой речевой патологией, оказания им специализированной помощи, способствующей преодолению нарушений речи и связанных с ними особенностей психического развития.

Специальные (коррекционные) образовательные учреждения  VI вида обеспечивают обучение и воспитание детей с нарушением опорно-двигательного аппарата, создается для восстановления, формирования и развития двигательной функции, коррекции недостатков психического и речевого развития детей, их социально-трудовой адаптации и интеграции в общество на основе специально организованного двигательного режима и предметно-практической деятельности.

Специальные (коррекционные) образовательные учреждения   VII вида создается для обучения и воспитания детей с задержкой психического развития, у которых при потенциально сохранных возможностях интеллектуального развития наблюдаются ослабление памяти, внимания, недостаточность темпа и подвижности психических процессов, повышенная истощаемость, несформированность произвольной регуляции деятельности, эмоциональная неустойчивость,для обеспечения коррекции их психического развития и эмоционально-волевой сферы, активизации познавательной деятельности, формирования навыков и умений учебной деятельности.

 Специальные (коррекционные) образовательные учреждения   VIII вида создается для обучения и воспитания детей  с умственной отсталостью с целью коррекции отклонений в их развитии средствами образования и трудовой подготовки, а также социально-психологической реабилитации для последующей интеграции в общество. Организуется обучение разным по уровню сложности видам труда с учетом продолжения их обучения в специальных учреждениях начального профессионального образования. Обучение завершается аттестацией (экзаменом) по трудовому обучению. Квалификационные разряды отдельным, хорошо усвоившим профессию, выпускникам присваиваются администрацией учреждения начального профессионального образования. Обучающимся, не получившим квалификационный разряд, выдается документ об окончании и характеристика с перечнем работ, которые выпускники способны выполнять самостоятельно. В 2000 году Мин. Образования РФ  инструктивным письмом дополнило перечень принимаемых детей, создав  при данных учреждениях группы для «детей с глубокой умственной отсталостью», в которые принимаются дети, имеющие умеренную умственную отсталость, владеющие элементарными навыками самообслуживания). Цель создания таких групп – максимально возможная социализация этой категории детей, их допрофессиональная подготовка для последующего профессионального обучения и трудоустройства в учреждениях органов социальной защиты или для индивидуальной трудовой деятельности.  Организуется обучение простейшим видам труда с учетом особенностей психофизического развития обучающихся. Приоритетными направлениями выбраны: физическое развитие ребенка; формирование и развитие коммуникативной и когнитивной функции речи; формирование и развитие продуктивных видов деятельности, социального поведения, коммуникативных умений; включение обучающихся в домашний, хозяйственный, прикладной и допрофессиональный труд; расширение социальных контактов с целью формирования навыков социального общежития, нравственного поведения, знаний о себе, о других людях, об окружающем микросоциуме; формирование на доступном уровне простейших навыков счета, письма, чтения, знаний о природе и окружающем мире, основ безопасности жизнедеятельности (Чепурных Е.Е., 2000г.).

В материалах коллегии министерства общего и профессионального образования РФ об организации системы реабилитации детей со школьной дезадаптацией от 8 апреля 1997г. отмечается, что “в образовательном учреждении сегодня обязательно должен осуществляться комплекс мер, направленных на предупреждение и ограничение распространения причин школьной дезадаптации. Это должны быть, во-первых, психолого-педагогические меры по гармонизации образовательной среды. В частности, ранняя и последующая своевременная диагностика факторов риска, возникающих при обучении начиная с учреждений дошкольного образования. Во-вторых, это реабилитационные меры в отношении детей, имеющих пограничные нервно-психические расстройства и асоциальные формы поведения. В-третьих, это меры медицинской реабилитации, которые выполняют медицинские работники с участием специалистов ближайшей поликлиники (Шилов Д. 1997). 

 Зарубежные специалисты также отмечают, что  ребенку может помочь обучение в особых условиях, соответствующих его возможностям. В случае парциальных задержек развития школьных навыков это может быть класс коррекции, в случае низкой успеваемости при нормальном интеллекте и отсутствии задержек развития – класс для догоняющих [Wolston J., 1989; Шейдер Р., 1998]. При сбое в психологическом функционировании предлагаются психотерапевтические воздействия [Кулаков С.А., 1996; Карвасарский Б.Д., 1998]. Следует помнить, что комплексность лечебных, психотерапевтических, психокоррекционных и профилактических мероприятий не должна снижать эффективность учебно-коррекционного воздействия.

Приложение 1

2.9.Карта клинического обследования детей с умственной отсталостью 

Схема скрининга психического статуса детей с умственной отсталостью может быть представлена следующим образом (Исаев Д.Н., 1983) 

Внешний облик выразителен (невыразителен). Отношение к новой обстановке заинтересованное (безразличное, негативное). Манера себя держать споконая, (развязен, смущен, беспорядочная беготня). Доступен контакту, (общителен ,замкнут, безразличен, негативистичен).

Моторная сфера: Мимика живая (маловыразительная, амимия)

· Осанка свободная (напряженная), мышечная ригидность (атония).

· Отдельные движения быстрые, ловкие (неловкие, бедные, медленные). 

· Гиперкинез (тик, атетоз). Парез (паралич, косоглазие, др.)

· Сложные движения удаются (не удаются), атаксия, апраксия

· Малоподвижен (много двигается), заторможен, порывист, скован.

Антропометрические данные:

Рост соответствует возрасту (ниже\выше возрастной нормы)

Вес соответствует возрасту (ниже\выше возрастной нормы)

Физические дефекты:

- эпикант, прогнатия, неправильный рост зубов, высокое узкое небо

· Деформация ушных раковин, гипертрихоз

· Участки депигментации (гипернигментации) на теле

· Диспластичность: укорочение и искривление мизинцев, полидактилия

· Короткий лоб при плоском черепе, выступающие надбровные дуги

· Размеры черепа увеличены (уменьшены), изменены (краниостеничны)

Речь: Манера говорить: вежлив (груб, изысканно любезен, слащав…)

· В речи заикание, (эхолалия, вычурность, употребление штампов, монотонность, скандированность, выразительная, косноязычная)

· Словарный запас (богатый, бедный, по возрасту)

· Степень информативности речи высокая (низкая), пользуется понятиями (нет)

· Запас знаний ( имя матери, отца, части тела, полный (неполный) адрес) 

· Житейская ориентированность хорошая (недостаточная)

Восприятие:

- слепота (слабовидение),  восприятие цвета, формы предмета;

· глухота (тугоухость);

· есть понятие «вверх», «вниз», «спереди», «сзади», «право»-«лево»

 на себе (на собеседнике);

· временные представления: владеет (нет), может оценить отрезок времени (минуту, секунду), может оценить отрезок времени, необходимый для ходьбы в школу, есть понятие «до», «после», «перед», «старше», «младше».

Внимание:

· активное (пассивное, отсутствует)

· привлекаемость хорошая (плохая, отсутствует)

· устойчивое (истощаемое)

Память:

-механическая (смысловая-логическая, кратковременная, долговременная)

· запоминание быстрое (медленное, точное, неточное)

· репродукция хорошая (плохая)

Мышление:

· преимущественно конкретное или наглядно-образное

· простые обобщения доступны (недоступны)

· сложные обобщения доступны (недоступны), 

· выделяет общее у предметов (не выделяет), выделяет главные различия (не выделяет), сравнения есть (нет), анализ есть(нет), синтез есть (нет); 

· способность к абстрактному мышлению, резонерство, персеверации, склонность к фантазированию

· продуктивные расстройства есть (нет)

· структурные расстройства есть (нет)

Эмоции:

· преобладающее настроение ровное (веселое, грустное, лабильное)

· смены настроения спонтанные (реактивные)

· эмоции адекватные (неадекватные по знаку,по количеству,)

· склонность к дистимиям, к аффекту

· мания (дерессия, дисфория, мория)

Воля, Инстинктивные реакции:

- побуждения снижены (отсутствуют), нерешительность

· склонность к импульсам (негативизму)

· парабулия, абулия, гипобулия, гипербулия, ест с аппетитом (медленно, неохотно, избирательно, отказы от еды,)

· оборонительные: боится всего незнакомого (темноты, звуков, животных), ничего не боится,  агрессивен, аутоагрессивен)

· склонность к побегам, поджогам, кража

К стигмам дизэмбриогенеза при медико-генетическом обследовании может быть отнесены следующие признаки:

1. Измененная форма черепа: макроцефалия, ладьевидный череп, долихоцефалия (рост черепа в сагиттальном направлении по коронарному и ламбдовидному швам), брахицефалия (пиргоцефалия или «башенный» череп при преждевременном заращении коронарного шва.
2. Измененное строение лица: «птичье» лицо, «кукольное» лицо.
3. Изменения глаз и век: эпикант, гипертелоризм, монголоидный разрез глаз, антимонголоидный разрез глаз, аниридия (отсутствие радужки),  голубые склеры (за счет истончения склеры и просвечивания сосудов), колобома радужной оболочки  (щелевидный дефект), колобома век (дефект в виде щели, обращенной к краю века), птоз (полный и неполный), блефарофимоз (укорочение век по горизонтали и сужение глазной щели).
4. Измененная форма носа: «седловидный» нос, «клювовидный» нос, широкое плоское переносье, широкие ноздри.
5. Измененная форма челюстей: прогнатия (чрезмерное выступание верхней челюсти с наклоном вперед передних зубов), микрогнатия (недоразвитие верхней челюсти), микрогения («птичье» лицо, недоразвитие нижней челюсти), прогения (массивный подбородок и нижняя челюсть), агнатия (уменьшенная нижняя челюсть).
6. Измененная форма ушных раковин: деформация ушных раковин, низко расположенные ушные раковины, приросшие мочки, дисплазия ушных раковин, оттопыренные уши.
7. Изменения зубов:  неправильный рост зубов, микродентия, зубная диастема (широкая щель между центральными резцами), нарушение формирования зубной эмали и дентинообразования. Высокое нёбо. Макроглоссия. Толстые губы.
10. Короткая шея. Крыловидная шея (продольные складки на боковых поверхностях шеи).
11. Низкий лоб. Резко выраженные надбровные дуги.Изменения волос: низкий рост
 волос, жесткие волосы, редкие и мягкие волосы, «париковые» волосы.
12. Изменения конечностей и пальцев рук: короткие и изогнутые мизинцы, отсутствие сгибательной складки на мизинце, арахнодактилия, брахидактилия, клинодактилия, синдактилия (неполное разделение пальцев), «трезубец», полидактилия, сандалевидная щель, акродактилия  (чрезмерный рост пальцев рук или ног).
3. Содержание самостоятельной работы.

Часть вопросов предполагает более углубленное дополнительное их изучение. Предлагаются такие формы самостоятельной работы, как написание реферата на заданную тему и реферативное сообщение на практических занятиях.

3.1. Примерные темы рефератов по дисциплине “Клиника интеллектуальных нарушений” для студентов специальности 031800 “Логопедия” с дополнительной специальностью “Олигофренопедагогика”, для студентов специальности 031900 “Специальная психология”(очная форма обучения).

3.1.1. Основоположники клинического направления изучения интеллектуальных нарушений: E.Kraepelin, Г.Е.Сухарева, В.В.Ковалев, С.С.Мнухин, Д.Н.Исаев. Разработанные ими клинические критерии.

3.1.2. Биологические (генетические, патоморфологические, нейрофизиологические, эндокринологические, антропологические) исследования при интеллектуальных нарушениях. 

3.1.3. Основные положения психологического и социального направления в изучении интеллектуальных нарушений.

3.1.4. Когнитивные нарушения при эмоциональных расстройствах у детей.

3.1.5. Когнитивные нарушения при невротических, связанных со стрессом расстройствах.

3.1.6. Когнитивные нарушения при расстройствах поведения.

3.1.7. Когнитивные нарушения при специфических расстройствах развития речи.

3.1.8. Когнитивные нарушения при специфических расстройствах  развития школьных навыков.

3.1.9.Интеллектуальные нарушения при дезинтегративных расстройствах детского возраста.

3.1.10. Интеллектуальные нарушения при атипичном аутизме.

3.1.11. Заболевания с регрессом интеллектуального развития.

3.1.12. Систематика форм психического недоразвития.

3.1.13. Типы дизонтогенеза.

3.1.14. Интеллектуальные нарушения у детей при наркомании у родителей.

3.1.15. Психометрические способы исследования интеллекта у детей.

3.1.16. Критерии развития интеллекта.

3.1.17. Наследственно обусловленные формы умственной отсталости.

3.1.18. Интеллектуальные нарушения при дефекте слухового анализатора.

3.1.19. Интеллектуальная недостаточность  при дефекте зрительного анализатора.

3.1.20. Интеллектуальная недостаточность  при детских церебральных параличах.
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4.1. Вопросы для экзамена по дисциплине “Клиника интеллектуальных нарушений”  для студентов специальности 031900 “Специальная психология”

1. Психопатология и дефектология в медико-педагогическом комплексе.

2. Подходы к пониманию психической нормы и патологии, здоровья и болезни.

3. Понятие дизонтогенеза.

4. Общая характеристика различных форм интеллектуальной недостаточности.

5. Классификация умственной отсталости в соответствии с международной классификацией болезней. 

6. Краткая характеристика наследственно обусловленных форм умственной отсталости.

7. Этиология и патогенез различных форм интеллектуальной недостаточности.

8. Краткая характеристика синдромов, обусловленных хромосомными нарушениями.

9. Наследственные синдромы с признаками множественных аномалий и умственной отсталостью.

10. Умственная отсталость при наследственных дефектах обмена.

11. Умственная отсталость при факоматозах.

12. Умственная отсталость при Микроцефалии.

13. Умственная отсталость при врожденной гидроцефалии.

14. Умственная отсталость при краниостенозе.

15. Характеристика детей с умственной отсталостью при врожденном гипотиреозе.

16.  Характеристика детей с умственной отсталостью вследствие хронического алкоголизма родителей. Синдром алкогольной фетопатии (алкогольный синдром плода).

17. Умственная отсталость при внутриутробных инфекциях.

18. Интеллектуальное недоразвитие вследствие гемолитической болезни новорожденных.

19. Классификации пограничных форм интеллектуальной недостаточности, в том числе ЗПР.

20. Вариант синдрома раннего детского аутизма с интеллектуальной недостаточностью.

21. Интеллектуальная недостаточность вследствие родовой травмы.

22. Интеллектуальная недостаточность вследствие асфиксии новорожденных.

23. Характеристика умственной отсталости по степени выраженности.

24. Клинические варианты и степени деменции.

25. Специальные образовательные учреждения для детей с отклонениями в развитии.

5. Оглавление.
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