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(по данным Л. Эрленмеер-Кимлинг) и нали-
чия чувствительной гиперпатии, аутисти-
ческое поведение формируется по  защит-
ному механизму. При этом, фронтальная 
и теменная области коры не получают необ-
ходимой стимуляции со  стороны среды 
и поэтому задерживаются в развитии. При 
парааутизме тот же феномен наблюдается 
в результате экзогенного обеднения стиму-
лирующей роли среды. Однако следует 
отметить, что, несмотря на  сближение 
в  некоторых своих клинических проявле-
ниях, парааутизм и синдром РДА остаются 
принципиально различными состояниями 
по своей природе.

Парааутизм является обратимым 
состоянием, особенно при своевремен-
ном – до трехлетнего возраста ребенка – 
начале коррекционной работы. Однако 
и  у  более старших детей коррекционные 
мероприятия вызывают редукцию прояв-
лений парааутизма.

Основное содержание коррекционной 
работы – это насыщение среды активизи-

рующими факторами: сенсорными, ког-
нитивными, эмоциональными, со  стиму-
ляцией базисных психобиологических 
систем – психической активности, эмоци-
онального резонанса или адекватного 
эмоционального ответа, когнитивной 
компетентности ребенка и др.

Из сказанного выше можно сделать сле-
дующий вывод: психогенный, деприваци-
онный, или экзогенный, аутизм (пара-
аутизм) является расстройством в  рамках 
нарушений раннего психического онтоге-
неза, где фактор среды играет основную 
роль в возникновении патологии.

Различные формы депривации явля-
ются пусковым механизмом для наруше-
ний психического развития в форме пара-
аутизма. Чем более ранним и массивным 
будет влияние депривационного фактора, 
тем более выраженными будут его послед-
ствия. В свою очередь, чем раньше по сро-
кам начнется психокоррекционная рабо-
та, тем оптимистичнее будет прогноз при 
парааутизме.

Синдром Ретта
Описан механизм развития заболевания, доказательства генетической природы синдрома 
Ретта. Перечислены клинические признаки, диагностические критерии и особенности установ-
ления диагноза. В  разделе «терапия» рекомендуются фармакотерапия, лечебная физкультура 
и психологические программы максимального развития для сохранения двигательных навыков.
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С индром Ретта – одно из  самых рас-
пространенных заболеваний в  ряду 
наследственных форм умственной 

отсталости у девочек, названное по имени 
Андреаса Ретта, австрийского педиатра, 
который впервые его описал.

В 1966 году Андреас Ретт сообщил о 31 
девочке, у  которых наблюдались регресс 
психического развития, аутичное поведе-
ние, потеря целенаправленных и появле-

ние особых стереотипных движений 
в виде «сжимания рук». Шведский иссле-
дователь В. Hagberg выделил синдром 
в  самостоятельную нозологическую еди-
ницу и сформулировал его основные диа-
гностические признаки (Hagberg, 1983).

В  настоящее время накоплено доста-
точно доказательств генетической при-
роды синдрома Ретта. Так, патология 
встречается почти исключительно у дево-
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чек. Несколько описанных случаев воз-
никновения синдрома Ретта у мальчиков 
являются скорее исключением из общего 
правила. В пользу наследственного харак-
тера заболевания свидетельствует повы-
шенный уровень кровнородственных бра-
ков в  родословных больных людей, что 
составляет 2,4% по сравнению с частотой 
их в популяции, равной 0,5%.

Хотя исследователи единодушны в том, 
что в  развитии патологии наследствен-
ные факторы играют существенную роль, 
их мнения относительно механизмов 
наследования синдрома Ретта расходятся. 
На  основании генеалогических данных 
предложены несколько гипотез. Наиболее 
общепринятой остается гипотеза о  син-
дроме Ретта как Х-сцепленном доминант-
ном заболевании с  внутриутробной 
летальностью у гомозиготных мальчиков. 
При этом почти каждый случай синдрома 
является новой мутацией.

В  пользу Х-сцепленного характера 
наследования свидетельствует то, что най-
денные у ряда больных хромосомные ано-
малии часто вовлекают короткое плечо 
хромосомы. У части больных был выявлен 
ломкий (фрагильный) участок в коротком 
плече хромосомы Х. В  связи с  этим было 
сделано предположение, что ген, ответ-
ственный за развитие синдрома, распола-
гается в коротком плече хромосомы Х.

Однако, несмотря на  интенсивные 
молекулярно-генетические исследования, 
попытки картировать ген синдрома Ретта 
на хромосоме Х пока не увенчались успе-
хом. Возможности проведения такого 
анализа ограничивались небольшим 
количеством семейных случаев заболева-
ния, однако удалось исключить из  рас-
смотрения большую часть короткого 
плеча и  несколько регионов на  длинном 
плече хромосомы Х.

Возможным механизмом развития 
заболевания может быть нарушение 
у  детей с  синдромом Ретта последова-

Из книги А.П. Чуприкова, Г.М. Хворовой «Расстройства спектра аутизма:
медицинская и психолого-педагогическая помощь»

Особые дети – 
особый взгляд на мир



Аутизм и нарушения развития. № 2 (41). 201318

тельности процесса репликации инакти-
вированной хромосомы Х. В  результате 
других исследований синдрома Ретта был 
выявлен аномальный тип поздно репли-
цирующей хромосомы Х, которая 
не встречается в контроле, что свидетель-
ствует о нарушении процесса репликации 
инактивирующей хромосомы Х как о воз-
можном механизме развития заболева-
ния. Показана возможность использова-
ния обнаруженных нарушений в качестве 
диагностического критерия, в  том числе 
на ранних стадиях развития заболевания.

Среди других возможных механизмов 
наследования обсуждается также мито-
хондриальная модель, предложенная еще 
в  1989 году O. Eegolofsson с  соавторами. 
Эта модель основана на  обнаруженных 
структурных изменениях митохондрий 
и  метаболических аномалиях, указываю-
щих на  митохондриальную дисфункцию 
(примерно у  50% девочек с  синдромом 
Ретта обнаруживается умеренное повы-
шение молочной и пировиноградной кис-
лот в крови или ликворе).

Российские ученые провели исследова-
ния, которые позволили установить 
у детей с синдромом Ретта ортофункцио-
нальные изменения митохондрий миоци-
тов и  лимфоцитов, что свидетельствует 
о митохондриальной дисфункции.

В частности, электронная микроскопия 
биоптатов четырехглавой мышцы бедра 
продемонстрировала присутствие мито-
хондрий аномальной формы с деструкци-
ей крист. Электронно-гистохимические 
исследования ряда митохондриальных 
ферментов, таких как сукцинатдегидроге-
наза, nadН-дегидрогеназа, цитохром 
3-оксидаза и  АТФ-аза, выявили умерен-
ное снижение их активности у  детей 
с  синдромом Ретта по  сравнению с  кон-
трольной группой. И наконец, почти у 2/3 
наблюдаемых больных был умеренно 
повышен уровень молочной и пировино-
градной кислот в крови.

Особые дети – 
особый взгляд на мир
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Частота синдрома Ретта широко варьи-
руется. В большинстве европейских госу-
дарств она составляет 1:10000—1:15000 
девочек, являясь следующей по  частоте 
после синдрома Дауна специфической 
причиной тяжелой умственной отстало-
сти у  девочек. Удельный вес синдрома 
Ретта среди причин умственной отстало-
сти девочек в России составляет 2,48%.

В анте-и перинатальный периоды раз-
вития, а также в первое полугодие жизни 
развитие детей часто расценивается как 
нормальное. Однако во  многих случаях 
наблюдаются врожденная гипотония, 
небольшое отставание в  становлении 
основных двигательных навыков (сиде-
ние, ползание, ходьба), которые часто 
либо остаются нераспознанными, либо 
недооцениваются.

В течении заболевания часто выявляют 
четыре стадии. Возраст, в  котором впер-
вые выделяются отклонения в  развитии 
детей, колеблется от  4-х месяцев до  2,5 
лет; чаще всего от 6-ти месяцев до 1,5 лет. 
Первые признаки болезни включают 
замедление психомоторного развития 
ребенка и  темпов увеличения размеров 
головы, потерю интереса к  играм, диф-
фузную мышечную гипотонию. Это пер-
вая стадия заболевания – стагнация.

Далее следует период регресса нервно-
психического развития, который начина-
ется, как правило, в  возрасте 1-3-х лет 
и  сопровождается приступами беспокой-
ства, «безутешного крика», нарушением 
сна. В  течение нескольких недель или 
месяцев ребенок утрачивает ранее приоб-
ретенные навыки, в частности, пропадают 
целенаправленные движения рук, он 
перестает говорить. Одновременно появ-
ляются характерные стереотипные дви-
жения, напоминающие «мытье рук». 
У более чем половины детей наблюдаются 
аномалии дыхания в виде апноэ, череду-
ющиеся с  периодами гипервентиляции, 
возможно появление судорожных при-

падков. Важным симптомом является 
потеря контакта с окружающими, которая 
часто ошибочно интерпретируется как 
аутизм. Это вторая стадия, на  которой 
заболевание развивается столь быстро 
и  драматично, что клиницисты зачастую 
ставят детям диагноз энцефалит.

После окончания фазы регресса насту-
пает третья стадия, охватывающая дли-
тельный период дошкольного и  раннего 
школьного возраста. В  это время состоя-
ние детей относительно стабильно. 
На  первый план выступают глубокая 
умственная отсталость, судорожные при-
падки, а также всевозможные экстрапира-
мидные расстройства, среди которых 
чаще наблюдаются дистония мышц, атак-
сия, гиперкинезы и др. В то же время при-
ступы беспокойства проходят, сон улуч-
шается, становится возможен эмоцио-
нальный контакт с ребенком.

К  концу первого десятилетия жизни 
начинается четвертая стадия  – прогресс 
двигательных нарушений. Пациенты ста-
новятся обездвиженными, нарастают спа-
стичность, мышечная атрофия и  вторич-
ные ортопедические деформации (в част-
ности, сколиоз), появляются вазомотор-
ные расстройства, особенно выраженные 
на  нижних конечностях, отставание 
в  росте без задержки полового созрева-
ния, а у ряда больных развивается кахек-
сия. В  то же время судороги становятся 
реже, возможно эмоциональное общение 
с  больным. В таком состоянии пациенты 
могут находиться десятки лет.

Разделение течения синдрома Ретта 
на  стадии является довольно условным, 
поскольку четких границ между ними обна-
ружить не удается, и наблюдается основное 
прогредиентное течение болезни. 

Наиболее важные клинические 
признаки синдрома Ретта

Движения рук. Потеря (нарушение) 
целенаправленных движений рук, таких 
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как манипулирование игрушками, держа-
ние бутылочки. Происходит чаще в  воз-
расте 6-8-ми месяцев, но  иногда такие 
нарушения сохраняются до  3-4-х лет. 
Одновременно с  этим появляются отли-
чительные стереотипные движения рук, 
которые наблюдаются почти все время, 
пока пациент спит. Чаще эти движения 
напоминают «мытье рук», их сжатие, сце-
пление, похлопывания обычно на уровне 
груди, лица, иногда за  спиной. Другими 
стереотипными движениями могут быть 
сосание или кусание рук, постукивание 
ими по  груди или лицу. Стереотипные 
движения рук имеют место во всех случа-
ях заболевания и расцениваются как наи-
более характерные (патогномоничные) 
признаки синдрома Ретта.

«Приобретенная» микроцефалия. 
Окружность головы пробандов при рож-
дении оценивается как нормальная. При-
остановка роста головы совпадает с мани-
фестацией заболевания и  является след-
ствием замедления роста мозга.

Познавательная деятельность. 
У больных крайне ограничены интеллек-
туальные, речевые и адаптивные способ-
ности. Для оценки этих способностей 
используются стандартные психологиче-
ские тесты, которые выявляют отставание 
умственного развития (у  большинства 
пациентов в  возрасте от  1,5 и  более лет 
умственное развитие оценивается ниже, 
чем у детей 8-месячного возраста). Дети, 
достигшие определенного уровня разви-
тия речи, общения и социальной адапта-
ции, после манифестации заболевания 
утрачивают эти навыки. Со  слов родите-
лей, экспрессивная и  импрессивная речь 
и социальные навыки теряются в среднем 
в  возрасте 4-11-ти месяцев, а навыки 
самообслуживания в 12-14 месяцев.

Атаксия и апраксия. Нарушение коор-
динации движений (атаксия) и затрудне-
ния в планировании действий (апраксия) 
охватывают как движения туловища, так 

и  конечностей. Указанные расстройства 
проявляются в  виде отрывистых резких 
движений, нарушения равновесия, тремо-
ра, ходьбы на  несогнутых широко рас-
ставленных ногах с раскачиванием из сто-
роны в  сторону («кукольная походка»). 
Ряд пациентов при ранней манифестации 
заболевания не  успевают приобрести 
навык ходьбы. Большинство детей с син-
дромом Ретта, умеющие ходить, посте-
пенно теряют эту способность по  мере 
прогрессирования болезни.

Дыхательные расстройства. Чаще 
всего встречаются такие дыхательные 
аномалии как нерегулярное дыхание, 
приступы гипервентиляции, апноэ про-
должительностью иногда 1-2 минуты, 
которых достаточно, чтобы вызвать циа-
ноз и  даже обморок. Дыхательные нару-
шения наблюдаются только в  состоянии 
бодрствования.

Судороги. Около 50-80% девочек с син-
дромом Ретта имеют эпиприступы, кото-
рые могут быть разных типов и  плохо 
поддаваться терапии антиконвульсанта-
ми. Чаще наблюдаются генерализованные 
тонико-клонические припадки, ком-
плексные и простые парциальные судоро-
ги, дроп-атаки. Судорожные приступы 
широко варьируются по  частоте, однако 
становятся реже с  развитием заболева-
ния. Следует отметить наличие у пациен-
тов парциальных неэпилептических про-
явлений, которые часто ошибочно интер-
претируются как судороги: апноэ, тремор, 
резкие движения, эпизоды пучеглазого 
взгляда с  замиранием двигательной 
активности, пароксизмальные усиления 
стереотипов. Больным проводился 
видео-и ЭЭГ-мониторинг, который позво-
лил доказать, что перечисленные симпто-
мы не связаны с судорожными изменени-
ями на ЭЭГ. Таким образом, при синдроме 
Ретта часто имеет место гипердиагности-
ка судорог, что ведет к  необоснованному 
назначению антиконвульсантов.
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Сколиоз. Искривление позвоночника 
имеют минимум половина пациентов 
с  синдромом Ретта. Сколиоз является 
следствием дистонии мышц спины и про-
грессирует по мере развития заболевания.

Данные ЭЭГ. Практически во всех слу-
чаях, даже у  тех пациентов, которые 
не имеют клинических судорог, наблюда-
ются аномалии на электроэнцефалограм-
ме, начиная примерно с двухлетнего воз-
раста. На фоне появления целого спектра 
клинических симптомов наблюдается 
увеличение амплитуды и снижение часто-
ты фонового ритма в период бодрствова-
ния, а также эпилептиформные разряды, 
количество которых значительно увели-
чивается во  время сна. Такое сочетание 
замедления фонового ритма в  период 
бодрствования и  повышенной пароксиз-
мальной активности во  время сна суще-
ственно облегчает диагностирование син-
дрома Ретта и может считаться его допол-
нительным диагностическим критерием. 
В  большинстве случаев наблюдается 
характерная эволюция изменений на ЭЭГ. 
Примерно с шестилетнего возраста доми-
нирует монотонный а-ритм, который 
в  дальнейшем, после 20 лет, имеет тен-
денцию локализации в  центро-парие-
тальной области.

Методы компьютерной и  магнитно-
резонансной томографии, как правило, 
не  дают дополнительной информации 
о поражении ЦНС при этом заболевании. 
Так, при компьютерной томографии 
отмечена субатрофия коры головного 
мозга, а магнитно-резонансная томогра-
фия выявляет билатеральную атрофию 
в лобно-височных областях коры больших 
полушарий и признаки атрофии мозжеч-
ка лишь на третьем-четвертом десятиле-
тии жизни.

Метод позитронной эмиссионной ком-
пьютерной томографии выявил значи-
тельное снижение общего церебрального 
кровотока при синдроме Ретта по сравне-
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нию с контролем. Больше всего его сниже-
ние наблюдается в  префронтальной 
и  темпора-париетальной областях боль-
ших полушарий, среднем мозге и верхней 
части ствола мозга, что указывает на осла-
бление метаболизма в  этих структурах 
и  напоминает распределение мозгового 
кровотока у детей грудного возраста.

Морфология и нейрохимия
При морфологических исследованиях 

материала аутопсии умерших больных 
обнаружено снижение веса головного 
мозга на 12-34% по сравнению с соответ-
ствующим возрасту; небольшое уменьше-
ние числа нейронов и глиоз в коре боль-
ших полушарий и  мозжечка, передних 
рогах спинного мозга и спинальных ган-
глиях; пониженная пигментация 
в  substantia nigra. Анализ морфологиче-
ских изменений при синдроме Ретта ука-
зывает на  замедление развития мозга 
после рождения, а к четырехлетнему воз-
расту на  остановку его роста в  целом 
и  дендритного дерева нейронов, в  част-
ности. Наблюдается также замедление 
роста тела и  отдельных органов (сердца, 
печени, почек, селезенки), что проявляет-
ся в 4-6 лет. Кроме того, отмечена незре-
лость проводящей системы сердца, напо-
минающей проводящую систему ново-
рожденных.

Диагностика
Диагноз синдрома Ретта основывается 

на  распознавании характерной клиниче-
ской картины. Для этого Международной 
ассоциацией по изучению синдрома Ретта 
предложена группа диагностических кри-
териев, которые разделены на  необходи-
мые, дополнительные, а также  – крите-
рии, наличие даже одного из  которых 
однозначно исключают синдром Ретта 
у пробанда.

Диагностические критерии синдрома 
Ретта (по Trevathan et al., 1998) включают 

Особые дети – 
особый взгляд на мир

Из книги А.П. Чуприкова, Г.М. Хворовой «Расстройства спектра аутизма:
медицинская и психолого-педагогическая помощь»



Аутизм и нарушения развития. № 2 (41). 2013 23

необходимые критерии, среди которых: 
нормальные пренатальный и  перина-
тальный периоды; нормальная окруж-
ность головы при рождении с  последую-
щим замедлением роста головы между 5 
месяцами и 4 годами; потеря приобретен-
ных целенаправленных движений рук 
в  возрасте от  6 до  30 месяцев, связанная 
по времени с нарушением общения; глу-
бокое повреждение экспрессивной 
и  импрессивной речи и  грубая задержка 
психомоторного развития; стереотипные 
движения рук, напоминающие выжима-
ние, сцепление, хлопки, «мытье рук», 
потирание, они появляются после потери 
целенаправленных движений рук; нару-
шение походки (апраксия и атаксия), что 
проявляется в  возрасте 1-4 лет. Диагноз 
считается предварительным до  двух-
пятилетнего возраста.

Дополнительные критерии включают 
дыхательные расстройства в виде перио-
дических апноэ во  время бодрствования, 
перемежающихся гипервентиляцией, 
дыхательные расстройства в виде форси-
рованного изгнания воздуха и  слюны, 
аэрофагии; судорожные припадки; спа-
стичность, часто сочетающуюся с  дисто-
нией и атрофией мышц; периферические 
вазомоторные расстройства; сколиоз; 
задержку роста; гипотрофичные малень-
кие ступни; электроэнцефалографиче-
ские аномалии (медленный фоновый 
ритм в состоянии бодрствования и перио-
дическое замедление ритма (3-5 Гц); эпи-
лептиформные разряды без или с  нали-
чием клинических судорог). 

Наконец, к критериям, исключающим 
синдром Ретта, относят очевидность вну-
триутробной задержки роста; органоме-
галию или иные признаки болезней 
накопления; ретинопатию или атрофию 
дисков зрительных нервов; микроцефа-
лию при рождении; доказательство пери-
натально приобретенного повреждения 
мозга; существование идентифициро-

ванного метаболического или другого 
прогрессирующего неврологического 
заболевания и  приобретенные в  резуль-
тате тяжелой инфекции или черепно-
мозговой травмы неврологические нару-
шения.

В некоторых случаях клинические при-
знаки не  соответствуют полностью клас-
сическому течению синдрома Ретта. Эти 
случаи классифицируют либо как непол-
ные, либо как атипичные формы заболе-
вания. При неполной форме у  больного 
присутствуют многие, но  не  все из  необ-
ходимых симптомов. Этим характеризу-
ются легкие варианты болезни. Атипич-
ные формы – это случаи синдрома Ретта, 
которые соответствуют всем необходи-
мым критериям диагностики, но  имеют 
отклонения от типичного течения. В част-
ности, при атипичной форме синдрома 
с  ранним началом судорог эпиприступы 
являются дебютом заболевания. Раннее 
начало эпилепсии не  оказывает суще-
ственного влияния на течение и  прогноз 
болезни, однако вызывает дифференци-
ально-диагностические трудности. При 
атипичном варианте синдрома с  частич-
но сохраненной речью больные имеют 
некоторые речевые навыки, течение забо-
левания у  них мягче, чем при классиче-
ской форме, а уровень общения значи-
тельно выше. Известны также атипичные 
варианты синдрома с аномальным разви-
тием ребенка с рождения, поздним нача-
лом фазы регресса, сюда же относят слу-
чаи синдрома Ретта у мальчиков.

Диагностические критерии
для определения синдрома Ретта

– Нормальный пре-и  перинатальный 
период.

– Нормальное психическое и  физиче-
ское развитие до  6-ти месяцев (иногда 
до 12-18-ти месяцев).

– Нормальная окружность черепа при 
рождении.
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– Задержка развития мозга в  период 
с 6-ти месяцев до 4-х лет.

– Исчезновение произвольных движе-
ний рук в период с 6-ти до 30-ти месяцев 
наряду с  нарушением коммуникабельно-
сти.

– Речь не развивается совсем или раз-
вивается в  очень незначительной степе-
ни, что связано с  сильным отставанием 
развития психики и моторики.

– Торсионный спазм кистей рук, стере-
отипные движения рук, такие как посту-
кивание-похлопывание, потирание-умы-
вание рук, исчезновение произвольных 
движений.

– Апраксия, т.е. нарушение ходьбы, 
и атаксия туловища в период с 1-го до 4-х 
лет.

– Точный диагноз устанавливается, 
начиная с  2-5-летнего возраста, до  теку-
щего времени.

Дополнительные,  
или вспомогательные  

критерии
– Дыхательные нарушения, включаю-

щие постоянную либо только во время сна 
недостаточность дыхания: прерывистую 
гипервентиляцию легких, резкие выдохи 
воздуха со слюной и заглатывание воздуха, 
которое может вызвать вздутие живота.

– Электроэнцефалографические изме-
нения, которые включают отклонения 
нормального электропотенциала по типу 
эпилепсии, а также уменьшение фазы 
магнитного резонанса во сне.

– Эластичность (мышечная ригид-
ность) часто связана с дистрофией и атро-
фией мышц.

– Вазомоторные нарушения в  конеч-
ностях (холодные ноги).

– Сколиоз (изменения в позвоночнике).
– Задержка роста.
– Гипотрофичные (маленькие) стопы.
– Плохая осанка вследствие непроиз-

вольных движений туловища.

Прогноз
Прогноз при этой патологии остается 

недостаточно ясным. Некоторые пациен-
ты погибают в детском и юношеском воз-
расте, обычно в  результате дистрофии, 
осложнений, связанных с  нарушением 
вентиляции легких вследствие сколиоза, 
иногда во время эпилептического статуса. 
Однако ряд больных достигают возраста 
20-30 и более лет. Часть из них обездвиже-
ны и прикованы к инвалидным коляскам, 
другие имеют относительно сохранные 
двигательные функции, причем их состо-
яние остается стабильным во  времени 
или даже наблюдается небольшая поло-
жительная динамика в  ряде симптомов. 
Таким образом, характер течения синдро-
ма Ретта широко варьируется.

Установление диагноза
До настоящего времени не существует 

четких биохимических показателей син-
дрома Ретта. Поэтому диагноз устанавли-
вается на  основании информации о  пер-
вых этапах развития ребенка и состоянии 
его мышечной и  нервной систем. Меди-
цина еще не располагает лабораторными 
анализами для подтверждения клиниче-
ского диагноза. Ребенок развивается нор-
мально примерно до  шести-восемнадца-
ти месяцев. Девочка с  синдромом Ретта 
садится и  ест самостоятельно в  обычные 
сроки. Некоторые дети начинают произ-
носить слова и простые фразы. Большин-
ство детей с болезнью начинают самосто-
ятельно ходить в  положенное время, 
у  некоторых наблюдается явное отстава-
ние в  ходьбе или неспособность ходить 
без посторонней помощи.

Затем наступает период задержки раз-
вития или регресса, когда девочка теряет 
способность нормально владеть руками. 
Возникают непроизвольные движения, 
которые становятся постоянными и стерео-
типными. Происходит сильное отставание 
и  в  интеллектуальном развитии ребенка. 
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Таким девочкам часто ошибочно ставится 
диагноз аутизм или ДЦП. Со  временем 
явления аутизма исчезают, и  ребенок ста-
новится жизнерадостным и общительным.

Терапия при синдроме Ретта 
В  настоящее время методы терапевти-

ческой коррекции данной патологии огра-
ничены и  сводятся к  симптоматическим 
средствам. Предлагаемая некоторыми 
педиатрами диета с  повышенным содер-
жанием жиров оказалась успешной в плане 
увеличения веса больных. Относительно 
режима кормления было отмечено, что 
частые кормления детей, небольшими 
порциями через 3-4 часа, приводят к неко-
торой стабилизации их состояния.

При появлении эпиприступов возника-
ет необходимость назначения антикон-
вульсивной терапии, хотя эффективность 
ее ограничена. Среди многочисленных 
противосудорожных средств препаратом 
выбора является карбамазепин в  дозе 
10-15 мг/кг. В  последние годы в  терапии 
судорожного синдрома предлагается 
использовать новый препарат ламотрид-
жин, подавляющий высвобождение глута-
мата в  ЦНС. Основанием для этого яви-
лось обнаружение в  ликворе больных 
с  синдромом Ретта высокого содержания 
глутамата. Для коррекции нарушений 
предлагается использовать мелатонин.

Лечебная физкультура – один из опти-
мальных способов коррекции двигатель-
ных расстройств. Она включает упражне-
ния, направленные на  поддержание гиб-
кости и  амплитуды движений конечно-
стей, а также на то, чтобы как можно про-
должительнее сохранить навык ходьбы. 
Рекомендуется проводить курсы физио-
терапии как можно чаще и с раннего воз-
раста, чтобы предупредить возникнове-

ние сколиоза, мышечной ригидности, 
конской стопы и так далее. 

Большое внимание следует уделять 
гигиене полости рта.

Предлагаются психологические про-
граммы максимального развития, кото-
рые помогают сохранению оставшихся 
двигательных навыков и  формированию 
на их основе «языка общения». Использу-
ется также музыкальная терапия, посколь-
ку она оказывает благотворное успокаи-
вающее действие на  детей и  частично 
компенсирует нарушение контакта 
с окружающим миром. Исследования син-
дрома Ретта интенсивно ведутся во  всем 
мире, и  открытие его специфического 
биологического маркера является, веро-
ятно, лишь вопросом времени. Когда это 
произойдет, возникнут новые перспекти-
вы лечения патологии или облегчения 
состояния больных, а также возможности 
пренатального скрининга и  предотвра-
щения этого тяжелого заболевания.

Нужно уменьшать стереотипные дви-
жения и развивать внимание ребенка, его 
зрительное восприятие. Необходимо 
учить ребенка ходьбе и  проводить с  ним 
занятия лечебной физкультурой. Они 
позволяют свести к  минимуму деформа-
ции и способствуют выработке у ребенка 
полезных навыков. Необходимо всячески 
стремиться улучшать качество жизни этих 
детей.

Чтобы исправить «стопу балерины», 
сколиоз, распрямить сведенные вместе 
руки, часто используются различные 
ортопедические приспособления, напри-
мер, специальные застежки, повязки и так 
далее. Эти приспособления назначаются 
физиотерапевтом по  заключению леча-
щего педиатра. Очень важны также гидро-
терапия и подводный массаж.  
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Psychogenic autism-like disorder

The author describes the current scientific and practical information about the psychogenic autism-
like disorders as functional and reversible early mental development disorders generated by depriva-
tion. The author notes the similarity of type CA autism with some forms of psychogenic autism-like 
disorders. It is concluded that the environmental factor plays fundamental role in the occurrence of 
autism-like disorders. The author emphasizes the importance of rehabilitation actions. 

Keywords: autism spectrum disorders, psychogenic autism-like disorder, attachment disorder, mental 
deprivation, hospitalism.

Rett Syndrome

The author describes the mechanism of the disease, evidence of a genetic nature of. Clinical signs, 
diagnostic criteria and characteristics of evaluation process are described. In the section Therapy the 
author recommends pharmacotherapy, physiotherapy and psychological programs to maximize devel-
opment and preserve motor skills. 

Keywords: Rett syndrome, mental retardation, regression, X-linked mode of inheritance, ataxia, apraxia.
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