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Введение.

Типичной моделью психического недоразвития является олиrофрения-
врожденное или при обретенное в раннем детстве слабоумие, выражающееся в
недоразвитии интеллекта и психики в целом. По этиологии ее можно разделить на
две основные группы- эндогенную и экзогенную.
По мере развития ряда естественных наук( генетики, биохимии, эмбриологии,
общей психологии и т.д.) все большее значение придается эндогенным факторам,
которые, как полагают, служат причиной более чем половины случаев умственной
отсталости( болезнь Дауна, синдромы Шершевского- Тёрнера, Клайнфельтера и
др.).
Возникновение экзогенных форм олигофрении связано с поражением мозга
инфекциями, травмами и асфиксией. В настоящее время этому фактору отводится
меньшая роль, так как обнаружено, что неблагополучные роды чаще бывают при
плоде, неполноценном уже внутриутробно.
Олигофрения, обусловленная поражением мозга в раннем детстве, связана с
заболеванием менингитом, менингоэнцефалитом, возникшим как в результате
нейроиндефекации, так и тяжёлых форм общесоматических инфекций: дизентерии,
кори, скарлатины и т.д. определённое место принадлежит черепно-мозговым
травмам, реже опухолям.



1. Формы олигофрении, связанные с внутриутробным поражением

Рубеолярная олигофрения.

Рубеолярная олигофрения у детей, матери которых перенесли во время беременности
коревую краснуху, относится к числу наиболее часто встречающихся и наиболее
изученных эмбриопатией вирусного происхождения. Зпаражение эмбриона вирусом
краснухи происходит гемоплацентарным путем. Вероятность и тяжесть поражения
плода зависят оттого, в какие сроки беременности мать перенесла заболевание.
Наиболее тяжелые эмбриопатии возникают при заболевании в первую треть
беременности, однако тератогенный эффект вируса отмечается только у 17-25%
матерей, перенёсших на 3-4-м месяце беременности коревую краснуху. Причины и
механизмы, способствующие проявлению тератогенного действия вируса коревой
краснухи, не установлены.
Для клиники рубеолярной олигофрении характерно сочетание глубокого
олигофренического слабоумия с пороками развития глаз, сердца, слухового аппарата и
молочных зубов. Преимущественно е поражение тех или иных органов зависит от
втемени воздействия инфекции на эмбрион.
Диагностика рубеолярной олигофрении основывается на особенностях клинических
проявлений- сочетании слабоумия с микроцефалией, пороками развития глаз,
сердечно-сосвудистой системы и слухового аппарата. Решающее значение для
этиологической диагностики заболевания матери коревой краснухой во время
беременности. Профилактика сводится к предупреждению заболевания беременных
краснухой. Психическое недоразвитие чаще глубокое. Отмечается склонность к
психомоторному возбуждению и импульсивности.



Олигофрения при врождённом сифилисе.

Врожденный сифилис может являться одной из причин физического и психического
недоразвития ребенка. передача возбудителя происходит плацентарным путем, чаще
при заболевании матери в первую половину беременности. Бледные трепонемы
интенсивно развиваются в тканях органов плода, поражая их, что нередко приводит к
мертворождениям. При пороках развития, совместимых с жизнью, остаточные явления
могут носить непрогредиентный характер и рассматриваться в рамках олигофрении.
Клиника врожденного сифилиса отличается полиморфными проявлениями.

Для физического состояния этих детей характерны дисплазия и более грубые
аномалии развития: общее недоразвитие и деформация черепа, сердловидный нос,
высокое нёбо, триада Гетчинсона( полулунные выемки на верхних резцах, кератит и
поражение среднего уха). Отмечается также периостит, утолщение и искривление
костей (саблевидные голени). В неврологическом статусе часто встречаются
характерные зрачковые симптомы ( зрачки узкие, неравномерные, со сниженной или
отсутствующей реакцией на свет- симптом Аргайла-Робертсона), параличи и парезы,
снижение или отсутствие сухожильных рефлексов, тикообразные, хореиформные и
атетоидные движения. В первые годы жизни могут отмечаться эпизодические
судорожные припадки.
Степень психического недоразвития при врождённом сифилисе различна,
значительно чаще встречаются глубокие степени олигофрении. В качестве
специфических психопатологических особенностей можно отметить эмоциональную
возбудимость и лабильность, выраженное психическое беспокойство, носящее
хаотический характер, реже- снижение реакции на окружающее, безучастность.
Сравнительно часты нарушения сна, быстрая утомляемость и истощаемость,
нарушение работоспособности. Больные повышенно внушаемы, легко поддаются
постороннему влиянию, склонны к асоциальным поступкам. Диагноз ставится на
основании относительно специфических неврологических и соматических симптомов,
положительной реакции Вассермана и серологических проб.



Олигофрения, обусловленная токсоплазмозом.

Токсоплазмоз относится к инфекционным паразитарным заболеваниям,
вызывающим тяжелое поражение различных органов и физиологических систем,
особенно ЦНС. Клинические проявления токсоплазмоза чрезвычайно разработаны в
зависимости от времени начала заболевания, типа его течения, активности и
локализации патологического процесса. Олигофрения и пороки развития ЦНС обычно
являются следствием врождённого токсоплазмоза. Согласно статистическим данным,
частота врожденного токсоплазмоза в европейских странах составляет 2-8 на 1000
новорождённых.
Возбудитель токсоплазмоза Toxoplasma gondi относится к типу простейших и
является внутриклеточным паразитом. Заражение человека чаще происходит
алиментарным путём путём при недостаточной термической обработке
инфицированных токсоплазмами пищевых продуктов. Передача инфекции возможна
также через повреждённые кожные покровы иконгенитальным путём. Врождённый
токсоплазмоз является следствием трансплацентарной передачи инфекции от
беременной матери плоду в острой стадии токсоплазмозного процесса у матери.
Признаки психического недоразвития проявляются с первых месяцев жизни и обычно
достигают степени имбецильности и идиотии. В структуре олигофренического
дефекта наряду с грубым недоразвитием познавательных процессов и мышления
выявляются синдромы, свидетельствующие об органическом поражении головного
мозга( церебрастенический, психопатоподобный, судорожный и др.). у детей
отмечается благодушие, эйфоричность, двигательное и речевое возбуждение,
нарушение работоспособности.
Диагностика основывается на совокупности клинических и лабороторных данных, а
также на данных эпидемиологического и акушерского анамнеза ( контакт с
животными, самопроизвольные аборты, мертворождения, рождение детей с пороками
развития ЦНС). Важное значение для диагностики заболевания имеет
офтальмологическое обследование, позволяющее выявить наиболее характерные
нарушения глаз: анофтальмию, микрофтальмию, хориоретинит, увеиты,
иридоциклиты, катаракту, колобому жёлтого пятого пятна и др. Для окончательной
диагностики решающее значение имеют паразитологические и иммунологические
методы исследования ( обнаружение возбудителя в ликворе и крови, специфические
серологические реакции и внутрикожная аллергическая проба).



2. Формы олигофрении, связанные с перинатальной патологией

Олигофрения, обусловленная гемолитической болезнью новорождённых.

Гемолитическая болезнь новорождённых(эритробластоз плода) возникает при
иммунологической несовместимостимости крови матери и плода, чаще всего по
резус-фактору, и является одной из причин олигофрении. Частота гемолитической
болезни новорождённых, обусловленной резус-несовместимостью, составляет 1 на
250-300 родов ( Л.О. Бадалян,1971). Заболевание развивается у резус-
положительного ребёнка, наследующего резус-фактор от резус-положительного
отца, если мать резус-отрицательная. Резус-фактор плода проникает через плаценту
в организм резус-отрицательной матери , который иммунизируется и начинает
вырабатывать антирезус-антитела. Последние, в свою очередь, попадая через
плаценту в кровь плода, ведут к реакции антиген-антитело, проявляющийся в
гемолизе эритроцитов плода. Продукты распада эритроцитов, воздействуя на
гемопоэтическую систему( костный мозг, селезёнку и печень), вызывают
гемолитическую болезнь новорождённых: общий врожденный отёк, тяжёлую
желтуху и врождённую анемию. Эритроцитами резус положительного плода
иммунизируется только одна из 25-30 резус-отрицательных женщин, имеющих
резус-положительного мужа, а остальные женщины сенсибилизации не
подвергаются, несмотря на повторные беременности. Чаще резус-конфликтная
беременность возникает у резус-отрицательных женщин, матери которых
такжебыли резус-отрицательными. Для появления конфликта имеет значение
повышенная чувствительность организма матери к сенсибилизации резус-
фактором, состояние эндокринной системы, повышенная проницаемость сосудов и
в особенности сосудов плаценты. Вероятность возникновения и появления более
тяжелых форм гемолитической болезни новорождённых увеличивается с каждой
последующей беременностью вследствие сенсибилизации организма матери.
Гемолитическая болезнь новорождённых ведёт к нарушению билирубинового
обмена и накопления непрямого билирубина (гипербилирубинемия). В связи
соспособностью напрямого билирубина растворяться в липоидах в первую очередь
поражаются ткани, богатые липосодержащими соединениями: базальные ганглии и
кора головного мозга, печень, надпочечники и др. последствия токсико-
аноксического тпоражения мозга при гемолитической болезни принято называть
билирубиновой энцефалопатией.
Для клинических проявлений билирубиновой энцефалопатии характерна триада
симптомов: экстрапирамидные двигательные расстройства, дефекты слуха и
умственная отсталость. Однако в ряде случаев могут проявляться один или два
симптома. Признаки заболевания у детей обнаруживаются с первых месяцев
жизни. Дети отстают в физическом развитии, вялы, сонливы, плохо сосут. В
соматическом состоянии грубых аномалий развития как правило не отмечается.
Однако нередко наблюдается нарушение формирования зубов, их неправильный
рост и предрасположенность к кариесу. В неврологическом статусе к числу ранних
симптомов относятся глазодвигательные расстройства, опистотонус и судороги. В
дальнейшем отмечаются резкая гипотония или регидность мышц затылка, парезы
лицевого нерва, косоглазие, ограничение взора вверх , симптом «заходящего
солнца», а также подкорковая дизартрия в сочетании с дефектами слуха.
Наиболее эффективным методом лечения гемолитической болезни
новорождённых является заменное переливание крови, проводимое при высоком
почасловом приросте непрямого билирубина.
Клинические проявления психического недоразвития при билирубиновой
энцефалопатии определяется степенью органического поражения головного мозга.
( Г.е. Сухарева,1965).
В структуре олигофренического дефекта большой удельный вес занимают

признаки психоорганического синдрома. Мышление характеризуется



медлительностью, инертностью, тугоподвижностью, склонностью к застреванию.
Отмечается также резкое недорозвитие памяти, обусловленное в большинстве
случаев дефектами слуха, неустойчивость активного внимания и нарушения
деятельности. Для речи характерны аграмматизмы, смазанность, начеткость
звукопроизношения и элементы сенсорной афазии.
Психоорганический синдром проявляется также в повышенногй возбудимости и
лабильности эмоционально-волевой сферы.
Более сложная структура олигофренического дефекта выявляется у больных с
грубыми нарушениями слуха. В этих случаях на первый план выступает
недостаточность вербального мышленияи несостоятельность при выполнении
заданий, связанных с речевой переработкой инструкций, при негрубом
недоразвитии наглядно-действенного мышления. У больных особенно
страдающих парезами и параличами, могут наблюдаться также расстройства
пространственного анализа и синтеза.



Олигофрения, обусловленная гидроцефалией.

Гидроцефалия- расширение желудочковых систем мозга и субарахноидальных
пространств за счет увеличения количества цереброспинальной жидкости в
вентрикулярной системе- представляет собой симптомокомплекс, наблюдающийся
при различных формах олигофрении . в отдельных случаях она является основным
фактором, определяющим патогенез, клинику и динамику заболевания, что и дает
основание выделить в относительно самостоятельную форму олигофрении.
Принято выделять следующие формы гидроцефалии: наружную и внутреннюю,
открытую(сообщающуюся) и закрытую(окклюзионную), а по течению-острую и
хроническую, компенсированную идекомпенсированную.
Клинические проявления гидроцефалии имеют характерные особенности.
Обращает внимание увеличение размеров мозговой части черепа, имеющего
шарообразную форму с выпуклым лбом, напряженными родничками, иногда
выбухающими и пульсирующими, истонченной кожей, просвечивающей венозной
сетью. В отдельных случаях окружность черепа достигает 90 см и более.лицевая
часть по сравнению с мозговой кажется маленькой. У некоторых больных
наблюдается вегетативно-эндокринные расстройства, связанные с давлением
ликвора на область гипофиза и промежуточного мозга. Неврологические
расстройствапри гидроцефалии разнообразны и проявляются нистагмом,
спастическими парезами и параличами конечностей, нарушением мышечного
тонуса, расстройствами координации и патологическими рефлексами.
Психическое состояние больных гидроцефалией характеризуется особенностями.
Степень психического недоразвития может колебаться отлегкой дебильности до
идиотии. Речь, как правило, развита лучше, чем мышление. Больные обладают
большим запасом слов, пользуются заученными речевыми штампами и сложными
оборотами, смысла которых часто не понимают, отмечается склонность к
«рассуждениям». У многих детей обнаруживается хорошая механическая память,
способность к счетным опирациям, музыкальный слух. Настроение больных чаще
повышенное, с оттенком эйфории, благодушия. Динамика клинических проявлений
зависит от характера ликвородинамических нарушений.
у части больных гидрочефалия может стабилизироваться. При
компенсированных и субкомпенсированных формах гипертензионный синдром
клинически может не проявлятся, несмотря на значительную внутреннюю
гипертензию. При декомпенсированной гидроцефалии с нарастанием
гипертензионного синдрома нередко возникают явления церебрастении,
судорожные состояния и неврологические симптомы, сопровождающиеся
ухудшением психического состояния больных.
Диагноз гидроцефалии устанавливается на основании данных клиники и
рентгенологического обследования.



Олигофрения, обусловленная ранними постнатальными экзогенно-органическими
поражениями головного мозга.

Среди постнатальных церебральных заболеваний, которые могут вести к
развитию олигофрении, основное место занимают энцефалиты, энцефаломиелиты,
менингоэнцефалиты, реже менингиты.
Энцефалиты принято делить на первичные, возникающие при воздействии
специфического нейротропного возбудителя, и вторичные, развивающиеся как
осложнение при других заболеваниях( гриппе, скарлатине, туберкулёзе и др.)
При постинфекционных поражениях ЦНС характер резидуальных клинических
проявлений в большей степени зависит не от особенностей этиологического
фактора, а от реактивности нервной ткани, обусловленной индивидуальными
особенностями. Клинически сходные синдромы могут быть следствием самых
различных в этиологическом отношении заболеваний головного мозга. Глубокий
интеллектуальный дефект чаще наблюдается у детей, перенёсших заболевание в
первые два года жизни: в этом возрасте в связи с незрелостью защитных
механизмов процесс принимает диффузный характер и приводит к обширным
поражениям мозговой ткани.
В генезе постинфекционных и посттравматических нарушений психического
развития играет роль не только выпадение определенных мозговых элементов, но и
образование кист, рубцов, разрастание соединительной ткани. Затруднение
циркуляции ликвора и крови может вести к застойным явлениям и вследствие
кислородной недостаточности к вторичным склеротическим изменениям мозговой
ткани.
Степень глубины и структура интеллектуального дефекта при дaHHЬ~
олигофрениях чрезвычайно разнообразны. В одних случаях преобладают
симптомы недоразвития, свойственные для типичных форм олигофрении, в
других- интеллектуальная недостаточность имеет неравномерный, мозаичный
характер, приближаясь по структуре к органической деменции. Показательно
наличие в структуре дефекта признаков психоорганического синдрома,
психопатоподобного поведения и других психопатологических симптомов.



Олигофрения, обусловленная асфиксией при рождении или механической родовой
травмой.

Данные от частоте умственной отсталости среди детей, перенёсших асфиксию и
родовую травму, колеблются в широком диапозоне - от 1,9 до 60%(Б.ВЛебедев).
Г.Е. Сухарева отмечает, что асфиксия и родовая травма редко являются
единственным фактором, вызывающим возникновение олигофрении.
Г.Е. Сухарева, Е.М.Мастюкова и ряд других авторов выделяют особенности

клинической картины олигофрении, обусловленной асфиксией и родовой
травмой, в зависимости от того, какой из этих двух факторов является ведущим.
Если заболевание вызвано только асфиксией, клиническая картина более
однотипна:преабладают астенические проявления в сочетании с вялостью,
слабостью побуждений, замедлением психических процессов, эмоциональной
лабильностью, быстрой утомляемостью и истощаем остью. При последствиях
механической родовой травмы мозга чаще наблюдаются состояния резкого
психомоторного возбуждения, эксплозивность, более грубые расстройства памяти
и внимания, нарушения речи, расторможение влечений, а также очаговые
неврологические симптомы и судорожные припадки.
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