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Аутизм – одно из расстройств, наиболее 

активно изучаемых в детской психиатрии. 

Возрастание медицинской и социальной 

значимости аутистических расстройств свя-

зано не только с их более точной диагнос-

тикой, выявляемостью и, соответственно, 

уточнением распространенности (по дан-

ным F. Volkmar и A. Klin (41), от 0,7 до 21,1 

на 10000 детей, по данным C. Gillberg (33) - 

до 50-100 случаев на 10000), но и с тем, что 

аутизм был выявлен при различных забо-

леваниях, в структуре которых он нередко 

выступает как психотическая составляю-

щая (1, 16, 18-21).

Понятие атипичного аутизма впервые 

было сформулировано в МКБ-10 (15) как 

общее расстройство развития, которое 

отличается от аутизма либо по возрасту 

начала, либо по симптоматике. В указан-

ную классификацию включены атипичный 

детский психоз и умеренная умственная 

отсталость с аутистическими чертами. 

К настоящему времени сложилось два 

основных направления в изучении атипич-

ного аутизма в детском возрасте. Первое из 

них включает в себя выделение случаев эндо-

генного процессуального аутизма, когда 

атипичный аутизм выступает в структуре 

шизофренического психоза (17-21, 25). 

Второе направление связано с исследо-

ванием атипичного аутизма как синдрома 

в рамках заболеваний разной нозологичес-

кой природы (1, 3, 4, 6, 12, 14, 28, 29, 31, 32, 

39).

Н.В. Симашковой (19) показано, что к 

атипичному аутизму в детском возрасте 

относятся большинство наиболее тяже-

лых психотических форм аутизма в струк-

туре нозологически разных заболеваний: 

при злокачественной детской шизофрении, 

синдроме Дауна, Мартина-Белл, синдроме 

Ретта, при которых аутизм, как первичное 

негативное расстройство, отмечается на 

всем протяжении болезни. 

Тяжелые формы атипичного 
аутизма в детском возрасте

(клинические, нейрофизиологические,
коррекционные аспекты)

Í.Â. ÑÈÌÀØÊÎÂÀ, Ë.Ï. ßÊÓÏÎÂÀ
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Целью настоящего исследования было 

определение клинических границ злокачест-

венных форм атипичного аутизма в детском 

возрасте, его психопатологических и специ-

фических возрастных проявлений, нозоло-

гических особенностей, а также уточнение 

патогенетических аспектов.

Часть материалов, входящих в рамки 

этого исследования, были опубликованы 

ранее (2, 3, 17-21, 27). Настоящая публи-

кация представляет собой расширение 

наблюдений и их обобщение в аспекте осо-

бенностей психотических проявлений зло-

качественных форм атипичного аутизма в 

детстве, динамики течения, исходов, лече-

ния и реабилитации.

Материалы и методы 1

В первичную исходную выборку вошло 

370 больных с нарушениями психического 

развития (223 мальчика и 147 девочек в воз-

расте от 2 до 14 лет). По нозологическим 

диагнозам они распределились следующим 

образом: 120 больных с детским процес-

суальным аутизмом (или ранней детской 

шизофренией), 100 больных с синдромом 

Ретта, 50 больных с синдромом Мартина-

Белл, 100 больных с синдромом Дауна. Все 

заболевания, вошедшие в когорту, отне-

сены в МКБ-10 (1994) к общим (первазив-

ным) расстройствам развития. Выбор иссле-

дованных нозологических групп обоснован 

их наибольшей предрасположенностью к 

аутистическим расстройствам.

В дальнейшем дифференцированный кли-

нический анализ позволил выделить из этой 

первичной выборки 80 больных с тяжелыми 

психотическими формами аутизма (21,5%), 

что отражает объективную картину час-

тоты в популяции больных с атипичным 

аутизмом - до 15-20% (1, 3, 17-21, 29, 32, 

33). В том числе среди них оказались: с ати-

пичным процессуальным аутизмом (АПА), 

шизофренического спектра, - 22 больных; 

с атипичным аутизмом при генетической 

патологии (хромосомного, генного генеза) 

- 58 больных (при синдроме Ретта (СР) – 

21 больной; при синдроме Мартина-Белл 

(Х-ФРА) – 19 больных; при синдроме Дауна 

(СД) – 18 больных). Среди изученных боль-

ных было 43 мальчика и 37 девочек. 

 Все 80 изученных больных со злокачест-

венными формами атипичного аутизма были 

прослежены клинико-катамнестически на 

протяжении 7-10 лет. Возраст больных к 

моменту первичного обследования коле-

бался от 2 до 5 лет (средний возраст 3 года).

Отбор больных осуществлялся с учетом 

следующих основных критериев:

Критерии включения: 1) соответствие 

состояния больных критериям диагностики 

общих расстройств развития (F84), ати-

пичного аутизма (F84.11), синдрома Ретта 

(F84.2) по МКБ-10 [1994]; 2) соответствие 

критериям диагностики атипичного про-

цессуального аутизма и аутистических рас-

стройств при генетически обусловленной 

(хромосомной, генной) патологии: синдро-

мах Ретта, Мартина-Белл, Дауна, по клас-

сификации НЦПЗ РАМН [2005]; 3) мани-

фестация болезни в первые три года жизни;      

4) доминирование аутистической симптома-

тики на всем протяжении течения болезни; 

5) наличие тяжелого аутизма по шкале 

Childhood Autism Rating Scale – CARS (40) в 

приступах психоза.

Соответственно, критериями исключе-

ния явились: 1) другие формы атипичного 

аутизма при хромосомной патологии (син-

дромы Ангельмана и др.), при нарушениях 

обмена веществ (фенилкетонурия, тубероз-
1 Исследование проводилось на базе поликлинического отделения и дневного полустационара для 

детей-аутистов Отдела по изучению проблем детской психиатрии с группой исследования детского аутизма 
(руководитель – проф. И.А. Козлова) Научного центра психического здоровья РАМН (директор – академик 
РАМН, проф. А.С. Тиганов).
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ный склероз и др.); 2) формы экзогенного 

аутизма (при органических поражениях 

ЦНС); 3) другие расстройства аутистичес-

кого спектра (синдром Аспергера); 4) слу-

чаи детских психозов без выраженного про-

явления аутизма.

Время появления первых признаков ати-

пичного аутизма у больных с разными забо-

леваниями несколько различалось, о чем 

свидетельствуют данные таблицы 1.

Приведенные в таблице характеристики 

достаточно типичны для перечисленных 

болезней (1, 4, 6, 12, 14, 17-21, 32, 33), т.е. в 

этом отношении изученная выборка была 

достаточно репрезентативной.

Характеристику нозологических групп 

больных дополняют сведения о патологии 

беременности и родов у матерей больных, а 

также о наличии патологии периода ново-

рожденности, представленные ниже. Час-

тота патологии беременности была высокой 

у матерей больных АПА (77%) и СД (83%); 

значительно меньшей – при СР и Х-ФРА 

(соответственно в 38% и 42%). Патология 

родов встречалась чаще всего у матерей 

больных в группе с СД (78%) и была менее 

выраженной в группах с АПА (50%), СР 

(48%), синдромом Х-ФРА (37%). Сочета-

ние патологии беременности и родов также 

преобладало у матерей детей, больных син-

дромом Дауна (78%). Патология периода 

новорожденности значительно преобла-

дала в группе больных СД (94%) в сравнении 

с менее выраженной при АПА, СР, Х-ФРА 

(соответственно, 59%, 52%, 42%).

Основными методами исследования в 

данной работе были клинико-психопатоло-

гический, клинико-катамнестический и пси-

хометрический.

Для определения выраженности аутизма 

применялась шкала оценки детского аутизма 

[Childhood Autism Rating Scale – CARS (40)]. 

В соответствии с этой шкалой тяжесть 

аутизма определялась в баллах. Итого-

вая оценка в диапазоне от 15 до 29 баллов 

соответствует отсутствию аутизма, легкий / 

умеренно выраженный аутизм - 30-36 бал-

лов, тяжелый - 37-60 баллов. В диапазоне 

тяжелого аутизма в ряде случаев дополни-

тельно выделяют крайне тяжелый аутизм - 

42-60 баллов.

Дополнительно использовались методы 

генетического анализа, которые были необ-

ходимы для уточнения характера генети-

Воз-

раст,

месяцы

Число больных

АПА СР Х-ФРА СД

Абс. % Абс. % Абс. % Абс. %

0 - 6 1 4,5 0 - 0 - 0 -

7 - 12 2 9 0 - 9 47,0 0 -

13 – 18 17 77,0 16 76,5 6 32,0 0 -

19 – 24 1 4,5 0 - 3 16,0 4 22,0

25 – 30 0 - 2 9,5 0 - 11 61,0

31 – 36 1 4,5 2 9,5 1 5,0 3 17,0

37 и > 0 - 1 4,5 0 - 0 -

Итого 22 100,0 21 100,0 19 100,0 18 100,0

Таблица 1
РАСПРЕДЕЛЕНИЕ БОЛЬНЫХ ПО ВОЗРАСТУ К НАЧАЛУ РАЗВИТИЯ

АТИПИЧНОГО АУТИЗМА ПРИ РАЗЛИЧНЫХ ЗАБОЛЕВАНИЯХ
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ческой патологии 1.

Кроме того проводились электроэнцефа-

лографические исследования с компьютер-

ным статистическим анализом ЭЭГ.

Электроэнцефалограммы (ЭЭГ) регист-

рировались от 16 областей скальпа (заты-

лочных, теменных, центральных, лобных и 

3-х височных обоих полушарий). Исполь-

зовалась монополярная схема отведения 

с референтными объединенными ушными 

электродами. Проводился компьютерный 

статистический анализ записей, получен-

ных в условиях спокойного бодрствования 

с закрытыми глазами или в темном поме-

щении, если ребенок не мог закрыть глаза. 

Анализ ЭЭГ проводился с использованием 

метода быстрого преобразования Фурье. 

Сравнивались абсолютные и относительные 

значения амплитуды спектральной плот-

ности в частотном диапазоне от 1.5-а до 

25-и Гц с оценкой достоверности различий 

групп по Т-критерию Стьюдента. Проводи-

лось также статистическое сравнение раз-

личий ЭЭГ каждого ребенка с нормативной 

базой данных ЭЭГ того же возраста (Z-кри-

терий).

В рамках настоящего исследования про-

водилось также сопоставление особеннос-

тей клинических проявлений и течения пси-

хозов у изученных больных в переходные 

возрастные периоды или периоды возраст-

ных кризов: I - в 2-4 года ; II - в 6-8 лет; III - в 

12-18 лет [по А.Е. Личко (13)].

Статистическая обработка данных про-

изводилась в пакете компьютерных про-

грамм Statistica 5.0.

Результаты исследования
В результате проведенного исследования 

было установлено, что основной клинико-

психопатологической особенностью разви-

тия заболевания в изученных случаях, с уче-

том психотической составляющей, было его 

формирование на основе следующих трех 

клинических аспектов.

Первый из них касается проявлений 

дизонтогенеза, который выявлялся до 

манифестации психоза и оставался на всем 

протяжении болезни. Особенности домани-

фестного дизонтогенеза соответствовали 

выделенным О.П.Юрьевой (26) – задержан-

ному или диссоциированному типам и ока-

зались различными в зависимости от нозо-

логической природы заболевания (табл. 2).

Так, на своего рода противоположных 

полюсах находились атипичный процессу-

альный аутизм – 100% случаев диссоции-

рованного аутистического дизонтогенеза 

(и отсутствие задержанного типа) и синд-

ром Дауна и синдром Мартина-Белл – 100% 

случаев задержанного типа дизонтогенеза 

(и отсутствие его диссоциированного вари-

анта). Синдром Ретта занимал промежуточ-

ное положение, поскольку при нем в 43% 

встречался диссоциированный дизонтоге-

нез, в 9% - задержанный, в 48% в домани-

фестном периоде отмечался нормальный 

онтогенез. После перенесения манифест-

ного и повторных приступов психоза тип 

дизонтогенеза у всех больных становился 

задержанным.

Вторым клиническим аспектом являют-

ся проявления аутизма, которые обнаружи-

ваются у больных в разные сроки (см. табл. 

2). Напомним, что по E.Bleuler (30) аутизм 

проявляется отгороженностью больного 

от внешнего мира с уходом в мир внутрен-

ний, нарастающей изоляцией от окружаю-

щих и погружением в мир фантазий. Более 

близкое к характеристике аутизма в детстве 
1 Эти исследования осуществлялись в Лаборатории молекулярной цитогенетики нервно-психических 

заболеваний Московского НИИ педиатрии и детской хирургии Росздрава (руководитель - проф. С.Г. 
Ворсанова) и в лаборатории клинической цитогенетики Медико-генетического научного центра РАМН 
(руководитель - проф. Д.В. Залетаев).
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определение, в котором отражены понятия 

не только E. Bleuler, но и L. Kanner (36), а 

также других детских психиатров, дано  А.С. 

Тигановым и В.М. Башиной (25): «аутизм в 

детстве представлен кругом расстройств, 

характеризующихся нарушением психичес-

кого развития, аутистической формой кон-

тактов с окружающими, расстройствами 

речи, моторики, стереотипностью деятель-

ности и поведения, приводящими к социаль-

ной дезадаптации». 

 И, наконец, третий клинический 

аспект, определяющий злокачественный 

атипичный аутизм в детстве, представлен 

собственно психозами [Симашкова Н.В. 

(18, 19)]. Они имеют место при всех 4-х рас-

стройствах, весьма различных по нозоло-

гической природе, и характеризуются сле-

дующими общими для всех изучавшихся 

случаев особенностями. Прежде всего речь 

идет о регрессивно-кататонических психо-

зах с достаточно четкими этапами (стади-

ями) развития - аутистической (1-я), регрес-

сивной (2-я) и кататонической (3-я). Кроме 

того, имеет место приступообразное тече-

ние таких психозов с развитием указанных 

стадий в каждом приступе, вариабельных 

по структуре и по продолжительности – в 

зависимости от характера расстройства, 

особенностей дизонтогенеза и собственно 

тяжелого аутизма, а также длительности 

заболевания к периоду наблюдения. Говоря 

о регрессивно-кататонических психозах 

применительно к изученным наблюдениям, 

необходимо отметить, что имеется в виду 

доминирование в клинической картине пси-

хоза проявлений общего регресса поведе-

ния с утратой многих ранее приобретенных 

навыков и функций в его сочетании с выра-

женными двигательными стереотипиями 

кататонического типа 1.

Что касается манифестации психоза, то 

средний возраст больных в этот период при 

АПА составлял 16,3 + 2,1 месяца, при синд-

роме Ретта 19,7 + 2,9 месяца, при синдроме 

Х-ФРА – 14,9 + 2,4 месяца, при СД – 27,5 + 

1,4 месяца, т.е. в среднем был в пределах от 

1 до 2 лет. При АПА, Х-ФРА, СД манифес-

тные и повторные психозы возникали пре-

имущественно аутохтонно и после сомато- 

и психогений. Выход из приступов при всех 

рассмотренных заболеваниях был литичес-

ким и сопровождался проявлениями стой-

кого гипердинамического синдрома. Про-

Заболевание Дизонтогенез

Задержанный Диссоциированный

Абс. % Абс. %

АПА 0 0 22 100

СР 2 9 9 43

Х-ФРА 19 100 0 0

СД 18 100 0 0

Таблица 2
ТИПЫ ДОМАНИФЕСТНОГО ДИЗОНТОГЕНЕЗА

В РАЗНЫХ ГРУППАХ БОЛЬНЫХ С АТИПИЧНЫМ АУТИЗМОМ

Примечание: при СР у 10 (48%) больных в доманифестном периоде отмечался нормаль-

ный онтогенез . 

1 В дальнейшем именно о регрессе в указанном здесь смысле идет речь при сопоставлении проявлений 
психоза с нейрофизиологическими данными (ЭЭГ).
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должительность приступов психоза как 

манифестных, так и повторных была самой 

длительной в группе больных АПА (в сред-

нем 3 года). У больных СД приступы были 

самыми короткими, но протекали сериями из 

3-4-х приступов. Стадии развития болезни 

при СР приближались по психопатологи-

ческой структуре к стадиям (этапам) разви-

тия регрессивно-кататонического приступа 

психоза у больных с АПА, Х-ФРА, СД. 

Особенностью наблюдавшихся приступов 

при всех 4-х изученных заболеваниях было 

повторение стадий от 1-й аутистической до 

3-й кататонической, через 2-ю стадию рег-

ресса. Речь идет о том, что имела место как 

бы «концентрация» перечисленных стадий 

в психозе с возвращением к аутистической в 

межприступном периоде, но с уменьшением 

степени выраженности аутизма (до легкого/

умеренно выраженного).

Частота приступов в изученных случаях 

была достаточно высокой (табл. 3).

Что касается глубины аутизма, то раз-

личия между отдельными нозологичес-

кими заболеваниями в доманифестном 

периоде были незначительными (от 20 до 

29 баллов, что по шкале CARS соответс-

твовало «отсутствию аутизма»). В периоде 

психоза его выраженность колебалась от 

30 до 60 баллов. При этом наиболее тяже-

лой она была во всех случаях на 2-й стадии 

«регресса» (табл. 4). Глубина аутизма, утя-

желяясь в период регрессивно-кататони-

ческих приступов психоза, вне его обостре-

ний соответствовала легкому/умеренному 

(30-36 баллов).

Сравнительное изучение психотических 

форм атипичного аутизма разного генеза 

в детском возрасте позволило представить 

также особенности их развития в динамике 

при отдельных заболеваниях. Остановимся 

на этих данных.

Клиническое исследование злокачествен-

ных форм атипичного аутизма в детском 

возрасте

Атипичный процессуальный аутизм

Больные этой группы (22 человека) пере-

несли за период наблюдения 44 регрессив-

но-кататонических приступа психоза с 

тяжелым аутизмом (22 из них были мани-

фестными и 22 - повторными). Аутизм у 

больных сохранялся на протяжении всего 

периода наблюдения, изменяясь лишь по 

степени выраженности: от тяжелого в при-

ступах психоза (37–60 баллов по CARS) до 

легкого/умеренно выраженного (30–36 бал-

лов) - вне обострений. 

Заболевание Число 

больных

Общая частота при-

ступов в группе

Среднее число приступов на одного 

больного

АПА 22 44 2

СР 21 21 1

Х-ФРА 19 57 3

СД 18 132 7

Таблица 3

ЧАСТОТА ПРИСТУПОВ ПСИХОЗА В ИЗУЧЕННЫХ ГРУППАХ БОЛЬНЫХ
ЗА ВЕСЬ ПЕРИОД НАБЛЮДЕНИЯ 

Примечание: в случаях СД приступы протекали сериями по 3-4, это объясняет их общее 

высокое число в сравнении с другими рассмотренными заболеваниями.
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 Манифестация заболевания имела место 

в пределах от 4-6 до 36 месяцев жизни (сред-

ний возраст 16,3 + 2,1 месяца). Пик манифес-

тации в форме регрессивно-кататоничес-

кого психоза приходился на возраст 16-18 

месяцев. Начало атипичного аутизма было 

в 19 случаях (86%) аутохтонным, в одном 

(5%) - психогенным, в двух (9%) - сомато-

генно обусловленным. Наблюдалась чет-

кая стадийность (этапность) в развитии как 

манифестного, так и повторных регрессив-

но-кататонических приступов психоза. 1-я 

аутистическая стадия психоза (1-6 месяцев) 

проявлялась отрешенностью, самоизоля-

цией, угасанием эмоций, снижением актив-

ности, остановкой развития с углублением 

аутизма (от 32 до 50 баллов). 

2-я - стадия регресса (6–12 месяцев) 

характеризовалась дальнейшим снижением 

активности, нарастанием глубины аутизма 

до крайне тяжелого (от 50 до 60 баллов), 

утратой речи, навыков самообслуживания, 

опрятности, поеданием несъедобного (син-

дром Пика). На этом этапе психоза ста-

новились особенно выраженными двига-

тельные стереотипии. Следует подробнее 

остановиться на стереотипной активности, 

поскольку она является одним из диагнос-

тических критериев детского и атипичного 

аутизма по МКБ-10 (15). Больные совер-

шали самые различные движения верхними 

конечностями: вытягивали пальцы рук и 

тут же сжимали их в кулак, накладывали 

один палец на другой, быстро выбрасы-

вали пальцы вперед, сжимали их в кулачки 

и вертели ими перед глазами, поднимали 

руки на уровень плеч или держали высоко 

над головой. Возвращались свойственные 

более ранним этапам развития примитив-

ные жесты в виде хаотических атетозопо-

добных движений в пальцах кистей. Боль-

ные периодически напрягали мышцы торса, 

прижимали согнутые в локтевых суставах 

руки к туловищу и тут же совершали раз-

нообразные причудливые движения, взма-

хивали руками, как крыльями, потирали 

кисти друг о друга. При этом у данных боль-

ных регресс почти не затрагивал крупную 

моторику. Калейдоскоп двигательных сте-

реотипий был настолько велик, а их харак-

тер и смена столь частыми, что поведенчес-

кие фенотипы при АПА менялись в течение 

коротких временных промежутков. В связи 

с этим, для уточнения нозологического диа-

гноза и дифференциации с другими фор-

мами психотического атипичного аутизма 

на данном этапе, возникала необходимость 

проведения молекулярно-генетического 

обследования. 

3-я - кататоническая стадия психоза (от 

1,5 до 2-х лет) характеризовалась смягче-

нием выраженности тяжелого аутизма (от 

Стадии пси-

хоза

Нозология

аутистическая 

стадия (1- я)

стадия регресса (2 - я) кататоничес-

кая стадия (3 - я)

АПА 32-50 50-60 45-50

СР 30-45 45-55 45-55

Х-ФРА 40-50 50-60 37-45

СД 37-50 50-55 37-40

Таблица 4
ТЯЖЕСТЬ АУТИЗМА ПО ШКАЛЕ CARS В БАЛЛАХ В РАЗНЫХ ГРУППАХ БОЛЬНЫХ

В ПЕРИОДЕ РЕГРЕССИВНО-КАТАТОНИЧЕСКОГО ПРИСТУПА ПСИХОЗА
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50 до 45 баллов), появлением выраженных 

кататонических расстройств в форме двига-

тельного возбуждения с манежным бегом, 

кружениями, раскачиваниями по диаго-

нали или из стороны в сторону в положении 

стоя, сидя и лежа, прыжками, лазанием по 

мебели, карабканием наверх с импульсив-

ностью, негативизмом, недержанием белья, 

глотанием пищи кусками, однообразными 

двигательными стереотипиями в кистях 

рук.

По завершении 3-й стадии у всех 22-х 

больных АПА имел место постепенный 

(литический) выход из психоза. В ремиссии 

выступало устойчивое гиперкинетическое 

расстройство с импульсивностью, неврозо-

подобные (в виде примитивных навязчивос-

тей) расстройства. Аутизм смягчался (от 38 

до 32 баллов), при этом частично преодоле-

вался регресс в развитии. Появлялась слабая 

познавательная активность. Больные реа-

гировали на окружающих, но эмоциональ-

ная привязанность к родным не формирова-

лась. Больные лучше понимали обращенную 

речь, но экспрессивная речь не восстанавли-

валась. Формировались навыки опрятности. 

В целом аутизм в виде отгороженности от 

окружающей действительности со стерео-

типными формами деятельности сохра-

нялся на протяжении всего заболевания.

Сопоставление по времени стадий раз-

вития описанных психозов и физиологи-

ческих кризовых периодов у больных пока-

зало следующее: манифестные приступы 

психоза возникали в I-м кризовом периоде, 

в то время как во II-м физиологическом 

кризовом периоде (в возрасте от 6 до 8 лет) 

развернутые регрессивно-кататонические 

приступы психоза c выраженным мотор-

ным возбуждением, как правило, не возни-

кали. Отмечались лишь фазные колебания 

активности (с длительностью в 1-2 недели) в 

виде усиления двигательного возбуждения 

с лазанием, ползанием, прыжками, игрой с 

пальцами рук, углублением аутистических 

расстройств (32-40 баллов), сменявшиеся 

гиперактивностью без углубления аутизма. 

Тотальная глубокая задержка в психичес-

ком развитии во II-м кризовом периоде 

онтогенеза (относительно благоприятном 

для психического развития) не преодолева-

лась, и больные были необучаемыми. 

 В периоде III-го физиологического воз-

растного криза (в пубертатном возрасте) 

все больные с АПА переносили повторные, 

близкие по психопатологической структуре 

к манифестным, но менее продолжительные 

(6-10 месяцев) регрессивно-кататонические 

приступы психоза, с углублением аутизма 

(50-60 баллов), остановкой психического 

развития и последующим нарастанием оли-

гофреноподобного дефекта.

Атипичный аутизм при синдроме 

Ретта

В каждом из 21-го изученного случая 

наличие синдрома Ретта было подтверж-

дено молекулярно-генетичским методом 

(определялся ген MeCP2 или наличие нерав-

ной инактивации хромосомы Х).

Манифестация заболевания в выделен-

ной группе больных определялась в преде-

лах от 13 до 36 месяцев жизни (средний воз-

раст 19,7 + 2,9). Пик манифестации болезни, 

так же как и у больных детским процессу-



À Ó Ò È Ç Ì  È  Í À Ð Ó Ø Å Í È ß  Ð À Ç Â È Ò È ß

9

1/2008

альным аутизмом, приходился на возраст 

16-18 месяцев жизни ребенка. Начало забо-

левания было у 12 больных (57%) аутохтон-

ным, у 6-ти (29%) – психогенным, у 3-х (14%) 

- соматогенно обусловленным. Атипичный 

аутизм у этих больных сохранялся на про-

тяжении всего периода наблюдения (более 

10 лет) и изменялся лишь по степени выра-

женности на разных стадиях болезни.

На основании детального изучения уста-

новлены следующие особенности клиничес-

ких проявлений стадий развития болезни 

при СР с атипичным аутизмом: для 1-й ста-

дии – аутистической (3-10 месяцев) были 

характерными аутистическое отрешение, 

нарушение коммуникативных навыков, 

появление индифферентности к окружаю-

щим, снижение познавательной активности, 

замедление психофизического развития с 

последующей его остановкой, а также про-

дуктивные расстройства в форме фобий, 

аффективных нарушений (дистимии или 

гипомании с дурашливостью). Аутизм в 

течение этой стадии углублялся от 30 до 45 

баллов, т.е. от легкого/умеренно выражен-

ного до тяжелого.

На 2-й стадии - регресса (от нескольких 

месяцев до полутора лет) у больных интерес 

к окружающему полностью утрачивался, 

они переставали реагировать на родных, 

не смотрели в глаза, целиком погружались 

в свой собственный мир. Выраженность 

аутизма продолжала углубляться (от 45 до 

55 баллов). Игровая деятельность стерео-

типизировалась и переходила на протопа-

тический уровень, исчезали навыки само-

обслуживания и опрятности, пропадала 

экспрессивная и рецептивная речь. В кистях 

рук возникали движения древнего архаи-

ческого уровня: «моющего» или потираю-

щего типа и ряд других движений – битье 

кистями по подбородку, касание пальцами 

рук подбородка, носа, шеи, груди, заведе-

ние рук назад, за спину, поднятие их над 

головой, потягивание себя за волосы или 

за уши. Эти движения заполняли почти 

все время, они совершались стереотипно и 

насильственно, прерывались только при их 

удерживании или во сне. При этом нарас-

тала редукция целенаправленных ручных 

движений, отмечалась полная утрата при-

обретенных к этому времени навыков: боль-

ные переставали захватывать и удерживать 

в руках предметы. Кроме ручных стереоти-

пий, у больных СР отмечались также сте-

реотипные движения языка, облизывание 

пальцев кистей, закладывание их и предме-

тов в рот. Нарушалась крупная моторика, 

походка становилась атактической, больные 

часто спотыкались. Частично у них утрачи-

валась способность спускаться с лестницы, 

но в целом навык ходьбы сохранялся.

3-я стадия болезни, которая обознача-

ется в литературе как «псевдостационар-

ная», характеризовалась периодически воз-

никающим двигательным возбуждением с 

импульсивностью и негативизмом, бруксиз-

мом, двигательными стереотипиями. Опи-

санные расстройства было трудно отличить 

от кататонических 1.

Постепенно  выраженность аутистичес-

кой отрешенности становилась колеблю-

щейся, возобновлялись попытки кратков-

ременного общения, восстанавливалась 

глазная реакция. Глубина тяжелого аутизма 

на данной стадии болезни смягчалась от 

55 до 45 баллов. Оживлялось эмоциональ-

ное отношение к родным. Стереотипии в 

моторной сфере сохранялись, но стано-

вились менее интенсивными, приобретали 

более обыденный характер, перемежались 

«светлыми промежутками». При ослабле-

нии интенсивности двигательных стереоти-

пий смягчалась отрешенность, отмечалась 

1 В данном исследовании 3-я стадия болезни при СР названа кататонической.
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положительная динамика в развитии рецеп-

тивной и частично экспрессивной речи. 

Насильственные движения видоизменялись, 

протекали с характером навязчивостей.

Описанная 3-я стадия болезни у больных 

СР с атипичным аутизмом, как указывают 

ряд исследователей (31, 34), может продол-

жаться десятилетиями. По нашим наблюде-

ниям, на 3-й стадии болезни были возможны 

колебания состояния (преимущественно 

во II-м и III-м кризовых периодах онтоге-

неза), возникающие как аутохтонно, так и 

после психогений или соматогений, прояв-

ляющиеся в углублении аутистических рас-

стройств (до 40-45 баллов): усилении дви-

гательных стереотипий с периодическим 

углублением регресса, сменяющиеся через 

короткие промежутки времени (2-3 недели) 

проявлениями гипердинамического синд-

рома с суетливостью, бесцельным переме-

щением в пространстве, импульсивностью 

и уменьшением выраженности аутизма (до 

32-37 баллов). Это делало течение болезни 

на 3-й стадии синдрома Ретта волнообраз-

ным. 

Однако, ни у одного из обследованных 

нами больных с атипичным аутизмом при 

СР за период наблюдения (более 10 лет) пол-

ной утраты навыков ходьбы и спастической 

ригидности (перехода в IV стадию «тоталь-

ной деменции», описанную при синдроме 

Ретта рядом исследователей (1-3, 5, 31), не 

наступило. В 1/3 изученных случаев при СР 

с атипичным тяжелым аутизмом к концу 2-й 

- началу 3-й стадии возникали различного 

типа и характера эпилептические припадки.

 Следует отметить, что поведенческие 

фенотипы на 3-й стадии болезни у одних и 

тех же больных менялись столь часто, что 

нередко и неоднократно возникала необхо-

димость нозологической дифференциации 

этих случаев с атипичным процессуальным 

аутизмом.

Атипичный аутизм при синдроме Мар-

тина-Белл

Диагноз синдрома Мартина-Белл, или 

ломкой Х-хромосомы (Х-ФРА), у всех 19-ти 

больных был подтвержден методами моле-

кулярной генетики. Манифестация забо-

левания в этих случаях происходила в воз-

расте от 7 до 36 месяцев (средний возраст 

14,9 + 2,4). Пик манифестации в форме рег-

рессивно-кататонического приступа пси-

хоза приходился на 12-14 месяцев жизни. 

Начало заболевания у 16-ти больных (84%) 

было аутохтонным, у одного (5%) - психо-

генным, у 2-х (11%) - соматогенно спрово-

цированным. Больные атипичным аутизмом 

при Х-ФРА перенесли 57 регрессивно-ката-

тонических приступов (19 манифестных и 

38 повторных). Глубина аутизма менялась 

от тяжелого в приступах психоза (37–60 

баллов) до легкого/умеренно выраженного 

(30–36 баллов) вне обострений. В этих слу-

чаях также наблюдалась четкая стадийность 

(этапность) в развитии регрессивно-ката-

тонического приступа психоза, имеющего, 

однако, свои отличительные особенности.

Так, 1-я - аутистическая стадия приступа 

(6-12 месяцев) характеризовалась доми-

нированием у больных отторжения так-

тильного контакта с матерью, что сочета-

лось с боязливостью, избеганием взгляда. 

Резко снижалась активность, останавлива-

лось психическое развитие. Выраженность 

аутизма соответствовала тяжелой его сте-

пени (40-50 баллов). К особенностям аутис-

тического поведения у этих больных можно 

отнести его осциллирующий характер с 

периодически возникающей тенденцией к 

смягчению отрешения. 

На 2-й - регрессивной стадии (12-24 

месяца) степень аутизма еще более углубля-

лась (от 50 до 60 баллов), нарастала отрешен-

ность, утрачивались навыки самообслужи-

вания, опрятности. Нарушалось понимание 



À Ó Ò È Ç Ì  È  Í À Ð Ó Ø Å Í È ß  Ð À Ç Â È Ò È ß

11

1/2008

обращенной речи, обеднялся словарный 

запас. У больных речевой поток с ускорен-

ным «выпаливанием» отдельных слов все 

чаще сопровождался запинками, персеве-

рациями. На фоне снижения психической 

активности речь распадалась на отдельные 

слоги, но через короткие промежутки вре-

мени (10-15 минут) на фоне подъема актив-

ности она могла вновь становиться связной. 

Были особенно выраженными двигательные 

стереотипии архаического уровня: потря-

хивания кистями при эмоциональном ожив-

лении, взмахи их на уровне плеч, как «кры-

льями», «поперечные» движения кистями. 

Больные в положении лежа поочередно 

сгибали и разгибали руки в локтевых и ноги 

в коленных суставах («молотящие» дви-

жения), совершали «рубящие» движения 

руками, складывали кисти рук в «замок» и 

били ими себя по подбородку, кусали пер-

вый и второй пальцы рук, тыльную повер-

хность кисти (до образования мозолей на 

коже).

3-я - кататоническая стадия (3-6 месяцев) 

приступа психоза у больных с атипичным 

аутизмом при Х-ФРА была менее выражен-

ной. Двигательное возбуждение чередо-

валось с субступорозными состояниями. 

Больные то раскачивались в положении 

сидя или стоя, подпрыгивали, совершали 

повороты вокруг себя, бесцельно бегали по 

кругу или по прямой, то застывали в позе 

«султана» или, подкладывая одну согнутую 

в коленном суставе ногу под себя, заводили 

голову под локоть (как «под крыло»). У всех 

больных была выражена эхолалия, у боль-

шей части – элективный мутизм. Двигатель-

ные стереотипии со временем видоизменя-

лись и упрощались. Степень аутистических 

расстройств была колеблющейся в пределах 

тяжелого аутизма (от 37 до 45 баллов). У 2-х 

больных отмечались эпилептические при-

ступы.

Спустя в среднем 3 года после манифес-

тации психоза наступал выход из психо-

тического состояния, в периоде которого 

уменьшались проявления аутизма (с 37 

до 32 баллов), но сохранялись колебания 

активности, преобладали гиперактивность с 

поведенческими расстройствами, агрессией 

к окружающим. Отмечалась лишь незначи-

тельная положительная динамика в психи-

ческом развитии.

 Что касается динамики развития психо-

зов и периодов физиологических кризов, то 

у всех этих больных во II-м и III-м возраст-

ных кризовых периодах отмечались повтор-

ные регрессивно-кататонические приступы, 

близкие к манифестным по психопатоло-

гической структуре, но менее продолжи-

тельные. Глубина аутизма в последующих 

приступах вновь резко нарастала и соот-

ветствовала его тяжелой степени (45-55 

баллов). В ремиссиях, напротив, явления 

аутизма смягчались (до 30-36 баллов), на 

первый план в клинической картине высту-

пали проявления задержанного дизонтоге-

неза с нарастающими проявлениями гипер-

динамического синдрома. Описанных ранее 

в литературе (1, 9, 10) проявлений нараста-

ния астении с тотальным снижением актив-

ности, свойственного собственно динамике 

синдрома Мартина-Белл, не отмечалось.

На высоте регрессивно-кататонического 

психоза больных с атипичным аутизмом 

при Х-ФРА по поведенческому фенотипу 

(клинической картине) было сложно отли-

чить от больных атипичным процессуаль-

ным аутизмом в периоде перенесения ими 

регрессивно-кататонического психоза. В 

ряде случаев для уточнения диагноза боль-

ным проводили повторное молекулярно-ге-

нетическое исследование.

Атипичный аутизм при синдроме Дауна

Диагноз СД у всех больных был под-

твержден с помощью методов цитогенети-
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ческого исследования. За все время наблю-

дения 18 больных этой группы перенесли 

132 регрессивно-кататонических приступа 

психоза. Как и в других группах больных, 

аутизм в этих случаях, также сохраняясь на 

всем протяжении наблюдения, менялся по 

степени выраженности от тяжелого в при-

ступах до легкого/умеренно выраженного 

вне обострений. Манифестация атипичного 

аутизма при СД в форме регрессивно-ката-

тонического приступа психоза возникала в 

возрастном периоде от 24-х до 36-и месяцев 

(средний возраст 27,5 + 1,4) и в 16-ти слу-

чаях (88%) была аутохтонной, в одном (5%) 

- психогенной, в одном (5%) – соматогенно 

обусловленной. Пик манифестации прихо-

дился на возраст 26-28 месяцев.

 На 1-й - аутистической стадии приступа 

(1-2 месяца) доминировали отрешенность, 

нарушения коммуникативных навыков, 

нарастание индифферентности к окружаю-

щим, углубление дизонтогенеза задержан-

ного типа с последующей остановкой пси-

хического развития и задержкой моторного 

развития (особенно навыка самостоятель-

ной ходьбы). Глубина аутизма увеличива-

лась от 37 до 50 баллов.

 2-я - регрессивная стадия (1-2 месяца) 

приступа психоза характеризовалась пол-

ной утратой навыков самообслужива-

ния, опрятности, регрессом речи, игровой 

деятельности, протопатическими формами 

познания окружающей действительности, 

появлением выраженных двигательных сте-

реотипий: перебирание пальцами по средней 

линии тела перед грудью, поперечные дви-

жения кистью у подбородка, битье сложен-

ными пальцами себя по лицу, хаотические 

атетозоподобные движения в кистях рук. 

Глубина аутизма соответствовала тяже-

лой степени (50-55 баллов). Эмоции значи-

тельно обеднялись, формировалась сим-

биотическая форма общения с близкими. 

Интеллектуальное развитие, задержанное 

изначально, еще более снижалось.

 3-я - кататоническая стадия (2-3 месяца) 

была наиболее выраженной в этой группе 

больных. Кататоническое возбуждение сме-

нялось ступорозными состояниями. Боль-

ные то переползали по мебели, карабкались 

наверх, раскачивались из стороны в сто-

рону, то застывали в эмбриональных позах, 

в позе «ежа». Отмечались стереотипные ате-

тозоподобные движения в пальцах кистей, 

заведение рук за голову, за спину, активный 

негативизм. Глубина аутизма соответство-

вала тяжелому (40-50 баллов). 

 Спустя 4-7 месяцев с момента манифес-

тации психоза наступал постепенный выход 

из приступа со смягчением аутизма (до 

37-40 баллов). Больные начинали обращать 

внимание на происходящие рядом события, 

в их речи появлялись отдельные слова. При 

этом сохранялась гиперактивность с двига-

тельным беспокойством, импульсивностью, 

психопатоподобными расстройствами.

 В периоде I-го физиологического воз-

растного криза (с 2-х до 4-х лет) все боль-

ные с атипичным аутизмом при синдроме 

Дауна переносили серии из 2-3-х регрессив-

но-кататонических приступов (с продолжи-

тельностью отдельных приступов в серии до 

5-7 месяцев), сходных между собой по пси-

хопатологической структуре. В целом про-

должительность серий приступов состав-

ляла 1,5-2 года. Выраженность аутизма в 

приступах была тяжелой степени (37-55 

баллов). После перенесенных повторных 

психотических состояний с тяжелым аутиз-

мом у всех больных углублялась задержка 

умственного развития.

 Во II-м отставленном физиологическом 

кризовом периоде (7-9 лет) обострений с 

углублением аутистических расстройств 

не отмечалось. В 2/3 случаев значительно 

улучшалось понимание обращенной речи. В 
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экспрессивной речи формировались собс-

твенные короткие фразы с редкими аграм-

матизмами, правильным использованием 

местоимений по отношению к собственной 

личности. Больные овладевали слоговым 

чтением, запоминали основные цвета. Улуч-

шалась крупная и, в меньшем объеме, мел-

кая моторика. Развивались эмоции. Мышле-

ние оставалось конкретным. В этом периоде 

развития дети начинали обучение по про-

грамме вспомогательной школы. Глубина 

аутизма у них по шкале CARS соответство-

вала легкому/умеренному (31-36 баллов). В 

остальной 1/3 случаев у больных с атипич-

ным аутизмом при синдроме Дауна оста-

новка в психическом развитии, возникшая в 

период перенесения серии регрессивно-ка-

татонических приступов в I-м физиологи-

ческом кризовом периоде, в последующем – 

II-м кризовом периоде не преодолевалась, 

речь не формировалась, углублялась УМО. 

Больные были необучаемыми. 

В периоде III-го физиологического воз-

растного криза (пубертатном возрасте) все 

18 больных переносили повторные серии 

сходных по картине регрессивно-катато-

нических приступов (до 3-4-х приступов с 

продолжительностью отдельных приступов 

в серии по 2-3 месяца). Степень аутизма зна-

чительно утяжелялась (от 40 до 60 баллов). 

У 1/3 больных интеллектуальный дефект 

по структуре приближался к дефекту при 

болезни Альцгеймера (с утратой навыков, 

ориентировочной реакции, познаватель-

ной активности, речи). Аутизм вне обостре-

ний болезни соответствовал по глубине лег-

кому/умеренно выраженному (от 31 до 36 

баллов), но не уходил окончательно.

Особенности картины ЭЭГ у больных с 

тяжелыми формами атипичного аутизма в 

детском возрасте

Нейрофизиологическое обследование 

больных проводилось в динамике с опре-

деленной периодичностью на всех этапах 

регрессивно-кататонических приступов и в 

межприступных промежутках на протяже-

нии последующего динамического наблюде-

ния. При этом данные психического статуса 

точно по датам соотносились с результа-

тами ЭЭГ-исследования. При каждой нозо-

логической форме имелась определенная 

картина нарушений ЭЭГ, как у 80 больных 

со злокачественными формами атипичного 

аутизма, переносивших регрессивно-ката-

тонические психозы, так и у 290 больных с 

первазивными расстройствами без указан-

ных психозов, что, по-видимому, обуслов-

лено типом дизонтогенеза, свойственного 

тому или иному заболеванию. В регрессив-

но-кататонических психозах характер ЭЭГ 

изменялся в зависимости от стадии разви-

тия психотического приступа, но при этом 

отмечались общие для разных нозологичес-

ких форм патологии изменения. 

Остановимся на этом более подробно с 

учетом ранее опубликованных данных (8, 

21, 27). При АПА в доманифестном периоде 

на фоне диссоциированного аутистичес-

кого дизонтогенеза (100%) регистрировался 

сформированный -ритм, характеристики 

которого соответствовали ЭЭГ, свойствен-

ной здоровым детям того же возраста. Этот 

ритм не разрушался на протяжении тече-

ния болезни, но его выраженность зави-

села от стадии регрессивно-кататонических 

приступов психоза, так же как и выражен-

ность -ритма. На 2-й - регрессивной ста-

дии регрессивно-кататонического приступа 

психоза отмечалось значительное усиле-

ние -ритма при значительном уменьше-

нии -ритма. Снижение остроты психоза с 

редукцией регрессивных проявлений сопро-

вождалось редукцией -ритма. При этом 

индекс -ритма повышался. На 3-й - ката-

тонической стадии приступа -ритм значи-
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тельно нивелировался, доминировал воз-

растной -ритм и сохранялся повышенным 

индекс диффузной -активности. 

При синдроме Ретта с атипичным аутиз-

мом на фоне задержанного (9%), диссоци-

ированного (43%) доманифестного дизон-

тогенеза и в 48% нормального онтогенеза 

на 1-й стадии течения болезни чаще всего 

наблюдалась ЭЭГ-картина со сформиро-

ванным соответственно возрасту -ритмом. 

В дальнейшем по мере развития болезни 

-ритм редуцировался. Постепенно на пер-

вый план в картине ЭЭГ выходил -ритм, 

который на 3-й псевдостационарной стадии 

развития болезни становился доминирую-

щей активностью во всех зонах коры.

Динамика картины ЭЭГ при СД с ати-

пичным аутизмом имела прямо противо-

положную направленность, по-видимому, 

свойственную характеру задержанного 

дизонтогенеза (100%), обусловленного три-

сомией по 21 хромосоме. Изначально в ЭЭГ 

отсутствовал соответствующий возрасту 

-ритм, а в затылочных зонах коры регис-

трировался его ранний функциональный 

аналог. Во всех зонах доминировала ритми-

ческая -активность. В дальнейшем отме-

чалось постепенное уменьшение -ритма, 

который лишь периодически усиливался во 

время перенесения больными регрессивно-

кататонических приступов психоза (на 2-й 

стадии регресса). На З-й - кататонической 

стадии усиливался -ритм.

При Х-ФРА в картине ЭЭГ на фоне задер-

жанного (100%) дизонтогенеза в доманифес-

тном периоде присутствовал выраженный 

-ритм, который сохранялся длительное 

время на протяжении болезни. При этом 

-ритм у большинства больных отсутство-

вал и с возрастом не формировался. По-ви-

димому, такая картина изменений в ЭЭГ при 

данном заболевании обусловлена свойс-

твенным ему характером биохимических 

нарушений, которые в свою очередь свя-

заны с длительным действием мутантного 

гена. В манифестном и повторных регрес-

сивно-кататонических приступах психоза, 

в период 2-й регрессивной стадии выра-

женность -ритма усиливалась, резко сни-

жался индекс -ритма (если он был сфор-

мирован). На 3-й - кататонической стадии 

в ЭЭГ наблюдалось усиление -ритма. При 

данном заболевании, чаще всего сопро-

вождающемся выраженной -активностью, 

присутствие тяжелого аутизма на опреде-

ленных стадиях регрессивно-кататоничес-

ких приступов психоза, как правило, усили-

вало картину имеющихся нарушений в ЭЭГ. 

 Таким образом, при всех изученных 

заболеваниях для картины ЭЭГ на стадии 

регресса в психозе была характерна редук-

ция -ритма, если он был до этого сформи-

рован, появление, либо усиление -ритма. 

Наличие кататонии без регресса на 3-й ста-

дии регрессивно-кататонического психоза 

не сопровождалось появлением -ритма в 

ЭЭГ, но в этот период значительно усили-

вался -ритм. При улучшении клиничес-

кого состояния восстанавливался -ритм, 

заметно уменьшалась или редуцировалась 

-активность. 

Полученные нейрофизиологические дан-

ные позволяют заключить, что наличие вы-

раженной ритмической -активности при 
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атипичном аутизме может рассматриваться 

как ЭЭГ-коррелят незрелости, остроты со-

стояния и регресса психических функций.

Коррекция больных с тяжелыми фор-

мами атипичного аутизма

Как показало настоящее исследование, 

подходы к фармакотерапии атипичного 

аутизма в периоды перенесения регрессив-

но-кататонических приступов психоза с 

тяжелым аутизмом разного происхождения 

(при атипичном процессуальном аутизме, 

синдроме Мартина-Белл, синдроме Дауна, 

и на 2-3-й стадиях болезни при синдроме 

Ретта) были едиными. Лечение включало 

комбинированное базисное использова-

ние преимущественно типичных, реже ати-

пичных нейролептиков (при АПА) с анти-

психотической активностью в сочетании 

с нейропротективной, нейротрофической 

терапией ноотропами. Больные также полу-

чали антидепрессанты, антиконвульсанты, 

цереброваскулярные, диуретические средс-

тва, витамины. Применялись типичные ней-

ролептики, в основном, производные фено-

тиазина [тизерцин (6,25 - 25 мг/сутки), 

терален (2,5-10 мг/сутки), ларгактил (10-20 

мг/сутки), этаперазин (2-8 мг/сутки), апо-

трифлуоперазин, стелазин (2,5-5 мг/сутки), 

неулептил (1-15 мг/сутки)]; производные 

тиоксантена [хлорпротиксен, труксал (5- 

15 мг/сутки)]; производные бутирофенона 

[галоперидол (0,2-1 мг/сутки)]; замещенные 

бензамиды [эглонил (50-150 мг/сутки)]; ати-

пичные нейролептики: производные дибен-

зодиазепина [азалептин, лепонекс (6,25-

12,5 мг/сутки.)], рисполепт [0,2-1 мг/сутки]. 

Как типичные, так и атипичные нейролеп-

тики применялись обязательно в сочетании 

с противопаркинсоническими антихолинер-

гическими препаратами [циклодол, парко-

пан (0,5-4 мг/сутки)].

Курсовое лечение ноотропами 1 комби-

нировали с базисной терапией нейролеп-

тиками на ранних этапах (со 2-й стадии 

«регресса») с целью сокращения сроков 

остановки в развитии, выраженности рег-

ресса и смягчения формирующейся тяже-

лой задержки развития, гипердинамичес-

кого синдрома. Применяли нейропептиды 

и их аналоги [церебролизин (1,0 в/м № 10), 

кортексин (10 мг - 2,0 № 10), церебрамин (10 

мг/сут. - 3 недели), аминокислоты [глицин 

(300 мг/сутки – 1 месяц), «биотредин» (1 

табл./сутки - 1 месяц)], производные пирро-

лидона [пирацетам и его аналоги - ноотро-

пил, луцетам (400-600 мг/сутки – 2 недели)]; 

производные гамма-аминомасляной кис-

лоты (ГАМК) [фенибут (125- 250 мг/сутки 

- 2 месяца), пантогам (250-500 мг/сутки – 2 

месяца)].

С целью купирования неврозоподобных 

расстройств, гипердинамического синдрома 

использовались антидепрессанты: ингиби-

торы нейронального захвата [амитриптилин 

(6,25-12,5 мг/сутки), мелипрамин (6,25-12,5 

мг/сутки), анафранил (6,25-12,5 мг/сутки), 

лудиомил (5-20 мг/сутки), азафен (6,25-

25мг/сутки)]; избирательные ингибиторы 

нейронального захвата из группы СИОЗС 

[золофт (12,5-25 мг/сутки)].

Противосудорожные препараты, дейс-

твующие преимущественно на центральные 

нейромедиаторные аминокислоты [депа-

кин, конвулекс (50-300 мг/сутки)]; ингиби-

торы возбуждающих нейромедиаторных 

аминокислот [ламиктал (25-50мг/сутки)]; 

иминостильбены [финлепсин (50-150 мг/

сутки)] были направлены на купирование 

двигательных стереотипий различного про-

исхождения, судорожных состояний (при 

СР и Х-ФРА); одновременно использовался 

также антипсихотический и стимулирую-

1 Согласно данным Н.Н. Заваденко (2005), в группу ноотропов включены также нейропептиды, амино-

кислоты, многокомпонентные лекарственные средства.



À Ó Ò È Ç Ì  È  Í À Ð Ó Ø Å Í È ß  Ð À Ç Â È Ò È ß 1/2008

16

щий эффект малых доз указанных препа-

ратов, направленный на преодоление собс-

твенно аутизма.

Диуретические средства [лазикс (1-2 мг/

сутки), диакарб (125-250 мг/сутки), магния 

сульфат] применялись в острых состояниях 

для лечения гипертензионного синдрома и 

для смягчения кататонического возбужде-

ния.

Из поливитаминов применяли преиму-

щественно «Пиковит».

Методы психофармакотерапии легкого/

умеренно выраженного аутизма (вне кри-

зовых обострений) были также сходными в 

указанных 4-х нозологически разных груп-

пах больных, но в целом кардинально отли-

чались от применяемых в периоде перенесе-

ния регрессивно-кататонического приступа 

психоза. Предпочтение отдавали развива-

ющей и восстановительной курсовой тера-

пии глутаматергическими адаптогенами 

[акатинолу мемантину (1-2,5мг/сутки) - 

2-4 месяца]; нейропептидам и их аналогам 

[кортексину (10 мг-2,0 № 20), церебрамину 

(10мг/сутки - 3 недели), церебролизину 

(1,0-2,0 в/м № 10-20), семаксу (0,1%) - 50 

мкг/сутки – 1 месяц), биолану (в возраст-

ной дозировке – 1 мес.)]; аминокислотам: 

когитуму (125-250мг/сутки - 1 мес.), гли-

цину (300мг/сутки – 1 мес.), «биотредину» 

(1табл./сут. – 1 мес.)], которые чередовали с 

курсами ноотропов: фенибута (125-250 мг/

сутки. - 1 мес.), пантогама (250-500мг/сутки 

- 1 мес.)], пирацетама (400-800 мг/сутки. - 2 

недели). Назначали фенотропил [50-100 мг/

сутки -1мес.]; многокомпонентные лекарс-

твенные средства [инстенон ( -1 табл./сутки 

- 1мес.), актовегин (1-2 др./сутки -2мес.)]. 

Применяли также цереброваскулярные 

средства [винпоцетин, кавинтон (2,5-5мг/

сутки), стугерон (12,5 мг/сутки), глиати-

лин (400 мг/сутки), мексидол (62,5-125 мг/

сутки.). Имело место и гомеопатическое 

курсовое лечение [церебрум-композитум, 

убихинон-композитум, коэнзим компози-

тум (2,2 мл в/м №15)]. Продолжалось лече-

ние противосудорожными средствами, ука-

занными выше, поливитаминами.

Комбинированное лечение ноотропами 

с нейролептиками сохранялось только при 

АПА и включало, наряду с ведущим лече-

нием ноотропами, небольшие дозы нейро-

лептиков со стимулирующим эффектом 

[этаперазин (2-4 мг/сутки), рисполепт (0,2-

0,5 мг/сутки)].

Биологическая терапия в максимально 

ранние сроки уже на фоне регрессивно-

кататонического психоза и при дальней-

шем течении болезни сочеталась с поведен-

ческой терапией, развивающими формами 

восстановительного обучения (программа, 

разработанная Башиной В.М. с соавт, 1989, 

1999; программа TEACCH, интегрирую-

щая педагогические мероприятия и методы 

поведенческой терапии (Schopler E et al., 

1983, 1995); программа поведенческой тера-

пии АВА (Lovaas O.I., 1987]. 

Реабилитационная работа проводилась 

комплексно, интегративно группой спе-

циалистов различного профиля (детскими 

психиатрами, психологами, логопедами, 

педагогами-дефектологами, музыкаль-

ными работниками, врачами и методистами 

ЛФК и др.) на базе различных учреждений 

(дневных полустационаров, организован-

ных на базе Отдела по изучению проблем 

детской психиатрии с группой исследова-

ния детского аутизма НЦПЗ РАМН, Науч-

ных центров, психиатрических больниц 

и реабилитационных центров Росздрава, 

Центров психолого-медико-социального 

сопровождения детей и подростков Депар-

тамента образования г.Москвы, интегратив-

ных групп детских садов при преемствен-

ности реабилитационных усилий в данных 

организациях. 
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Проведенное исследование показало, что 

даже раннее выявление тяжелых форм ати-

пичного аутизма в детском возрасте с пра-

вильной и своевременной постановкой нозо-

логического диагноза и безотлагательное 

проведение коррекционных мероприятий 

с применением эффективных современных 

методов фармакотерапии и реабилитации 

позволяет достичь лишь незначительных 

положительных результатов в преодолении 

когнитивной дисфункции, в восстановлении 

навыков опрятности, улучшении моторики, 

адаптации в пределах семьи. 

 

Обсуждение
При нозологически разных видах тяже-

лого атипичного аутизма [атипичного про-

цессуального аутизма (или злокачественной 

детской шизофрении), атипичного аутизма 

при генетической патологии хромосомного, 

генного генеза – синдромах Дауна, Х-лом-

кой хромосомы, Ретта] выявлены сходные 

манифестные регрессивно-кататонические 

состояния. Несмотря на некоторые разли-

чия в сроках манифестации психозов, раз-

ную их продолжительность и глубину, эти 

психозы протекают последовательно по 

психопатологически сходным стадиям (эта-

пам) развития: аутистической (1-я), рег-

рессивной (2-я), кататонической (3-я). К 

особенностям формирования регрессивно-

кататонического психоза при разных видах 

злокачественного атипичного аутизма сле-

дует отнести первоначальное появление 

негативных расстройств (аутистических и 

регрессивных), вслед за которыми возни-

кают позитивные (кататонические) симп-

томы. Оказалось, что аутистические про-

явления в психозе достигают своего апогея 

на стадии регресса в виде выраженной оста-

новки в развитии, предшествующей утрате 

ранее приобретенных навыков. Обнару-

женные факты находят объяснение в поло-

жениях И.В. Давыдовского (9) и H.Jackson 

(35) о том, что регресс, как негативное рас-

стройство, является первичным и насту-

пает раньше, чем появляются позитивные 

расстройства, и что наличие негативных 

расстройств обуславливает возникновение 

присущего им круга позитивных симпто-

мов. Так, негативные проявления регресса, 

выявленные в структуре регрессивно-ката-

тонических приступов разных видов ати-

пичного аутизма, создают предпосылки для 

появления позитивных кататонических рас-

стройств тяжелых регистров. Позитивные 

расстройства более легких регистров (в час-

тности, аффективных) в динамике разви-

тия регрессивно-кататонического психоза 

практически не наблюдаются. 

Установленная фенотипическая уни-

версальность регрессивно-кататонических 

приступов психоза, их сходство при разных 

нозологических видах атипичного аутизма 

может быть объяснена в аспекте эквифи-

нальности как «общего знаменателя психи-

ческого расстройства». По И.В. Давыдов-

скому (9), патогенетической нивелировки 

этиологических факторов, обусловленной 

биологически, «природа достигает приспо-

соблением в измененных условиях жизни 

(болезни) с помощью скромных средств, 

материалов и способов действия». Согласно 

А.В. Снежневскому (24), решающая роль 

в становлении эквифинальности прина-

длежит так называемой «точке отсчета». 

В тех случаях, когда исследование огра-

ничивается данной манифестацией пси-

хоза, только лишь существующим в момент 

исследования состоянием, неизбежен вывод 

об одинаковом, не зависящем от нозологи-

ческих особенностей болезни, проявлении 

психических расстройств. В проведенном 

исследовании такой точкой отсчета предпо-

ложительно является манифестация регрес-

сивно-кататонического приступа психоза 
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преимущественно в одни и те же временные 

периоды (16-18 месяцев жизни) в круге ати-

пичного процессуального аутизма и синд-

ромов Ретта, Мартина-Белл со сходной кар-

тиной атипичного аутизма. 

 Возраст больных с атипичным аутизмом, 

сопряженный с физиологическими кризо-

выми возрастными периодами, выступает 

как фактор условия («пускового момента») 

в манифестации злокачественных форм 

атипичного аутизма, играя одновременно и 

патогенетическую роль. Опираясь на точку 

зрения о том, что онтогенез нервной сис-

темы претерпевает так называемые кри-

тические периоды, когда происходят зна-

чительные структурно-функциональные 

перестройки, которые обеспечивают фор-

мирование новых физиологических фун-

кций, можно предположить, что для этих 

периодов характерна особая чувствитель-

ность к повреждающим факторам. По 

нашим данным (2, 18), пик начала тяжелых 

форм атипичного аутизма приходится на 

16-18 месяцев жизни ребенка, что совпа-

дает с периодом значительных морфоло-

гических преобразований мозга и пиком 

постнатального лизиса по типу програм-

мированной клеточной смерти нейронов в 

зрительной коре (37). В этом же возрастном 

периоде происходит существенное увели-

чение уровня аутоантител к фактору роста 

нервов (11), которое можно рассматривать 

как факт подтверждения нарушения раз-

вития центральной нервной системы. Этот 

возраст является также возрастом наибо-

лее существенных изменений биоэлектри-

ческой активности мозга: на ЭЭГ здоровых 

детей отмечено скачкообразное статисти-

чески значимое увеличение частоты аль-

фа-ритма в 14-15 месяцев жизни ребенка 

с 6-7 Гц на 7-8 Гц (7). Патологические воз-

действия, к которым относится манифес-

тация атипичного аутизма, падающая на 

критические периоды онтогенеза ЦНС, 

по-видимому, могут приводить к наруше-

ниям психического развития, когнитивной 

дисфункции, возникновению тяжелых рас-

стройств аутистического спектра со сход-

ной клинической картиной, преобладанием 

аутистических, регрессивных, кататоничес-

ких расстройств независимо от их разной 

нозологической принадлежности.

При этом выявляются различия в зави-

симости от кризовых периодов онтогенеза 

при каждом из изученных нозологически 

разных расстройств. При атипичном про-

цессуальном аутизме эндогенного (шизоф-

ренического) генеза затяжные регрессив-

но-кататонические состояния возникают в 

I-м и III-м кризовых периодах онтогенеза 

и сопровождаются проявлениями тяжелого 

аутизма в их структуре. При синдроме Мар-

тина-Белл (Х-ФРА) развитие сходных по 

картине регрессивно-кататонических пси-

хозов, как первых манифестных, так и пов-

торных, четко совпадает по времени со всеми 

тремя (I-м, II-м, III-м) кризовыми перио-

дами онтогенеза и сопровождается прояв-

лениями тяжелого аутизма в их структуре. 

При синдроме Дауна регрессивно-катато-

нические психотические состояния проте-

кают сериями лишь в I-м и III-м кризовых 

периодах онтогенеза и также сопровожда-

ются углублением аутизма. При синдроме 

Ретта стадии течения болезни идентичны 

стадиям (этапам) развития регрессивно-ка-

татонического приступа при АПА, Х-ФРА 

и СД; манифестация болезни в форме рег-

рессивно-кататонического психоза проис-

ходит в I-м кризовом периоде и характери-

зуется дальнейшим хроническим течением с 

сохранением аутистических расстройств на 

протяжении болезни и с волнообразными 

обострениями состояния во II-м и III-м 

кризовых периодах онтогенеза (на 3-й псев-

достационарной стадии СР).
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Все вышеизложенное может служить 

основанием для рассмотрения регрессив-

но-кататонических психозов при нозоло-

гически разных видах злокачественного 

атипичного аутизма в рамках единого ати-

пичного детского психоза. 

При сходстве клинической картины пси-

хоза у изученных форм атипичного аутизма 

в их структуре имеют место отчетливые 

нозологически обусловленные различия 

доминирующих в их картине двигательных 

стереотипий: подкорковый кататонический 

- при атипичном процессуальном аутизме 

и синдроме Дауна, архаический кататони-

ческий стволовой - при синдроме Ретта и 

Мартина-Белл. Такого рода особенности 

стереотипий можно расценивать как клини-

ческий маркер уровней поражения ЦНС (в 

круге указанных заболеваний).

Отмеченное нами сходство в клиничес-

кой картине и течении рассмотренных пси-

хозов было подтверждено и нейрофизио-

логическими исследованиями. Независимо 

от изначальной ЭЭГ-картины, отражающей 

свойственный каждому нозологическому 

заболеванию тип дизонтогенеза, разви-

тие тяжелого аутизма в рамках регрессив-

но-кататонических психозов приводит к 

существенным изменениям ЭЭГ-показате-

лей, однотипных во всех 4-х нозологичес-

ких группах больных. Характер нарушений 

ЭЭГ обнаруживает определенную зависи-

мость от стадии формирования регрессив-

но-кататонического психоза.

Для всех исследованных заболеваний 

было характерно либо появление, либо уси-

ление -ритма в ЭЭГ в период клинического 

регресса, а также редукция -ритма, если он 

был до этого сформирован. Наличие ката-

тонии без регресса в развернутой стадии 

болезни в ЭЭГ не сопровождалось появ-

лением -ритма, но в этот период значи-

тельно усиливался -ритм. При улучшении 

клинического состояния восстанавливался 

-ритм, заметно уменьшалась -активность. 

Таким образом есть основание считать, 

что наличие выраженной ритмической 

-активности может рассматриваться как 

ЭЭГ-коррелят незрелости и регресса. 

Выявленное клиническое сходство пси-

хотических проявлений в картине рег-

рессивно-кататонических приступов пси-

хоза при изученных нозологически разных 

видах атипичного аутизма, подтвержден-

ное единством ЭЭГ-картины, подчеркивает 

универсальность феномена тяжелого ати-

пичного аутизма в детском возрасте.

В проведенном исследовании удалось 

показать, что атипичный процессуаль-

ный аутизм при злокачественной детской 

шизофрении отмечается уже в продро-

мальном периоде (в форме аутистического 

дизонтогенеза - с пониженной эмоцио-

нальностью, асоциальностью). С отрешен-

ности, самоизоляции, остановки развития 

(аутистического этапа) начинается острый 

психотический период - манифестный рег-

рессивно-кататонический психоз. Аутизм, 

углубляясь, сосуществует с последующим 

регрессом (утратой ранее приобретенных 

навыков) и выступает как синдром дефицита 

(38). Атипичный процессуальный аутизм 

проходит сквозным симптомом как в мани-

фестных, так и в повторных регрессивно-

кататонических приступах, обуславливая 

остановку психического развития, смягча-

ясь по глубине, сохраняется и в ремиссии, 

препятствует положительным тенденциям 

онтогенеза и, как первичный негативный 

симптом, почти не купируется на терапии. 

После перенесенного манифестного регрес-

сивно-кататонического психоза диссоции-

рованный аутистический дизонтогенез ста-

новится глубоко задержанным. В случаях 

катастрофически протекающего процесса 

с годами формируется близкий к тоталь-
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ному необратимый олигофреноподобный 

дефект, который постепенно совершенно 

перекрывает собой специфический шизоф-

ренический дефект [Симсон Т.П. (22)].

При других формах злокачественного 

атипичного аутизма (не шизофренического 

спектра) при генетически обусловленной 

патологии – синдромах Дауна, Х-ломкой 

хромосомы психотический период течения 

болезни также проявляется только в форме 

регрессивно-кататонического психоза, 

который развивается на фоне тотально 

задержанного дизонтогенеза, обусловлен-

ного основным заболеванием. Манифестный 

психоз также начинается с аутистического 

этапа. Первичные негативные расстройс-

тва в форме аутизма являются необрати-

мыми. Положительные тенденции онтоге-

неза не оказывают влияния на психическое 

развитие больных детей. Наряду с первич-

ными негативными симптомами  выступают 

когнитивные нарушения в форме дальней-

шего снижения интеллекта, безвозвратной 

утраты речи, познавательной активности, 

дефицита внимания. 

Как показало проведенное исследование, 

злокачественный атипичный аутизм при 

нозологически разных болезнях является 

одинаково тяжелым первичным негативным 

расстройством. Он безвозвратно останав-

ливает психическое развитие ребенка, при-

водя к тотально задержанному дизонтоге-

незу, формированию олигофреноподобного 

дефекта при АПА и СР и углублению умс-

твенной отсталости при СД и Х-ФРА. 

Подходы к лечению тяжелых форм ати-

пичного аутизма являются едиными в пери-

оды перенесения больными регрессив-

но-кататонических приступов психоза и 

включают комбинированное использование 

преимущественно типичных нейролептиков 

с антипсихотической активностью с анти-

конвульсантами, антидепрессантами, ноот-

ропами.

Вне обострений психоза при Х-ФРА, СД, 

СР, при снижении глубины аутизма пока-

заны ноотропы разного спектра действия. 

Комбинированная терапия сохраняется 

лишь при АПА и включает, наряду с веду-

щим лечением ноотропами, небольшие дозы 

нейролептиков со стимулирующим эффек-

том. Реабилитационные мероприятия сле-

дует проводить на фоне медикаментозного 

лечения на всех этапах течения болезни. 

Тяжелый злокачественный атипичный 

аутизм, являясь по сути своей синдромом 

дефицита, резистентен к проводимой меди-

каментозной терапии, является малокура-

бельным расстройством. Новым подходом 

в стратегии лечения атипичного аутизма, 

направленным на уменьшение первичных 

негативных симптомов, является коррекция 

глутаматергической дисфункции нейропро-

тективными средствами (акатинол меман-

тин, препараты магния). Их использование 

может явиться эффективным дополнением 

к антипсихотической схеме лечения.

В заключение следует отметить, что 

впервые на репрезентативном клиничес-

ком материале дано клинико-психопато-

логическое описание разных видов злока-

чественного атипичного аутизма в детском 

возрасте. Доказано, что он характеризу-

ется как психическое расстройство психо-

тического уровня с преимущественно рег-

рессивно-кататоническими проявлениями 

и дефицитарной симптоматикой, манифес-

тирующее в раннем детском возрасте как 

в структуре атипичного детского психоза, 

так и психозов при умственной отсталости с 

аутистическими чертами (синдромах Ретта, 

Мартина-Белл, Дауна). 
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