Психопатология с клиникой интеллектуальных нарушений
Преподаватель Глазкова Юлия Викторовна

Контрольная точка – экзамен

Студент должен для итоговой аттестации  выполнять требования преподавателя: 

- знакомится с лекциями (их нужно прочитать. Преподавателю ничего высылать не надо). Они представлены ниже.

-готовится самостоятельно по предложенным вопросам (Их нужно выложить в личном кабинете).

-делать и высылать другие задания (их тоже нужно выложить в личном кабинете)

Бездумно скачивать с интернета информацию не нужно. Ответы на вопросы должны быть четкие, ясные с указанием источника (ов). Шрифт 14

 1,5 интервал,  Times New Roman .

Если данные требования не выполнены – оценка за ответы будет снижена. Например, не указаны источники – «отлично» уже не будет

СПИСЫВАТЬ ДРУГ У ДРУГА НЕ НАДО, делаем все сами. В противном случае – студент не будет аттестован по данной дисциплине. 

Студент должен выполнить все требования. Студенту представлены разноуровневые задания – на оценку «удовлетворительно», «хорошо» и «отлично»
Важно!!! 
1. Материалы в личном кабинете должны быть выложены не позднее дня экзамена, указанного в расписании. Если материалы отсутствуют, то в ведомости будет указано «не явился».
2. Отчетный файл (который студент помещает в личном кабинете) нужно правильно назвать – Психопатология с клин инт наруш, 3,4 или 5 (в конце цифра – эта та оценка на которую вы претендуете).
Файлы, названные другим способом будут оцениваться только на «удовлетворительно».
Все отчеты нужно помещать в личном кабинете студента на сайте ЗабГУ

Если студент не помещает выполненные задания у себя в личном кабинете, следовательно, он будет не аттестован по данной дисциплине.
На оценку «удовлетворительно» студент должен:

1. Ознакомится с лекциями. 
2. приготовить  1 доклад  (используя не менее 2 источников). Их нужно указать в конце доклада) из представленных ниже вопросов.
Вопросы для докладов
1. Раскройте связь клиники интеллектуальных нарушений с другими дисциплинами медико-биологического цикла: невропатологией, психопатологией, основами генетики.
3. Роль наследственных факторов в возникновении интеллектуальных нарушений у детей. Охарактеризуйте основные группы наследственных заболеваний, в клинической картине которых преобладает умственная отсталость. При выполнении задания обратить внимание на следующие аспекты:  Какова частота наследственных форм умственной отсталости? · Какие факторы лежат в основе наследственных заболеваний?
4. Что является причиной хромосомных синдромов? Классификация. Фенотипические проявления. Дайте клиническую характеристику не менее трех: а) аутосомных синдромов; б) гоносомных синдромов (числовые  - моносомии, трисомии, полисомии; структурные – делеции, дупликации, кольцевые хромосомы, изохромосомы).
5. Генных заболеваний. Раскройте клинические особенности наследственных заболеваний обмена (энзимопатий), наследственных заболеваний эндокринной системы (болезнь Прадера – Вилли, миксидема, кретинизм и др).
6. Моногенные заболевания. Аутосомно-доминантные болезни (синдром Элерса-Данлоса, синдром Марфрна, болезнь Олбрайта, Арахнодактилия, талассемия, ахондроплазия, нейрофибробластоз). Аутосомно-рецессивные болезни (энзимопатии, фенилкетонурия, микроцефалия, ихтиоз, прогерия, серповидноклеточная анемия, гипотиреоз, муковисцедоз и др).Заболевания, сцепленные с полом: гемофелия, миопатия Дюшенна, агаммаглобулинемия и др. Моногенные болезни по преимущественному поражению вида обмена.

6· Роль медико-генетического консультирования в профилактике и лечении некоторых форм интеллектуальной недостаточности у детей?
7. Задачи, основные этапы и методы медико-генетического консультирования, его роль в диагностике, профилактике и лечении наследственных заболеваний.

8. Раскройте основные признаки приобретённой умственной отсталости. Деменцию по структуре и глубине нарушения; по характеру ее течения (болезнь Альцгеймера, церебрально-сосудистая деменция, болезнь Крейтцера-Якоба, Гангтингтона, Паркинсона, ВИЧ, нейро-спид, Гуамский комплекс, деменция при эпилепсии, шизофрении)

9. Дайте характеристику органической, эпилептической и шизофренической деменции (классификация на основе этиопатогенетического принципа). 

10. Умственная отсталость смешанной этиологии. Причины, патогенез, симптоматика (краниостеноз, врожденный гипотериоз, микро- гидроцефалии).

11. Умственная отсталость при факоматозах. Причины, патогенез, симптоматика  (нейрофиброматоз).

12. Умственная отсталость при неврологических и нервно-мышечных заболеваниях. Причины, патогенез, симптоматика  (прогрессирующая мышечная дистрофия)

13. Умственная отсталость при наследственных обменах веществ. Причины, патогенез, симптоматика (мукополисахаридозы, фенилкетонурия).

14. Эндогенно-обусловленные формы олигофрении. Причины, патогенез, симптоматика: формы олигофрении связанные с внутренним поражением, рубеолярная олигофрения, олигофрения при врожденном сифилисе, олигофрения, обусловленная врожденным токсоплазмозом.

15. Олигофрения, связанная с пренатальной патологией: обусловленная гемолитической болезнью новорожденных, обусловленная асфиксией при рождении и механической родовой травмой, олигофрения, обусловленная ранним постнатальным экзогенно-органическим (инфекционным, инфекционно-аллергическим и травматическим) поражением головного мозга, олигофрения при хромосомных и генетических заболеваниях.

16. Умственная отсталость, обусловленная предшествующей интоксикацией или инфекцией (микро-гидроцефалия, аэнцефалия, гидроаэнцефалия, токсиз беременных, энцефалиты: клещевой, вирусный, коревой, поствакционный, менингоэнцефалитный, алкогольный, наркотический, никотиновый синдромы)

17. Становление мыслительной деятельности детей с умственной отсталостью. В чём заключаются главные отличия развития мышления у детей нормы и при умственной отсталости?

18. Особенности эмоционально-волевой сферы и личности при умственной отсталости (особенности воли, поведения, самооценки, уровня притязаний, формирование личности)
19. Назовите основные недостатки высшей нервной деятельности при умственной отсталости. Типы умственно отсталых детей, исходя из особенностей высшей нервной деятельности.

20. Охарактеризуйте развитие продуктивной деятельности детей с нарушениями интеллекта в раннем и дошкольном возрасте (трудовая, учебная, изобразительная, конструктивная деятельности).

21. Раскройте систему специального образования для лиц с нарушением интеллекта в нашей стране и за рубежом.

На оценку «хорошо» студент должен:
1. Ознакомится с лекциями. 

2. Приготовить 2 доклада  на одну из предложенных тем (с указанием источников – не менее 2)(смотри задания для «удовлетворительно»).
На оценку «отлично» 

1. Приготовить два доклада (смотри задания для «удовлетворительно»).

2. Составить  поведенческого портрет больного по данным наблюдения + протокол наблюдения с фиксацией характеристик.
 Цель задания: составить поведенческий портрет человека с использованием методики наблюдения. В данном случае объектом наблюдения выступают двое: маленький мальчик, страдающий аутизмом и взрослый мужчина, страдающий шизофренией. Следовательно, у студента должно быть два протокола наблюдения.
Учебная ситуация для наблюдения: просмотр фильма, наблюдение за поведением  персонажей.
Материалы: для выполнения задания используются запись фильма «Клетка» (2000г. США, Германия).

Методика выполнения задания:

Этап 1. Знакомство с поставленной задачей. Просмотр фильма, составление сплошного протокола с фиксацией характеристик наблюдаемого с учетом указанных параметров поведенческого портрета.
Этап 2. Качественный анализ данных протокола наблюдения и составление поведенческого портрета. Сопоставление характеристик наблюдаемых, выделенных в поведенческих портретах, выполненных разными наблюдателями. Анализируются возможные различия, недостатки и ошибки. Отдельно рассматриваются типы признаков, вызвавшие разногласия у этих наблюдателей, и возможные их причины. 
К основным параметрам поведенческого портрета относятся:

- отдельные особенности внешнего вида, имеющие значение для характеристики наблюдаемого человека (стиль одежды и прически, стремление своим внешним обликом «оказаться таким, как все» или выделяться, привлекать к себе внимание, равнодушие к своему внешнему виду или придание ему особого значения);

- пантомимика (осанка, особенности походки, жестикуляции, общая скованность или, наоборот, свобода движений испытуемого, характерные индивидуальные позы);

- мимика (общее выражение лица, сдержанность, выразительность; в каких ситуациях мимика бывает особенно оживленной, в каких – скованной);

- речевое поведение (молчаливость, разговорчивость, многословие, лаконизм; стилистические особенности, содержание и культура речи; интонационное богатство, включение в речь пауз, темп речи);

- поведение по отношению к другим людям – положение в коллективе и отношение к этому, способ установления контактов, характер общения (деловое, личностное, ситуативное, сотрудничество, эгоцентризм), стиль общения (авторитарное, с ориентацией на собеседника или на себя), позиция в общении (активная, пассивная, созерцательная, агрессивная, стремление к доминантности);

- поведенческие проявления отношения к самому себе (к своей внешности, недостаткам, преимуществам, возможностям, своим личным вещам);

- поведение в психологически значимых ситуациях (выполнение задания, конфликт);

- поведение в основной деятельности.

В поведенческом портрете должны быть выделены черты поведения человека – главные, наиболее характерные, индивидуальные и второстепенные, малохарактерные, общие; их соотношение должно быть отражено в целостном поведении человека, без мозаичности и схематизации (Экспериментальная психология, 2002).
Заключение (обобщение, к какому выводу вы пришли)
ЛЕКЦИИ
Психология детей с умственной отсталостью

Раздел 1. Этиология и патогенез умственной отсталости.
Тема 1. Понятие «умственная отсталость». Распространенность. 

Термин «умственная отсталость» стал общепринятым в мировой психиатрии и вошел в международные классификации психических болезней. В МКБ-10 умственная отсталость определяется как «состояние задержанного или неполного развития психики, которое в первую очередь характеризуется нарушением способностей. Проявляющихся в период созревания и обеспечивающих общий уровень интеллектуальности, т.е. когнитивных, речевых, моторных и социальных особенностей».

Умственная отсталость – состояние, обусловленное врожденным или рано приобретенным недоразвитием психики с выраженной недостаточностью интеллекта, затрудняющее или делающее полностью невозможным адекватное социальное функционирование индивидуума.

Понятие «умственно отсталый ребенок», принятое в отечественной и зарубежной дефектологии, относится к весьма разнообразной по составу массу детей, которых объединяет наличие органического повреждения мозга, имеющего диффузный, т.е. широко распространенный, как бы разлитой характер [43].

Морфологические изменения, хоть и с неодинаковой интенсивностью, захватывают многие участки коры головного мозга, нарушая их строение и функции. Конечно, не исключены и такие случаи, когда диффузное, разлитое поражение коры сочетается с отдельными, более выраженными локальными (ограниченными, местными) нарушениями, иногда захватывающими и подкорковые системы, что обуславливает возникновение у ребенка многообразных, с различной степенью выраженности отклонений, проявляющихся во всей психической деятельности, преимущественно в мыслительной [50].

В показателях распространенности умственной отсталости в разных странах и даже в отдельных районах одной и той же страны отмечаются значительные колебания. Это может отражать и реальное число больных в том или ином регионе мира [56].

Согласно оценке, умственной отсталостью страдает приблизительно 2,5 – 3 % всего населения земного шара. По данным, опубликованным в начале 90-х годов, в мире насчитывалось около 7,5 миллионов людей с умственной отсталостью. Несомненно, на сегодняшний день эти цифры значительно выше. При этом лишь у 13% из этого числа умственная отсталость достигает степени более выраженной, чем легкая умственная отсталость. Среди всего контингента умственно отсталых лиц число легко умственно отсталых, по разным данным, колеблется от 68,9% до 88,9%. По данным А.А. Чуркина (1997), в России на 1995г. насчитывалось 608,1 больных на 100 000 населения, т.е. показатель распространенности – 0,6 %.  Д.Вридмэн и Д. Харрис (1995) констатируют, что в США насчитывается 2,5 млн. лиц с умственной отсталостью. 

Во всех эпидемиологических исследованиях отмечается отклонение в соотношении полов в сторону преобладания лиц мужского пола, причем это соотношение в возрастных группах различно. Так, в раннем возрасте среди умственно отсталых соотношение полов 1:1, но уже с 5 лет оно резко меняется, составляя 1,5:1 и даже выше. Максимум различий приходится на 18-24 года – 1,6:1. В старших возрастных группах (40 лет и более) оно вновь приближается к 1:1.

Соотношение полов несколько различается и при разной степени психической отсталости. Так, при самой тяжелой степени умственной отсталости оно составляет 1:1, а при умеренно выраженной имбецильности и глубокой дебильности – 1,2:1. При более легкой умственной отсталости мальчики преобладают еще значительнее – 1,5:1.

В настоящее время имеются и генетические обоснования увеличения абсолютного числа умственно отсталых лиц в популяции. Речь идет, в первую очередь, о более высокой средней плодовитости умственно отсталых (женщин), чем лиц из общей популяции, 36,1 % всех умственно отсталых получают интеллектуальный дефект от умственно отсталых предыдущего поколения. Это касается главным образом более легкой умственной отсталости. При повышении же числа лиц с глубокой умственной отсталостью, помимо вышеуказанных, могут отмечаться и другие причины. Основной из них является повышение уровня мутаций вследствие ухудшения общей экологической ситуации.

В 15% случаев нарушений интеллекта дети имеют тяжелые формы умственной отсталости, осложненные недостатками развития – нарушениями слуха, зрения и др. До недавнего времени таких детей относили к необучаемой категории, поэтому до сих пор они часто остаются вне образовательного пространства, а именно – в учреждениях социальной защиты, где получают лишь уход, но не необходимую коррекционную помощь. Таких детей и подростков в России сегодня около 32 тыс.

В настоящее время, кроме термина «умственная отсталость» (mental retardation), используются также и другие обозначения рассматриваемого состояния: «психическая недостаточность» (mental deficiency), «психическое недоразвитие» (субнормальность) (men-tal subnormality), «психический дефект» (mental defect), «психическая несостоятельность» (mental disability) [46]. 

Независимо от особенностей того или иного определения умственной отсталости, в нем всегда в сравнении с нормальным развитием отмечаются два момента: раннее возникновение интеллектуальной недостаточности и нарушение адаптационного поведения. 

Клиническая картина умственной отсталости [9, 46] проявляется не только в общей психической неполноценности, но и в различных неврологических и соматических симптомах, что является показателем недоразвития и неправильного развития не только головного мозга, но и всего организма. Особенно это положение касается тех случаев, когда имеет место биологическое повреждение зародыша.

Часть умственно отсталых детей имеют аномальный внешний вид. Эта внешняя аномальность обусловлена не только часто отмечающейся у умственно отсталых детей диспластичностью строения лица, непропорциональностью телосложения, но и наличием выраженных неврологических расстройств, вторичными деформациями черепа (при органическом поражении мозга. Череп то значительно уменьшен (микроцефалия), то увеличен (гидроцефалия)). Выражение лица «тупое», рот полуоткрыт, конечности короткие, движения неловкие, угловатые, часто недостаточно координированные. Нередко имеются дефекты слуха, зрения, речи, пороки развития внутренних органов.

Степень изменения внешнего вида больных связана с глубиной интеллектуального дефекта и характером мозговой патологии. При легком интеллектуальном недоразвитии больные могут иметь нормальный внешний вид. Но следует иметь в виду, что и при глубоком интеллектуальном дефекте больные могут не иметь грубых аномалий сложения. Они иногда вполне гармонично сложены и даже миловидны. Но в большинстве случаев изучение соматических особенностей умственно отсталого больного дает возможность не только диагностировать некоторые нозологические формы интеллектуального недоразвития, но и оценить сроки поражения мозга. При соматическом осмотре выявляются врожденные пороки развития и так называемые малые аномалии, которые очень часто встречаются у больных с умственной отсталостью, что указывает на внутриутробный характер поражения. Эти аномалии являются следствием незавершенного, реже искаженного морфогенеза (часть из них может быть и выражением нормальной вариабельности того или иного морфологического признака). Число их и разнообразие настолько велики, что составить их перечень не представляется возможным, тем более, что такие аномалии обнаруживаются не только при внешнем осмотре ребенка, но и при дополнительных обследованиях – при осмотре окулистом, при рентгенографии черепа, позвоночника, конечностей [57].

Большое значение в диагностике умственной отсталости имеют офтальмологическое и рентгенографическое исследования (особенно рентгеновская компьютерная томография). Исследование глаза нередко позволяет выявить такие симптомы, как хориоретинит, пигментная дегенерация сетчатки, катаракта, глаукома, а также некоторые микроаномалии, указывающие на внутриутробный дисгенез: глиоз дисков зрительных нервов, аномалии строения сосудов сетчатки и т. П. Во многих случаях при осмотре глазного дна определяются степень внутричерепной гипертензии и ее динамика. Рентгенография черепа очень важна для выявления признаков повышения внутричерепного давления, локализации атрофии паренхимы мозга и деформаций ликворных пространств, скрытых аномалий строения черепа, особенно для диагностики краниостеноза. 

Физическое развитие больных олигофренией часто отстает от возрастной нормы и нередко, даже при отсутствии явной внутриутробно обусловленной диспластичности, характеризуется непропорциональностью строения туловища и конечностей, искривлением позвоночника, признаками церебрально-эндокринной недостаточности (ожирение, недоразвитие половых органов, нарушение темпа и сроков формирования вторичных половых признаков). Особенно большое место занимают неврологические нарушения. Это могут быть не только такие грубые симптомы, как параличи, парезы, атаксия, гиперкинезы, но и неврологическая микросимптоматика [9, 46, 50]. 

Тема 2. Причины возникновения умственной отсталости

Недоразвитие интеллекта может быть следствием влияния многих факторов, нарушающих развитие и созревание мозга. Эти факторы многочисленны – как внешнесредовые, так и эндогенные, наследственно обусловленные. В большинстве случаев они выступают в сложном взаимодействии. Только среди экзогенных вредностей известно более 400 агентов, действие которых во время беременности способно нарушить процессы эмбриогенеза. В связи с тем, что именно нервная ткань наиболее чувствительна к самым разнообразным тератогенным влияниям, эти факторы могут быть причиной антенатально обусловленной умственной отсталости. Но существуют и патогенные факторы перинатального и раннего постнатального периодов – гипоксия, нейроинфекции, различные соматические заболевания (особенно первых месяцев жизни) и другие. Особенно важную роль в развитии умственной отсталости играют наследственные факторы, различные как по механизмам воздействия, так и по характеру проявления наследственной патологии. Наконец, на возникновение психического недоразвития влияет дефицит сенсорной стимуляции в раннем возрасте, т. Е. психическая депривация.

О патогенезе умственной отсталости в целом правильнее говорить как о патогенезе заболеваний, при которых одним из симптомов является нарушение развития мозга. Однако имеются и общие для всех форм интеллектуального недоразвития патогенетические звенья. Среди них важная роль принадлежит так называемому хроногенному фактору, т.е. периоду онтогенеза, в который происходит поражение развивающегося мозга. Различные патогенные факторы (как генетические, так и экзогенные), действуя в один и тот же период онтогенеза, могут вызывать сходные изменения в мозге, которые характеризуются идентичными или сходными клиническими проявлениями. В то время как один и то же этиологический фактор, воздействуя на различных этапах онтогенеза, может вызывать разные последствия.

Выделяют несколько механизмов развития нарушений нервной системы: - прямое разрушающее действие патологического агента на нервную клетку; - избирательное подавление роста и дифференциации нейронов; - кислородное голодание тканей плода вследствие поражения сосудов плаценты; - воспалительные изменения мозговых оболочек и вещества мозга, в тяжелых случаях приводящие к деструктивным изменениям, и др.

В подавляющем большинстве случаев умственной отсталости поражения относятся к пренатальному периоду. Большая часть авторов полагают, что пренатальными воздействиями обусловлено не менее 70-90 % всех случаев интеллектуального недоразвития. Все внутриутробные аномалии развития подразделяют на бластопатии, обусловленные поражением зародыша в период бластогенеза – до 4 недель беременности, эмбриопатии – поражение в период эмбриогенеза – от 4 недель до 4 месяцев беременности, и фетопатии – аномалии, возникшие в результате поражения плода в сроки от 4 месяцев до конца беременности[46] .

Поражение в период бластогенеза, как правило, обусловливает гибель зачатка или ведет к грубому нарушению развития всего организма. В период эмбрионального развития, характеризующегося интенсивным органогенезом, патогенные факторы (как генетические, так и средовые) вызывают пороки развития не только мозга, но и других органов, особенно тех, которые находятся в критической стадии развития. Поражение мозга во внутриутробном периоде не всегда возникает одновременно с нарушением формирования других органов и тканей: и при наследственных, и при экзогенных внутриутробных поражениях (в частности, при внутриутробных инфекциях) поражение мозга может относиться к другому временному периоду и, что очень важно, даже прогрессировать в постнатальном периоде.

Во второй половине беременности, когда закладка органов в основном закончена и идет интенсивная дифференциация и интеграция функциональных систем, явных аномалий развития не возникает, а дисплазии, если и имеются, то очень негрубые. Исключение представляет головной мозг, в котором в этом периоде происходит формирование наиболее сложных структур, а изменения могут быть различными, в том числе и очень тяжелыми. К концу беременности, в связи с развитием дифференцированной иннервации и васкуляризации ЦНС плода, а также в связи с созреванием иммунологических систем и совершенствованием других приспособительных механизмов в ответ на действие патогенных факторов, могут возникать местные реакции мозга плода. Становится возможным появление локальных воспалительных процессов, очаговых некрозов, рубцовых изменений и других ограниченных поражений головного мозга и мозговых оболочек. В фетальном периоде начинает проявляться тропизм многих патогенных агентов к определенным структурам мозга.
Среди тератогенных факторов химического ряда самым частым является алкоголь, тератогенный эффект которого клинически проявляется выраженными нарушениями в виде «синдрома алкогольного плода» или фетального (эмбрионального) алкогольного синдрома (fetal alcohol syndrome). Это группа серьезных расстройств, включающая в себя пониженные интеллектуальные способности, маленький вес при рождении и отклонения в строении рук и лица, появляющихся из-за чрезмерного употребления алкоголя матерью во время беременности. На самом деле в целом безопасный уровень потребления алкоголя во время беременности в настоящее время не установлен[40, 46] .
Большое значение в генезе недоразвития мозга и врожденного слабоумия придается интра- и перинатальной гипоксии, которая связана со многими причинами, вызывающими нарушение развития плода: тяжелые хронические заболевания матери во время беременности (сердечно-сосудистая недостаточность, болезни крови, почек, эндокринопатии), неправильное положение и предлежание плода, быстрые или затяжные роды, нарушение циркуляции крови в сосудах пуповины, аномальное строение плаценты, слабость родовой деятельности и др. Акушерско-гинекологические осложнения течения беременности (длительные токсикозы, первичная и вторичная недостаточность плаценты и др.) также могут привести к поражению мозга.
Однако установление этих причин в каждом конкретном случае вызывает большие трудности и, как правило, является лишь предположительным. Также опасность существует в случае рождения недоношенного ребенка. Хотя преждевременное появление ребенка на свет не обязательно всегда приводит к длительным расстройствам здоровья, ученые обнаружили, что если вес ребенка при рождении меньше 1,8 кг, то иногда это может стать причиной его умственной отсталости.

Вредные физические воздействия, которым подвергается женщина во время вынашивания плода, также могут отрицательно сказаться на способности ее будущего ребенка вести нормальную жизнь. Например, когда в диете беременной женщины слишком мало йода, у ребенка может развиться кретинизм, заболевание, которое характеризуется аномалиями щитовидной железы, медленным развитием, умственной отсталостью и внешним видом, напоминающим карлика. Это расстройство сегодня встречается редко, поскольку большинство видов соли, которая употребляется в настоящее время, содержат йод. Кроме того, если у новорожденного обнаруживается это расстройство, ему можно быстро ввести вытяжку щитовидной железы и тем самым восстановить нормальное развитие. 
Внутриутробные инфекции как этиологический фактор диагностируются суммарно у 4-5 % больных с глубокой умственной отсталостью и менее чем у 1 % больных с более легкой степенью интеллектуального недоразвития. Например, краснуха или сифилис могут вызвать нарушения в развитии ребенка, в том числе умственную отсталость.

В постнатальном периоде (после рождения) в качестве этиологических факторов умственной отсталости чаще выступают нейроинфекции (энцефалиты, менингоэнцефалиты), дистрофические заболевания, тяжелые интоксикации, черепно-мозговые травмы, состояния клинической смерти, перенесенные в первые годы жизни. 

Особенно сложным является установление у больных причин возникновения легких, клинически неспецифичных форм интеллектуального недоразвития, которые наблюдаются у основной части умственно отсталых лиц. Эту умственную отсталость характеризуют корреляция с отрицательными микросоциальными условиями, с одной стороны, и семейное накопление случаев интеллектуального недоразвития, т. Е. передача умственной отсталости из поколения в поколение, – с другой. 

Также после рождения, особенно в возрасте до 6 лет, определенные травмы и несчастные случаи могут отрицательно воздействовать на интеллектуальные способности и в некоторых случаях становиться причиной умственной отсталости. Особую опасность представляют отравления, серьезные травмы головы, вызванные несчастным случаем или жестоким обращением, чрезмерное облучение рентгеновскими лучами и чрезмерное употребление определенных препаратов. Например, сильное отравление свинцом, отравление ртутью, нитритами или пестицидами могут привести к такому же результату. Кроме того, определенные инфекционные заболевания, такие как менингит и энцефалит, если их вовремя не идентифицировать и не провести необходимое лечение, иногда дают осложнение в виде умственной отсталости. 
Степень выраженности дефекта существенно зависит от тяжести постигшей ребенка вредности, от ее преимущественной локализации, а также от времени приобретения. Чем в более ранние сроки ребенка постигло заболевание, тем тяжелее оказываются его последствия.

На основе изложенного можно сделать вывод о том, что генез легкой умственной отсталости с неспецифической клинической картиной может быть различным: 1) биологическое поражение мозга вследствие внутриутробных, пери- и постнатальных средовых воздействий; 2) специфическое биологическое поражение мозга вследствие неполного проявления одного из мутантных генов, а также у гетерозигот; 3) неспецифические генетические (конституционально-семейные) факторы; 4) социальные условия, препятствующие достижению ребенком оптимального психического развития в рамках его генетического потенциала. Последние две группы факторов выступают в большинстве случаев в тесном взаимодействии [41]. 

Таблица 2
Этиологическая классификация дефектов и отклонений развития

	Причины (по времени действия)
	Дефекты и отклонения развития

	Генетические
	Хромосомные аномалии. Дегенеративные заболевания. Врожденные дефекты метаболизма. Пороки развития.

	Пренатальные
	Внешние травмы. Малый вес при рождении. Пороки развития. Инфекции матери. Облучение матери. Интоксикация.

Недостаток питательных веществ у матери (до и после зачатия).

Другие осложнения во время беременности. Плацентарные дефекты: дегенерация, повреждение плаценты, досрочное разделение. Сезонные и географические факторы. Социально-экономические факторы Стресс.

	Перинатальные
	Гипоксия.

Сдавливание и разрыв нервной ткани.

Кровотечения.

Желтуха, несовместимость групп крови, сепсис и др.

Другие расстройства новорожденного.

	Постнатальные
	Дегенеративные и неопластические заболевания. Инфекции. Интоксикации. Истощение. Депривация.
Обедненная в социально-культурном и образовательном аспектах среда. Травма.


В зависимости от характера биологического патогенного фактора Е.М. Мастюкова выделяет несколько основных форм нарушений [41].
При гипоксической форме вследствие асфиксии или клинической смерти ребенка во время рождения наступает кислородная недостаточность мозга с гибелью нервных клеток и малообратимыми изменениями ЦНС. Это может проявиться в детском церебральном параличе, нарушениях речи, интеллекта.

Острая гипоксия (кислородная недостаточность) и родовая травма десятилетия назад считались ведущими причинами поражения мозга у детей. В последние годы распространилось представление о том, что доминирующее значение в патологии плода и новорожденного имеет не столько острое воздействие на мозг в процессе родов, сколько предшествующее внутриутробное изменение структур мозга созревающего плода под влиянием многочисленных неблагоприятных факторов.

Дети, родившиеся в асфиксии, страдают задержками психомоторного и речевого развития, становления личности. Но, как показывают исследования, в большинстве случаев причина лежит не в самой асфиксии. Известны примеры, когда, несмотря на перенесенную асфиксию, последующее развитие ребенка может идти без осложнений, а некоторые дети (по-видимому, в зависимости от наследственных задатков) достигают высокого интеллектуального развития. Не продолжительность асфиксии, а действие патогенных факторов в предшествующем периоде в конечном счете определяет прогноз развития. 

Травматическая форма наблюдается при механических травмах мозга и внутричерепных кровоизлияниях. При этом происходит локальная гибель нервных клеток с последующим замещением их рубцовой тканью или гидроцефалия с повышением внутричерепного давления и атрофией участков мозга. Невропатологи чаще всего имеют дело со случаями сотрясения мозга и ущемления или разрывов отдельных нервных стволов.

 Особое место занимает родовая травма, когда наряду с механическими повреждениями наблюдается нарушение мозгового кровообращения и кислородное голодание плода. Такое повреждение вызывает отклонения в психомоторном развитии ребенка: двигательные и речевые расстройства, нарушения памяти и внимания, умственной работоспособности, эмоциональной сферы и поведения. Эти отклонения могут сопровождаться головными болями и судорожными припадками.

Воспалительную форму нарушения вызывают нейроинфекции – менингиты и энцефалиты, а также вторичные воспалительные заболевания мозга, возникающие в виде осложнений при кори, ветряной оспе, гриппе, воспалении легких и т.д. В остром периоде этих заболеваний возможно развитие энцефалита, поражение вещества и оболочки головного и спинного мозга с последующими двигательными, речевыми, интеллектуальными нарушениями.

Воспалительные поражения мозга могут возникать в разные периоды его развития. Наиболее тяжелые последствия наблюдаются обычно при внутриутробном поражении вследствие различных инфекционных заболеваний матери (краснуха, грипп, инфекционный гепатит и другие инфекции).

В постнатальном периоде заболевание менингитом может привести к развитию гидроцефалии, глухоте, двигательным нарушениям, задержке психического развития. Перенесенный в раннем детском возрасте энцефалит бывает причиной глубоких задержек психического и моторного развития, аффективных вспышек, неустойчивого настроения.

Токсические формы нарушений развития чаще всего обусловлены внутриутробными интоксикациями. Причиной может быть прием матерью во время беременности лекарственных препаратов – антибиотиков, сульфаниламидов и др. Действие ядовитых продуктов на ЦНС вызывает задержки развития, умственную отсталость с нарушениями сенсорной сферы и др. Также токсические отравления может вызвать и алкоголь[38, 39, 40, 41, 55].
Тема 3. Особенности высшей нервной деятельности 

Основные эмпирические исследования высшей нервной деятельности (ВНД) умственно отсталых детей изучались тремя научными коллективами. Ученик академика И.П. Павлова профессор Н.И. Красногорский с группой своих сотрудников провел ряд экспериментальных исследований условно-рефлекторной деятельности олигофренов. Сотрудники профессора А.Г. Иванова-Смоленского изучали ВНД у олигофренов школьного возраста, при этом использовалась речедвигательная методика [55, 69].

В 60-е годы была проведена большая серия экспериментальных исследований ВНД у учащихся вспомогательных школ под руководством профессора А.Р. Лурия. Эти исследования осуществлялись в научно-исследовательском институте дефектологии АПН РСФСР и опубликованы в специальной монографии («Проблемы ВНД нормального и аномального ребенка» под редакцией А.Р. Лурия).

ВНД – это процессы, происходящие в высших отделах ЦНС животных и человека. К этим процессам относят совокупность условных и безусловных рефлексов. А также высших психических функций, которые обеспечивают адекватное поведение животных, в том числе и человека в изменяющихся окружающих природных и социальных условиях.

У умственно отсталых детей новые условные связи, особенно сложные, формируются значительно медленнее, чем у нормальных детей. Сформировавшись они оказываются непрочными, хрупкими. Это слабость замыкательной функции коры головного мозга, проявляющаяся в затрудненном формировании новых условных связей, являются важнейшей особенностью ВНД умственно отсталых детей. Именно этим объясняется крайне замедленный темп их обучения.

Однако в основе всякого воспитания и обучения лежит не только процесс формирования новых связей, но также процесс их видоизменения, уточнения. Так, например, узнать новую букву – значит не только связать какое-либо начертание с соответствующим звуком, но, кроме того, это значит также научиться отличать начертание данной буквы от сходных букв и данный звук – от близких ему звуков. Усвоение какого-либо нового навыка означает не только формирование новой системы условных связей, но и дифференцировку связей, т. Е. отграничение тех условий, при которые осуществление данного привычного действия уместно и целесообразно, от других условий, при которых привычные действия должны быть заторможены.

В основе всякого разграничения, различения лежат дифферен-цировочные условные связи. Исследования высшей нервной дея​тельности умственно отсталых детей показали, что такие дифференцировки вырабатываются у них с большим трудом, редко до​стигают достаточной тонкости и отличаются малой стойкостью, т. Е. легко угасают.

Чем же объясняются эти два обнаруженных факта – замедленность формирования новых условных связей и затрудненность их дифференцировки?

Как известно, для правильного формирования и видоизменения условных связей необходима достаточная сила нервных процессов, т. Е. процессов возбуждения и торможения. У детей после различных поражений головного мозга меняется функциональное состояние коры головного мозга. Наряду с тем что травма, интоксикация и т. Д. могут разрушать нервные клетки в определенных участках мозга, этими же вредностями ухудшается функциональное состояние всех нервных клеток коры головного мозга в. Целом. Это изменение функций клеток проявляется в том, что процессы возбуждения и активного внутреннего торможения слабеют. Слабость процесса возбуждения обусловливает плохое замыкание новых условных связей, а слабость активного внутреннего торможения обусловливает плохое качество дифференцировок. При различных поражениях головного мозга возможно преимущественное ослабление одного из нервных процессов – возбуждения или торможения.

Ухудшение функционального состояния коры головного мозга проявляется и в том, что «работоспособность» нервных клеток снижается, и после небольшой нагрузки они впадают в состояние охранительного торможения.

Подобные явления охранительного торможения возникают и у нормальных взрослых людей при переутомлении, недосыпании, воздействии чрезмерно сильных раздражителей. Почти каждый человек может припомнить такое, например, состояние: трудно сосредоточить на чем-либо внимание, все происходящее вокруг воспринимается неясно, трудно припомнить то, что всегда легко вспоминалось.

У здоровых людей такие состояния возникают редко и в связи с каким-нибудь особым обстоятельством. Между тем у детей, перенесших какое-либо поражение головного мозга, эти состояния охранительного торможения (изученные и описанные академиком И. П. Павловым и его учениками под названием «фазовых» состояний) возникают часто. Иногда они носят мерцающий, кратковременный характер, а иногда могут длиться целые месяцы и даже годы. Пока нервные клетки коры головного мозга ребенка находятся в состоянии охранительного торможения, его умственная работоспособность оказывается резко сниженной. Однако это снижение временное, преходящее.

Знание механизма фазовых состояний делает понятными часто наблюдающиеся во вспомогательных школах факты заметных ко​лебаний степени умственной отсталости детей. Так, например, раньше казалось непонятным, каким образом ребенок, обучавшийся год в классе для глубоко отсталых (имбецилов), вдруг после хорошего летнего отдыха начинает усваивать новый учебный материал как дебил; каким образом ребенок, который за два года обучения абсолютно ничему не смог научиться в массовой школе, затем очень плохо учился в первом классе вспомогательной школы, оказывается вдруг настолько сообразительным и работоспособным, что возникает вопрос о его возвращении в массовую школу?

В подобных случаях раньше предполагали, что при оценке сос​тояния ребенка на одном из этапов врачом или учителем была допущена ошибка. Между тем ошибки могло и не быть, просто могло измениться состояние ребенка.

Даже кратковременные, «летучие» фазовые состояния приводят к резкому ухудшению умственной работоспособности ребенка. Очень небольшая умственная отсталость, сочетающаяся с таким кратковременным состоянием охранительного торможения, приводит к значительному снижению работоспособности.

Наклонность к возникновению состояния охранительного тор​можения свойственна в той или иной мере всем ученикам вспомогательных школ, однако она достигает особенно выраженной степени лишь у некоторых учащихся.

Академик И.П. Павлов отмечал, что фазовые состояния, на​блюдающиеся у человека, изучены недостаточно. Они проявляются, несомненно, не только в колебаниях умственной работоспособности, но и в эмоциональных реакциях. Для того чтобы лучше понять механизмы фазовых состояний, следует учесть, что в норме реакции людей на внешние раздражители соответствуют им по силе и качеству. Изученные Н. П. Павловым и его учениками характерные особенности фазовых состояний заключаются в следующем. Соответствие реакции мозга раздражителям внешней среды искажается в количественном и качественном отношении. При некоторых фазах (например, уравнительной и парадоксальной) искажаются силовые, т. Е. количественные соотношения, при других (например, ультрапарадоксальной) искажается качество реакции. Нарушение соответствия реакции мозга внешней ситуации у человека носит более сложный характер. Так, например, у больных детей часто наблюдается некоторая неадекватность поведения, выражающаяся в дурашливости, мнимой веселости при огорчениях, оцепенении и молчаливости во время общего веселья и т. П.

Среди особенностей высшей нервной деятельности умственно отсталых детей многие исследователи (М. С. Певзнер, В.И. Лубовский) отмечают выраженную инертность. Выработка новых условных связей резко замедлена, В.И. Лубовский говорит, что особенно инертными оказываются упроченные словесные связи.

Наконец, последней, ярко выраженной особенностью высшей нервной деятельности всех умственно отсталых детей является на​рушение взаимодействия первой и второй сигнальных систем. Это нарушение связано с недоразвитием второй сигнальной системы. Сотрудниками и учениками профессора А. Р. Лурия была проведена серия интересных экспериментальных исследований, посвященных анализу роли второй сигнальной системы при замыкании новых условных связей у нормальных и умственно отсталых детей. Детям предлагали выполнять различные по сложности задания, их обучали различным навыкам и умениям по словесной – инструкции и по наглядному показу. Оказалось, что умственно отсталые дети в большей мере руководствуются наглядными восприятиями, чем словесной инструкцией, и что последняя недостаточно помогает им ориентироваться в новой сложной обстановке опыта. (У нормальных детей слово начинает играть регулирующую, определяющую роль очень рано).

Таким образом, умственно отсталым детям свойственны: слабость процессов возбуждения и торможения, их инертность, склонность к частому охранительному торможению и недоразвитие второй сигнальной системы.

С точки зрения особенностей высшей нервной деятельности уча​щихся вспомогательных школ можно разделить па три основных типа.

Дети, у которых преимущественно ослаблен процесс возбужде​ния, представляют собой первый, наиболее распространенный тип детей. Они вялы, медлительны, плохо усваивают все новое, учатся с трудом, но в конечном счете добиваются удовлетворительных результатов. Каждое новое воздействие не вызывает обычной для здорового ребенка ориентировочной реакции. Новые навыки и умения формируются у таких детей крайне медленно. Но если какие-либо навыки или привычки усвоены, их очень трудно изменить в случае необходимости. Поэтому очень важно не допускать усвоения не вполне правильных навыков, следить за тем, чтобы они своевременно усваивали положительные привычки. У этих детей очень редко возникают самостоятельные побуждения, у них мало инициативы. И все же их несколько легче учить и воспитывать, чем детей второго типа.

У детей, относящихся ко второму типу, преимущественно ослаблен процесс активного торможения. Они встречаются реже, но заметно выделяются из общей массы. Они быстро реагируют на все происходящее. Отвечают и действуют необдуманно. Случается, что они начинают отвечать верно выученный урок, а затем вставляют в свой ответ что-либо, не относящееся к уроку. Увидев какую-либо картину, они часто ошибочно толкуют ее содержание по первому случайному впечатлению. Если учитель задает классу вопрос, эти дети поднимают руку или просто выкрикивают какой-либо ответ, еще не успев разобраться в сути вопроса. К собственным ответам относятся некритично, своих ошибок сами не замечают. Однако, когда им указывают на ошибки либо просто останавливают, требуют получше подумать, они без особого труда могут найти правильный ответ. Ошибки и неточности в их суждениях и действиях объясняются слабостью активного внутреннего торможения, затрудненностью дифференцировки условных связей.

Для детей, относящихся к третьему типу, характерна повышенная склонность к охранительному торможению. Разумеется, такие состояния могут наблюдаться у детей первого и второго типа. Однако у детей третьего типа состояния охранительного торможения в виде «летучих» фазовых состояний коры мозга играют основную роль в общей картине умственной неработоспособности.

При кратком знакомстве такие дети могут произвести впечатление разумных, понятливых, легко усваивающих новый материал. Нарушение их познавательной деятельности обнаруживается в процессе выполнения обычной школьной нагрузки. Во время одного и того же урока ученик то слушает и понимает учителя, то перестает его понимать. В результате учащиеся не имеют систематических знаний. Бывает, что они теряются и не могут найти правильный ответ при попытке воспроизвести хорошо выученный урок. Подобная забывчивость в момент вызова к доске объясняется также состоянием охранительного торможения.

Таким образом, практический опыт позволяет выделить три типа детей: а) медлительных, вялых; б) импульсивных, расторможенных; в) чрезмерно истощаемых при интеллектуальной нагрузке.

Выделение третьего (описанного выше) типа детей, плохо усваивающих программу вспомогательной школы из-за чрезмерной истощаемости нервных процессов, обусловлено следующим. Во-первых, детей такого типа чаще можно встретить не среди олигофренов, а среди детей, страдающих в период обучения текущими заболеваниями головного мозга. Во вспомогательной школе таких детей также немало. Во-вторых, умение выделить такой тип детей или хотя бы заметить проявления повышенной истощаемости как одну из важнейших особенностей психики умственно отсталых детей имеет чрезвычайно важное практическое значение для учителя [55, 56, 69].
Разумеется, что есть умственно отсталые дети, не относящиеся к описанным типам. Кроме того, типы могут быть смешанными. 

Основные классификации умственной отсталости. Деменция. Олигофрения
Тема 1. Классификации умственной отсталости

В МКБ-10 умственная отсталость в главе, касающейся психических и поведенческих расстройств, составляет отдельную рубрику: F7 «Умственная отсталость» с подразделением по тяжести на легкую (F70), умеренную (F71), тяжелую (F72), глубокую (F73), другую (F78), (F79). При этом предусмотрено введение четвертого знака, обозначающего тяжесть поведенческих расстройств: минимальные поведенческие нарушения (0), значительные (1), другие (8), не уточнены (9). Если известна этиология умственной отсталости, то используют дополнительный код, обозначающий соответствующее заболевание, например Е72 + FOO (врожденная недостаточность йода). Понятием «другая умственная отсталость» (F78) обозначают состояния психического недоразвития, осложненные слепотой, глухотой, немотой и тяжелой соматической инвалидизацией, когда определение глубины интеллектуального дефекта затруднено или невозможно [43]. 
Выделяют две основные формы умственной отсталости: олигофрению и деменцию.

 Деменция – это умственная отсталость, возникшая в более позднем возрасте, встречается относительно редко (dementia – безумие, слабоумие – это стойкое, малообратимое снижение преимущественно интеллектуальной деятельности, которое связано с патологией созревания головного мозга, возникающей после 3-го возраста).
Деменция представляет собой распад более или менее сформированных интеллектуальных и других психических функций, т.е. при деменции имеет место приобретенный после рождения интеллектуальный дефект.

Слабоумие по своей природе всегда необратимо, т.к. является отражением органического повреждения головного мозга. При деменции нарушение мозга возникает после довольно длительно протекавшего нормального развития ребенка (5-7 и более лет). Деменция может являться следствием органических заболеваний мозга или травм. Как правило, интеллектуальный дефект при деменции носит необратимый характер. При этом отмечается прогрессирование заболевания.

 По структуре и глубине поражения интеллекта деменцию делят на лакунарную и глобарную.

Лакунарная – это вид слабоумия, при котором в первую очередь поражаются память и внимание. Она характеризуется неравномерностью поражения психических процессов, «мерцанием» симптоматики, проявляющихся иногда в течение довольно короткого времени. Сохраняется ряд свойств интеллекта (критичность).

Глобарная – это вид слабоумия, при котором первично страдают наиболее сложные и дифференцированные свойства собственно интеллекта. Типичным является нарушение таких качеств и свойств ума, как логичность, доказательность, самостоятельность, пытливость, оригинальность, находчивость, широта, глубина, продуктивность. Наиболее достоверным дифференциально-диагностическим критерием глобарной деменции, позволяющей отличить ее от лакунарной, является не критическое отношение больного к своему дефекту. При некоторых прогрессирующих заболеваниях головного мозга она развивается после этапа лакунарной деменции.

 По характеру течения выделяют три типа деменции:- прогредиентную; - стационарную; - относительно-регридиентную.

Для прогридиентного течения обязательным является необратимость и дальнейшее нарастание интеллектуальной недостаточности, имеющее определенную последовательность. Прежде всего, страдает творческое мышление, затем способность к абстрактным рассуждениям, в последнюю очередь отмечается невозможность выполнения простых задач в рамках «практического» интеллекта.

При стационарном течении недостаточность интеллекта носит стабильный характер. Нет признаков утяжеления, прогрессирования деменции.

При ряде заболеваний может иметь место относительная регридиентность деменции. Это связано с тем, что нарушение предпосылок интеллекта носит функциональный характер, обратимы и при их исчезновении создается впечатление уменьшения степени деменции. Однако, этот регресс не касается собственно интеллектуальных нарушений, являющихся следствием органического деструктивного поражения головного мозга («органическое ядро» деменции).

В раннем возрасте разграничение деменции и олигофрении может представлять большие трудности. Это связано с тем, что любое заболевание или повреждение ЦНС, приводящее к утрате ранее приобретенных навыков и распаду сформированных интеллектуальных функций, обязательно сопровождается нарушениями психического развития в целом. Это связано с повреждением незрелого мозга. Поэтому в раннем детском возрасте крайне трудно отграничить приобретенное и врожденное слабоумие. Поэтому приобретенная интеллектуальная недостаточность, связанная с прогрессирующими органическими заболеваниями ЦНС, а также в связи с эпилепсией, шизофренией, начавшимися в первые годы жизни ребенка, имеют сложную структуру интеллектуальной недостаточности, включающие как отдельные черты деменции, так и олигофрении. При преобладании последних говорят об олигофреноподобных состояниях.

При деменции нередко наблюдается несоответствие между запасом знаний и возможностью их реализации, которая обычно бывает крайне ограниченной. Характерным признаком деменции является более выраженное, чем степень снижения интеллекта, нарушение так называемых предпосылок интеллекта: умственной работоспособности, памяти, внимания, регуляции, мотивации. Наблюдается также несоответствие между глубиной личностных расстройств и степенью интеллектуальной недостаточности. Личностные расстройства оказываются более выраженными: больные часто некритичны, эмоции их более примитивны, чем степень снижения интеллекта, может наблюдаться аффективная возбудимость или выраженная слабость побуждений.

При общей неравномерной структуре нарушений познавательных функций и личностных параметров процессы обобщения и абстрагирования могут преобладать над другими психическими расстройствами, оставаясь относительно более сохранными. В этом заключается основное отличие деменции от олигофрении [41]. 

Классификация деменции основывается на этиопатогенетическом принципе и психопатологической структуре интеллектуального дефекта. Выделяют органическую, эпилептическую и шизофреническую деменции.

Органическая деменция является следствием органического поражения ЦНС. Наиболее часто она наблюдается при наследственно-дегенеративных заболеваниях ЦНС, а также в результате инфекционного, травматического поражения мозга в постнатальном периоде, в возрасте старше 2-х лет, когда многие психические функции были уже сформированы.

Неравномерный по своей структуре интеллектуальный дефект при органической деменции сочетается с психоорганическим синдромом. Последний проявляется в нарушениях умственной работоспособности, расстройствах памяти, внимания и поведения.

При возникновении деменции у детей старше 3-х лет ее отграничение становится более четким. В раннем возрасте деменция проявляется в виде утраты поздно приобретенных навыков. Например, если деменция возникает у ребенка 3-х лет, то, прежде всего, теряется речь, пропадают начальные навыки самообслуживания и опрятности, а затем могут утрачиваться и ранее приобретенные навыки – ходьба, чувство привязанности к близким. Характерным признаком деменции являются: появление нецеленаправленного («полевого») поведения, общая двигательная расторможенность, аффективная возбудимость, некритичность, иногда с преобладанием повышенного, эйфорического фона настроения.

При возникновении деменции в школьном возрасте прежде всего нарушается умственная работоспособность, целенаправленность, произвольная регуляция деятельности, снижается память, внимание, распадаются сформированные школьные навыки, расстраивается поведение. Подобный тип деменции может наблюдаться у детей, перенесших тяжелые травмы черепа. 

По сравнению с детьми-олигофренами в значительной мере иными являются дементные дети. Они приобретают умственную отсталость после того, как овладели речью. Это бывает, например, в результате тяжелых травм головного мозга. Такие дети, как и все травматики, страдают головными болями, временами резкой потерей памяти, неуравновешенностью поведения. Эти особенности проявляются на фоне умственной отсталости, что усложняет общую картину состояния ребенка. Своеобразие этих детей состоит в том, что с возрастом их умственная отсталость становится все более резко выраженной. В отдельных случаях с помощью лекарственных средств и коррекционно-направленной педагогической работы удается задержать этот процесс, но положительного развития ожидать не приходится.
Умственно отсталые дети с текущими болезненными процессами (эпилепсия, шизофрения и др.) также обычно обучаются в специальной школе. У них наряду с особенностями, характерными для умственно отсталых, отчетливо обнаруживаются личностные черты и особенности психической деятельности, характерные для того или иного заболевания. Например, причудливость мышления, эмоциональная тупость, медлительность выполнения той или иной деятельности, многоречивость, ненужная детализация и повторяемость одного и того же сообщения, слащавость и угодливость по отношению к сильным, стремление к накопительству – у эпилептиков.

Возможность продвижения умственно отсталых детей с текущими болезненными процессами зависит от состояния их здоровья. Развитие может прекратиться и даже пойти вспять. Когда болезнь в силу тех или иных причин обостряется, возникает необходимость направить ребенка в психиатрическую больницу. От результатов лечения зависит, вернется ли он в школу или придется прекратить обучение, организовать его жизнь в семье или поместить в стационар Министерства социальной защиты населения [41].
Олигофрения

Термин был введен в 1915 г. немецким психиатром Э.Крепелином как синоним понятия «общая задержка психического развития». Введенный термин был призван отграничить обозначаемое им врожденное слабоумие от слабоумия приобретенного – деменции.
Олигофрения (olygos – малый, phren – ум) представляет собой особую клиническую форму умственной отсталости, характеризующуюся общим необратимым недоразвитием мозговых структур, прежде всего наиболее поздно формирующихся в онтогенезе корковых структур, особенно лобных и теменно-височно-затылочных отделов коры. 

Олигофрения – сборная группа различных по этиологии, патогенезу и клиническим проявлениям непрогредиентных патологических состояний, общим признаком которых является наличие врожденного или рано приобретенного в раннем детстве (до 3-х лет) общего психического недоразвития с преимущественной недостаточностью интеллектуальных способностей [41, 50].

Данное определение Г.Е. Сухаревой позволяет определить клинические рамки олигофрении: преобладание интеллектуального дефекта и отсутствие прогредиентности; сузить само понятие олигофрении и исключить из него различные текущие нервно-психические заболевания, приводящие к слабоумию.

Д.Н. Исаев определяет олигофрению «как совокупность этиологически различных наследственных, врожденных или рано приобретенных стойких непрогрессирующих синдромов общей психической отсталости, проявляющихся в затруднении социальной адаптации, главным образом из-за преобладающего интеллектуального дефекта». При этом автор отдает предпочтение не термину «олигофрения», а термину «общее психическое недоразвитие». Рассматривая олигофрению как сборную группу различных синдромов, основными ее критериями Д.Н. Исаев считает «своеобразие психического дефекта, отсутствие прогридиентности и трудности в приспособлении к жизни».
К олигофрении не относят состояния слабоумия при прогрессирующих органических деменциях, прогрессирующих психических заболеваниях (шизофрения, эпилепсия, резидуальный интеллектуальный дефект как следствие грубого поражения сформированных мозговых структур в постнатальном периоде – у детей старше 3-х лет).

 При тяжелых формах олигофрении обнаруживаются морфологические изменения мозга: малые размеры и масса, нередко с преимущественным недоразвитием отдельных долей (чаще лобных), задержка дифференциации борозд и извилин. В ряде случаев отмечается отсутствие извилин мозговой коры со значительным недоразвитием белого вещества мозга (агирия), недоразвитием количества извилин (пахигирия) или скоплением мелких усиленно изогнутых извилин (микрогирия). При хромосомных эмбриопатиях извилины и борозды коры развиты недостаточно, отмечаются малые размеры мозжечка и ствола мозга. При олигофрении, обусловленной инфекциями или травмами в веществе мозга обнаруживаются рубцовые изменения, кисты и полости [56].
 Главными критериями олигофрении считаются следующие: 

- тотальность психического недоразвития (которое касается не только интеллектуальной деятельности, но и всей психики в целом) с преобладанием слабости абстрактного мышления при меньшей выраженности нарушений предпосылок интеллекта и относительно менее грубым недоразвитием эмоциональной сферы; 

- непрогредиентность интеллектуальной недостаточности, т.е. остановка психического развития, являющаяся следствием нарушения онтогенеза, а также необратимость вызвавшего недоразвитие патологического процесса. 

Однако накопленные уже сейчас данные показали, что эти критерии остаются справедливыми лишь для «ядра» данной патологии, но не для всей совокупности состояний, причисляемых в настоящее время к олигофрении.

У детей первых лет жизни недостаточность мышления более всего проявляется в недоразвитии тех функций, которые отражают становление познавательной деятельности. До этого, в раннем детском возрасте, психическое недоразвитие выражается главным образом в недостаточности аффективно-волевой сферы и моторики ребенка, искажении и замедлении сроков становления зрительных и слуховых рефлексов, неполноценности «комплекса оживления», более позднем проявлении эмоционального реагирования на окружающее. На 2–3-м году интеллектуальная недостаточность проявляется в особенностях поведения и игровой деятельности. Дети медленно овладевают навыками самообслуживания, не отличаются живостью, пытливостью, интересом к окружающим предметам и явлениям, которые свойственны здоровому ребенку. Игры их характеризуются простым манипулированием, непониманием элементарных требований игры, слабостью контактов с детьми, меньшей эмоциональностью. Для дошкольного возраста характерны отсутствие побуждений к интеллектуальным формам игровой деятельности и повышенный интерес к подвижным, нецеленаправленным играм. В эмоциональной сфере отмечаются примитивные реакции и недостаточная дифференцированность высших эмоций – проявлений сочувствия, стыда, личностных привязанностей. В школьном возрасте на первый план все больше выступают интеллектуальные расстройства, которые проявляются в разных сферах деятельности и поведении больных, главным образом в учебной деятельности. 

 Таким образом, у детей, страдающих олигофренией, по мере взросления все более и более отчетливо выявляется недостаточность отвлеченного мышления, слабость предпосылок интеллекта, в частности внимания, памяти, психической работоспособности. Но одновременно с этим медленно формируются ощущения и восприятие. Недостаточность и замедление развития зрительных, слуховых, кинестетических и других процессов восприятия нарушают ориентировку детей в окружающей среде, препятствуют установлению в сознании больного полных и адекватных связей и отношений между объектами реального мира. Недостаточность восприятия при олигофрении во многом обусловлена нарушениями целенаправленного произвольного внимания: оно с трудом привлекается и фиксируется, легко рассеивается. Детям с типичной олигофренией свойственны также замедление и «непрочность» запоминания. Особенно страдает логическое, опосредованное запоминание, т.е. высший уровень памяти, в то время как механическая память может быть сохранной или даже гипертрофированно развитой. Плохое понимание воспринимаемых впечатлений приводит к тому, что они запоминают лишь внешние признаки предметов и явлений и с трудом сохраняют воспоминания о внутренних связях и словесных объяснениях. 

При диагностике олигофрении выделение основного расстройства познавательной деятельности позволяет правильно понять всю структуру дефекта, т.е. взаимосвязь и взаимообусловленность симптомов в целостной клинической картине. Таким ведущим симптомом при олигофрении является недоразвитие познавательной деятельности. Дефект познавательной деятельности характерен для всякого олигофренического слабоумия вне зависимости от степени его выраженности. Именно недоразвитие познавательной деятельности при неосложненной форме олигофрении приводит к специфическим нарушениям речи, аффективно-волевой сферы, моторики и личности. Так, особенностью речи при олигофрении является не только более позднее развитие активной речи, но и значительное отставание в понимании обращенной к ним речи [9, 31, 41, 46, 50].
Тема 2. Психопатологическая структура дефекта при олигофрении
Олигофрения представляет собой тотальный психический дизонтогенез с недоразвитием всех сторон психики. Ведущее место в структуре дефекта при олигофрении занимает недоразвитие познавательных, когнитивных функций и, прежде всего, абстрактного мышления. Мышление при олигофрении имеет конкретный, ситуационный характер: дети испытывают наибольшие затруднения в общении, в понимании причинно-следственных отношений. Они не справляются с заданиями на дифференциацию предметов по существенным признакам, в связи с чем особые затруднения испытывают в заданиях на классификацию, выделение четвертой «лишней» картинки, им недоступен скрытый смысл рассказов, пословиц, метафор.

Недостаточность абстрактного мышления обуславливают трудности в усвоении детьми счета и особенно решения задач, они решают их часто механически, с трудом воспринимают помощь взрослого. Особенно затруднен при олигофрении перенос усвоенного в конкретном задании способа действия в новые аналогичные условия. Это в значительной степени определяется характерной особенностью олигофрении – малой подвижностью, инертностью психических процессов. Для них характерна склонность к застреванию, к стереотипности в мышлениях и действиях.

Все мыслительные процессы умственно отсталых детей характеризуются выраженной тугоподвижностью. Все виды деятельности и поведения детей однообразны, стереотипны, с преобладанием элементов подражательности, копирования.

Недоразвитие мыслительной деятельности и инертность психических процессов при олигофрении неблагоприятно сказываются на формировании все познавательных процессов и, прежде всего, восприятия. Это определяется неразрывной связью восприятия с мышлением.

Недоразвитость аналитико-синтетической деятельности при олигофрении обуславливает специфическую особенность восприятия: дети способны выделить в предметах лишь отдельные конкретные их свойства и качества (цвет, форму, размер), но они не могут установить связи между ними и составить целостное представление о предмете, не способны к операциям сравнения по существенным признакам.

Дефект познавательной деятельности характерен для всякого олигофренического слабоумия вне зависимости от его степени и структуры. Именно недоразвитие познавательной деятельности приводит к специфическим нарушениям аффективно-волевой сферы и личности в целом. Так, особенностью эмоционально сферы является недоразвитие более сложных и дифференцированных эмоций, наиболее поздно развивающихся в постнатальном онтогенезе. В своих эмоциональных переживаниях, так же как и в мыслительной деятельности, дети не могут отделить главное от второстепенного, в связи с чем они могут давать бурные эмоциональные реакции по ничтожным поводам и слабо реагировать на серьезные жизненные события. Актуальными для них являются лишь непосредственные переживания, они не могут оценить возможные последствия тех или иных событий. Как и в мышлении характерна тугоподвижность, слабая переключаемость, инертность и стереотипность эмоций. Познавательные эмоции у этих детей обычно не развиты, часто наблюдается неадекватность эмоциональных реакций, неспособность подавлять свои непосредственные влечения. При олигофрении с трудом формируются абстрактные понятия добра и зла, чувство долга, способность к самоконтролю. Особенности нарушений эмоционально-волевой сферы при основной «ядерной» форме олигофрении находятся в соответствии со степенью снижения интеллекта.

Неспособность к абстрактному мышлению проявляется во всех сферах нервно-психической деятельности. В процессе восприятия отмечается недостаточность аналитико-синтетической деятельности мозга, поэтому восприятия бедные, не полно отражают окружающую действительность, отсутствует активный и творческий характер восприятия.

При олигофрении также имеет место недостаточность произвольного целенаправленного внимания, нарушения его распределения в процессе мыслительной деятельности, слабость логической памяти. В запоминаемом материале ребенок не может выделить существенное и установить логические связи между отдельными элементами.

Проявление системного недоразвития речи входят в основную симптоматологию олигофрении и занимают в ней большое место. При олигофрении имеется биологическая недостаточность коры головного мозга с задержкой формирования  и недостаточным развитием различных межфункциональных интегративных связей. Уже для формирования лепета необходимо образование речедвигательной и слуховой интеграции. Задержка формирования этих связей при олигофрении и определяет более поздние сроки развития лепета у умственно отсталых. Отмечается также не только более позднее развитие активной речи, но и значительное отставание в понимании обращенной речи; большие трудности в усвоении симантической стороны родного языка. Недостаточно сформирована фонетико-фонематическая и лексико-грамматическая сторона речи. Отмечаются нарушения звукопроизносительной стороны речи, недостаточность артикуляционной моторики как за счет общей моторной «незрелости», диспластичности в строении лица и артикуляционного аппарата, так и в связи с органическим поражением мозга. Характерны нарушения лексической системы языка, ограниченность словарного запаса, основной причиной которого является сам интеллектуальный дефект. Словарь не только беден, но и качественно изменен. Особенно мало в словаре детей обобщающих понятий, развитие слова как понятия значительно затруднено.

В речи умственно отсталого ребенка мало глаголов, особенно глаголов с приставками, слов, обозначающих качества и свойства предметов, резко ограничен запас наречий, предлогов. Многие дети недостаточно понимают значение даже общеупотребительных существительных, прилагательных, наречий, особенно обозначающих пространственно-временные отношения. Характерным для детей с олигофренией является непонимание метафорических эпитетов: «золотая голова», «каменное сердце» и т.п., а также недостаточное понимание и крайне редкое употребление слово обобщающего значения. 

Характерной особенностью нарушений речи умственно отсталых детей является недоразвитие грамматического строя родного языка. Дети олигофрены с трудом овладевают предложением. У них наблюдаются длительные и стойкие нарушения синтакситеческих связей согласования и управления. Они долго не понимают отношений между словами в предложениях, выраженных с помощью падежных форм и предлогов.

В собственной речи они часто нарушают порядок слов, пропускают предлоги. Характерно медленное усвоение логики построения предложений. Длительное время используемые ими предложения остаются грамматически неоформленными. Недостаточно развита диалогическая речь. Нарушено словесное опосредование, в частности словесная регуляция деятельности. В то же время речь умственно отсталых детей, так же как и нормально развивающихся, играет большую роль в организации их познавательной деятельности. 

При олигофрении отмечаются и значительные нарушения формирования письменной речи, в усвоении навыков чтения и письма. Это связано с общими нарушениями их аналитико-синтетической деятельности, в связи с чем дети с большим трудом овладевают звуко-буквенным анализом и синтезом. С трудом формируется связь зрительных образов со слуховыми. Системное недоразвитие речи, несформированность фонематического анализа, недостаточность восприятия, особенно его абстрактных форм, например, восприятие графем, слабость вербальной и зрительной памяти, а главное – недостаточность осмысления, недостаточное понимание значения многих слов, недоразвитие семантической стороны речи – вот главные причины, затрудняющие усвоение грамоты. В основе этих нарушений лежит недоразвитие интегративной деятельности мозга [41, 50].
Тема 3. Классификации олигофрении 
По глубине и тяжести психических нарушений независимо от формы умственную отсталость делят на идиотию, имбецильность и дебильность.

Дебильность (лат. – слабый, хилый) (IQ 50-70) – наиболее легкая степень умственной отсталости. Эта категория лиц составляет большинство среди всех страдающих умственной отсталостью (70-80%). Еще их называют «умственно отсталыми, способными к обучению» (educably retarded), поскольку им доступен некоторый уровень образования, и взрослыми они способны вести самостоятельную жизнь.

Дети отстают в развитии от нормально развивающихся сверстников. Они, как правило, позже начинают сидеть, стоять, ходить, говорить. Они неловки физически, слабы, часто болеют. Они мало интересуются окружающим, не исследуют предметы, не стремятся узнать о них у взрослых, равнодушны к процессам и явлениям, происходящим в природе и социальной жизни. К концу дошкольного возраста их словарный запас беден, фразы односложны, не могут передать элементарное содержание. Пассивный словарь также значительно меньше по объему, чем в норме. Они не понимают конструкций с отрицанием, длинных инструкций.

Без коррекционного обучения к концу дошкольного возраста у этих детей формируется только предметная деятельность. Игровая деятельность не становится ведущей. В младшем дошкольном возрасте преобладают бесцельные действия с игрушками, к старшему дошкольному возрасту появляются предметно-игровые действия. Наблюдается процессуальная игра – многократное повторение одних и тех же действий. Игровая деятельность не сопровождается эмоциональными реакциями и речью. Сюжетно-ролевая игра самостоятельно не развивается.

Снижение интеллекта и особенности эмоционально-волевой сферы не позволяет им овладеть программой общеобразовательной массовой школы. Это физиологически обусловлено недоразвитием аналитико-синтетической функции высшей нервной деятельности, нарушениями фонематического слуха и фонетико-фонематического анализа. Но несмотря на трудности формирования представлений и усвоения знаний и навыков, задержку в развитии разных видов деятельности, дети с незначительной степенью умственной отсталости все же имеют возможности для развития. У них в основном сохранено конкретное мышление, они способны ориентироваться в практических ситуациях, ориентированы на взрослого. У большинства эмоциональная сфера более сохранна, чем познавательная, они охотно включаются в трудовую деятельность.

Эти дети нуждаются в специальных методах, приемах и средствах обучения, которые учитывают их психическое развитие. Возможно включение двух трех детей с незначительной степенью умственной отсталости в коллектив нормально развивающихся сверстников.

С 7,8 лет дети поступают в специальную (коррекционную) школу 8-го вида, где обучение ведется по специальным программам. Могут овладеть простыми специальностями, как правило, мальчики – столярное дело, девочки – шитьё.

Эти люди дееспособны, поэтому общество признает их способными отвечать за свои поступки перед законом, нести воинскую повинность, наследовать имущество, участвовать в выборах в органы местного и федерального управления [41, 50].
Имбецильность (лат. – слабый, незначительный), (IQ 20-50) – является умеренной степенью умственной отсталости, более легкой по сравнению с идиотией. При этой форме поражены как кора больших полушарий головного мозга, так и нижележащие образования. Это нарушение выявляется в ранние периоды жизни ребенка. В младенческом возрасте позже начинают держать голову (к 4-6 месяцам и позже), самостоятельно переворачиваться, сидеть. Овладение ходьбой после 3-го возраста. Практически отсутствует гуление и лепет, не формируется «комплекс оживления». 

Речь появляется к концу дошкольного возраста и представляет собой отдельные слова. Дети могут произносить короткие фразы, понимают несложную, обращенную к ним чужую речь. Часто значительно нарушено звукопроизношение. Словарный запас, при всей дефектности речи, нарушении артикуляции, составляет около 200 слов. 

Существенно страдает моторика, поэтому навыки самообслуживания формируются с трудом. Они обнаруживают элементарные, но все же разнообразные и дифференцированные реакции на внешние раздражители, способны ориентироваться в привычной обстановке, но не воспринимают новое. Путем настойчивой работы их можно приучить к уходу за собой, к выполнению несложной, простой работы, не требующей активности и квалификации.

Основными чертами имбецильности является полное отсутствие абстрактного мышления, а также затруднение в сфере конкретно-образного. Проведение логических операций практически невозможно, понимание различий между предметами доступно только в пределах конкретного. Суждения крайне бедны, несамостоятельны, многие из них являются следствием подражания.

Они узнают своих близких, иногда более дальних родственников. Ориентируясь в знакомой обстановке, совершенно теряются в новой ситуации. Эмоциональные реакции их мало дифференцированы, обусловлены удовлетворением или неудовлетворением актуальных низших влечений (чувство голода и насыщения, холода и тепла). Поведенческие акты непоследовательны, импульсивны, нет какого-либо плана и прогноза своих действий, совершенно отсутствует инициатива и самостоятельность.

Дети-имбецилы обладают отдельными несложными трудовыми навыками. Однако наличие грубых дефектов восприятия, памяти, мышления, коммуникативной функции речи, моторики и эмоционально-волевой сферы делает этих детей практически необучаемыми даже в специальной школе.

В правовом отношении они являются недееспособными, признаются инвалидами детства и над ними устанавливается опека. До достижения совершеннолетия эти дети находятся в специальных детских домах для глубоко умственно отсталых [41, 50].
Идиотия (греч. – невежество), (IQ менее 20) – самая глубокая степень умственной отсталости, их общее количество – примерно 5% от всех умственно отсталых. Детям-идиотам недоступно осмысление окружающего. Характеризуются полным отсутствием всех видов понятийного мышления, с частично сохранным наглядно-действенным. При этом уменьшается объем реагирования, которое в основном ограничено рамками физиологических потребностей. Ощущения сохраняются, но восприятие неполноценно из-за резкого нарушения внимания и невозможности проведения необходимых умственных операций. Речепроизводство и речепонимание фактически отсутствуют. Возможно произнесение нечленораздельных звуков и отдельных слов в порядке подражания. Воспринимают только интонацию говорящего. Деятельность крайне стереотипна и ограничена либо инстинктивными автоматизированными актами, либо непосредственными элементарными двигательными реакциями на раздражители, являющиеся биологически значимыми. У них настолько выражены нарушения двигательной сферы, что они не могут самостоятельно передвигаться, сидят в одной и той же позе, раскачиваются из стороны в сторону, совершают однообразные движения. Эти больные совершенно необучаемы, они не могут усвоить навыки опрятности, их невозможно приучить к самообслуживанию. У страдающих идиотией преобладает пассивно-равнодушное настроение, иногда сменяющееся кратковременными вспышками ярости, безмотивного и хаотического возбуждения, обусловленными, как правило, чувством голода. 

Лица этой категории в основном находятся в учреждениях социальной защиты, где за ними обеспечивается уход [41, 50].
В нашей стране наиболее распространена классификация олигофрении, разработанная Г.Е. Сухаревой (1965, 1969). В ее основу положены критерии времени поражения и особенностей патогенного воздействия. В зависимости от времени воздействия этиологического фактора все формы олигофрении Г. Е. Сухарева делит на 3 группы:

1) олигофрения эндогенной природы, обусловленная поражением генеративных клеток родителей; 

2) эмбрио- и фетопатии; 

3) олигофрения, возникающая в связи с различными вредностями, действующими во время родов и в раннем детстве.

Внутри каждой из названных форм Г. Е. Сухарева проводит дифференциацию в зависимости от особенностей клинической картины, включая степень глубины интеллектуального дефекта.

Среди клинических классификаций олигофрении большое место занимают этиологические, т.е. выделение различных ее форм происходит в зависимости от причины. Для клинической диагностики важное значение имеет выделение среди всех форм олигофрении специфических синдромов экзогенного или наследственного генеза, при которых характерны своеобразные сочетания интеллектуального дефекта с сенсорными, речевыми, двигательными нарушениями, пороками развития внутренних органов, различными аномалиями в строении лица, черепа, конечностей, эндокринной и неврологической патологией.

М.С. Певзнер (1959) выделила пять основных форм олигофрении: 1) неосложненную; 2) с преобладанием процессов возбуждения или торможения; 3) со снижением функций анализаторов или речевыми отклонениями; 4) с психопатоподобным поведением; 5) с выраженной лобной недостаточностью [50].
При неосложненной форме олигофрении ребенок характеризуется уравновешенностью нервных процессов. Его эмоционально-волевая сфера относительно сохранна. Наряду с этим он существенно отличается от нормально развивающихся сверстников с раннего детства. Его моторика формируется замедленно. Он позднее начинает сидеть, стоять, передвигаться, позднее научается пользоваться ложкой, пить из чашки. Его движения и походка неуклюжи. Для ребенка 6–7 лет составляет большую сложность самостоятельное одевание, особенно – застегивание пуговиц и завязывание шнурков. Он с трудом овладевает предметно-практической деятельностью и простейшими игровыми действиями. Такой ребенок поздно начинает реагировать на обращенную к нему речь, обычно понимая лишь интонацию говорящего. В более поздние сроки, чем это бывает в норме, и лишь весьма приближенно произносит первые слова и словосочетания. Нередко это бывает в 3–4 года. С трудом участвует в простейшей беседе.

Если дефект выражен не резко, то такие дети, как правило, могут посещать обычный детский сад и удерживаться в нем. Они не вызывают больших нареканий со стороны воспитателя. Конечно, их приходится одевать и раздевать, но они послушны, не обижают своих товарищей, охотно подчиняются им, выполняя в любой игре самые простые и не престижные роли. Они не усваивают программу обычного детского сада. Если олигофрен с сохранным поведением воспитывается дома, то он не докучает родителям, братьям и сестрам. В меру послушный и контактный, хотя неловкий и непонятливый, он тем ни менее приемлем для семьи. Некоторые родители в силу тех или иных причин не замечают отставания ребенка в плане движений, речи, памяти, мышления, считают его благополучным. И лишь немногие прилагают усилия к тому, чтобы он посещал специальный детский сад (таких садов очень мало и расположены они преимущественно в больших городах), обращаясь за помощью к врачам и дефектологам. Эти дети бывают совершенно не подготовленными к школьному обучению, они становятся стойко неуспевающими учениками.

Если олигофрена с сохранным поведением и не резко выраженным дефектом старательно и квалифицированно готовили к школе, то первое время он производит впечатление неплохого ученика. С усложнением учебного материала ребенок начинает отставать от товарищей по классу.

Перевод умственно отсталого ребенка в специальную школу или специальный класс дает ему возможность почувствовать себя равным среди равных. В привычной ситуации его поведение вполне адекватно. Он аккуратен и послушен. С учебной программой справляется неплохо. Тетради и книги содержит в чистоте. Принимает участие в классных, а потом и в школьных мероприятиях. С увлечением работает в мастерской. Прогноз его развития и социальной адаптации благополучен. Именно такие подростки наиболее часто стремятся избавиться от диагноза – «умственно отсталый». 
При олигофрении, характеризующейся неустойчивостью эмоционально-волевой сферы по типу возбудимости или заторможенности, присущие ребенку отклонения отчетливо проявляются в изменениях поведения и деятельности уже в раннем детстве.

Возбудимые олигофрены неспокойны. В младенчестве они много кричат и плачут без видимых на то причин. В дошкольном возрасте – импульсивны, расторможены, двигательно беспокойны, отвлекаемы, непослушны. Они постоянно обижают других детей, отнимают у них игрушки, которые тут же бросают. Не обращают внимания на просьбы и замечания взрослых.

Такой ребенок труден для семьи. Не удерживается он и в обычном детском саду, так как постоянно мешает другим детям и приносит слишком много забот воспитателю, т.к. неуправляем и не поддается на уговоры.

Оказавшись в школе общего назначения, возбудимый олигофрен ведет себя неадекватно. Во время урока ходит по классу, залезает под столы, кривляется, выкрикивает что-то несвязное, затевает драки с другими детьми и, конечно, совсем не учится, потому что не понимает того, что делается в классе. Довольно быстро он направляется на ПМПК, откуда получает направление в специальную школу или в специальный класс. Там под воздействием коррекционно-направленного обучения и воспитания, осуществляемых на основе индивидуального подхода, ребенок несколько успокаивается, начинает лучше вести себя, подчиняется требованиям учителя, усваивает учебную программу. Однако работает он неровно. Это видно по его письменным работам: начинает писать аккуратно и без большого количества ошибок, но вскоре выполняет задание кое-как, отвлекаясь от данных указаний. Его тетради и книги неопрятны. Сам он тоже неаккуратен.

Возбудимые умственно отсталые дети с видимым удовольствием начинают работать в мастерской, но скоро им все надоедает. Они делают все слишком торопясь, непродуманно, небрежно. У них часто бывают срывы в поведении, приводящие к неприятным последствиям.

После окончания школы выпускникам нелегко устроиться на работу и трудно удержаться на ней. Они часто вступают в конфликты с членами коллектива по мелким, незначительным поводам, оказываются недисциплинированными. Для них особенно необходима спокойная обстановка и не монотонная деятельность.

Заторможенные олигофрены в раннем детстве мало плачут и в этом отношении не беспокоят родителей и кажутся им благополучными. В дошкольном возрасте они малоподвижны, неуклюжи. В обычном детском саду они могут удерживаться, т.к. слушаются воспитателя и не конфликтуют с другими детьми. Однако они нуждаются в постоянной опеке и это затрудняет их пребывание в детском учреждении.

Такие дети могут попасть в школу общего назначения, но программу не осваивают. Оказавшись в специальной школе или специальном классе, заторможенный олигофрен продвигается очень медленно. Ему нужно много времени для того, чтобы организовать свою деятельность. Он не успевает за своими товарищами по классу. Торопить его бесполезно, т.к. у него свой темп работы, который он по требованию учителя изменить не может.

В мастерской такой ребенок трудится старательно, с определенной тщательностью, но замедленно. Прогноз на будущее у выпускника неплохой. Он вполне приемлем для окружающих, старателен. Однако от него нельзя требовать быстрой работы.

У олигофренов с нарушениями функций анализаторов или специфическими речевыми отклонениями диффузное поражение коры сочетается с более глубокими локальными повреждениями мозговой системы. Такие дети помимо основного дефекта – умственной отсталости имеют локальные дефекты слуха, зрения, речи, опорно-двигательного аппарата. Они учатся обычно в специальных классах, организуемых при школах для детей со снижением слуха, зрения, в школах для детей с ДЦП или речевых. Их жизненные перспективы не радостны, поскольку они составляют контингент инвалидов, постоянно пребывающих в интернатах Министерства социальной защиты.

При олигофрении с психопатоподобным поведением у ребенка отмечаются резкие отклонения не только в познавательной деятельности, но и эмоционально-волевой сфере. У них, в первую очередь, наблюдается грубое недоразвитие личностных компонентов. Они очень трудны, мало управляемы в дошкольном возрасте. В школьный период жизни отмечается недоразвитие личностных компонентов, снижение критичности по отношению к себе и окружающим, расторможенность влечений, склонность к неоправданным аффектам. Среди олигофренов с психопатоподобным поведением можно встретить «бегунов», т.е. школьников, которые без видимых причин убегают из школ-интернатов. Часто они садятся в проходящий транспорт и едут, сами не зная куда и зачем. Это очень сложная группа учеников, поскольку их поведение непредсказуемо и в классе, и в мастерской, и в свободное время.

Прогноз на будущее труден. Он в большой мере зависит от тех социальных условий, в которые попадут выпускники, и от скоррегированности дефекта.

Дети-олигофрены с выраженной лобной недостаточностью встречаются редко. Они имеют резкие нарушения моторики, вялы, безынициативны, часто беспомощны. Их речь многословна, бессодержательна, носит подражательный характер. Эти дети не любят труд, стремятся избежать выполнения простых бытовых обязанностей, а тем более – работы в мастерских.

После окончания специальной школы или достигнув определенного возраста, они или передаются в семью, или направляются в интернатные учреждения Министерства социальной защиты.

Олигофрены со снижением зрения, слуха, со специфическими речевыми отклонениями (алалия и др.), с нарушениями функции опорно-двигательного аппарата, аутичные относятся к числу детей со сложными недостатками развития. Они нуждаются в иных учебных программах, приемах и методах коррекционно-направленного воспитания и обучения, чем обычные умственно отсталые дети. И это вполне закономерно. Знакомство с окружающим их социальным миром, с предметами и явлениями, находящимися вокруг них, резко осложнено. Соответственно резко затруднено понимание жизненных ситуаций и их решение.

Для таких детей создаются отдельные группы из 4–5 человек при специальных детских садах и школах. Там они учатся по облегченным индивидуальным программам, в которых даются элементарные знания и первоначальная грамота, однако основное время отводится формированию у детей необходимых для жизни практических и гигиенических навыков, умения самостоятельно обслужить себя. Некоторые из таких детей пожизненно находятся в семьях. Другие – передаются в интернаты. Перспективы их продвижения и социализации неблагоприятны. Количество таких детей относительно невелико, но имеет тенденцию к увеличению.

Следует сказать также и об олигофреноподобных детях. В большинстве своем они поступают в школу из детских домов. В раннем детстве такие дети обычно находились в Доме ребенка и никогда не знали материнской заботы и ласки. Их обслуживали, кормили, следили за их здоровьем постольку, поскольку это было возможно делать в условиях того или иного учреждения. Этих детей в быту называют «потолочными», потому что в младенчестве они большую часть времени лежат в кроватках и вынуждены смотреть в потолок, в то время, как в этот период жизни им очень важно знакомиться с окружающей обстановкой, видеть различные предметы, а затем и действовать с ними. Конечно, огромную роль при этом играет эмоциональный контакт с матерью, восприятие ее рук, улыбки, интонаций голоса. Всего этого в Доме ребенка дети лишены. Они оказываются в ситуации ранней детской депривации. Такие дети не являются умственно отсталыми в истинном понимании смысла этого понятия. Умственная отсталость таких детей порождается неблагоприятной социальной обстановкой, и Л.С.Выготский называл это явление «социокультурной умственной отсталостью».

Продолжая свое воспитание и обучение в детском доме, такие дети отстают от своих сверстников в личностном развитии и в становлении познавательной деятельности. К школьному возрасту по поведению, интересам, состоянию речи и мышления они оказываются на одном уровне с умственно отсталыми детьми. Их недоразвитие носит стойкий характер. И хотя мозговые нарушения у них не обнаруживаются, они нередко направляются в специальную школу для умственно отсталых детей, где оказываются далеко не сильными учениками. Однако, к старшим годам по возможностям социализации и другим критериям они обгоняют своих одноклассников [50, 55].
Особенности развития познавательной сферы детей с умственной отсталостью

Все стороны психики связаны между собой, их развитие взаимообусловлено. Сенсорное развитие включает развитие ощущений, восприятия, представлений, т.е. сложную работу анализаторов от приема внешних сигналов периферическими органами чувств до сложной переработки головным мозгом всей поступающей информации.

Диагностика негрубых форм умственной отсталости (олигофрения в степени дебильности) у детей дошкольного возраста часто затруднена. Ребенок незначительно отличается своим поведением от детей нормы, а несформированность навыков самообслуживания можно расценить как результат его неправильного воспитания. Иногда выраженное речевое недоразвитие является единственным симптомом, который настораживает, вызывает тревогу у окружающих. Однако с возрастом все четче проявляются, помимо недоразвития речи, и другие симптомы общего психического недоразвития. У ребенка оказываются нарушенными целенаправленная познавательная деятельность, анализ и синтез разнообразных раздражителей окружающего мира, он не выделяет существенных признаков предметов и действий, не дифференцирует их. У него не формируются категории цвета, формы, величины, количества и т.д. Отмечается специфика двигательной сферы. Особенности интеллектуального, сенсорного, эмоционального, речевого недоразвития вызываются недоразвитием коры головного мозга [46, 50, 56].
Полноценное функционирование органов чувств и моторики имеет большое значение для психического развития, является основой формирования сложных психических процессов. Определенный уровень развития сенсорных и моторных процессов в их тесной связи с развитием речи составляет фундамент формирования познавательной деятельности ребенка. Развитие психической деятельности у нормально развивающегося ребенка и ребенка с отклонениями в развитии идет по одним закономерностям: от восприятия и представления к наглядно-действенному, наглядно-образному и затем к элементам понятийного мышления. Во всех этих процессах большую роль играет речь.
Речь

Недоразвитие интеллекта и речи многовариативно. Оно может проявляться в широком диапазоне – от глубокого слабоумия с отсутствием понимания и собственной речи (импрессивной и экспрессивной) до сравнительно неплохого развития, которое иногда расценивается как низкая норма, пограничное состояние.

Речевые нарушения у умственно отсталых детей подразделяются на две группы.

1. Недоразвитие речи как симптом синдрома олигофрении. У ребенка недостаточное внимание, восприятие, слабая память, нет контроля за своими действиями и речью. Как одно из проявлений олигофрении отмечается несформированность фонетико-фонематической и лексико-грамматической сторон речи.

2. На фоне олигофрении могут быть любые речевые нарушения не как проявление умственной отсталости, а дополнительно к ней без причинно-следственной соотнесенности речевой и интеллектуальной неполноценности.

Все речевые нарушения у умственно отсталых детей встречаются чаще, чем у детей с нормальных интеллектом.

У умственно отсталых дошкольников развитие речи существенно отличается от развития речи у их нормально развивающихся сверстников. Отставание в развитии речи возникает с младенчества и продолжает накапливаться в раннем детстве. К началу дошкольного возраста отсутствует готовность к усвоению письменной речи. Не сформированы такие предпосылки речевого развития, как предметная деятельность, интерес к окружающему, потребность в общении со взрослыми, не сформировано фонематическое восприятие, недостаточно развит артикуляционный аппарат. Многие умственно отсталые дети не начинают говорить не только к началу дошкольного возраста, но и к 4-5 годам. Для большинства умственно отсталых детей развитие речи в дошкольном возрасте только начинается. Первые слова появляются у них после 3 лет, фразы – к концу дошкольного возраста.

С точки зрения развития речи умственно отсталые дошкольники представляют собой весьма неоднородную категорию. Среди них имеются дети, совсем не владеющие речью, и дети с формально достаточно хорошо развитой речью. Но всех их объединяет ограниченное понимание обращенной речи, привязанность к данной ситуации, с одной стороны, и оторванность речи от деятельности – с другой. Речь не отражает истинных интеллектуальных возможностей ребенка, не может служить полноценным источником передачи ребенку знаний.

Недоразвиты все компоненты устной речи, касающиеся фонетико-фонематической и лексико-грамматической сторон. Кроме того, у умственно отсталых детей могут быть все виды речевых нарушений как сопутствующие проявления интеллектуального дефекта. Отмечаются стойкие нарушения звукопроизношения. Может быть механическая дислалия (нарушение звукопроизношения из-за нарушения строения артикуляционного аппарата), ринолалия (нарушение речи из-за расщелины неба), дизартрия (нарушение всей звуковой системы речи из-за нарушенной иннервации артикуляционного аппарата – параличи, парезы), могут быть алалии, афазии, заикание. Это связано как с недоразвитием аналитико-синтетических процессов, функции самоконтроля, фонематического восприятия и анализа, нарушениями артикуляционной моторики различного генеза, так и с инертностью психических процессов [46, 50, 56].
Фразовая речь, формирующаяся у некоторых детей, отличается большим количеством фонетических и грамматических искажений. Овладение грамматическим строем речи на протяжении дошкольного возраста, как правило, не происходит. Особенно страдает связность речи. Одной из характерных особенностей становится стойкое нарушение согласования числительных с существительными.

Пассивный словарный запас значительно превышает активный, но это касается, как правило, восприятия отдельных изолированных слов. Есть слова, которые умственно отсталый ребенок произносит с опорой на картинку, но не понимает, когда их произносит другой человек, вне привычной ситуации. Это свидетельствует о том, что у умственно отсталых дошкольников длительное время сохраняется ситуативное значение слова. Семантическая нагрузка слова у них значительно меньше, чем у нормально развивающихся сверстников.

У умственно отсталого ребенка в силу недоразвития коры мозга медленно развивается словарь и формируются обобщающие понятия, дети с трудом абстрагируются от конкретной ситуации, их речевая продукция сводится к использованию заученных речевых шаблонов. Медленно и неточно осуществляется перенос речевого опыта в сходные ситуации, речь недостаточно регулирует деятельность. Ребенок долгое время общается только вопросно-ответной формой, контекстная речь формируется с трудом. Самостоятельный рассказ сводится к простому перечислению отдельных предметов и действий, изображенных на картинке. Внимание к речи окружающих и контроль за своей речью снижены.

Особое место в структуре психического недоразвития занимают нарушения речи, которые отражают глубину умственной отсталости. При меньшей степени тяжести олигофрении дети располагают ограниченным запасом слов, но не владеют в достаточной мере фразовой речью. Известные им слова они употребляют в самой элементарной связи, относя их к конкретным предметам или действиям; обобщающее значение слов им почти недоступно. Даже у больных с легкой степенью олигофрении, имеющих достаточный запас слов, заметно нарушена смысловая сторона речи. Словесные определения, не связанные с конкретной, привычной ситуацией, усваиваются с большим трудом и очень медленно. Так же медленно формируется и грамматический строй речи. Поскольку при ограниченном запасе слов особенно страдает активная речь, то даже при неглубокой умственной отсталости речь обычно маловыразительна, односложна, в ней преобладают речевые штампы, короткие, часто аграмматично построенные фразы. Характерно неправильное смысловое употребление слов. Даже при относительно хорошо развитой речи в анамнезе обычно удается установить значительную задержку сроков ее развития (понимание, произношение отдельных слов, фразовая речь и т.п.). 

Без специального обучения у умственно отсталых дошкольников совсем не развивается регулирующая функция речи. Во многих случаях наблюдаются эхолалии. Речь умственно отсталых дошкольников настолько слабо развита, что не может осуществлять и свою важнейшую функцию – коммуникативную. К сожалению (и это характерно для умственно отсталых дошкольников, в отличие, например, от дошкольников с нарушением слуха), недоразвитие коммуникативной функции речи не компенсируется другими средствами общения, в частности мимико-жестикуляторными. Амимичное (лишенное мимики) лицо, плохое понимание жеста, употребление лишь примитивных стандартных жестов характерно для этой категории детей.

Таким образом, без специального дошкольного обучения и воспитания умственно отсталые дети достигают школьного возраста с существенными речевыми нарушениями [46, 50, 56].

Мышление

Мыслительная деятельность у умственно отсталых дошкольников формируется с особенно большими трудностями. Для них характерно использование наглядно-действенной формы мышления. Все мыслительные процессы при олигофрении характеризуются выраженной тугоподвижностью. Все виды деятельности и поведения детей однообразны, стереотипны, с преобладанием элементов подражания и копирования. Прибегают к методу проб и ошибок, повторяя пробы в неизменном виде. Недоразвитие мыслительной деятельности и инертность мыслительных процессов при олигофрении неблагоприятно сказываются на формировании всех познавательных процессов, и прежде всего восприятия.

Другой важной стороной чувственного познания является наглядное мышление, тесно связанное с процессом восприятия. Для умственно отсталых дошкольников характерно отставание в темпе развития наглядно-действенного мышления. Далеко не всем детям к концу дошкольного периода оказывается доступным выполнение даже таких практических задач, в которых действие, выполненное рукой или орудием, прямо направлено на достижение практического результата, т.е. на перемещение предмета, его использование или изменение [46, 50, 56].
В отличие от нормально развивающихся детей, у умственно отсталых возрастные изменения в развитии наглядно-действенного мышления без специального обучения незначительны. До конца дошкольного возраста у них фактически отсутствует возможность решения наглядно-образных задач. В старшем дошкольном возрасте они не справляются с заданиями на дифференциацию предметов по существенным признакам, в связи с чем особые затруднения испытывают в заданиях на классификацию, выделение четвертой «лишней» картинки, при понимании скрытого смысла рассказа. Особенно затруднен при олигофрении перенос усвоенного в конкретном задании способа действия в новые аналогичные условия. Для детей с олигофренией характерна склонность к стереотипности в мышлении и действиях.

Элементарное словесно-логическое мышление у умственно отсталых дошкольников развивается замедленно и имеет качественное своеобразие. По-иному, чем в норме, складывается соотношение наглядного и словесно-логического мышления.

Неспособность к абстрактному мышлению проявляется во всех сферах нервно-психической деятельности. В процессах восприятия отмечается недостаточность аналитико-синтетической деятельности, поэтому восприятие детей бедно, оно неполно отражает окружающую действительность, отсутствует его активный творческий характер. Недостаточность абстрактного мышления обусловливает трудность в усвоении детьми счета и особенно решения задач. Не понимая смысла задач, они решают их часто механически, с трудом воспринимают помощь взрослого[46, 50, 56] .

Ощущения и восприятие

Существенную роль в познании ребенком окружающего мира играют его ощущения и восприятие. Они создают конкретную базу для знакомства с тем, что находится вокруг него, для формирования мышления, являются необходимыми предпосылками практической деятельности. Ощущения и восприятие – это деятельность 1-ой сигнальной системы, в основе которой лежит система условных рефлексов.

Наиболее изучено зрительное восприятие. Для умственно отсталых свойственна узость зрительного восприятия, которая уменьшает их возможность ознакомления с окружающим миром, а также отрицательно влияет на овладение чтением. Темп зрительного восприятия замедлен. Замедленность сочетается со значительным сужением объёма воспринимаемого материала. То, что нормальные дети видят сразу, олигофрены – последовательно. 

Не различают выражения лиц, изображенных на картинках. Понимание сюжетных картин затруднено. Плохо различают сходные предметы, не подмечают мелких различий. Относят к квадратам и треугольник и прямоугольник и ромбы, т.к. это фигуры с углами.

Недоразвитие аналитико-синтетической деятельности при олигофрении обусловливает специфическую особенность восприятия. Недостаточная дифференцированность зрительного восприятия обнаруживается в неточном распознавании близких по спектру цветов и цветовых оттенков, дети способны выделить в предметах лишь отдельные конкретные их свойства и качества (цвет, форму, размер), но не могут установить связи между ними и составить самостоятельно целостное представление о предмете. Естественно, что эти нарушения проявляются по-разному в зависимости от возраста, степени выраженности интеллектуального дефекта и обучения. Не умея выделить основное в предметах и явлениях, дети испытывают трудности в операциях сравнения по существенным признакам. Они не могут устанавливать различия в сходных предметах и общее в различных [46, 50, 56].
Недостаточно умеют приспосабливать свое зрительное восприятие к изменяющимся условиям. Если изображения предметов, твердо ориентированных в пространстве, т.е. с четко выраженным верхом и низом, предъявляются им в перевернутом виде, то они воспринимаются детьми как другие объекты.

Выраженной особенностью восприятия умственно отсталых детей является инактивность этого психического процесса. Глядя на какой-нибудь предмет, ребенок не обнаруживает стремления рассмотреть его во всех деталях, разобраться во всех его свойствах.

Выражено нарушение константности восприятия (сохранение восприятия величины объектов при их различной удаленности от глаз). Это мешает детям хорошо ориентироваться в пространственном расположении предметов. Недостаточно воспринимают глубину изображений на картинке.

Одним из основных видов человеческого восприятия является осязание (включает кожный и кинестетический анализаторы). Органом осязания служит рука. Обнаружена пассивность и недостаточная целенаправленность осязательной деятельности, асинхронность и несогласованность движений рук, импульсивность, поспешность, недостаточная сосредоточенность всей деятельности. Установлено, что объемные изображения узнают с большим успехом, чем плоскостные.

Не меньшая роль принадлежит и другим видам восприятия, например, кинестетическое восприятие – это восприятие положения своего тела в пространстве. Действительно, для обеспечения точности движений необходимо осуществлять анализ того сопротивления окружающих предметов, которое должно быть преодолено тем или иным мышечным усилием. Из-за неточности проприоцептивных ощущений движения, которое производит ребенок, отмечается плохая их координированность.

Очень важную роль играет слуховое восприятие, которое теснейшим образом связано с развитием речи. У всех детей с неполноценной нервной системой способность различать звуки речи возникает с затруднением и опозданием [46, 50, 56]. 

Внимание

Внимание – это важный психический процесс. Внимание является базовым психическим процессом, «питающим» все другие виды деятельности. Внимание обеспечивает организованный и целенаправленный отбор поступающей информации, избирательную и длительную сосредоточенность психической активности на объекте или деятельности. Вниманием определяется точность и избирательность памяти, направленность и продуктивность мышления и воображения.

При олигофрении также имеют место недостаточность произвольного целенаправленного внимания, нарушение его распределения в процессе мыслительной деятельности, слабость логической памяти. Для детей-олигофренов свойственно пассивное непроизвольное внимание, сопровождающееся чрезмерной отвлекаемостью. Причем у одних детей через 10-15 минут работы наблюдается двигательное беспокойство, подвижность. Другие становятся вялыми [46, 50, 56].
Низкий уровень произвольного внимания связан с недоразвитием волевых качеств. Для них также характерна неспособность распределения внимания между различными объектами. Оно обнаруживается в таком поведении ребенка, как нетерпение, задавание не относящихся к теме вопросов, выкрикивание отдельных реплик.

У так называемых возбудимых олигофренов особенно резко проявляется отвлекаемость, двигательная расторможенность, в то время как у заторможенных детей эти черты выражены в меньшей мере.

С возрастом несколько возрастает объем произвольного внимания, его устойчивость и возможности распределения, однако по длительности активной концентрации они значительно уступают своим нормально развивающимся сверстникам[46, 50, 56].

Память
Отмечаются и заметные нарушения памяти. Они могут быть обусловлены неспособностью удержать в памяти воспринятые образы или устанавливать связь с прошлым опытом. В запоминаемом материале ребенок не может выделить существенное и установить логические связи в сюжете. Даже в случаях хорошей механической памяти умственно отсталые способны к восстановлению только отдельных деталей, они не воспроизводят сложной картины событий, сложного комплекса впечатлений, что связано с недостаточностью ассоциативного процесса, способности к умозаключению. Наряду с явной недостаточностью смысловой памяти иногда наблюдается хорошая изолированная память на имена, числа, даты, мелодии.

Вследствие недоразвития высших психических функций отмечаются затруднения обобщать впечатления прошлого и настоящего, делать из них выводы и таким образом приобретать опыт, новые знания и понятия. Запас знаний всегда ограничен. Вследствие затруднения усвоения отвлеченных понятий больные не улавливают их переносного смысла. Неспособность к абстракции может проявляться уже и в том, что счет производится только в именованных числах или при помощи подсобных предметов, счет отвлеченных чисел недоступен. Затруднено отличие главного от второстепенного, дифференциация явлений разного порядка, лучше усваивается форма, нежели внутренний смысл явлений. У умственно отсталых лиц слабо выражена склонность к фантазированию, так как они не могут создавать новые образы из материала старых представлений [46, 50, 56].
Наиболее же существенным нарушением психической деятельности лиц с умственной отсталостью является недостаточность критического отношения к себе и ситуации, неспособность понять целесообразность своих поступков и предвидеть их последствия [50].
Особенности эмоциональной и волевой сфер детей с умственной отсталостью

Известно, что эмоции играют роль регулятора деятельности и в значительной степени определяют ход и успешность ее выполнения. Э.Сеген отмечал, что «умственно отсталый ничего не знает, не может и не хочет знать», подчеркивая недостаточность эмоционально-волевого развития, отсутствие выраженной мотивации к деятельности. 

Общим характерным признаком для эмоционально-волевой сферы этих лиц является преобладание не столько тонких дифференцированных эмоций, сколько аффектов. Эмоциональные переживания ограничены интересами, имеющими к ним непосредственное отношение. Чем сильнее выражена умственная отсталость, тем больше желаний, направленных на удовлетворение элементарных потребностей (утолить голод, избежать холода и т.д.). Они редко испытывают недовольство собой, сознание вины. Недоразвитие и несовершенство волевых функций может проявляться в своеобразном сочетании внушаемости, пассивной подчиняемости и упрямства, импульсивности, эгоцентризма.

В то время как элементарные эмоции могут быть относительно сохранными, высшие эмоции, прежде всего нравственные, оказываются недоразвитыми и недостаточно дифференцированными. Преобладают главным образом непосредственные переживания – эмоции, вытекающие из конкретной ситуации и деятельности, актуальные только в данный момент. Степень эмоционального недоразвития при ядерной олигофрении находится в соответствии с глубиной интеллектуального дефекта и недостаточностью других компонентов психической деятельности и личности. Волевая деятельность больных характеризуется слабостью побуждений и инициативы, недостаточной самостоятельностью [46, 50, 56].
Особенностью эмоциональной сферы детей с олигофренией является недоразвитие более сложных и дифференцированных эмоций, наиболее поздно развивающихся в постнатальном онтогенезе. В своих эмоциональных переживаниях, так же как и в мыслительной деятельности, дети не могут отделить главное от второстепенного, в связи с чем они могут давать бурные эмоциональные реакции по ничтожным поводам и слабо реагировать на серьезные жизненные события. Актуальными для них являются лишь непосредственные переживания, они не могут оценить возможные последствия тех или иных поступков, событий; как и в мышлении, характерна тугоподвижность, слабая переключаемость, инертность и стереотипность эмоций. Познавательные эмоции у этих детей обычно не развиты, часто наблюдается неадекватность эмоциональных реакций, неспособность подавлять свои непосредственные влечения. При олигофрении с трудом формируются абстрактные понятия добра и зла, чувства долга, способность к самоконтролю и прогнозированию последствий своих поступков [50].
Волевая сфера умственно отсталых дошкольников находится на самых ранних этапах развития. Ее становление непосредственно связано с появлением речи, которая позволяет ребенку понять необходимость того или иного способа действия. Однако формирование произвольной регуляции поведения умственно отсталого ребенка затруднено. Дошкольники-олигофрены не могут контролировать свои поступки, желания. Большинство из них не способны подчинить свое поведение требованиям, которые предъявляют им родители. Действия детей носят импульсивный характер, а их поведение часто не соответствует общепринятым правилам и нормам [56].

Также характерно нарушение поведения. Им свойственна безинициативность, несамостоятельность, слабость внутренних побуждений, внушаемость, сниженная мотивация. Их ставит в затруднительное положение любое препятствие или неудача, они не могут противостоять возникающим желаниям. Однако дети способны проявлять волевое усилие в тех случаях, когда знают, как надо действовать, и испытывают потребности в этом действии. Тогда из вялых, безынициативных детей они превращаются в настойчивых, безудержных. Такие резкие контрасты в проявлении воли есть результат незрелости личности.

Волевая активность, формирующаяся под воздействием коррекционно-направленного обучения, в значительной мере способствует умственному, речевому и в целом личностному развитию этой категории детей. Повышается объем внимания, его устойчивость; увеличивается объем памяти, возрастает ее продуктивность. В свою очередь развитие мышления, речи, памяти стимулирует формирование волевых качеств личности школьников-олигофренов [31, 50].
Формирование личности и продуктивной деятельности умственно отсталых детей

Формирование личности умственно отсталых детей определяется не только степенью интеллектуального недоразвития и возрастом, но и условиями воспитания, обучения и другими факторами. Уровень приспособления больных олигофренией варьирует в зависимости от глубины дефекта. При легкой умственной отсталости больные неплохо разбираются в привычных житейских ситуациях, и у них отмечается относительная сохранность практической ориентировки. 

У умственно отсталого ребенка в раннем детстве не складываются те предпосылки, которые обеспечивают нормальное формирование личности у его сверстников. Такие предпосылки лишь начинают возникать в старшем дошкольном возрасте. Естественно, что в этом случае личность умственно отсталого дошкольника формируется с большими отклонениями как в сроках и темпах развития, так и качественно [46, 50, 56].
К началу дошкольного возраста, когда нормально развивающийся ребенок 3 лет начинает осознавать собственное «Я», у умственно отсталого ребенка практически еще нет никаких личностных проявлений, его поведение носит непроизвольный характер. После 4 лет, когда у умственно отсталых начинает развиваться интерес к окружающему, формируются элементарные действия с предметами, возникают первые проявления самосознания, отделения своего «Я», которые выражаются, как правило, в негативных реакциях на замечания, порицания, неудачу. Систематическое переживание неуспеха ведет к формированию патологических черт личности – к отказу от всякой деятельности, пассивности, замкнутости, агрессивности или, наоборот, заискиванию перед взрослым или более сильным. Появляются угодливость, негативизм, озлобленность.

Совсем по-иному, чем в норме, складывается у умственно отсталых дошкольников общение со взрослыми и сверстниками. Ограниченность средств общения (как речевых, так и неречевых), непонимание игровой ситуации ведут к тому, что умственно отсталые дети становятся отверженными в коллективе сверстников. Желание самоутвердиться, характерное для детей этого возраста, приобретает патологические формы: с одной стороны, они становятся озлобленными и могут вести себя жестоко по отношению к более слабым, а с другой – развивающийся комплекс неполноценности делает их еще более отверженными в среде сверстников. В поведении умственно отсталых дошкольников, как правило, превалируют сиюминутные желания, импульсивные действия.

К числу основных компонентов личности принято относить самооценку и уровень притязаний. Самооценка умственно отсталого ребенка в обычных условиях воспитания подвержена контрастным изменениям. Когда ребенок мал и его интеллектуальный дефект не заметен, как правило создается постоянная ситуация успеха и у ребенка возникает неадекватный (не соответствующий возможностям) завышенный уровень притязаний и высокая самооценка. Но с расширением круга общения высокой самооценке наносится ущерб, дети часто начинают испытывать ситуации неуспеха, в связи с чем их самооценка может существенно понизиться. 

Продуктивная деятельность у умственно отсталых дошкольников вне специально организованного обучения практически не возникает; не появляются конструктивные умения, не возникает предметный рисунок. При обучении без учета особенностей развития детей этой категории предметные рисунки могут появиться, но эти рисунки, с одной стороны, примитивны, фрагментарны, не передают целостного образа предмета, искажают его форму и пропорции, а с другой – представляют собой усвоенный ребенком графический штамп, не отражающий реального предмета. Особенно показательным является тот факт, что дети, даже умеющие рисовать, не используют в своих рисунках цвет ни как средство изображения, ни как средство эмоциональной выразительности. Проявляются отставания от сверстников во всех видах продуктивной деятельности: рисовании, конструировании, лепке.

Элементы трудовой деятельности (прежде всего навыки самообслуживания) у умственно отсталых дошкольников начинают формироваться под влиянием требований окружающих. Этот процесс требует значительных усилий со стороны родителей и воспитателей. Поэтому в семье, как правило, идут по линии наименьшего сопротивления: родители сами раздевают, одевают, кормят ребенка [56]. 
Однако существуют семьи, в которых родители пытаются ставить перед ребенком определенные задачи и добиваются некоторых успехов. Поэтому умственно отсталые дошкольники имеют разный уровень овладения навыками самообслуживания. Движения детей, связанные с самообслуживанием, неуверенные, нечеткие, часто замедленные или, наоборот, беспорядочно суетливые, недостаточно целенаправленные. Сильно выражена несогласованность движений обеих рук. В ряде случаев даже у старших дошкольников нет понимания последовательности и логики всех действий, входящих в навык. Например, при умывании дети берут сухое мыло и, не намочив его, кладут на место, а затем открывают кран. Страдает и характер каждого отдельно взятого действия, входящего в состав навыка. Например, умея пользоваться ложкой, ребенок держит ее, зажав в кулак, набирает неумеренное количество пищи и большую ее часть разливает, не донеся до рта [50].
С точки зрения сформированности элементов трудовой деятельности, умственно отсталые дети старшего дошкольного возраста представляют собой еще более неоднородную категорию. Но тот факт, что дети, к которым предъявлялись последовательные требования с учетом их индивидуальных особенностей, овладевают навыками самообслуживания, свидетельствует о достаточной потенциальной возможности развития у них практической деятельности.

К числу наиболее частых и постоянных проявлений олигофрении относятся также признаки недоразвития в двигательной сфере. Недоразвитие психомоторики проявляется в запаздывании и замедлении темпа развития локомоторных функций, в непродуктивности и недостаточной целесообразности последовательных движений, в двигательном беспокойстве и суетливости. Движения детей бедны, угловаты и недостаточно плавны. Недостаточность развития двигательной сферы особенно проявляется в тонких и точных движениях, жестикуляции и мимике.

Игра в младшем дошкольном возрасте может возникнуть только на основе предметной деятельности на определенном уровне. К школьному возрасту фактически не возникает предметной деятельности. Действия с предметами остаются на уровне манипуляций, в большинстве случаев неспецифических. Интерес детей к предметам, в частности к игрушкам, оказывается кратковременным, так как побуждается лишь их внешним видом.

После 5 лет в игре с игрушками умственно отсталых детей все большее место начинают занимать процессуальные действия. Однако подлинная игра не возникает. Без специального обучения ведущей деятельностью у умственно отсталого ребенка остается не игровая, а предметная. В игре наблюдаются стереотипность, формальность действий, отсутствует замысел, нет даже элементов сюжета. Дети не используют предметов-заместителей, не могут замещать действия с реальными предметами изображением действий или речью.

Игры таких детей часто носят элементарный подражательный характер, изобилуют стереотипными действиями. Новые сведения усваиваются умственно отсталыми детьми медленно. Их эмоциональные реакции инфантильны. Нередко дети отстают от сверстников и по показателям физического развития.

У умственно отсталого ребенка без специально организованного обучения в игре не развиваются и функции речи. Отсутствует не только планирующая или фиксирующая речь, но как правило, и сопряженная.

Успешность обучения умственно отсталых детей игре зависит от применения комплексного подхода, который включает в себя следующие компоненты: 

- ознакомление детей с окружающим миром в процессе активной деятельности
- обучающие предметные игры
- организация предметно-игровой среды
- общение взрослого с детьми в процессе игры.
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