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Туберозный склероз представляет собой полисистемное генетическое заболевание. Особенности развития психических 
функций при этом заболевании представляют интерес для специалистов, призванных определять образовательные, соци-
альные и иные потребности детей с туберозным склерозом, оказывать им необходимую лечебную, психологическую и педа-
гогическую поддержку.
Представлены данные результатов исследования психических функций у детей, имеющих диагноз «туберозный склероз». 
Выборку испытуемых составили 15 детей в возрасте от 6 до 16 лет как с нормальным, так и со сниженным умственным 
развитием разной степени выраженности. Рассматриваются диагностические возможности использования нейропсихологи-
ческих методик для данного заболевания в детском возрасте.
У всех больных детей выявлен нейропсихологический дефицит, который проявляется в недостаточности нейродинамиче-
ских характеристик психической деятельности, в снижении умственной работоспособности и темпа выполнения заданий, 
в истощаемости, отвлекаемости, неустойчивости произвольного внимания. Показано, что применение современных диа-
гностических методик позволяет дать объективную количественную и качественную оценку развития психических функций 
у детей с данным заболеванием.
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Tuberous sclerosis is a polysystemic genetic disease. The features of the development of mental functions in this disease are of interest 
to specialists who are called upon to determine the educational, social and other needs of children with tuberous sclerosis, to provide 
them with the necessary medical, psychological and pedagogical support.
Data of the results of the study of mental functions in children diagnosed with tuberous sclerosis are presented. A sample of subjects 
comprised 15 children aged 6 to 16 years, both with normal and with reduced mental development of varying severity. The diagnostic 
possibilities of using neuropsychological methods for this disease in childhood are considered.
In all sick children a neuropsychological deficiency is revealed, which manifests itself in the lack of neurodynamic characteristics 
of mental activity, in the reduction of mental capacity and rate of task perfomance, exhaustion, distractibility, instability of voluntary 
attention. It is shown that the use of modern diagnostic techniques allows to give an objective quantitative and qualitative assessment 
of the development of mental functions in children with this disease.
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Вопрос о структуре нарушений психических функ-
ций при туберозном склерозе начал привлекать 

внимание исследователей сравнительно недавно.
Туберозный склероз — наследственное заболева-

ние, для которого характерно образование множе-
ственных доброкачественных опухолей в различных 
органах и тканях. Первое слово в названии болезни 
происходит от латинского tuber — нарост, опухоль 
и  описывает «туберсы» — характерные новообразо-
вания в коре мозга больных, обычно на границе се-
рого и белого вещества. В настоящее время примерно 
у  1,5  млн человек во всем мире установлен диагноз 
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туберозного склероза [1, 2].
Мутации в генах туберозного склероза оказыва-

ют влияние на предшественников нервной системы 
в период 7–20 нед внутриутробного развития, что мо-
жет выражаться в прекращении разделения клеток, 
аномальной клеточной дифференцировке, наруше-
нии контроля размера клеток и аномальной мигра-
ции клеток [3].

Для туберозного склероза характерно наличие 
структурных аномалий головного мозга (корковые 
туберсы, субэпендимальные узлы и аномалии бело-
го вещества мозга), выявляемых с помощью методов 
нейровизуализации (магнитно-резонансная томогра-
фия). Наблюдаемые структурные изменения голов-
ного мозга обычно варьируют (как в размерах, так 
и  в  локализации) на протяжении жизни больного. 
Структурные изменения мозга вызывают невроло-
гические осложнения в виде эпилепсии. Симптома-
тическая эпилепсия в течение жизни наблюдается 
у 92% больных [4, 5].

Течение туберозного склероза, связанное с повре-
ждением центральной нервной системы с внутри
утробного периода, серьезным образом сказывается 
и на развитии психических функций [6]. 

Цель исследования: оценка когнитивных функций 
у детей с туберозным склерозом.

Характеристика детей

Выборку испытуемых (экспериментальную груп-
пу) составили 15 детей (от 6 до 16 лет) с диагнозом 
«туберозный склероз», проходивших лечение в  На-
учно-исследовательском клиническом институте 
педиатрии имени академика Ю.Е.  Вельтищева в  от-
делении психоневрологии. Контрольную группу 

для нейропсихологического анализа составили 46 де-
тей (от 6 до 16 лет) с нормативным умственным раз-
витием, посещающих общеобразовательные учреж-
дения (детский сад/школу).

Для анализа результатов больные эксперимен-
тальной группы были разделены на две возрастные 
подгруппы: 6–10 и 15–16  лет. Также в каждой воз-
растной подгруппе представляли интерес результаты 
выполнения диагностических проб детьми с тубероз-
ным склерозом, обучающимися по школьной основ-
ной образовательной программе и обучающимися 
в  коррекционных школах по адаптированной про-
грамме. Контрольная группа также была разделена 
на  две возрастные подгруппы — 6–10 и 15–16  лет. 
Деление по группам проводилось с учетом возраст-
ной динамики формирования высших психических 
функций и объема выборки [7].

В табл. 1 и 2 представлено распределение детей 
с  туберозным склерозом по возрасту, тяжести забо-
левания и форме обучения. Изучение медицинской 
документации экспериментальной группы выявило 
наличие у всех детей сопутствующего диагноза  — 
симптоматической фокальной эпилепсии, постав-
ленного врачами-неврологами. Все пациенты на мо-
мент обследования принимали антиэпилептические 
препараты.

Методическое обеспечение исследования

Использовался комплекс методик общего ней-
ропсихологического исследования, разработанный 
А.Р.  Лурия и адаптированный для детского возрас-
та [8–10]. Диагностическая схема включала бесе-
ду, исследование высших психических функций  — 
нейропсихологические пробы: кинестетический, 

Таблица 1. Распределение испытуемых с туберозным склерозом по возрасту (экспериментальная группа)

Возраст испытуемых

Количество испытуемых

мужского пола женского пола
общее количество

абс. %

6–10 лет 3 6 9 60

15–16 лет 3 3 6 40

Всего 6 9 15 100

Таблица 2. Распределение детей экспериментальной группы с учетом тяжести заболевания

Вариант развития Форма обучения
Количество испытуемых

абс. %

Возраст 6–10 лет

Нормативное развитие Общеобразовательный детский сад/ школа 4 26

Снижение умственного развития Коррекционная школа 5 34

Возраст 15–16 лет

Нормативное развитие Общеобразовательная школа 2 14

Снижение умственного развития Коррекционная школа 4 26

Всего 15 100
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пространственный, динамический праксис, слухо-
моторную координацию, зрительный гнозис, так-
тильный гнозис, квазипространственные представле-
ния, слухоречевое запоминание, рисуночные пробы, 
мышление.

По результатам тестирования проводилась каче-
ственная и количественная (в баллах) оценка параме-
тров анализируемых функций. Качественная оценка 
параметров анализируемых функций осуществлялась 
в контексте разработанной А.Р.  Лурия структур-
но-функциональной концепции о трех блоках мозга, 
каждый из которых обеспечивает определенную со-
ставляющую психической деятельности в системе ее 
мозговой организации [11].

I блок мозга – энергетический блок или блок ре-
гуляции общей и избирательной неспецифической 
активации, блок регуляции тонуса и бодрствования 
организма. Анатомические структуры I блока мозга: 
ретикулярная формация ствола, лимбическая систе-
ма (таламус, гипофиз, гипоталамус), диэнцефальные 
ядра и другие подкорковые структуры, медиаль-
но-базальные отделы коры лобных и височных обла-
стей больших полушарий.

Функции I блока мозга: основная функция — акти-
вация больших полушарий, поддержание определен-
ного уровня бодрствования в соответствии со сменой 
периодов сна и бодрствования организма, кратковре-
менная активация для поддержания внимания; мо-
дально-неспецифическая память — эпизодическая, 
личностная, память на события; обеспечение базаль-
ных эмоций; регуляция мышечного тонуса.

II блок мозга — блок приема, хранения и перера-
ботки экстероцептивной информации, полученной 
от рецепторов, органов чувств, а также от проприо-
цепторов — изнутри тела. Анатомические структуры 
II  блока мозга: конвекситальная кора теменной, ви-
сочной, затылочной областей головного мозга.

Функции II блока мозга: первичная обработка им-
пульсов, которые приходят непосредственно от ре-
цептора, а также синтез информации разных модаль-
ностей.

III блок мозга — блок программирования, регу-
ляции и контроля за протеканием психической дея-
тельности. Анатомические структуры III блока моз-
га — конвекситальная кора лобных долей: моторные, 
премоторные и префронтальные отделы головного 
мозга.

Функции III блока мозга: обеспечивают работу дви-
гательных функций и обеспечивают произвольную 
регуляцию психической деятельности, которая вклю-
чает в себя: постановку целей действия, соответству-
ющих мотивам, задачам деятельности; планирование 
программы действия; контроль за выполнением про-
граммы и коррекция неправильных действий; сли-
чение достигнутой цели с внешними / внутренними 
образцами.

Количественная оценка полученных результатов 

осуществлялась с учетом возрастных нормативов вы-
полнения отдельных проб [8–10]. Выраженность вы-
явленных нарушений при выполнении проб оцени-
валась в штрафных баллах:

0 баллов — безошибочное выполнение пробы;
1 балл — легкие нарушения, возможность само-

стоятельной коррекции ошибок, до 30% ошибок;
2 балла — средняя степень выраженности наруше-

ний, возможность коррекции и выполнения задания 
при подсказках экспериментатора, от 30 до 70% оши-
бок;

3 балла — выраженные нарушения, от 70 до 100% 
ошибок.

Далее в каждой группе проводился подсчет сред-
них значений штрафных баллов.

Достоверность результатов настоящего исследо-
вания обусловлена использованием опробованных 
в  работах А.Р.  Лурия [11] и его последователей научно 
обоснованных методов исследования [12–13]. Стати-
стический анализ проводился с использованием мето-
дов математической статистики при обработке и ана-
лизе данных — критерий Манна–Уитн (Mann-Whitney) 
(обработка данных в программе SPSS-17.0) [14].

Результаты и обсуждение

Характер нарушений психических функций и ре-
зультаты нейропсихологического исследования пред-
ставлены на рис. 1, 2. Оценка проводилась по коли-
честву набранных детьми с туберозным склерозом 
штрафных баллов (средние значения по возрастным 
группам) в сравнении с контрольной группой детей 
по отдельным пробам.

Анализ полученных результатов показал, что 
структура когнитивной деятельности у больных детей 
(подгруппа детей от 6 до 10 лет), обучающихся по про-
грамме средней общеобразовательной школы, отли-
чалась от структуры когнитивной деятельности у де-
тей контрольной группы (см. рис. 1). Статистически 
значимые различия (на уровне значимости p<0,05) 
связаны с выполнением отдельных диагностических 
проб и выявленным соответствующим нейропсихо-
логическим дефицитом, который заключался: 
•	 в снижении нейродинамических показателей де-

ятельности — колебание внимания, сниженный 
темп выполнения заданий, истощаемость психи-
ческой деятельности (отражают сниженную актив-
ность структур I функционального блока мозга);

•	 в трудностях удержания программы в динамиче-
ском праксисе, нарушении плавности при выпол-
нении двигательной программы; соскальзывании 
на симметричное выполнение, дезавтоматизации 
движений в реципрокной координации (отражают 
сниженную активность структур III функциональ-
ного блока мозга).
В когнитивной деятельности больных детей, име-

ющих снижение умственного развития (подгруппа 
детей от 6 до 10 лет), по сравнению с контрольной 
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группой, установлен нейропсихологический дефи-
цит во всех диагностических пробах (р<0,05). Выяв-
лена несформированность кинестетической основы 
движений (проявившаяся в трудностях при перено-
се позы как по тактильному образцу, так и без зри-
тельного контроля) и соматосенсорного гнозиса 
(выраженные трудности в определении локализации 
прикосновений и узнавания цифр и фигур в пробе 
Фестера), что связано с дефицитом теменных отделов 
головного мозга.

Нарушение понимания логико-грамматических 
конструкций (проба «нарисуй круг над треугольни-
ком» недоступна, проба «бочки и ящики» — с частич-
ными трудностями выполнения) является следствием 
дисфункции височно-теменно-затылочной области. 
Установленное нарушение слухоречевой памяти, 
которое выражается в сужении объема воспроизве-
дения, тормозимости следов в условиях гетероген-
ной интерференции, наличии парафазий, указывает 
на депривацию височных отделов головного мозга.

Ошибки при выполнении рисуночных проб 
(«рисунок куба» и копирование фигуры Рея–Тейло-
ра) свидетельствуют о структурно-топологическом 
дефиците оптико-пространственной деятельности 
(в рисунке части и целое смещены относительно друг 
друга). Ошибки при выполнении пространственного 
праксиса (проба Хэда) свидетельствуют о нарушении 
соматопространственного гнозиса (путают правую 
и  левую сторону тела), что связано с недостаточно-
стью функционирования теменно-затылочных отде-
лов головного мозга.

У больных детей со сниженным умственным раз-
витием выявлены и нарушения мыслительных про-
цессов (трудности при выделении существенных 
признаков, обобщений, в усвоении понятий, отсут-
ствие понимания смысла сюжетной картинки), что 
указывает на функциональную несформированность 
лобных отделов коры головного мозга. Кроме того, 
у  этих детей при раскрытии нейродинамических ха-
рактеристик психической деятельности, реализуемых 
структурами первого функционального блока мозга, 
обнаружилась очевидная недостаточность (прояви-
лась в истощаемости, колебании внимания, сниже-
нии темпа деятельности).

Результаты выполнения нейропсихологических 
проб в экспериментальной и контрольной группах 
детей в возрасте 15–16 лет представлены на  рис.  2. 
Оценка нарушений когнитивных функций у детей 
с  туберозным склерозом и нормативным развитием, 
обучающихся по программе общеобразовательной 
школы, в сравнении с результатами детей контроль-
ной группы  показала наличие нарушений нейроди-
намических показателей деятельности (р<0,05), про-
являющихся в снижении темпа выполнения заданий 
и  истощаемости в процессе деятельности. Это отра-
жает сниженную активность структур первого функ-
ционального блока мозга.

Дети в возрасте 15–16 лет с туберозным склерозом 
и  снижением умственного развития, обучающиеся 
по программе коррекционной школы, по сравнению 
с  детьми контрольной группы продемонстрировали 
выраженные (р<0,05) нарушения психических функ-
ций во всех диагностических пробах. У этой возраст-
ной группы нейропсихологический дефицит заклю-
чался:
•	 в значительном снижении нейродинамических 

показателей деятельности (низкий темп выполне-
ния заданий, истощаемость, отвлекаемость, неу-
стойчивость произвольного внимания) вследствие 
дефицитарности структур I функционального 
блока мозга;

•	 в трудности/невозможности усвоения и удержа-
ния двигательной программы; соскальзывании 
на симметричное выполнение, дезавтоматиза-
ции движений в реципрокной координации; на-
рушении операциональной стороны мышления 
(снижение уровня обобщений по главным при-

Рис. 1. Оценка нарушений психических функций у детей 
с туберозным склерозом в сравнении с контрольной группой 
по отдельным нейропсихологическим пробам (средний воз-
раст 8 лет), направленным на исследование функций II (а), 
I и III (б) блоков головного мозга. Средний возраст детей 
8 лет.
Fig. 1. Assessment of mental disorders in children with tuberous 
sclerosis (mean age +/- 8 years) in comparison with the control 
group on individual neuropsychological tests, aimed at the study 
of  the  functions of the II-nd (а), I-th and III-rd (б) blocks 
of the brain.
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знакам, трудности в понимании смысла сюжетной 
картинки); инертности движений в слухомотор-
ной пробе (лишние удары), что отражает дефи-
цитарность структур III функционального блока 
мозга;

•	 в недостаточности слухоречевого и семантиче-
ского запоминания (сужение объема запоминае-
мой информации); трудности/непонимании ло-
гико-грамматических конструкций; нарушении 
целостности зрительного восприятия (ошибки 
в  зрительном гнозисе в пробах «наложенные» 
и «недорисованные» изображения) и оптико-про-
странственных характеристик (зеркальные и про-
странственные ошибки в пробе Хэда, ошибки при 
передаче проекционных изображений); несфор-
мированности кинестетической основы движений 
(проявившаяся в  трудностях при переносе позы 
как по тактильному образцу, так и без зрительно-
го контроля) и соматосенсорного гнозиса (выра-
женные трудности в определении локализации 

прикосновений и узнавания цифр и фигур в пробе 
Форстера), что связано с дефицитарностью струк-
тур II функционального блока мозга.
В рисуночных пробах, особенно при большом 

объеме зрительной информации (проба — копиро-
вание фигуры Рея–Тейлора), выявились ошибки 
восприятия пространственных признаков зритель-
ного стимула и отображения этих признаков при 
копировании. У детей с нормативным развитием 
при туберозном склерозе обнаруживалась слабость 
метрических представлений и отсутствие отдельных 
деталей копируемой фигуры вследствие недостаточ-
ности внимания (рис. 3, а). У детей со снижением 
умственного развития выявились выраженные струк-
турно-топологические ошибки – распад целостности 
изображения, потеря логической согласованности 
его частей (рис. 3, б).

Заключение

Результаты нейропсихологического исследования 
обнаружили у детей с туберозным склерозом поли-
морфную картину нарушений высших психических 
функций в обеих возрастных группах. Продемон-
стрировано, что использование нейропсихологиче-
ского метода обследования позволяет квалифици-
ровать характер нарушений психических функций 
у детей с этим заболеванием. 

В группе детей с туберозным склерозом со сниже-
нием умственного развития (обучающихся по про-
грамме коррекционной школы), независимо от воз-
раста, имеет место суммация различных факторов, 
определяющих более тяжелый когнитивный дефицит 

Рис. 3. Результат выполнения рисуночной пробы — копи-
рование фигуры Рея–Тейлора у детей 15 лет с туберозным 
склерозом с нормальным (а) и сниженным (б) умственным 
развитием. Собственные данные.
Fig. 3. The result of the drawing is the copy of the Ray–Tay-
lor figure: a — a child with a TSC with normative development 
(Lisa I., 15 years old), b – a child with TSC with reduced mental 
development (Vlada S., 15 years old). Own data.

а б

Рис. 2. Оценка нарушений психических функций у детей 
с  туберозным склерозом в сравнении с контрольной груп-
пой по отдельным нейропсихологическим пробам, направ-
ленным на исследование функций II (а), I и III (б) блоков 
головного мозга. Возраст 15–16 лет.
Fig. 2. Assessment of mental disorders in children with tuber-
ous sclerosis (age 15–16 years) in comparison with the control 
group on individual neuropsychological tests, aimed at the study 
of  the  functions of the II-nd (а), I-th and III-rd (б) blocks 
of the brain.
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тактильного восприятия, произвольных движений 
и  действий, оптико-пространственных, квазипро-
странственных представлений, операциональной 
стороны мышления, слухоречевой памяти.

Выявленная в ходе исследования недостаточность 
нейродинамических характеристик психической де-
ятельности у всех детей с туберозным склерозом, 
реализуемая структурами I функционального блока 
мозга, предположительно обусловливается пораже-
нием глубинных структур мозга, наиболее рано со-
зревающих в онтогенезе (мозг ребенка с туберозным 
склерозом претерпевает патологические воздействия 
как раз в период закладки подкорковых структур моз-
га на 15–28-й неделе) [7].

Учитывая, что туберозный склероз — динамиче-
ское заболевание, при котором новая симптомати-
ка может появляться по мере взросления пациента, 
предложенный психологический инструментарий по-
зволит не только осуществлять регулярный контроль 
за интеллектуальным развитием ребенка, но и подой-
ти к чрезвычайно актуальной проблеме  — активиза-
ции познавательной деятельности детей с туберозным 
склерозом. Это тем более важно, что применение 
стимулирующей терапии и  ноотропных препаратов 
у  большинства этих больных затруднено из-за судо-
рожных приступов и  основные реабилитационные 
мероприятия должны быть направлены на  адекват-
ную психологическую коррекцию.
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