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                      « СИНДРОМ  РЕТТА  У  ДЕТЕЙ»
Синдром  Ретта – психоневрологическое, наследственное заболевание почти исключительно у девочек с частотой 1: 15000, является  причиной тяжёлой умственной отсталости у девочек. Диагностика заболевания затруднена, оно не обнаруживается внутриутробно, а после рождения проявляется не ранее , чем  через 6 месяцев. Специфического лечения не существует. Эта патология впервые была выявлена в 1966 году педиатр - невропатологом Андреас  Реттом, имя которого носит заболевание. В настоящее время  синдром  Ретта  относят к категории довольно редких генетических заболеваний. Причиной его называют мутацию гена МЕСР 2. Этот ген отвечает за синтез белка, влияющего на развитие мозга. В норме этот белок должен подавляться другими генами, чтобы обеспечить нормальное развитие мозга. Если же ген МЕСР 2 мутирован, то белок инактивируется не полностью, что вызывает аномальное мозговое созревание и провоцирует развитие синдрома Ретта. Зафиксированную болезнь  Ретт назвал синдромом атрофии мозга. Обычно мутирующий ген располагается в X – хромосоме поэтому заболеванием страдают в основном девочки.
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
1 стадия – с 6 месяцев до 1,5 лет проявляется нарастанием раздражительности. Плач и возбуждение сменяются пассивностью, пропадает интерес к игрушкам. Малыш бесцельно передвигается по комнате. Контакт с мамой сохраняется.
2 стадия – длится несколько лет. Происходит снижение интеллектуальных способностей, развивается умственное слабоумие. Речь исчезает переходит в степень эхолалии – механического повторения услышанного. Характерный симптом повторяющиеся движения, напоминающие мытьё рук. Потирание рук, размахивание руками и хлопанье в ладоши. Нарушается походка, ребёнок ходит не сгибая колени. 
3 стадия – длится 10 лет и более, развивается стойкое, глубокое слабоумие. Наблюдается полная потеря говорить и понимать обращённую речь. Появляется тремор всего тела, ограничивающий движения. Могут быть судорожные припадки.
4 стадия – стойкая утрата умственных способностей, двигательных навыков, развитие мышечных дистрофий, приводящих к полному обездвиживанию. Продолжительность жизни таких больных до 30 лет, но есть некоторые случаи, когда доживали до 50 лет. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 



САМЫЕ ЧАСТЫЕ СИМПТОМЫ РАССТРОЙСТВА  ДЛЯ СИНДРОМА РЕТТА – мышечные и двигательные нарушения. Мышцы находятся в  гипертонусе  или наоборот теряют его. В этом случае появляется нарушение координации движений. Синкинезии – патологические сокращения мышц. Простая улыбка способна вызвать резкий взмах ногой. Это может привести к повреждению суставов, сухожилий. 
АУТИСТИЧЕСКИЕ ПРИЗНАКИ – проявляется отстранение от окружающего мира, в том числе от родственников. Ребёнок не  откликается , когда его зовут. Предпочитает одиночество. Дети боятся чужих людей. Лицо ребёнка становится похожим на каменное, взгляд устремлён в одну точку. Может царапать кожу, кусать пальцы, могут беспокоить дыхательные нарушения. Синдром Ретта – сложное генетическое заболевание его сопровождают психологические нарушения, влекущие патологии других систем организма. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 





ТЕРАПИЯ ПРИ СИНДРОМЕ РЕТТА
Лекарства и метода вылечить девочек пока нет. Применяется лекарство против судорог, для лечения нарушений сна, для коррекции двигательных расстройств. Сколиоз лечится хирургическим путём. Некоторые педиатры предлагают диету с повышенным содержанием жиров. Она оказалась успешной в плане увеличения веса больных. Кормление детей небольшими порциями через 3-4 часа, приводит к некоторой стабилизации их состояния. При появлении эпиприступов назначают препарат  карбамазепин или новый препарат ламотриджин, подавляющий высвобождение глутамата. Для коррекции нарущений предлагают использовать мелатонин. 
Лечебная физкультура – один из оптимальных способов коррекции двигательных расстройств. Она включает упражнения, направленные на поддержание гибкости и амплитуды движений  конечностей, а также на то, чтобы как можно дольше сохранить навык ходьбы. Рекомендуется чаще проводить курсы физиотерапии, чтобы предупредить возникновение сколиоза. Большое внимание уделять гигиене полости рта. Использовать музыкальную терапию, она оказывает благоприятное, успокаивающее действие на детей и частично компенсирует нарушение контакта  с окружающим миром.
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 Исследования синдрома Ретта ведутся во всём мире. Когда появятся новые перспективы лечения паталогии и облегчения состояния больных, это вопрос времени. Нужно уменьшить стереотипные движения и развивать внимание ребёнка, его зрительное восприятие. Необходимо учить ребёнка ходьбе и проводить  с ним занятия лечебной физкультурой. Они позволят свести к минимуму деформации и способствуют выработке  у ребёнка полезных навыков. Нужно стремится всячески улучшать качество жизни таких детей. Для исправления стопы, сколиоза можно использовать ортопедические приспособления. Их может назначит физиотерапевт по заключению лечащего врача педиатра. Очень важен подводный массаж.
 
 
Литература: Научно – практический журнал Аутизм и нарушения развития №2 2013г.  Синдром Ретта стр. 16- 25. А.П. Чуприков доктор медицинских наук…
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NIETU

¢ cunzapomom Petra
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Cvrapom PeTTa ¢ coxpanHoit peibi

CoxpaHeHue peun Npy cHapome PeTTa BCTpeUaeTca He CTOMIb V3K PEAKO, KaK cmTanit BHauane. Takue
LLETV Y/L0BAETBOPAIOT BCeM KPUTEPUAM CHHZPOMa PETTa, HO OHW MOTYT NPOMBHECTH, O KpaiiHei Mepe;
OfIHY TPaMMaTIM ECKI NPABINIbHYIO (pasy. BriepBble TpU Takie AeBoukn Gbini onvcabl Zappella (1992r).
Toagpee Bbina onyGaMKkoBaHa paBoTa, B KOTOPOI aHAANANPYETEA yike 30 NoaoBHbIX cayuaes, B 5TOM
BbIGOpKe y 63% NaLMeHTOR peu Bbina aBCOMOTHO CoXpaHHa WM HaBAKAANACH AMLIb Nerkan 3aAepHKa
PeueBOro pasanTia. ¥ Beex 0BCTeaYeMbIX MMENNCH BHIPAKEHHbIE SXONANN, POAMTE N STHX AETE HacTo
00BILaIM, UTO, Ha MX BAFAALL, NOHMMaHME Y X peBeHKa Bbino AyUllie, Heen AKTHEHAA Peus.
[leicTBUTE/IbHO, HACTO NOHUMAHME Y TAKWX AETEN OLLEHUBAETCA Kak XOPOILee, XOTA MOHUMaH1e C/IOB,
MMelolLyx aBCTPaKTHOE 3HaUEHe, O4eHb OrpaHiHeHHO. UTO KACAGTCA AKTHEHOM PeuM, T0 3ech
NpeonaaaloT 3XoNaNM 1 NOBTOPAIOLYMECH BOMPOCHI. Halo OTMETITS, UTO NpaKTUueckIA BCe AEBOUHIA C
CMHAPOMOM PeTra ¢ COXPaHHOI Peubto NPORBAAIOT BCe NOBEJEHUECKIUE O0COBEHHOCTI, NPUCYLLIVE ayTUBMY.
MHOMM 13 HIX VBHAUANbHO CTABMTCS MATHO3 KayTUSM».

370 3ACTABNAET MHOMAX ABTOPOR COMHEBATLCA OTHOCUTEILHO TOTO, K KaKOH pYNNe OTHOCATL
noaoBHbIX

Aetein. Takke 3TV AT 3ACTaBAAIOT 3alyMaTbCA O TOM, UTO CBA3b MEXIY CUHAPOMOM PeTTa 1 ayTrnamom
soeT BbiTh r0pasfo ryBHe, Hemen NPOCTO HEKOTOPbIE COBMAZEHIA Ha MOBEAEHUECKOM YPOBHE.
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Ffumanue npu curdpome Pemma

3auacTyio AEBOYKMU C CUHAPOMOM PeTTa UMEIOT TPYAHOCTH ¢ HaBOPOM Beca.
OBbIYHO Y HUX HEMNOXOW aNMeTHT, HO AShULIUT BECa BOZHUKAET 13-33
TPYAHOCTEH C MPUHATUEM MULLM, CHUMKEHHOM KeBaTe/IbHOW CNocoBHOCTbIO,
CNOMHOCTEN C MUTbEM MUAKOCTU U Npobaem c gederauueit.

Takum 0b6pasom, NpK NOCTPOSHUM PaLMOHA NUTAHWA AETEl C CUHAPOMOM
PeTTa UCMoNb3yIOTCA HECTaHAAPTHbIE MPUHLMUMbI: €61 PEBEHOK €CT HeHacTo,
TO NUILA AO/KHA 6bITh MAKCHMAbHO KaNOPWUHHON, B PaLMOH BBOAAT
KanopuitHble HaMnTKK (4acTo 3TO crelnanu3npoBaHHoe N1TaHue),
yBeNU4nBaeTCA NoTpebaeHne NpOAYKTOB, 6OraThiX MOAE3HbIMU KUPaMU.
ObLan KanopHUIHOCTb CYTOHHOTO paLMoHa AomkHa 6biTb Ha 20% Gonblue,
4em NPUHATA 3a CTAHAAPT A5 peBeHKa KOHKPETHOro Bo3pacTa.




