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Цель исследования – изучение и анализ особенностей психического развития детей с опсоклонус-миоклонус-синдромом (ОМС) в со-

поставлении с числом обострений.

Пациенты и методы. Обследованы 19 детей с ОМС (8 мальчиков, 11 девочек) в возрасте от 1 года 7 мес до 10 лет 7 мес. Исследо-

вание включало анализ историй болезни пациентов, наблюдение за детьми с оценкой их поведения, эмоциональных реакций и пси-

хических функций, беседу с родителями. Использовались отдельные методики патопсихологического (для детей до 5 лет) 

и нейропсихологического (для детей старше 5 лет) обследования.

Результаты и обсуждение. Установлено, что увеличение числа обострений ОМС усиливает выраженность нарушений психическо-

го развития у детей, при наличии >5 ухудшений отмечается сильное отставание в развитии. Выявлены особенности эмоциональ-

ного состояния, двигательного поведения детей с ОМС, а также устойчивый комплекс наиболее уязвимых в условиях заболевания

психических процессов и функций: особенности нейродинамики психических процессов; нарушения моторного компонента реализа-

ции психических функций, в том числе речи; дефицит зрительно-пространственных функций. Позитивные тенденции в психиче-

ском развитии (в виде общего познавательного интереса, готовности к коммуникации со взрослым) свидетельствуют о потенци-

альных ресурсах компенсации, которые нужно использовать для психокоррекции и реабилитации у детей с ОМС. 

Заключение. Наблюдается отставание психического развития детей с ОМС, степень тяжести которого возрастает при увели-

чении числа рецидивов заболевания. Необходимы дальнейшие исследования детей с ОМС.
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Objective: to investigate and analyze the specific features of mental development in children with opsoclonus-myoclonus syndrome (OMS) in

relation to the number of exacerbations. 

Patients and methods. A total of 19 infants (8 boys and 11 girls) aged 1 year 7 months to 10 years 7 months with OMS were examined. The

investigation included an analysis of medical records, a follow-up of the children with evaluation of their behavior, emotional responses, and

mental functions, and an interview with their parents. Pathopsychological and neuropsychological examinations were used separately for chil-

dren under 5 years and for those over 5 years, respectively.

Results and discussion. It was established that a larger number of OMS exacerbations increased the severity of mental developmental disorders

in children if they had >5 deteriorations; there was a severe developmental retardation. The children with OMS were found to have the features

of an emotional state and motor behavior and a stable set of the most vulnerable mental processes and functions in the presence of the disease:

the neurodynamic features of mental processes; impairments in the motor component of mental functions, including speech; visual and spatial

deficits. Positive trends in mental development (as general cognitive interest, readiness for communication with adults) are suggestive of the

potential compensation resources that should be used for the psychocorrection and rehabilitation of children with OMS.

Conclusion. Mental retardation is seen in children with OMS, the severity of which increases with the number of disease relapses. There is a

need for further studies of children with OMS.

Клинико-психологические особенности психического
развития детей с опсоклонус-миоклонус-синдромом
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Опсоклонус-миоклонус-синдром (ОМС) – редкое, за-

частую хронически рецидивирующее (примерно у 2/3 паци-

ентов) и мало исследованное как с медицинской, так и с кли-

нико-психологической точки зрения тяжелое неврологиче-

ское заболевание. Данные о распространенности синдрома

крайне малочисленны: в США регистрируется 1 случай на 

10 млн человек; в Великобритании, по данным популяцион-

ного исследования, – 0,018 на 100 тыс. населения всех воз-

растных групп [1, 2]. Первые описания данного расстройства

появились в 60-е гг. прошлого столетия в Австрии, США, Ан-

глии. Генез заболевания до конца неясен, как и факторы,

влияющие на тяжесть его течения, успешность лечения и

прогноз. В структуре дефекта при данном синдроме описы-

ваются совокупность неврологических нарушений, а также

отдельные клинико-психологические симптомы [3–8]. 

Основные неврологические симптомы ОМС:

1) тремор в руках и ногах, нарушения манипулирова-

ния с предметами, самостоятельной ходьбы, атаксия и, как

следствие, массивный регресс сформированных к опреде-

ленному возрасту возможностей ребенка;

2) опсоклонус, который проявляется в виде резких,

непроизвольных, хаотичных движений глаз; 

3) нарушения сна, значительно выраженная эмоцио-

нальная неустойчивость, агрессия или, напротив, апатия.

В зарубежной и отечественной клинической психоло-

гии отсутствуют исследования клинико-психологического

состояния психических функций и особенностей психиче-

ского развития детей с ОМС. В то же время данные медицин-

ских наблюдений свидетельствуют о том, что последствия

неврологических нарушений могут проявляться в эмоцио-

нальном состоянии детей, приводить к нарушению психиче-

ских функций, а накопление неврологической симптомати-

ки от эпизода к эпизоду влечет за собой серьезные расстрой-

ства вплоть до сильного отставания в психическом развитии

и инвалидизации [6–12]. Требуют изучения связь указанных

неврологических нарушений с особенностями формирова-

ния разных психических функций ребенка, а также влияние на

психическое развитие детей рецидивов заболевания. Исследо-

вание общих особенностей психического развития, состоя-

ния отдельных психических функций, особенно наиболее

уязвимых, у детей с ОМС позволит оценить не только ущерб,

который наносит болезнь развитию ребенка, но и возмож-

ность его дальнейшего обучения в массовой школе и коррек-

ции имеющихся расстройств, уточнить характеристики каче-

ства жизни и социальной адаптации [13–17]. 

Цель исследования – анализ особенностей психиче-

ского развития детей с ОМС в зависимости от числа обост-

рений, которые рассматриваются как показатели разной

степени тяжести течения заболевания.

Пациенты и методы. В исследование включены 19 де-

тей (8 мальчиков, 11 девочек) с ОМС. Возраст мальчиков на

момент обследования составлял от 2 лет 9 мес до 8 лет 8 мес,

возраст девочек – от 1 года 7 мес до 10 лет 7 мес. На лечении

в отделении психоневрологии Российской детской клини-

ческой больницы находились 10 детей, амбулаторную по-

мощь с последующей консультацией лечащего врача-невро-

лога и беседой с психологом получили 9 детей. 

Были использованы следующие методы исследования:

анализ историй болезни пациентов; полуструктурированная

беседа с родителями, направленная на выяснение трудностей

в психическом развитии ребенка1; наблюдение за поведени-

ем, эмоциональными реакциями ребенка в ситуации обсле-

дования с фиксацией следующих параметров: включенность

во взаимодействие с психологом; общая эмоциональность в

разных ситуациях; особенности двигательного поведения.

Дети были разделены на две группы в зависимости от

возраста, в каждой из которых использовали разные методы

оценки психического развития: 1) в младшей группе (от 1 года

7 мес до 4 лет 11 мес) патопсихологическое обследование

проводили в соответствии с традицией Московской школы

патопсихологии и психологии аномального развития

[18–20]. Задания предлагались с опорой на возрастные нор-

мативы [18], структура обследования варьировалась в соот-

ветствии с возможностями ребенка; 2) в старшей группе (от

4 лет 11 мес до 10 лет 7 мес) обследование осуществляли в

соответствии с логикой и схемой проведения нейропсихо-

логического обследования по А.Р. Лурия, адаптированного

для детского возраста и направленного на качественную

оценку состояния психических функций [15].

Состояние психического развития оценивали по сле-

дующим параметрам:

• общая ориентировка ребенка в окружающей среде;

• особенности внимания и работоспособности;

• уровень развития сенсомоторных навыков, зрительно-

го и зрительно-пространственного восприятия, памяти (у де-

тей старшей группы), мышления, графических навыков, речи.

Все участвовавшие в обследовании дети были доступ-

ны для проведения психологического обследования.

Результаты. Пациенты были разделены на несколько

подгрупп в зависимости от числа обострений ОМС, нали-

чие которых определяли по записи в истории болезни об

ухудшении состояния ребенка, необходимости в госпитали-

зации и лечении. Демографические и клинические показа-

тели у детей представлены в таблице.

Из таблицы видно, что в большинстве случаев отмеча-

лась тяжелая степень ОМС. Возраст начала заболевания со-

ставлял 1–3 года (в среднем – 1 год 10 мес), в ряде случаев

наблюдалось более раннее (до 1 года, у этих детей зафикси-

ровано и наибольшее число обострений) либо более позд-

нее (после 3 лет) начало заболевания.

В процессе психологического обследования у всех па-

циентов были отмечены общие черты, которые свидетель-
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ствуют о сохранности познавательного интереса: способ-

ность выдерживать время обследования около 40 мин, го-

товность к взаимодействию с психологом, понимание обра-

щенной речи. 

При психологическом обследовании выявлены следу-

ющие особенности и нарушения эмоционального состоя-

ния, двигательного поведения, когнитивных функций у де-

тей с ОМС. Независимо от числа рецидивов в эмоциональ-

ном состоянии присутствовали разные симптомы. У 11 (58%)

из 19 детей эмоциональное состояние было стабильным и

при небольшом числе обострений (1–3) характеризовалось

умеренно повышенным настроением (у 3) или проявления-

ми тревожности и сдержанности (у 6). При большом коли-

честве обострений (>5) на фоне сильного отставания в раз-

витии эмоциональное состояние определялось стабильной

слабой модулированностью с преобладанием аспонтанно-

сти (у 1 ребенка) или приподнято-дурашливым настроени-

ем (у 1). У 8 (42%) из 19 пациентов отмечалось нестабильное

эмоциональное состояние с проявлениями протестных ре-

акций и раздражения в старшей группе (у 6) и недовольства

и крика, резко сменявшихся яркой радостью в младшей

группе (у 2).

Независимо от числа обострений и возраста отмечены

две стратегии двигательного поведения: у 9 (47%) из 19 детей

наблюдалось выраженное стремление к двигательной актив-

ности и овладению пространством кабинета, а у 10 (53%) –

склонность оставаться в статичном состоянии, несмотря

на отсутствие ограничений для самостоятельного передви-

жения.

Отмечены следующие нейродинамические особенно-

сти психических процессов: у 13 (68%) детей преобладали

снижение общего психического тонуса, астеничность, мед-

лительность при вхождении в задание, замедленный темп

его выполнения, трудности переключения внимания и сни-

жение его объема; у 6 (32%) – умеренно быстрый либо не-

равномерный темп выполнения заданий, ярко выраженные

сложности поддержания устойчивого контакта со взрос-

лым, быстрое переключение с одного задания на другое и на

посторонние предметы. Данные особенности отмечались

независимо от числа обострений ОМС.

Вне связи с возрастом выявлялась недостаточность

зрительно-пространственных функций – сложности воссо-

здания целостной фигуры из-за трудностей соотнесения ее

частей. У пациентов младшей группы эти сложности могут

быть скорректированы с помощью взрослых, у детей стар-

шей группы данные нарушения усиливались по мере увели-

чения числа обострений, и если их было >5, наблюдалось

выраженное отставание в развитии.

У 6 из 8 детей младшей группы даже при небольшом

числе обострений (1–3) диагностировалась задержка рече-

вого развития в виде длительного сохранения автономной

речи. В 2 случаях при переходе к стадии овладения взрослой

речью отмечались трудности в экспрессивной речи в виде

преобладания односложных предложений, что соотносится

с проявлениями общего недоразвития речи разного уровня. 

У детей старшей группы по мере увеличения эпизодов

обострений происходило нарастание речевых нарушений –

от минимальных (трудности звукопроизношения при 1 эпи-

зоде обострения) до ярко выраженных (нарушения связной

речи). Если ребенок перенес >5 обострений, данные слож-

ности отмечались на фоне ярко выраженного отставания в

развитии.

Изучение мелкой моторики у детей младшей группы с

небольшим числом обострений (1–2) показало, что в боль-

шинстве случаев они могли воспроизвести простые изобра-

жения (круг, линия, крест). У детей старшей группы при

увеличении эпизодов обострений ОМС (>3) процесс копи-

рования был затруднен, наблюдались сложности при соот-

несении частей изображения и воспроизведении верного

перцептивного образа, а также персеверативные тенденции

при воспроизведении предыдущей формы либо сочетании

предыдущей формы и нового изображения.

Общая оценка психического развития в соотношении

с числом ухудшений показала, что маркеры разного по стру-

ктуре задержанного психического развития имелись у всех

детей, даже при минимальном числе обострений. В случае

большого числа рецидивов ОМС (>5) у детей отмечалось

сильное отставание в развитии вплоть до интеллектуальной

недостаточности в сочетании с нарушениями эмоциональ-

ного состояния, ярко выраженными расстройствами рече-

вой функции (произношение, экспрессивная речь), зри-

тельно-пространственных функций, мелкой моторики. 

Обсуждение. Проведенное клинико-психологическое

исследование является первым в отечественной литературе.

Учитывая невысокую частоту ОМС и вследствие этого мед-

ленное накопление данных (например, в Великобритании за

53 года наблюдений зафиксирован 101 случай ОМС), можно

отметить, что полученные нами результаты носят предвари-

тельный характер, так как обследованная группа детей с

ОМС была неоднородна по возрасту, а также времени мани-

фестации заболевания, числу ухудшений. По мере описания

новых случаев заболевания и результатов исследований бу-
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Д е м о г р а ф и ч е с к и е  и  к л и н и ч е с к и е  п о к а з а т е л и  у  д е т е й  с  ОМ С

Число         Возраст на момент                      Число             Тяжесть заболевания                           Возраст начала                        Наличие/отсутствие
детей          обследования                               обострений    (оценка неврологом                                 заболевания                                     опухоли

по специальной шкале)
средняя      тяжелая                до 1 года     1–3 года    после 3 лет            есть             нет

5 1 год 7 мес – 10 лет 7 мес 1 2 3 0 4 1 4 1

4 3 года 2 мес – 7 лет 2 1 3 0 4 0 1 3

4 2 года 9 мес – 5 лет 3 1 3 1 2 1 2 2

4 4 года 1 мес – 8 лет 8 мес 4–5 0 4 1 3 0 2 2

2 6–8 лет >5 0 2 1 1 0 2 0



дет происходить дальнейшая унификация групп по каждому

параметру, что позволит уточнить характер и динамику вы-

явленных нарушений психического развития у детей с ОМС.

По данным литературы, средний возраст начала забо-

левания (18 мес) приближен к нашим данным [6, 9]. В неко-

торых случаях наблюдалось только 1 ухудшение состояния

(первый эпизод, сопровождавшийся частичным или массив-

ным регрессом), но у большинства детей зафиксировано не-

сколько рецидивов ОМС. С точки зрения динамики психи-

ческого развития обострение характеризовалось частичным

либо массивным регрессом достигнутых к определенному

возрасту навыков и возможностей психического развития

ребенка в связи с болезнью и последующим их восстановле-

нием на фоне лечения. Вместе с тем наряду с нарушениями

психического развития формировались и специфические

функциональные перестройки, в структуру психических,

поведенческих функций включались вторичные и третич-

ные компенсаторные компоненты [14–17], что делает не-

очевидным утверждение о прямом соответствии числа пере-

несенных обострений ОМС степени повреждений психиче-

ского развития. Анализ изменений функционального психо-

логического статуса у детей с единичным эпизодом заболе-

вания по сравнению с детьми, у которых таких обострений

было несколько, показал, что только наличие >5 эпизодов

ухудшений коррелирует с массивными нарушениями психи-

ческого развития. Это означает, что в иных случаях процесс

развития может оставаться пластичным, хоть и в разной сте-

пени отклоняющимся от нормы, что требует специального

изучения механизмов компенсации с дальнейшим их ис-

пользованием в процессе коррекции развития детей с ОМС.

Рядом авторов показано, что дефицит интеллектуаль-

ных возможностей, трудности обучения и поведенческие

сложности чаще наблюдаются при более раннем начале за-

болевания и большом числе рецидивов [6, 10–12]. Опубли-

кованные катамнестические данные демонстрируют, что в

отдаленном периоде большая часть взрослых пациентов с

ОМС, начавшимся в детстве, имела серьезные речевые и

интеллектуальные нарушения [8]. Наше исследование поз-

воляет обсуждать как структуру наиболее уязвимых «зон»

психического развития у детей с ОМС, так и соотнесение

состояния отдельных психических функций с числом пере-

несенных обострений, что ранее не являлось предметом

изучения. 

Выявлены особенности эмоционального состояния,

двигательного поведения детей с ОМС, а также устойчивый

комплекс наиболее уязвимых в условиях заболевания пси-

хических процессов и функций, который включает: особен-

ности нейродинамики психических процессов; дефицит

моторных и зрительно-пространственных функций; слож-

ности формирования экспрессивной речи. Данные «зоны»

психологической уязвимости присутствуют независимо от

числа ухудшений, несмотря на имеющуюся вариативность

отклонений, обусловленную возрастом, временем манифе-

стации заболевания. 

Вместе с тем показано, что большое число обострений

ОМС (>5) коррелирует с наиболее выраженными нарушени-

ями психического развития, что подтверждает имеющиеся

медицинские наблюдения данными объективной психологи-

ческой диагностики и имеет значение для обсуждения про-

гноза в отношении обучения и качества жизни таких детей. 

Нарушение двигательных и глазодвигательных функ-

ций при каждом обострении в большинстве случаев харак-

теризуется стабильными неврологическими проявлениями.

Однако отставание в психическом развитии, которое усили-

вается при большом числе рецидивов ОМС (>5), вероятно,

может быть связано не только с ухудшением неврологиче-

ского состояния, но и с психомоторными расстройствами,

которые обусловливают все более нарастающие трудности

социализации ребенка и адаптации к окружающей среде. 

Психомоторные нарушения (зрительно-пространст-

венные и двигательные) могут объяснять и наблюдаемое

рассогласование между задержкой формирования экспрес-

сивной речи (отчетливо выраженной уже после второго

эпизода ухудшения) и более высоким уровнем восприятия и

понимания доступно организованной в соответствии с воз-

растом ребенка обращенной к нему речи взрослого. Вместе

с тем данное расхождение между восприятием и пониманием

речи, с одной стороны, и мысленным представлением, во-

площением в произнесенном слове (экспрессивная речь) –

с другой, требует дальнейшего изучения.

Данные клинико-психологического обследования по-

зволили выделить и общие особенности психической ак-

тивности и поведения детей с ОМС, которые свидетельству-

ют об определенной степени формирования у них познава-

тельного интереса и присутствии интенций к развитию

(проявлялись независимо от возраста и числа рецидивов).

Среди этих особенностей: 1) расположенность к взаимодей-

ствию и возможность включенности в контакт со взрослым;

2) при условии несложной организации речевой деятельно-

сти взрослого возможность понимания обращенной речи в

полном объеме, готовность к поддержанию контакта даже в

условиях слабо развитой речевой функции. Дети, перенес-

шие от 1 до 5 обострений ОМС, проявляли интерес к спон-

танному рисованию (хотя графическая деятельность у мно-

гих из них была слабо структурирована), а также настойчи-

вость при выполнении отдельных знакомых заданий. 

Заключение. Отмеченные ресурсы психического раз-

вития наряду с выделенными проблемами и нарушениями

развития, позволяют планировать дальнейшие исследова-

ния, нацеленные на создание коррекционных и реабилита-

ционных программ для оптимального обучения детей с

ОМС и снижения риска их социальной дезадаптации. 
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