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Данная проблема требует расширенного изучения. С целью более 
полного определения особенностей образа себя и его взаимосвязи с 
уровнем сформированности интеллекта при указанных типах дизонто-
генеза следует задействовать в исследовании большее количество испы-
туемых при обязательном участии детей с расстройствами аутистиче-
ского спектра без сочетания с умственной отсталостью.

Полученные в исследовании результаты конкретизируют представ-
ления об уровне сформированности образа себя у детей с расстройства-
ми аутистического спектра, задержкой психического развития, умствен-
ной отсталостью, могут послужить базой для последующих исследова-
ний и быть использованы для построения коррекционных программ с 
детьми указанных категорий.
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Особенности ЭЭГ у детей и взрослых с синдромом 
Мартина-Белл

Н.Л. Горбачевская, К.К. Данилина, К.Р. Салимова

Синдром Мартина-Белл — это наиболее часто встречающееся на-
следственное моногенное заболевание, приводящее к развитию ум-
ственной отсталости. Причиной его является отсутствие белка FMRP 
в результате метилирования промотора гена FMR1 (fragile mental 
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retardation gene 1), расположенного на длинном плече Х-хромосомы 
(Xp27.3). Дефицит или полное отсутствие белка приводит к формирова-
нию специфического фенотипа, включающего соединительнотканную 
патологию, нарушение когнитивного развития и специфический пове-
денческий профиль. Белок FMRP необходим для формирования, созре-
вания и функционирования нейрональных связей головного мозга. При 
этом заболевании выявлены морфологические и функциональные нару-
шения работы дендритных шипиков, что может лежать в основе нейро-
физиологических изменений, описанных при этом синдроме.

Целью настоящего исследования было изучение особенностей фор-
мирования электрической активности мозга у детей с синдромом Мар-
тина-Белл в процессе взросления.

Материалы и методы исследования
На возрастном интервале от 2-х до 38 лет было исследовано, в основ-

ном лонгитюдно, 40 пациентов с синдромом Мартина-Белл.

Результаты
В ЭЭГ всех исследуемых мальчиков в возрасте от 4-х до 15 лет, у ко-

торых по данным генетического исследования было выявлено метилиро-
вание промотора гена FMR1, наблюдался определенный фенотип в виде 
доминирования медленного сенсомоторного ритма в полосе 5—8 Гц в 
теменно-центральных зонах коры головного мозга. По данным сравни-
тельного ЭЭГ-картирования значения амплитуды спектральной плотно-
сти в этом частотном диапазоне достоверно (более 2-х ст. откл.) превы-
шали нормативные показатели. Альфа-ритм в затылочных зонах коры 
при этом или не регистрировался, или был представлен незначительно 
(индекс его не превышал 20%), что было достоверно ниже возрастных 
показателей для этого ритма. Такой паттерн ЭЭГ характерен для детей с 
синдромом Мартина-Белл и может быть использован в качестве нейро-
физиологического коррелята нарушения формирования нейрональных 
связей при отсутствии белка FMRP.

Уровень адаптации у всех детей, определенный с помощью методи-
ки Вайнленд был расценен как низкий, особенно по шкалам «Комму-
никация» и «Социализация», однако по шкале «Повседневные навыки» 
показатели чаще всего были на нижней границе нормы. У большинства 
мальчиков IQ не превышал 50. Следует заметить, что в случаях наличия 
мутации гена FMR1, не приводящей к метилированию промотора, такой 
паттерн ЭЭГ не регистрировался, и показатели интеллекта и показатели 
адаптивных навыков могли не выходить за нормативные границы. У де-
вочек с синдром Мартина-Белл показатели интеллекта и адаптивных 
навыков существенно варьировали, что, вероятно, могло определяться 
уровнем смещения от равной инактивации хромосомы Х. Данные ЭЭГ 
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также варьировали в широком диапазоне: от паттерна ЭЭГ, описанно-
го выше, до паттерна ЭЭГ с умерено выраженными нарушениями или 
близкого к нормативному.

С возрастом в ЭЭГ происходили значительные изменения. После 
15-ти лет у исследуемых в ЭЭГ чаще всего снижалась амплитуда ко-
лебаний, и к 20 годам регистрировался низкоамплитудный тип ЭЭГ. 
В наиболее тяжелых случаях сохранялся высокий уровень тета-актив-
ности, а при улучшении адаптивного функционирования электроэн-
цефалограмма могла достигать нормативных границ после 20-ти лет.

Таким образом, было показано, что существует определенный пат-
терн ЭЭГ при синдроме Мартина-Белл, связанный с дефицитом белка 
FMRP, который имеет своеобразную возрастную динамику, что может 
служить дополнительным маркером заболевания.
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Оценка сформированности жизненных компетенций
как этап реализации деятельностного подхода

в обучении детей с РАС
Е.Ю. Давыдова

Компетентностный подход, признанный основополагающим в кон-
цепции современного образования [1] предполагает принципиальное 
изменение критериев оценки эффективности обучения. Уже на уров-
не начального общего образования должна оцениваться сформирован-


