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Синдром Ретта – первая причина множественных нарушений генетического ха�

рактера, фиксируемых во Франции. Ежегодно в стране рождается от 25 до 40 че�

ловек с этим заболеванием, то есть одна девочка на 10–15 000 новорожденных.

Рождение человека с множественными нарушениями, в частности синдромом

Ретта, – это испытание для всех. Большая заслуга этой книги состоит в том, что

в ней рассказывается, как это испытание можно преодолеть. Главы, посвящен�

ные законам и постановлениям, обеспечивающим защиту лиц с множественны�

ми нарушениями, рассказы о медицинском, парамедицинском уходе и педаго�

гической работе, о повседневной жизни особого ребенка и его семьи написа�

ны четко, понятно, с любовью, уважением и уверенностью в том, что обмен

знаниями является залогом надежды. Кроме того, сильной стороной этой книги

является то, что множественные нарушения рассматриваются в ней с разных то�

чек зрения, в том числе и с административной. Книга содержит материалы, на�

писанные экспертами�медиками, педагогами, социальными работниками, а так�

же родителями детей с синдромом Ретта.

Глава под названием «Игры и занятия в повседневной жизни» описывает со�

циальную сторону проблемы. В этой главе повествуется о слабости и силе де�

тей с множественными нарушениями, о страданиях и радостях их семей.

На страницах книги освещены малоизвестные факты, имеющие отношение к

этому редкому заболеванию. Оно заставляет нас почувствовать свою собствен�

ную беззащитность. «Если не считать того, что она инвалид, она совершенно

нормальная», – сказал 6�летний Лоис, брат Жоанны, девочки с множественны�

ми нарушениями. Человек с инвалидностью вызывает в нас чувство сострада�

ния, без которого наше собственное существование не представляет большой

ценности. Инвалидность является частью нашей общей жизни, которая подобна

«лестнице, по которой поднимаешься ступенька за ступенькой, никогда не зная,

что тебя ждет».

Жан/Франсуа Матеи, министр здравоохранения

Министерство по делам семьи, защиты лиц с инвалидностью

и здравоохранения

апрель 2002 – апрель 2004
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«Однажды, поднимаясь на гору, я заметил тень.

Когда я поднялся выше и приблизился,

То понял, что это человек.

Когда я подошел ближе,

Я увидел, что это мой брат».

Тибетская сказка

«… Наши дети таят в себе сокровища человеческой души, которые отража�

ются в их взглядах, улыбках, движениях, в их способности показать нам, что

они тоже являются творцами своей судьбы.

Они общаются, учатся и проявляют свои навыки, но только делают это по�

своему, особым образом. Знаки их участия в жизни не становятся от этого

менее очевидными.

Проходя трудный жизненный путь, связанный с тяжелой медицинской пато�

логией, наши дети подают нам пример мужества, стойкости и терпения. Все

это, несмотря на сложность ежедневного ухода, открывает перед нами новое

жизненное измерение. Наши дети направляют наше внимание на значимые,

существенные стороны бытия и помогают нам развивать в себе важные каче�

ства: внимание к ближнему, умение слушать другого…»

Отрывок из документа
«Жить и быть: Манифест Французской ассоциации синдрома Ретта
 в защиту лиц с множественными нарушениями»



10

Предисловие к французскому изданию

Быть родителем дочери с синдромом Ретта – настоящее испытание. Это жизнь,

полная тяжелых переживаний, иногда – отчаянья, но в ней есть место и мину�

там большой радости и интенсивного общения с ребенком; это полезные встре�

чи с родителями, с внимательными специалистами, с друзьями и многими дру�

гими людьми, которые проходят этот путь вместе с нами…

Путь, по которому мы идем, часто не зная, что нас ждет, похож на дорогу в тума�

не. Это вызов, который бросает нам жизнь и который мы должны принять. Это же�

лание победить синдром Ретта, от которого страдает 1 ребенок из 10–15 тысяч.

Содержание этой книги – не крик отчаяния или боли, а информация и описа�

ние опыта, накопленного в борьбе с заболеванием. Авторы – специалисты, ро�

дители и их единомышленники.

Книга предназначена для врачей�терапевтов и специалистов, для представи�

телей парамедицинских профессий, специальных педагогов, для политиков и

руководителей специализированных учреждений и, конечно, для родителей и

близких наших детей.

В книге содержится много педагогических материалов, она знакомит родите�

лей с советами специалистов.

Эта книга – результат коллективной работы, ставшей возможной благодаря

совместным усилиям Медицинского и научного совета, Парамедицинского

совета и Административного совета Французской ассоциации синдрома Ретта.

Мы надеемся, что главы книги, а также личные свидетельства родителей смо�

гут привлечь внимание французского и, смеем думать, европейского общества

к данной проблеме. Посредством этой книги мы хотим обратиться к полити�

ческим деятелям и руководителям учреждений, чтобы сказать им, что наши до�

чери с синдромом Ретта прежде всего являются детьми и личностями.

Нам кажется естественным и необходимым, чтобы властные структуры совме�

стно с компетентными общественными организациями приняли соответству�

ющие меры для того, чтобы люди с множественными нарушениями жили как

можно лучше.

Мы благодарим спонсоров, которые помогли нам в публикации и распростра�

нении этой книги. Мы благодарим всех авторов, которые уделили время работе

над этим изданием, в частности, президента Медицинского и научного совета

ФАСР Симон Жильгенкранц, которая нас очень поддержала и тщательно от�

редактировала статьи, написанные специалистами.



11

Предисловие к русскому изданию

Дети с синдромом Ретта, как и другие особые дети, нуждаются не только в ме�

дицинской помощи, но и в специальном психолого�педагогическом сопровож�

дении и обучении. При этом очень важно, чтобы их окружали люди, которые

понимают особенности данного нарушения, знают сильные и слабые стороны

этих детей и могут оказать им квалифицированную помощь и поддержку.

За рубежом выходит большое количество статей и книг, посвященных синдрому

Ретта и другим множественным нарушениям. К сожалению, на русском языке

литература на эту тему для педагогов и родителей до настоящего времени прак�

тически отсутствовала. Основу настоящего издания составил перевод книги

«Синдром Ретта», изданной несколько лет назад Французской ассоциацией

синдрома Ретта. Поскольку наша книга предназначена в первую очередь педа�

гогам, психологам и родителям, вместо глав, подробно описывающих медицин�

ские, диагностические, генетические и другие специальные аспекты синдро�

ма Ретта, в последней главе мы приводим краткий обзор зарубежных исследо�

ваний.

В то же время мы решили сохранить те главы книги, в которых говорится о

формах помощи во Франции детям с множественными нарушениями, об осо�

бенностях французского законодательства и о деятельности родительской ас�

социации. Эта информация кажется нам полезной и для российского читате�

ля, поскольку родители и специалисты в нашей стране сейчас ищут способы

законодательно обеспечить адекватную реабилитационную и образовательную

помощь детям с нарушениями развития. Эти главы могут предоставить важный

материал для размышления и изучения юристам и государственным чиновни�

кам, от которых зависит принятие решений, влияющих на жизнь особых детей

в нашей стране.

Книга может служить хорошим введением в проблему как для тех, кто хочет

разобраться в особенностях развития и сопровождения детей с синдромом Рет�

та, так и для тех, кого интересует помощь детям с множественными нарушени�

ями в более широком аспекте. Синдром Ретта, как любой генетический синд�

ром, имеет свою специфику; в то же время система реабилитационных и пе�

дагогических мероприятий, которая предлагается в этой книге, достаточно

универсальна и может использоваться в помощи детям с различными наруше�

ниями развития.

Особый интерес представляет часть «Взгляд из Коврова» – история Маши Ива�

новой. Впервые они с мамой Мариной приехали в Москву из города Коврова

Владимирской области в ноябре 1995 года, когда Маше было 2 года 8 месяцев.

Марина привезла с собой дневник о Машиной жизни. С тех пор они приезжа�

ли 2–3 раза в год для занятий и консультаций, а в промежутках Марина писала

педагогам подробные письма, которые помогали представлять состояние Маши
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и видеть, чем наполнена ее жизнь дома. Маша была первым в Центре лечебной

педагогики ребенком с синдромом Ретта, поэтому поначалу мы занимались с

ней, исходя из нашего опыта работы с другими детьми, имеющими множест�

венные нарушения. По мере знакомства с другими девочками с синдромом Рет�

та, а также материалами зарубежных исследований у нас появлялись новые зна�

ния и в то же время подтверждались многие наши догадки. Мы учили Машу, а

Маша и Марина – нас. Из писем Марины и статей французских родителей и

специалистов видно, как мысль разных людей движется похожими путями, не�

зависимо от внешних, во многом таких контрастных, условий.

Письма очень искренние, живые и, как отмечают многочисленные читатели

(письма опубликованы на сайте www.osoboedetstvo.ru), очень вдохновляющие.

Множество творческих идей, не только связанных с Машиными занятиями, но

и пронизывающих всю жизнь семьи, стойкость и оптимизм Марины в жизнен�

ных трудностях, а также несомненный литературный талант делают эту часть

книги не только полезным, но и очень интересным, даже захватывающим, чте�

нием. Мы публикуем отрывки из дневника и небольшую часть писем, а также

стихотворение и сочинение Наташи, Машиной сестры (сейчас Маше 15, а На�

таше – 13 лет).

В книге использованы фотографии из французского издания, а также фотогра�

фии, предоставленные родителями российских девочек с синдромом Ретта,

занимавшихся в ЦЛП в разные годы. Фотографии не иллюстрируют текст; мы

поместили их, чтобы помочь читателю увидеть красоту и обаяние этих девочек,

почувствовать силу их «говорящего» взгляда и улыбки при невозможности

общаться другими способами.

Хочется поблагодарить всех родителей, разрешивших использовать в книге

фотографии их детей. Особая благодарность – Марине Ивановой за разреше�

ние на публикацию писем.

Выражаем глубокую признательность за содействие в подготовке настоящего

издания Кристине Англес д’Ориак, руководителю делегации Европы и СНГ

Международного католического бюро ребенка (Bice), Кристиан Рок, директо�

ру Французской ассоциации синдрома Ретта и Марку Сандрену, члену этой ас�

социации.

Мария Дименштейн,

Центр лечебной педагогики
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Жизнь ребенка

с синдромом Ретта

и его близких
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Личность и ее окружение:

эмоциональный опыт

Анжелик Латтерад, психолог (Тулуза)

Человек с синдромом Ретта прежде всего – личность. Психолог Анжелик Латтерад пред-
лагает ключи к общению с нашими детьми, подходя к этой проблеме с большой деликат-
ностью. На самом современном уровне она рассматривает вопросы, связанные с семь-
ей, родителями, братьями и сестрами, впервые узнавшими о диагнозе своих близких.

человек с синдромом Ретта –

это прежде всего человек

Люди с синдромом Ретта, как и все мы, – это личности со своей собственной

эмоциональной жизнью. Как и любой другой человек (вне зависимости от того,

есть у него какие�либо нарушения или нет), человек с синдромом Ретта живет

своей уникальной и особенной жизнью. Множественные нарушения, вызван�

ные генетической патологией, – это общая особенность людей с синдромом

Ретта, но ею не описывается и не исчерпывается индивидуальность каждого из

них. Именно поэтому человек с таким диагнозом является не просто «больным

с синдромом Ретта» или «лицом с множественными нарушениями» – прежде

всего, это женщина определенного возраста, живущая в определенной среде,

обладающая определенными личностными чертами и т.д., а также имеющая те

же клинические симптомы, что и другие носители данной патологии.

Важно помнить о том, что человека нельзя рассматривать односторонне, ибо та�

кое отношение ведет к отрицанию его уникальности, индивидуальности и не�

заменимости. Сведение личности к одной из ее характеристик обедняет эту

личность.

В то же время не следует упрощать, принижать или слишком идеализировать тот

факт, что люди с инвалидностью – особенные люди. Это тем более существенно

при наличии множественных нарушений, делающих человека зависимым и

отчасти нивелирующих его индивидуальность и его особый жизненный опыт.

Отсутствие речи не должно быть помехой для коммуникации

Если человек не может высказать, облечь в слова свои чувства, страдания, же�

лания, это не означает, что ему нечего сказать, и что он ни о чем не думает.
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Особенностью человека является то, что он – «существо говорящее». Это озна�

чает, что он одновременно является носителем мысли как таковой и участни�

ком общения с другими.

Человек с синдромом Ретта обычно не может говорить. Он общается с помо�

щью невербальных и сенсорных средств и может выражать себя благодаря же�

ланию окружающих уловить и вербализовать смысловую составляющую такой

коммуникации.

Именно поэтому сенсорика имеет первостепенное значение в жизни человека

с синдромом Ретта. Для окружения (семейного, дружеского, профессионально�

го) это означает необходимость вновь, как в детстве, научиться общаться на сен�

сорном уровне, принимая во внимание конкретную ситуацию, слабую мимику,

изменения тона голоса, значение прикосновений, поз и визуального контакта.

Обозначение словами
переживаний человека с множественными нарушениями

Неспособность произносить слова не означает, что слово, будучи носителем

смысла, теряет для людей с синдромом Ретта свою значимость. Голос, мими�

ка, поза помогают им наблюдать и разделять те эмоциональные тональности,

которые содержатся в речи.

Очень важно научиться выражать словами то, что мы видим и понимаем в по�

ведении человека с синдромом Ретта в процессе общения с ним. Необходимо

говорить о том, что сейчас будет происходить (поскольку это снимает тревогу,

связанную с какими�либо изменениями), и обозначать словами свои пережи�

вания и чувства.

Каков бы ни был контекст общения (моменты близкого общения, восстанови�

тельное обучение и т.д.), речь (благодаря интонации), взгляды, мимика и при�

косновения всегда выражают эмоции, которые человек с синдромом Ретта мо�

жет воспринять. Более того, можно наблюдать, как он узнает некоторые слова,

даже использованные вне контекста (слова, принятые в кругу семьи, имена

людей, названия некоторых знакомых и любимых видов деятельности).

Окружению необходимо научиться распознавать жесты, мимику, голосовые

нюансы, особые взгляды, позы, проявления несогласия, появление и усиление

стереотипий и гипервентиляции – и видеть в них потенциальное сообщение,

поддающееся расшифровке и доступное для понимания.

Не нужно пытаться проецировать на этих людей свой образ жизни и свои взгляды

на жизнь. Это приведет лишь к тому, что нивелируется их личностная позиция.

Необходимый баланс между переоценкой личности и гиперопекой

Иногда серьезность реальных нарушений преуменьшается. Это влечет за со�

бой переоценку имеющихся способностей ребенка и зачастую слишком интен�
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сивное стимулирование его развития. В некоторых случаях это превращает

любую ситуацию повседневной жизни в процесс реабилитации.

Окружение, движимое желанием заставить ребенка развиваться (или просто

чувством вины и собственного бессилия), может создать для ребенка ситуацию

постоянного давления со всех сторон – ситуацию, в которой игнорируется его

естественное желание расслабиться и ничего не делать.

Встречаются и прямо противоположные установки. Они связаны с психичес�

кими нарушениями, которые являются симптомами заболевания, и могут вы�

зывать у близких обратную реакцию – стремление к гиперопеке. В этом слу�

чае для ребенка не подбирают никакой развивающей программы, а окружаю�

щие отгораживаются от сложной ситуации, принимая на себя ту или иную роль

(обожествление, обеспечение процесса лечения, бегство, выдвижение соци�

альных требований). Жестокая и тяжелая реальность мешает видеть что�либо,

кроме нарушений, неспособности, инвалидности ребенка и т.д., и тем самым

не дает рассчитывать на его возможности.

Признание и уважение индивидуальности каждого из таких детей позволит

избежать крайностей: с одной стороны, не преуменьшать имеющиеся у них

нарушения, не пытаться идеализировать этих детей или делать их «нормаль�

ными» (оценка со знаком «плюс»), с другой – видеть в них не только наруше�

ния (оценка со знаком «минус»). В обоих описанных случаях человек чувству�

ет себя отвергнутым.

У каждого человека с синдромом Ретта есть свои умения и навыки, хотя они мо�

гут быть ограничены нарушениями и вызванной ими несамостоятельностью.



18

ж
из

нь
 р

еб
ен

ка
 с

 с
ин

др
ом

ом
 Р

ет
та

 и
 е

го
 б

ли
зк

их

Всестороннее признание личности

У людей с синдромом Ретта необходимо развивать самоуважение, поскольку

именно оно подвергается испытаниям из�за переживаний, которые могут воз�

никнуть в связи с апраксией и ограниченными возможностями самовыражения,

или из�за бестактных взглядов окружающих. Именно благодаря правильному

отношению близких у ребенка может сформироваться самоуважение и уверен�

ность в том, что к его внутренней жизни относятся с пиететом.

Признание личности может выражаться в том, что окружающие среди проче�

го принимают во внимание:

– специфические черты характера каждого человека, которые отчасти зависят

от тех отношений с окружающими, которые складываются и поддерживаются

на протяжении многих лет; признание индивидуальности каждого, уважение и

внимание к личности и ее эмоциям в разных жизненных обстоятельствах;

– возможные периоды грусти и тоски (депрессии), вызванные тем, что человек

осознает свое отличие от других, свои особенности, недостаток потенциальных

возможностей. В такие периоды помощь близких может быть весьма полезна;

– физические боли (боли в животе, менструальные боли и т.д.), которые чело�

век может выражать разными способами (мимикой, криком, жалобами, уходом

в себя, плачем и т.д.);

– эмоциональный опыт, привязанности и особые эмоциональные отношения со

сверстниками, со взрослыми из своего семейного окружения, или с обучающим

персоналом. Как и у всех остальных, у людей с синдромом Ретта есть свои пред�

почтения в сфере социальных отношений. Выбор тех или иных отношений

зависит от личности, возраста, пола, опыта и т.д. самих этих людей и их окру�

жения;

– место, которое занимают люди с синдромом Ретта в своей семье; при этом не�

желательно позволять им заполнять все семейное пространство, но не следует

и лишать их той особой роли, которую они играют в динамике развития семьи.

Таким образом, важно научиться воспринимать человека с синдромом Ретта

таким, каков он есть: с его зависимостью, с его двигательными или интеллекту�

альными нарушениями, с его агрессией и протестом, которые он иногда прояв�

ляет, а также с его нежностью, радостью, удовольствием от общения, проказа�

ми и т.п. Важно принимать его страдания, его личностные особенности, не

воспринимая такого человека как жертву.

Перед окружением стоит деликатная задача снова и снова находить правиль�

ную позицию: истолковывать то, что пытается выразить человек с синдромом

Ретта, помогать ему развиваться и реализовывать себя, не преуменьшая его

возможности и не переоценивая их. Необходимо найти грань между слишком

жесткими требованиями, слишком большими ожиданиями и полным отсутстви�

ем веры и надежды на изменения в будущем, которые влекут за собой равно�

душие к перспективам восстановительного обучения.
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у семьи есть путь жизни

Семье, дестабилизированной и травмированной поставленным ребенку диаг�

нозом, может также понадобиться время, чтобы изменить свои установки, обус�

ловленные чрезвычайно болезненным опытом: ведь нарушение накладывает от�

печаток как на самого человека с синдромом Ретта, так и на его окружение.

Объявление диагноза: особенно важный период

Объявление диагноза не проходит для семьи бесследно.

Диагноз иногда порождает в сознании родителей парадоксальные эффекты: он

может способствовать обретению ими уверенности как реакции на тревогу,

вызванную развитием у ребенка различных двигательных и поведенческих

нарушений, наблюдаемым в течение некоторого времени, или, наоборот, при�

вести к резкому упадку сил от осознания того, что ´ этот диагноз означает для

будущего их ребенка.

Упадок сил сопровождается тревогой перед неизвестностью. Часто в душе ро�

дителей возникает множество противоречивых чувств: ощущение собственной

вины, гнев, желание, чтобы все прекратилось, грусть, тревога, любовь, неж�

ность, радость, сочувствие, надежда и т.д.

После объявления диагноза необходимо проявить самообладание и следить за

тем, чтобы интенсивность и противоречивость этих чувств не оказали отрица�

тельного влияния на ребенка с синдромом Ретта, а также на его братьев, сес�

Аня и Маша
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тер и на самих родителей. Важно, чтобы каждый член семьи смог определить

для себя необходимую дистанцию по отношению к деструктивным и мощным

аффектам (чувство вины, гнев, депрессия, отрицание и т.д.). Существет риск

того, что каждый замкнется в своих переживаниях. Этот момент является ис�

пытанием для всех, каждый переживает его, проявляя свои сильные или сла�

бые стороны.

Родителям необходимо говорить на эту тему между собой и с другими

Некоторые супруги, бессознательно желая уберечь друг друга, не хотят или не

могут говорить друг другу о том, что чувствуют. Подобное отсутствие комму�

никации может пагубно сказаться как на их отношениях между собой, так и на

семейных отношениях в целом (например, появляется нежелание встречать�

ся со своими родителями). Некоторым со временем удается извлечь силы из

этого жизненного опыта.

Другие члены семьи (бабушки и дедушки, дяди и тети и др.) также оказыва�

ются затронутыми подобными эмоциональными реакциями. Они зачастую не

позволяют себе выражать свои чувства из�за стыда перед страданиями родите�

лей ребенка.

Реакции каждого члена семьи очень индивидуальны – это и отдаление, взаимо�

помощь, конфликты, молчание, подавленность, активная поддержка, доброже�

лательное внимание. Индивидуальные реакции сильно варьируются и зависят
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от того, имелся ли у человека опыт встречи с болезнью и инвалидностью, от ин�

формированности о типе патологии и способах преодоления ее последствий

(например, уход за больным эпилепсией), а также от тех отношений, которые

уже сложились между родителями и ребенком, и от установок родителей ре�

бенка друг по отношению к другу (потребность изолироваться, беречь друг

друга, делиться друг с другом и т.п.).

Братья и сестры задаются важными жизненными вопросами

Братья и сестры также задают себе вопросы, и им нужна поддержка в поиске

ответов на эти вопросы. «Почему она, а не я?», «Почему мои родители так не�

счастны?», «Будут ли у меня или моих детей такие же проблемы?», «Есть ли в

этом моя вина?», «Почему мне трудно пригласить своих друзей к себе домой?»,

«Я должен буду ухаживать за ней и в будущем?» Вопросы и опыт братьев и се�

стер особого ребенка также зависят, как и в любой семье, от личности каждого,

от их возраста и положения в семье, от их чувств, эмоциональной зрелости и

особенно – от того, как этот опыт переживается родителями, семьей, друзьями.

Сравнение ребенка с «особенной» сестрой усложняет процесс его самоопре�

деления, а чувство вины может привести к тому, что ребенок не захочет раз�

виваться, чтобы не создавать разрыв между своими навыками и навыками сес�

тры. Однако единственного сценария в этой ситуации не существует – каждый

реагирует по�своему. Есть дети, которые, наоборот, ощущают необходимость

компенсировать те нарушения, которые они видят у своей сестры, и полностью

посвятить себя учебе или спорту, тем самым словно залечивая свою и родитель�

скую рану. Некоторые переживают эту ситуацию без таких страданий, которые

приводят к изменению жизненных установок, особенности близких пережива�

ются ими легко.

Часто у братьев и сестер возникает необходимость поговорить обо всех этих

вопросах: об инвалидности, о различиях, о тревогах и страхах, о том, чего, на

их взгляд, ждут от них родители.

В этом важном и деликатном разговоре необходимо учитывать все вопросы, ко�

торые возникают у каждого ребенка, но не опережать их. Нужно быть внима�

тельным к сигналам о том, что такой разговор необходим: молчание, застенчи�

вость, заторможенность, отказ от помощи своей сестре или, наоборот, чрезмер�

ная ее опека, агрессивность, ревность, регресс, энурез, имитация поведения се�

стры, депрессия, компенсаторные установки (например, чрезмерная стара�

тельность в школе), трудности в школе и т.д.

Обращение к помощи специалиста (психолога, семейного психотерапевта)

может быть необходимо для развития семейных отношений. Практика терапев�

тических встреч позволяет каждому члену семьи прямо высказать все, что он

думает и чувствует, в атмосфере защищенности и уважения к жизненному опы�

ту каждого и при условии соблюдения конфиденциальности.
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Необходимо искать семейное и личное равновесие

Перед родителями стоит нелегкая задача – достичь правильного равновесия,

в котором должны тонко сочетаться потребности девочки, их собственные по�

требности как пары, а также потребности других детей в семье. Как мы отме�

чали выше, некоторые родители не признают нарушений у собственного ребен�

ка и пытаются полностью выложиться, стараясь сделать для него все возмож�

ное. Есть и такие родители, которые кажутся заторможенными, обескуражен�

ными объявлением диагноза, застывшими в своей позиции тотального служе�

ния ребенку.

Существуют и другие способы защиты от невыразимой боли.

В любом случае, людей нельзя осуждать за это, так как защищаться от того, что

невозможно принять, – совершенно нормально. Каждый справляется с этим, как

может.

Какой родитель не желает блага своему ребенку, не хочет, чтобы он стал само�

стоятельным и обрел друзей, свою семейную и профессиональную жизнь, ко�

торая соответствовала бы его стремлениям? Объявление диагноза ставит под

сомнение подобные надежды, и родители поневоле оказываются лицом к лицу

с этой проблемой. Таким образом возникает противоречие между их сознатель�

ными и бессознательными желаниями и реальностью.

Поля
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Этот путь требует времени

Создание новых ориентиров, выстраивание новых планов на будущее, новых

надежд, удивление от открытия новых неожиданных возможностей у себя или у

своего ребенка – все это требует времени. Оно необходимо, чтобы, ежедневно

сталкиваясь с необходимостью борьбы и значительной мобилизации усилий, ко�

торой требует ребенок, а также думая о его будущем, о взрослой жизни или об

отношении к нему окружающих, осознать относительность происходящего.

Семьи часто говорят о том, что взгляды, с которыми им приходилось сталкиваться

в своем социальном окружении, были «невыносимыми». Эти взгляды, по их мне�

нию, выражали смущение, жалость, равнодушие, страх, любопытство. Эти взгля�

ды ранили их, вызывали у них ощущение того, что они отвергнуты обществом.

Людям, которые так на них смотрели, родители отвечали тем же.

Некоторые родители указывают и на влияние их собственного отношения к

патологии, которое как бы передается окружающим: «Благодаря осознанию

того, что напряжение в общении исходит и от нас тоже, мы вырабатываем бо�

лее дистантную модель поведения и справляемся с негативными проявления�

ми со стороны окружающих».

Согласие и готовность к необходимым расставаниям

Этот путь очень труден для родителей из�за противоречивости внутренних

ощущений, из�за отношения социального окружения к таким детям, но более

всего – из�за постоянной необходимости решать вопросы, которые пугают неод�

нозначностью или парадоксальностью ответов.

Например, один из таких парадоксов – нужно научиться внутренне отделять�

ся от своего ребенка, чтобы помочь ему достичь большей психологической неза�

висимости, повзрослеть, и в то же время – продолжать удовлетворять его базо�

вые потребности, проистекающие из недостатка его автономии (так, как это де�

лалось бы при уходе за совсем маленьким ребенком). Тем не менее, несмотря

на такую парадоксальную реальность, необходимо видеть, что ребенок взросле�

ет, даже если его эмоциональные реакции соответствуют более юному возрас�

ту и его по�прежнему необходимо кормить, купать и т.д. Каждый человек дол�

жен достичь психологической независимости, и происходит это благодаря внут�

реннему «расставанию» с первыми объектами своей любви – родителями.

Это расставание происходит на психологическом уровне, а не на физическом.

Реальная жизнь продолжает включать в себя все те заботы, которые связаны с

присутствием в семье особого ребенка и которые ежедневно необходимы.

Психологическое расставание необходимо для того, чтобы позволить ребенку

повзрослеть (при сохранении всех моделей сопровождения); для того, чтобы

позволить ему установить близкие отношения с другими людьми, «потому что

родители не всегда будут рядом и потому что ребенок имеет право встречать в

жизни и других людей».
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Психологическое расставание необходимо и для родителей – для того, чтобы

в их жизни оставалось место и для супруга (супруги) и для других детей, что�

бы жизнь семейной пары и семьи в целом не фиксировалась на одном�един�

ственном человеке, чтобы каждый мог, согласно собственному статусу, занять

свое место и вносить свой вклад в общую динамику семьи.

Следовательно, нужно так организовать повседневную жизнь, чтобы в ней учи�

тывались желания и особые потребности ребенка с синдромом Ретта, его брать�

ев и сестер (необходимо время на различные специфические занятия с детьми),

всех членов семьи, но особенно – потребности и желания самой семейной пары.

Каждый член семьи выбирает собственный путь и накапливает свой субъектив�

ный опыт переживания того факта, что он является родителем, братом или

сестрой человека с множественными нарушениями.

Индивидуальный путь каждого члена семьи помогает ему занять по отношению

к ребенку с синдромом Ретта ту уникальную и правильную позицию, которая

может оказать существенное влияние на внутрисемейные отношения и на его

собственное отношение к окружающему миру.

Родители и специалисты: необходимость сотрудничества

Трудно переоценить психологический и физический вклад, которые родите�

ли вносят в развитие собственного ребенка, важность поддержки, которая ока�

зывается семьей, друзьями, общественными организациями, государством,

важность сотрудничества между специалистами, сопровождающими ребенка

(медиками, работниками парамедицинских специальностей, педагогами).

Ребенку с нарушениями развития необходима всесторонняя поддержка, кото�

рая базируется на взаимном уважении, общении и доверии.

Слова многих родителей свидетельствуют о том, что страдания их велики, но

присутствие ребенка с синдромом Ретта обогащает их жизнь. Сомнения, горе,

упадок духа соседствуют с надеждой, силой, радостью и смирением.

«Международные правила»

Быть родителем непросто! Когда ребенок с синдромом Ретта появляется в се�

мье, нужно несколько раз глубоко вдохнуть и выдохнуть и приступить к изуче�

нию правил, собранных Кэти Хантер в «Настольной книге о синдроме Ретта».1

1 «The Handbook of Rett syndrome», Kathy Hunter, президент IRSA (Международной

ассоциации синдрома Ретта).
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1. Необходимо предполагать, что ребенок вас понимает.

2. Ребенок может нуждаться в символических предметах, гарантирующих его

безопасность, например в маленьком покрывале или кукле.

3. Внимательно относитесь к его страхам и сомнениям.

4. Сокращайте количество дополнительных стимулов, оставляйте только самые

необходимые.

5. Объясняйте ребенку все, прежде чем начнете что�либо делать.

6. Делайте ситуацию понятной.

7. Выбирайте такие виды деятельности, которые затрагивали бы эмоции и чув�

ства ребенка.

8. Проверяйте, подходит ли данный вид деятельности его возрасту.

9. Структурируйте деятельность, соблюдая четкую последовательность дей�

ствий.

10. Последовательно ставьте цели: сначала одну, потом другую.

11. Планируйте деятельность с помощью тактильных сигналов.

12. Используйте такие сигналы, которые понятны ребенку (слова, знаки, кар�

тинки).

13. Необходимо комбинировать разные знаки для того, чтобы он научился по�

нимать разные сигналы.
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14. Позволяйте ребенку свободно двигаться в окружающем пространстве: обу�

чение происходит благодаря осознанию окружающего мира.

15. Обеспечивайте ребенка разными визуальными и слуховыми ощущениями.

16. Давайте ему время и возможность для приобретения нового опыта.

17. Предоставляйте ему возможность быть активным участником происходя�

щего, учитывая уровень его физического развития.

18. Проверяйте, удобна ли его поза и есть ли опора.

19. Записывайте все, что вы делаете, в дневник, который нужно вести как дома,

так и в школе.

20. Вместо того, чтобы добиваться от него ответа типа «скажи: “Здравствуй”»,

просто говорите ему: «Здравствуй».

21. Пытаясь побудить ребенка к действию, не просите его об этом прямо. Го�

ворите о предмете, который может быть целью действия, а не о самом действии.

Например, вместо того чтобы предложить: «Возьми конфетку», вы можете ска�

зать: «Ты любишь конфетки». Вместо того чтобы говорить: «Иди за стол», вы

можете сказать: «Пирожные на столе». Побуждайте его активно действовать,

вместо того чтобы предписывать ему, что именно нужно делать.

22. Давайте ему достаточно времени для того, чтобы он мог ответить.

23. Ищите для ребенка формы самовыражения с помощью языка тела.

24. Когда он начинает действовать, не надо прерывать этот процесс своими ком�

ментариями о его действиях. Иначе его внимание будет отвлекаться на то, ка�

ким образом он производит действие, и он будет все время останавливаться.

25. Ищите такие формы деятельности, которые могут мотивировать ребенка.

Многие девочки с синдромом Ретта любят прятаться, толкаться, слушать музы�

ку, читать книги, смотреть телевизор, качаться, ездить на машине, принимать

ванну, плавать, гулять, есть, рассматривать фотографии знакомых людей и пей�

зажей, общаться с младенцами и маленькими детьми (особенно слушать их го�

лоса), а также с мужчинами.
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Объявление диагноза:

у вашего ребенка синдром Ретта

Паскаль и Гийом Паран, родители Мадлен – девочки с синдромом Ретта;

члены Французской ассоциации синдрома Ретта

Обычно не печалятся о том, что в семье много детей,

Когда они красивы, хорошо сложены, нормального роста

И блестящей наружности,

Но если один из них слаб или не говорит ни слова,

Его презирают, высмеивают, обижают;

Однако иногда именно это маленькое существо

Приносит счастье всей семье.

Мораль из сказки «Мальчик#с#пальчик» Шарля Перро

день, когда нам объявили диагноз

Гийом: Это может показаться парадоксальным, но день, когда объявили диагноз,

принес нам облегчение. У нас давно возникли подозрения, что наш ребенок

развивается не так, как его сверстники. В полтора года Мадлен еще не ходи�

ла. Начались посещения врачей. И мы возвращались от них в полном отчаянии.

Паскаль: В специализированных учреждениях мы насмотрелись на ожидаю�

щих приема детей в разных состояниях и родителей, которые пытались их успо�

коить, все это напоминало нам сборище убогих! В конце концов, действительно,

диагноз принес некоторое успокоение. Правду нам сказали не врачи – они тяну�

ли время и избегали говорить с нами. К счастью, в общественных организаци�

ях нашлись люди, которые сумели поставить диагноз, объявить его нам и обод�

рить нас. Конечно, нам знаком внутренний протест: почему это произошло имен�

но с нами? Но я уже давно не задаюсь вопросом о превратностях судьбы!

с появлением Мадлен изменилось течение времени

и жизненные приоритеты

Гийом: Диагноз заставляет погрузиться совсем в другую жизнь. Есть то, что бы�

ло раньше, – и то, что потом. Как ни странно, именно мы должны были успока�
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ивать наших близких. Потом некоторые из наших друзей исчезли, потому что

инвалидность оказалась для них слишком жестокой и невыносимой вещью.

Паскаль: Тяжелее всего было вначале, когда не с кем было поговорить. Ря�

дом с моими подругами, у которых дети развивались нормально, я чувствова�

ла себя отверженным существом. К счастью, вскоре я оказалась беременна вто�

рым ребенком (это произошло еще до того, как я узнала о диагнозе Мадлен).

Позже, благодаря общественным организациям, я нашла людей, которые смог�

ли меня выслушать. Я в долгу перед этими людьми и сама, в свою очередь, по�

могаю вновь прибывшим родителям, которые находятся в отчаянии из�за диаг�

ноза их ребенка. Бесчеловечно говорить: «Ваш ребенок не нормален». Эти

слова подрывают веру в свои силы, а ведь необходимо поддерживать родите�

лей, которые обращаются за помощью.

Гийом: В нашей жизни все замедлилось, потому что с Мадлен все происходит

очень медленно. Чтобы выйти на улицу в 9 часов утра, нужно разбудить ее в

6.30. Прогулка требует очень долгой подготовки, так как с Мадлен все очень

сложно. Раньше я был очень нетерпеливым и делал все быстро; теперь я стал

спокойным, я сосредоточиваюсь на главном. Наши жизненные приоритеты не

такие, как у других людей. Мы живем вне общепринятой системы ценностей.

Например, без погони за карьерой.

Полина
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Я по профессии архитектор интерьеров, и, если бы не Мадлен, все в моей жиз�

ни было бы иначе, но разве это имеет какое�то значение по сравнению с тем,

что нам дарит Мадлен и ее сестры?

Паскаль: Мадлен постоянно требует к себе внимания, и мы тратим на это много

сил и энергии. С такой ситуацией очень тяжело смириться. Мы не можем быть

беззаботными, ощущать прелесть импровизации, например, завтракать по вос�

кресеньям в два часа. Вся наша жизнь подчинена жесткому ритму Мадлен. Это

полная потеря свободы. Если мы хотим выйти на улицу, мы должны быть чрез�

вычайно организованными. Нам очень повезло, что наша специальная школа

находится недалеко от дома. Мадлен ходит туда каждый день. По вечерам у нас

дома всегда есть человек, который помогает нам до 20 часов. Но в выходные бы�

вает тяжело, потому что нам приходится ухаживать за Мадлен самим.

Мадлен показала нам другую сторону жизни

Гийом: Нам не нужно скрывать счастье, которое мы испытываем. В наших от�

ношениях с дочерью есть что�то чудесное, какое�то особенное качество обще�

ния. Иногда ее пристальный взгляд дарит нам мгновение бесконечности!

Паскаль: Это очень сильное чувство, когда она прикасается к вашей руке, так

как обычно она мало общается. Между родителями, у которых дети болеют той

же болезнью, устанавливаются какие�то особые отношения. Иногда мы даже на�

чинаем по�особому шутить, это своего рода черный юмор, который приносит

нам величайшее облегчение.

Гийом: До появления Мадлен я был очень беспокойным человеком. Я боял�

ся смерти. Но теперь я стал крепче и научился мыслить философски, ныне мне

кажется естественным, что однажды жизнь закончится.

Паскаль: Мы оба вышли из семей, где нас в детстве очень баловали. Мы были

первыми, лучшими, так сказать, «везунчиками». Мадлен показала нам другую

сторону жизни, и я заметила, что теперь я считаю естественным помогать лю�

дям, которые чувствуют растерянность и отчаяние. На самом деле, она научи�

ла меня состраданию.

Гийом: Надо сказать, что без помощи общественных организаций мы не смог�

ли бы справиться с бедой. Когда в семье появляется такой ребенок, то нужно

объединяться и бороться сообща, потому что для этих детей нет места в общест�

ве. Теперь у Мадлен прекрасная жизнь, поскольку есть центр, который она еже�

дневно посещает.
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Она заговорит раньше, чем пойдет

Мари/Тереза Фоксоне, бабушка Эммы – девочки с синдромом Ретта,

член Французской ассоциации синдрома Ретта

Бабушка рассказывает о своих наблюдениях за развитием болезни у ее внучки Эммы

Эмма – ребенок немного более хрупкий

и медлительный, чем другие

Моей внучке Эмме семь с половиной лет. Она появилась на свет в один из июнь�

ских вечеров, и это было для всех нас большой радостью. Она была таким кра�

сивым ребенком, все ею восхищались. Вскоре девочка почему�то стала казаться

нам очень хрупкой. Без каких�либо объективных причин у нас сложилось впе�

чатление, что ей что�то угрожает; казалось, что она родилась слишком рано.

Прошло несколько месяцев, Эмма развивалась медленно. Нам говорили: «Не

надо сравнивать детей». Ее сестра, родившаяся на два года раньше, была очень

крепкой, энергичной, с хорошим тонусом. Нам говорили: «Каждый развивается

в своем ритме». Это так, и поэтому я не слишком сильно волновалась. Тем не

менее к 12 месяцам Эмма еще не умела переворачиваться в кроватке и даже не

пыталась это делать, не сгибала колени. Несмотря на это, девочка была чудесной

и казалась абсолютно нормальной. Врачи считали, что ее развитие шло нормаль�

но. Эмма очень рано произнесла первые слова: «папа» и «мама». Все говорили:

«Она заговорит раньше, чем пойдет!» Я была убеждена, что ребенок должен был

пойти самое позднее в полтора годика. Срок приближался, и тревога росла.

Эмма делает свои первые шаги,

но остается малоподвижной

В восемнадцать с половиной месяцев Эмма сделала свои первые шаги. Я ни�

когда не забуду ее и нашу радость в тот вечер у нас дома, во время рождествен�

ских каникул. Я не помню о первых шагах других своих внуков, это было не�

что само собой разумеющееся. Но в тот вечер у меня было впечатление, что я

присутствую при совершенно необычном, чудесном событии.

Тогда я наивно полагала, что все проблемы решились, что теперь она будет и

сидеть, и вставать – начнет делать все то, чего она не делала до сих пор.
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Да, она пошла, но за этим ничего не последовало. Речь также оставалась бед�

ной. Начались походы к специалистам. В то время у меня возникло ощущение,

что я попала в какой�то туннель, в котором тревога иногда сменялась надеждой.

диагноз поставлен

Все это длилось два года. Сначала речь шла об аутизме. Но быстро появились

специфические симптомы: потеря речи, утрата моторики рук. В два года Эмма

ела практически самостоятельно, а в три года она уже не могла сама держать

ложку. Нам пришлось смириться с диагнозом, о котором поначалу мы не хоте�

ли даже слышать, – синдром Ретта. Мы пытались всеми возможными способа�

ми что�либо узнать об этом заболевании. Это было очень трудно: никто из на�

шего окружения, даже медики, ничего о нем не слышали. Генетический ана�

лиз подтвердил диагноз. К этому времени Эмме было четыре с половиной года.

Надо сказать, что это не стало для меня страшным ударом, – наоборот, я ждала

чего�то подобного! Ее болезнь в конце концов обрела имя.

встреча с другими семьями и с Ассоциацией

Для нас было большим облегчением встретить людей, которые находились в

такой же ситуации и тем не менее продолжали жить и радоваться жизни.

Я с нетерпением искала любую информацию о синдроме Ретта и описания

конкретных случаев заболевания. Я читала, перечитывала и пыталась понять

статьи по генетике. Я знала, что это ничего не изменит в жизни Эммы, но это

было очень познавательно. Возможно, много поколений спустя наши усилия

принесут плоды, и люди больше никогда не услышат о синдроме Ретта. Эмма

– теперь я в этом уверена – счастливая девочка. Она очень общительна и эмо�

циональна. Ее сестра Жюстин очень добра к ней и служит для нее примером.

Эмма очень радуется, когда сестра ею занимается, играет с ней. Девочкам ве�

село вместе. Иногда, когда взгляд Эммы оживляется и чудесная улыбка озаряет

ее лицо, мне кажется, что она вот�вот заговорит. Но, к сожалению, она слиш�

ком быстро возвращается обратно в свой мир. Я хочу пожелать своей внучке,

чтобы всю свою жизнь она была окружена любовью и уважением.
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Смысл пути

Астрид Люксей – мама Нейл, Жоанны (девочки с синдромом Ретта),

Лоиса и Лары

Иметь синдром Ретта и быть человеком с множественными нарушениями не означает
не иметь будущего. Родители выбирают путь борьбы и хотят, чтобы жизнь особого ре-
бенка состоялась точно так же, как жизнь его братьев и сестер.

открытие

Синдром Ретта – это такое нарушение, которое нельзя диагностировать при

рождении. Это болезнь, которая развивается на протяжении долгого времени

и которую очень трудно определить. Постоянные сомнения и надежда, что на�

шему ребенку станет лучше, поглощают почти все наши силы.

Парадоксально, но именно эта надежда помогла нам постепенно смириться с

тем, что наша дочь отличается от других, и осознать, что у нее множественные

нарушения. Родители детей с синдромом Дауна узнают диагноз сразу. Я помню,

как я завидовала им. Мы же открывали диагноз дочери день за днем, всем сер�

дцем надеясь на то, что ошибаемся.

непонимание

Наши переживания усугублялись тем, что нам было очень трудно найти врача,

который бы согласился с тем, что наша дочь не развивается нормально. Жоан�

на прошла через множество обследований: электромиограммы, электроэнце�

фалограммы, рентгенография, анализы и т.д. Все результаты в то время были

в пределах нормы: на момент обследования наша дочь была признана нормальной.

вопросы

В отчаянии мы решили, что нужно взять себя в руки и спокойно выполнять свои

родительские обязанности. Как помочь нашему ребенку? Как научить Жоанну

ориентироваться во времени? Почему она боится опираться на ноги? Как сде�
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лать так, чтобы она начала развиваться? Как помочь ей стать ближе к нам? Как

научить ее жить счастливо?

Мы начали заниматься с девочкой дома: рисовать, читать сказки, играть в мяч…

Эти занятия проходили в разных комнатах в одном и том же порядке: таким

образом мы попытались научить девочку ориентироваться во времени. Подвиж�

ные игры были основаны на удержании равновесия в положении сидя, на мас�

саже ступней и всего тела, на движении всех суставов. Мы очень волновались,

ведь ее суставы могли атрофироваться, если она не будет двигаться.

Мы страдали от отсутствия коммуникации. Наш ребенок все больше замыкал�

ся в себе. Жоанна отводила взгляд, когда он пересекался с нашими взглядами,

но мы уважали ее право на одиночество, несмотря на тоску, которая нас охва�

тывала. Мы постоянно пытались предлагать ей те занятия или еду, которые ей

нравились, и, наконец, научились понимать ее желания. Она особенно любила

небольшие фрагменты детских музыкальных произведений, особенно те, где

играет скрипка или произносятся считалочки. Мы были счастливы, потому что

нам удалось «открыть дверь».



34

ж
из

нь
 р

еб
ен

ка
 с

 с
ин

др
ом

ом
 Р

ет
та

 и
 е

го
 б

ли
зк

их

новая жизнь

Благодаря музыке открылись и другие двери. Жоанна стала с удовольствием

передвигать ногами, когда я держала их (к двум годам у нее не было рефлекса

передвижения ног, необходимого для развития навыка ходьбы). Воодушевлен�

ные успехами нашей дочери, мы поделились ими с педиатром, который назна�

чил ей сеансы кинезиотерапии, а затем и логопедии. Мы продолжали вести

обычную жизнь, сохраняя ритм занятий, которые были изобретены в процес�

се наших поисков.

Несмотря на диагноз (который поставили, когда девочке было четыре года) и

несмотря на приговор врачей, утверждавших, что Жоанна никогда не будет

ходить, к пяти с половиной годам она все же пошла.

Независимо от места, где мы находились – а мы часто переезжали, – мы все�

гда старались учитывать потребности нашей дочери, ее возможности, ее радость

познавать и учиться и просто радость жизни.

Как�то во время визита к врачу в одном из центров, куда ходила Жоанна, мы

указали на необходимость реабилитационных мероприятий, направленных на

психомоторное развитие. На это нам был дан очень выразительный ответ: «Раз�

вивать психомоторику? Зачем?» Выходит, работа над психомоторным развитием

– бесполезное занятие вообще, или же это верно лишь в случае с нашим ребен�

ком с множественными нарушениями?

Разве уход за детьми с множественными нарушениями, о котором идет речь в

приложении 24 к закону, принятому в 1989 году, не предполагает, что учреж�

дение обязано его обеспечивать даже без гарантии результата?

Закон 1989 года и соответствующие постановления далеко не всегда соблюда�

ются учреждениями.

Наша дочь до настоящего времени состояла на полупансионе в IEM (Институт

двигательного развития), где она проводила 5 дней в неделю. Сейчас ей сем�

надцать лет. Качество работы с ней ухудшается из года в год. Мы приняли труд�

ное решение сократить время ее пребывания в IEM, чтобы сохранить ее душев�

ное равновесие. В приложении 24 к закону написано: «Лица с множественны�

ми нарушениями имеют преимущественное право на получение льгот по срав�

нению с другими категориями граждан». Однако на деле все обстоит иначе.

Силы, которые требуются на то, чтобы смириться с множественными наруше�

ниями, имеющимися у ребенка, быть рядом с ним во время его бессонницы,

эпилептических припадков, тревоги, упадка сил, – ничто по сравнению с той

энергией, терпением, пониманием, толерантностью, которыми мы должны об�

ладать, чтобы бороться. Наши дети с множественными нарушениями – это,

прежде всего, люди, и у них есть права.

Как говорил Лоис – брат Жоанны, когда ему было шесть лет: «Если не считать

того, что она инвалид, она совершенно нормальная».
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Супружеские пары: лицом к лицу

с инвалидностью ребенка

Вторжение в жизнь инвалидности ребенка не может не изменить отношений в семье.
Это тема чрезвычайно личная и интимная, о ней непросто говорить. Две женщины рас-
сказывают о своем опыте.

обычная и необычная жизнь супружеской пары

В семейной паре присутствуют какие�то алхимические узы, которые нельзя

объяснить логически. Это союз двух существ, которые развиваются или не раз�

виваются, двигаясь в едином ритме по некоему пути, который может быть длин�

ным или коротким, полным радостей, скрытых сложностей и драм.

Таинственные связи, которые соединяют мужчину и женщину, вовсе не стано�

вятся прочнее, если в их семье появляется ребенок с множественными нару�

шениями. Наш личный путь, пройденный с таким ребенком, которому сейчас

десять лет, отнюдь не был устлан розами, не говоря уже про двух младших де�

тей, с которыми тоже были связаны свои радости и горести в зависимости от

настроения и возникновения экзистенциальных кризисов.

Моменты уныния были нередки и случаются до сих пор. Недопонимание, от�

сутствие контакта, раздражение друг на друга часто приводили к ощущению,

что это последняя капля, – настолько нас пугало то, что с нами происходило. Было

чувство, что жизнь несправедлива по отношению к нам, она вынуждает нас де�

лать все ради нашей дочери, несущей тяготы ужасной болезни. У меня был пе�

риод гиперопеки, когда я забывала про ее братьев и полностью перекладывала

заботу о них на своего мужа. Я не давала ему «права» на то, чтобы найти правиль�

ный подход к нашей старшей дочери, не позволяла ему понять, кто она есть.

Я также помню периоды отчаяния и надежд, которые никто со мной не разде�

лял. Я безотчетно зацикливалась на своем ребенке.

Со временем стало ясно, что результаты плачевны. Мы обвиняли в неудачах

друг друга. Мой муж, в конце концов, даже пришел к выводу, что легче вооб�

ще не принимать участия в решении проблем, а вести себя так, как будто все

трудности повседневной жизни ложатся только на меня.

Наша комната превратилась в театр военных действий, где изливались все

обиды.

Что же произошло и благодаря чему мы до сих пор вместе?

Конечно, причиной является глубокая любовь, которая, несмотря ни на что, про�

должала поддерживать между нами алхимические узы (я говорила о них в нача�
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ле моего рассказа). Кроме того, в основе была также готовность вместе заботиться

о наших детях и, несомненно, качества, которые в нас открыла наша дочь: тер�

пимость, умение глубже видеть, умение не делать трагедии из повседневных

забот, умение вставать стеной на ее защиту. Даже ее братья не позволяли се�

бе признаться, что им тоже бывает плохо… Диалог снова возобновился; мы по�

няли, что пошел процесс «переваривания» этой ситуации и что совместные по�

иски привели нас к такой дисциплине, которой мы не знали раньше, и эта дис�

циплина требует от нас постоянных усилий. Цена этих усилий – сама жизнь.

как в первый день

Я вспоминаю тот день, когда мы узнали о диагнозе нашей дочери… Я плакала.

Я могла только плакать. Я ни о чем другом не могла слышать. Кроме того, я

сердилась на мужа, который казался мне каменным. Я вспоминаю, как броси�

лась в его объятия: «Ты не можешь понять, ты не понимаешь, как я страдаю:

это же мой ребенок!»

Бедный, в какое положение я поставила его в тот момент, я даже не позволила

ему заплакать! Мне тогда нужно было, чтобы он был сильным, понимающим,

любящим, внимательным. Я хотела, чтобы он был идеальным мужем. Так про�

должалось до тех пор, пока я не поняла, что он страдает так же, как и я. Мы были

вместе. И именно благодаря нашей любви мы смогли выдержать это испытание.

Спустя долгое время мы стали говорить об этом. После того, как я перестала

плакать, конечно. Как же он мог плакать? Это я взяла на себя роль плачущего.

Он просто ждал своей очереди. Мы не позволили себе сломаться одновремен�

но. Когда наступает момент отчаянья, кто�то из нас обязательно говорит: «Ну

вот, в прошлый раз была твоя очередь плакать – теперь моя». Очень часто смех

и шутка следуют сразу за слезами. Мы всегда находим в себе силы благодаря

любви друг к другу.

Я защищаю его. Он защищает меня. Я постоянно ищу возможность порадовать�

ся, чтобы сделать его счастливым. Когда я улыбаюсь, я знаю, что он тоже счас�

тлив. Так мы живем вместе уже 20 лет.

Наша жизнь – это проявление внимания друг к другу. Я обожаю, когда он встает

ночью, смотрит на детей, укрывает их, укрывает меня. Я всегда делаю вид, что

сплю, настолько этот момент восхитителен.

Время от времени мы уезжаем вдвоем и оставляем детей нашим родителям.

У нас банальная жизнь… Она состоит из незначительных деталей, которые

напоминают нам о том, как хорошо жить и стареть вместе. Наша любовь инт�

ригует окружающих. Некоторые люди иногда говорят, возможно, убеждая са�

мих себя: «Ваша дочь – основа вашей любви». Нет! Мы любим друг друга так

же, как в первый день!
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Отношения

между родителями и специалистами

Мартин Мишо, преподаватель, мать девочки с синдромом Ретта,

член Административного совета Французской ассоциации синдрома Ретта

Отношения между родителями и специалистами, которые занимаются детьми с син-
дромом Ретта, требуют осмысления. Мартин Мишо рассказывает о причинах, мешаю-
щих их взаимодействию, и намечает пути формирования истинного партнерства.

недавняя история

Пятьдесят лет назад эта тема не могла быть вынесена на обсуждение… Для того,

чтобы лучше понять проблемы, возникающие при взаимодействии между се�

мьями с особыми детьми и специалистами, которые занимаются синдромом

Ретта, и проанализировать достижения в этой области, необходимо вспомнить

о сложившейся тогда ситуации и отношении к людям с этим синдромом.

Полина
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Люди с тяжелым отставанием в умственном развитии и сочетанными наруше�

ниями (термин множественные нарушения тогда еще не существовал) считались

«глубоко отсталыми» и – в соответствии с медицинскими и социологическими

теориями того времени – «неизлечимыми» и «необучаемыми».

Чтобы утешить членов семьи после объявления диагноза и оформления инва�

лидности, врачи сразу говорили: «Вы не сможете осуществлять должный уход

за ребенком… Нужно подобрать учреждение, которое сможет взять на себя

заботу о нем». Ребенок помещался в приют для психически больных или в ка�

кое�либо религиозное учреждение. Родители, убежденные в своей некомпетен�

тности, чувствовали себя лишенными возможности помочь собственному ре�

бенку и страдали от этого не менее сильно…

Учреждения заменяли семью, и поэтому не было необходимости задумывать�

ся о взаимоотношениях между их персоналом и родителями.

К счастью, времена изменились, и за последние двадцать лет мы можем кон�

статировать изменение позиции родителей, которые все больше и больше хо�

тят участвовать в комплексном уходе за своими детьми.

Сейчас родителям в большей мере доступно консультирование по разным воп�

росам, и существует множество специальных структур, помогающих заботить�

ся о ребенке с ограниченными возможностями; поэтому родители, пережив

шок от известия о заболевании ребенка, обычно оставляют его в семье и нахо�

дят возможность ухаживать за ним. Родители становятся активнее и обращают�

ся за помощью к представителям медицинских и парамедицинских специаль�

ностей из медико�социальных профилактических центров и служб специально�

го обучения и ухода на дому, из детских садов и яслей. Теперь наступает вре�

мя взаимодействия между родителями и специалистами, которым они доверя�

ют своих детей.

родители должны обращаться к специалистам

Новые права, предоставленные родителям, заставляют их обращаться к специ�

алистам (консультантам, кинезиотерапевтам, воспитателям и специалистам по

психомоторному развитию) или присутствовать на собеседованиях при приеме

ребенка в специализированное учреждение. Эти вынужденные отношения не

всегда просты для родителей: они должны научиться говорить о своих детях или

о себе, раскрываться перед людьми, которые более компетентны, чем они сами.

Когда родители записывают своего ребенка в какое�либо учреждение (часто –

в то, которое они выбрали не по своей воле в силу отсутствия свободных мест),

они не знают, с чем им предстоит столкнуться. Это оказывается непросто, по�

тому что им приходится соприкасаться с неизвестностью. Когда в учреждении

они видят взрослых людей с множественными нарушениями, формирующее�

ся представление о будущем их ребенка становится болезненным переживани�
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ем, которое может ухудшить их отношения со специалистами. Потом наступа�

ет момент, когда начинается этап взросления и приходится принимать реше�

ние о переходе на следующую ступень – помещение в интернат, со всеми по�

следствиями, вытекающими из этого решения: осознанием недостаточности

собственных знаний для дальнейшей работы с ребенком и необходимости до�

верить своего ребенка другим людям (даже очень компетентным!).

Все ситуации, связанные с уходом за особым ребенком, заставляют родителей

налаживать отношения со специалистами, даже если эти отношения являются

вынужденными или ассоциируются с тяжелыми воспоминаниями.

специалисты должны идти навстречу родителям

Со своей стороны, специалисты также вынуждены налаживать отношения с

родителями. Согласно 24 приложению к законодательному акту, в котором опре�

делены варианты приема детей и подростков с множественными нарушения�

ми в специализированные учреждения, а также закону, принятому в январе

2004 года, о реформе медико�социального сектора, «семьи должны привлекать�

ся к участию в педагогических, обучающих, терапевтических и индивидуаль�

ных программах. Их необходимо информировать, приглашать к сотрудничеству

и оказывать им поддержку».

Исходя из этого, врачи должны объявлять пессимистический диагноз родителям,

даже если они находятся в психологически ослабленном состоянии; команды

специалистов, работающие в учреждениях, должны отвечать на просьбы родите�

лей о предоставлении информации и оказывать им психологическую поддерж�

ку, даже если у них нет специального психологического образования. Руководи�

тели учреждений берут на себя серьезную ответственность за реальную рабо�

ту с детьми, несмотря на нехватку средств. Те команды специалистов, которые

привыкли работать только в интернатах, должны открыть двери и дать родите�

лям свободу, поскольку именно им предоставлено право решать судьбу своих

детей (например, при переводе ребенка на экстернатную форму обучения).

Поскольку все партнеры в большей или меньшей степени вовлечены в процесс

выработки принципов сотрудничества, возникает следующий вопрос: как вме�

сто вынужденных отношений построить динамичное, желанное сотрудничество,

полезное всем и направленное на благо ребенка?

Я – мать взрослой дочери и могу утверждать, что этот переход очень длителен

и труден, он требует большой работы, взаимной «притирки» и взаимного до�

верия.

Этот долгий процесс создает общую почву для строительства единой перспек�

тивной системы. Если условие доверия друг другу будет соблюдаться, то наши

усилия естественным образом приведут к «выработке и внедрению индивиду�

ального плана развития» ребенка, как указывается в законе.
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партнерство,

основанное на взаимодействии и доверии

Подводя итоги, можно сказать, что прием ребенка в любое учреждение, будь

то медико�социальный профилактический центр, служба специального обуче�

ния и ухода на дому или какое�то другое специализированное учреждение,

разработка и внедрение индивидуального плана развития может произойти

только в обстановке взаимного доверия между профессионалами и родителя�

ми. Для этого, как мне представляется, необходимо соблюдать следующие ус�

ловия: специалисты должны брать на себя инициативу в общении с родителя�

ми, они должны позиционировать себя как партнеры и предлагать родителям

этапы взаимодействия.

1. Этап взаимного слушания. Члены семьи могут сформулировать свои запро�

сы, рассказать о своей истории, ожиданиях, о своих потребностях и потребно�

стях ребенка. Специалисты, в свою очередь, представляют программу ухода за

ребенком, его обучения и проживания. Эта программа должна быть дополни�

тельной поддержкой, а не заменой семейного воспитания. Специалисты так�

же знакомят родителей с технической базой, местом и методами ведения заня�

тий. На этом этапе не принимаются никакие решения, лишь обсуждается пер�

воначальный возможный план работы.

2. После определенного периода раздумий семья может снова обратиться к спе�

циалистам и дать согласие на то, чтобы поместить ребенка в это учреждение.

3. Родителям предлагаются регулярные встречи с командой специалистов для

уточнения деталей индивидуального плана, определения ожиданий и общих

принципов организации занятий с ребенком, а также роли каждого участника

процесса.

4. Через некоторое время после начала работы с ребенком проводятся дальней�

шие встречи родителей и специалистов для оценки его развития и изменения

индивидуального плана с учетом накопленной новой информации.

От такого взаимодействия выигрывают не только взрослые (они перестают

чувствовать себя одинокими в той тяжелой ситуации, которая связана с уходом

за ребенком), от него, прежде всего, выигрывают сами люди с множественны�

ми нарушениями. Это происходит благодаря тому, что вокруг них организует�

ся продуманная, последовательная и согласованная работа, и каждое действие

в их повседневной жизни обретает свой смысл.
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Психомоторное развитие

как путь к пониманию

и развитию личности

Филипп Костка,

специалист по психомоторному развитию детей (Кретель)

Использование различных видов стимуляции при работе с девочками с синдромом Ретта
чрезвычайно важно. Филипп Костка объясняет, почему необходимо уделять большое
внимание этапам психомоторного развития. Музыкальная терапия, гидротерапия, иппо-
терапия — прекрасные средства для такой стимуляции.

улучшение качества жизни

Для чего необходимо стимулировать психомоторное развитие

Целью стимуляции психомоторного развития при работе с синдромом Ретта

является улучшение качества жизни детей с множественными нарушениями.

Достижение этой цели требует тесного сотрудничества родителей и специали�

стов. Психомоторное развитие не может происходить без участия родителей,

ведь, выполняя родительские обязанности, они часто не имеют возможности

обеспечить должное сопровождение для своего ребенка. Кто научит его ходить?

Кто постарается освободиться от дел, чтобы правильно организовать питание,

отдых или прогулки ребенка?..

Мы рассмотрим основные принципы развития ребенка и попытаемся адапти�

ровать их к специфике синдрома Ретта – заболевания, которое является при�

чиной множественных нарушений в развитии. Особенности этого заболевания

и его течение требуют постановки специфических целей.

Эмоциональные особенности

Дети с синдромом Ретта имеют некоторые эмоциональные особенности. Им

свойственны:

– гипервентиляция;

– напряженный взгляд;

– специфические позы;

– крики и стереотипии.
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Занимаясь психомоторным развитием ребенка, следует использовать все пере�

численные особенности для того, чтобы помочь ребенку вступить в контакт с

окружающим миром. Нужно работать над тем, чтобы ребенок осознал собствен�

ное тело (тактильная стимуляция, терапевтическое прикосновение, упражне�

ния перед зеркалом, осознанное дыхание и т.д.), чтобы он исследовал собствен�

ные двигательные возможности при различных видах деятельности (катание на

пони, бассейн и др.). Эту работу необходимо сопровождать постоянной верба�

лизацией действий ребенка в процессе наблюдения за ним.

Инициатива движения

Учитывая особенности течения заболевания, важно отметить, что очень суще�

ственно помогать ребенку поддерживать те навыки, которые позволяют ему

оставаться инициатором собственных движений. Если ребенку удается быть

инициатором своих движений, он может управлять ими и произвольно воздей�

ствовать на окружающую среду в соответствии со своими желаниями. Для этого

ему нужно разрешить:

– исследовать собственное тело;

– открывать для себя удовольствие, доставляемое активными действиями;
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– открывать возможности выражения эмоций, которые ему дает тело;

– проявлять свои желания;

– активно воздействовать на окружающую среду.

Произвольное действие каждый раз должно становиться для ребенка источни�

ком удовольствия и ощущаться как самостоятельная ценность.

этапы психомоторного развития ребенка

Прежде всего, необходимо напомнить несколько вещей, касающихся психомо�

торного развития человека.

Нервная система

Нервная система отвечает за согласованность действий различных частей тела

при произвольном или рефлекторном движении.

От рождения и до трех месяцев двигательная активность не произвольна: она

подчиняется рефлексам. Эта рефлекторная двигательная активность представ�

лена примитивными рефлексами: например, сосательный и глотательный реф�

лексы позволяют ребенку питаться. Другие рефлексы, такие как рефлекс ав�

томатической походки или хватательный рефлекс (сжимание пальцев рук), –

основа будущей двигательной активности.

Начиная с трех месяцев двигательная активность постепенно становится произ�

вольной. В основе этого процесса лежат три системы:

– произвольная активность (пирамидная система);

– автоматизированная двигательная активность (экстрапирамидная система);

– гармоничная содружественная регуляция движения (система больших полу�

шарий).

Мышечный тонус

Мышечный тонус представляет собой состояние постоянного напряжения мышц,

которое ощущается при произвольном и непроизвольном движении и при дви�

жениях, совершаемых при различных видах деятельности.

Мышечный тонус есть основа любого движения и необходимая предпосылка

произвольного жеста. В отличие от простого движения, жест имеет коммуни�

кативный смысл (например, протягивание руки для приветствия).

Мышечный тонус делится на четыре типа:

– базовый мышечный тонус, который является отправной точкой для любого

движения;

– тонус активного движения, характеризующийся степенью напряжения мышц,

участвующих в данном движении;
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– тонус равновесия – антигравитационное напряжение мышц, отвечающих за

противодействие силе тяжести;

– постуральный тонус, или тонус позы – тонус мышц, отвечающих за поддер�

жание той или иной позы.

Развитие тонуса связано с созреванием нервной системы и протекает в соот�

ветствии с двумя основными законами:

– цефало�каудальный закон: контроль движения и позы развивается сверху

вниз (удержание головы появляется раньше, чем способность поддерживать

сидячее положение);

– проксимо�дистальный закон: контроль за положением частей тела развивается

от проксимальных отделов к дистальным (сначала используются плечи, потом

предплечья и только затем кисти).

И, наконец, оба названных закона подчиняются закону дифференциации: бо�

лее грубые и общие движения дифференцируются и переходят в более локаль�

ные, тонкие и адаптированные.

Полина
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Приведем два примера, иллюстрирующих эти законы.

1. Развитие ходьбы
– 1–2 месяца: сниженный тонус мышц по оси позвоночника (мышцы тулови�

ща и шеи) – голова падает, при повышенном тонусе мышц конечностей – ко�

нечности подвижны;

– 3 месяца: ребенок удерживает голову, но в нижней половине тела наблюда�

ется сниженный тонус;

– 6 месяцев: сохраняет положение сидя с поддержкой;

– 8 месяцев: стоит без поддержки туловища (поддержка за руки) с прямой спиной;

– 9 месяцев: осваивает положение стоя с поддержкой (равновесие нестабильно);

– 10 месяцев: ползание на четвереньках (не обязательно);

– 12–15 месяцев: начало самостоятельной ходьбы.

2. Развитие движений рук
– 1–2 месяца: хватательный рефлекс;

– 5–6 месяцев: произвольный ладонный захват предметов (плечо становится

все более подвижным);

– 7–8 месяцев: произвольный пальцевой захват предметов, в котором участву�

ет нижняя часть ладони (безымянный палец и мизинец), сгибание/разгибание

локтевого сустава;

– 9–10 месяцев: противопоставление большого пальца остальным пальцам;

– 12–15 месяцев: противопоставление указательного и большого пальцев, по�

зволяющее развивать более тонкую и точную моторику (пинцетный захват).

Расслабление становится все более и более контролируемым.

Когда мы предлагаем разные виды активности девочкам с синдромом Ретта,

необходимо учитывать эту общую последовательность. Это означает, что нуж�

но выбирать такие упражнения, которые одновременно поддерживали бы уже

достигнутые стадии развития и подготавливали бы переход на новые.

Контроль за положением тела (постуральный контроль)

Контроль за положением тела позволяет ребенку регулировать и направлять

напряжение мышц при жестикуляции или продолжении действия и поддержа�

нии позы. Как только начинается какая�либо активность, необходимо каждый

раз удостоверяться в том, что тело ребенка находится в устойчивом равновесии.

Это касается как положения сидя, так и положения стоя. Действительно, хва�

тательное движение может быть выполнено правильно только при правильном

положении головы и корпуса.

Необходимо все время помогать ребенку менять положение тела, то есть:

– переходить из положения лежа на спине в положение лежа на животе;

– перемещаться из положения лежа в положение сидя;

– вставать из положения сидя.



48

па
ра

м
ед

иц
ин

ск
ий

 у
хо

д 
и 

об
уч

ен
ие

Диалог тонических напряжений

У маленьких детей нет врожденной способности сигнализировать о своем со�

стоянии с помощью речи. Сначала ребенок учится общаться с окружающим

миром не с помощью слов, а с помощью мышечного тонуса. Тоническое напря�

жение является основой для взгляда, для улыбки. Очень быстро ребенок начи�

нает взаимодействовать со взрослыми именно посредством мышечного напря�

жения. Поэтому ребенок ощущает уровень тонического напряжения взросло�

го человека (того, кто ухаживает за ним) и выражает свое удовлетворение или

свои страхи через мышечное расслабление или плач.

Сенсорная организация

Кожа является не только самым большим по площади, но и единственным из

органов чувств, функционально сформированным уже к моменту рождения.

Ребенок реагирует на прикосновение, и рецепторы, которые позволяют разли�

чать тепло и холод, мягкость и жесткость, а также боль, играют при этом огром�



49

ную роль. Ребенок способен позитивно или негативно реагировать на внешние

раздражители с помощью тонического напряжения. Таким образом он может

не только выражать свое благополучное или неблагополучное состояние, но и

воспринимать подобные тонические напряжения различного происхождения

у других (окружающих) людей. Кожа принимает важное участие в построении

«тонического диалога».

Зрение

Зрение активно формируется начиная с трех месяцев. До этого ребенок спосо�

бен отчетливо видеть лишь близко расположенные предметы. Необходимо под�

черкнуть, что в случае синдрома Ретта большинство девочек используют перифе�

рическое зрение. Движения и объекты, находящиеся на периферии поля зре�

ния, воспринимаются ими точнее, чем представленные в зоне прямого зрения.

Слух

Слух также формируется в течение первых месяцев жизни. При этом низкие

и глухие звуки воспринимаются легче. Это происходит потому, что, когда ребе�

нок находится в утробе матери, звуки, проникающие внутрь, приглушаются

стенкой живота. У девочек с синдромом Ретта слуховая информация оказывает�

ся посредником при формировании восприятия времени. В самом деле, шумы

и звуки жизни, которые ребенок слышит в течение дня, способствуют правиль�

ному осознанию распорядка дня. В простых и доступных каждому ребенку фор�

мах (исследование и определение границ собственного тела, пространства об�

щения с другими, пространства комнаты как среды обитания, пространства на

улице – машины, дома, отношения между предметами, мебелью и т.д.) происхо�

дит обучение ребенка движению и определению себя в пространстве и во вре�

мени.

Вкус

Вкусовые реакции на соленое, сладкое, кислое и нейтральное являются врож�

денными. Чувство вкуса формируется благодаря разнообразию питания. Под�

черкнем здесь важную роль рта в младенческом возрасте. Это особый орган,

связанный с познанием удовольствия, потому что именно с его помощью регу�

лируется удовлетворение одной из основных потребностей ребенка – потреб�

ности в пище.

Обоняние

Обоняние также развивается по мере получения опыта. В то же время необхо�

димо отметить привязанность, которую ребенок может испытывать по отноше�
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нию к запахам своих родителей. Одежда, которую носят мама или папа, часто

может успокоить ребенка, страдающего от разлуки с родителями. В то же время

любимая игрушка («дуду»1) может утратить привычное успокаивающее действие,

если она побывала в стирке. Таким образом, запахи, связанные с разными со�

бытиями дня (так же, как и звуки), участвуют в структурировании времени.

Схема тела

Будучи довольно абстрактной, эта структура необходима для выработки и ис�

пользования двигательных функций. Схема тела позволяет контролировать свое

тело в пространстве и времени: в пространстве – для того, чтобы передвигать�

ся, совершать движения или жесты; во времени – для последовательной орга�

низации движения с учетом порядка действий.

Органы, отвечающие за формирование схемы тела, таковы: прежде всего – это

рецепторы сухожилий, мышц и суставов тела. Эти рецепторы предоставляют

информацию о взаимном положении различных частей тела и об изменении их

расположения (проприоцепция). Полученная информация обрабатывается

мозжечком: без участия сознания он корректирует движение, сообщая ему гар�

моничность и плавность. Неврологические поражения мозжечка приводят к

тому, что движения становятся дрожащими и резкими. Другие структуры, та�

кие, как базальные ядра, расположенные в подкорковых образованиях голов�

ного мозга, выполняют те же функции. Поражения этих ядер приводят к тре�

мору в состоянии покоя (болезнь Паркинсона).

Головной мозг осуществляет произвольный контроль за движениями. На по�

верхности коры больших полушарий представлены проекции всех частей тела.

Схема тела не является врожденной: она формируется на основе двигательного

опыта. Непроизвольные движения, совершаемые новорожденным ребенком,

создают связи между различными отделами мозга, которые дифференцируются

и усложняются по мере взросления. Сначала ребенок чувствует и воспринимает

свое тело, а затем – узнает и изучает его. Знание слов, называющих различные

части тела, является неотъемлемой частью схемы тела. Поэтому регулярное

называние частей тела ребенка в процессе общения с ним, даже если он не

овладел речью, способствует его развитию.

1 Пытаясь точно перевести французское слово doudou, переводчик оказался в затруд�

нении: будучи понятным каждому маленькому ребенку и его родителю, оно не имеет

точного аналога в русском языке. Doudou ведет свое происхождение от «детского»

слова dodo, аналогичного русскому «бай�бай» (от гл. dormir – спать), и означает пред�

мет, с которым ребенок привык засыпать (таким предметом может быть как мягкая иг�

рушка, так и предмет одежды и даже просто тряпочка); таким образом, основные ха�

рактеристики doudou – «любимое, привычное, мягкое» (прим. перев.).
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работа над психомоторным развитием

Стимуляция

Стимуляция психомоторного развития направлена на то, чтобы с учетом общего

представления об этапах психомоторного развития у детей научиться поддер�

живать и улучшать двигательные способности у детей с синдромом Ретта.

Родители являются первыми людьми, которые в повседневном общении с ре�

бенком стимулируют его развитие.

Знание особенностей этапов детского развития и переходов от этапа к этапу

очень важно (это необходимо и для здоровых детей и в большей степени для

детей с множественными нарушениями). Понимание этих этапов способству�

Полина
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ет правильной организации сопровождения и правильному применению спе�

цифических методов стимуляции развития.

Психомоторное развитие, которым занимаются профессионалы, имеет ту же

цель, но опирается на другие средства: помещения, оснащенные специальны�

ми предметами для сенсорной стимуляции, а также различные техники обуче�

ния, о которых мы расскажем ниже.

Музыкальная терапия

Музыкальная терапия использует основные элементы музыки: ритмы, звуки,

контрасты… Цель ее заключается не столько в развитии речи, сколько в по�

буждении к действию. Музыкальная терапия касается в основном сферы невер�

бальной коммуникации и является шагом на пути развития речевых навыков:

от лепета к необходимым этапам построения и оформления мысли.

Гидротерапия

Гидротерапия способствует организации движений и поз в условиях, ограничи�

вающих действие силы тяжести. Это ее основной принцип, но им она не огра�

ничивается, поскольку во внимание принимается и психотерапевтическое воз�

действие воды.

Иппотерапия

Контакт с лошадями важен не только для ребенка, но и для взрослого. Эта фор�

ма работы использует те отношения и тот контакт, который может установить�

ся между животным и человеком. Кроме того, иппотерапия помогает ребенку

поддерживать устойчивое положение тела.

вывод

Стимуляция психомоторного развития может проводиться самыми разными

способами:

– индивидуально с использованием специальных технических средств или без них;

– с родителями и без них;

– в группе с другими детьми.
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Питание и глотание

Катрин Сенез, логопед (Аньеж)

Питье из бутылочки, пережевывание мяса – вполне обычные действия для детей, но для
ребенка с синдромом Ретта они могут стать почти непреодолимой проблемой. У мно-
гих девочек с синдромом Ретта наблюдается чрезмерное слюнотечение. Логопед Кат-
рин Сенез объясняет причины этого явления и дает практические советы о том, как сде-
лать процесс питания более приятным для ребенка и для его близких. Она также пред-
лагает способы справиться с реакциями тошноты.

Качество жизни детей и их восприимчивость к любым видам обучения и реа�

билитации зависят от хорошего питания и от способа кормления, адаптирован�

ного к потребностям ребенка.

Дети с синдромом Ретта, при том, что у каждого из них есть свои вкусы и по�

требности, все же имеют некоторые общие черты. Эти девочки обычно имеют

хороший аппетит и с удовольствием едят те продукты, которые выбирают по

своему вкусу. Однако едят они очень медленно, и процесс еды часто растяги�

вается надолго.

Настя
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У грудничков иногда имеются трудности с сосанием, увеличивающие длитель�

ность поглощения одной порции молока.

Девочки не могут питаться сами, или их самостоятельность оказывается суще�

ственно ограниченной: некоторые дети, например, могут брать кусочки пищи

руками.

Что касается питья, то почти у 50 % детей возникают трудности при глотании,

которые проявляются в виде поперхивания и кашля; поэтому питье должно

быть предметом особого внимания.

Большинство девочек испытывает трудности также при жевании пищи опре�

деленной консистенции.

У очень большого количества детей (84 %) наблюдается в большей или мень�

шей степени повышенное слюнотечение.

Процентные показатели, которые приведены в этой главе, опираются на ре�

зультаты анкетирования, проведенного в 94 семьях. Анкета была предложена

в 2001 году Французской ассоциацией синдрома Ретта. Все процентные соот�

ношения рассчитывались на основе ответов 94 участников анкетирования.

сосание у грудничков

Поражение нервной системы может вызывать сбои в процессе сосания либо из�

за нарушенной координации движений, либо из�за сниженного мышечного то�

нуса, который, в свою очередь, приводит к невозможности создания в ротовой

полости давления, необходимого для получения молока.

Дети с неврологическими нарушениями страдают также от нехватки воздуха,

что является причиной затрудненного сосания.

Как давать бутылочку?

Средняя длительность нормального сосания одной порции молока очень мала:

она составляет в среднем 14 минут, при этом поглощение 90 % порции прихо�

дится на первые четыре минуты. Поэтому необходимо избегать слишком дли�

тельного кормления, при котором ребенок не только очень мало высасывает,

но и сильно устает.

Для того чтобы повысить эффективность процесса сосания, достаточно хоро�

шо зафиксировать подбородок и тем самым свести к минимуму вертикальные

движения нижней челюсти так, как это показано на рисунке (с. 51):

– ребенок должен находиться в положении полусидя;

– у него должна быть опора для затылка, которая позволяет сохранять согнутое

положение головы относительно тела;
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– необходимо создавать сильное давление на нижнюю часть подбородка снизу

вверх для того, чтобы поддерживать рот в закрытом состоянии, и следить за тем,

чтобы сохранялась герметичность, т.е. плотное прилегание верхней губы к соске;

– не нужно бояться помещать всю соску в рот.

Эти меры оказывают очень эффективную помощь новорожденным и груднич�

кам, у которых возникают трудности при сосании.

Выбор сосок

– не рекомендуется использовать твердые соски из силикона;

– можно использовать любые формы резиновых сосок, которые имеются в про�

даже (для смягчения их необходимо прокипятить);

– следует сохранять те соски, которые оказываются наиболее подходящими для

ребенка;

– не рекомендуется увеличивать диаметр дырок.

пережевывание и консистенция пищи

Многие родители детей с синдромом Ретта признают, что процесс кормления их

ребенка часто занимает много времени. Это связано с тем, что ребенок ест пищу

в кусочках (в 56% случаев) и при этом родители предполагают, что он не пере�

жевывает пищу как следует (в 68 % случаев). Внимательно наблюдая за детьми,

они понимают, что процесс пережевывания у них проходит довольно эффектив�

но, но очень медленно и с недостаточной силой. Вследствие этого возникают

трудности с размельчением пищи, содержащей так называемые грубые волокна.

Грубые волокна содержатся в мясе, а также в сырых овощах и фруктах. Детям

с синдромом Ретта необходимо давать пищу, богатую белками, в более легко�
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усваиваемой форме, т.е. в виде пюре. Однако гарнир следует давать в виде

кусочков или слегка размятый вилкой – в зависимости от ситуации. Таким

образом можно сократить время кормления, которое станет менее утомитель�

ным как для ребенка, так и для родителей. Облегчение процесса еды приводит

к более быстрому набору веса. При этом не стоит забывать о необходимости

пережевывания пищи – имеет смысл предлагать ребенку на десерт ломтики

хлеба, смоченного в молоке, или сухарики с сыром и паштетом (в зависимос�

ти от вкусовых предпочтений ребенка).

Эти продукты нужно подносить ко рту ребенка сбоку, со стороны задних корен�

ных зубов, следя за тем, чтобы голова ребенка была правильным образом на�

клонена, и меняя сторону для каждого следующего кусочка (очень подходят

маленькое сдобное печенье или – для детей, которые любят соленое, – соленый

крекер, так как он быстро крошится на зубах и тает под действием слюны). В

любом случае, пищу, которая быстро смягчается под действием слюны и кото�

рая нравится ребенку, необходимо оставить в рационе, для того чтобы ребенок

мог получать удовольствие. С другой стороны, нельзя забывать, что у 36 % де�

тей, употребляющих пищу в виде кусочков, пережевывание которых затрудни�

тельно, возникают трудности с дыханием. Чтобы избежать этих трудностей,

можно предлагать ребенку пищу в измельченном виде.

питье

Получение жидкости: основная проблема

Процесс питья нередко вызывает большие затруднения и является серьезным

поводом для беспокойства родителей, потому что большинство из них считает,

что организм ребенка получает недостаточно воды. Кроме того, многие роди�

тели отмечают появление поперхивания и кашля при питье.

Родители считают это серьезной проблемой (Rofidal, 2004) – тем более что не�

достаток жидкости усугубляет запоры, от которых и так страдает большинство

детей. Здесь могут оказаться ценными несколько советов. Прежде всего, они

касаются позы ребенка во время питья: для того чтобы избежать кашля, необхо�

димо, чтобы ребенок мог сохранять максимально согнутую позу (подбородок дол�

жен касаться груди). Достичь этого можно, используя одноразовый стаканчик,

вырезав у него часть стенки, чтобы нос ребенка не мешал наклонять стакан.

Способы мотивации

Очень важен выбор питья. Необходимо принимать во внимание предпочтения

ребенка в еде. Если ребенок не переносит холодную еду, то подобное неприя�

тие будет распространяться и на питье; даже вода комнатной температуры бу�
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дет расцениваться им как слишком холодная. В этих случаях необходимо давать

слегка нагретое питье (примерно 32° С). Его можно ароматизировать отвара�

ми с различным вкусом. Более взрослым детям можно давать цикорий и чай,

тем более что сейчас существует большое количество чаев с разными аромата�

ми. Газированные напитки также могут быть для ребенка очень привлекатель�

ны, однако их не следует давать в случае аэрофагии или желудочно�пищевод�

ного рефлюкса. Можно также давать сладкие напитки: ими не следует злоупот�

реблять, но они могут использоваться как стимул к потреблению жидкости.

Если, несмотря на все эти меры, кашель во время питья все же продолжает

возникать, можно предлагать ребенку более густые напитки (кисель).

Повышенное слюнотечение

Еще один повод для беспокойства, который возникает у 84 % родителей детей

с синдромом Ретта, – это повышенное слюнотечение в более или менее выра�

женной форме. Необходимо уточнить, что, вопреки существующему мнению,

речь идет не об увеличении количества вырабатываемой слюны, а об уменьше�

нии спонтанного сглатывания.

У взрослого человека в течение суток вырабатывается полтора литра слюны,

которая автоматически сглатывается. В течение суток человек делает 1500–2000

таких глотательных движений.
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Что же является причиной повышенного слюнотечения?

Когда слизистая ротовой полости наполняется слюной, периферические рецеп�

торы передают эту информацию по чувствительным нервным волокнам в мозг,

и из мозга по моторным путям передается команда сглатывания слюны.

А теперь вспомним наши ощущения после посещения стоматолога, который сде�

лал нам легкую анестезию. У нас возникает впечатление, что мы теряем чувстви�

тельность губ, и возникает страх, что начнется слюнотечение. Для того чтобы это�

го избежать, нам приходится следить за сглатыванием слюны. Этот эффект воз�

никает оттого, что рефлекторная сенсомоторная дуга оказывается временно бло�

кированной анестезией и информация из ротовой полости не попадает в мозг.

Слюнотечение у детей с множественными нарушениями обусловлено несколь�

кими факторами, но все они приводят в результате к нарушениям на уровне

сенсомоторной дуги, т.е. связаны с нарушениями чувствительности. Это – ос�

новная причина. Таким образом, дети страдают гипоестезией (но не анестези�

ей, т.е. полной потерей чувствительности), следствием чего является значи�

тельно меньшее количество спонтанных сглатываний в течение дня. Этим и

объясняется повышенное слюнотечение.

При наличии подобной проблемы реабилитация должна быть направлена не на

регулярное напоминание ребенку о необходимости произвольного сглатывания

слюны (тем более что это невозможно делать постоянно), а на коррекцию сенсо�
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моторной дуги. Принцип этой коррекции заключается в том, чтобы предостав�

лять мозгу больше информации, обеспечивающей рефлекторное сглатывание. В

этих целях мы используем криотерапию1: проводим по языку ледяной палочкой.

Этот метод реабилитации дает результат не в 100 % случаев, однако в 40�50 %

наблюдается остановка слюнотечения или, по крайней мере, отчетливое его

уменьшение. Конечно, этот способ достаточно трудоемок для родителей и вос�

питателей (такую работу необходимо проводить в течение нескольких меся�

цев), но зато он оказывается менее травматичным для ребенка – в отличие,

например, от методов хирургической коррекции, которые при более длитель�

ном периоде наблюдения не дают лучших результатов. Необходимое уточнение,

касающееся слюнотечения: в случаях, когда слюнотечение сильно выражено,

необходимо позаботиться об увеличении потребления жидкости в течение дня

таким образом, чтобы получение жидкости с лихвой компенсировало ее поте�

рю. Не будем забывать, что взрослый человек в течение суток вырабатывает

полтора литра слюны!

И последняя рекомендация: гипертрофия десен, которая возникает в резуль�

тате лечения эпилепсии, а также плохое состояние полости рта, возникающее

в результате гингивита и накопления зубного камня, может существенно уве�

личивать слюноотделение, а следовательно, и слюнотечение. Беритесь за зуб�

ную щетку! Не следует бояться десенных кровотечений, они прекратятся пос�

ле того, как рот будет приведен в порядок.

частые приступы тошноты

Тошнота, подкатывающая к горлу во время еды или во время контакта с неко�

торыми продуктами (этот контакт может быть и просто визуальным), не явля�

ется специфической особенностью детей с синдромом Ретта. Такую реакцию

можно встретить у любого здорового человека, и ее можно определить как ре�

акцию отвращения и отказа, продиктованную определенной вкусовой и обоня�

тельной чувствительностью. Эти реакции могут сильно различаться у разных

людей. Кроме того, многое указывает на то, что подобная реакция может быть

наследственной. Но если для обычного человека, не имеющего специфических

нарушений, это не является непреодолимой трудностью – ведь он может на�

учиться жить с этой проблемой, просто избегая продуктов и запахов, способ�

ных спровоцировать тошноту, – то для ребенка с неврологическими нарушени�

ями такая гиперчувствительность может стать серьезным препятствием при

пережевывании еды и, более того, при питании вообще.

1 От греческого kryos – холод.
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Ребенок, страдающий от тошноты, может реагировать отказом на введение в его

рацион любых продуктов, отличающихся от молока по температуре, по конси�

стенции и/или по вкусу. Например, такая реакция может возникнуть на про�

дукты, только что вынутые из холодильника, на кусочки и на комочки, а также

на вкус соленого и кислого, слишком отличающийся от сладковатого вкуса мо�

лока. Эта проблема имеет разную степень выраженности: существует столько

же видов отказов от еды, сколько существует детей. Многие дети предпочита�

ют продукты, имеющие тепловатый и сладковатый вкус. Отказ может быть ми�

нимальным (например, отказ от еды, подаваемой в виде кусочков, что часто

вызывает тошноту), но может принимать и крайние формы – в виде состояний,

близких к анорексии.

Различия в реакциях отказа зависят от неврологического статуса, от индиви�

дуальных особенностей, определяющих степень реакций тошноты, и от вкусо�

вых предпочтений в еде. У детей и подростков существуют и другие пробле�

мы с питанием. Это очень большая длительность процесса кормления, дроб�

ность питания и часто реакция отказа от пищи, начиная с первых ложек. Реак�

ции отказа могут выражаться по�разному: от простого сжимания губ в гримасу

неудовольствия до резких поворотов головы…

В заключение можно сказать, что дети или взрослые, страдающие от тошноты,

имеют, как правило, очень плохой аппетит и не получают от еды никакого удо�

вольствия. Тошнота, которая обостряется при усталости и при повышенной

температуре, приводит к состояниям истощения, причем иногда серьезным.

В настоящее время применяется массаж полости рта, позволяющий сделать

ребенка менее чувствительным к тошноте.
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Питание как способ поддержания жизни

Ирэн Бениньи, диетолог (Аррас),

Тьерри Рофидаль, врач�реабилитолог, доктор наук (Реймс)

Большое количество девочек с синдромом Ретта страдает избыточным весом или, на-
оборот, истощением в легких формах. Ирен Бениньи (диетолог) и Тьерри Рофидаль
(врач-реабилитолог) рассказывают о способах оценки веса, дают советы, касающиеся
правильного режима питания, и рассматривают, в частности, диагностику и лечение
обезвоживания организма. В этой главе речь пойдет также о желудочно-пищеводном
рефлюксе и запорах, которыми страдают многие пациенты с синдромом Ретта.

Еда – это процесс, который люди повторяют несколько раз в день и который от�

вечает потребностям организма. Еда позволяет организму развиваться, сохра�

няет здоровье, продлевает жизнь и предоставляет богатые возможности для по�

лучения удовольствия, открытия новых ощущений. Кроме того, еда — это эмо�

ционально насыщенный акт.

оценка физического состояния организма,

обусловленного режимом питания

Контроль физического состояния организма, обусловленного режимом пита�

ния, должен проводиться для того, чтобы:

– выявлять состояния истощения или избыточного веса на ранних стадиях;

– оценивать динамику физического состояния и правильность методов, направ�

ленных на его улучшение.

Показатель веса

Очень трудно предложить универсальные критерии для определения нормаль�

ного веса, однако внимание к этому показателю позволяет следить за индивиду�

альным развитием организма. Ребенка с синдромом Ретта необходимо взвеши�

вать ежемесячно. Потеря в весе, равная 10% и более от исходного веса (а для

худых детей – на 5% и более), — это основание для того, чтобы:

– начать поиск причин этого снижения;

– вводить в рацион более питательные продукты;

– консультироваться с врачом.
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Индекс массы тела, или показатель полноты, представляет собой соотношение

между весом и ростом. Его формула, предложенная Кетеле, имеет следующий

вид: индекс массы тела = вес (кг) / рост2 (м)

Иногда возникают трудности с измерением роста. Необходимо регулярно из�

мерять рост даже у взрослых, так как у них также может наблюдаться увеличе�

ние этого показателя в результате позднего роста.

Для взрослых приняты следующие нормы: при значении индекса менее 18 –

сильное истощение, между 18 и 20 – истощение, поддающееся коррекции, меж�

ду 20 и 30 – нормальное соотношение веса и роста, между 25 и 30 – избыточ�

ный вес, свыше 30 – ожирение.

Для ребенка этот показатель определяется на основе кривой, которую можно

получить по данным дневника наблюдения за здоровьем, собранным в течение

примерно 10 лет. Эти наблюдения позволяют сравнивать индекс массы тела

ребенка с соответствующим средним показателем по Франции и продолжать

наблюдение за его изменениями.

В отношении детей с синдромом Ретта интерпретация этих кривых должна осу�

ществляться с учетом того, что у этих детей часто наблюдаются задержки рос�

та, причем иногда значительные.
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Дополнительные обследования

Данные биохимического исследования (анализ содержания сывороточных бел�

ков) могут быть полезны для диагностики и наблюдения за эффективностью тех

или иных методов лечения. Исследование качества питания позволяет оцени�

вать прибавку в весе. Необходимо обучать персонал центров правильно опре�

делять количественные показатели прибавки в весе. На практике желательно

определять количество ложек, которые ребенок съедает, и уточнять степень

наполненности ложки (с горкой или без) при постоянном использовании ло�

жек одного типа. Этот метод измерения, проводимый в течение как минимум

недели, позволяет определить средний дневной показатель прибавки в весе.

Потребности питания

Среднее количество калорий, необходимых ребенку (по данным Национально�

го института здравоохранения и медицинских исследований Франции (INSRM),

1992), варьируется в зависимости от возраста: от 0 до 1 года – от 100 до 115 Ккал/

кг/день, от 1 до 19 лет – 1300–1900 Ккал/день. Среднее количество калорий, не�

обходимых взрослому человеку (по данным INSRM, 1992) в зависимости от по�

ла, активности и возраста, составляет от 1800 до 3000 Ккал/день.

Количество калорий, необходимых человеку с синдромом Ретта, может быть

разным. Оно возрастает при наличии стереотипий, раскачиваний, спазмов мышц,

мышечных судорог, истощения, пролежней или при активной ходьбе и умень�

шается при сниженном мышечном тонусе, низкой подвижности и старении.

Необходимо правильно подбирать еду, исходя из оценки физического состоя�

ния организма, обусловленного режимом питания.

когда питание становится затруднительным,

может наступить истощение

Если поставлен диагноз «истощение», необходимо установить его причины и

устранить их, а также выбрать способы борьбы с этим состоянием.

Ребенок больше подвержен риску истощения, чем взрослый, так как из�за процес�

са роста его потребности пропорционально выше, чем потребности взрослого.

Основные причины истощения

– нарушения глотания (см. предшествующую главу);

– отказ от потребления тех или иных продуктов, связанный:

1) с обострением рвотного рефлекса, который необходимо нивелировать с по�

мощью соответствующих реабилитационных мер;



64

па
ра

м
ед

иц
ин

ск
ий

 у
хо

д 
и 

об
уч

ен
ие

2) с психологическими причинами (депрессией, нарушениями в поведении, а

также отказом от еды как способом выражения переживаний или страхов);

3) с плохим состоянием ротовой полости и зубов, сопутствующими заболевани�

ями и болью, возрастанием энергетических потерь в результате стереотипий,

спазмов мышц и/или мышечных судорог, приемом большого количества ле�

карств, а также нарушениями процесса пищеварения (запоры, рвота, диарея).

Обогащенное питание

Режим обогащенного питания позволяет увеличивать количество потребляемых

калорий таким образом, чтобы оно превышало количество потраченных. Вни�

мание при этом обращается прежде всего на энергетическую ценность продук�

тов и их насыщенность белками. Предпочтение отдается животным белкам, так

как их биологическая ценность выше, чем ценность растительных белков.

Чтобы получение калорий было максимально эффективным, необходимо:

– обогащать рацион питания в небольших объемах;

– постепенно вводить в рацион обогащенные продукты для их лучшего усвоения;

– предлагать привлекательную пищу;

– учитывать вкусы и предпочтения ребенка и стимулировать его вкусовые ощу�

щения с помощью продуктов с ярко выраженным вкусом;

– увеличивать количество приемов пищи и продолжительность интервала меж�

ду первой и последней едой;

– оказывать ребенку помощь в процессе еды и стимулировать его аппетит, со�

здавая приятную окружающую обстановку;

– следить за нужной консистенцией пищи для ее наилучшего усвоения;

– устранять негативные факторы (инфекции, повышенную температуру, про�

лежни, диарею, болезни зубов, запор, сухость во рту, депрессию и т.п.) .

Чаще всего пищу обогащают молочными продуктами из�за их высокой биоло�

гической ценности, хорошей усваиваемости и легкости приготовления. В пи�

тьевые молочные продукты можно добавлять сухое молоко или несладкое кон�

центрированное молоко, на основе молочных продуктов можно готовить супы,

пюре, десерты, добавлять плавленый сыр в супы или в пюре.

Обогащать пищу можно также с помощью яиц, добавляя их в пюре или в закус�

ки. Кроме того, можно использовать пищевые добавки, предлагаемые различ�

ными лабораториями питания.

Использование методов искусственного питания

Если, несмотря на все усилия, состояние не улучшается или прием пищи стано�

вится слишком болезненным (из�за повторяющихся нарушений дыхания, вы�

званных пневмопатиями), а также если длительность разового приема пищи

превышает полтора часа, можно рассмотреть возможность применения мето�
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дов искусственного питания (в полной мере или частично). Речь идет о корм�

лении специально приготовленной питательной смесью с помощью зонда, вве�

денного в пищеварительный тракт. Этот метод применяется к людям с синдро�

мом Ретта очень редко, однако он может способствовать улучшению качества

жизни и стать настоящим спасением в сложные периоды. Удобство этого метода

заключается в его обратимости. Необходимость назначения искусственного

питания должна быть оценена командой специалистов и членами семьи.

необходимо следить

за сохранением водного баланса организма

У людей с синдромом Ретта водный баланс организма часто оказывается очень

шатким и может быть нарушен в результате недостаточного количества потреб�

ляемой жидкости (дневная потребность в жидкости составляет минимум пол�

тора литра), тогда как ее потеря остается в пределах нормы (что связано с не�

способностью выразить потребность в питье, зависимостью от окружающих во

время приема пищи, трудностями с глотанием, часто касающимися в основном

жидкостей). Водный баланс может также нарушаться при увеличении потерь

жидкости (при рвоте, которая часто сопровождает инфекционные заболевания,

при повышенном потоотделении, связанном с температурой или жаркой пого�

Полина
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дой, при диареях, иногда инфекционного характера, но часто – вторичных после

сильного запора, при слюнотечении, которое всегда влечет за собой значитель�

ную потерю жидкости).

Два симптома обезвоживания, которые легче всего заметить:
потеря веса и появление морщин

Первый и самый главный симптом обезвоживания – потеря веса. Поэтому нуж�

но регулярное измерение веса – как минимум раз в месяц; для худых пациен�

тов – раз в неделю и ежедневно при наличии сопутствующих заболеваний, спо�

собных спровоцировать обезвоживание.

Кроме прочих симптомов необходимо учитывать и такой: если кожа (в районе

груди или между большим и указательным пальцем) после защипывания не воз�

вращается сразу в исходное положение, то можно констатировать обезвоживание.

Как эффективно и быстро восстановить количество влаги в организме

Для предупреждения и немедленного лечения обезвоживания организма че�

ловека с множественными нарушениями необходимо знать все сопутствующие

этому обстоятельства: изменения температуры, эмоциональные проблемы или

изменения окружающей среды, вызывающие отказ от еды. Любая болезнь мо�

жет очень быстро привести к острому состоянию обезвоживания: будь то забо�

левания дыхания, усиливающие трудности с глотанием, инфекционные заболе�

вания, вызывающие температуру, или заболевания желудочно�кишечного трак�

та, вызывающие рвоту и диарею.

Чтобы ликвидировать недостаток влаги в организме, нужно разнообразить рацион

напитков по вкусу, температурному режиму (вода газированная и без газа, фрук�

товые соки, молоко, сироп, содовая, травяные отвары, чай, кофе, цикорий, кисе�

ли, супы, овощные бульоны), а также устраивать паузы для питья в течение дня

(от 4 до 10 раз в день в дополнение к основной еде) для облегчения глотания.

найти равновесие

У лиц с синдромом Ретта может наблюдаться избыточный вес, который явля�

ется нежелательным, потому что он ограничивает подвижность и, как и у всех

людей, вызывает нарушение метаболизма.

Профилактика лишнего веса требует сбалансированного питания и особенно

внимательного отношения к так называемому «обогащенному» питанию, часто

слишком калорийному, а также к сладким напиткам. Профилактическая работа

должна проводиться совместно с родителями. Междисциплинарные команды

специалистов вместе с родителями намечают реалистичные цели снижения ве�
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са, которые учитывают общее состояние организма ребенка или взрослого.

Чтобы достичь снижения веса, количество потребляемых калорий должно быть

меньше, чем их затраты. Однако ограничения не должны быть слишком стро�

гими и не должны доставлять дискомфорта.

Блюда могут быть либо привычными, но меньшими по количеству, либо с менее

значительным содержанием жиров и сахара. Во избежание чувства голода и тем

более гипогликемии, необходимо всегда подавать хлеб или блюда, содержащие

крахмал, особенно к ужину, потому что паузы между ужином и завтраком мо�

гут быть очень длинными, особенно в условиях специальных учреждений.

улучшение пищеварения

как условие лучшего качества жизни

У людей с синдромом Ретта часто бывает нарушено пищеварение, в основном

из�за недостаточно развитой моторики.

Желудочно-пищеводный рефлюкс

Желудочно�пищеводный рефлюкс – частое явление. Кислотное содержимое

желудка при этом выбрасывается в пищевод и раздражает его стенки. При

появлении болей такого рода, особенно если они ночные, наблюдается отказ от

еды, отрыжка, рвота. Возникновение рефлюкса возможно также при анемии

или при рецидивирующих инфекционных заболеваниях дыхательных путей.

Диагностические исследования:

– PH�метрия определяет наличие желудочной кислоты в пищеводе;

– фиброгастроскопия может оценить последствия возникшего рефлюкса.

Причины возникновения рефлюкса могут быть различны:

– недостаточное сглатывание слюны не позволяет снизить кислотность в пище�

воде;

– давление внутри брюшной полости, возрастающее от сокращений мышечной

стенки живота, деформаций позвоночника и запоров, мешающих опорожнению

желудка.

Иногда у людей с синдромом Ретта желудок не успевает опорожняться между

приемами пищи. Перерывы между едой оказываются слишком короткими.

Последствия рефлюкса:

– эзофагит (заболевание пищевода, сопровождающееся воспалением его слизи�

стой оболочки), который является причиной болей, возникающих по ночам и

после еды, а также причиной кровотечений, которые могут привести к анемии;
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– частые инфекционные заболевания легких и респираторные инфекции;

– кашель, усиливающий давление в брюшной полости, делает рефлюкс хрони�

ческим.

Способы борьбы с желудочно-пищеводным рефлюксом:

– предупреждение и лечение запоров (см. далее);

– предупреждение и лечение деформаций позвоночника;

– мышечное расслабление;

– удобная одежда (вещи не должны обтягивать талию);

– полусидячее положение после еды (как минимум в течение полутора часов);

– лечение, снижающее секрецию желудочного сока;

– возможно хирургическое лечение;

– соблюдение некоторых диетических ограничений: в случае язвенного эзофа�

гита в период обострения необходимо установить диету с минимальным коли�

чеством волокон и кислот. Важно исключить все продукты, которые могут вы�

зывать механическое (грубые волокна, плохо пережеванные куски пищи) или

химическое (алкоголь, кофе, продукты, содержащие кислоты: лимон, уксус,
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фруктовые соки, сырые фрукты и овощи и т.д.) раздражение, поскольку такие

продукты замедляют процесс опорожнения желудка. Данный режим питания

должен быть ограничен во времени, так как из�за своего однообразия и недо�

статка необходимых элементов он может спровоцировать анорексию.

Запоры

Запоры – достаточно частое явление у людей с синдромом Ретта, особенно при

малоподвижном образе жизни. Запоры могут стать причиной фекаломы и ок�

клюзии (закупорки) кишечника, а также повышенного давления в брюшной

полости. Все это провоцирует боли, дискомфорт и усиление рефлюкса.

Основные причины запоров:

– сниженная подвижность;

– побочный результат действия некоторых медицинских препаратов;

– недостаток питья и недостаток клетчатки в пище;

– неправильно подобранная консистенция пищи;

– неврологические заболевания.

Способы борьбы с запорами

– по возможности обеспечение максимальной продолжительности вертикаль�

ного положения тела и более подвижного образа жизни;

– употребление достаточного количества жидкости;

– увеличение содержания клетчатки: бобовые (два раза в неделю), вареные или

печеные зеленые овощи и фрукты (1 раз в день), супы (каждый день), сырые ово�

щи и фрукты (два раза в день), компоты из чернослива (несколько раз в неделю);

– прием слабительных препаратов орально и ректально;

– массирование живота ладонью в области пупка по часовой стрелке.

Хорошее питание – это одна из основных физиологических потребностей. По�

мощь человеку должна быть направлена на создание для него комфортного

режима питания, на улучшение физического состояния его организма и каче�

ства жизни, а также на более полную реализацию его потенциала здоровья и,

как следствие, его интеграцию в обществе.
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Нейромоторные нарушения

и ортопедические осложнения

Доктор Тьерри Рофидаль, врач�реабилитолог (Реймс)

Доктор Рофидаль предоставляет дополнительные сведения о нейромоторных и ортопе-
дических нарушениях и делится с нами своим опытом работы с детьми в различных
учреждениях.

развитие движений у здорового ребенка

Новорожденный появляется на свет, будучи наделен двигательными способно�

стями, которые позволяют ему адаптироваться к окружающему миру (функции

опоры, вставания, равновесия, ходьбы и регуляции положения тела).

Состояние мышечного напряжения, которое позволяет человеку противосто�

ять силе тяжести и сопровождает все движения, принято обозначать термином

«мышечный тонус».

Благодаря врожденным двигательным способностям и последующему развитию

мозга, двигательному опыту и связанному с ним восприятию внешнего мира,

а также благодаря мотивации и педагогической или эмоциональной стимуля�

ции, способность ребенка к передвижению развивается в определенной пос�

ледовательности – от положения лежа к положению стоя и затем – к ходьбе. Эта

последовательность и определяет уровни двигательного развития:

– переворот со спины на живот (отправная точка ползания);

– положение на четвереньках с опорой на ноги и предплечья;

– положение на коленях, при котором туловище удерживается вертикально –

сначала с опорой на руки, а затем и без таковой;

– положение на коленях, когда одна нога выдвинута вперед, согнута в колен�

ном и тазобедренном суставах и опирается на стопу;

– стабильное положение сидя, позволяющее туловищу выпрямляться, не теряя

равновесия;

– положение на корточках, позволяющее передвигаться на четвереньках с опо�

рой на четыре конечности;

– положение стоя с поддержкой сначала двумя руками, а затем одной;

– и, наконец, ходьба – поначалу с поддержкой за одну руку, затем – без поддержки.

Эти этапы двигательного развития следуют один за другим и запоминаются

ребенком постепенно, по мере повторения. Первые опыты и попытки мало�

помалу становятся навыком; формируется нормальная координация движений,
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то есть последовательность действий, структурированных во времени и про�

странстве в соответствии с поставленной целью.

нарушения движений

у ребенка с множественными нарушениями

Какова бы ни была сложность движений, мозг приводит в действие мышцы

всего тела. Например, задача описать полукруг указательным пальцем правой

руки требует двигательного участия также и левой ноги. Обучение навыкам ко�

ординации движений (в любом возрасте) основывается на тех двигательных мо�

делях, которые появляются с момента рождения и затем развиваются у ребен�

ка в самом раннем возрасте.

Когда же из�за повреждения мозга врожденные двигательные способности на�

рушены, мышечные сокращения управляются абнормальными (патологически�

ми) двигательными схемами. Мышечный тонус, противостоящий силе тяжес�

ти, изменен. При синдроме Ретта этот тонус чаще всего бывает повышен (в

таких случаях говорят о гипертонусе); но он может быть также и понижен (тогда

речь идет о гипотонусе). Эти отклонения провоцируют неправильные положе�

ния тела: некоторые движения вообще невозможны (частичный паралич), дру�

гие нарушены вследствие расстройства автоматической координации (напри�

мер, тенденция к скрещиванию ног при ходьбе); наконец, какие�то произволь�

ные движения влекут за собой патологические мышечные сокращения в дру�

гих частях тела (например, движение рукой, закрывание рта или даже простая

улыбка могут спровоцировать непроизвольные движения ног).

Эти патологические мышечные сокращения (синкинезии), возникающие как в

состоянии покоя, так и при произвольных движениях или же спровоцированные

внешней средой (эмоции, шум, страх), отрицательно сказываются на функци�

онировании мышц, со временем ограничивая их способность к растяжению, и

суставов. Это ведет к вывихам суставов и деформациям позвоночника, что в

свою очередь вызывает быстро прогрессирующие ортопедические нарушения.

ортопедические нарушения

у детей с синдромом Ретта

Ортопедические нарушения – это осложнения, возникающие из�за двигательных

нарушений; они могут быть настолько же различными, насколько различны те

ситуации, следствием которых они являются. Асимметричные двигательные

схемы вызывают быстропрогрессирующие деформации и ухудшение самочув�

ствия человека с синдромом Ретта. Они мешают ходьбе, если человек способен
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ходить, искажают положение сидя и затрудняют нормальное функционирование

некоторых систем организма, прежде всего – дыхательной и пищеварительной.

Нарушения могут затрагивать все суставы, однако наиболее болезненными и

плохо поддающимися лечению являются деформации тазобедренных суставов

и позвоночника.

Вывих тазобедренного сустава

Вывих тазобедренного сустава – это нарушение соотношения между головкой

бедренной кости и вертлюжной впадиной тазовой кости. Вывих развивается тем

быстрее, чем хуже формируется сустав (дисплазия) из�за низкой подвижности

во время роста.

Как только происходит смещение (центр бедренной кости должен находиться

точно по центру впадины тазовой кости), в области тазобедренного сустава

возникают боли. Это – следствие аномального давления, которое сначала раз�

рушает хрящ, а затем довольно быстро и кость. В этом случае опора на стопу в

положении стоя становится болезненной и навык ходьбы (если он есть) быст�

ро теряется, а положение сидя становится дискомфортным.

Лечение должно быть направлено на профилактику вывиха путем поиска такого

положения, в котором головка бедренной кости и вертлюжная впадина были бы

правильно центрированы по отношению друг к другу. Такое положение часто

достигается довольно сильным отведением ноги. Ребенок должен сидеть и сто�
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ять в такой позе для того, чтобы помочь мышцам и суставам правильно разви�

ваться. В более сложных случаях ребенок должен спать ночью (в течение все�

го периода развития) в специально приспособленной шине, которая фиксирует

необходимое положение (от груди до пят). Регулярное клиническое и рентге�

нологическое обследование позволяет проверить, достаточны ли эти меры.

Если в развитии наблюдаются ухудшения, то назначается хирургическое лече�

ние. Если подвижность сустава не позволяет достичь правильного положения

костей друг относительно друга, это означает, что мышцы слишком напряже�

ны или спастичны. Лечение в этом случае проводится в виде локальных инъ�

екций (препараты токсина ботулизма), путем пересечения нерва с целью выз�

вать паралич слишком напряженных мышц, а также путем хирургических опе�

раций (тенотомий) на сухожилиях для удлинения слишком напряженной мыш�

цы. Если же, несмотря на правильную подвижность, сустав все же остается

неправильно центрирован, это означает, что неправильна сама его форма (дис�

плазия). Лечение в этом случае состоит в исправлении деформаций кости пу�

тем остеотомии бедренной или тазовой кости.

Сколиоз

Сколиоз – это искривление позвоночника, обязательно предполагающее боко�

вой изгиб. Речь идет о таком заболевании, которое прогрессирует в течение

всего процесса развития и вступает в фазу сильного обострения в пубертатный

период. Сколиоз может быть причиной болей, возникающих в позе стоя (на�

рушения в тазовой области, горбатость), болей при контакте между ребрами и

подвздошным гребнем, при сильном сокращении мышц, вызванном искривле�

нием, и, наконец, болей, возникающих в процессе пищеварения и связанных

с давлением, оказываемым на органы брюшной полости. Если затронут груд�

ной отдел позвоночника, то сколиоз также может спровоцировать недостаточ�

ность дыхания из�за давления на легкие. И, наконец, сколиоз может быть при�

чиной дискомфорта в позе сидя и утраты навыка ходьбы.

Степень развития сколиоза можно оценить благодаря рентгенографическому

обследованию позвоночника (оценка угла искривления). Если искривление ис�

правимо, то лечение осуществляется методами кинезиотерапии. Суть этого ле�

чения состоит в постуральном укреплении позвоночника и придании ему эла�

стичности, а также в ношении корсета, который удерживает позвоночник в пра�

вильном положении. Если же степень развития сколиоза серьезна, то прибе�

гают к хирургической фиксации тех позвонков, которые затронуты деформа�

цией (артродез).

Статические деформации стопы

Если человек ходит, то статические деформации стопы должны подвергаться

самому серьезному лечению, так как их развитие может спровоцировать неус�
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тойчивость опоры и трудности в подборе и надевании обуви, что, в свою оче�

редь, быстро приведет к утрате навыка ходьбы. Для неходячих такое лечение

необязательно, но опора на пол при перемещениях должна быть сохранена.

Наиболее частая деформация – «конская стопа», тугоподвижность голеностоп�

ного сустава (при этом пятка не касается земли) из�за напряжения и контрак�

туры икроножных мышц. Задняя часть стопы может при этом смещаться внутрь

(варус) или наружу (вальгус).

Лечение этих деформаций состоит в инъекциях препаратов токсина ботулиз�

ма в напряженную мышцу или в ношении специальной обуви с гипсовым на�

полнением, а затем ортопедической обуви (днем) и специальных шин для ра�

стяжения напряженной мышцы (ночью).

Если развитие все же неблагоприятно, необходимо хирургическое вмешатель�

ство: операции на мышцах (тенотомии, операции на сухожилиях) или на сус�

тавах (артродез).

Лечение ортопедических нарушений

При наличии угрозы ортопедических нарушений важно бороться против на�

пряжений и контрактуры мышц. Необходимо следить за сохранением правиль�

ного положения бедренных костей и поддержанием ровного позвоночника (это

обеспечивает возможность свободно передвигаться и делает человека относи�

тельно независимым), а также поддержанием удобной позы сидя.

Расслабление является практически столь же эффективным методом снижения

напряжения и контрактуры, как и медикаментозное лечение. Воздействие воды

и тепла – очень важный фактор, способный оказать неоценимую помощь в ра�

боте над улучшением состояния человека с синдромом Ретта и, как следствие,

облегчить его контакт с близкими.

В сидячем положении удобство и комфорт могут быть утрачены в случае нару�

шений в тазобедренном суставе (последствие вывиха бедра или сколиоза пояс�

ничного отдела позвоночника). В такой ситуации часто бывает очень эффекти�

вен литой корсет�сидение. Такое сидение обеспечивает опору для ног, поддер�

живает туловище с обеих сторон с помощью боковых поддержек в области под�

мышек и фиксации спереди с помощью нагрудного ремня и, кроме того, под�

держивает голову с помощью специальной опоры. Для помещения ребенка или

взрослого на такое сидение нужны веские причины (необходимость обеспечить

возможность принятия и переваривания пищи, прогулок), в остальное время

у человека должна быть возможность принимать удобные для него позы.

Лежание на полу делает возможным перемещения ребенка в пространстве, ес�

ли он на это способен. Иногда ребенок может лишь перевернуться или пропол�

зти несколько сантиметров. Однако даже такие попытки разрабатывают мыш�

цы и суставы, способствуют их росту и борются с проявлениями спастики.

Поддержание вертикального положения тела полезно всем по многим причи�

нам. У самостоятельно ходящих людей фиксация вертикального положения
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происходит автоматически. Те, кому необходима поддержка или вспомогатель�

ные средства (ходунки, трости), обретают вертикальное положение с помощью

сопровождающих лиц. Люди, испытывающие трудности с приведением тела в

вертикальное положение, не чувствуют вертикальной опоры. Какова бы ни была

вспомогательная техника (использование ортопедических приспособлений,

вертикализатор), сохранение вертикального положения в любом случае полез�

но для роста мышц и суставов, поскольку в его основе лежит воздействие на

тело силы тяжести. Благодаря изменению положения тела, вертикализация

способствует развитию дыхательных и пищеварительных функций, снижает

риск кожных заболеваний и, следовательно, инфекций и болезненных ощуще�

ний. Необходимо помнить об этом в повседневной жизни.
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Обучение движению в кинезиотерапии:

от теории к практике

Люк Дессевр, специалист по кинезиотерапии (Дрё),

Мишель Шон, специалист по кинезиотерапии

в медико�образовательном учреждении (Вокрессон)

Поддерживать двигательные возможности человека с синдромом Ретта одинаково важно
для комфортного состояния организма в целом, а также для обеспечения нормального
дыхания и ходьбы. Два специалиста по кинезиотерапии напоминают нам об основах
механики человеческого тела и представляют несколько конкретных техник работы.

костно�мышечная система: краткое напоминание

Мы воспринимаем мир благодаря нашим органам чувств. Мы воздействуем на

окружающую среду и вступаем в отношения с ней благодаря нашей костно�

мышечной системе, все составляющие которой обычно находятся в гармонич�

ном взаимодействии.

Костно�мышечная система состоит из скоординированных между собой динами�

ческих систем, действие которых направлено на выполнение полезного движе�

ния. Чтобы движение выполнялось правильно, необходимо, чтобы динамичес�

кая система, лежащая в основе этого движения, правильно «координировалась»

с нервной системой. Динамическая система, которая взаимодействует с окру�

жающим миром, напрямую зависит от центральной нервной системы. В состав

такой динамической системы входят суставы, мышцы, приводящие в движение

суставы, и иннервация этих мышц, проприоцептивная система суставов, мышц

и сухожилий, а также артериальная, венозная и лимфатическая сети.

Движение может быть нарушено на трех уровнях:

– на кортикальном, или произвольном уровне (пирамидная область);

– на экстрапирамидном уровне, или на уровне автоматических движений (ба�

зальные ядра, расположенные в подкорковых образованиях головного мозга);

– на мозговом, или на рефлекторном уровне.

Многократное повторение определенного движения приводит к тому, что че�

рез некоторое время оно приобретает автоматический характер и перестает

требовать постоянного участия сознания. Например, когда мы учимся водить
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машину, все свои движения мы поначалу отслеживаем и контролируем, а по�

том, по мере того как мы совершенствуемся, они постепенно становятся автома�

тическими. Более того, сенсорная обратная связь начинает модифицировать

эти движения таким образом, что они становятся более эффективными, и про�

исходит это без участия сознания.

В результате многократного повторения схемы нейромоторной активности «про�

граммируются» на экстрапирамидном уровне благодаря сенсорной и проприо�

цептивной обратной связи, которая обусловливает правильную реализацию дви�

жения. Это моторная программа. Скоординированные движения становятся воз�

можными благодаря действию серии программ, интегрированных в правильную

моторную схему. Мозжечок представляет собой своего рода «компьютер», ко�

торый выбирает определенные программы для каждого вида деятельности, и

в случае ошибки эти программы корректируются экстрапирамидной системой.

неврологические нарушения при синдроме Ретта

После этого теоретического введения посмотрим, каковы неврологические

симптомы, которые возникают при синдроме Ретта.
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В начале болезни, после того как обнаруживается стагнация навыков, до дости�

жения трехлетнего возраста предметная манипуляция постепенно исчезает, и

на смену ей приходят стереотипные движения руками.

В положении сидя возникает атаксия туловища. Это означает, что у ребенка

появляются неожиданные резкие движения, которыми он пытается компенси�

ровать нарушения равновесия. Эта туловищная атаксия часто сопровождается

также атаксией нижних конечностей с выраженными раскачиваниями и неус�

тойчивостью, сопровождающими любое движение.

Положение стоя такие дети начинают принимать и удерживать поздно, а самосто�

ятельная ходьба фиксируется только в половине случаев. Походка при этом не�

стабильна и равновесие удерживается плохо. Болезнь продолжает развиваться с

накоплением неврологических нарушений. Нарастают двигательные нарушения,

кажется застывшим общий облик, отмечается уменьшение амплитуды движений.

Наблюдается спастичность одних мышц и ригидность других; и то и другое мо�

жет встречаться у одного и того же человека, только с разной локализацией.

Спастичность – это рефлекторное мышечное напряжение, которое возникает в

ответ на растяжение мышцы и постепенно поддается расслаблению, если продол�

жать растягивать мышцу с тем же усилием (например, напряжение икронож�

ной мышцы постепенно может снижаться при ее длительном растяжении).

Спастичность мышц – следствие поражений пирамидной системы.

Мышечная ригидность, связанная с нарушениями экстрапирамидной системы,

а именно с поражением базальных ядер, похожа на спастичность, но отличается

от нее тем, что быстро уходит, если поддерживать растянутое состояние мышцы.

Спастичность и ригидность – формы паралича, нарушающие процесс правиль�

ной реализации движения. Параллельно могут появляться ортопедические де�

формации – отголосок неврологических нарушений, который сказывается на

мышцах, сухожилиях, суставах и костях: известно, что мышцы и сухожилия, на�

ходящиеся в неподвижном растянутом состоянии, удлиняются, причем сухожи�

лия даже в большей мере. И наоборот, мышца, застывшая в сокращенном со�

стоянии, теряет способность сокращаться; а так как кость растет быстрее, чем

мышца, то деформация усугубляется. Кроме того, необходимо добавить (и это

очень важно), что все, что повреждает сенсорные каналы центральной нервной

системы, вызывает заметное ухудшение моторной реализации движений.

предварительное заключение специалистов –

необходимое условие

для определения дальнейших путей абилитации

Прежде чем приступать к абилитации, необходимо оценить исходный потенци�

ал ребенка, отмечая особенности его поведения, возможность вступать в кон�
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такт с окружающими, его позы и спонтанные движения в ситуациях, в которых

отсутствуют сильные стимулы (речь идет о вполне определенных эпизодах в те�

чение дня, например умывании и одевании). При этом важную роль играет

опрос тех людей, которые ежедневно сопровождают ребенка. Особенность дан�

ного типа оценки заключается в том, что она требует времени для определения

круга проблем и разработки решений, которые позволят ребенку использовать

свои возможности в повседневной жизни. Время необходимо для встреч, для

конструирования различных ситуаций, для оценки того, как ребенок принимает

определенные положения и как реагирует. Речь идет прежде всего об оценке

двигательных возможностей ребенка в различных ситуациях, за исключением

тех, которые вызывают у него слишком сильную тревогу.

По результатам этой оценки составляется заключение и предлагается програм�

ма вмешательства. Воздействие иногда начинается с локальных задач (напри�

мер, с задачи замедлить сокращение икроножной мышцы, приводя в движение

сегмент конечности), а иногда – с самых общих.

На основании оценки двигательных возможностей ребенка для него разраба�

тываются корректирующие ситуации, которые могут быть модифицированы по

мере развития его взаимодействия со взрослым, который с ним занимается, с

тем непременным условием, что в основе предлагаемых ситуаций должно ле�

жать удовольствие и поиск взаимного согласия. Активное участие ребенка все�

гда приветствуется. Способы работы, имеющиеся в нашем распоряжении, мно�

гочисленны, и мы выбираем те, которые доставляют ребенку максимальное удо�

Настя
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вольствие. Для одного это могут быть занятия конным спортом – активное вы�

прямление позвоночника и работа с равновесием. Для другого – занятия в бас�

сейне. В любом случае необходимо искать индивидуальные формы работы и

способствовать активному участию ребенка.

Множественность нарушений, которые можно встретить у людей с синдромом

Ретта (неврологические, нейротрофические, ортопедические, нарушения пи�

щеварения, глотания, дыхания и поведения), требует адаптированного подхо�

да к каждому ребенку при составлении для него правильной программы дей�

ствий на уровне двигательной терапии.

Многие девочки с синдромом Ретта имеют постуральные нарушения, обуслов�

ленные сколиозом, кифозом и лордозом. Риск развития этих заболеваний, при�

водящих к появлению осложнений, подтверждает важность раннего функцио�

нального вмешательства и делает двигательную терапию необходимой.

конкретный пример

работы в медико�образовательном учреждении

По нашей программе занимались четыре девочки с синдромом Ретта (от 6 до

10 лет; у них наблюдался сколиоз с С�образным искривлением позвоночника).

Три девочки, у которых не сформировался навык ходьбы, могли совершать на

полу такие движения, как, например, повороты в стороны или присаживание.

Этим девочкам была необходима поддержка при переходе в положение сидя,

но со временем они научились поддерживать это положение без корсета. У всех

четырех наблюдались стереотипные движения рук, в основном типа «рука�рот».

На уровне приводящих мышц наблюдалась также спастичность мышц нижних

конечностей.

Для детей были организованы индивидуальные реабилитационные занятия три

раза в неделю, сеанс гимнастики в группе под руководством педагогов (целью

которого было обучение более сложным техническим навыкам, например, ав�

томатическому расслаблению верхних конечностей для преодоления мануаль�

ных стереотипий), а также сеанс гидротерапии в теплой воде.

техника восстановительного обучения

и пять основных направлений работы

Расслабление

Чтобы ребенок доверял тому, кто с ним работает, нужно добиться, чтобы он

расслабился, обеспечить ему поддержку, так чтобы он мог принять удобную
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позу и приступить к сеансу. Для создания доверительной обстановки необхо�

димо объяснить ребенку, что будет происходить и что будут делать с его телом.

Мы используем массаж с музыкальным сопровождением и дыхательные упраж�

нения, направленные на расслабление. Конечно, возможны и другие подходы.

Подвижность суставов и растяжимость мышц

Эти цели могут быть достигнуты с использованием, в частности, метода авто�

матического расслабления (метод Ле Метайер).

Дыхательные упражнения

Дыхательные упражнения направлены на обеспечение лучшей вентиляции

легочных сегментов в области деформации грудной клетки, на обучение уси�

ленному выдоху, который рефлекторно вызывает более глубокий вдох. Мы ис�

пользуем улыбку, звуки и крики как средства, позволяющие стимулировать ин�

тенсивность дыхания у неговорящих детей, так как у них амплитуда дыхания

сведена к минимуму.

Обучение движению

Обучение движению основано на стимуляции врожденных двигательных навы�

ков, таких как ползание и перевороты, а также на стимуляцию моторных про�

грамм поддержания позы и автоматических навыков, связанных с сопротивле�

нием действию силы тяжести.

Ортопедические приспособления

Правильное поддержание позы с помощью корсета, постановка в вертикальное

положение (с использованием вертикализаторов) девочек с синдромом Ретта,

которые не могут ходить, правильное положение сидя в специальном литом

сиденье также преследуют цель расслабления тела и предотвращения напря�

жения мышц и нежелательных поз. К перечисленным средствам могут добав�

ляться динамические опоры для головы, которые устанавливаются на специаль�

ные кресла и необходимы для того, чтобы избежать трудностей в процессе гло�

тания, а также ортопедические аппараты для поддержания головы по вертикаль�

ной оси позвоночника.

Тип используемых ортопедических приспособлений зависит от типа костно�

мышечных и двигательных нарушений.

При работе с детьми с синдромом Ретта кинезиотерапия необходима. Улучше�

ние достигается через длительный срок, тем не менее оно есть. Дети получа�

ют большое удовольствие от сеансов. Говоря об улучшении, заметим, что девоч�

ки с синдромом Ретта, у которых не сформирован навык ходьбы, начинают луч�
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ше поддерживать позу сидя без корсета. Их мышечная система укрепляется.

А с корсетом они гораздо лучше самостоятельно восстанавливают равновесие

в положении сидя.

Различные положения тела, обеспечение необходимой поддержки во время

занятий способствуют тому, что дети начинают лучше использовать руки и у них

уменьшаются нарушения глотания (благодаря динамической поддержке голо�

вы). У детей, которые овладели ходьбой благодаря укреплению мышечной си�

стемы, можно наблюдать уменьшение количества падений, кроме того, они

учатся самостоятельно садиться на специальное сиденье.

Аня
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Обеспечение удобного положения

и различные виды деятельности

в повседневной жизни

Гаэль Бональди, эрготерапевт (Пюирикар)

«Как я могу участвовать в игре, если мне неудобно и мое положение неустойчиво?»
Девочки с синдромом Ретта не могут сказать этого словами. Эрготерапевт Гаэль Бональ-
ди рассказывает о конкретных способах обеспечения правильного положения тела ре-
бенка. Она предлагает специальные адаптированные игры и способы установления
контакта с использованием кода «да/нет».

нарушенная гармония

Развитие мышечного тонуса, поз, жестов, сенсорных и когнитивных функций

взаимообусловлено, и все эти элементы гармонизируют друг друга на протя�

жении всего периода роста ребенка.

Появление симптомов, связанных с синдромом Ретта, может приводить к раз�

личным нарушениям этой гармонии, зависящим от уровня поражений, от воз�

можных патологических контрактур мышц, от асимметрии движений или не�

обходимости опоры, от ортопедических деформаций (результатом которых ста�

новится дискомфорт или невозможность делать какие�либо движения), а так�

же от нарушений, связанных с коммуникативными способностями и проблема�

ми в сфере отношений с другими людьми. Инвалидность, связанная с несчас�

тным случаем или болезнью, приводит к потере автономии (в большей или

меньшей степени), а также к ограничениям в повседневной деятельности.

Девочки с синдромом Ретта, так же как и другие люди с множественными на�

рушениями, нуждаются в специальном обустройстве быта и приспособлении

окружающей обстановки к их нуждам: соответствующие меры позволяют им

наилучшим образом использовать свои способности и возможности в разных

ситуациях повседневной жизни.

В работе с такими детьми важен целостный подход, т.е. гармоничное сочетание

действий разных участников процесса: педагогов, эрготерапевтов, кинезиоте�

рапевтов и других специалистов и, конечно, родителей.

Чтобы ребенок мог, с одной стороны, продолжать обучаться новым навыкам

(речь идет о сенсорном развитии, жестах, передвижении, когнитивных навы�

ках, коммуникации, интересе к окружающему миру и т.д.), а с другой стороны,



84

па
ра

м
ед

иц
ин

ск
ий

 у
хо

д 
и 

об
уч

ен
ие

максимально долго сохранять уже освоенные навыки, необходимо предложить

ему способ определения простых сигналов и обеспечить специальную обстанов�

ку и помощь другого человека или технических средств, приспособленных к его

потребностям.

Уменьшение болей и обеспечение удобного положения

«Как я могу играть или даже просто обращать на вас внимание, если у меня болят яго#
дицы и спина, и я не могу думать ни о чем, кроме этого; к тому же я нахожусь в такой
согнутой позе, что я вижу вас криво или вообще вижу только потолок!»
Это слова, которые мог бы нам сказать любой ребенок, находящийся в неудоб�

ной позе. Девочки с синдромом Ретта не могут сообщить этого с помощью слов,

но они очень чувствительны, и поэтому важно заботиться о том, чтобы им было

удобно. Ребенку, который сидит неустойчиво (из�за асимметрии корпуса, воз�

никшей из�за контрактур мышц, сколиоза, сниженного мышечного тонуса, бо�

лей и т.д.), трудно сосредоточивать внимание на своем окружении или на тех

видах деятельности, которые ему предлагаются. Он не может использовать руки

для игры или исследования пространства, так как на его восприимчивость вли�

яют внешние или внутренние факторы, с которыми он не может совладать, и

все его внимание и моторика сосредоточены на этих мешающих ему факторах.

Обеспечение правильной позы (сидя, стоя или лежа) позволяет устранить та�

кие препятствия. Правильная поза способствует повышению внимания к пред�

лагаемому стимулирующему действию и развивает интерес ребенка к его бли�

жайшему окружению.

Создание адаптированных условий для занятий

Правильная поза может способствовать развитию осознанных, ориентирован�

ных движений или движений с поддержкой. Это касается, в частности, движе�

ний рук. Благоприятные условия помогают вовлечь ребенка в нужную ситуа�

цию и тем самым пробуждают его активность: он находится в правильной позе

и может полноценно наблюдать и видеть мир. При этом он может наилучшим

образом использовать свои возможности, что является основой для развития

сенсорных, функциональных и познавательных способностей.

обеспечение повседневных видов деятельности

Прежде чем начинать заниматься чем�либо с ребенком с множественными на�

рушениями или с синдромом Ретта, необходимо:

– провести точную оценку уровня развития его физических и умственных спо�

собностей, чтобы наилучшим образом адаптировать свой подход к нему;
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– убедиться в том, что он находится в удобной позе и что эта поза хорошо согла�

суется с деятельностью, которой вы планируете заниматься.

Какой бы ни была поза, она должна быть безболезненной и адаптированной к

потребностям ребенка.

Обеспечение правильной позы

Исходя из уровня развития движений ребенка и учитывая имеющиеся или

возможные ортопедические деформации, необходимо обеспечивать ему пра�

вильное положение в различных позах в течение дня.

С этой целью часто используются специальные приспособления:

– простой корсет (позволяет корректировать сколиоз);

– стул, фиксирующий определенное положение бедер (поддерживает бедра в

разведенном положении, что позволяет избежать формирования вывиха бедра);

– литое сиденье, позволяющее поддерживать положение сидя, в случае если это

вызывает значительные затруднения.

Использование этих технических средств очень распространено: они служат

для обеспечения деятельности в положении сидя – на прогулке, во время еды,

игры в группе, на занятиях музыкой, кулинарией и т.д.;

– приспособление, поддерживающее вертикальное положение тела (вертикали�

затор), позволяет ставить ребенка на ноги и при этом поддерживать правильное

положение его тела и тазобедренных суставов (примерно 45 минут в день), а

также улучшает кровообращение, процесс пищеварения, проприоцепцию и т.д.

Иногда также используются:

– специальная ортопедическая кушетка и матрас для обеспечения правильно�

го положения лежащего ребенка (во время дневного отдыха, а если ребенок это

хорошо переносит, то и во время ночного сна); в этом положении поддержи�

вается туловище (при сколиозе) и нижние конечности (абдукция);

– специальные ортезы для рук, позволяющие избежать излишнего напряжения

мышц рук и запястий, которое может быть очень болезненным и мешать дви�

жениям при одевании и гигиенических процедурах (такие приспособления

используются во время ночного или дневного отдыха или при возникновении

стереотипий);

– ортопедическая обувь или ортопедические приспособления, позволяющие

избежать болезненных деформаций стоп, возникающих из�за спастичности

мышц, и поддерживать навык ходьбы на хорошем уровне.

Для обеспечения правильной позы ребенка во время передвижения в ходун�

ках или в кресле с ручным управлением используются либо мягкие поручни из

пенопласта и поддерживающие ремни, либо литое сиденье. В машине ребенок

тоже должен быть обеспечен поддерживающими приспособлениями. Он может

путешествовать в детском автомобильном кресле, пока ему позволяет рост. Ко�

гда ребенок вырастает и в таком кресле передвигаться уже не может, можно

использовать литое кресло�корсет или другое специальное приспособление.
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Правильного положения тела можно добиться также с помощью мягких сиде�

ний, повторяющих форму тела и позволяющих поддерживать наиболее удобное

для ребенка и правильное положение (например, можно использовать мягкую

подушку, подкладываемую сбоку во время ночного сна, литое сиденье с проти�

вопролежневым наполнителем и т.д.).

Комфортное положение

Необходимо предлагать ребенку такие положения, которые были бы не толь�

ко удобны, но и обеспечивали ему правильную осанку. Принцип комфортного

положения не означает, что ребенку можно позволять принимать позы, нежела�

тельные с ортопедической точки зрения или способствующие провоцированию

эпилептического приступа.

Наиболее удобные позы необходимо использовать в ситуациях, когда мы пре�

доставляем ребенку свободу движений и когда он ищет возможности достичь

расслабленного и комфортного состояния: например, во время занятий по сен�

сорному развитию, после какой�либо работы (когда нужно расслабиться), в

момент стресса или тревоги, возникающих при определенных ситуациях или

при эпилептических припадках.

Можно помочь ребенку принять комфортное положение, которое он любит и

которое помогает ему расслабиться и смотреть, что происходит вокруг, проявлять

внимание к обстановке или просто спать, усевшись в кресле или на диване с

подушками, на полу, на ковре или на каком�нибудь небольшом возвышении.

Полина
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Функциональные положения

Те или иные положения тела могут способствовать развитию двигательных функ�

ций или жестов и осуществлению определенных видов деятельности. Речь мо�

жет идти как об определенном положении тела, так и о специальном обустрой�

стве окружающей обстановки, которое делает ее доступной для ребенка с мно�

жественными нарушениями. Такое обустройство должно учитывать не столько

ортопедические, сколько функциональные потребности. Эти приемы исполь�

зуются в отдельных ситуациях, в которых ребенок испытывает трудности.

1. В случаях, когда мы просим ребенка быть активным (двигаться или просто

участвовать в действии), например, в игре, в обучающей деятельности, когда

ребенок сидит на полу или за столом, во время еды (для тех, кто может питаться

самостоятельно или с посторонней помощью), в время индивидуальных занятий

(кинезиотерапия, эрготерапия, логопедия, психомоторное развитие), во время

передвижений, осуществляемых самостоятельно или с посторонней помощью.

2. Если ребенок страдает запорами, необходимо найти положение, которое об�

легчает процесс опорожнения кишечника (сгибание бедер, легкое разведение

бедер, поддержка туловища в правильном положении сидя, использование обыч�

ного туалета или специального унитаза или же опорожнение кишечника в по�

ложении лежа на животе).

Все эти позы позволяют ребенку экспериментировать, используя свои двига�

тельные навыки и сенсорные ощущения, а также способствуют его максималь�

ному развитию и улучшению качества жизни.

игры и досуг

Важность окружающей среды

Дети с множественными нарушениями, и особенно дети с синдромом Ретта,

получают настоящее удовольствие от жизни и от общения с людьми, которые

их окружают. Они очень чувствительны к окружению и ценят игры и развле�

чения, которые обычно приносят им радость. Ребенок должен чувствовать себя

комфортно, а для этого важно адаптировать для него окружающую среду, что�

бы помочь ему действовать и быть более независимым или просто получать

удовольствие от активных действий и от участия в них в контакте с другими

людьми. С этой целью можно:

– адаптировать окружающие предметы: использовать более высокие столики,

кресла с поручнями, наклонные столешницы, регулировать наклон сидения –

таким образом, чтобы ребенок мог хорошо видеть окружающих и участвовать

в действии;
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– использовать специальные приспособления для прогулок: коляски обычные

или более устойчивые, санки, качели, специально приспособленные велосипе�

ды, кресла для купаний;

– помогать ребенку делать необходимые движения: держать за руки, чтобы

снять стереотипии, сопровождать и облегчать жесты (активная помощь) или же,

наоборот, позволять ребенку делать движение совершенно самостоятельно (пас�

сивная помощь), чтобы он смог почувствовать собственное движение;

– обеспечивать доступ к играм: ребенок может активно участвовать в игре, не

прибегая к помощи третьих лиц.

Специальные игры для развития мелкой моторики

Игры и развлечения следует подбирать с учетом жестикуляционных и когни�

тивных способностей ребенка и, главное, с учетом его вкусов. В играх, разви�

вающих мелкую моторику (захват и манипуляции предметами), можно:

– увеличивать количество разнообразных предметов (шашек, кубиков, палочек);

– выбирать крупные и привлекательные контрастные предметы (по цветам,

звукам, текстуре);

– использовать нескользкие ткани, чтобы предметы не ускользали.
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Все это необходимо, чтобы ребенок мог видеть предметы, захватывать и тро�

гать их, прилагая минимум усилий и не испытывая особого дискомфорта.

Если речь идет о книге с картинками или альбоме с фотографиями, их можно

поместить на наклонный столик, чтобы объект был хорошо виден и ребенок мог

сам его держать. Используя заводные и электрические игрушки (поезда, авто�

маты, машинки для рисования или пускания пузырьков, вибрирующие пред�

меты, музыкальные игрушки), можно прибегать к переключателям. Они подсо�

единяются к игрушке и позволяют ребенку осуществлять прямое воздействие

на нее (движение, музыка, зрительная стимуляция). Переключатели могут быть

разной формы: обычные большие кнопки, тонкие пластинки, пластмассовые

шарики, рычаги, педали и т.д., их способ действия также может быть разным

в зависимости от потребностей (прямое воздействие нажатием, простой кон�

такт с кожей, контакт с дыханием или давление). Необходимо установить выклю�

чатель в удобном месте или расположить его в такой области, где двигательные

возможности ребенка позволяют переключать его наилучшим образом (около

руки, ноги, локтя и др.). Если вы хотя бы немного умеете мастерить, то проек�

тирование и изготовление такого переключателя или рычага не составит особо�

го труда. Достаточно купить в магазине необходимый материал и потратить не�

много времени. Если же вы не умеете этого делать, то игрушки и переключа�

тели можно купить, заказав их по специальным каталогам.

Игровые компьютерные программы

Чтобы обеспечить доступ к компьютеру, можно также использовать переклю�

чатели. Их действие ограничивается простым нажатием клавиши мышки. Ком�

пьютерные игры следует использовать осторожно: игровые программы стано�

вятся все более и более сложными для восприятия. Необходимо адаптировать

уровень игры к уровню развития ребенка. Наиболее доступны и любимы деть�

ми интерактивные истории (например, диснеевские мультфильмы и др.) и

развивающие игры для детей младшего и среднего возраста. Устройства, чи�

тающие СD� и DVD�диски, открывают прямой доступ к этим простым и люби�

мым развлечениям. Существуют несложные программы, которые позволяют

переходить на новый уровень или выбирать нужную опцию одним щелчком

мыши или переключателя, однако такая возможность доступна не для всех игр

и программ. Несмотря на это, компьютерные программы иногда позволяют

ребенку участвовать в играх или выполнять несложные упражнения.

Обязательное присутствие помощника

При любом виде деятельности, будь то обычная или компьютерная игра, необ�

ходимо присутствие человека, который мог бы правильно расположить фиш�

ки, переключатель или курсор мыши, а также мог бы стимулировать ребенка

во время игры.
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общение с помощью кода «да/нет»

Трудности самовыражения
у детей с множественными нарушениями

Коммуникация – это чрезвычайно важная вещь в жизни ребенка с множествен�

ными нарушениями. Но она значительно затруднена из�за проблем с жестику�

ляцией и артикуляцией, из�за недостаточного развития аффективной сферы и

сферы отношений.

Ребенок с синдромом Ретта ищет нас взглядом, «зовет» нас, пытается объяс�

нить нам, что что�то идет не так, или просто плачет и кричит. Иногда ребенок

может самостоятельно выбрать тип пищи, музыку, телевизионную программу

или другой вид повседневной деятельности.

Коммуникация для таких детей очень затруднена из�за особенностей их пове�

дения (стереотипии, крики, пение, мимика и выражение лица, физические или

жестовые реакции), но к ней важно внимательно относиться, чтобы уметь рас�

шифровывать этот «код».

Выбор «да/нет»

Очень важно установить код «да/нет». С его помощью ребенок может сообщить

нам, принимает ли он то, что ему предлагают, или отказывается от этого. Бла�

годаря этому коду перед ребенком открывается возможность выбора, которая

делает его активным участником жизненного процесса. Ответ может быть бо�

лее или менее достоверным в зависимости от уровня понимания и когнитив�

ных способностей ребенка. Кроме того, один и тот же ребенок может по�раз�

ному отвечать на один и тот же вопрос в зависимости от ситуации, и ответ его

может выражаться во взгляде, мимике всего лица или только рта или глаз, а

также посредством различных звуков, слов или указаний на определенные кар�

тинки, символы или предметы.

Необходимо специально работать с ребенком, чтобы поддерживать его спонтан�

ную двигательную активность, доводить ее до автоматизма и отслеживать адек�

ватность тех ответов, которые он дает.

Для развития способности ребенка к самовыражению (если его когнитивные

способности и инициатива находятся на достаточном для этого уровне), мож�

но также использовать переключатель, позволяющий ему делать простой выбор

«да/нет» (элементы переключателя могут иметь вид картинок, цветов или пик�

тограмм) или более сложный выбор из множества конкретных элементов в

зависимости от уровня понимания ребенка и его способности выражать свои

желания. Иногда применяют также специальную коммуникативную доску, рас�

полагая на ней пиктограммы или знаковые символы, на которые ребенок мо�

жет указать.
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заключение

Чтобы обеспечить ребенку максимальные возможности для гармоничного разви�

тия в комфортной обстановке, в тесной связи с близкими людьми и окружающей

средой, необходимо предлагать ему самые разнообразные положения и ситуа�

ции, связанные с движениями и сенсорными ощущениями и адаптированные

к его возможностям, потребностям, уровню развития и внутреннему ритму.

Кроме того, какова бы ни была обстановка и виды деятельности, важно, чтобы

их осуществление не представляло сложностей для близкого окружения ребен�

ка (воспитателей, педагогов, специалистов по реабилитации, членов семьи).

Это необходимо, чтобы каждый ребенок мог участвовать в предложенных ме�

роприятиях. Все участники процесса должны работать в тесном сотрудничестве

и делиться друг с другом своими наработками и информацией, необходимыми

для полноценного ухода за ребенком.

Для комфорта и благополучия ребенка часто достаточно лишь немного изобре�

тательности и знаний в сочетании с усилиями, простейшей коммуникацией и

благожелательным общением.
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Практическая работа

по развитию коммуникативных навыков

Мари/Клод Шимабукоро,

ортопедагог, работающий по методике Монтессори (Безон),

Элен Барро, директор Учебно�медицинского института (Вокрессон),

доктор Жерар Нгиен, специалист по внутренним болезням, больница Ависен,

Университетский больничный центр Бобиньи, ФАСР (Париж)

Отец девочки с синдромом Ретта и два специалиста делятся опытом работы с детьми.
Они уверены: настоящее общение с каждым ребенком с синдромом Ретта возможно.
Нужно лишь развивать коммуникативные навыки.

введение

«Может ли мой ребенок общаться? Понимает ли он обращенную к нему речь?

Как с ним лучше разговаривать?» – этими вопросами задаются родители детей

с синдромом Ретта по всему миру.

Маша
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Синдром Ретта – сложное заболевание, которое влечет за собой множество труд�

ностей, возникающих при обучении детей с таким диагнозом. «Девочки с синд�

ромом Ретта привлекательны и считаются очень общительными. Их “блестящие”

глаза и “пристальный” взгляд – важные признаки коммуникативного потенциа�

ла», – могут сказать родители детей с синдромом Ретта в любой стране мира.

Предлагаем вашему вниманию два примера развития навыков индивидуальной

и коллективной коммуникации (одно занятие ведет ортопедагог, второе прово�

дится в специализированном учреждении). Эти примеры помогут вам ответить

на вопросы, касающиеся коммуникативных навыков у детей с синдромом Ретта.

обучение некоторым навыкам самостоятельности

Шесть детей и подростков в возрасте от 6 до 20 лет посещали часовые еженедель�

ные занятия по развитию коммуникативных навыков по методу Монтессори.

Кратко о методе Монтессори

Метод Монтессори разработан на основе пристального наблюдения за детьми.

Свободный выбор ребенка, удобное для него положение тела (руки лежат на

столе) и вера в его способности – непременные условия успешных занятий.

Развитие мелкой моторики рук основано на сенсорных («осязание») и сенсор�

но�двигательных упражнениях (обучение основным механическим движениям

«давать�отпускать»).

Во время каждого занятия, после того как достигнуто физически и эмоциональ�

но комфортное для ребенка состояние, ему предлагается программа, включа�

ющая в себя различные виды деятельности. Ребенок выбирает тот или иной вид

деятельности с помощью сигналов «да�нет» или с помощью жеста, означающего

отказ. Затем ребенок взглядом подтверждает свой выбор. На каждом занятии

предусмотрено несколько различных видов деятельности. Усталость ребенка

или жест, означающий отказ, являются сигналом к прекращению того вида

деятельности, которым он занят.

Развитие навыка хватания

Через 9 месяцев после начала занятий первым положительным результатом стало

появившееся у детей желание самостоятельно выполнить выбранное ими зада�

ние. На каждом занятии девочки указывали на избранный ими вид деятельно�

сти. О своем выборе они давали понять явными знаками, а присутствовавшие на

занятиях родители этот выбор подтверждали. Поддерживая запястье ребенка,

учитель помогал ему выполнять упражнения по захвату предметов. При выполне�

нии упражнений по развитию мелкой моторики не было отмечено абнормальных
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движений или стереотипий. Иногда наблюдалось слюнотечение: некоторые де�

вочки не контролируют слюноотделение, когда они на чем�то очень сосредоточе�

ны. Девочки научились самостоятельно брать и держать в руке любимые пред�

меты. Они выражали свою радость, прикасаясь к лицу педагога. Слова одобре�

ния в адрес ребенка означали окончание того или иного упражнения. Улыбка

ребенка часто свидетельствовала о том, что он услышал слова одобрения.

Мы смогли отметить значительный прогресс в индивидуальном развитии де�

тей. С каждым занятием вспышки тревоги или гнева уменьшались или исче�

зали совсем. Значительно снизились стереотипии. Произвольные движения

сделались более частыми. Возникла система общения с индивидуальным набо�

ром знаков для каждого ребенка.

Продолжение занятий на дому или в учреждении, повторение понравивших�

ся ребенку упражнений способствовали развитию его навыков.

В заключение можно сказать, что индивидуальная программа должна учитывать

стереотипии каждого ребенка, поскольку бесцельные движения можно транс�

формировать в направленные действия. Кроме того, важно работать над взгля�

дом ребенка, поскольку он может стать средством общения и способом выра�

жения удовольствия. Философия и суть метода Монтессори, заключающегося

в отсутствии предвзятого отношения к ребенку, часто приносит детям ощуще�

ние удовольствия, удовлетворения и комфорта.

обучение навыку самовыражения

(указания на сделанный выбор)

В учреждении, работающем с детьми с множественными нарушениями1, на ос�

нове принимавшихся его персоналом коллективных решений была проведена

совместная работа по развитию у детей коммуникативных навыков. В заняти�

ях участвовали 4 девочки с синдромом Ретта в рамках группы, состоявшей из

7 детей.

Четкая методология

На начальном этапе проекта была разработана методология, продуманы орга�

низационные вопросы, эргономика используемых вспомогательных средств,

изучены потребности ребенка и его готовность к участию в проекте. Коллек�

тивная работа по развитию коммуникативных навыков велась еженедельно.

На каждом занятии трое взрослых брали на себя роль ведущего, модератора и

нейтрального наблюдателя. Модераторы задавали детям вопросы, чтобы про�

1 Quelque chose en plus, Вокрессон.
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верить их способность к различению предметов и узнаванию названного пред�

мета среди нескольких предложенных ребенку картинок.

Ведущий курировал ребенка в течение года. Он контролировал достигнутый

ребенком уровень понимания, повторяя вопросы и слова, называя картинки,

которые модераторы показывали ему на занятиях. Основными средствами,

которые ведущий использовал при общении с ребенком, были мимика, взгляд

и общеупотребительные слова.

Наблюдатель анализировал взгляды ребенка, его движения, прикосновения,

выражения лица и звуки. Он также записывал индивидуальные и групповые

интерактивные ответы. После каждого занятия, во время общего заседания,

совместно с наблюдателем разрабатывалась стратегия дальнейшей работы и с

помощью видеозаписей оценивались достигнутые результаты. В групповой

работе по развитию коммуникативных навыков приняли участие 4 девочки с

синдромом Ретта (от 6 до 9 лет). Целью проекта была оценка коммуникатив�

ных навыков, а также разработка общих коммуникативных кодов.

Адекватные ответы с использованием пиктограмм или взглядов

Через 6 месяцев после открытия проекта мы заметили, что 4 участницы улуч�

шили свои коммуникативные навыки. Их коммуникативный код расширился,

и его стали понимать другие дети. Ответы «да�нет», дававшиеся с использова�

нием цветных пиктограмм, стали совпадать с ответами, выраженными взгляда�

ми или звуками. Мы заметили, что девочки начали общаться друг с другом,

используя ту же систему знаков. Во время занятий нам удалось выявить четкие

признаки начала и окончания социального контакта через определенный визу�

альный код (ребенок или моргает, или отводит взгляд).

Влияние проекта на повседневную жизнь детей оказалось огромно. Взрослые на�

учились воспринимать систему знаков, использовавшуюся детьми для общения.

Тезаурус или лексика кодов, содержавших значимые символы, также использо�

вались во время повседневных занятий. Мы могли наблюдать уменьшение сте�

реотипий или непроизвольных движений рук во время еды и в другие момен�

ты повседневной жизни. Прием пищи входил в общую программу обучения, и

внимательное использование значимых символов было при этом обязательно.

Важность продолжительных отношений с педагогом

Девочки с синдромом Ретта сильно привязываются к своему окружению. Чтобы

пробудить их интерес, с ними нужно работать в непосредственном контакте.

Ведущий играет здесь главную роль: он пытается подобрать «ключик» к каждо�

му ребенку и наладить с ним контакт. Возможности самовыражения девочек с

синдромом Ретта напрямую зависят от степени их физических нарушений. Уме�

ющие ходить или владеющие навыками мелкой моторики имеют здесь преиму�

щество. Мы сажали девочек в удобное положение, используя сидения, адапти�
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рованные для поддержания физического комфорта, что позволяло им работать

с обучающими материалами и выполнять задания. Контакт с основным педаго�

гом, который обеспечивал детям ощущение покоя и безопасности; сосредоточен�

ное на них внимание; повторение сказанного и специально подобранная лек�

сика были факторами эмоционального комфорта, которые со временем позво�

лили девочкам преодолеть апраксию и замедленную реакцию при ответе.

Методы, помогающие социализации ребенка, очень важны. Девочки с синдро�

мом Ретта считаются очень общительными и открытыми к контакту. Работа в

группе позволяет им приобрести разнообразный опыт взаимодействия с дру�

гими людьми, а также развивает в них «соревновательный дух».
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общение с девочками с синдромом Ретта:

миф или реальность?

Неспособность понять детей с синдромом Ретта является основной проблемой

для тех, кто с ними работает. Групповая работа, направленная на поиск эффек�

тивной коммуникативной методики, оказывается очень плодотворной. Комму�

никация – это взаимодействие, при котором и говорящий, и слушающий дол�

жны играть активную роль в процессе общения.

На сегодняшний день родителям приходится мириться с фактом молчания, с

одной стороны, и недопониманием, вызванным отсутствием речи, с другой. В

молчании ребенка много невысказанного: сознательно это или бессознательно?

Существует молчание разума и молчание, вызванное готовностью выслушать

и понять сообщение, но существует также молчание с оттенком «зачем?». Мол�

чание – это отражение внутреннего врага, который постоянно спрашивает:

«должен ли я это говорить?» и «зачем мне это говорить?». Вопрос «зачем?» –

это уже по сути своей коммуникация, красноречивая недомолвка. Парадоксаль�

ное значение молчания – явление широко распространенное. Но молчание

регламентирует и время речи. В случае с синдромом Ретта мы находимся в

обычном поле невербального общения: говорящим является взрослый, актив�

ный участник процесса общения.

настоящее общение с близкими

Эффективность общения с девочками с синдромом Ретта до сих пор является

заслугой их близких. Именно они учатся интерпретировать знаки, которые де�

вочки им подают, и объяснять окружающим их потребности и предпочтения.

Объективные достижения в этой области стали возможны благодаря совмест�

ной работе детей и заинтересованных специалистов.

Проект был осуществлен в небольшом учреждении, на основе общего решения

персонала и с согласия родителей, что позволило продолжать занятия на дому.

Результаты проекта открывают новые возможности сопровождения, обучения

и расширения круга общения для детей с синдромом Ретта. Целью коммуни�

кации (на личном и социальном уровне) является передача идеи, мысли, эмо�

ции иногда вербальным, а иногда и невербальным способом. В любом случае

речь идет о коммуникации, и потому гипотеза о том, что мысли нет, если нет

речи, неверна.

Эти дети говорят с нами. В том, что они хотят нам сообщить, есть смысл.



98

па
ра

м
ед

иц
ин

ск
ий

 у
хо

д 
и 

об
уч

ен
ие

Игры и занятия в повседневной жизни

Дани Герлак, садовод, специальный педагог,

европейский эксперт по обучению

В этой статье даны краткие рекомендации, составленные на основе работы с детьми с
синдромом Ретта и бесед с родителями и специалистами.

введение

«Дом!» – первый ориентир, место, с которым связаны неизгладимые воспоми�

нания о запахах, вкусах, звуках, пространстве и свете, а также первый опыт

обучения и опыт расставания…

Место обитания и убежище, хранящее мгновения счастья «здесь и сейчас»,

положительные и отрицательные эмоции, а также утомительные рутинные мо�

менты жизни, в которых вкус слез смешивается с улыбкой…

Перед сопровождающими ребенка в его повседневной жизни стоит тяжелая за�

дача: изо дня в день создавать гармонию, требующую компромисса между по�

требностями здоровых людей и специфическими запросами «особого» ребенка.

Именно это и превращает рутинную жизнь в насыщенный и очень значимый

процесс, который не заменить никакими технологическими достижениями.

Поэтому важно как можно раньше продумать содержание ежедневных занятий,

ведь они – средство физического и психического развития. С этой целью можно

обобщить множество специфических методик, каждая из которых в отдельно�

сти, несмотря на свою эффективность, часто затрагивает лишь один из аспек�

тов личности, причем нередко в далеких от реальности ситуациях.

Изо дня в день развивать в людях с множественными нарушениями (в частно�

сти, в людях с синдромом Ретта) самостоятельность, уважать их жизнелюбие,

веря в то, что они могут сами творить свою жизнь, не выполнять задачи за них,

а лишь помогать им справляться с ними самостоятельно – такие действия яв�

ляются очевидными методами развития личности, благодаря которым становит�

ся возможным процесс ее интеграции и социализации. Интеграция является

главной целью при подготовке таких детей ко взрослой жизни.

Полезные занятия повседневной жизни (ЗПЖ)

Занятия повседневной жизни (ЗПЖ) – это комплекс действий, связанных отнюдь

не только с гигиеной и простейшим уходом за собой. Такие занятия обязатель�
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но должны вестись регулярно в течение всей жизни человека, и подход к ним

должен быть комплексным:

– на уровне общения: развитие коммуникативных навыков;

– на уровне моторики: побуждение к использованию двигательных навыков с

поддержкой или без нее;

– на уровне когнитивных способностей: развитие мышления.

Коммуникативная, двигательная и когнитивная сферы неразрывно связаны

между собой. Они – единое целое, и люди, сопровождающие детей с наруше�

ниями развития, должны подходить к ним осмысленно, то есть не поддаваться

рутине:

– необходимо идти на разумный риск, позволяя детям экспериментировать,

– соглашаться на компромисс между действиями педагога, помощью педагога

ребенку и предоставлением ребенку полной свободы действий,

– готовить ребенка к расставанию с помощью частых повседневных действий

(речь может идти об эмоциональном расставании и не только о нем),

– давать ребенку возможность интегрироваться в обществе и чувствовать себя

полноправным членом группы.

Все эти действия очень конкретны. Их повторение имеет одновременно и свои

преимущества, и недостатки. Можно обеспечивать ребенку максимальный ком�

форт и выполнять одни и те же действия, но при этом забывать о том, что они

являются существенными, жизненно важными. Можно также мечтать о буду�

щем и думать, что, подобно всем остальным, дети с синдромом Ретта вырастут

и будут жить далеко, и, следовательно, нужно в игровой форме развивать в них

способность к адаптации. Это можно сделать, обеспечивая им гармоничный

уход, учитывая базовые потребности, свойственные всем детям, а также неиз�

бежные специфические нужды, связанные с имеющимися нарушениями.

прежде чем говорить о различиях,

давайте вспомним об этапах развития,

свойственных всем детям

Первые годы жизни любого ребенка – это период, когда он обретает состояние

физической и психической безопасности, которое станет фундаментом для

взросления. Мы естественным образом помогаем ребенку в начале его жизни,

ежедневно заботясь о нем. Мы помогаем ему воспринимать себя целостно, от�

крывать мир, осознавать свое отличие от других, делать выбор… Он будет про�

водить собственные эксперименты, будет исследовать мир самостоятельно… В

зависимости от времени и событий, мы определяем для него структурирующие
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ограничения, а также требования, которые помогают ему взрослеть, осознавать

себя, чувствовать себя членом общества и входить в это общество.

Есть много книг о развитии обычного ребенка, особенно в период от 0 до 2 лет

(период сенсорно�двигательного развития). Важно знать эти основы и обра�

щаться к их адаптированным формам. О том, чтобы приравнять все данные к

норме и следовать классической схеме, не может быть и речи. Важно лишь

знать базовые принципы развития любого человека, независимо от того, пользу�

ется он посторонней помощью или нет: ведь в первые годы жизни происходит

осознание себя и окружающего мира. Эти базовые принципы остаются значи�

мыми на протяжении всей человеческой жизни, поскольку они постоянно сти�

мулируют развитие любого человека, каковы бы ни были его возможности.

Тело как диалог движений

Тело не просто находится в контакте с окружающим пространством, оно может

жить лишь благодаря контакту с другим телом. Валлон считает, что при осуще�

ствлении первых эмоциональных контактов главную функцию выполняет тонус

тела. Тоническая функция, или язык тела, одновременно обеспечивает и возмож�

ность восприятия тела другого человека, и собственное действие, направленное

на другого. Для людей с нарушениями язык тела – основной коммуникативный

фактор, он выполняет функцию обмена, с помощью которой человек может что�

либо отдавать и получать. В занятиях повседневной жизни упор делается на постоян�

ный диалог движений, в ходе которого регулируется тонус, позы, чувствитель�

ность к сенсорным раздражителям (визуальным, тактильным, слуховым). Все эти

факторы – важные показатели для понимания динамики развития человека.

Трудно описать диалог движений, встречу одного тела с другим. Трудность

заключается в бедности языка, невозможности описать ощущения, которые

испытывают руки и торс, и то, что они выражают в этом диалоге. Однако именно

невербальная коммуникация – стержень общения для таких детей, при усло�

вии ее дальнейшего развития.

Концепция базальной стимуляции Андреаса Фрёлиха

Концепция Фрёлиха, получившая известность во Франции несколько лет на�

зад, предлагает элементы, рекомендуемые к использованию «при сопровожде�

нии лиц с теми или иными отклонениями, связанными с ограничением возмож�

ностей. Эмоциональные, когнитивные и двигательные функции, а также спо�

собность к самовыражению у таких людей могут быть нарушены. Поэтому их

реальные способности недостаточно изучены».

Концепция Фрёлиха – не методика или рецепт, а философия, основанная на

принципах, известных уже многие годы. Это комплексный подход к человеку,

доступный для всех сопровождающих, поскольку он не требует применения

особых средств, а должен лишь вписываться в рамки повседневной жизни.
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Три основные цели: помочь человеку в познании

– себя и своего тела,

– близких и социального окружения,

– собственного материального окружения.

Главной целью сопровождения – специфическая помощь человеку, отвечающая

его основным потребностям в таких сферах, как восприятие, движение и ком�

муникация. Важно воспринимать человека таким, какой он есть, учитывать его

возможности, не требовать от него каких�либо обязательных действий и не

смущаться его реакциями, которые не соответствуют общепринятым нормам.

Средства

Базальная стимуляция основана на простых и ясных действиях, которые име�

ют отношение ко всем сферам восприятия. Восприятие – это активный процесс

поиска и обмена информацией, усвоения этой информации и ее анализа (син�

теза). В основе этого процесса лежат три фундаментальные сферы, имеющие�

ся у каждого индивида и неразрывно связанные друг с другом:

– соматическое восприятие: кожное (поверхностью всего тела) и мышечное

(мышцы и сухожилия). Кожа – самый важный орган восприятия. Она опреде�

ляет границы внутреннего и внешнего (ребенку необходимо помогать, чтобы

он научился воспринимать целостный сенсорный образ);

– вибрационное восприятие: восприятие позвоночника, главного стержня орга�

низма и костной структуры;

Маша
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– вестибулярный аппарат: восприятие положения тела в пространстве, тела в

движении, обретение ощущения равновесия и времени.

Речь идет о работе в сфере внутренней и внешней способности к восприятию.

Внешние органы чувств, ответственные за слух, зрение, обоняние, вкус и ося�

зание, являются основными проводниками восприятия.

особенности детей с синдромом Ретта

Люди с синдромом Ретта в любом возрасте имеют различные двигательные

нарушения. Однако существуют характерные признаки, объединяющие все эти

нарушения, например, характерные движения рук («рука–рот»), особенный

взгляд… С учетом современных знаний при повседневном уходе (в любых усло�

виях) необходимо предупреждать усиление этих признаков. Цель состоит не

в полном их устранении, а в уменьшении их количества.

Люди с синдромом Ретта, которые постоянно сталкиваются с разнообразными

ощущениями, часто испытывают трудности при адаптации к различным жиз�

ненным ситуациям, несмотря на любовь, добрую волю и помощь сопровожда�

ющих. Для таких людей каждый день становится настоящим приключением,

которое может быть более или менее приятным. Как помочь им адаптировать�

ся и повзрослеть, не оказывая на них давления?

Их сильные стороны:

1. Воля к жизни.

2. Они воспринимают и запоминают все, что касается эмоциональной сферы.

3. Они проявляют радость и печаль.

4. Они умеют использовать обстоятельства и людей.

5. Они любят общество.

Их слабые стороны:

1. Они с трудом воспринимают себя целостно. Наблюдения показывают, что

они используют лишь часть своего тела, при этом речь часто идет о стереоти�

пиях, которые могут стать причиной отсутствия личной инициативы. Они бы�

стро учатся, но не используют спонтанно свои двигательные навыки для иссле�

дования мира или элементарных экспериментов. Это затруднение может по�

влечь за собой длительное обеднение сенсорики, что, в свою очередь, может

быть причиной лишь частичного использования двигательных навыков и вы�

зывать развитие ортопедических нарушений.

2. Они плохо ориентируются в пространстве и во времени. Это влечет за со�

бой неадекватное поведение в ситуации ожидания, перемены положения тела,

а также в новых, незнакомых условиях.

3. Им требуется много времени на интеграцию. Надо давать им время на по�

нимание и обдумывание способов ответа. Их ритм не соответствует нашему.
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способы взаимодействия с ребенком

в повседневной жизни

Осязание и движение являются ключевыми элементами, которые помогают

людям с синдромом Ретта воспринимать окружающий мир. Некоторые прикос�

новения помогают им сконцентрироваться, а другие, наоборот, рассеивают вни�

мание. Симметрия является при этом важным принципом. Наше тело симмет�

рично, но нарушения часто мешают этой симметрии проявиться. Люди с син�

дромом Ретта используют возможности своего тела лишь частично. Важно об�

ращаться к ним так, чтобы открывать «неактивной» стороне тела возможность

для действия. Надо пытаться подсказывать им, как концентрироваться (на уров�

не сенсорики) и как избегать патологических положений тела, которые не обя�

зательно бывают связаны с заболеванием. Нужно обращаться к ним, дотраги�

ваясь до «пассивной» стороны тела, и делать это ежедневно.

Прикосновение является важным источником информации, поскольку представ�

ляет собой взаимодействие с окружающим миром. Людям с синдромом Ретта

не хватает опыта общения с миром, но они не могут идти навстречу этому миру

самостоятельно. Если, например, их двигательные навыки хорошо развиты, они

много двигаются и прикасаются к разным предметам, все же при этом они не

могут использовать полученную информацию для настоящего общения.

Соматическое восприятие

Цель: помощь в обретении целостного самовосприятия.

Средства: кожа, мускулатура, руки, суставы, вкус, обоняние. Люди с синдромом

Ретта используют тело «в усеченном варианте», то есть частично и однообраз�

но. В ванной во время купания и вытирания можно предложить им осмотреть

себя с ног до головы. Это действие приведет их к быстрой смене различных

впечатлений, не обязательно приятных.

Несколько примеров.

1. В начале гигиенических процедур следует поприветствовать ребенка при�

косновением, чтобы не только словами, но и жестом сообщить ему о том, что

сейчас ему предстоит новый вид деятельности. Это может быть мягкое, теплое,

но достаточно сильное прикосновение к плечам или коленкам. Повторение это�

го действия поможет ребенку сориентироваться. Этот «приветственный код»

должен применяться всякий раз, когда необходимо привлечь внимание ребен�

ка, чтобы он стал активным участником ситуации. В работе с детьми с синдро�

мом Ретта слова должны обычно сопровождаться тактильным сообщением.

2. У всех людей есть «нейтральные зоны» и зоны, прикосновение к которым

является знаком тревоги, то есть вызывает напряжение. Желательно не начи�

нать купание девочек с синдромом Ретта с мытья головы или рук. Умывание

лица производится в последнюю очередь.
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3. Можно побуждать их прикасаться к себе (с помощью или без нее). Исполь�

зовать их двигательные навыки для того, чтобы они прикасались руками не

только ко рту, но открывали для себя и другие части своего тела.

4. Следует менять губки, мочалки, перчатки, мыло…

5. Для развития сенсорики также очень полезно проводить различие между

чисткой зубов и приемом душа или ванны. Нужно иметь в виду, что лежачее

положение в сенсорном отношении малоэффективно.

6. Направьте струю воды сначала на плечи ребенка, а затем медленно обрисо�

вывайте контур его тела, на несколько секунд задерживаясь на каждом суставе

в такой последовательности: плечо, локоть, запястье, бедро, коленка, голено�

стоп, и, наконец, грудная клетка. Это просто, но необходимо.

7. Дайте ребенку возможность почувствовать стенки ванны, помогите ему при�

поднять голову и посмотреть на кончики ступней.

8. Полностью завернув ребенка в полотенце, симметрично разотрите его тело

твердыми и теплыми массирующими движениями.

9. Одевать ребенка следует, начиная снизу, верх оставляя покрытым.

10. При обувании и разувании следует положить руки на бедро ребенка и по�

массировать его ногу сверху вниз твердыми быстрыми движениями.
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Область рта и руки

Оральная активность является важнейшей для грудного ребенка и остается та�

ковой на протяжении всей жизни. Речь идет о сочетании обоняния, вкуса и со�

сательного рефлекса. Также важна тактильная составляющая. Она помогает на�

правлять движения: ощущать собственные руки, отправлять в рот кусочки пи�

щи, исследовать предметы языком.

Дети с синдромом Ретта с относительной легкостью могут подносить руки ко

рту либо одной рукой (часто одной и той же) исследовать предмет, а другую ис�

пользовать в качестве опоры. Они очень редко берут предметы в рот. Часто из�

за вынужденной установки зонда или необходимости есть измельченные про�

дукты возникают серьезные искажения сенсорной информации.

Поэтому тактильная стимуляция области рта в сочетании с правильным положе�

нием тела очень важна во время занятий повседневной жизни.
Несколько примеров.

1. Чистка зубов, питание, питье, дыхание, чистка ушей, носа, нанесение кре�

ма на лицо – все эти обычные действия помогают развивать моторику рук.

2. Чистка зубов (два раза в день, если возможно) может проводиться с исполь�

зованием щеток разной конфигурации и пасты с различными вкусами.

3. Симметрично наносите крем на лицо быстрыми сильными движениями (не

больше трех раз, во избежание раздражения кожи).

4. Предлагайте ребенку почувствовать запах еды или непищевых продуктов.

5. Приобщайте ребенка к процессу приготовления пищи (давайте пробовать

блюда на вкус, нюхать продукты). Давайте на пробу горькое, соленое, кислое,

даже если ребенок предпочитает сладкое: важно расширить мир, воспринима�

емый ребенком!

6. Подавайте продукты по отдельности.

7. Позволяйте ребенку исследовать различные предметы ртом.

8. Если ребенок не умеет есть самостоятельно, следует уверенно направлять

вспомогательный жест от его плеча вниз до кисти руки и помогать поднести

ложку ко рту. Иногда нужно удерживать одну руку, чтобы другая была свобод�

нее. Помогайте таким образом и в тех случаях, когда ребенок исследует объем

предмета, его вес, твердость, тактильные свойства. Важно помогать ребенку

сжимать предметы, щупать их, отталкивать, двигать и т.д.

9. Пускайте мыльные пузыри в присутствии ребенка, играйте с вентилятором,

феном, позволяйте ребенку гримасничать.

10. К сожалению, некоторым детям будет трудно участвовать в таких играх, по�

скольку у многих слишком сильны стереотипии и мышечные деформации, что

приводит к потере связи между визуальной сферой и мелкой моторикой рук.

Для большей эффективности упражнений нужно следить за правильным поло�

жением головы, шеи, спины (с опорой), не забывая правильно поставить сто�

лик. Помогайте ребенку сосредоточиться на руках (попросите специалистов

показать несколько вибрационных упражнений на расслабление рук). Такое
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сосредоточение поможет ребенку сконцентрировать свое внимание на том пред�

мете, который он будет держать в руках. Это можно сделать несколькими спо�

собами: например, с помощью цветной ткани (большого платка), которая накры�

вает плечи и завязывается сзади. Такая конструкция лучше всего помогает

сосредоточить внимание.

11. Мойте ребенку руки до и после еды, даже если он не ест самостоятельно.

Помимо того, что эта процедура имеет гигиеническое значение, она помогает

ребенку ориентироваться во времени.

12. Давайте ребенку возможность получать информацию с помощью мелкой мо�

торики. Можно оставлять предметы в руках ребенка (только не более, чем на

20 минут, поскольку информация со временем стирается).

13. Держа ребенка за руки (не за запястья), попробуйте вместе с ним чистить

яблоко или апельсин.

Вибрационное восприятие

Цель: помочь ребенку осознать костную структуру своего организма.

Средства: вибрации, слух, слуховое внимание.

Некоторые стереотипии объясняются тем, что ребенок стремится получить

вибрационную информацию. Толкание о спинку кресла, удары себя по лицу

(часто по одному и тому же месту), выбор предметов, издающих звуки, крик –

создается впечатление, что все эти действия необходимы ребенку (причем

неходячие дети прибегают к таким действиям чаще). Использование корсетов

или других приспособлений приводит к «дезинформации» ребенка в плане

вибрационного восприятия. Поэтому важно находить компромисс между вре�

менем, проведенным в ортопедически правильной позе, и временем, когда

ребенку дается свобода движений (даже если при этом ему требуется помощь

сопровождающего).

Несколько примеров:

1. Во время водных процедур направьте струю воды на спину ребенка сверху

вниз (медленно, три раза). Ощущение стержня своего тела способствует раз�

витию сенсомоторных навыков.

2. Направьте небольшую струю воды на ноги ребенка или на голову. Если ребенку

приятно, оставьте струю на некоторое время, чтобы не усугублять стереотипии.

3. Иногда электрическая зубная щетка лучше переносится ребенком, чем обыч�

ная или применение специальных зубных пластин.

4. Приложите руку ребенка к его сердцу или к вашему, чтобы он почувствовал

его биение.

5. Ходите с ребенком по разным видам неровных поверхностей, которые вы�

зывают вибрацию.

6. Давайте ребенку слушать звуки различных тональностей.

7. Позволяйте ребенку ощущать вибрацию включенного миксера.

8. Помогайте ребенку постигать причинно�следственные связи на примере
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издающих звуки предметов (начиная со спонтанных действий). Это очень важ�

ные игровые моменты.

9. Ограничивайте и направляйте желание ребенка играть со «звуковыми» пред�

метами или слушать любимые диски. Не разговаривайте с ребенком (предуп�

реждая об этом заранее) в тот момент, когда ему нужно сосредоточить внима�

ние на выполнении задания, поскольку голос взрослого может его отвлекать.

Вестибулярное восприятие

Цель: выполнение разнообразных движений в пространстве. Вращения, дви�

жения в медленном и быстром ритме, перемещение веса, остановка.

Средства: перемещения тела, движения рук в процессе изучения окружающего

мира, любое изменение положения тела, зрительное внимание…

Многие дети с синдромом Ретта боятся изменить положение тела, например,

пересесть из кровати в кресло, войти в ванную или выйти из нее. В таких слу�

чаях они напрягаются и не могут свободно сделать то, что их просят. Они при�

нимают позу эмбриона или, наоборот, растягивают мышцы тела.

Несколько примеров.

1. Перед каждым изменением положения тела следует предупредить ребенка

прикосновением (см. выше).

2. Нужно работать над дыханием, чтобы помочь ребенку остановиться (и сесть).

3. После каждого изменения положения тела полезно словом и физическим

действием обозначить короткую паузу, чтобы ребенок мог ненадолго остано�

виться. Купание, вытирание и одевание, следующие друг за другом подряд без

перерыва, трудно переносятся детьми с синдромом Ретта, поскольку быстрая

смена действий является для них избыточной стимуляцией.

4. Некоторые дети находятся в постоянном движении, прикасаются ко всем

предметам. Важно помогать им иногда делать паузы на несколько минут (не

выходя за рамки их терпения). Слишком большая или слишком маленькая дви�

гательная активность для них одинаково вредна.

5. Просите ребенка следить за ковшиком, мылом и другими предметами, пе�

ремещая их вверх, вниз, направо, налево.

6. Не оставляйте ребенка надолго перед телевизором (за исключением случа�

ев, когда он смотрит полезные для него передачи).

7. Раскачивайтесь вместе с ребенком разными способами, не забывая о регу�

лярных паузах.

8. Предлагайте ребенку ориентиры во времени и пространстве (значимые ме�

ста, определенные знаки окончания некоторых действий).

9. Использование некоторых видеоигр, основанных на визуальном анализе (на�

пример, таких, которые заставляют следить за объектом на экране), помогает

развивать внимание в процессе быстрой смены информации. Использование

видеоигр является ценным подспорьем, однако нужно как можно чаще обра�

щать внимание ребенка на события реальной жизни. Видеоигры развивают
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осознание пространства, времени и ритма. С помощью таких игровых средств

развитие внимания и концентрации происходит в атмосфере удовольствия.

При этом следует менять игры и участвовать в игре вместе с ребенком.

– Верховая езда, танцы и подвижные игры на полу приветствуются.

Люди с синдромом Ретта отличаются особым взглядом. Часто они не могут ото�

рвать глаз от другого человека. Нужно прерывать такие зрительные контакты

и предлагать им переключать внимание на другие объекты: например, смотреть

на собственные руки. Иногда нужно меньше говорить и переключать их вни�

мание либо тактильным, либо звуковым способом, например, стучать по како�

му�либо предмету.

Комплексное обучение сенсорным навыкам

Три сферы восприятия, которые были описаны выше, неразрывно связаны

друг с другом. В рамках занятий повседневной жизни эти сферы развиваются од�

новременно. Некоторые игровые элементы могут быть ориентированы на це�

ленаправленное развитие одной из этих сфер.

Сенсорное обучение заключается в использовании и создании ситуаций, способ�

ствующих развитию восприятия у ребенка. Такое обучение навыкам восприятия

может происходить в любое время и сводится к трем основным принципам:

– привлечение внимания к событиям с использованием сенсорных возможно�

стей ребенка (см. выше);

– игры, рассчитанные на развитие восприятия (как запланированные, так и

спонтанные), должны быть короткими, но часто повторяющимися. Эти игры

стимулируют внимание и развивают сенсорную дифференциацию;

– контакт с предметами, эксперименты с различными материалами (с посто�

ронней помощью или самостоятельно).

признание самостоятельности

девочек с синдромом Ретта

Удовольствие-неудовольствие

Необходимо предлагать детям с синдромом Ретта различные контрастные ощу�

щения, которые могут вызывать у них реакцию на двигательном (тоническом),

когнитивном и эмоциональном уровне. Если они выражают неудовольствие,

нужно относиться к этому позитивно. Сплошные удовольствия или неизменно

комфортные условия не помогут им повзрослеть. Существуют игровые спосо�

бы развития «самоощущения» у таких детей. Краткие элементы игры могут

быть включены в повседневную жизнь.
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Интеграция – социализация

1. Самоосознание является первым этапом социализации. Описанные выше

способы могут помочь появлению этого самоосознания.

2. Быть социально интегрированным значит участвовать в жизни группы, адап�

тироваться к правилам и коллективному ритму жизни.

3. Семья с ее ориентирами – важный элемент социальной интеграции. Не сле�

дует делать ребенка «центром» семьи, нужно отвести ему в семье достойное

место.

4. Давайте детям с синдромом Ретта возможность видеться с другими детьми

(подростками, взрослыми) со сходными навыками.

5. Чувствовать себя «интегрированным» и признанным обществом значит иметь

возможность выражать свои желания и быть услышанным. Для этого нужно

развивать навыки общения, используя преимущественно код «да�нет».

Общение

Можно разделить общение и обучение. Эмоциональные и коммуникативные

аспекты так же реальны, как и физические, и все эти аспекты неразрывно свя�

заны. Страх или эмоции, которые не поддаются анализу и, следовательно, кон�

тролю, могут перечеркнуть всю пользу от применения правильной методики.

Полина (на переднем плане)
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Учитывая это, метод базальной стимуляции помогает людям с синдромом Ретта

расшифровывать сенсорные впечатления, которые они получают в повседнев�

ной жизни, и становиться изо дня в день более общительными.

Нам трудно общаться с ними, поскольку им трудно общаться с нами. Находить

общий язык удается в основном благодаря телу, невербальной коммуникации

с использованием сенсорных элементов (см. выше). Часто родители и специ�

алисты говорят: «Я знаю, чего она хочет». Это не совсем коммуникация. Это

понимание одного человека другим. Не следует постоянно упреждать просьбы

ребенка с синдромом Ретта, нужно соблюдать дистанцию, чтобы он сам мог

обратиться к другому человеку. Нужно добиваться, чтобы ребенок сам мог по�

нятно объяснить свою просьбу: для этого необходимо, чтобы он использовал

свой способ выражения, в частности код «да�нет». Это работа длительная, но

необходимая, ведь смысл ее заключается в том, чтобы помочь детям с синдро�

мом Ретта интегрироваться в обществе, делать свой выбор и просто жить.

Чувство вины за то, что не всегда получается быть на высоте

Реальность такова, что обстоятельства иногда заставляют нас торопиться, и у нас

не всегда получается делать то, что нужно, из�за отсутствия времени, устало�

сти или напряженного ритма жизни. Одной из задач сопровождающих является

помощь в адаптации к подобным ситуациям и обобщение выработанных навы�

ков. Поэтому не следует винить себя за то, что не всегда получается сделать все,

что запланировано. Наоборот, это обстоятельство само по себе является хоро�

шим средством для адаптации. При этом важно работать над теми элементами,

которые оказались упущены в повседневных занятиях.

Нужно наметить программу�максимум для тех ситуаций, когда времени на ис�

полнение задуманного достаточно, и программу�минимум для тех случаев, когда

времени немного. Обе эти программы должны содержать общие элементы.

Например:

– программа#максимум: приветственное прикосновение, приподнимание головы,

водные процедуры, работа со струей воды, вытирание полотенцем, начиная с

нижней части тела (при этом при каждой смене действия следует делать пау�

зу, см. Соматическое восприятие). Помощь сопровождающего на протяжении

всего приема пищи (направляющее сопровождение движений ребенка);

– программа#минимум: приветственное прикосновение, подкладывание подуш�

ки под голову, быстрая «обрисовка» контуров тела, раздевание, мытье, одева�

ние (начиная с нижней части тела). Помощь сопровождающего только во вре�

мя десерта…

Общие советы по организации жизни

Люди с синдромом Ретта быстро привыкают к стереотипным ситуациям, и по�

том их бывает трудно отучить от укоренившихся привычек. Нужно уметь ме�
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нять ситуации и порядок их следования, приглашать людей с синдромом Рет�

та обедать за общий стол, знакомить их со сверстниками.

Можно применять все эти способы и придумывать собственные. Радикального

метода не существует, но простые меры могут значительно улучшить ситуацию:

– попытайтесь организовать систему сбалансированного питания (время при�

ема пищи, количество, разнообразие);

– помогите детям с синдромом Ретта наладить ритм жизни: сон–еда–игры–за�

нятия–…–отдых;

– взрослейте вместе с ними, ориентируясь на их реальный возраст, а не на

двигательную несамостоятельность;

– разработайте на семейном и профессиональном уровне единую программу

действий, чтобы ребенок понял, что участвует в общем проекте. Иначе работа

может пойти по схеме «все или ничего». Дети с синдромом Ретта достаточно

умны, чтобы балансировать между двумя этими противоположными подходами.

Многое все еще остается неизвестным, но благодаря новейшим исследовани�

ям намечается прогресс в развитии форм сопровождения, которые отвечают

потребностям людей с синдромом Ретта. Эти формы не являются панацеей, это

лишь идеи, которые могут пробудить воображение и творческую мысль всех,

кто сопровождает лиц с синдромом Ретта.

Все эти несложные приемы могут быть дополнением к работе различных спе�

циалистов. Для детей с синдромом Ретта и то, и другое одинаково необходи�

мо. Увеличение количества сеансов кинезиотерапии или других специальных

занятий не даст большого эффекта, если они не будут увязаны с повседневной

жизнью.

о родителях

Быть родителем

Находясь в состоянии растерянности, родители обращаются за помощью и стал�

киваются с самыми разнообразными мнениями. Они читают статьи о том, как

следует себя вести с ребенком, и встречают рекомендации, которые часто про�

тиворечат друг другу. Они используют различные методики. Иногда они начи�

нают работать над каким�то одним аспектом, забывая о других, и сомневаются

в правильности своего решения. Искусство же состоит в том, чтобы постоян�

но поддерживать баланс и гармонию жизни со всеми ее плюсами и минусами.

«Утопическая картина», – подумают многие. Вовсе нет!

Быть родителем – задача непростая, но нужно уметь сохранять свое личное

пространство для пополнения сил и для своей собственной жизни. Важно найти

для особого ребенка место в общем пространстве семьи. Нужно также обра�
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щаться за помощью к специалистам, задача которых заключается не в том, чтобы

направлять родителей, а в том, чтобы помогать им. Со своей стороны, родите�

ли должны доверять специалистам и не давить на них. Речь идет о настоящей

партнерской работе.

Расставание

Если родители не готовятся к расставанию сами и не готовят к этому своих

детей, оно может стать тяжким и травмирующим обстоятельством для обеих

сторон. Часто при слове «расставание» родители думают о том времени, когда

их уже не будет на свете. Но понятие «расставание» гораздо шире.

Есть ряд принципов, которые действуют в повседневной жизни, начиная с са�

мого детства:

1. Взрослеть – значит безболезненно расставаться, но не покидать другого че�

ловека насовсем. Каждая новая ступень самостоятельности (ослабление зри�

тельного контакта с матерью, согласие на ожидание, на разлуку, умение отда�

вать) является одним из аспектов расставания, небольшим страданием, с кото�

рым более или менее можно смириться и которое можно пережить. Подобные

элементы содержатся во множестве повседневных ситуаций, к которым нуж�

но относиться внимательно, каковы бы ни были особенности ребенка. Необхо�

димо позволить человеку отдалиться, чтобы он начал жить собственной жизнью,

и важно уважать его право на это.

2. Гиперопека, которая делает расставание особенно болезненным, никогда еще

никому не помогала. Гиперопека заключается в том, что родитель делает за

ребенка все, никогда не требует от него никаких усилий (или требует слишком

малых усилий), упреждает его желания, постоянно или почти постоянно усту�

пает, слишком много отдает, слишком многое для него делает… Поэтому тре�

вожиться за детей следует в меру, нужно доверять их способности адаптиро�

ваться. Необходимо взрастить в себе определенное спокойствие и сохранять

его, даже если ему слишком часто что�то угрожает.

3. Необходимо уметь отпускать ситуацию, уметь расставаться и признавать, что

благодаря накопленным навыкам ребенок способен приспособиться к действитель�

ности, отдалиться от родителей и почувствовать себя в полной безопасности.

наша жизнь есть постоянное чудо

Составляющие повседневной жизни всегда остаются одними и теми же, есть

лишь разные способы их использования. И в центре всего находится человечес�

кое общение. Равновесие налаживается со временем. Люди с синдромом Рет�

та помогают взрослеть и нам, ибо процесс взросления не зависит от возраста.



113

Повседневная работа

в школах и центрах.

Практическая

информация
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Необходимость убеждать

Филипп Годон, генеральный директор центра «Гнездышко» («Clos du Nid»),

член Административного совета Французской ассоциации синдрома Ретта

(AFSR) (Париж)

План терапевтического лечения детей с синдромом Ретта и другими видами множе-
ственных нарушений вполне реален. Филипп Годон, директор центра, убеждает в этом
читателя твердо и профессионально. Он рассказывает о принципах эффективной реа-
лизации плана терапевтического лечения, в основу которого положены профилактика
боли, комплексный подход и грамотное определение временных границ.

долгий путь

Понадобятся десятилетия, чтобы убедить всех, и в том числе себя, в необходимо�

сти заботы о детях с множественными нарушениями и их сопровождения. Нуж�

ны годы, чтобы сегодняшняя ситуация изменилась благодаря нравственному,

научному, медицинскому прогрессу и общему осознанию важности многоаспек�

тного и непременно индивидуального ухода, своего рода «постоянного терапев�

тического обучения», без которого люди с множественными нарушениями не

смогут реализовать свой уникальный способ существования. Только преодолев

сомнения и сопротивление, можно будет применять на деле принципы ранней

квалифицированной и эффективной помощи детям, считающимся «неспособ�

ными» теми, кто отстаивает лишь восстановительный аспект ухода.

Страхом, неведением и стыдом объясняются (но не оправдываются) сегодня годы

поисков, зачастую означающих немые страдания этих детей и их семей. Семей,

которые, несмотря на боль и отчаяние, сумели доказать право своих детей на нор�

мальное существование и, более того, на их принадлежность к обществу.

Это долгое сражение еще не выиграно, но его ход вселяет надежду на успех

исследований, профилактики и, особенно, на общий прогресс всех специали�

стов, следующих этим тернистым, но многообещающим путем.

комплексный подход

Что мы можем сказать сегодня о накопленных в этой области знаниях, которые

собраны благодаря наблюдениям, заинтересованности и вниманию?
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Прежде всего отметим, что, говоря о детях с тяжелыми нарушениями, бессмыс�

ленно проводить различие между понятиями ухода, обучения и реабилитации.

Всякое противопоставление этих трех составляющих по сути означает провал

комплексного подхода и подвергает ребенка разнородным и несогласованным

воздействиям, идущим вразрез с формированием его личности. Это многократ�

но проверенное наблюдение обосновывает абсолютную необходимость междис�

Настя
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циплинарного подхода, сотрудничества всех специалистов, которые занимаются

ребенком. Это своего рода «культурная революция» для специальных педаго�

гов, которые вынуждены применять свои методы, слишком часто игнорируя

другие, не менее важные составляющие процесса.

Таким образом, междисциплинарный и комплексный подходы являются необ�

ходимым условием эффективной работы, целью которой является «равнове�

сие» ребенка, его собственная активность и развитие, иными словами – его

вовлеченность в жизненный процесс.

Но эта задача сложна – по крайней мере настолько, насколько сложна клини�

ческая картина нарушений у этих детей.

Эта сложность должна быть не оправданием нашего бессилия, но вызовом, при�

нять который можно, только объединив усилия родителей и специалистов –

неразрывно связанных между собой участников этого важного общего дела.

основные направления

Разработка терапевтического плана принимает форму своего рода долго�

срочного строительства, основанного на наблюдениях за ребенком и на неко�

торых необходимых ориентирах, которые нам нужно всегда иметь в виду:

Профилактика боли и страдания, с учетом разнообразия причин боли, ко�

торая может полностью овладевать ребенком и лишать его способности что�либо

воспринимать и развиваться.

Существует множество симптомов (ортопедических, стоматологических, невро�

логических, связанных с пищеварением и других), которые нам нужно уметь

не только предотвращать, но и вообще распознавать – особенно у ребенка, не

владеющего речью.

Возможность облегчать страдания – конечно, одно из самых существенных до�

стижений последних лет, которое стало реальностью благодаря работе многих

специалистов в области коррекционной педагогики и педиатрии; в результа�

те этой работы обозначилась важность индивидуального подхода, этики, постав�

ленной на службу личности, и гуманизма, который ставится выше науки.

Развитие комплексного подхода

Сложность проблемы настолько велика, что согласованность медицинского,

социального и педагогического подходов к ребенку с множественными нару�

шениями может поначалу показаться недостижимой. Как же тогда защитить ре�

бенка от бесконечных разрозненных и взаимоисключающих воздействий, кото�

рые если и не опасны, то по меньшей мере плохо поддаются анализу и пони�

манию?
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Любой приоритет – приоритет родителей, врачей, воспитателей – может при�

вести к конфликтам «во благо ребенка», порождающим большие страдания и

бесполезную трату энергии.

Понятие комплексного подхода, возникшее не сразу, породило мысль о важно�

сти сотрудничества и обмена знаниями, а также признания опыта разных лю�

дей вместе с его субъективными сторонами. Но даже если в спорах не всегда

рождается истина, обмен мнениями может, по крайней мере, породить сомне�

ния и вызвать желание лучше разобраться в этом вопросе.

Комплексный подход имеет смысл, только если он служит целям профилакти�

ки: практические или теоретические методы терапии, несмотря на всю свою

убедительность, не всегда учитывают то, что любое воздействие может быть

эффективным, лишь когда оно принимается ребенком и его близкими. В зако�

нодательном акте от 27 октября 1989 года (приложение 24) закреплено приме�

нение комплексного подхода. Несомненно, нужно было пройти через фазу борь�

бы за первенство между различными подходами, прежде чем комплексный

подход стал общим основанием для консенсуса. Таким образом, комплексный

подход – это именно «взгляд на вещи», определенный образ мышления.

осуществление терапевтического плана

Практический подход (с учетом времени)

Несмотря на все трудности, сопровождение ребенка в процессе развития его

способностей должно осуществляться общими усилиями. Опыт наглядно пока�

зывает, что потенциал человека с множественными нарушениями очень труд�

но оценить. Поэтому действия всех сопровождающих должны быть четко вы�

верены и конкретны.

Определение простых задач на основе постоянного наблюдения за ребенком,

а также более глобальных ориентиров (с учетом данных о психогенетическом

развитии) поможет нам наметить обучающие действия, которые могут быть

включены в повседневную жизнь ребенка.

При таком подходе особенно важны координация, взаимопонимание и сотруд�

ничество тех, кто принимает участие в повседневной жизни ребенка: родите�

лей и специалистов социальных центров и учреждений (детских садов, яслей

и др.). Однако этот подход не должен принимать форму «всеобщей мобилиза�

ции», отрицающей место и индивидуальную роль каждого и обрекающей на не�

удачу совместные усилия. Ибо ребенку с тяжелыми нарушениями, который

нуждается в том, чтобы им занимались, развивая его навыки, коммуникацию,

речевые и двигательные способности, также требуется время на это развитие.

Речь идет о временны ´х отрезках, которые зачастую очень индивидуальны и

отличны от классических ориентиров, на которые все привыкли ссылаться.
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Подход, который учитывает время жизни

Гетерохрония (разрыв во времени), возникающая между индивидуальным тем�

пом развития и необходимостью вписывания ребенка в социальное время, за�

частую переживается – более или менее сознательно – как беспокоящее или да�

же тревожащее явление. Как адаптировать поведение ребенка, его речь, его за�

просы? Когда и как отважиться на изменения, расставание с ребенком, помеще�

ние его в специализированное учреждение или интернат?

Тут невозможно дать универсальный ответ. Ясно одно: каждый ребенок нужда�

ется в изменении, развитии, личностном росте. Основное изменение, испыты�

вающее на прочность способности и самого ребенка, и его окружения, – это са�

ма жизнь; именно она придает смысл развитию, которое должно быть отмече�

но определенными этапами, встречами и переломными моментами.

Неукоснительное выполнение персонального плана не должно препятствовать

этим изменениям.

Вышеуказанные задачи должны найти отражение в «этической воле», выража�

емой обществом: важно обеспечивать ребенку с множественными нарушени�

ями «непрерывность» доброкачественного сопровождения, осуществляемого

высококлассными специалистами, имеющими все необходимое для этого.

Верность этого подхода доказывается тем, что иногда ребенок, подросток или

взрослый с множественными нарушениями может поразить своей способно�

стью к адаптации, коммуникации, самовыражению – зачастую когда этого ни�

кто не ожидает… или уже не ожидает!

уход, который помогает

человеку с множественными нарушениями

постоянно развиваться

Работа с людьми, имеющими множественные нарушения, и забота о них – это

не так�то просто. Маршрут, который мы выбираем, всегда извилист, непред�

сказуем и требует силы воли и знаний.

Очевидно одно: абсолютно необходим единый подход к контролю физическо�

го и душевного здоровья лиц с множественными нарушениями, несмотря на все

сложности, сопутствующие подобной задаче.

Это основное предварительное требование, которое открывает дорогу новым

достижениям, среди которых на первом месте стоит возможность коммуника�

ции (в любой форме). Согласитесь, что прошло то время, когда некоторых де�

тей относили к категории неизлечимых или необучаемых, ибо уже очевидно,

что сегодня мы умеем более эффективно их лечить и, следовательно, обучать.

И если кто�то до сих пор в этом сомневается, мы сумеем его убедить.



120

по
вс

ед
не

вн
ая

 р
аб

от
а 

в 
ш

ко
ла

х 
и 

це
нт

ра
х.

 п
ра

кт
ич

ес
ка

я 
ин

ф
ор

м
ац

ия

Индивидуальные планы

педагогической работы

Каким бы ни был вид деятельности (досуг или профилактические занятия), ни один
родитель и ни один профессионал, который занимается ребенком или взрослым с син-
дромом Ретта, не скажет, что его обучение невозможно. Вместо теории – два конкрет-
ных примера, описанных родителями – членами ФАСР.

Эмманюэль и ее школа

Эмманюэль находится на полупансионе в специализированном учебно�медицин�

ском учреждении для людей с множественными нарушениями. Мы можем под�

твердить, что ее образовательный план соответствует ее реальным потребно�

стям и что Эмманюэль каждое утро идет «в школу» с большим удовольствием.
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Проект для отдельной группы, состоящей из восьми подростков

Перед группой, в которой учится Эмманюэль, были поставлены три цели:

– научиться входить в контакт с другим человеком, учитывая как свои интере�

сы, так и интересы другого человека, научиться общаться с другими людьми

(взрослыми или детьми);

– научиться быть внимательным и развивать реакции, выражающие интерес;

– научиться активно воздействовать на окружение.

Различные виды деятельности в центре и внешкольные мероприятия

Для достижения этих целей были организованы так называемые мастерские;

работа в большинстве из них проходит в группах по четыре человека. Речь идет

о кулинарии, работе на ферме, гидротерапии, занятиях по сенсорике, чтении

книг и сказок, общении, контактных играх, музыке, декорировании, подвиж�

ных играх и т.д. Каждая из таких мастерских позволяет развить те или иные

способности детей.

Примеры:
– в кулинарной мастерской ребенка учат пробовать блюда на вкус, трогать, ню�

хать, обрабатывать продукты, брать и держать их в руках, брать и смотреть, а

главное – действовать;

– работа на ферме или в пони�клубе помогает установить эмоциональный кон�

такт с животными, учит заботиться о них, позволяет снизить стереотипии во

время целенаправленной деятельности, развивает тактильные контакты;

– подвижные игры направлены на то, чтобы ребенок научился получать удоволь�

ствие от своего тела и от движений, самостоятельно передвигаться, расслабляться

и концентрировать внимание в течение определенных промежутков времени.

Наблюдение за каждым ребенком

Прогресс в развитии каждого ребенка позволяет вносить изменения в цели

обучения. Если ребенок достигает этих целей, их можно усложнять. Если нет

– тогда команда специалистов решает, нужно ли менять цели обучения данно�

го ребенка или следует оставить их прежними. Цели, поставленные перед груп�

пой, определяются в начале учебного года на общих педагогических собрани�

ях. Цели, обозначенные в индивидуальном плане, должны совпадать с группо�

выми задачами.

Результаты работы с каждым ребенком отслеживаются в течение всего года с

периодичностью один раз в неделю.

Приблизительно раз в год результаты работы и индивидуальные цели обсуж�

даются с родителями. Естественно, контакты между родителями и педагогами

очень часты. Первая ступень в этих отношениях связана с ведением дневника
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ребенка. Сесиль, мама Эмманюэль, приезжает в центр раз в неделю не только

для того, чтобы забрать свою дочь, но и для того, чтобы встретиться с педаго�

гическим коллективом.

Педагогический план – ключевое звено развития ребенка, посещающего учреж�

дение. Качество сотрудничества между специалистами и родителями, у каждого

из которых своя роль, гарантирует качество жизни ребенка в центре.

Сильви и ее индивидуальный педагогический план

Сильви пятнадцать лет, она посещает занятия в центре вместе с двадцатью

другими детьми с множественными нарушениями. Ее индивидуальный педа�

гогический план составляется командой педагогов, представителей парамеди�

цинских специальностей и нами (родителями) и остается открытым для новых

мнений и дискуссий. Мы постоянно дорабатываем этот план, принимая во вни�

мание вкусы Сильви и ее потребность как в обычном, так и в восстановитель�

ном обучении, а также учитывая человеческие и материальные ресурсы цент�

ра и наши собственные возможности. Мы принимаем активное участие в со�

провождении Сильви и пытаемся применять соответствующие методы воспи�

тания и ухода на дому, что способствует развитию девочки и ее благополучию.

Сильви любит музыку, рисование и обожает, когда ей читают книги.

Реабилитационная работа основана на кинезиотерапии (три сеанса в неделю,

плюс один раз в неделю – гидротерапия) и направлена на профилактику орто�

педических нарушений, возможных мышечных сокращений, а также на улуч�

шение ходьбы. Работа над мелкой моторикой помогает снять стереотипии и

восстановить навык произвольного хватания. Кроме этого Сильви посещает

сеансы иппотерапии (раз в две недели).

Развитие девочки происходит также благодаря:

– музыке. Сильви и другие подростки из ее группы очень чувствительны к

музыке. Мы заметили, что в знакомой ей музыке она может отмечать различ�

ные пассажи, составляющие то или иное музыкальное произведение, и преду�

гадывать их.

На занятиях педагоги предлагают ребятам изучить музыкальное произведение.

Исследуются музыкальные инструменты – опосредованно (по фотографиям) и

«вживую» (через демонстрации и слушание). После такой предварительной

подготовки ребята иногда ходят на концерты и возвращаются оттуда абсолют�

но счастливыми, часто приносят афиши с автографами.

Педагоги часто используют музыку и в других случаях, например, во время

отдыха, праздника, на уроках рисования, во время массажа с использованием

эфирных масел и т.д.
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– рисованию. Сильви обожает краски и занимается в кружке рисования с са�

мого раннего детства.

Педагоги помогли ей открыть для себя рисование руками. Сначала это было для

нее настоящим испытанием. Казалось, прикосновение рукой к картине ей ме�

шает. Массаж рук принес ей большую пользу, и подобные сеансы проводятся

до сих пор во время дневной релаксации.

Сегодня мы можем сказать, что Сильви получает от рисования удовольствие.

Стены ее комнаты увешаны ее собственными картинами. Все детские работы

обычно хранятся в центре, а за пределами учреждения организуются темати�

ческие выставки.

Педагоги предлагают детям работу с различными видами красок, в зависимо�

сти от тем, которые обсуждаются (снег, прогулки, времена года, события).

– сказкам. У нас есть девочка, которая обожает нас слушать. Мы озвучиваем

каждое действие и жест. Таким образом, она вживается в происходящее, ста�

новится его действующим лицом.

Она наблюдает за нашими губами и выражением лица, иногда у нас возникает

впечатление, что она предугадывает наши реакции.

Кукольная мастерская, в которой она занималась, когда была маленькая, теперь

превратилась в сказочную мастерскую. Благодаря таким занятиям каждый под�

росток в группе обретает навыки общения, чувствует удивление и может уча�

ствовать в процессе мимикой или поднятием руки. Сначала в течение несколь�

ких занятий педагоги зачитывают сказку, разыгрывают ее по ролям, сопровож�

дая реплики мимикой. Виртуальная реальность оживает. Сильви хорошо ее

понимает и с радостью принимает участие в действии.

– развитию ходьбы. Нас попросили заниматься с Сильви в дополнение к се�

ансам кинезиотерапевта и команды педагогов, занимающихся ходьбой. Заня�

тия ходьбой проходят по пятнадцать минут в день на различных поверхностях.

В течение недели мы занимаемся тренировкой навыка ходьбы внутри дома. Мы

изготовили пандус и несколько низких ступенек. В выходные и во время кани�

кул мы сопровождаем Сильви в ходьбе по разным видам поверхностей (гравий,

песок, подъемы, спуски).

Чтобы измерить амплитуду шага Сильви, мы используем шагомер. Этот при�

бор помогает нам оценивать результаты наших усилий.

– ориентированию во времени. Даже если мы не можем точно оценить спо�

собность Сильви ориентироваться во времени, мы считаем, что это очень важно

для нее и ее жизни. Именно поэтому мы повесили дома расписание занятий,

составленное с помощью символов.

У каждого ребенка в центре есть свое собственное расписание, и его чтению

уделяется особое внимание – начиная с момента прихода в центр и заканчивая

каждым переходом с одного занятия на другое.
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– работе в мастерской адаптированных технологий. Эта мастерская, кото�

рую ведет эрготерапевт, помогает Сильви уже в течение многих лет; в этом году

команда педагогов решила предложить ей новый вид стимуляции – компьютер.

– работе в компьютерной мастерской. Сильви были предложены различ�

ные интерактивные игры. Мы знаем, что наша девочка испытывает трудности

при пользовании мышью. Она страдает от мышечных спазмов и плохо владеет

навыком хватания; однако она выразила некоторый интерес к компьютерному

экрану и играм. Ведущий объяснил ей правила, и Сильви смогла надолго скон�

центрироваться на игре. Тот факт, что она по�прежнему не справлялась с мы�

шью, не столь важен, ведь главное – ее интерес к новому виду развивающей де�

ятельности.

Полина
(справа)
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Деятельность

специализированных учреждений

для детей

с множественными нарушениями

Дети с инвалидностью имеют право на образование, и дети с множественными нару-
шениями – в том числе. Существуют адаптированные формы образования, наработан
опыт, но недостаток образовательных и околообразовательных специализированных
учреждений по-прежнему остается большой проблемой. Родители часто выбирают путь
долгой борьбы, стремясь найти наиболее приемлемое решение.

право на образование

Каждый ребенок, вне зависимости от типа нарушений, имеет право на образо�

вание. Французское законодательство, европейская Конвенция прав ребенка

и множество других авторитетных документов не подвергаются сомнению. Од�

нако во Франции (во многих ее регионах) не хватает специализированных

учреждений для лиц с множественными нарушениями, в частности – для лю�

дей с синдромом Ретта. Поэтому родители должны владеть информацией о

возможностях для своих детей (в зависимости от возрастной группы) и, если

это необходимо, при содействии социальных работников получать доступ в

специализированные учреждения.

В этой главе родители рассказывают о подобных центрах.

Специализированные учреждения могут иметь различный статус: учебно�ме�

дицинские институты (IME1) (как правило, управляются Ассоциацией), днев�

ные стационары (находятся в ведении Министерства здравоохранения), детс�

кие сады или ясли�сад (часто находятся в муниципальном подчинении). Запись

детей в эти учреждения также производится с ведома различных инстанций:

запись детей в учебно�медицинские институты (УМИ) ведется с ведома Депар�

таментских комиссий по специальному образованию (CDES), врачи направля�

ют детей в Службу специального образования и ухода на дому (SESSAD2), а мэ�

рия – в детский сад.

1 Institut Me ´dico Educatifs (IME) – учебно�медицинский институт; далее – УМИ.
2 SESSAD (Service d’Education Spe ´ciale et de Soins а Domicile) – служба специального

образования и ухода на дому (далее – ССОУД).
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специальные структуры

для детей раннего возраста

Ясли-сад

Это учреждение, как правило, принимает детей с нарушениями начиная с трех�

месячного возраста и до шести лет, например на три неполных дня в неделю

и один или два полных дня в месяц по записи.

Уточните в мэрии, в чьем ведении находятся ясли�сад: иногда условия приема

различаются в зависимости от учреждения. Предлагаемые виды деятельности –

как правило, развивающие игры и занятия в мастерских: рисование, музыка.

Центры ранней медико-социальной помощи1

Эти центры были учреждены в рамках осуществления закона 1975 года о ме�

дико�социальных учреждениях (законодательный акт от 15 апреля 1976 г., при�

ложение XXXII�бис). Это центры многопрофильной терапии для детей от 0 до

6 лет, у которых есть сложности в развитии или нарушения, вызывающие огра�

ничения жизнедеятельности.

Две основные задачи центров:

– выявление и ранняя диагностика нарушений развития, поиск наиболее подхо�

дящих форм помощи родителям и профилактика осложнений у ребенка;

– индивидуальное терапевтическое сопровождение в форме амбулаторного ле�

чения с целью ранней реабилитации детей с нарушениями развития.

Чтобы получить консультацию в ЦРМСП, не требуется никаких предваритель�

ных действий и направления от Департаментской комиссии по специальному

образованию (CDES). Родители могут обратиться туда напрямую, или их мо�

жет направить врач, представитель парамедицинской специальности, работник

службы по охране детей, учитель начальной школы, представитель ассоциации

родителей. Обращение в ЦРМСП ни к чему не обязывает. По результатам бе�

седы с родителями и итогам диагностических обследований семье может быть

предложено либо направление в другие центры или к частным терапевтам, либо

регулярное сопровождение в ЦРМСП.

Большинство ЦРМСП – многофункциональные учреждения, располагающие

набором специалистов различного профиля: врачей (педиатров, реабилитоло�

гов), представителей парамедицинских профессий (кинезиотерапевтов, лого�

педов, эрготерапевтов, специалистов по психомоторному развитию), воспита�

телей и социальных работников.

1 Centre d’Action Me ´dico�Sociale Pre ´coce (CAMSP) – центр ранней медико�социальной

помощи; далее – ЦРМСП.
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Цели и задачи ЦРМСП:
– помощь ребенку в развитии его способностей и потенциальных возможно�

стей, несмотря на ограничения, вызванные его нарушениями. У каждого ребен�

ка есть навыки, которые специалисты могут оценивать, доводить до сведения

родителей и развивать на специальных занятиях;

– помощь родителям в повседневной жизни с особым ребенком, позволяющая

достичь лучшего понимания его желаний и потребностей, составление плана

жизни для такого ребенка;

– профилактическая работа, направленная на предупреждение медицинских

осложнений и нарушений психопатологического характера;
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– содействие интеграции ребенка в жизнь общества (ясли, детский сад, началь�

ная школа) при поддержке и консультировании сопровождающей его команды

специалистов;

– информирование семьи и направление ребенка в наиболее подходящие для

него структуры, с учетом имеющихся у него нарушений.

ЦРМСП есть почти во всех департаментах.

Службы специального образования и ухода на дому1

Эти службы многочисленны. Это гибкие структуры, которые способствуют ин�

теграции особого ребенка в его социальном окружении (семья, школа) и обес�

печивают уход, образовательную поддержку и другое необходимое сопровожде�

ние. Эти службы рассчитаны на детей и подростков, имеющих различные фор�

мы нарушений: умственная отсталость (тяжелая, средняя и легкая степень), па�

тологии опорно�двигательного аппарата или сочетанные (множественные) на�

рушения.

ССОУД также предлагают ребенку специальную поддержку для:

– предотвращения регресса в развитии;

– наиболее полноценной интеграции ребенка в обычной среде;

– устранения его изоляции в рамках, ограниченных семейным пространством.

В ССОУД работают различные специалисты: медицинский персонал (педиат�

ры, оториноларингологи и др.), представители парамедицинских профессий

(кинезиотерапевты, логопеды, специалисты в области психомоторного разви�

тия и др.), специальные педагоги. Возраст детей и подростков, которые обраща�

ются в центры, – от 0 до 20 лет.

учреждения для детей от трех лет и старше

Специализированные детские сады2 и ясли-сады

СДС, как правило, принимают детей в возрасте от трех лет (или младше) до

шести, семи или десяти лет (в зависимости от региона). Виды деятельности,

которые могут быть предложены ребенку, зависят от степени его нарушений:

развивающие игры, занятия в бассейне, контактные игры, игры с мячом и др.

Проводятся также реабилитационные мероприятия: кинезиотерапия, эрготе�

рапия, работа с логопедом и специалистом по психомоторному развитию.

1 Service d’Education Spe ´ciale et de Soins а Domicile (SESSAD) – служба специального

образования и ухода на дому; далее – ССОУД.
2 Jardin d’Enfant Spe ´cialise ´ (JES) – специализированный детский сад; далее – СДС.
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Учебно-медицинские институты, институты двигательного развития1,
учебно-медицинские центры2

Эти институты и центры принимают детей с множественными нарушениями

в возрасте от 3 до 20 лет.

Подобные центры и институты предлагают экстернатную или интернатную

форму работы и имеют свою специфику в зависимости от вида нарушений, на

которых они специализируются.

Они обеспечивают одновременно и выполнение образовательного плана, и не�

обходимое реабилитационное сопровождение, в частности, в области психомо�

торного развития, кинезиотерапии, логопедии и эрготерапии.

Работа проходит в группах согласно официальному уставу учреждения. Прово�

дятся также выездные мероприятия: катание на пони, экскурсии и т.п. В не�

которых центрах есть возможность для проведения сеансов гидротерапии и/или

сеансов в сенсорных комнатах.

УМИ, ИДР и УМЦ разрабатывают общие программы для принятых в центры

детей. Для каждого ребенка реализуется также индивидуальная программа,

которая принимает во внимание его потребности (в соответствии с его личны�

ми запросами и типом нарушений) и составляется после беседы с родителями

по результатам наблюдения и оценки состояния ребенка.

Дневные стационары и больничные службы

Речь идет о государственных учреждениях, находящихся в ведении Больнично�

го центра, а также о частных учреждениях (см. Закон об общественных органи�

зациях от 1901 года). Подобные службы принимают детей в возрасте от 3 до 16

лет, как правило, в форме дневного пребывания, но также (в зависимости от ти�

па учреждения) в интернатной или «промежуточной» форме. Это относительно

небольшие организации, как правило, рассчитанные в среднем на 40 мест.

Эти учреждения, контроль в которых осуществляется врачами�психиатрами,

могут иметь различную направленность в рамках лечебно�воспитательной ра�

боты. Различные направления имеют важное значение для детей с синдромом

Ретта, и поэтому родители должны владеть информацией о профиле каждого

подобного учреждения.

1 Institut d’Education Motrice (IEM) – институт двигательного развития; далее – ИДР.
2 Centre Me ´dico�Educatifs (CME) – учебно�медицинский центр; далее – УМЦ.



130

по
вс

ед
не

вн
ая

 р
аб

от
а 

в 
ш

ко
ла

х 
и 

це
нт

ра
х.

 п
ра

кт
ич

ес
ка

я 
ин

ф
ор

м
ац

ия

Интеграция ребенка с инвалидностью

в обычной школе

Натали Русло представляет юридические и законодательные основы приема детей с мно-
жественными нарушениями в обычный детский сад. Автор главы напоминает о ключе-
вых принципах социальной интеграции и рассказывает о своем личном опыте.

Прекрасно, что мы такие разные,

Что мы можем быть самими собой.

Сделайте людей одинаковыми –

И вы лишите общество его соли…

Из однообразия рождается скука.

Антуан Удар де Ла Мотт, «Басни»

Какое определение мы можем дать слову интеграция? Этимологически оно со�

относится с понятием целостность. Речь идет о достижении единства и в то же

время о возможности «более тесной взаимозависимости между составными

частями живого организма или между членами общества» (см. Le Robert1).

к вопросу о государственном образовании

Внедрение политики школьной интеграции носит локальный характер. Труд�

ности связаны с неверными представлениями об инвалидности, необходимо�

стью этического воспитания и конкретизации связанных с ним надежд. Кро�

ме того, процесс школьной интеграции предполагает реальное партнерство.

Некоторые специалисты (в том числе педагоги) сопротивляются изменениям,

поскольку смысл интеграции заключается в том, чтобы «именно ученик стал цен#
тром образовательной системы», ведь интеграция – это отказ от всемогущества

академического знания, в котором заложено неравенство (на практике и в соци�

альных моделях, которые являются его продуктом).

Статьи L.11.1 и L.111.2 образовательного кодекса предусматривают, что государ�

ственная служба образования исходит из потребностей учащихся и способствует

равенству условий, принимая во внимание имеющиеся различия и уважая их.

Школа должна принимать на обучение всех детей и давать возможность каждому

из них достигать оптимальных результатов в период школьного обучения.

1 Le Robert – французское энциклопедическое издание.
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Развитие содержания законодательных документов, опубликованных между 1982

и 2002 гг., и создание проекта HANDISCOL (обучение детей с ограниченными

возможностями) – результат усилий родителей и основаны на их запросах.

право на школьную интеграцию

Интеграция – это координация действий различных партнеров, имеющих не�

посредственное отношение к жизни учеников и их семей; это договорная про�

цедура, которая требует двух предварительных условий административного

характера: наличия соглашения и проекта. В этих письменных документах фик�

сируется описание процесса и обязанности всех его участников. Является ли

интеграция правом семьи? Да, это именно право, предоставленное законом, и

наш анализ законодательных актов и их реализации наглядно показывает, что

фактически интеграция является средством, необходимым для соблюдения

положения об обязательном школьном образовании, которое касается учени�

ков с ограниченными возможностями. Однако интеграция должна стать пред�

метом для размышления и обсуждения. Ее степень определяется с учетом по�

требностей учеников и может быть кратковременной или долговременной,

Полина
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частичной или полной. Она должна быть основана на совместно составленном

проекте: «Какой бы ни была форма интеграции, индивидуальный образователь�

ный план должен быть разработан совместно с родителями, с самими учащи�

мися, со специалистами и с заинтересованными учреждениями и службами»

(постановление от 29 января 1983 г.).

Каждая школа должна принимать детей с инвалидностью в соответствии со

своими условиями приема. Когда директор школы получает запрос от родите�

лей, он изучает (вместе с командой специалистов) условия приема и информи�

рует о результатах окружную комиссию по дошкольному и начальному образо�

ванию (КДНО1), которая направляет родителям официальное уведомление.

КДНО является гарантом деятельности учреждения и осуществляет наблюде�

ние за разработкой и реализацией индивидуальных планов.

Врачи и школьные психологи оказывают педагогам помощь при приеме ребен�

ка в школу.

Если выясняется, что данная конкретная школа не располагает всеми услови�

ями, необходимыми для интеграции, директор школы должен как можно ско�

рее информировать об этом окружного инспектора по государственному обра�

зованию и/или президента КДНО – с тем, чтобы были приняты меры для аде�

кватного решения проблемы и удовлетворения запроса родителей. Всем детям

без исключения должны быть предоставлены соответствующие учебно�воспи�

тательные услуги.

Дети с заболеваниями или нарушениями развития могут посещать обычный дет�

ский сад начиная с трехлетнего возраста. Однако, в силу особых потребностей та�

ких детей, для них, как правило, необходима разработка индивидуального плана,

который определяет соотношение школьного обучения и необходимого сопро�

вождения (образовательного, реабилитационного или медицинского характера).

разработка плана школьной интеграции

и его реализация

Для самых маленьких детей возможна частичная интеграция. В любом случае,

важно, чтобы период интеграции был включен в общий проект работы с ребен�

ком, что дало бы ему возможность развиваться, а семье – снять с себя ответ�

ственность за поиск других структур сопровождения. Иными словами, если

постепенное погружение в школьную жизнь иногда является вполне разумным,

поскольку оно происходит с учетом фактора утомляемости ребенка, важно по�

мнить, что единичные интеграционные мероприятия почти всегда обречены на

1 Commission de circonscription pre ´scolaire et e ´le ´mentaire (CCPE) – комиссия по до�

школьному и начальному образованию, далее – КДНО.
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неудачу. Чтобы адаптироваться к школьной жизни, понять, по каким законам

она функционирует, и научиться в ней ориентироваться, каждому ребенку (с

нарушениями или без таковых) необходимо время. Первый опыт жизни в со�

циуме приобретается в течение длительного времени, ребенок проходит через

периоды адаптации и преодоления препятствий. Поэтому следует всячески

избегать разовых проектов, которые дестабилизируют самого ребенка и его

родителей, а также одноклассников и учителей.

Опыт индивидуальной интеграции в детском саду значительно вырос на про�

тяжении последних лет и доказал эффективность познавательного и социаль�

ного развития детей, воспитывающихся вместе с особыми сверстниками. К

тому же, в период индивидуальной интеграции в детском саду возможно вни�

мательное наблюдение за ребенком с привлечением родителей.

Присутствие дополнительного сопровождающего в школе в ряде случаев полез�

но, но не является непременным условием школьного обучения. Рассмотрение

запросов о предоставлении помощи сопровождающего осуществляется в КДНО

на основе критериев, разработанных департаментской службой. Комплект доку�

ментов вместе с запросом поступает в Департаментскую комиссию по специ�

альному образованию, которая дает свое заключение. В любом случае (даже

если речь идет о кратковременной помощи) должен быть определен конкрет�

ный срок, в течение которого оказываются услуги сопровождения, с указани�

ем даты для возможного продления этого срока.

Таким образом, обучение ребенка с ограниченными возможностями в обычной

школе часто начинается с трудного для его родителей пути, с настоящего «кру�

госветного плавания», на протяжении которого их убеждают отдать ребенка на

обучение в специальное учреждение.

школьная интеграция Лорин (начиная с трех лет)

Да, этот путь действительно напоминает кругосветное плавание. Трехлетний

опыт позволяет мне подтвердить эти слова.

Мою дочку зовут Лорин; у нее синдром Ретта. Ей было два с половиной года,

когда я начала действовать и обращаться в административные структуры, что�

бы обеспечить девочке возможность социальной интеграции в обычном учеб�

ном заведении. В первый год нам удалось добиться участия специального по�

мощника (он приходил по утрам два раза в неделю, и постепенно мы увеличи�

вали время его работы).

Мы начали с одного часа, потом перешли на полтора, затем на два, а год спус�

тя сопровождающий занимался с ребенком по три часа в неделю. В течение

следующих двух лет мы смогли добиться (при финансовой поддержке нашего

муниципалитета и Генерального совета) помощи специального территориаль�

ного представителя в области дошкольного образования два раза по полдня
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дополнительно. Лорин посещает детский сад четыре с половиной дня в неде�

лю и чувствует себя там очень хорошо.

Этот режим нас вполне устраивает, к тому же он предусматривает дополнитель�

ные возможности – два занятия в ССОУД и один сеанс кинезиотерапии.

Но главное, он устраивает Лорин, даже несмотря на то, что некоторые привыч�

ные для нее ориентиры на третьем году изменились: у нее появился новый класс,

новая учительница, новый сопровождающий, причем впервые – мужчина.

Настя
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Эта социальная интеграция (в той мере, в какой она доступна ребенку с синд�

ромом Ретта) дала Лорин возможность расти в окружении своих сверстников

и, что особенно важно, развивать навыки коммуникации и двигательные спо�

собности (ведь ничто не мотивирует развитие так мощно, как желание видеть

других и следовать за ними); Лорин стала более открытой к общению – как с

ровесниками, так и со взрослыми. При этом она помогла другим детям понять,

что им повезло родиться такими, какие они есть…

На четвертый год мы подали документы с запросом о возможности продолже�

ния интегративного обучения. К тому времени некоторые девочки с синдро�

мом Ретта уже получили положительный ответ. Мы потратили три года, чтобы

социализация девочки стала возможной. Ей остался год пребывания в детском

саду. Это будет ее последний год в обычном детском учреждении, поскольку

пока не требуется умения писать и читать… Лорин не сможет пойти в подго�

товительный класс – она будет посещать специализированное учреждение,

если, конечно, в нем будет место.

школьная интеграция –

для наших дочерей и для общества

Действуйте! Настаивайте на возможности интеграции вашего ребенка в детс�

ком саду с помощью простого плана социализации. Даже если вам подчас трудно

пережить конфликты со взрослыми, помните о том, что ваша дочь обретет там

интересную жизнь и возможность развития. Кроме того, если мы хотим изме�

нить менталитет общества, нужно менять отношение детей к инвалидности,

побуждать их к сочувствию – пусть поначалу их помощь будет незначительной,

со временем все изменится. И тогда завтрашние взрослые перестанут испы�

тывать страх, сталкиваясь с инвалидностью других людей.
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Права семей, воспитывающих ребенка

с множественными нарушениями

Предоставление правовой и материальной помощи возможно благодаря разным органи-
зациям: комиссиям по специальному образованию, центрам независимой жизни и др.
Семьям полезно знать, как работают эти структуры. Информацию можно получить от
социальных работников, других родителей или в общественных организациях.

Если бы я не пошла к ним, они не смогли бы прийти ко мне.

Элиан Бомбай, психолог.
Но как играть, когда играть невозможно?

Нужно, как говорит Андреас Фрёлих, «принести им мир». Дани Герлак.

организации1

Департаментская комиссия по специальному образованию2

ДКСО существует при префектуре каждого департамента. Она находится в

введении Министерств народного образования и социального обеспечения. Ос�

новная задача ДКСО – определение степени инвалидности, выплата пособий

и направление лиц с инвалидностью в учебно�медицинские учреждения. Чело�

веку с множественными нарушениями присваивается степень инвалидности,

если у него нарушено более 80% функций. Такой процент дает право на получе�

ние инвалидной карты и затем удостоверения GIC3.

Запрос в ДКСО о получении инвалидной карты направляется при посредниче�

стве мэрии по месту жительства. Нужно предоставить медицинское свидетельст�

во, а также несколько фотографий вашего ребенка. Инвалидная карта выдается

Департаментской комиссией по здравоохранению и социальному обеспечению.

1 Пока этот текст готовился к печати, в законодательстве, в свою очередь, готовились

важные изменения, которые вот�вот вступят в силу. В связи с этим информация, каса�

ющаяся функционирования ряда административных органов, может оказаться устарев�

шей начиная с 2005 г. (Прим. к французскому изданию.)
2 Commission De ´partementale d’Educations Spe ´cial (SDEC) – Департаментская комис�

сия по специальному образованию; далее ДКСО.
3 Это удостоверение дает людям с инвалидностью право на внеочередную парковку.

(Прим. перев.)
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Пометка «третье лицо» ставится тогда, когда ребенок нуждается в повседнев�

ной помощи третьего лица1 (в частности, в случае синдрома Ретта).

Запрос о получении удостоверения GIC направляется в ДКСО по почте через

мэрию по месту жительства с приложением ксерокопии инвалидной карты и

фотографии вашего ребенка. ДКСО назначает пособие на услуги по специаль�

ному образованию (ПСО), которое выплачивается лицам с инвалидностью или

их родственникам, осуществляющим опеку, вне зависимости от уровня доходов

семьи. В случае необходимости размер пособия может быть увеличен (см. ниже).

Данное пособие совместимо со всеми прочими дотациями. При определенных

условиях решение ДКСО о присвоении степени инвалидности дает право на

получение пособия родительского присутствия (ПРП). Это пособие будет вы�

плачиваться вам, чтобы вы могли заниматься вашим ребенком (тяжело больным,

пострадавшим от несчастного случая или имеющим инвалидность) в случае, ес�

ли вы частично или полностью прекратили работать. Это пособие не совмести�

мо с ПСО и другими выплатами; оно выплачивается Кассой семейных пособий.

Система социального страхования

100�процентная оплата расходов на медицинское обслуживание и необходимое

оборудование возможна при наличии запроса в Первичную кассу медицинского

страхования вашего департамента. Вы должны документально засвидетельство�

вать состояние здоровья вашего ребенка и предоставить медицинскую справ�

ку, подтверждающую его заболевание.

Право на выплату пенсии лицам, ухаживающим за родственниками с множе�

ственными нарушениями, может быть получено при определенных условиях.

Для этого следует обратиться в Кассу семейных пособий (CAF) (для лиц моло�

же 20 лет) или в Техническую комиссию по профессиональной ориентации и

переквалификации (COTOREP) (для лиц старше 20 лет).

основные права и пособия

Налоговые льготы

Если на вашем попечении находится ребенок с инвалидностью, вы имеете пра�

во на возврат 50% вашего подоходного налога (IRPP). Вы должны подтвердить

это право при заполнении налоговой декларации, приложив к ней ксерокопию

инвалидной карты вашего ребенка, а также разъяснительное письмо.

Сокращение подоходного налога происходит в пользу оплаты услуг надомного

работника; сокращение подоходного налога полагается тем, кто подписал стра�

1 Т.е. дополнительного сопровождающего. (Прим. перев.)
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ховое соглашение, так называемый договор о пожизненной ренте и договор о

сбережениях по инвалидности.

К этим льготам могут добавляться особые меры:

– освобождение от взносов на оплату услуг надомного работника в фонд соци�

ального страхования;

– уменьшение НДС при покупке специальных приспособлений, предназначен�

ных для адаптации транспортных средств для людей с инвалидностью;

– освобождение от платы за телевидение и сокращение земельного и жилищ�

ного налогов в зависимости от доходов семьи и/или налоговой ситуации.

Общественный транспорт и доступ в общественные места

Инвалидная карта с пометкой «третье лицо» дает сопровождающему право на

льготный или бесплатный проезд в обозначенный период. Инвалидная карта

также дает право на льготные услуги в некоторых авиакомпаниях.

Как правило (данное право не является обязательным), инвалидная карта дает

возможность доступа в общественные места или резервирования мест в транс�

порте вне очереди.

Частные транспортные средства

Удостоверение GIC (представляющее собой пластиковую карту с фотографи�

ей) позволит вам воспользоваться специальными местами для парковки, если

вы везете в машине ребенка с инвалидностью. Это удостоверение действитель�

но повсюду в Европе. Однако оно не дает права на бесплатную парковку.

Пособие на услуги по специальному образованию

Пособие на услуги по специальному образованию (ПСО) – вспомогательное

пособие родителям, на иждивении которых находится ребенок с инвалидностью

(до 20 лет). Оно начинает выплачиваться вне зависимости от уровня доходов

семьи Кассой семейных пособий на основании решения Департаментской ко�

миссии по специальному образованию в течение месяца после принятия этого

решения. ПСО состоит из основного пособия и дополнительных выплат.

Условия выплаты основного пособия
(для ребенка с множественными нарушениями)

Родители должны:

– постоянно проживать во Франции;

– предъявить действующий вид на жительство, если они являются иностран�

ными гражданами;

– нести постоянную и фактическую ответственность за ребенка с нарушениями.
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Ребенок должен:

– постоянно проживать во Франции;

– быть младше 20 лет;

– иметь степень недееспособности не менее 80 % (или между 50 % и 80 %, если

он находится на обеспечении службы специального образования и ухода на

дому, или если он посещает специализированный образовательный центр).

Выплата не полагается в случае, если ребенок находится в интернате (за исклю�

чением периодов возвращения в семью) или если он госпитализирован более

чем на два месяца.

Полина
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Условия дополнительных выплат

Дополнительное пособие выплачивается, если:

– инвалидность ребенка (вызванная определенным типом нарушений или их

тяжестью) влечет за собой необходимость особых расходов (измеренных отно�

сительно ЕБСП1);

– вследствие инвалидности ребенка родители вынуждены ограничить свою про�

фессиональную деятельность или прибегнуть к услугам третьего лица.

А. Дополнительные выплаты 1/й категории: расходы, равные или превы�

шающие 56 % от ЕБСП.

Б. Дополнительные выплаты 2/й категории:
– ограничение профессиональной деятельности одного из родителей по мень�

шей мере на 20 % (относительно полной ставки), или

– оплата услуг третьего лица по меньшей мере 8 часов в неделю, или

– расходы, равные или превышающие 97 % от ЕБСП.

В. Дополнительные выплаты 3/й категории:
– ограничение профессиональной деятельности одного из родителей по мень�

шей мере на 50 % (относительно полной ставки), или

– оплата услуг третьего лица по меньшей мере 20 часов в неделю, или

– расходы, равные или превышающие 124 % от ЕБСП,

или же

– ограничение профессиональной деятельности одного из родителей по мень�

шей мере на 20 % (относительно полной ставки), или

– оплата услуг третьего лица по меньшей мере 8 часов в неделю и

– расходы, равные или превышающие 59 % от ЕБСП.

Г. Дополнительные выплаты 4/й категории:
– прекращение профессиональной деятельности одного из родителей, или

– оплата услуг третьего лица в размере полной ставки, или

– расходы, равные или превышающие 174,57 % от ЕБСП

или же

– ограничение профессиональной деятельности одного из родителей по мень�

шей мере на 20 % (относительно полной ставки), или

– оплата услуг третьего лица по меньшей мере 8 часов в неделю и расходы,

равные или превышающие 109,57 % от ЕБСП,

или же

– ограничение профессиональной деятельности одного из родителей по мень�

шей мере на 50 % (относительно полной ставки), или

1 Ежемесячная база семейных пособий (Base mensuelle des Allocations Familiales, BMAF)

– сумма, закрепленная в постановлении о базовом начислении семейных дотаций.

О размерах пособия на услуги по специальному образованию и дополнительных выпла�

тах можно узнать на сайте www.caf.fr.
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– оплата услуг третьего лица по меньшей мере 20 часов в неделю и расходы,

равные или превышающие 82,57 % от ЕБСП.

Д) Дополнительные выплаты 5/й категории:
– прекращение профессиональной деятельности одного из родителей, или

– оплата услуг третьего лица в размере полной ставки и расходы, равные или

превышающие 71,64 % от ЕБСП.

Е) Дополнительные выплаты 6/й категории:
– прекращение профессиональной деятельности одного из родителей, или

– оплата услуг третьего лица в размере полной ставки и другие постоянные обя�

зательные расходы, связанные с уходом за ребенком.

Дополнительное пособие 6�й категории не выплачивается в случае, если ребе�

нок находится на экстернатном или полуинтернатном обучении в специализи�

рованном образовательном центре более двух дней в неделю.

Все правила получения пособий подробно изложены в официальном справоч�

нике. Кроме того, для правильного составления запроса или ходатайства (при

необходимости) важно получить консультацию. Французская ассоциация син�

дрома Ретта имеет опыт в этой области.

пособия на жилье и дотации на оборудование

В 2003 году при департаментах были открыты Центры независимой жизни, ко�

торые предоставляют всю необходимую информацию, касающуюся пособий на

жилье и дотаций на приобретение адаптированного оборудования (коляски,

подъемники для ванной комнаты и др.). Такие центры могут помочь семье свя�

заться с командой эрготерапевтов, которая проведет диагностику и даст конкрет�

ные рекомендации. Кроме того, Центры независимой жизни могут помочь в

поиске финансирования и при составлении необходимого комплекта докумен�

тов. В частности, с их помощью можно сделать запрос на пособия по переобору�

дованию жилых помещений. Такую помощь можно получить в Кассе семейных

пособий, Службе социального страхования, Департаментском управлении по

оборудованию (DDE) или же в Ассоциации помощи лицам с инвалидностью в

решении жилищных вопросов1. В 2004 году был разработан новый проект созда�

ния Домов для людей с инвалидностью. В порядке эксперимента он начал дейст�

вовать сначала лишь в нескольких департаментах. Если деятельность Центров

независимой жизни касается только финансирования жилья и оборудования,

то Дома для людей с инвалидностью должны обеспечивать помощь по всем на�

правлениям: пособия, права, помощь в подборе дополнительного персонала.

1 Адрес в Париже: 11 rue Saint Florentin 75008 Paris, см. также информацию на сайтах.

(Прим. перев.)



142

по
вс

ед
не

вн
ая

 р
аб

от
а 

в 
ш

ко
ла

х 
и 

це
нт

ра
х.

 п
ра

кт
ич

ес
ка

я 
ин

ф
ор

м
ац

ия

Учреждения для взрослых: прием и уход

Ухаживать за детьми с множественными нарушениями непросто, а за взрослыми – тем
более. Существуют Дома специального ухода (ДСУ) и Центры (общежития) медицинско-
го ухода (ЦМУ). В развитии подобных учреждений необходим количественный и каче-
ственный прогресс, ведь в настоящее время они только начинают работать. В данной
главе описываются основные виды таких учреждений и приводится рассказ матери
ребенка с синдромом Ретта.

во взрослом возрасте все меняется

Когда девушки с синдромом Ретта достигают возраста 20 лет, ситуация с их

приемом в специальные учреждения коренным образом меняется. Получив

статус взрослых, они переходят из ведения Департаментской комиссии по спе�

циальному образованию в ведение Технической комиссии по профессиональ�

ной ориентации и переквалификации (COTOREP); теперь их принимают не

в учебно�медицинские институты или другие учреждения, а только в Дома

специального ухода (ДСУ). Данная глава рассказывает о принципах организа�

ции и функционирования ДСУ (на основе постановления № 62 от 28 декабря

1978 г.) и знакомит с работой ЦМУ (Центров (общежитий) медицинского

ухода) и ЦДТ (Центров (общежитий) двойной тарификации). Нужно отме�

тить, что процедура приема в ЦМУ становится все более похожей на процедуру

приема в ДСУ.

дома специального ухода (ДСУ)

Дома специального ухода (см. ст. 46 закона 1975 г.) принимают, по решению

Технической комиссии по профессиональной ориентации и переквалифика�

ции (COTOREP), совершеннолетних лиц с инвалидностью, лишенных мини�

мальной автономии, состояние которых требует медицинского сопровождения

и повседневного ухода.

Принятые лица

В настоящее время прием взрослых с множественными нарушениями является

приоритетом ДСУ, так как, согласно постановлению от 28 декабря 1978 г., ос�

новными условиями приема являются:
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1. Наличие инвалидности: ДСУ принимают лиц, имеющих одно или несколь�

ко тяжелых нарушений (двигательных или соматических, сенсорных или ум�

ственных), при отсутствии преобладающих психиатрических расстройств.

2. Взрослый возраст (минимальные границы возраста не указываются): взрос�

лыми считаются лица с инвалидностью, которые достигли того возраста, в ко�
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тором принимают в специализированные медико�образовательные учрежде�

ния. Инвалидность должна быть зафиксирована не позже 60�летнего возраста.

3. Отсутствие минимальной автономии: взрослые, принимаемые в ДСУ, в боль�

шинстве своем – молодые, и их нарушения имеют либо врожденный, либо при�

обретенный характер (инвалидность с детства), в связи с чем у этих людей не

было возможности достичь минимальной автономии к наступлению совершен�

нолетия. Речь может идти также о пострадавших от несчастного случая или тя�

желого недуга уже во взрослом возрасте. Отсутствие автономии определяется

статьей 1 постановления № 78–1211 от 26 декабря 1978 г. как неспособность че�

ловека с инвалидностью обходиться без посторонней помощи для обеспечения

своих повседневных потребностей. Это определение подчеркивает необходи�

мость постоянно прибегать к помощи третьего лица при выполнении элементар�

ных действий в повседневной жизни (вставание, отход ко сну, перемещение,

еда, туалет и т.д.), то есть речь идет о практически полной зависимости.

4. Необходимость медицинского наблюдения и ежедневного ухода: речь идет

не столько об интенсивном лечении, сколько о регулярном медицинском сопро�

вождении, позволяющем продолжить лечебно�реабилитационный процесс со�

вместно с медиками, которые его начали, или в сотрудничестве с ними. Отно�

шение к больным должно быть бережным, должна учитываться специфика тя�

желобольных людей, что важно для профилактики регресса, должны проводить�

ся все необходимые терапевтические и другие мероприятия во избежание

ухудшения состояния человека.

Из всего вышесказанного следует, что многие категории взрослых людей с

инвалидностью могут быть приняты в соответствующие учреждения, в частно�

сти, это касается людей с сочетанными (множественными) нарушениями.

Правила организации и функционирования

Дома специального ухода должны постоянно обеспечивать людям, которые на�

ходятся на их попечении:

– текущие жизненные потребности (жилье, питание);

– медицинское и парамедицинское сопровождение;

– помощь в повседневной жизни и уход, необходимый в быту;

– разнообразные виды занятий и развивающие мероприятия, возможность вклю�

чения в социальную и культурную жизнь с целью сохранения и улучшения при�

обретенных навыков и предотвращения регресса.

По своим задачам Дома специального ухода не являются продолжением Инсти�

тутов двигательного развития. В соответствующем постановлении четко сказа�

но: «ДСУ ни в коем случае не являются образовательными учреждениями, даже

если их задачей является сохранение и улучшение навыков принятых на по�

печение лиц, а также проведение развивающих занятий». Можно лишь сожа�

леть о том, что образовательный аспект даже Министерством здравоохранения

расценивается как второстепенный.
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Форма приема – это главным образом интернат, но возможны формы дневно�

го или почасового приема. Открываются также новые Дома специального ухо�

да с экстернатной формой приема.

Пребывание в ДСУ полностью оплачивается Кассой медицинского страхова�

ния из расчета дневной стоимости содержания одного человека.

Дома специального ухода должны располагать достаточным количеством со�

трудников, чтобы обеспечить прием и качественный уход. Соответствующее

постановление гласит, что «необходимая квалификация персонала не являет�

ся априори идентичной квалификации сотрудников детских учреждений». По�

скольку в ДСУ не существует образовательного плана, обращение к специали�

стам педагогического профиля, которые работают в системе Институтов дви�

гательного развития, не предусматривается.

При этом Дома специального ухода должны иметь в штате врачей и таких спе�

циалистов, как эрготерапевт, кинезиотерапевт, психолог и т.д. Также в Домах

специального ухода должны работать медицинские помощники (сиделки) и

другой медико�психологический персонал, который облегчает задачу повсед�

невного ухода за людьми с инвалидностью.

Информированность семей о жизни в учреждении

Дома специального ухода должны быть открыты для общественной жизни и ра�

ботать в тесном сотрудничестве с семьями. Поэтому в ДСУ обязательно должен

функционировать Совет общественной жизни, в котором принимают участие

семьи и который, в принципе, должен играть важную роль в жизни учрежде�

ния. Именно благодаря посредничеству Совета общественной жизни все нару�

шения в учреждении, зафиксированные близкими клиента, оперативно доводят�

ся до сведения администрации. Кроме того, закон № 2002�2 гласит, что учреж�

дение обязано иметь устав, который должен быть доступен для членов семьи

человека, принятого в учреждение.

Центры медицинского ухода (ЦМУ)

/ Центры двойной тарификации (ЦДТ)

ЦДТ были созданы на основании постановления № 86�6 от 14.02.1986 о «про�

ведении экспериментальной программы по созданию интернатных учреждений

для взрослых с тяжелыми нарушениями». После реформы закона 1975 года эти

центры изменили название и превратились в ЦМУ, которые отличает более

четко сформулированная законодательная база, облегчающая юридические про�

цедуры в спорных случаях.

Это интернатные учреждения для взрослых людей с физическими, умственны�

ми или сочетанными нарушениями:
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– если их полная или частичная зависимость делает их неспособными к любым

видам профессиональной деятельности;

– если они нуждаются в сопровождении третьего лица для выполнения боль�

шинства жизненно важных функций, а также в медицинском наблюдении и

постоянном уходе.

ЦМУ финансируются за счет Службы медицинского страхования, а также за

счет средств департаментов, из расчета дневной стоимости содержания одно�

го человека, что позволяет покрыть расходы на проживание (отсюда их прежнее

название – Центры двойной тарификации).

В эти учреждения принимают и взрослых с синдромом Ретта. Разница между

ними и Домами специализированного ухода (ДСУ) невелика, различны лишь

модели финансирования. Средний уровень обеспечения (который в ЦМУ был

значительнее, чем в ДСУ) сейчас практически одинаков.
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Изабель, 36 лет

Не желая перегружать книгу, мы приведем лишь один рассказ, описывающий пребы-
вание взрослого человека в специализированном учреждении. К сожалению, он не рас-
крывает всех позитивных аспектов ДСУ. Это рассказ о личном опыте матери женщины
с синдромом Ретта. Описанные сложности объясняются тем, что средний уровень обес-
печения учреждения зачастую не позволяет ему проводить развивающие мероприятия.

временное пребывание в учреждении,

добиться которого было очень трудно

Изабель 36 лет. У нее синдром Ретта. До 8 лет она жила дома, а с 8 до 20 лет

она посещала занятия в IEM1 в режиме полуинтерната. В возрасте 20 лет она

была вынуждена вернуться домой: период, в течение которого она имела пра�

во на сопровождение, закончился (поправка к закону под редакцией Кретона

к тому времени еще не была внесена). У меня было такое ощущение, что вся

жизнь, полная усилий, разрушена в одночасье; я негодовала. Почему к нашим

детям так относятся? Разве у них нет права на уход и достойное сопровожде�

ние? Разве они не такие же граждане, как их ровесники? Я была в отчаянии.

Директор Института, сочувствуя моей беде, был готов принять Изабель еще на

год, но нужно было получить согласие Департаментской комиссии по специаль�

ному образованию, о котором я просила в порядке исключения, обосновывая

свои притязания за «круглым столом». Это исключение было мне предостав�

лено при условии, что я сама найду структуру, подобную ДСУ. Все учреждения,

в которые я обращалась (даже те, что находились в нашем департаменте), отказы�

вали мне: «мест нет», «листы ожидания переполнены». Таким образом, наша

дочь оставалась все в том же центре, пока мне не предложили место в ДСУ со�

седнего департамента. Ее перевод в этот интернат стал для нас с мужем очень

тяжелым испытанием. Она находилась там 4 года – 4 года тревоги и тоски, пока,

наконец, в нашем департаменте не открылся ДСУ, в который ее приняли.

новый ДСУ в нашем департаменте

Новое учреждение, в котором теперь находится наша дочь, состоит из ДСУ и

Специального общежития (FO). У него оказалось неожиданно удачное располо�

1 Instituts d’Education Motrice (IEM) – Институт двигательного обучения.
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жение – на берегу моря (понятно, что этому можно только позавидовать). Нельзя

не отметить и его позитивные стороны: чистоту и ухоженность самого центра

и его обитателей, свободные посещения (что нормально – это ведь не тюрьма).

С другой стороны, предлагаемый уход устраивает нас далеко не в полной мере.

Основной уход

Заставить сотрудников учреждения учитывать потребности нашей дочери –

дело трудное и утомительное. Мы наблюдаем недостаток координации, взаимо�

действия и мотивации персонала, а иногда, я бы сказала, даже здравого смыс�

ла! Возможно, нехватка персонала – 1сотрудник на 10 пациентов (при том, что

есть очень тяжелые случаи) – это основная причина того, что некоторые спе�

циалисты просто падают духом.

Во время нашего знакомства с этим учреждением мы объяснили потребности

и навыки нашей дочери: необходимость помощи при регулярном пользовании

туалетом, небольшая помощь в том, чтобы поднести ложку ко рту, помощь при

вставании (она носит ортопедическую обувь), возможность передвигаться с

помощью специальных ходунков, необходимость сеансов кинезиотерапии и т.д.

– все эти простые детали, если принять их во внимание, обеспечивают этим

людям комфорт и закрепление имеющихся навыков.

У меня было доверие к персоналу, но через некоторое время, зная свою дочь

лучше, чем кто�либо другой, я убедилась в том, что основные необходимые

условия соблюдены не были: игнорировались сеансы кинезиотерапии, исполь�

зование ходунков, помощь при пользовании туалетом (памперсы, часто влаж�

ные, привели к появлению пролежней).

Я была вынуждена неоднократно на протяжении долгого времени напоминать

о своих требованиях, прежде чем была услышана и добилась для своей дочери

помощи при пользовании туалетом. (Ежедневное действие, нормальное для

каждого человека, не правда ли?) Мы купили специальные ходунки, чтобы вос�

становить утраченный навык, и помещаем в них нашу дочь всякий раз, когда

она проводит время дома, то есть во время выходных и каникул. Вместе с му�

жем мы навещаем ее каждую среду во второй половине дня. Эти поездки по�

лезны для всех нас и в эмоциональном плане (поскольку дочь нуждается в на�

ших визитах), и в плане ухода, поскольку мы можем контролировать возмож�

ные ошибки персонала (речь идет о туалете, о дополнительных напитках, о

работе над мелкой моторикой рук при игре и т.д.).

Во время одного из посещений мы обнаружили, что несколько недель не вы�

полнялись медицинские предписания. О каком доверии может идти речь в та�

кой ситуации? У нас есть все основания для недовольства и возмущения. Увы,

я с сожалением констатирую, что к нашим советам слишком часто никто не при�

слушивался. К нам не проявляли достаточного внимания, хотя речь шла о бла�

гополучии наших детей. Например, проблема запоров: с помощью адаптиро�

ванного питания, регулярного туалета, приема слабительного, когда это необ�
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ходимо, можно добиться заметного улучшения, однако этого не происходит:

параллельно со слабительным подаются крахмалосодержащие продукты!

Совет учреждения функционирует плохо

Все эти недоразумения можно было объективно обсудить на заседании Сове�

та, чтобы прийти к лучшему пониманию потребностей людей с множественны�

ми нарушениями и обеспечить оптимальный уход за ними. Однако закон соблю�

дается не во всех учреждениях, и понадобилось 11 лет со дня открытия ДСУ,

чтобы Совет учреждения наконец начал работать. С врачами тоже не легче. Во

время нашей первой встречи с физиотерапевтом его первый вопрос был: «Ка�

ковы ваши цели?»

Сигнал тревоги

Я бью тревогу: что будет с нашими детьми, когда не станет нас?

Господа политики, проснитесь и осознайте, что эти многочисленные, трудные,

подчас бесчеловечные проблемы существуют! Сделайте так, чтобы Франция не

отставала от соседних стран на 20 лет и чтобы эти безобидные человеческие

существа нашли каждый свое место в нашем обществе, добейтесь этого путем

создания адаптированных структур с достаточным количеством квалифициро�

ванных специалистов. Пусть нашим детям будет обеспечен уход, достойный

нашей страны, – и тогда мы, родители, сможем спокойно покинуть этот мир

после жизни, полной борьбы, тягот и забот!



150

по
вс

ед
не

вн
ая

 р
аб

от
а 

в 
ш

ко
ла

х 
и 

це
нт

ра
х.

 п
ра

кт
ич

ес
ка

я 
ин

ф
ор

м
ац

ия

Права семей, в которых воспитывается

совершеннолетний ребенок

с множественными нарушениями

Это глава о своевременных мерах по предоставлению льгот и других формах социаль-
ной защиты во Франции. Написанная в 2003 году, она не принимает в расчет измене-
ний в содержании закона 1975 года, которые обсуждались в 2004 году.

Опека

Наши дети с множественными нарушениями становятся совершеннолетними,

когда они достигают возраста 18 лет. Самой полной защитой для них является

опека. Людям с множественными нарушениями она необходима. Опека возла�
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гает ответственность за все поступки человека с инвалидностью на другое лицо.

Кроме того, совершеннолетний, находящийся под опекой, теряет свои граж�

данские и политические права, в частности право голосовать, которое, однако,

не может быть передано опекуну.

Поскольку вопрос о принятии опекунства очень серьезен, право его решения

принадлежит судье, который так и называется «судья по опеке». Он заседает

в суде малой инстанции1. Родители должны обратиться к нему не позднее чем

за шесть месяцев до 18�летия своего ребенка. Процедура является бесплатной,

присутствие адвоката обычно необязательно. К комплекту документов ребенка

прилагается медицинская справка, выданная дипломированным врачом. Судья

назначает опекуна, как правило учитывая мнение близких. Отец или мать не

могут отказаться быть опекунами, по крайней мере, в течение первых пяти лет.

Конкретные обязанности опекуна таковы: он отвечает за повседневное ведение

дел, он должен грамотно вести счета и предъявлять их ежегодно в Суд малой

инстанции. Наиболее важные решения (продажа имущества или недвижимо�

сти) должны быть согласованы с судьей по опеке.

Техническая комиссия

по профессиональной ориентации

и переквалификации (COTOREP) (далее – ТКПОП)

После достижения двадцати лет, а в некоторых случаях после шестнадцатиле�

тия, дети с множественными нарушениями переходят из ведения Департамент�

ской комиссии по специальному образованию (КДСО) в ведение Технической

комиссии по профессиональной ориентации и переквалификации (ТКПОП).

Эта комиссия, действующая при каждом департаменте, занимается всеми воп�

росами, связанными с трудоустройством и занятостью лиц с инвалидностью.

Она также определяет степень инвалидности (недееспособности), отвечает за

направление и прием лиц с инвалидностью в специальные учреждения, а так�

же предоставляет пособия взрослым инвалидам (ПВИ) или компенсационные

пособия третьему лицу2 (КПТЛ).

Степень недееспособности, при которой имеется нарушение не менее 80 %

функций, позволяет получить инвалидную карту. Эта карта выдается префек�

турой после рассмотрения запроса, поступившего из ТКПОП (как правило).

Она может иметь пометку «третье лицо», что дает дополнительному сопровож�

дающему право льготного проезда в общественном транспорте (см. ниже).

1 Орган, ответственный за рассмотрение гражданских дел. (Прим. перев.)
2 Т.е. дополнительному сопровождающему. (Прим. перев.)



152

по
вс

ед
не

вн
ая

 р
аб

от
а 

в 
ш

ко
ла

х 
и 

це
нт

ра
х.

 п
ра

кт
ич

ес
ка

я 
ин

ф
ор

м
ац

ия

ПВИ выплачивается лицам в возрасте между 20 и 60 годами, если они подтвер�

дили, что степень их недееспособности составляет не менее 80 % (или 50 % – в

случае, если они не могут найти работу). Размер пособия определяется в соответ�

ствии с Таблицей уровня недееспособности и качества нарушений у лиц с инва�

лидностью. Средний размер ПВИ составляет около 570 евро (на январь 2003 г.).

Размер пособия зависит от уровня доходов человека (максимум 6700 евро в год

на одного человека с инвалидностью). В случае превышения максимального уров�

ня, ПВИ соответственно уменьшается. Размер ПВИ может быть уменьшен и в

случае госпитализации на срок более шестидесяти дней (выплата составляет 35 %

от ПВИ на одного человека). В случае проживания в Доме специального ухо�

да ПВИ сокращается до 12 % от максимального размера и составляет, таким об�

разом, около 68 евро в месяц. ПВИ выплачивается Кассой семейных пособий.

Если есть необходимость в помощи третьего лица (для повседневного ухода),

человек с инвалидностью может получать (помимо ПВИ) компенсационное по�

собие для третьего лица (КПТЛ). Размер КПТЛ колеблется от 370 до 735 евро

(данные на 2003 год), в зависимости от вида помощи и регулярности сопровож�

дения. Оно назначается в зависимости от уровня дохода (максимальный уро�

вень тот же, что и для ПВИ). Выплата КПТЛ может быть приостановлена или

сильно уменьшена в случае госпитализации человека с инвалидностью или его

помещения в Дом специального ухода (или аналогичное учреждение). В отли�

чие от ПВИ, КПТЛ может быть возмещено на правах наследования.

служба социального страхования

Стопроцентная оплата медицинского обслуживания (или освобождение паци�

ента от оплаты части стоимости медицинских услуг) возможна после обраще�

ния в Первичную кассу медицинского страхования (ПКМС). Все лица с мно�

жественными нарушениями обычно пользуются этим правом. Сопровождаю�

щие, обеспечивающие уход за человеком с инвалидностью, имеют право на

пенсионные выплаты в оговоренный период при соблюдении соответствующих

условий. Для получения такого права нужно обращаться в Кассу семейных

пособий (для лиц младше 20 лет) или в ТКПОП (для лиц старше 20 лет).

налоговые льготы

Если ребенок или взрослый с инвалидностью (как минимум 80 % недееспособно�

сти) находится на иждивении семьи, она имеет право на освобождение от 50 %

налогов. Кроме того, существуют налоговые вычеты, которые переводятся на

сберегательный счет ребенка или взрослого с инвалидностью.
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В соответствии с уровнем дохода семьи возможно снижение налога на телеви�

дение, а также земельных и жилищных сборов.

Льготы, связанные с правом наследования в пользу человека с инвалидностью

или семьи, на попечении которой он находится, более значительны, чем в осталь�

ных случаях. Они также распространяются на случаи оформления дарственных.

прием в специализированные учреждения,

помощь на дому,

помощь в решении жилищных вопросов

и покупке специального оборудования

Существует несколько видов специализированных учреждений для взрослых

с множественными нарушениями. В основном речь идет об учреждениях ин�

тернатного типа. Экспериментальные формы, сочетающие интернат и экстер�

нат, только начинают развиваться, но на сегодняшний день интернатная сис�

тема остается наиболее распространенной.

По административному статусу такие заведения делятся на Дома специального

ухода, которые финансируются органами социального страхования, и Центры

медицинского ухода (прежнее название – Центры двойной тарификации), расхо�

ды на лечение и уход в которых оплачиваются системой социального страхова�

ния, а расходы на проживание – Департаментскими службами. Система ухода во

всех этих учреждениях практически одна и та же. Решение о содержании в ДСУ

и ЦМУ принимается совместно ТКПОП и соответствующим учреждением.

Другим вариантом помощи, оказываемой людям с инвалидностью в повседнев�

ной жизни, является работа специального сопровождающего, который посещает

своего подопечного на дому. Приемом на работу таких сотрудников и управле�

нием системой их работы занимаются общественные организации. Оплата ус�

луг специального сопровождающего зависит от уровня доходов семьи.

Предусматривается также персональное социальное пособие на решение жи�

лищных вопросов. Выплата этого пособия производится в соответствии с чет�

кими критериями, относящимися к жилищным условиям и уровню дохода.

Существует еще один вариант помощи человеку с инвалидностью: присмотр и

уход на дому, осуществляемый частным лицом, услуги которого оплачиваются.

Закон от 10 июля 1989 года определяет рамки такого вида помощи на основе

письменного запроса, заверенного Генеральным советом.

Выплата пособий на решение жилищных вопросов и приобретение необходи�

мого оборудования человеку с множественными нарушениями не зависит от его

возраста. Эти пособия начисляются на основании положения закона о правах

детей с множественными нарушениями.
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транспорт

Для людей с инвалидностью также предусмотрены льготы, связанные с исполь�

зованием личного транспорта: карта GIC дает им право на специальные места

для парковки. Эту карту, действительную во всей Европе, можно получить в

ТКПОП. Она может также давать право на бесплатную парковку, но не обяза�

тельно: это зависит от правил, действующих в конкретном населенном пункте.

Полина
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Система общественного транспорта также предлагает некоторые льготы, но

нужно отметить, что не везде есть специальные приспособления (подъемники)

для инвалидных колясок.

Что касается системы общественного транспорта в Париже и регионе Иль�де�

Франс, право бесплатного проезда здесь предоставляется при предъявлении

специальной карты, которая выдается тем, кто получает пособие взрослого

инвалида. В некоторых крупных городах провинции метро или трамваи спе�

циально оборудованы подъемниками для инвалидных колясок (в частности, в

Страсбурге, Лилле, Лионе, Бордо). Возможны скидки на проезд в обществен�

ном транспорте. Справки о них можно получить в Национальном транспортном

совете.

Французская национальная сеть железных дорог (ФНСЖД) предоставляет

бесплатный проезд одному сопровождающему для каждого пассажира с инва�

лидностью, получающего компенсационное пособие для третьего лица. Сам

пассажир с инвалидностью оплачивает билет по стандартной цене, однако он

может использовать место для коляски в вагоне первого класса по цене второ�

го. Служащие ФНСЖД помогают пассажиру с инвалидностью при входе и вы�

ходе из вагона; об этом их нужно заранее попросить.

При покупке билета на самолет необходимо четко указывать тип инвалидности

в момент бронирования. Если эти сведения не указаны, пассажиру может быть

отказано в посадке. Возможны различные скидки, но не на всех рейсах они си�

стематические.

отзыв пособий государством (на начало 2004 года)

Прекращение выплаты пособий – это право государства или Генерального со�

вета отозвать некоторые пособия, которые ранее выплачивались лицу с множе�

ственными нарушениями.

Это право ограничено. Оно применяется в двух случаях: в случае смерти чело�

века с инвалидностью или при получении им дарственной или наследства.

Данные правила могут быть изменены: проект закона об инвалидности, пред�

ложенный на рассмотрение в начале 2004 года, предполагает сокращение усло�

вий действия этого правила вплоть до его упразднения. На момент написания

данной главы проект закона еще не был одобрен.

В вышеназванных случаях должны быть отозваны компенсационное пособие

для третьего лица, пособие по уходу на дому и оплата пребывания в Домах спе�

циального ухода или Центрах медицинского ухода.

Пособие взрослого инвалида не возвращается государству. Компенсационное

пособие для третьего лица также не возвращается государству и выплачивает�

ся наследнику, если он обеспечивал постоянный надлежащий уход за родствен�

ником с инвалидностью.



156

письмо моей большой «маленькой девочке»

Я долго называла тебя «моя маленькая девочка»; когда ты была маленькой, я

обычно говорила: у меня есть маленькая дочка с синдромом Ретта.

Когда ты стала подростком, я иногда останавливалась на слове «маленькая».

Просто сказать «у меня есть дочка» казалось мне холодным, сказать «у меня есть

большая дочка» – неудачным. И я стала употреблять прилагательное «малень�

кая» как ласковое слово.

Сегодня я говорю тебе «моя большая девочка» – с той же нежностью. Большая,

если судить по возрасту, – конечно, ведь тебе уже 23 года; но большая и в дру�

гом отношении – во всем, что исходит от тебя, в бесконечной мудрости твоего

бытия.

Откуда в тебе столько спокойствия?

Ты настолько скована своими изъянами, настолько лишена средств, необходи�

мых, чтобы выражать себя так, как это можем делать мы, ты несвободна в тво�

ем теле, и я не очень хорошо знаю, что происходит в твоей голове… но тот свет,

который я вижу в твоих глазах, говорит мне о том, что в тебе идет своя интен�

сивная внутренняя жизнь.

Жизнь не улыбнулась тебе, но ты улыбаешься жизни… Тебе часто было боль�

но и страшно, ты нуждаешься в нас, и мы поддерживаем тебя – но при этом и

ты поддерживаешь нас, именно ты – наш источник жизни, ибо, когда тоска или

пустота лишают нас присутствия духа, твой взгляд успокаивает нас и спасает,

и мы никогда не сдадимся. Ты приняла нашу жизнь и преобразила ее, и каж�

дый день ты заново учишь нас тому, что значит «быть».

Мы даем тебе много – а тебе, чтобы быть счастливой, зачастую достаточно ма�

лого: ласки, спокойного ожидания, взгляда в самую глубину твоих глаз… без

тебя мы никогда не узнали бы, что такое богатство подлинной встречи, богат�

ство отношений, наполненных любовью, которая не нуждается в словах.

«Ах, Мари, если бы ты знала, – как поется в песне, – сколько делаешь нам добра…»
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Французская ассоциация

синдрома Ретта1

1 Французская ассоциация синдрома Ретта (ФАСР) существует 16 лет. Благодаря ра�

боте трех женщин – президентов Ассоциации, а также усилиям членов Административно�

го совета, родителей и друзей, удалось сохранить преемственность идей, заложенных

в основу Ассоциации в момент ее создания. Люди с различными взглядами объедини�

лись ради единой цели – развития концепции сопровождения особого ребенка.
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В девять месяцев

девочка развивалась нормально

Мирей Мало, президент и основатель ФАСР

В 1988 году Мирей Мало при поддержке трех семей основала ФАСР. Благодаря своей
решительности она нашла немало друзей и единомышленников. В 1998 году широко
отмечалось десятилетие Ассоциации. О синдроме Ретта заговорили. В 1999 году Ми-
рей решила расширить поле деятельности Ассоциации, чтобы выйти на уровень реше-
ния общих вопросов, касающихся инвалидности.

В один прекрасный февральский вечер на свет появилась милая девочка. Она

посмотрела направо, налево, вверх, вниз, а затем на свою маму. После этого

уставшая, измученная долгой дорогой в этот мир, она заснула.

Все началось в момент встречи с этой девочкой, которую назвали Лиз, и я не

могла тогда предположить, какая судьба вскоре нас ожидает.

Сердце начинает бешено колотиться, замирают все движения и взгляды, эмо�

ции переполняют душу – вот оно, настоящее счастье! Что может быть прекрас�

нее рождения ребенка?

когда счастье померкло

Ушел отец, который не выдержал слишком тяжелого испытания, отвернулись

близкие, и я осталась один на один с отчаянием, болью и внутренним негодо�

ванием.

Сколько сил нужно нам, родителям, чтобы принять нашего ребенка таким, ка�

кой он есть! Лиз пристально смотрела на меня, словно умоляла не оставлять ее,

и этот взгляд дал мне силу, которая перевернула мою жизнь.

я научилась учиться

Беседы с родителями, информация, которой делятся общественные организа�

ции или медицинские сотрудники, система временного присмотра за детьми

– все эти виды помощи облегчают повседневную жизнь семей и позволяют
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родителям немного отдохнуть вечером или в выходные. Я в полной мере по�

няла это, когда совместно с тремя семьями основала Французскую ассоциацию

синдрома Ретта. Именно об этом я и хотела бы вам рассказать.

я решила бороться

В 1988 году создание ФАСР было настоящим вызовом обществу, поскольку о

синдроме Ретта в то время мало кто знал. Я отказывалась следовать совету «зна�

ющих людей»: «оставьте ребенка в больнице и родите другого», – мне больше

по душе были честные признания врачей: «не знаю, что будет с девочкой».

Правды в то время не знал никто.

Именно поэтому чрезвычайно важно было рассказать о существовании нашей

Ассоциации как можно большему числу людей. Работа с общественным мнени�

ем и информирование общественности были, таким образом, важнейшими

направлениями нашей деятельности в течение 11 лет, пока я была президен�

том ФАСР.

вместе мы сможем больше узнать о болезни

К нашей Ассоциации присоединялось все больше и больше людей. Столь об�

надеживающая тенденция породила в нас стремление двигаться дальше, и Ас�

социация поставила перед собой более амбициозную цель – способствовать раз�

витию научных исследований, связанных с синдромом Ретта. Это и стало вто�

рым крупным направлением нашей работы. Мы стали инициаторами новых

исследовательских программ и создали Медицинский и научный совет. Во Фран�

ции стали проводиться научные исследования в области синдрома Ретта. Пер�

вые звенья цепочки начали складываться воедино, и на ежегодные информа�

ционные собрания приходило все больше и больше семей. Результаты генети�

ческих исследований были нашей надеждой.

1993 год: борьба продолжается

Наш капитал, банк крови, полученной в результате широкомасштабной акции

по сбору донорской крови, был предоставлен в распоряжение ученых всего

мира, он хранится в лаборатории Женетон.

Книга «Синдром Ретта: генетическое заболевание», выпущенная через несколь�

ко лет после проведения акции, открыла новый этап нашей деятельности.
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Благодаря просветительской работе и инициативе, положившей начало фунда�

ментальным и прикладным исследованиям, мы показали, что нет ничего невоз�

можного, что мобилизовать людей разных профессий и свернуть горы во имя

справедливой идеи не так уж сложно.

Мы также наметили возможный путь. Пожалуй, впервые общественная роди�

тельская организация объединилась с медицинскими структурами, чтобы пол�

нее изучить редкую болезнь. Мы во весь голос заявили обществу, что с чело�

веческими страданиями необходимо бороться.

Опыт борьбы за наших дочерей с синдромом Ретта позволил мне поверить в

то, что люди готовы делиться своим временем и что бескорыстные, щедрые и

действенные поступки – не утопия.

Шли годы, Лиз взрослела, мои печали уменьшались. Мне было важно лишь

одно: чтобы она как можно лучше прожила отпущенное ей время.

Гнев мой также угасал, мне становилось легче, я чувствовала себя не такой

одинокой в борьбе с таинственным синдромом.

Двенадцать лет спустя общественное движение уже твердо стояло на ногах,

эстафету приняли другие.

Из подростка Лиз превращалась во взрослого человека, и меня переполнял

страх: болезнь прогрессировала, Лиз начинала терять навыки ходьбы. Но моя

маленькая женщина смотрела на меня, улыбалась мне, она была полна жизни.

Я стала лучше понимать ее вопросы, сомнения и желания, она взрослела. Сама

жизнь подсказывала мне ответы, вселяла надежды и заставляла действовать.

Маша
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замечательный опыт встреч

В октябре 2000 года я занимала пост референта при Министерстве народного

образования.

В июле 2001 года я подготовила доклад на тему: «Гуманная помощь при школь�

ной интеграции детей с инвалидностью». Этот доклад был передан на ознаком�

ление министру образования, уполномоченному по вопросам детства, а также

лицам с инвалидностью и их семьям. В докладе содержалось 20 предложений

по развитию системы школьных помощников во Франции. В нем также гово�

рилось о серьезной необходимости в сопровождении, о чем свидетельствует

опыт многих детей с инвалидностью, которые хотели бы посещать школу.

В сентябре 2003 года Министерство образования прислушалось к этим пред�

ложениям: было введено 6000 ставок ассистента�помощника в школьной обра�

зовательной системе.

Для меня лично было удивительным опытом участвовать в бурной жизни ми�

нистерских кабинетов, где люди работают как сумасшедшие. Нужно было все

уметь, все знать, отдавать всю себя, ничего не ожидая взамен…

мы с Лиз продолжаем совместное путешествие

Изменить взгляд на инвалидность… Искать новые пути…

Каждый раз, когда переворачиваешь очередную страницу жизни, становится

интересно, что же будет дальше. Необходимо время для раздумий, для творче�

ства, для любви и просто для жизни. Но мы продолжаем наше совместное пу�

тешествие. Лиз 21 год, она была и остается источником нежности. Она ждет,

что, встретившись с ней взглядом, любящие ее люди подарят ей обнадежива�

ющую улыбку и она почувствует безусловную и бескорыстную теплоту, в кото�

рой она так нуждается. Сегодня Лиз живет в ДСУ в трехстах километрах от

родительского дома. Каждые три недели, когда она приезжает домой, а также

в дни школьных каникул, специальный сопровождающий помогает мне ухажи�

вать за девочкой.

Мы можем жить вместе благодаря тем мелочам, из которых состоит жизнь и

которые наполняют ее светом. Таким образом, я могу сеять вокруг себя доб�

роту и давать пищу для размышлений тем людям, которые никогда не сталки�

вались с проблемой инвалидности.

Разумная любовь и добрые дела могут изменить мир.
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Большие надежды, борьба и дружба

Анн/Мари У., президент ФАСР с 1999 по 2002 год (Париж)

Анн-Мари, мама Людивин, стала руководителем ФАСР в тот момент, когда потребова-
лось обобщить десятилетний опыт работы Ассоциации и начать новый этап ее деятель-
ности. Благодаря своим усилиям и затраченному времени, Анн-Мари смогла сохранить
преемственность идей Ассоциации на этом важном для нее этапе.

надежда

В октябре 1999 года стало известно, что американские ученые открыли ген,

напрямую связанный с синдромом Ретта. Административные советы Ассоциа�

ций синдрома Ретта по всему миру вели активную работу по распространению

этой информации среди семей.

Нас окрыляла огромная надежда, нам были открыты все пути, мы верили, что

наконец поймем механизм заболевания. Благодаря открытию гена и интересу

к этому заболеванию во всем мире научные исследования активно продолжа�

лись в течение нескольких лет. Такой мощный прорыв в медицине дал нам

большую надежду, и даже если это открытие само по себе никак не может по�

мочь нашим дочерям, мы можем двигаться вперед благодаря значительным

изменениям в понимании синдрома Ретта.

консолидация

В 1999 году был создан Парамедицинский совет, состоящий из представителей

различных профессий, связанных с уходом за девочками с синдромом Ретта или

за людьми с множественными нарушениями в целом. Одной из главных побу�

дительных причин для создания такой рабочей группы стал поданный семья�

ми запрос, требовавший решения вопросов, связанных с повседневной жизнью

детей и их родителей. Многие родители не знали, как вести себя с дочерьми

(в тех вопросах, которые выходили за рамки обычного родительского здраво�

го смысла) и как справляться с возникающими проблемами.

Благодаря ежегодно развивающейся информационной кампании специалисты

государственных и частных учреждений познакомились со спецификой и по�
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тенциалом детей и взрослых с синдромом Ретта. Таким образом, нам удалось

объединить специалистов различных областей, которые согласились поделить�

ся своим опытом с семьями и начать обучение других специалистов. Что каса�

ется кампании по привлечению внимания общества к этой проблеме, ФАСР

совместно с двенадцатью общественными организациями приняла участие в

работе летнего университета под эгидой Французской ассоциации миопатии.

Нас пригласили поделиться своим опытом общественной деятельности. Рабо�

та продолжалась несколько месяцев, и в результате был создан Альянс редких

заболеваний.
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Сегодня в Альянс входит более 125 общественных организаций, связанных с

редкими заболеваниями, он представляет интересы более миллиона человек.

Наконец у нас появилась возможность дать слово небольшим организациям.

Избранный представитель ФАСР входит в состав Национального совета. Пред�

ставители Альянса входят в Комитет по общественным организациям в облас�

ти здравоохранения и в Национальный консультативный совет лиц с инвалидно�

стью (в заседаниях комиссий принимают участие два представителя Альянса).

ФАСР работает в комиссии № 3 «Образование, школьная интеграция».

В рамках работы Альянса ФАСР инициировала создание рабочей группы по

вопросам, связанным с множественными нарушениями, и выработке стратегий

для получения статуса лица с множественными нарушениями во Франции. Был

принят Устав человека с множественными нарушениями, в котором перечис�

лены права таких людей.

специфика, которую общество обязано признать

Наши дети действительно имеют особые потребности: до 20�летнего возраста

многие из них получают качественную и специализированную медицинскую,

парамедицинскую и образовательную помощь, однако этого нельзя сказать о

наших взрослых дочерях, которые, как правило, вновь остаются один на один

с недугом, не получая достаточного обеспечения.

Наши дети – не обычные инвалиды, они навсегда останутся людьми с множе�

ственными нарушениями. Они всегда будут исключены из нормальной жизни,

поэтому им необходимо обеспечить максимальную защиту, учитывающую их

особенности.

ФАСР почти сразу пришла к пониманию важности лоббирования вопросов во

властных структурах и участвовала в обсуждениях, организованных по иници�

ативе политических групп Национальной ассамблеи или Сената, постоянно

напоминая о специфике синдрома Ретта и других множественных нарушений

и выступая в защиту соответствующего статуса людей с этими заболеваниями.

решительные, требовательные, любящие

Годы моего председательства в ФАСР были годами насыщенной и конструктив�

ной работы. Наши смелые устремления сделали нас решительными и требо�

вательными. При этом мы сохранили наши главные качества: родительскую

доброту, теплоту, готовность выслушать другого и гордость за то, что мы забо�

тимся о наших детях.
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Время взросления

Кристиан Рок, президент ФАСР

Кристиан, мама 18-летней Шарлен, свернула горы, чтобы открыть перед ФАСР новые
пути. Сегодня ФАСР – авторитетная общественная организация на всех уровнях, ее цели
разнообразны и конкретны, одно из лучших тому подтверждений – выход этой книги.

активная деятельность родителей вчера и сегодня

ФАСР существует уже более 15 лет, первые наши подопечные с синдромом

Ретта выросли, сегодня многим из них уже больше 20 лет.

Наше небольшое сообщество насчитывает немало женщин с синдромом Рет�

та, которым уже более 30 и даже более 40 лет…

Бросая вызов судьбе, наши дети живут дольше положенного им срока.

Опыт, накопленный ассоциацией во всех областях знаний, в тесном сотрудни�

честве с медиками, представителями парамедицинских специальностей и пер�

соналом учреждений, помог людям с синдромом Ретта проявить свою жизне�

стойкость и жизнелюбие.

Теперь мы можем утверждать, что большинство детей с этим заболеванием, а

также любые другие «проблемные» дети могут жить достойно. Это очень важ�

ное утверждение. Еще недавно продолжительность жизни таких детей была

величиной гипотетической.

Прогресс медицины и хирургии, конечно, сыграл большую роль в значитель�

ном улучшении этой ситуации. Что было бы с нашими девочками без качествен�

ного лечения антиэпилептическими препаратами, без хирургического ортопе�

дического вмешательства?

А что бы они делали без навыков и знаний, накопленных их родителями, без

умений, которыми семьи щедро делятся друг с другом в рамках общественно�

го движения? Что было бы с ними, если бы они не были окружены родительс�

кой любовью, за которую мы постоянно ратуем и которая способствует обрете�

нию психологического равновесия, в котором особые дети так нуждаются? Еще

совсем недавно родителей уговаривали отдавать детей в интернат, говоря при

этом: «Вы сможете отдохнуть»!

Что было бы с нашими детьми, если бы с раннего возраста мы не учили бы их

развивать навыки, о существовании которых они даже не догадывались? Еще

недавно родителям говорили, что их ребенок никогда не будет развиваться…

В последние годы родители стали требовать качественного образовательного

сопровождения и ставить высокие цели. Они знакомы с опытом своих предше�
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ственников, которым часто приходилось нелегко или которые так и не нашли

адаптированной школы для своих дочерей. Недочетов на различных уровнях

еще немало (в частности, нехватка специализированных учреждений или за�

ведений по месту жительства), но теперь родители участвуют в совершенство�

вании ситуации совместно со специалистами, которые развивают и преобразу�

ют систему ухода за людьми с множественными нарушениями.

Ассоциация в действии

На сегодняшний день ФАСР является ассоциацией, которая, благодаря усили�

ям родителей�добровольцев, старается поддерживать и сопровождать семьи.

Благодаря объединению 350 семей, а также росту числа наших единомышлен�

ников, ФАСР приобрела опыт передачи знаний и информации. Ассоциация

распространяет сведения о заболевании, финансирует продолжение генетичес�

ких и клинических исследований при поддержке Медицинского и научного со�

вета, осуществляет поддержку родителей на основе сведений, полученных в Со�

вете парамедицинских специальностей, и, наконец, с помощью лоббирования

Маша
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во властных структурах и мероприятий по информированию общественности

борется за признание особого статуса людей с множественными нарушениями.

Организация ежегодных Информационных дней с участием заинтересованных

семей, проведение стажировок для родителей, акций по привлечению внима�

ния общественности («Весна синдрома Ретта»), публикация ежеквартального

журнала «Ретт инфо», выход пособия для родителей и книги «Генетическое

заболевание» (переиздание через 10 лет после выхода первой книги) – все это

существенные достижения на пути к единой цели – улучшению качества жиз�

ни наших детей с медицинской и социальной точки зрения.

За 15 лет существования ФАСР была разработана и организована система «меж�

дисциплинарных дружин» по обмену знаниями между медиками, представите�

лями парамедицинских специальностей, педагогами и государственными слу�

жащими, а также родителями и детьми с инвалидностью (эта служба имела

много недочетов, но была очень востребована).

Работа продвигается медленно, но эффективно. Понадобится время для того,

чтобы совместно со специалистами мы помогли нашим детям найти свое мес�

то в обществе.

идеальное будущее

Качество жизни, насыщенность жизни, признание обществом особого состоя�

ния и ценности наших детей, полноценная жизнь, лучшее качество медицин�

ского обслуживания…

Кажется, что эти мечты неосуществимы. Отнюдь!

Разные представители человеческого общества питают одни и те же надежды,

имеют одни и те же стремления. Наши пожелания являются всего лишь более

насущными, поскольку речь идет об особых людях, которые указывают нам путь

к общечеловеческим идеалам.

Долг отца и матери – сопровождать своего ребенка на пути в будущее.

Будущее ребенка, лишенного автономии, требует развития в нем навыков, ко�

торые приобретаются на практике благодаря постоянству и абсолютной само�

отверженности близких. В этом заключается отличие сопровождения такого

ребенка от сопровождения обычных детей. Однако главное отличие заключа�

ется в постоянном присутствии надежды и желании открыть ребенка для об�

щества, в котором ему предстоит найти свое место.

Это безнадежное требование с годами, благодаря решительным шагам, стано�

вится все более и более реальным.

К этому идеалу нужно неуклонно стремиться, поскольку, несмотря на препят�

ствия, гуманизм как основа Права обязательно восторжествует в мире невеже�

ства и его верных спутников – эгоизма и страха перед другим человеком.
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Медицинский и научный совет (МНС)

Проф. Симон Жильгенкранц, президент МНС с 2003 года (Нанси)

Знания, которые откроются нам однажды благодаря химическим исследова�

ниям живых тел и их функций, может быть, подарят нам такие средства

от болезней, о которых мы сейчас не смеем догадываться. Кондорсэ

В рамках Ассоциации уже давно действует Медицинский и научный совет. Его

нынешний руководитель, Симон Жильгенкранц, знаменитый специалист по

генетике, участвует в борьбе с синдромом Ретта и в поддержке семей.

привлечение специалистов

Понадобилось почти 20 лет, чтобы синдром Ретта, описанный Андреасом Реттом

в Австрии, стал известен медикам всего мира. Благодаря клиническому описа�

нию 35 случаев, опубликованному в одном крупном европейском журнале по

неврологии, а также докладам на научных собраниях в 80�х годах, детские пси�

хиатры и невропатологи поняли, что уже сталкивались с подобными случаями

в своей практике, и пришли к выводу, что случаи синдрома Ретта не столь ред�

ки. Врачи начали фиксировать случаи этого заболевания, объединять инфор�

мацию о подобных больных для более глубокого изучения болезни и понимания

ее механизмов, ведь заболевание касалось лишь девочек, рождавшихся в семьях,

никогда не сталкивавшихся с подобной патологией. Таким образом, в 1988 году

благодаря родителям четырех девочек с синдромом Ретта – Эммы, Лиз, Анн и

Орели – была создана ФАСР. При Ассоциации, во главе которой встала Мирей

Мало, сразу же был создан Научный совет. Необходимо было помогать семьям

и создавать региональные пункты для более эффективной диагностики и ухода

за детьми с синдромом Ретта в надежде однажды узнать причину этого заболе�

вания и разработать тактику лечения детей, которые рождаются абсолютно здо�

ровыми, но со временем утрачивают двигательные и умственные способности.

поддержка научных исследований о синдроме Ретта

Сначала под руководством профессора Пьера Тридона, принимавшего участие

в подготовке первой книги о синдроме Ретта, изданной ФАСР в 1993 году, за�
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тем под руководством профессора Марка Тардье, Научный совет пытался спо�

собствовать развитию научных исследований с помощью дотаций, выделенных

коллективам эпидемиологов, клиницистов, электрофизиологов и цитогенети�

ков. Недавно руководителем совета стал доктор Ришельм. Были установлены

связи с учеными из других стран, в частности, из Швеции. Из�за специфики

синдрома Ретта открытие гена этого заболевания произошло достаточно поздно

по сравнению со многими другими генетическими болезнями. Настолько по�

здно, что какое�то время ученые вообще сомневались в генетическом происхож�

дении этого синдрома.

Создание банка ДНК и проведение клеточных анализов у девочек с синдромом

Ретта стало возможным благодаря ФАСР при дополнительной финансовой под�

держке Французской ассоциации миопатии. После открытия гена были выде�

лены средства на молекулярные генетические исследования, которые прово�

дились ведущими группами французских ученых.

С 1990 года по сегодняшний день исследовательским коллективам была выделена

значительная сумма в 2,2 миллиона евро. Каждый коллектив отчитывался перед

Научным советом о результатах своей работы в середине и в конце проекта.

специалисты�медики помогают семьям

После создания интернет�сайта ФАСР Научный совет стал вести работу по

информированию семей и медицинских работников, связанных с лечением

данного заболевания. Научный совет попытался объединить всех медиков, за�

нимающихся синдромом Ретта, для того, чтобы они проводили информацион�

ную работу с семьями в разных регионах в соответствии с потребностями, воз�

никающими в каждом конкретном случае.

вместе мы должны еще многое сделать

Открытие гена было большой радостью, важным этапом этой долгой и трудной

борьбы. Единая цель, к которой так стремятся семьи и ученые, состоит в том,

чтобы, исходя из диагноза, препятствовать развитию множественных нарушений.
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Парамедицинский совет

Филипп Костка, специалист по психомоторному развитию,

президент Парамедицинского совета ФАСР (Кретель),

Марк Сандрэн, родитель, член Административного совета ФАСР,

представитель Парамедицинского совета,

Мартин Мишо, преподаватель, родитель, член Административного совета

ФАСР, представитель Парамедицинского совета

Родителям и специалистам необходимы контакты и средства для развития детей с син-
дромом Ретта в рамках повседневной жизни. С этой целью в 1999 году при ФАСР был
создан Парамедицинский совет (ПМС). В него входят представители парамедицинских
специальностей, специальные педагоги, а также врач-реабилитолог.

задачи Парамедицинского совета

Деятельность ПМС – это помощь детям с синдромом Ретта и их семьям (уход,

лечение, развивающие мероприятия, досуг или просто помощь в повседневной

жизни), а также привлечение специалистов. Одним словом, ПМС помогает

девочкам с синдромом Ретта и их близким жить наиболее достойным образом.
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ПМС преследует четыре основные цели:

– развивать исследовательскую работу совместно с Медицинским и научным

советом;

– проводить работу с семьями в области обучения, информирования, органи�

зации междисциплинарного контроля;

– создавать условия для развития духа партнерства между семьями и специа�

листами;

– стремиться к ведущей роли ПМС по отношению к представителям парамеди�

цинских специальностей и к специальным педагогам в том, что касается ухода

за лицами с синдромом Ретта и поддержки их семей.

Задачи ПМС по меньшей мере амбициозны, но каковы средства, которыми

Ассоциация располагает для их выполнения?

эксперты ПМС

В ПМС входят специалисты различного профиля, которые с разных сторон

помогают улучшать качество жизни. ПМС по определению является дополне�

нием Медицинского и научного совета (МНС).

На 1 апреля 2004 года в ПМС входили: диетолог, специальный педагог, два эрго�

терапевта, кинезиотерапевт, врач�реабилитолог, логопед, психолог и специалист

по психомоторному развитию, а также два родителя – члены Административ�

ного совета ФАСР. ПМС возглавляет специалист по психомоторному развитию

Филипп Костка. К ПМС могут присоединяться и другие специалисты (например,

медико�психологический помощник). Кроме того, мы хотели бы, чтобы в ПМС

входило по два представителя каждой специальности, что стало бы гарантией пре�

емственности и позволило специалистам уделять работе достаточное время.

ПМС на службе у детей с синдромом Ретта,

их семей и специалистов

ПМС был официально создан 6 июня 1999 года на основе решения учредитель�

ного собрания, во время проводившихся в Тулузе Информационных дней на

тему «Достойно жить изо дня в день». Под таким лозунгом и был написан до�

кумент о создании ПМС.

Сначала ПМС возглавлял хирург и ортопед профессор Танги. Он вел работу

в нескольких направлениях, например, составлял анкеты по разным аспектам

поведения девочек с синдромом Ретта.

В начале 2001 года президентом ПМС был назначен Филипп Костка. В 2002 го�

ду благодаря двум родителям – членам Административного совета деятельность
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ПМС получила новый импульс в связи с подготовкой пособия для родителей,

а также данной книги. Журнал «Психомоторная терапия и исследования» вы�

пустил в 2002 году специальный номер, посвященный синдрому Ретта, под

редакцией Филиппа Костки. Эти и другие инициативы помогают людям узна�

вать о специализированных формах ухода за детьми с синдромом Ретта.

Члены ПМС постоянно участвуют в ежегодно организуемых Информационных

днях. Обмен опытом в рамках рабочих групп или неформальные беседы за чаш�

кой чая всегда очень полезны для родителей и специалистов.

Кроме того, члены ПМС организуют стажировки для родителей. В конце 2003

года состоялись 4 стажировки, посвященные темам «Психомоторное развитие»,

«Повседневная жизнь», «Кормление», «Глотание».

открытое будущее

Конечно, некоторые задачи нам еще только предстоит выполнить, но надо под�

черкнуть качество работы и ответственность специалистов, которые в свое сво�

бодное время трудятся в ПМС на благо детей с синдромом Ретта и их семей.

На сегодняшний день работа ПМС необходима и востребована как никогда.
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Деятельность Ассоциации

Поддержка семей посредством обмена опытом и обеспечения необходимой информа-
цией является главной задачей ФАСР. Выполнение этой задачи осуществляется благо-
даря изданию журнала Ретт Инфо, организации ежегодных Информационных дней, про-
ведению встреч на региональном уровне, постоянным телефонным переговорам, работе
в сетях Интернет и Интранет, проведению учебных стажировок, организации акции
«Весна синдрома Ретта».

Ретт Инфо

Издание выходит тиражом 1500 экземпляров 3–4 раза в год. Ретт Инфо – это

журнал для семей�членов ФАСР и их единомышленников, для Департаментс�

ких комиссий по специальному образованию, Департаментских управлений по

делам здравоохранения и социального обеспечения, Университетских больнич�

ных центров и других крупных больниц, для Медико�педагогических институ�

тов, Институтов двигательного обучения и Домов специализированного ухода

во Франции, а также для некоторых бельгийских и швейцарских учреждений

и ассоциаций синдрома Ретта по всему миру. Ретт инфо также получают неко�

торые политические деятели.

В издании появляются публикации на такие темы, как «Семья и синдром Рет�

та», «Для чего развивать психомоторику?», «Пособие на услуги по специально�

му образованию», «Информационные дни», «Тревоги специалистов», «Различ�

ные виды специализированных учреждений, «Для чего нужна эрготерапия?»,

«Супружеская пара и ребенок с множественными нарушениями», «Дома спе�

циализированного ухода». Ретт инфо является основным информационным

инструментом нашей ассоциации, он устанавливает интерактивную связь между

родителями, специалистами и членами Административного совета ФАСР.

информационные дни: очень важное мероприятие

Каждый год ФАСР организует Информационные дни (проводятся в выходные).

На это мероприятие собираются семьи – члены ФАСР, специалисты и все же�

лающие. Во время Информационных дней проводятся конференции и обсуж�

дения тем, интересующих семьи, а также ведется работа в группах обмена мне�

ниями между специалистами и родителями (работа в секциях). Проводится

также общее уставное собрание Ассоциации.
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Места проведения Информационных дней чередуются: один год – в Париже,

другой год – в провинции. Организация этих мероприятий способствует пло�

дотворному обмену мнениями и информацией между семьями и специалиста�

ми�медиками, представителями парамедицинских профессий и педагогами.

Иногда приглашаются и девочки с синдромом Ретта. Во время мероприятий за

ними обеспечивается должный уход, чтобы их родители могли участвовать в

работе секций или конференций.

Ассоциация помогает родителям принимать участие в Информационных днях,

оплачивая часть расходов (50%) на проживание и участие в конференциях.

региональные встречи

Ассоциация помогает семьям организовывать встречи на региональном уров�

не. Ежегодная октябрьская встреча в Париже стала традиционной. За после�

дние годы было организовано несколько региональных дружеских встреч.

Аня
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использование средств связи

Постоянная телефонная связь

Обычно на телефонные звонки отвечают в главном офисе Ассоциации. Поми�

мо президента в разговорах могут принимать участие и другие члены админи�

стративного совета.

Кроме персональных телефонных номеров, у Ассоциации есть постоянная об�

щая линия. Благодаря консультациям, умению выслушать собеседника, а так�

же благодаря обмену мнениями и совместному решению проблем налаживают�

ся взаимоотношения между родителями и членами административного совета.

Интернет-сайт www.afsr.net

Часто родители ищут информацию о синдроме Ретта в Интернете. Поэтому

было очень важно разработать сайт ФАСР и правильно подать информацию с

его помощью. В материалах сайта сказано, что девочки с синдромом Ретта – это

особые дети, но благодаря качественному уходу они способны развиваться. Их

жизнь и наша продолжаются. Счастье всегда возможно. Свидетельства родите�

лей показывают, что это реально.

письменная документация и юридическая комиссия

Рассылка документов

Члены Медицинского и научного совета (МНС), а также Парамедицинского

совета (ПМС) стараются публиковать свои статьи и предоставлять информацию

о результатах исследований и формах ухода за девочками с синдромом Ретта.

Эту информацию можно найти в журнале Ретт инфо и в специализированных

журналах. Например, журнал «Психомоторная терапия» выпустил специаль�

ный номер, посвященный синдрому Ретта, по просьбе президента ПМС Фи�

липпа Костки.

В ФАСР составляется перечень полезных документов.

Рассылка этих документов является важным направлением деятельности Ассо�

циации, особенно существенным для новых семей, которые обращаются в ас�

социацию, узнав о диагнозе своего ребенка. В остальном рассылка производится

по заявке членов Ассоциации или специалистов, прежде всего – сотрудников

специальных учреждений и структур для детей младшего возраста.

Мы хотим отметить рост числа заявок от специалистов и студентов, обучающих�

ся по профессиям парамедицинского профиля.
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Юридическая комиссия

Члены Административного совета с помощью юристов Ассоциации или волон�

теров отвечают на вопросы семей на добровольных началах. Поступающие воп�

росы разнообразны, они касаются административных проблем, а также про�

блем, связанных с получением пособий на услуги по специальному образова�

нию, на оборудование жилых помещений и т.д.

Анкетирование

Для лучшего понимания того или иного аспекта заболевания члены МНС и

ПМС часто проводят анкетирование. Заполнение анкеты может показаться

скучным занятием. Но это необходимое усилие, поскольку информация, содер�

жащаяся в ответах, очень ценна для специалистов.

учебные стажировки

В 2002 и 2003 году ФАСР организовала 6 стажировок для родителей. Они про�

шли в Париже, Лионе и Бордо. Стажировки проходят в выходные дни. В не�

которых стажировках принимают участие девочки с синдромом Ретта. Занятия

проводят специалисты, члены ПМС, которые хорошо разбираются в пробле�

ме синдрома Ретта и могут ответить на вопросы, касающиеся повседневной

жизни девочек с этим заболеванием.

Родители горячо поддержали инициативу организации стажировок, которые

требуют от Ассоциации значительных финансовых вложений.

весна синдрома Ретта

Весна синдрома Ретта – значительное мероприятие в жизни Ассоциации. По�

добные акции по привлечению внимания общественности к синдрому Ретта

проходят (и не только весной!) на различных площадках. Цель мероприятия

– сбор средств на генетические исследования и работу Ассоциации. Ассоциа�

ция предоставляет помощь организациям, пожелавшим поучаствовать в этом

мероприятии, и дарит им фирменный знак «Весна синдрома Ретта».

Мероприятие включает в себя организацию благотворительных концертов,

распродажу товаров (например, ландышей к 1 мая), уличные шествия, лотереи

и др. Главной целью является привлечение как можно большего количества

единомышленников. Некоторые общественные организации предлагают нам

помощь в организации этого мероприятия.
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магазинчик ассоциации (магазин Ретта)

В магазине Ретта продаются футболки, мячи, наклейки, открытки, нарисованные

девочками с синдромом Ретта, кепки, ручки, значки… Во время проведения

ежегодных Информационных дней открывается стенд с товарами для продажи.

Сейчас рассматривается вопрос о расширении производства наших товаров.
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Синдром Ретта во Франции

и в других странах

Доктор Жерар Нгиен, родитель, врач, представитель ФАСР

в Европейской организации синдрома Ретта

ФАСР поддерживает связь с другими родительскими ассоциациями по всему миру.
Появляется все больше общих проектов, в частности в области научных исследований.

недавно открытый синдром Ретта

теперь известен во всем мире

Синдром Ретта впервые был описан в 1966 году австрийским профессором

Андреасом Реттом. В 1978 году японские врачи представили трех девочек с

симптомами, похожими на описанные Андреасом Реттом. Это осталось незаме�

ченным. В 1980 году шведский профессор Бенгт Хагберг представил резуль�

таты своих исследований и наблюдений за 16 девочками с подобным синдро�

мом. Его выступление привлекло внимание специалистов, другие эксперты

также рассказали о своих наблюдениях (Карин Диас из Лиссабона и Жан Экар�

ди из Парижа). Это стало началом признания синдрома Ретта как специфичес�

кого заболевания. Диагностические критерии синдрома Ретта были установле�

ны в 1984 году и с тех пор пересматривались благодаря усилиям членов Меж�

дународной ассоциации синдрома Ретта (МАСР) (International Rett Syndrome

Association). МАСР была первой родительской ассоциацией синдрома Ретта в

мире. ФАСР была создана позже, в 1988 году.

бурный рост количества ассоциаций по всему миру

Столкнувшись с новым, и кроме того, редким заболеванием (40 новых случа�

ев в год во Франции), родители детей с синдромом Ретта начали создавать ас�

социации семей, единомышленников, ученых и специалистов.

Общие цели ассоциаций синдрома Ретта по всему миру:

1. Предоставление информации о заболевании.

2. Поддержка семей.

3. Развитие исследований.
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МАСР – американская ассоциация, основанная Кэти Хантер

МАСР – главная международная ассоциация. Спонсор МАСР – актриса Джу�

лия Робертс. МАСР финансирует несколько исследовательских программ по

изучению синдрома Ретта в США, это ведущая ассоциация по организации

международных научных встреч. При поддержке МАСР раз в 4 года проводится

Всемирный конгресс синдрома Ретта. Последний раз конгресс проводился в

Куросаве (Япония) в 2000 году. Подобные мероприятия объединяют специа�

листов и родителей, дают возможность почерпнуть новую информацию о син�

дроме Ретта и организовать обмен мнениями между родителями, специалис�

тами и председателями общественных организаций из разных стран.

Настя
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Европейская организация синдрома Ретта (ЕОСР) (Rett Syndrome Europe)

Европейская организация синдрома Ретта – федерация общественных органи�

заций из разных стран Европы. Это европейское сообщество синдрома Ретта.

Главная цель ЕОСР – содействовать созданию новых ассоциаций в странах,

которые раньше назывались «странами восточной Европы». Положение детей

с множественными нарушениями в этих странах оставляет желать лучшего.

Поддержка, оказываемая молодым ассоциациям, позволяет им более оптималь�

но выполнять свои задачи.

Раз в два года ЕОСР проводит коллоквиум для специалистов в области здраво�

охранения и семей – членов недавно созданных ассоциаций. ЕОСР приглашает

на это мероприятие международных экспертов.

Федерация европейских ассоциаций, количество которых растет, по возмож�

ности будет оказывать влияние на европейские решения в области медико�

социального и образовательного законодательства.

развитие международного сотрудничества

Началось новое тысячелетие. Наблюдения за этим синдромом, передающим�

ся по женской линии, а также случаи рождения близнецов и сестер с синдро�

мом Ретта подтвердили гипотезу о генетическом происхождении синдрома

Ретта. В декабре 1999 года, в конце второго тысячелетия, американская науч�

ная группа под руководством доктора Зогби открыла аномалии X�хромосомы в

гене MECP2. Это открытие послужило толчком для развития международно�

го сотрудничества: создания банка данных, проведения рабочих встреч и т.д.

Так, ФАСР ныне предлагает семьям анкету по сбору данных, разработанную ав�

стралийскими коллегами. Создание ассоциаций синдрома Ретта с привлечени�

ем специалистов способствовало плодотворному сотрудничеству. В рамках меж�

дународных конгрессов по детской неврологии были проведены научные сим�

позиумы по синдрому Ретта. На этих конгрессах слово было предоставлено и

общественным организациям.

Во всех международных ассоциациях происходит обмен опытом, достижения�

ми, документами, проектами. Наши методики могут быть использованы в дру�

гих странах, и наоборот.

Синдром Ретта сегодня известен во всем мире. Это заболевание встречается

у представителей разных социальных слоев, национальностей, культур. Во всех

странах таинственный взгляд ребенка с этим заболеванием, так хорошо описан�

ный Андреасом Реттом, побуждает нас к тому, чтобы разобраться в загадке этого

синдрома и… стать добрее.
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Жить и быть
Манифест ФАСР в защиту

лиц с множественными нарушениями

У нас особые дети

Мы, родители, родственники, друзья, медицинские сотрудники и представи�

тели парамедицинских специальностей, объединились и встали на защиту лиц

с синдромом Ретта, поскольку:

– наши дети имеют двигательные и умственные нарушения в сочетании с сен�

сорными и неврологическими расстройствами, что влечет за собой серьезные

ограничения их автономии;

– несмотря на позитивное изменение взглядов на людей с инвалидностью, лица

с множественными нарушениями до сих пор отторгаются обществом, ввиду

своего отличия от других людей;

– мы отстаиваем свою мечту о лучшем будущем для наших детей, мы намере�

ны защищать право на нормальную жизнь для тех людей, которые вынуждены

жить изолированно от общества из�за негласной дискриминации, основанной

на страхе и обывательских суждениях.

Наши дети имеют множественные нарушения

Специфика множественных нарушений влечет за собой полную и постоянную

зависимость во всех сферах повседневной жизни. Наши дети не только не могут

передвигаться, умываться, одеваться, самостоятельно есть, они также не уме�

ют ни говорить, ни читать, ни писать, ни бегать…

Отсутствие навыка коммуникации, ясного и понятного всем языка общения

делает каждого ребенка с множественными нарушениями существом уникаль�

ным, непохожим на других детей. Полное отсутствие самостоятельности при�

водит их к постоянной зависимости; если у них не будет достаточной поддер�

жки, сама их жизнь окажется под угрозой.

Различия обогащают нас

При этом множественные нарушения вовсе не означают отсутствия эмоций,

понимания, жажды жизни.

Наши дети таят в себе сокровища человеческой души, которые отражаются в

их взглядах, улыбках, движениях, в их способности показать нам, что они тоже

являются творцами своей судьбы.
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Они общаются, учатся и проявляют свои навыки, но только делают это по�сво�

ему, особым образом. Знаки их участия в жизни не становятся от этого менее

очевидными.

Проходя трудный жизненный путь, связанный с тяжелой медицинской пато�

логией, наши дети подают нам пример мужества, стойкости и терпения. Все это,

несмотря на сложность ежедневного ухода, открывает перед нами новое жиз�

ненное измерение. Наши дети направляют наше внимание на значимые, суще�

ственные стороны бытия и помогают нам развить в себе важное качество: вни�

мание к ближнему, умение слушать другого.

Мы против того, чтобы люди с множественными нарушениями
были отвержены обществом

Мы должны учиться принимать взгляды общества и бороться за то, чтобы на�

ших детей не воспринимали лишь как носителей патологии. Мы во весь голос

заявляем об их потенциальных способностях, даже если они не проявляются

полностью.

Мы должны так или иначе учиться справляться со страданиями своих близких

(братьев, сестер, бабушек, дедушек), со страданиями внутри семейной пары,

которая находится в отчаянии из�за разбитого будущего, не соответствующего

стандартной схеме жизни со здоровым ребенком. Мы должны учиться превоз�

могать боль, несмотря на собственную слабость и разрушение привычных ори�

ентиров.

Забота о наших детях связана подчас со множеством разрушительных послед�

ствий, она влечет за собой ослабление гражданской, родительской, производ�

ственной роли, поскольку мы вынуждены жить жизнью, полной зависимости и

постоянных ограничений.

Действителен ли для наших детей
фундаментальный принцип Республики – равенство?

Люди считаются равными с рождения и до конца своих дней, но уже на этапе

детского сада и начальной школы наши дети сталкиваются с ужасающей реаль�

ностью! Если для остальных существует обязательное школьное образование,

то для наших детей часто просто нет мест, поскольку не хватает специальных

образовательных структур. Они не имеют права учиться только потому, что так

непохожи на других?

Во взрослом возрасте их жизнь часто сводится к поиску случайного места в

специализированных учреждениях, где им остается только скучать, несмотря

на усилия специалистов и знающих, заинтересованных сотрудников, добрая во�

ля которых наталкивается на нехватку средств. Наши дети не имеют права на

специализированный уход только потому, что так непохожи на других?

Мы выступаем против подобных ограничений и отсутствия выбора.
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Лица с множественными нарушениями являются частью общества

Интеграция, за которую ратует общество, – показатель прогресса для мира лю�

дей с инвалидностью в целом. Интеграция предполагает адаптированность и

доступность «обычной» среды: благодаря этому компенсируется инвалидность.

Но как быть с теми детьми, которые совсем не могут быть интегрированы в

школах или на специализированных рабочих местах, состояние которых невоз�

можно компенсировать, поскольку объем нарушений слишком велик?

Если система социальной защиты государства исключает тех, кто вследствие

своих множественных нарушений не может быть интегрирован даже в специ�

ализированных учреждениях, тогда можно сказать, что эта система не додела�

на. Это все равно как если государство сказало бы, что таким людям лучше во�

обще не появляться на свет!

Люди с множественными нарушениями имеют право на полноценную интег�

рацию в обществе. Эта интеграция должна быть обеспечена с учетом их спе�

цифических потребностей. Мы просим лишь средств, условий и прав для на�

ших детей, которые должны быть частью человеческого общества.

Признание особого статуса человека с множественными нарушениями –
решительное требование!

Подчеркивая специфический характер множественных нарушений, к которым

относится и синдром Ретта, мы просим о введении официального статуса для

людей с подобными заболеваниями.

Этот статус будет основной защитой, учитывающей специфику множественных

нарушений. Он нужен для того, чтобы ребенок, а затем взрослый с множествен�

ными нарушениями мог постоянно пользоваться медицинскими и образова�

тельными услугами, вне зависимости от возраста, а также развиваться без лиш�

них страданий и ухудшения своего состояния.

Введение статуса – это:

– возможность определения заболевания на ранних стадиях и диагностика,

которая автоматически дает право на медицинский и парамедицинский уход и

специализированные образовательные услуги. Для этого необходимы серьез�

ные медицинские и фармацевтические исследования.

– единая система прав и компенсаций на всей территории страны, которая при�

дет на смену разрозненным и часто незаконным решениям департаментских

или региональных административных структур; создание системы, при кото�

рой родители не будут вынуждены постоянно подтверждать инвалидность своих

детей.

– создание единой общегосударственной системы ухода в специализированных

учреждениях. 24 приложение к закону предлагает комплекс развивающих ме�

роприятий для ребенка с множественными нарушениями, однако оно далеко

не всегда реализуется в учреждениях.
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– создание достаточного количества структур для воспитания ребенка с множе�

ственными нарушениями в адаптированной среде с целью его социализации в

домашней и школьной жизни.

– создание естественных условий для перехода из одной возрастной группы в

другую (ребенок�подросток�взрослый). Даже если человек с множественными

нарушениями развивается и морально адаптируется к разным этапам своей

жизни, он остается полностью зависимым и в 10, и в 20, и в 35 лет. Уход за

таким человеком и качество этого ухода должны быть постоянны как в воспи�

тательном, так и в социальном плане. Для продолжения процесса социализа�

ции и развития человека с множественными нарушениями необходимо создать

достаточное количество специализированных структур, предназначенных для

взрослых.

Остается еще слишком много родителей, разочарованных низким уровнем ухо�

да за взрослыми и даже его полным отсутствием, которые надеются, что их

ребенок покинет этот мир раньше них.

Для особенной судьбы мы просим достойной защиты!

«Люди с множественными нарушениями являются самыми отверженными

среди отверженных. Однако когда узнаешь их близко, когда открываешь

навстречу им свой разум и сердце, то начинаешь понимать, что это – полно�

правные личности. Их эмоциональная чуткость сочетается с удивительной

интуицией, а потенциал их развития, несмотря на ограничения, часто

не оправдывает пессимистичных прогнозов, которые до сих пор нередки.

Но когда, используя различные средства, мы стараемся ухаживать за ними,

понимать их и любить, они могут делиться с нами лучшим, что в них есть».

Профессор Станислас Томкиевич
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Марина Иванова:

взгляд из Коврова
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История Маши

с момента зарождения

до 2 лет 8 месяцев

(из дневника)

Моя Машка зародилась в июле. Я очень долго ждала этого и была счастлива. Я

чувствовала себя хрустальной чашей и каждый день жила как последний. И как�

то быстро ушло на задний план то, что еще совсем недавно мне ставили беспло�

дие, обещали операции, что май�июнь я пролежала в гинекологии и принима�

ла физиопроцедуры, витамины, антибиотики, гормоны и в конце продигиозан.

Я упорно ждала и приближала свою первую беременность. И вот теперь я уже

не «я», а «мы».

Я тогда еще для Машки написала много иронических стишков. Вот некоторые

из них.

Неопытный пылесос
Я – гремучий пылесос!

К занавеске я присос!

Помогите малолетке!

Выньте штепсель из розетки!

SOS!

Старомодный таракан
Жил на свете таракан.

Был он в бизнесе профан.

Он хранил в консервном банке

Выдох счастья, след от ранки,

Солнце, снятое с перил,

Запах кляксы от чернил,

Гребешок морской волны,

Взгляд пронзительной Луны,

Пузырек тишайших слез

И туман вечерних грез.

Где�то на 20�й неделе я подхватила аденовирус и быстро с этим справилась. Маш�

ка зашевелилась чуть позже, чем написано в книжках, но, дав о себе знать, не

давала уже о себе забыть.

Я перехаживала все сроки, и роды стали стимулировать.
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Обратила сразу же на себя внимание особая бледность кожных покровов. 3 кг,

48 см. Наутро я ее уже кормила. Она была сильной, жадной, отечно�узкоглазой,

спокойной на фоне других детей.

Выписались домой дней через 10, и началось очень тяжелое время. (В выпис�

ке было примерно так: перинатальная энцефалопатия, отечный синдром II ст.,

атетоз, перекрест ног).

1–3 мес.
При засыпании быстро мотает головой из стороны в сторону.

При сосании вдруг резко неожиданно запрокидывает назад голову, не отпус�

кая соска, сильно выгибаясь дугой. (Да и спала часто выгнувшись.)

Кормление – сплошная мука. Почти каждый раз срыгивает, и не 2 ст. л., а по�

чти все. И никакие «столбики» не помогают.

Сон чрезвычайно плохой, как бумажка. Может много плакать и совсем не спать.

Стул частый, зеленый.

В 3 мес. еще плохо держала голову. В 4 – хорошо.

Любит купаться и гулять. Нормально поправляется.

5 мес. – Хорошо гулит, хватает и играет с игрушками. Совсем не болеет про�

студой, хотя много путешествуем по гостям. Даже если шепотом позовешь –

поворачивает голову на свое имя и смеется.

6 мес. – нет желания ползать, упираться на ножки. Любит наблюдать за моим

лицом, за проделками языка, за сменой звуков. Есть любимая игрушка – овца

– чешет об ее уши свои десны.

Невозможно ходить на прием. Плачет, не дает себя трогать, протестует до рво�

ты. Не принимает чужих людей.
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Осмотр невропатолога: все нормально, особенности индивидуального развития.

Сделаны все прививки.

8 мес. – сидит хорошо, держит спину, но сама не садится. По полу, по дивану

крутится с боку на бок. Может из одного угла в другой так прикатиться. «Пе�

рекати�диван» дразнили. Если хочет игрушку, стоящую вдали, нет побудки

ползти. Подтягивает к себе хитро материю и вместе с ней игрушку.

Осмотр невропатолога. «Общая гипотония мышц». Назначен массаж, водные

процедуры.

9 мес. – 4 зуба.

10 мес. Ба�ба, га�га, ка�ка, ма�ма.

Пищит слоником и дразнит его высоко – низко.

На вопрос: «Пойдешь к маме?» – по дуге сгибается в мою сторону с хитрой

улыбкой. Знает, где у мамы можно покушать.

Деловито занимается с игрушками. Тестирует их на наличие дырочки, на звук,

если прижать�нажать, на звук, если потрясти, на вкус.

Любит воду. Протест при вынимании из ванны.

Любит всякий ритм. Молниеносно подхватывает и дрыгается лежа ли, сидя –

неважно.

Любит раскачиваться вместе с коляской из стороны в сторону или катить, рас�

качиваясь телом, коляску вперед.

Страшные запоры.

11 марта 1994 г. – довольно длительное время сидела в неудобной позе в коляс�

ке, глядя в одну точку. Очень взрослое лицо.

На картинках знает, где киса и мячик. Хочет взять пальчиками.

Знает, где написала а�а. Показывает мокрые штанишки. Не просится.

11 мес. – садится сама из положения на животе, подвигая вперед ноги по сол�

нышку.

Мама, папа, баба, дядя, яди, бабап и производные. Играет слогами как хочет.

Очень плохо спит и сама не какает.

Заиграла музыка – восторг, кончилась – крик.

Все – в рот.

Не ползает. Только крутится – перекатывается. Знает у мишки глазки, носик,

маму, где папа, где тетя, где баба.

Любит подолгу смотреть человеку в лицо, не терпит очков, стаскивает.

Любит грызть огурец и чмокать. Любит рассматривать книжки.

Вожу смычком по струнам – скулежно подвывает. Любит играть с глазами ку�

кол и людей.

1 год
Ни разу не простужалась. Закаливаем ножки холодной водой. Отвод от приви�

вок: из�за второй беременности перестала кормить.

Играет «ладушки», «сороку», при крике «Шу» – кладет ручки на головку.

Любит кидать что�нибудь в банку и доставать.



192

вз
гл

яд
 и

з 
Ко

вр
ов

а

Перекатывается, почти не упирается ножками.

В любом положении пляшет под ритм.

Может 3 часа подряд заниматься с тряпочками.

Спит плохо. Засыпает, стоя на четвереньках.

«Складной ножик». Может полулежа в коляске положить ноги рядом с ушами

на подушку и попеременно сосать то один, то другой большой палец на ногах.

Любит снимать с себя одежду.

Много болтает своего, но за мной не повторяет. Говорит «мама», «баба», но по

назначению не обращается.

1 год 2 мес.
Три страшных недели в стационаре. Лечим гипотонию и обнаруженный дис�

бактериоз. Сдаем анализы. Моча – хоть пей. Кровь – хоть в космос лети. Ко�

лем витамины В и пирацетам. Первые 3 ночи не спали вообще.

Любой белый халат – опасность! – вжимается в меня и визжит, даже если ее не

трогают.

Снимаю штанишки меняться – визг – ждет боли.

Боится любого резко приближающегося лица

Электрофорез, парафин, ванная – плач, до рвоты. Пробовала отказаться. По�

лучила нагоняй от медиков за мягкотелость. Надо же лечить!

На глазах за короткий срок перестала разговаривать вообще.

Пришли навестить родные – никакой реакции.

Трудно рассмешить или обрадовать. Почти не улыбается.

Пришли домой. Поняла, что дом. Очень радовалась: кружилась и прыгала.

Слегка опирается на ножки. Но не произносит слов. Не знает, где – кто, не

показывает мячик.

1 год 3 мес.
Начала ползать, как гусеница. Хорошо ест.

Боится снимать штанишки, боится горшка, боится бегунка, не отзывается на

Машу, не играет «ладушки», «сороку».

1 год 6 мес.
Часто задумывается, уплывает. Не слышит обращения к ней, не отзывается.

Часто смотрит на ручку, где как будто часики: «Сколько времени?» Смотрит в

минуты страха, раздражения, протеста, когда танцует, особенно возбуждена.

Как бесенок ползает по всем комнатам, везде лезет, лижет паркет, отдирает

линолеум.

Стоит начать читать стихи – замирает, превращается в слух.

Умеет вдевать руки в рукава, пытается застегнуть пуговицы.

Любит листать журнал по одному листочку. Возьмет двумя руками, свернет в

трубочку и сосредоточенно по одному листочку отпускает.

У маленькой Наташки ловко выдирает соску и сует себе в рот.
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«Жалеет», наклоняясь головкой.

В бегунке опирается на ножки и едет назад.

1 год 7 мес.
Первые шаги вперед в бегунке!

Сидя на горшке, подъехала к дивану, встала и пыталась на диван залезть!

Целует с чмоком все, что попадается на пути, особенно охотится за тапками.

Подъезжает к пианино, встает на цыпочки и перебирает пальчиками!

Ко всему, к чему расположена, тянется носом. Подолгу смотрит в глаза.

Все в рот. Что�то всегда должно быть в зубах.

Может целый час просидеть в бегунке, жуя шнурок, и наблюдать за моей иг�

рой на ф�но. На быстром пассаже – старается телом успеть за ним. Пауза – и

она замерла.

Сидит ко мне задом. Начинаю топать – оборачивается и смотрит на ноги. Хло�

пать – на руки. Проверено много раз.

1 год 8 мес. Переломный месяц. Вначале подъем.

В первый раз встала в кроватке, в ванне, опять в кроватке, с горшка к дивану.

Весело колыхаясь в пространстве.

Здорово купается. Держит грушу во рту, руками идет по дну, а попа всплыла.

Под музыку раскачивается в стуле и может заснуть, даже если громко.

Теперь спад.

Ухудшение сна до очень плохого.
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NB! Очень часто задумывается.

Очень часто судорожно напрягается на момент шея и лицо. Допустим, откры�

вает рот, тянется к ложке и не дотягивается: по дороге шею и лицо свело судо�

рогой.

Непроизвольно трясет головой.

Часто хватается руками за головку или ушки. После сна иногда накатывает

дрожь. Как�то странно вжимает голову в плечи.

Начало страхов. Боится даже просто сидеть на полу, пытается держаться за пол,

как будто он уходит из�под нее. Боится любого движения вниз, даже плавного.

Не спит.

Отказ от ванны. Боится воды. Отказ от ходьбы. Нет стула, только со стимуля�

цией.

Изредка поползает, изредка сумею посадить на горшок.

23 декабря 1994 г. – первое затмение. Было так. Настояла на долгом, до 16

часов, сне. Такое с Машкой впервые. Сажаю есть – валится, закатывает глаза,

пот, сильная вялость, еле хныкает, почти не реагирует на щелчки пальцами.

Растормошили до ясного сознания.

1 год 9 мес.
Очень много судорожных движений шеи и лица и тряски головой. Нет стула.

Много ползает и ходит в бегунке. Хорошо спит, засыпая под музыку.

Очень ласковая. Радуется Наташке, тянется носом.
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На улицу – каждый день. Спит там.

Дует в свисток и хохочет. Любит слушать стихи и смотреть карточки.

1 год 10 мес.
Судорожных движений почти нет.

Кричит под утро с 4 до 5 в первую половину месяца. Во вторую половину – спит

хорошо.

Боится купаться, но, преодолев страх, купается с восторгом.

На улице спит по 1,5–2 часа каждый день.

Нападают страхи. Постоянно скрипит зубами. Плохо ест. Сильно косит. Появи�

лась агрессивность.

И вместе с тем:

На просьбу дает ручки. Много бегает в бегунке. Много ползает с преодолени�

ем барьеров.

Требует водить, сажать в бегунок. Хочет ходить.

NB!NB!NB!NB!NB! 21–22 февраля. Второе затмение. Первая гипервентиляция. Весь день

Маша беспокоилась. Легла спать в свое время. Все подумали, что она уснула. Но

она очень плохо себя почувствовала. Она сильно дышала. Включили свет, взяли

на ручки. Маша была очень бледна, дрожала, на имя не реагировала, закатывала

глаза и валилась, чуть поскрипывала зубами. Температуры не было. Она была на�

столько вялая, что даже не хныкала. Рвота. Уехали в больницу с подозрением

на кишечную токсикоинфекцию. Лейкоцитоз 15. Через день ушли домой.

Ожесточение страхов. Окончательный отказ от ванны. Общая вялость, желание

полежать.

И так в течение недели.

1 год 11 мес.
Сильное истощение. Постепенно вышли из этого состояния, но по�прежнему

– постоянные страхи (горшка, ванны, стоять). Отсутствие самостоятельного

стула. Очень косые глаза и трясет головой. Много плачет.

И вместе с тем:

Нет судорожных движений шеи. Хорошо засыпает и спит ночью.

Поднимает бегунок, где загнулся линолеум и трудно проехать.

Потрясающе слушает музыку и стихи. Хорошо ест.

Сосредоточенно играет игрушками. В меру своих возможностей берет от каж�

дой что надо и выкидывает.

Отвечает на улыбку. Не боится чужих людей.

2 года
Самостоятельного стула нет. Ночью часто плачет.

Наряду с всплесками возбуждения – резкий спад и слабость в течение дня.

Преодолели страх. Хорошо купаемся. Любит горшок. Не просится.
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Улыбается на улыбку всегда.

Изредка встает на ножки к шкафу. Много ползает, и мы водим ее с полотенцем

подмышками.

Ходит вдоль пианино, держась за клавиши. Дает по просьбе ручки. Хочет ходить.

Любит хлопать дверцами шкафов на кухне. Катает свою коляску. Учится пре�

одолевать порожек.

Более широкая, разнообразная гамма выражений лица. Что�то вспоминает из

болтовни.

2 года 1 мес.
Первая страшная ночь. 3–4 мая.

Уснула только утром. Хохот взахлеб переходил в плач. На руках – дерется, по�

ложишь – плачет. Нападала на подушку и грызла ее.
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Судорожные гримасы, странные искажения движений, во власти эмоций. Вы�

пучивает глаза.

9 мая – скачок. Все время встает в коляске. К спинке дивана. Задирает ногу,

хочет лезть выше.

Не понимает горшок.

Нет�нет, да судорожно исказится ее образ.

Не знает где – кто. Плохо откликается. Никак не среагировала на собаку.

2 года 2 мес. Приступы
Один день ходила за одну ручку.

Любит сидеть в своем углу, «просит», чтобы ее оставили в покое. Книги не

интересуют.

Гуляние плохое. Вяло, безучастно сидит в коляске. Сильная слабость.

Много «лишних движений». Приступы.

Живо реагирует на музыку и свою речь в 9 месяцев.

2 года 3 мес. – июль.

Ушла в себя. Открыт только музыкальный канал. Играет со своими игрушка�

ми у себя в углу и недовольна, когда ее отвлекают на горшок или поесть.

Задумывается. Страхи. Боится ходить и вообще вставать на ножки. Не улыба�

ется.

Очень много приступов, навязчивых однотипных движений. На нас внимания

не обращает.

Перестала спать ночами. Обижается, плачет, если заставляют ходить или что�

то там делать.

Падает во время приступов.

3 августа. 2 года 4 мес.
Москва, ЦКБ.

Удивительно легко приспособилась и перенесла смену обстановки.

Любит детей, выделяет их, тянется к ним.

Не хочет ходить, а ползать негде.

Много приступов. Мочегонные не снимают.

С 18 августа – фенобарбитал. Улучшение, почти избавление от приступов на

неделю и вновь их атака. Ацедипрол.

Ходит как сосиска, вихляется за коляской. Ходит чуть бодрее, если скандируешь

стихи. Лучше ходит, если что�то грызет или жует.

Откликается на «Машу» редко. Чаще занята своими игрушками.

2 года 5 мес. Сентябрь.

Был всплеск в течение одной недели: Маша смело ходила за одну ручку, «при�

ставала» к детям.

И – постепенная потеря оптимизма. Говорит лишь «аба».
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5 дней, с 15 по 20 октября – не было приступов.

А 20 октября – очень сильный, глубокий, длинный приступ, нервные тики глаз,

шеи, лица.

Практически не ложится спать.

2 года 8 мес.
3–13 ноября 1995 г. – нет приступов.

Резкий уход и резкое возвращение.
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Избранные письма

Январь 1996

Здравствуйте, дорогая Маша!

Сети материнства настолько опутали меня, что я не могла сесть написать 100

писем, как обещала, а пишу вот это первое, очень подробное, и надеюсь, что

кончу его раньше, чем попаду в сети сна. Я сплю с удовольствием и восприни�

маю эту часть жизни, как награду.

За это короткое время на Машку выпала масса испытаний: материнским усер�

дием, болезнью, беспробудным, сутками, сном и т.д. Но все по порядку.

Мы очень удачно доехали домой. Машка всю дорогу спала, изредка просыпа�

ясь. Она узнала дом. Узнала ту бабушку. Я почувствовала прямо, что она поня�

ла дом и свою кроватку.

До 30 декабря (приехали мы 16�го) каждый день я делала массаж, как научила

Вероника1, и ванную с контрастным душем на позвоночник. Сам массаж и вод�

ные процедуры, мне кажется, Машка переносила нормально. Только во время

контрастной атаки всегда начиналось затмение2. Контрастный душ нам поре�

комендовала Ада Михайловна3, но нам все�таки пришлось отказаться от него.

Вообще, к Новому году плохое состояние у Маши нарастало. Она вся ушла в

свои движения и отдалась своим «ветрам»4 . Появилась масса новых нервных

тиков. По ночам стала плохо спать, просыпаться со слезами, и вообще, отказ

хоть от какой�то радости. Затмения сменяли друг друга и становились все глуб�

же. И в конце концов Маше надоела вся эта жизнь, и она ушла в тяжелую «бо�

лезнь» без признаков простуды. Ровно 1 января. 39° с лишним держалось три

дня. Мы отказались от всех лекарств, и от противосудорожных в том числе.

Полеживали в прохладной водичке и много пили всякую траву. Тяжесть ушла,

и 4, 5, 6, 7, 8 – пришел сон. Маша просыпалась в течение суток 1 раз затем,

чтобы поесть, причем с волчьим аппетитом, и снова залечь до следующего утра.

Последние три дня это стало вызывать опасение.

И, как обычно, с наступлением болезни, особенно с высокой температурой,

Машка как будто обновляется и здоровеет. С 1 по 8 января я не видела ни од�

ного затмения, ветра, ручки забывают плохие привычки, а глаза, хоть и в тума�

не, а смотрят правильно. И чем выше температура, тем здоровее она кажется.

С очень умным и серьезным лицом она воспринимает свою болезнь.

1 Специалист по лечебной физкультуре и массажу.
2 Эпиприступы.
3 А.М. Тимофеева – педиатр, автор книги «Беседы детского доктора».
4 Гипервентиляции (приступы учащенного глубокого дыхания).
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Прошло и это. Машка сейчас другая, совсем другая. Она стала радоваться мне

и всем. Всегда откликается и улыбается, внимательно слушает, как�то пытает�

ся понять. Пришло ощущение, что она пытается понять.

Правда, глаза сейчас опять плохие, в смысле косые. Редко, когда хорошо смотрит.

Лекарств не пьем, только витамины. Затмения случаются примерно 2 раза в

день. После ночного и после дневного сна. Страшные и глубокие, как никогда

раньше. Как будто много маленьких стягиваются в один большой. Во время

«приступа» она даже может пытаться взять протягиваемый ей кусочек хлеба.

Но она ловит воздух пальчиками, взять не получается. После каждого затмения

она сильно плачет. Они стали ее пугать, потому что она почти падает. Теперь,

как только начинается затмение, я беру ее на руки и, крепко прижимая к себе,

читаю ее любимые стихи ритмично.

Разноцветные фонарики в темноте ее очень возбуждают. Сначала она и благо�

даря им правильно ползала, стремясь и осторожничая. Она быстро выучила, что

опасности нет, и стала опять прыгать. Перепробовав много способов обучения,

все�таки я пришла к одному. Безотказно правильно она ползет только по узко�

му пространству, и как только участок чуть пошире – прыгает, захлебываясь.

Пока прыгать ей удобнее.

Так что мы или сдвигаем мебель, или я хожу за ней с двумя длинными палка�

ми, ограничивая дорожку. А на палки вешаю всякие заманихи.

Машка здорово грызет яблоки и морковь. Любит шоколадку. Чуть�чуть дашь,

так она еще у меня в руках ищет, ладошки раскрывает, берет сама (чем мень�

ше кусочек, тем труднее взять). Не всегда получается донести до рта.

Начинает плакать, когда плачет Наташа1. Они хорошо вдвоем играют на дива�

не. По моей просьбе Наташа не дает Маше во рту держать игрушки, вынима�

ет и дает ей в ручки.

Машка, в знак особого расположения к человеку, морщит нос. Это надо заслу�

жить.

Хотела закончить письмо, но не получается. Состояние наше меняется неожи�

данно и в переменах неоднозначно. Вот прошло 5 дней, сегодня 19�е. И за эти

пять дней настолько выросло доверие Маши ко мне, что, когда мы возимся на

диване, она позволяет вертеть себя как угодно и не боится. Для пущей уверен�

ности ей надо после каждого фортеля меня лизнуть в щеку или ткнуться носом

в лицо. Если выбрать удачный момент и не переусердствовать, то она даже

может согласиться чуть�чуть постоять на руках. Сегодня по мне, как по брев�

ну, сползала с дивана на пол без особых проблем. Это огромное достижение –

сползти вниз.

Улицу приветствует потоком красноречия и отсутствием косины. Много пол�

заем. Без палок – все время прыгает и только на суженном пространстве пол�

зет сосредоточенно правильно.

1 Машина младшая сестра, разница – 1,5 года.
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И вместе с безотказной улыбкой, внимательным взглядом и радостью общения

пришли напасти. Что�то случилось с правой ножкой, она отказывается стоять,

только на носочке. Делаем горячие шерстяные обертывания, усиленно ползаем

и махнули рукой – не стоит – и не надо. Опять пришли ветра. Они прямо заби�

рают ее к себе. С ветрами – многочисленные мелкие затмения и крупные. С

этим дыханием, затмениями мы и живем. Смачиваем их еще вдобавок опять по�

текшими обильными слюнями. Но, слава Богу, каждый день приносит знание. Я

знаю, например, что, как только Машка просыпается, ей надо сунуть в рот кусо�



202

вз
гл

яд
 и

з 
Ко

вр
ов

а

чек сахара или что�то сладенькое – очень сглаживается переход от сна к яви.

Как Маша любит новые лица! С новым человеком она успешно ползает и ярче

общается.

В радости ее трудно заставить ползать правильно, она скачет. А грусть не по�

зволяет скакать. Она уныло, с человеческой осанкой, передвигает колени.

До свидания. Пришел конец моему письму.

Февраль 1996

***
Пусть не распознан путь.

И страшен край.

Иди по краю.

Почувствуй остро смысл

Пути, идя

По краю к Солнцу.

Почувствуй лад в душе,

Смотря вперед

Не устрашаясь.

Зовущим станет край

И дорог путь

В Недостижимость.

1996

Размышление в поезде
Учись у стали

Без устали жить;

На бег обречённым –

Устав, устами

Удерживай крик,

В немости заключённый.

20.12.96

Здравствуйте, дорогие Маша и Има!

Мы живем интересно, загадочно и фантастически быстро съедаем свои дни.

Машка загадывает ребусы и не дает маминым извилинам порасти мхом. У нас

много событий, связанных с постижением необычных для Машки ситуаций: мы

придумали себе много разных заданий и я попробую как�то про все рассказать.
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Нашей (т.е. Машки�Наташкиной и маминой) жизни можно только позавидо�

вать. Мы, в основном, представляем гармонию из трех единств и убеждаем друг

друга в том, что жизнь, в первую очередь, состоит из труда. Вот мы и трудим�

ся, и я, благодаря им, знаю, что усталость и отчаяние – слишком большая и не�

допустимая роскошь в моем положении. Но «кому�то» (не буду называть) очень

хочется, чтобы я опустила голову и уронила руки. Потому что весь этот месяц

делалась с Машкой такая сильная работа во всех направлениях, и с каждым

днем все хуже и хуже. И я знаю, стоит только сойти, прекратить все, и ей сра�

зу «похорошеет». Слава Богу, что я знаю об этом и никогда не отступлюсь.

А что хуже то?

1. Несмотря на все усилия, Машка просто увязает в хлопках. Действительно,

ни на минуту нельзя выпустить ее из рук! Из�за хлопков Машка не удержива�

ет игрушек в руках, да и игрушки, видимо, перестали как�то интересовать.

2. По�прежнему, не можем уложить, качаем на руках; если это не делать, пе�

реутомившись и не сумев уснуть, с трудом, наплакавшись, засыпает и в три, и

в четыре ночи и плохо спит.

3. Огромные, длительные приступы, с падениями и судорожными глазами.

Даже не реагирует на контрасты воды. Их особенно много стало в последние

дни: в предснежье, в день снега и сейчас, когда улежался снег.

4. Сдувающие ветры, похолодание покровов, мутные глаза и частое выражение

страдания на лице. Мне иногда хочется придумать себе, что она говорит: Мама,

оставь меня в покое, пусти на самотек. И тем самым сделать себе поблажку.

5. Нет самостоятельных какашек. Несмотря на такую слабительную диету и

качание пресса!!!
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Ничего нового в отрицательном. Ничего пугающего меня. Просто этого отри�

цательного так много!!!

А теперь о хорошем, приятном, главном!

Вероника ахнет, какая у нас спина! Она у нас почти как у балерины, почти как

у Имы. Она теперь не гребешок. Массаж начинается только завтра (был месяц

перерыва), но мы терлись всякими щетками, носили широкие, довольно тугие

пояса, чтобы чувствовать талию. Машка любит, когда я ее тру щетками, зами�

рает даже. Главные наши части: спина и конечности. Причем, предчувствуя

щекотку, Машка заранее подбирает ножку или прячет ручку, что не поймаешь.

Тремся мы всегда в ванной. Об этом (о ванной) надо подольше поговорить. Мы

купались по�разному (весь месяц – каждый день, кроме одного дня, когда вык�

лючили воду), но остановились на такой схеме.

1. Мы наблюдаем, стоя вовне, как набирается вода. Я кидаю игрушки – она их

из воды достает. Лучше всего – пластмассовую палку, большую, воронку и клиз�

менную грушу. Эти вещи любит особенно. Долго достает.

2. Потом много плаваем за какой�нибудь целью. Любит идти по дну руками, со

всплытой попой. Не боится по�всякому переворачиваться. Боится лежать с

вытянутыми вперед руками на воде. Особый восторг, когда она держится за мои

первые пальцы и я ее бултыхаю в воле, как мяч. Тут уж она рефлекторно рабо�

тает ногами, как лягуха. Учимся даже ползать в толще волы. Она понимает: если

«забрать» сразу двумя ногами – просто захлебнемся в волне.

3. И в тот момент, когда она встанет�всплывет на ноги – ей можно предложить

попить из�под крана. Тонюсенькую струйку она видит, пытается взять рукой и

положить в рот. В конце концов она догадалась повернуть от раковины в ванну
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всю «дудку», надеть нижнюю губу, набрать воды полный рот и потом вылить на

себя или проглотить. Любит и то и это. А сегодня, когда у нее полилась собст�

венная струйка – она схватилась за нее руками и чуть не упала. Она в первый

раз заметила, что у нее тоже бывают такие журчащие струйки.

4. Дальше, после плавания, наступает переломный момент, на котором, даже

в очень плохом состоянии, она просветляется. (Как вы правы!) Вы уже поня�

ли. Синий таз и красный таз. Соответственно – вода. Но сначала – проба. Где�

то, чаще в синем, плавает груша. Она ее хватает и всегда кидает в красный и

уж в нем бултыхается. Не заставишь бултыхаться в синем тазу. А потом просто

ставлю ее много раз в синий таз и она много раз вышагивает из него в красный.

Но если еще и зачерпнуть и полить на спинку невзначай каждый раз – она вы�

шагивает из таза в таз гораздо быстрее.

5. К этому времени мы сидим уже час (Наташка балуется послеполуденным

сном), и мы сидим дальше. Время от времени тремся. И рисуем. Вернее, пока

вот что здорово получается. Я рисую кружок в раковине, а Машка, стоя в ван�

ной, тянется и скользящими движениями его «смывает». Но один раз. Во вто�

рой – не обращает внимания. Надо опять поплавать�потереться, встать, и она

опять сразу же обратит внимание и размажет.

6. В начале месяца мы сидели в ванной с красками вместе с Наташкой. Наташка

красила Машку с головы до ног с удовольствием. (Ну и пора уже делать спек�

тральный анализ самой ванны!) Машка мало смотрела и видела. Пришлось те�

перь так: Наташка красит вечером – Машка днем. Красим каждый день. Мама

красит тоже.

7. 1,5–2 часа мы сидим в воде. Потом – кокон1. Не вытирая, завертываю�запе�

ленываю Машку в холстину (она лежит руки по швам, без сил), и тут же спит.

Спит час, даже не шевелится. Приходится будить потом, иначе с вечера будет

колобродничатъ до утра. Вот такие 3 часа здоровья каждый день. Машка никогда

не плачет и не хлопает. Или воды по горлышко, не похлопаешь, или руки по

швам. Если кокон делать вечером – результат прямо противоположный: Маш�

ку охватывает первобытное веселье.

Мы катаемся на лошадях 3–4 раза в неделю!!!!! Бог помогает нам! (Между стро�

чек – с нас отказались взять деньги!) Лошади каждый раз – событие и для нас,

родителей. Мы просто любим их, оказывается.

В первый раз мы катались на очень большой лошади. Я, когда держала Маш�

ку, шла на цыпочках, еле доставала. Это была «Победа» – такая терпеливая,

тяжеловозо�буденовской помеси. Маша каталась лежа, без седла, на улице. Не

боялась. А на следующий раз мы попросили пони. И это был для Машки стресс.

Машка так сильно боялась – трясет ведь как! Но понятно ведь, действительно

Машке нужна маленькая лошадка. У них есть две: Движок и Дебора. Машка по�

1 Завертывание в простыню, как пеленают младенцев (чтобы Маша могла расслабить�

ся и легче заснуть).
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дружилась теперь с Деборой. Движок сильно подпрыгивает. Дебора по длине

чуть больше Маши. Мы соблюдаем все, о чем просил Петя, за исключением то�

го, что не можем ноги согнуть, как надо. Машка сопротивляется и бастует. По�

этому мы не настаиваем. Машка просто лежит на спинке и держится за гриву,

а если захочется «поголосить», то у нее получается «А�а�а�а», в такт лошадиному

шагу. И похлопать тоже не получается.

Машка не прекращает ходить! Одна! (только в последнюю неделю стала как�то

сильно бояться и мы не настаиваем). А так – отрывается, поворачивается, как

хочет, ходит как мишка. Особенно здорово ходит на улице. Смешно держит себя

за рукав, или за грудь, или за шапку. На улице пристает к прохожим, «шоки�

рует» их лукавым взглядом. Очень любит улицу! И тоже не похлопаешь: шуба!

Гуляем каждый день, за редким исключением. Прибегаю к помощи близких.

За ручку вообще не любит ходить. Ручку выдирает. Переждем страхи, убежим.

Кажется, нашелся способ научиться ползать 100%�но? Он отснят, но не подтвер�

жден многоразово из�за несовершенства конструкции. Поэтому я не буду преж�

девременно его описывать, но что�то получилось, это точно.

С хлопками как�то пытались справиться, замещая пустое пространство между

ручками огромным мячом под кофтой. Ухитряется хлопать над головой! Но и

обнять этот не слишком надутый мяч, пожать его, полизать тоже ведь хочется!

Характер движений изменился. Я понимаю, проблемы этим не решишь (так

же, как и «арестовывать» ручку бесполезно), но ощущения другие.

А сегодня вообще интересный случай. Мы зашили в варежки огромной силы

магнит, Машка хлопнет раз, а чтобы хлопнуть в другой, надо отодрать ручки

друг от друга. У нее было такое удивленное лицо! Никогда не видела! Я испу�

галась, что чрезмерно привлекаю внимание к ручкам, и стала подсовывать же�

лезяки. Железную банку из�под кофе, например. Банка прямо подпрыгнула к

ручкам. Смешно она играла с этими железяками. Мы пробовали зашить маг�

ниты отталкивающими сторонами, но они маленьким боком, а притянутся. Не

было эффекта.

Мы играем с Кроликовым1 в «парус». Вызываем восторг на себя. Простынь, за�

виснув во всю ширь, падает на лежачего испытуемого. А он, дождавшись, сме�

ло скидывает «парус» с себя.

Машка любит, когда в нее кидают слабой подушкой. Иногда под команду «Бух»

падает носом. Чего и добиваемся.

Машка любит доставать кукурузину из кувшина, держа другой рукой кувшин

за ручку, с моей помощью.

Машка любит подбирать кукурузу с пола, нагибаясь за ней, и ей целенаправ�

ленно подбрасывает Наташка.

Кроликов живет со всякими терками на руках, снимает их.

Снимает и кусает тапочки�собачки с рук.

Снимает с головы колпак.

1 Домашнее прозвище Маши.
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Пытается схватить заманчивую бумажку, мама дразнит. Все это стоя, когда она

одной рукой держится.

Любим сидеть на краю стула, на самом краю, когда, если не будешь держаться

за соседний стул – то упадешь. И из�под разных штучек достаем огромных раз�

меров кукурузу. У нас в Коврове, в этом аномальном декабре, стали продавать

аномальную кукурузу – гигантских размеров (с ладонь взрослого человека) и

парадоксальной воздушности. Если ее просто положить на высунутый язык, то

она, полежав, «дота´ет» до крошечки, до «мокрого места».



208

вз
гл

яд
 и

з 
Ко

вр
ов

а

Мы комкаем газету и «окатышами» щекочем себе ключицы. Не достает, но ер�

зает. А слюду вытягивает из�за пазухи зубами.

Месим полмиллиона маленьких пробок в тазу. Откуда они у нас только взялись?

Очень любит играть с пробками. Если отставить таз – обязательно к себе при�

тянет.

Не знаю, хочется еще писать и писать, но уже пятый час утра, и у меня остает�

ся мало времени на накопление бодрости.

Вспоминаем вас каждый день. Особенно вспоминаем просьбу о том, что не

столько физические упражнения, сколько диалог – на первом месте.

Да, забыла сказать. Второй раз Машка лимон не укусит. А при виде красного в

тарелке (свеклы, значит) – сцепляет зубы.

У меня у самой со сном разладилось. Не могу лечь спать, не почитав, а начнешь

читать – засасывает (читаю В.В.Розанова и воспоминания о Зощенко, загадоч�

ном человеке). Казалось бы – так навоююсь за день – покоя бы, а не хочется

спать, с трудом засыпаю.

Желаю себе сна. А вам – не уставать!

Марина

1 апреля 1997

Здравствуйте, дорогие Маша и Има!

Впечатления от жизни переполняют нас, и мы делимся ими с удовольствием.

К вечеру каждого дня меня одолевает падёж. И есть от чего. Мы красим наше

новое жилище разными цветами, точнее, всеми цветами, известными в природе
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при смешении и до него. Мы в ожидании того, что сами скоро пойдем такими

же пятнами и перестанем узнавать друг друга. Маньку тоже к вечеру одолева�

ет падёж. Иногда, образно выражаясь, она может заснуть при виде одной про�

стыни от кокона, и кокона не испытав. Но это редко. Сегодня уже почти 1 апре�

ля. А приехали мы, кажется, 15 марта. За это время Манька не спала два раза.

Один раз сильно плакала. Проснулась у меня на глазах от какого�то испуга.

А в другой раз – просто веселилась напролет всю ночь. Если я больше ничего

не припоминаю – значит, Кроликов спал.

Кроликов ходит семимильными шагами. Он может даже отдавить всем ноги и

не заметить этого. Он умеет крутиться вокруг своей оси и идти туда, куда его

даже не манят. Свой путь. Для подстраховки иногда держится за «холку».

Его можно найти в непредсказуемом месте. Например, в дальней комнате он

интересовался занавесками. Издалека можно было подумать, что занавесками

играет ветер.

Если Кроликов ходит вдоль мебели, можно не бояться, что он перенатрудит

ножки. Если он устает – сразу залезает везде, где можно. Умеет и слезать, пе�

реворачиваясь на живот.

Кроликов может быть очень защищенным. Он научился защищаться. Мы за�

сняли на пленку, как дюжина подушек летела в Кроликова, а он выставлял руч�

ки. Кроликов заливисто хохочет, когда подушки щекочут его. Он сразу колен�

ки инстинктивно подбирает к подбородку, чтобы спасти животик.

Если Кроликов сердится, значит, есть причина. Но, в основном, у него хоро�

шее настроение.

Манька стала зоркая (все заметили!), что касается кусочка хлеба, шоколадки,

бумажки. И не увидит никто, а она даже из щелочки достанет.

По утрам мы лепим из теста. В основном, по просьбе, длинных червей, кото�

рые лезут за шиворот, обнимают за шею и за ногу. Манька рвет, мнет и ест

тесто. Все, как положено.

Манька может выпить море. А что можно подумать, если наливаешь по шейку,

а остается по пояс. Манька очень любит купаться, всплывать кверху попой и в

этот момент пить.

Обливаемся постепенно «почленно», а потом – «ух» – целиком тазы с холод�

ной и горячей водой. Если убрать момент подготовки – всегда отрицательная

эмоция, а так – смеется. Распаренный и веселый. Вода на Машкиной коже

после купания собирается, как роса.

Наташка красит Машку, ванну и себя. А потом всех по очереди трет щеткой.

Манька соглашается.

Кроликов – подопытный. Если ручки арестовываются колготками, а перед носом

кладут кукурузину, перемещающуюся по плоскости, да еще замеряют время

рывка к добыче – значит ставят «опыт». Вернее, предлагают приобрести опыт

познания своих хватающих ручек. (Лично у меня хватательный рефлекс боль�

ше распространяется на половую тряпку, банку с краской и кисточку величи�

ной с дверной проем.)
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Манька даже не дышит, когда сосредотачивается на кукурузине.

Манька гуляет утром и вечером. Заигрывает с прохожими, дразнит всех мака�

ками, брызжет слюнями, смеется, ходит вперевалочку маленькими шажками.

Манька ползает. Много учимся падать. И все равно. Недавний случай падения

был неудачным. Летит на спину.

Учимся есть. Большие куски не ест, через край из тарелки пьет. Всегда попро�

шайничает у тех, кто ест. Ложку ко рту не несет. Сама подносит всегда лицо к

ложке и берет пищу с ложки осторожно. Ложку держит дольше.

Мы купаемся каждый день.

Что мне нравится больше всего, это то, что появилась какая�то ритмичность в

жизни. Постоянно в одни и те же часы Манька спит и ест. Даже если чуть�чуть

днем Манька спит, все равно в 21 или в десятом Манька засыпает.

Манька ест соленые помидоры и маринованный лук.

Письмо получилось сбивчивое. Мысли прыгают и плавно не текут. До свида�

ния. Спокойной ночи!

Марина

10, 11 мая 1997

Здравствуйте, дорогие Има и Маша!

Мы скоро увидимся. Это здорово.

Много раз начатое письмо все�таки хочется написать и кончить его раньше, чем

наступит на меня сон.

Маньку сон валит буквально с ног с наступлением 21 часа. Мы стараемся днем

не спать или, в крайнем случае, сон побарывать. Эти два месяца, что мы дома,

ночи проходят превосходно, т.е. я их не замечаю, Манька спит. Всего лишь три

или четыре раза по непонятным причинам были «вспышки в ночи», но, в ос�

новном, «кокон» со своими замечательными свойствами мне был Помощником

с большой буквы. Помощница у меня и вода. Мы купаемся каждый день по

нашей программе. Неотступна мысль о бассейне. Она возникла совсем недав�

но, недели две, и не отступает. Кроликов умеет не только со всплытой попой

передвигаться. Он умеет совершать лягушачьи движения ногами и собачьи

движения руками. Т.е. руки он теперь делает по�всякому, не жмет их к себе.

Это случилось в один день, в такой счастливый день! Сыграла роль «водяная

лежанка». Нам на Манькин День рождения подарили огромный фигурный

спасательный круг, больше напоминающий водную лежанку из�за своих рюшек.

Манька, лежа на спинке, сразу расслабилась как�то и бултыхала ногами. К со�

жалению, круг везде уже продрался. Жаль, мы так с ним здорово забавлялись.

Манька чирикает что�то вроде «Много дел», «Мама где» и «Много дядей».

Макаки в прошлом.

Манька умеет сама держать большую прозрачную пластмассовую кружку в те�

чение двух или трех глотков. Потом, если мама реагирует, она кружку ловит.

На себя, обмазанную кашей, Манька не радуется. Зато она умеет есть кашу ртом
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с края тарелки, держа тарелку в руках. Правда, в течение одного укуса. Из та�

релки тяжело кашу брать руками. Каша утекает сквозь пальцы, так же исчеза�

ет и банан.

Интересно, Манька знает, что сейчас на нее польется холодная вода из таза. Она

заранее начинает сильно теребить ногами, то есть переступать.

Интересно, как Манька переходит на коленки из положения «сидя на попе».

Она это делает так, как все хотели от нее этого год назад. Опираясь на одну руку,

через бок. Редко она сделает это по�старому. Плохо то, что сидя на попе на полу

она может долго пробыть, очень долго. Можно по�всякому ее завлекать и не

добиться. Порой я жду 40 минут даже в ванной, когда ей захочется с попы пе�

рейти на коленки и задвигаться.
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Если вы меня спросите, есть ли у Маньки приступы, я затруднюсь ответить.

Наверное, бывают. Мы настолько перестали обращать на них внимание, что

даже поэтому их поубавилось. Если с ней играть – их вообще не бывает. А иг�

раем мы много. Мы закидываем Маньку подушками и она защищается. Мань�

ка полюбила мороженое. Мы хотим заснять, как она его ест. Вернее, как у нее

отражается на лице то, как оно тает во рту.

Маньку можно поздравить с первым зажаренным носом и первой майской гро�

зой, первым комариным укусом и с первой съеденной горстью земли.

Маньке нужен батут. Сегодня ей нравилось прыгать на диване (я держала ее

под мышками). Она совсем не боялась. Я ее даже немного подбрасывала вверх.

Она, мне кажется, хорошо чувствовала сегодня ножки.

Маньке нравится, когда именно под музыку я ее бултыхаю, ритмично хлопаю,

двигаю ее ручками в непредсказуемой последовательности.

Маму можно поздравить с отремонтированным жилищем, в котором все – для

детей; с наполовину посаженным садом и огородом – нашим подспорьем. Са�

мое главное, наши друзья любят играть с нашими детьми. С Манькой за это

время переиграло людей больше, чем за всю прожитую до этого жизнь. Так тя�

готивший меня своей необходимостью ремонт обернулся для Маньки счастли�

вой, разнообразной жизнью.

До свидания. Мы с забавным Кроликовым ждем с вами встречи.

Марина

Январь 1998

<…>

Весь октябрь Кроликов сражался с простудой. С не простой простудой, а звер�

ской. Он болел без поднятия температуры (что плохо), с редким поднятием

аппетита и с поднятием своего тела, как тяжести. Простуда то отпустит немного

его и перекинется на Наташу, то с новой силой вернется и спустится ночным

кашлем, от которого Кроликов подпрыгивал всем телом. Наутро она могла об�

наружиться вдруг в заплывших глазах�щелочках или во рту. Кролик с трудом

смотрел и ел.

Наш бедный цветок�Доктор1 отдал всего себя до стебля, но тщетно. (Сейчас он

уже оброс и выглядит бодрым).

1 Про цветок�Доктор Марина позже написала:

«Цветок�Доктор – это каланхоэ. С ним вышла грустная история в конечном итоге.

Поначалу, при первых признаках простуды, две капли два раза в день — неоценимо

избавляли от этих признаков. Через неукротимый чих. Но через какое�то время, не

помню, эти две капли спровоцировали Машкин скоростной отек бронхов. Думали,

совпало. Попробовали еще раз, картина подтвердилась. Избавились от такого «докто�

ра». (Та же история произошла и у наших знакомых. Так что все очень осторожно и

индивидуально.)»
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Манькины глаза сумели вылечить довольно быстро, рот подольше, а вот Ната�

шин глаз лечили недели две. Глаз заболел в одночасье. Место глаза преврати�

лось в спелый персик буквально на глазах. Все это сильно пошатнуло мое вы�

сокое мнение о себе, в смысле, быстро справляться с такой мелочью, как нача�

ло простуды. Мой организм, не сумев вынести внутреннего разочарования, об�

нажился и сдался с t 40°. Потом все было как обычно раньше: 5 дней 40° – 5 дней

35,9° «плашмя». Обидно. Без меня Кроликова никто не обливал, а у меня сил

поднять его не было.

А так Кроликов купался и обливался каждый день, и когда болел. Интуитивно

я меняла ход процедуры в зависимости от его состояния: сокращала длитель�

ность и количество тазов, полных вечной мерзлоты.

В глубине души я признавалась себе, что слишком далеко зашло и без помощи

лекарств не справиться.

Но Кроликов все�таки победил. Нос подсох, кашель ушел. Простуда замешка�

лась лишь в верхнем дыхании, Кроликов может выкашлять ее, только когда

расплачется. Но по этой причине мы не доводили его до слез. Так Кроликов

жил и не выкашливал. Наши картофельные прогревания стали частью жизни

до середины ноября.

По прошествии времени я думаю: что же все�таки делалось не так? Почему мы

так долго не могли справиться?
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Как Кроликов купается.

Ему везет. В чем он только ни купался: и в свекольном соке, и в крапиве, и в

душице, и в ментоле, и в валерьянке, и в самом настоящем море. Мне показа�

лось даже, что он принюхивался.

Чтобы Кроликов осознавал, где он и что с ним, надо выждать время: минут 40

или час. Так долго он привыкает. Если подождать, то дальше он будет в воде

скакать и брызгаться, болтать и смеяться. И даже появится опасность затопле�

ния нижних семи этажей.
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Привыкательное время проходит обычно в сидении на одном месте в одной

позе с непрекращающимися отлетами. Но мы, конечно, не позволяем быть

такому безобразию. Кроликов знает. Он ложится на руку ко мне животом, и мы

плаваем со всплытой попой и вытянутыми вперед руками. Он так расслабля�

ется, что, по�моему, забывает, где он, и даже тянется, как после сна.

В периоды особого страха купание сильно осложнилось. Он просто на полу

боялся сидеть, хватался за пол руками. Тем более боялся сидеть в колышущейся

воде, пусть мелкой. Только вцепившись в меня и не отпуская. Обливания осо�

бого эффекта не давали, своего обычного оживляющего эффекта.

Как же потом сильно чувствовалось, как Кроликов наслаждается горизонталью.

Лежит, как звезда, руки�ноги враскидку и не думает хлопать. Мы учились вста�

вать в воде, держась за специально сделанную для Кроликова ручку. Кроликов

понимает, что она надежнее моего пальца. И если что, предпочитает ее. Если

нам удавалось встать на ножки хотя бы раз, то в остальные разы он вставал бо�

лее легко и доверчиво. Никакие завлекалочки не помогали преодолеть неже�

лание встать на ножки самому. Порой складывалось чувство, что Кроликов во�

обще не знает, что у него есть ноги. Потому что, если его пощипать ниже ко�

ленок какое�то время, то он встает почти сразу (естественно, после моей ладош�

ки под попку. Сам по себе Кроликов не встал в воде ни разу).

Кроликов знает таз, из которого на него падает лавина. Не боится и не плачет.

Дрожит и визгает (такого слова нет, но Кроликов все равно «визгает»).

Кроликов любит полоскать белье со мной. Очень любит. Сидит, радуется. Сам

лезет за тряпкой. Достает специально для него полощущиеся предметы. Очень

любит перешагивать из таза в таз. Раньше так не любил.

Плавая в ванной, любит охотиться за яблоками и есть их.

<…>

Был период (весь декабрь), когда день поломался пополам: до массажа и купа�

ния и после. Про декабрь можно сказать, что только вода ставила Кроликова на

ножки и приводила в себя вообще (ни про октябрь, ни про ноябрь этого не

скажешь).

Массаж, я бы сказала, мой массаж с пристрастием, Кроликов переносил вдох�

новенно стойко. Большую роль сыграла Наташка своей возней и обезьяннича�

нием. Я одну ногу тру, она – другую. И лезет к Машке, отвлекает. Так что мас�

саж состоялся успешно.

Мы учимся с Машей перекладывать шишки из таза в кувшин. Одной рукой

Кроликов держит кувшин, другой – перекладывает, беря по одной шишке, и

роняет ненароком в кувшин, да еще заглядывает вовнутрь. Причем, обратное

действие получается хуже.

Кроликов полюбил рассматривать картинки и надписи. Лица ´ в профиль Кро�

ликов не замечает. Но если это – портрет «глаза в глаза», принимает за живое

и общается, как с живым лицом, тыкая в него носом.
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31 утром и 7/I утром мы устроили праздники. Для детей и для детей и взрос�

лых. Было много народа. Все рядились. Кролику сшили костюм Зайчика, На�

ташке – Обезьяны, я вымазалась в негра в соответствующем одеянии, были

Айболит, Снегурочка и Дед Мороз и просто люди с длинными носами, скорее

странными носами. Кролик вместе со всеми водил хоровод, он ожил просто.

От меня поначалу отшатывался, потом узнал, привык и вымазал об меня свой нос.

Кроликов узнает меня. Вот он, например, проснулся, но еще где�то там. Заме�

тив меня, мой растянутый в улыбке рот, он сразу же в ответ улыбается. Так

стало всегда.

Теперь Кроликов веселый. Пусть не такой смелый, но очень веселый. Я его про�

сто доводила до здорового смеха своими приставаниями и оживляющими звуками.

Если я ему «угрожаю» козой, он сразу хихикает, группируется и бодает мой

живот.

А если на него «нападает» Царапыч с шевелящимися пальцами – он замирает

от восторга и страха, и глазами стреляет то на одну мою руку, то на другую, и

лицо делает таким предчувствующим: и страшно ей и весело. И тоже группи�

руется, отталкивает моих Царапычей.

Еще Кролик любит играть с подушкой. При слове «Бух» «ныряет».

Дописываю, будучи в Москве.

Мы приехали вечером, в разгар иллюминации. Кролик, забыв впасть в состо�

яние, моргал и вертел головой. Вот ведь как.
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Пока тютюшкаемся на диване, смеемся, все хорошо. Как только ставлю на нож�

ки походить или к коляске – сразу отлетает и холодеет. Все чаще замечаю, что

«состояния» привязаны к отрицательному.

В относительном комфорте они не возникают.

Контакт – священное слово для нас.

Март–апрель 1998

<…>

Любит играть с лицами. Берет в прямом смысле меня за лицо и обращает к

себе: «Давай играть».

Я рядилась старушкой и скрипучим голосом рассказывала о своих болезнях, –

Кролик просто заливался. Меня не сразу узнал. Очень заинтересовался. Потом

я «грабила банк» в черной колготке на голове специально для Кролика. Кро�

лик сначала сильно испугался, отворачивался, чтобы не видеть этого кошмара.

Не доверял: голос мамин, а лица нет. Долго не доверял, потом понял. Это надо

было видеть.

<…>

Событие произошло 11 апреля. Кролик дает ручки. То одну, то другую. Или

вместе. Это уж как попросишь. Иногда сосредоточенно изучает мою протяну�

тую руку на предмет съестного, как мне кажется. Дает или вяло, из�за спины с

виражом, или небрежно бросит свою ручку в мою и сразу же отдернет.

Мама, неуклонно прогрессирующе, приобретает навязчивости.

С момента первого давания ручек с удовольствием, обнаружения этого собы�

тия то есть, мамин лексикон, неожиданно сильно оскудев, стал ограничивать�

ся тремя словами: дай; ручку; Маша.

И целыми днями даем и даем, даем и даем. Пока не придет кто�нибудь добрый

и не спасет бедного Кролика.

Хорошо ест и охотится вдоль мебели за кукурузой.

Произошло первое увиливание от «Дай ручки». Кролик помнил, что сзади по�

душки, и каждый раз, вместо того, чтобы ручки давать, валился на спину, а по�

том валился набок и зарывался в подушках лицом.

Кроликов – умник.

6–7 ноября 1998

Здравствуйте, Маша!

Или лучше: Маша! Здравствуйте!

Сейчас третий час ночи – подходящее время для мемуаров. Вокруг простран�

ство более или менее стабилизируется, и мысли, если приходят, все�таки не так

прыгают.
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Сегодня причиной моего сверхэмоционального взрыва послужили два события.

Во�первых, выпал первый снег. (Наташа восхищенно на улице трогала его вез�

де, где можно, мечтая о «бабе» и удивляясь, что даже «забор оделся».) И, во�

вторых, совпали два движения: горячей воды в кране (которая до сего дня по�

являлась в редких случаях по ночам) и в батареях. Вообще�то получилось ло�

гично: похолодало снаружи – потеплело внутри. Действительно, сделать счас�

тливым человека очень легко. Если подчиняться закону радости тому, что есть,

то мы радовались газу и свету. И поэтому жизнь свою располагали вокруг пли�

ты или лампочки. Труднее всего было по ночам. Но прожиты и они, эти «зной�

ные» ночи. Дети потихоньку выздоровели на фоне моего чудобогатырского здо�

ровья. Манька прихватила из Москвы с собой простуду и поделилась с Ната�

шей. Заболели они одновременно на следующий день по приезде. Лечились как

всегда редькой с медом, закапывали в ноздри цветок, который вырос уже по�

чти до потолка и все норовит упасть с окна, бедный. Пытались парить и обли�

вать ноги и на ночь – горчичники. (Наташа, не зная еще «Алисы…», решила,

что от горчичников огорчаются, и отказалась).

Круглые дни – в шалях и валенках. Вот такая зимовка перед зимой.

Кроликов целыми днями очень занят. Он или варит со мной, или стирает с

папой, или у него – «занятия». Наташа – часто в «командировках»: то у одной

бабушки, то у другой. Но это мимолетно, надолго не застревает нигде. На воп�

рос вчера «Чем ты занималась?» ответила: «Писала слово “папа” с капризами».

Наташа заметно много стала рассуждать о жизни и смерти, например, проходя

мимо большой глубокой лужи: «Если маленькая девочка будет гулять одна, утонет

в этой огромной луже, и больше ее никогда никто не увидит. Вот какая жизнь…»

С Манькой у нас есть ряд обязательных заданий на каждый день. Это 1) кор�

точки, 2) «Ехали�ехали», 3) на время ходьба в разных ботинках, 4) ползание по

буеракам, 5) за кукурузой вставание, 6) массаж ножек в очень согбенном виде,

7) пирамидка.

О пирамидке хочется побольше. Эту пирамидку я купила в Москве в последний

день. Стаканчик – в стаканчик – в стаканчик… Манька выделяет эту игру. Она

просто любит ее. Снимая один с другого, Маша какое�то время ощупывает каж�

дый цвет, и я пытаюсь делать так, чтобы она мне его дала на ладонь. И строю в

стороне пирамиду. Медленно в сторону веду каждый стаканчик, чтобы она ус�

пела проследить, а я – прослезиться от счастья, как она хорошо следит. А по�

том по слову «бах» пирамида ее ручкой разрушается в мелкие дребезги. По�

том с моих ладоней ей предлагается выбрать один из двух. И тут началась ве�

ликая хитрость. Долгое время (полчаса почти) она все время выбирала желтый

стакан (из разных рук, внизу и вверху). И когда я попросила на все это дости�

жение посмотреть Володю – желтый стакан не был выбран ни разу! И так каж�

дый день. Как только дело доходит до третьей пары глаз – достижение камуф�

лируется. Все эти дни я живу на правах зрелого вруна.

Сегодняшний день знаменит преодолением. С сегодняшнего дня Маня опять

возит коляску, толкая ее вперед (есть свидетели). Был разработан план жиз�
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ни коляски вместе с нами. Она с нами «варила», толклась в ванной, «сикала»

рядом и даже «ела». С утра любое мое побуждение положить Манькины руч�

ки на ручку коляски воспринималось моментальным дрожанием, подгибанием

ног и нежеланием вообще смотреть в ту сторону. Но постольку, поскольку мы

все время натыкались на нее, то и привыкли к ее незлобному виду. И под ве�

чер, для начала испытав ужас, постояв спиной у стенки, предложение укрепить�
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ся за счет коляски было принято. Она отринулась от стены к коляске, удержи�

ваемой мною с геркулесовой силой. Долго привыкали. Очень долго. Несколь�

ко раз испытали волны дрожания сильного, которое я пыталась сопровождать

частой сменой выражений моего незабываемого лица и несовременным гика�

ньем, чтобы как�то расширить пространство для Машки, в тот момент ограни�

ченное ручкой коляски.

(Я зарекаюсь больше писать длинными предложениями. Очень тяжело выби�

раться).

Постояв, мы пошли. Пришли в комнату с телевизором. Включили его. Стало

совсем хорошо. По�моему, про коляску даже забыли. Но Кроликов еще слаб

после простуды. Его надо беречь и не злоупотреблять. И он пошел есть. Раз�

бросав весь свой адреналин, очень проголодался. Никак не мог наесться.

Я через маму общалась с самыми опытными детскими психоневрологами. Но

во всех случаях почему�то слушают меня, а не я. И одна и та же фраза: мы с этим

не встречались. В основном, медикаменты, подавляющие и рассеивающие, как

я понимаю, и то, что есть. И – совершенно скептическое восприятие мысли о

том, что ежедневными целеустремленными занятиями можно рисовать картину

жизни.
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Ноябрь 1998

Здравствуйте, Маша!

У нас совсем грустные события.

Вернее, событие одно, но по силе тяжести эмоций тянет на несколько. Раз я спо�

собна что�то написать, значит уже отодвинулось на столько, что можно и раз�

глядеть. Кроликов странно заболел. Что там, на том плане? Предупреждение,

спасение, форма разговора? И высшая форма протеста с Машиной стороны, как

мне кажется.

Мы занимались ходьбой. Машка трусила, сильно цеплялась. Как вчера, и тот

день, и тот. Всегда поутру. К вечеру расхаживалась и заметно смелела. И в тот

день: мы лишь дошли до кухни, она держалась за мою одежду. Я села на стул, а

она упала головой в коленки мне, и на все мои попытки распрямить ее и поста�

вить рядом реагировала сильным испугом. И все�таки через силу мы пошли

опять в комнату. Это сейчас я понимаю, что ей, наверное, уже было больно, и

она хотела щадить ножку. Внешне это выливалось в сильный страх. И я с на�

стойчивостью, как каждый день, хотела с ним бороться. Машка занервничала,

заплакала. Я подумала, что она хочет спать, и уложила ее на правый бок на ди�

ване. Она, не шелохнувшись, заснула на час. Она захныкала, проснувшись. Я

к ней тут же подошла и хотела поменять памперс, давно требовавший того.

Попыталась, как обычно, распрямить ножки, взять на ручки. Ничего не выш�

ло. Машка очень сильно закричала. Я все�таки взяла ее на ручки, инстинктив�

но захотелось ее прижать к себе. Но любое мое движение, просто касание,

причиняло страшную боль. По лицу ее и по очень сильному крику было вид�

но, что боль ее пронзает просто. Мне оставалось положить ее на диване и зво�

нить по всем телефонам. Было понятно, что что�то серьезное произошло с ле�

вой ножкой. Она ее сильно подобрала к себе и распрямить ее было нельзя. Лежа

на диване до прихода хирурга, Машка, не переставая, кричала до хрипоты. Она

даже не могла хлопать. Хлопнув два, три раза, сотряхнув тело, испытав прони�

зывающую боль, она не хлопала вообще 50 минут. Только левой ручкой держа�

лась за левую ножку. Она не спускала с меня глаз, а я сидела и молилась. До

прихода доктора Машка слегка успокоилась, не так истошно кричала. Доктор

оказалась очень уверенной в своем диагнозе со слов мамы, что даже не хотела

Машку трогать и изучать. А диагноз звучит так: воспаление нервного пучка в

паху. Прописали нам до 15 драже в день аскорбинки. Тяжелыми были первые

два дня и две ночи. Менять тряпки и переворачивать Машку можно было только

вдвоем. Необходимо было зафиксировать таз и ножку в ее вынужденном поло�

жении и не шелохнуть. Ночью, заснув, во сне пытаясь повернуться, Машка от

боли вскрикивала и просыпалась. Практически не шевелясь, Машка провела

два дня. Хлопки восстановились, слюней не было вообще, как не было улыбок

и радости узнавания родного лица. Ножка чуть�чуть распрямилась на третий

день. Можно было Машку слегка посадить в подушках. Ни анальгина, ни ди�

медрола я не дала все�таки. Сегодня шестой день. Боли ушли. Несколько раз
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понедолгу Машка стояла на коленках. Встала сама. Попробовала поставить на

ножки. Левую ножку сразу подбирает.

Улыбаться и играть с нами Машка стала на четвертый день. Тут же появились

долгие отлеты и бесконечные слюни. Первые три дня этого не было совсем. Мы

занимаемся Щекотушками, слежением, пирамидкой, слушаем разную музыку,

упражнениями на ожидание, ощупываем все подряд. Машка ест плохо и мало

пьет. Даже из своей любимой соски. В первый день, как это случилось, я попро�

сила нескольких близких нам людей в определенный час помолиться о Маше.
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Так уж получается, уже не раз было в моей жизни, самые тяжкие минуты не

делишь ни с кем, кроме Бога.

Нет защиты от ситуационного стресса.

Два дня я мучилась от неснимаемых головных болей. А две последние ночи

Машка не спала по каким�то своим причинам. Не спит и сейчас, в два часа ночи,

проснувшись полчаса назад. Наташка, так уж получилось, была у бабы Симы те

два дня. Сейчас она тоже одним только своим присутствием участвует в лече�

нии Маши.

Я не очень волнуюсь, как нам жить и что делать дальше. Машка сама подскажет.

До свидания, Маша.

Марина

Февраль-март 1999

Здравствуйте, Маша!

Нас всех после Москвы нашли посвежевшими! Кроликов в этот раз доехал

очень хорошо, несмотря на то, что пришлось заезжать в два места и, следова�

тельно, везде поесть. Правда, легко: кукуруза в неограниченном количестве.

Наше сравнительно недолгое житье после Москвы уже ознаменовалось всяки�

ми проявлениями.

1. Мы с Кроликовым придумали «капсулы» (вместо 3�литровых банок). Обре�

зали пластиковые бутылки с «талией». Засыпали пока одну гречкой, другую –

фасолью. На «талию» нацепили синтетическую мою гольфу, которая резинкой

своей хорошо держится за «талию» и не соскальзывает. Кончик обрезали. По�

лучился рукав, до плеча. Даже при манипуляциях бутылочками содержимое не

вываливается. Сегодня обнаружилось растяжение в рукаве от чрезмерно час�

того использования, и мы просто подстраховались трубчатым бинтом. Кроли�

кову пока хватает этого пространства для хватания. Иногда он разложит руки

в капсулах по бокам, щупает внутри и то на одну руку посмотрит, то на другую.

То начнет размахивать руками и делать избавительные от капсул движения. И,

что интересно, избавляется, делая движения всем телом и лицом. Быстрее

избавляется та рука, которая щупала гречневую кашу.

2. У Кроликова есть теперь подставка под ноги, когда он сидит за столом. Она

сделана в виде стульчика, сидение которого можно регулировать вместе с уд�

линением конечностей. Сейчас этот стульчик стоит рядом с Наташкиной кро�

ваткой, и на нем сидит Александра. Об Александре я не успела Вам рассказать.

Это – новый член нашей семьи с Рождества; плод многих ночных бдений; след�

ствие проделок моего воспаленного правого полушария; выражение нашей

любви к детству; признак нашего пребывания там; причина неординарного

возбуждения прохожих, когда мы возим ее на санках. Александра ростом с де�

тей, имеет удивленное лицо, по пять пальцев, копну ярко�розовых волос (две

ночи я продевала по одной нитке, а потом стригла до плеч и челку), руки и ноги

делаются как угодно; весит в граммах, т.к. только из поролона. Кроликов лю�
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бит трогать ее за лицо и за волосы. Наташка учит ездить ее на велосипеде, оде�

вает и часто ругает и наказывает. Иногда упражнение «колбаска»1 на полу мы

делаем вместе с Александрой. Она сильно «обнимает» Кроликова руками и

ногами (завязываю узлом) и крутимся – катаемся.

Кроликов «хитрит». Не хочет держать ноги на подставке согнутыми в коленях.

Надо придумать какие�то петли по типу лыжных.

3. Само собой придумалось занятие. Кроликов ложится на разложенный диван,

а руками упирается в пол, свесившись. На полу любимые предметы. Надолго

не смиряется с таким положением: скидывает на пол сначала одну ногу, потом

и весь «стекает». (Заснято!)

4. На мяче во всех плоскостях пытаемся колебаться, кладем на пол зеркало,

«прикатываемся» в него. Каждый день делали, сегодня поняла, что это лишнее,

с зеркалом.

До зверств стоя на голове я еще не докатилась. Все, что делаем, не вызывает

восторга у Кроликова, мягко говоря. Все�таки с ним не пройдет жесткий вари�

ант. Все постепенно и каждый день, ярко разговаривая. Зато все эти неудобные

для нее упражнения сильно заземляют, «возвращают» ее. Так, например, про�

исходит последние два дня. Кроликов плох. Улетает глубоко, весь в слюнях. Ему

приходится «возвращаться» спасать свою жизнь во время, например, «колбас�

ки» или мяча.

Ест всегда сам. Я лишь придерживаю предплечье, а ложку крепко держит сам

и тащит в рот. Когда есть не особо хочет, ложку доносит до рта и зажимает ее

зубами, а ручками начинает хлопать.

И еще: Кроликов прекрасно выучил последовательность горячее�холодное. Но�

ги, вернее, пальчики, крючит, с трудом дает окунуть в холодную. Даже меняет�

ся в лице, предчувствуя холодную воду.

Пишу и ловлю себя на мысли, что даже два месяца назад я этого написать бы

не могла. И вообще: про Кроликова ли я пишу? Неужели это он предчувству�

ет холодную воду, заранее представляет, как это чувствуется??

Стульчик под ноги решили выкрасить в черно�белый телевизор. А Машка, ко�

гда сама на нем сидит, здорово ставит ноги. Александру принимает за живую.

Кажется, ущипнет ее за лицо и ждет звука. Они сидели сегодня на двух пень�

ках за круглым столиком друг напротив друга. Александра разложила руки свои

по столу, Кроликов трогал их, вертел и что�то Александре рассказывал. Вот оно

какое счастье.

Машка очень хорошо сегодня занималась на мяче, без ужаса сползала на пол

вперед на руках. И «колбаска» была активная. Я почему�то разбросала по все�

му полу 100 целлофановых пакетов, и мы занимались прямо на них, дополни�

тельно «озвучивая» свои передвижения. Может быть, это они ее успокоили.

1 Перекатывание по полу для лучшего ощущения тела на плоскости.
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Образовавшаяся нить крепнет. Я живу с прилипшей идеей никогда не оставлять

Кролика одного, всегда включать его в любую деятельность; или допускать его

жизнь рядом, но не одного в комнате в лягушачьей позе. А он так благодарен!!!

Остановиться трудно; пожелайте мне спокойного сна и чередования (какое

милое слово!) сна и бодрствования.

До следующего письма!!!

Машка, Наташка, Марина, Володя, Александра

Апрель 1999

На самом деле, занятия заменяют инъекцию стимулятора. Никогда во время

занятий нет слюней, приступы оканчиваются, Машка сосредотачивается. Есть

убеждение, что очень многое понимает. Больше и больше с каждым днем.

Укладка на ночь – удовольствие. Как положишь на бочок, с мишкой нос к носу,

так и спит. Процесс укладки обогатился. Теперь Кроликов стоит рядом с разо�

бранной постелью, где уже приготовился спать мишка, и залезает сам на кро�

вать, и ложится на подушку. Иногда этот процесс задерживается. Поэтому те�

перь мы умываемся в 20.30, в 21.00 в крайнем случае.

Еще придумали, может быть, и не совсем правильную вещь. Надеваем Машке

на руки пустые длинные коробки из�под чипсов (там нарисован все время дядя
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с усами). Хлопать она в них может, но с большим звуком. Там есть металличес�

кие включения. Если положить с разных сторон бубен, барабан и между ног ме�

таллофон, то получается шумовой оркестр. По металлофону вообще появилось

движение по горизонтали, но только в коробках. В конце концов она лихо стря�

хивает одну коробку, другую снимает свободной рукой и жует края, после чего,

за ненадобностью, выбрасывает.

Непонятно, из�за чего отказывается левая ножка. Много дней назад, на прогул�

ке, Машка вообще кидала меня и стояла, и шла сама. По своему желанию. И

буквально на следующий день…

Мы набираем, набираем обороты, близки к чему�то. Потом вдруг какая�то пре�

пона, и все откатывается назад. Это «что�то» и непонятно.

Сентябрь 1999

<…>

Остаток лета доживали все вместе на даче. Володя много строил. Теперь у нас

есть балкон, огромный балкон. Я застлала его всякими разными одеялами, и

Машка ползала. Мы, как никогда, много ползали. Я была спокойна, когда она

там: и солнце лишь пробивается, не прямое, и Машка никуда не денется. Пока

я слышу ее болтовню, можно не бегать к ней. Но если она замолчала, сразу надо

бежать, и почти всегда есть причина. У Машки появились новые приступы, она

замирает, личико становится мраморным, вокруг ротика и носика синеет. Че�

рез 0,5–1 мин. она «приходит» с гипервентиляцией. Бывает по�разному: 1 раз

или 5 раз в день. Иногда она перед этим хнычет. Я растираю ей мизинец на

левой руке, и приступ иногда можно остановить. А таких приступов, обычных,

бывает то много, то мало. И всегда – нет, когда Машка в большом Действии. Мы

подарили Машке территорию парника. Там остались перекладины, мы их кли�

чем брусьями. Подвесили погремушки и вкопали разную зелень и цветы, с

разным ощущением. Все это зеленое ее очень занимает. Она это все ест.

У Машки есть любимый куст белых флоксов. Она может подолгу стоять рядом

и с ним разговаривать, поедая сладкие цветы. С этим кустом и мы пережили

удивительные мгновения. Однажды вечером вокруг него летало существо, по�

хожее на маленькую птицу, и хоботком доставало нектар. Причем, прозрачные

почти крылья махали с такой частотой, что и крыльев самих не было видно,

лишь радужки с обеих сторон. Мы позвали всех соседей посмотреть на это чудо

и определить: кто же это. Мы почему�то все решили, что это колибри. На са�

мом деле вряд ли она могла бы выжить в нашем климате. Мы сняли на видео.

Показали нашему занудному другу, он говорит, что это – оса. Опять – проза.

<…>

Сейчас у Машки спад. Плоховато ходит. Зато опять любит качаться на лошадке

и методично разбирает игрушки, вынимая по одной из корзинки. Пройти, неся

что�то в руках, пока не может. Очень боится. Любим играть с воздушным ша�
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риком, Машка хорошо его отталкивает от себя и ждет его возвращения. По�мо�

ему, высказывания стали более разнообразны. Не только дядя�га, но и мама�га.

Бывают такие моменты, когда припадешь к ней, как к источнику. Человек, ко�

торый рад просто твоему склоненному лицу, рад всегда, редкое счастье.

Сейчас вернулся этап, когда надо походить в одном ботинке, поработать в асим�

метричных позах, заново посидеть на корточках, поползать к цели и повставать

к дивану. Чем и занимаемся.
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<…>

Руки не заламываю, как одна из сестер, но все же хнычу: хочу в Москву. Кро�

ликов нуждается в совете, а я – в выходе из круга.

До свидания.

М.

Январь 2000

<…>

Один из четырех новогодних праздников был для аутистов и даунят1. Я немного

нервничала, не испугаются ли, все же столько эффектов. Все всматривалась в

лица и видела только, что они верят в настоящесть происходящего. Не забыть

этих лиц. После поклонов слышу: «Еще». Захотелось померить костюмы. Света

оделась в Бабу�Ягу с носом и всклокоченным париком, усадила нас всех ряд�

ком и танцевала перед нами долго, забыв обо всем. Очень были благодарны

родители. Горжусь одной своей находкой. Исскитавшийся Дед Мороз в поис�

ках Снегурочки продрог; выскакивает из шкафа блестящий мальчик (Наташа)

и предлагает ему, чтобы согреться, поиграть в снежки. (Мы нашили из поро�

лона шариков, обтянули белым). Наташка достает из своего шкафа таз со снеж�

ками, высыпает в деда и в зрителей и какое�то время под музыку дед с маль�

чиком и зрители пуляют друг в друга. Это так увлекательно. Дети играют изо

всех сил, даже взрослые. Вовка после одного праздника сказал, что у него рука

уже не поднимается, переиграл. И в конце я на глазах у всех из Бабы�Яги пре�

вращаюсь в Снегурочку: черное на белое. Вовчик говорит, что это у него самое

любимое место в спектакле.

Апрель 2000

Март ± две недели был счастливый месяц для К. (это мы так думаем). Он бойко

ходил: куда угодно, когда угодно, то быстро, то не очень. Он был так уверен в

ходьбе, что, устав от моего лица и «галок», просто разворачивался на 180° и

уходил круто по своему маршруту. На улице тоже ухитрялся ходить самостоя�

тельно, изредка придерживая себя за шарф. К. вообще сразу стал ходить, как

приехали из Москвы. Получилось, что в Москве он всех дурачил.

Что еще нравится. Когда К. в ванне становится не в кайф, он тянет ручки. Он

также тянет ручки с горшка на мое «Пошли». А просто «Дай ручки», как упраж�

нение – не проходит, не дает.

1 В апреле 1999 года Марина начала ходить (без Маши) в ковровский реабилитацион�

ный центр, помогала работать с детьми в группе, играла с ними, занималась музыкой

(по профессии Марина — учитель музыкальной школы). Потом эта группа распалась,

и некоторые дети стали собираться у Марины дома; иногда получалось один раз в не�

делю, иногда — реже, но всегда — на праздники.
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Словоохотливость повышается на фоне сытого желудка, а также после упраж�

нений, когда я ее оставляю одну играть с разными штучками. Слушаю из кух�

ни. Если поток речи кончился, значит, удовольствия никакого нет. Надо или

общение, или питье, или горшок. Ярко стала вырисовываться зависимость речи

от удавшейся или не удавшейся у К. жизни.

Как будто какое�то руководство существует. Вот сейчас надо больше занятий

«сидячих», значит. Или ползательных. К. иногда забудется, сам хочет сползти и

встать на ножки. Но, встав, пугается, вздрагивает, как от боли, и хочет на ручки.

Кролика очень забавляет деревянная дудочка. Любит слушать, смеется.

Несмотря на ежедневную повторяемость действий, не оставляет чувство, что

соприкасаешься с тайной. Понимаешь, что многое ускользает от неотрывного

взгляда. Бывают моменты остановки. У К., я имею в виду. Хорошие останов�

ки. Она необыкновенно смотрит и ощупывает мое лицо. Не смотрит, а разгля�

дывает. Причем с таким восторгом и любовью. А потом – бумк – и опять у себя.

Было так раза два. Не хочется придумывать, но оба раза было чувство, что мы

впервые увидели друг друга и сразу влюбились.

<…>

Дорогая Маша! Я совсем сплю. Вернее, я совсем не хочу спать. Мы скоро уви�

димся. Завтра с утра массаж Кролику, ванна с обливанием. Я хочу приехать не

просто с веселым Кроликом, но и ходячим.
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Лето 2000

<…>

Сделали замечательные записи.

Кролик сидит на полу перед «волшебным» горшочком: крышка с красной пим�

почкой. В горшочек с прослеживанием кладу кукурузу. Закрываю крышкой. Два

раза (на пленке это есть) за красную штучку поднял крышку и взял (один раз

даже другой рукой), за чем охотился.

Достижение №2. Через всю комнату носим всякие штуки: плетеные корзины,

тазы, ведра, иногда с наполнителем. Особенный восторг у меня лично вызывал

Кролик с красным тазом. В ее две ручки я вкладываю средних размеров таз, и

она несет его мне, держа перед собой обеими руками за две ручки.

Достижение №3. Работа, вернее, разрядка с тестом. Если хочешь поднять настро�

ение Кролику и себе – замеси тесто. Тоже сняли. Какие там магниты! Тесто –

магнит в энной степени. Руки никак не достанет, только вместе с этой липкой

субстанцией; не похлопать, хотя можно кое�как вывалить на пол. Руки свои раз�

глядывает, пытается есть тесто, мажет себя рукой, которой удалось выпростаться.

Плюшки каждый раз отменные.

Проблема – отмыть этого субъекта. Воды горячей нет все лето. Но ради этой

колоссальной пользы и положительных эмоций не страшимся и греем воды

побольше.
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Замечательно дети играют с Машкой. Мы много гуляли около дома и всегда

привлекали внимание. Причем и взрослые, и дети любопытничают по�разно�

му. Дети – всегда активно. Всегда вопрос: почему она такая. И всего один раз

надо объяснить, что семечки все одинаковые падают в землю, а растения вы�

растают разные: крепче или слабее. На даче дошло до того, что приходят и

спрашивают: Машу привезли? Вернее, Маша приехала? Рядом с ней они чув�

ствуют себя взрослыми (в детстве всегда хочется быстрее повзрослеть), счи�

таются, кто первым ведет Машу на пруд. Я слежу со стороны, сначала чуть на�

прягшись, детей не знаю еще. А они: на руках по очереди таскают, тискают,

цветок дают нюхать, на ладони сажают навозного жука, а он, не желая рисковать,

быстрее сматывается. И Машка наблюдает. Учили ее ездить на велосипеде. Ка�

тали на коляске. У Машки рот до ушей. А около дома один мальчик (лет 9) стал

ей объяснять: «Маша! Смотри, как я хожу. Это просто». Стал ее за руки водить

и что�то серьезно доказывать. Потом и говорит мне: «Почему вы ее не учите

говорить?» У детей не возникает жалости к ней, как у взрослых, качающих голо�

вами. Случай, когда взрослым надо поучиться у детей. Жить этим моментом по

возможности полно и не надевать на себя рюкзак завтрашнего дня.

<…>

Осень-зима 2000/2001

<…>
Я замечаю, что если Машу не выпускать из рук ни минуты, чередуя всяческие

ощущения, то не остается времени не то что на то, чтобы (язык узлом!) запро�

кинуть голову, но даже похлопать не удается как следует.

Я все думала, почему этот Кроликов так счастлив по ночам. Какая у него обиль�

ная речь, при этом настолько пронзительно громкая, звонкая, даже в ушах зве�

нит. Сейчас речь такая (взахлеб):

А�А�А�А�Б, Б�Б�Б�Б, ДА, иногда Ма�Ма, в воздух;

А летом по�другому: ди�га�ди�га�ди�га�ди�га (очень быстро, очень много) и с

другой интонацией – А – БИ�И�И.

Ну, вот. А по телу, по движениям, мы откатились сильно назад. Видимо, у Маши

произошла наконец�то встреча с собой (без вмешательств лекарствами). Она

напугалась. Напугалась, как раньше: скобкой в воде и даже выжидания не по�

могают, ноги в разных ботинках – вообще, гестапо, ни шагу вперед; как будто

поделившееся было тело на две стороны – опять – монолитное, две правых, или

две левых. Трудно перенести вес.

Я не в панике. Просто пройдем по этой дороге еще раз. Мне кажется, сейчас я

знаю, как ей помочь по�новому ощутить себя. Нужны постоянные тренировки,

и в конце концов опять «сцепится», и Маша опять начнет самостоятельно ходить.

Сложно прожив октябрь, ноябрь и середину декабря, я поняла, что лучшим

нашим поступком в этих условиях мог бы быть жест, заявляющий о нашей не�
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поколебимости. Началась подготовка к празднику. (Война войной, а завтрак по

расписанию.) И тут я не обману ваших ожиданий. Сутолока, толчея, раскар�

даш – признаки репетиций – очень интересовали Машу. В этот раз ее роль –

роль почтальона Ребуса, приносящего упредительные сигналы. Ребус вывозил

в коляске все: снег, письма, хлеб, кусок неба и даже настоящего снеговика.

После бурных репетиций Маша спала, не шевелясь.

В этом спектакле я отважилась занять аутичных Даш. Ни та, ни другая поначалу

не поддавались: «не хочешь» и, в другом случае, мотание головой и вжимание в

стул. И все же удалось. Они были подружками Зимы, Снежинками. Танцевали

медленный танец, разбрасывали снег в зрителей, превращались в ночные звез�

дочки и танцевали в темноте с фонариками по потолку танец быстрый («Три

белых коня»). (Даже самые «крутые» зрители растрогались. Честно говоря, я

сама еле сдерживала слезы и от того, что получилось, и от острой любви к ним.)

А зрителей было много, почти 20 человек. Привели новых детишек с мамами.

Кстати, обе Даши читали в микрофон стихи. Осмелели.

Вообще в этот раз я решила, что только дети будут участвовать в представле�

нии. Кроме злой силы – Черного квадрата. Наташка – Огневушка–Поскакуш�

ка танцевала огненный танец, а потом «обронила» огонек и предложила всем

погреться возле. Зрители передавали огонек друг другу под хорошую (без до�

стоевщины) музыку. А в конце Ребус ввозит настоящего снеговика в ведре. И

дети все кидаются к нему и не верят, что он настоящий. А мы заранее, за день,
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натаскали снега в ванную, подождали, пока он подтает, и слепили. Машка в ужа�

се отдергивала руку. Спрятали у соседей.

Вот. Никаких сверхзадач и суперидей. Просто веселились.

4.30. Машка уснула. Завтра, уже сегодня, справляем Маше большой День Рож�

дения. Опять праздник. Со стороны посмотришь – одно веселье.

Я понимаю, почему вокруг нас крутится столько людей. Вид нашей жизни имеет

терапевтический эффект. Мне даже говорить ничего не надо, знания выстав�

лять какие�то. Наверное, смотрят на нас и так же хотят делать. По крайней ме�

ре, дружить с нами хотят. Может, со временем и «поучаствуют».

<…>

Очень надеюсь скоро приехать и, может быть, немного вздохнуть.

М.

Зима 2001/2002. «Мир» (стихотворение Наташи)

Ярко, ярко светит солнце

В ярком небосводе.

Я и ты и мы с тобою

Оба ангелы.

Мы отправимся с тобою на луну.

Там нас ждут и

Мама с папой

И моя сестренка Маша.

Там она — инопланетна.

Маша наша — хороша

Она умеет хлопать

И кричать А�Б!!!

Это очень здорово

Этот мир прекрасный

Он инопланетный

С моей сестренкой Машей.

Январь 2002

Здравствуйте, Маша!

Никак не уединюсь. Проблема остается. Вот села сейчас за прадедушкин стол,

за которым он, перьями, писал письма, и мистически надеюсь задержаться за

ним подольше. Написать хочется давно. Сначала такие, общие, события.

Удалось собираться по субботам в ноябре�декабре, удалось провести 4 рожде�

ственских праздника и День рождения большой Даши (к слову, ей никогда с

детишками не отмечали День рождения). Как хватило у меня сил, не знаю, но
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это – ладно, самое трудное было – объединить взрослых одним сердцем при

подготовке спектакля. Он случился «вопреки». Как трудно порой распознать, что

же от тебя на самом деле хотят Высшие Силы помимо всеобъемлющей любви.

Сценарий (от которого я далеко не в восторге) написался, как обычно, за два ча�

са, выхаживался значительно дольше. Взрослые, желающие участвовать, согла�

сились яро, но на репетиции не приходили. Потому что не могли. Я очень не�

рвничала, потому что слишком серьезно ко всему отношусь. Костюмы тоже при�

шлось делать мне и всякий реквизит. Вдобавок ко всему Машка бросила совсем

ходить (ей было что�то больно), а у Наташки случились проблемы с математикой;

люди, обещавшие помочь (за два медовых пирога на юбилей), куда�то прова�

лились, из школы уволили и попросили вернуть срочно ф�но. Это – ладно.

Папа Вова смотрел на меня, как я мучаюсь, пытаясь сделать всем подарок, и все

спрашивал: зачем тебе это надо. И я действительно хотела все бросить и убрать

квартиру, как все хорошие хозяйки. Но дети выучили роли, а другие дети жда�

ли праздника. В конце концов, Володя очень помог. Он периодически, по моей

просьбе, говорил мне, что все устроится, как надо. Помог записать музыку, фо�

нограмму, и что самое главное, взлюбил людей, д. Сашу и т. Свету.

1�й праздник был для «постоянных» посетителей. Он был удачен во всем, кроме

съемки. В спектакле не «съехала точка». Все зрители друг друга знали, хоро�

шо реагировали.

2�й праздник – для Наташиного класса. 17 человек + учительница. Она, к мо�

ему удовольствию, призналась, что за 20 лет работы впервые в доме у своей уче�

ницы по такому поводу. Мне кажется, она не ожидала. Хотя спектакль был наи�

менее удачен, но дети смотрели с интересом.

3�й – еще для людей.

4�й – мы решили для даунят, аутичных детей, и кто хочет. Собралось опять

много людей и, по�моему, все хорошо себя чувствовали, хотя не знали друг

друга, да и я некоторых впервые видела.

Конечно, все представления проходили с разным успехом, но всегда было хоро�

шее чувство в душе, когда дом затихал. Да и сложные мои артисты в конце кон�

цов решили как�то свои проблемы и выучили слова и в четвертый раз вышли, как

в желанную воду. В конечном итоге ясно, что отступать было нельзя. Без репе�

тиций выступать тоже нельзя, в этот раз просто повезло. Вряд ли я еще когда�

нибудь свяжусь именно с такой формой праздника. Хочется придумать спек�

такль именно под тех детей (под их возможности), которые ходят к нам постоян�

но, и репетировать спокойно, не завися от течений и камней в рюкзаках взрос�

лых измученных людей. Не всегда просто и не всем удается забыть о себе ради

общего дела. Мы в конце концов справились. Честь нам всем и хвала.

Как же всё пережил Кроликов? А здорово. Он репетировал один. Пока не

мог ходить, выезжал на тележке. За три дня (как в сказке) до «аншлага» захо�

дил. Уже стоя, появлялся в своей роли Феи небесной тишины. Кроликов был

просто таким молодцом! Квартира выдерживала 21 человека, и Кроликов вме�

сте с ней (в смысле, выдерживал). Все ночи спал, как убитый. Вообще, К. сво�
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ей душевностью всех покоряет. (Безусловно, любит он пообщаться!!!) Зато,

когда праздники прошли, нет�нет, да и плохо поспит. Володя среди ночи ска�

жет нечто славное: «Ничего себе Фея тишины!!» О Наташке вообще речь мол�

чит. Она и представить не могла себе Новый Год без спектакля. Она�то как раз

перевозбуждалась, и иногда случался перебор в поведении. Но тут еще я сама

виновата: мне бы самой быть поравновеснее. В конце концов, выправилось по�

ложение и по математике, и по русскому за диктант 5. Для меня ценно, что она

на уроках активна и не боится отвечать. Я не увидела, чтобы возня со спектак�

лем как�то плохо отразилась на ее учебе, как некоторые мне обещали.

Теперь про субботы.

Я пишу план развлечений. (Всегда бывают обе Даши.) С Володей заключен

договор: он на работе, а я превращаю дом в шум и гам. Зато другие дни стара�

юсь поддерживать порядок. В основном, дети одни и те же, но с разным настро�

ением и проблемами. Любимые игры – это: «детское кафе», когда одни про�

дают, другие покупают. А перед этим берут деньги в банке и едут в кафе на по�

езде, купив билеты. Жмурки, кошки�мышки, салют из пакетов, закапывание в

эти пакеты всех и откапывание; всякие соревнования, например: зубами пере�

таскать конфеты из одной емкости в другую на скорость; танцы в костюмах,

наклеивание общей открытки, босиком с закрытыми глазами пройти по бумаж�

ной дорожке, пройти по «камушкам» через ручей и т.д. Всякие бывают случаи.

Кто�нибудь ударяется в слезы, залипает или, наоборот, чрезмерно веселится и

толкается. У всех, даже обычных детей, есть свои проблемы. Всего не напи�

шешь. Только вот были два момента, заставляющие поверить меня в свои силы.
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Неожиданное проснувшееся поведение большой Даши. Она несколько раз

подходила ко мне, радостная: «Мы поедем на поезде», и обнимала меня за руку

как�то с очень большим доверием (тут уж моя очередь была прыгать) и 2) ма�

ленькую Даше не узнали в садике на ритмике: она хорошо переключалась. Бес�

покоит Катя, у которой в 5 лет постоянные нервные срывы с ключевой фразой

о нежелании жить, потому что она плохая девочка.

Кроликов очень активный, ходит везде и лазает. Я не вижу каких�то измене�

ний в нем в ту или другую сторону (правда, он очень вырос). Обладает лекар�

ственным свойством. Бывает, что�то внутри сломается, а он тут как тут со сво�

ей двузубой мордашкой. Володя как�то сидел на полу, а К. ходил вокруг да око�

ло. А потом просто нагнулся и завалился на папу: давай, держи на ручках.

Приступы всё же никак не регулируются извне лекарствами. Иногда их про�

сто очень мало, по одному, а лекарства нет, не смогли купить. А в другое вре�

мя даем и даем, а приступы один на одном. Кстати, их не было во время высту�

пления. Сейчас как раз то благодатное время, когда можно их избежать, если

всегда Машку напрягать. А синеет она гораздо меньше. От обливаний и после�

дующего кокона пришлось отказаться. Синеет сразу. А жаль. Теперь лечение

очень затягивается. Приходится ограничиваться процедурами на ногах.

Глядя вокруг в последнее время, вижу, что, наверное, благодаря К. мы так нео�

быкновенно полно и радостно живем. Среди всех наших друзей и знакомых

наша семья получается самой удачной и счастливой.

Маша! Передавайте всем привет. Мы надеемся, хотим приехать в конце января.

(Пусть Наташка въедет в учебу.) Все�таки Москва для меня – заслуженный отдых.

М.

P.S. В спектакле корова (заколдованная Фея зеленой травы) поет песню и раз�

учивает ее со зрителями. Причем зрители поют только гласные буквы, которые

показывают феечки. Мне уж больно нравится текст.

«Трава – моя жизнь»
Припев:

Ы�ы�ы Ы�ы�ы

Хочу травы. Дай травы!

У�у�у А�а�а

Люблю траву. Вот трава!

А�а�а Е�е�е

Ну, где трава? Вся в траве!

И�и�и Я�я�я

Не трави. Жизнь моя –

Трава.
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К нам пришли друзья. Случайно прочитали бумажки у меня на столе и реши�

ли, что это — ария наркомана, и соответственно исполнили. Мы повеселились.

Май 2002

Здравствуйте, дорогая Маша!

<…>

У нас неплохо проходят занятия с Машкой по Иминому плану. Занятия бывают

после завтрака, доставляют Машке столько счастья! Что даже не требуется вку�

совое подтверждение ее правильного ответа. Иногда она быстро находит кошеч�

ку, курочку и собачку, иногда совсем не хочет искать. Иногда ярко делает ручки

на головку и дает ручки, иногда нет. Ясно одно, что в этом для Машки — жизнь.

Май 2004

<…>

Машку уложили. А она не спит. Мы все сидим, смотрим семейное кино.

Взяла ее к себе на ручки. В благодарность Машка не дала мне поучаствовать во

всеобщем просмотре. Хохотала, выставляла передние заячьи зубы, изгибалась,
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подставляла лицо. Если я отворачивалась к телевизору — сразу «нбац» по лицу

лапой: «куда смотришь?»

Такой душевный.

Нахохотался и спать. Тут же уснул.

<…>

Рахманинов очень не любил фотографироваться. Однажды случилось так: Рах�

манинов закрыл руками лицо. Но фото всё равно появилось в газете. С текстом:

«Эти руки стоят миллионы».

Так же и у нас с Машей.

Долго выходит из приступа (далёкий улёт!). Вышла. Увидела меня и тут же

улыбнулась. И я каждый раз говорю: «Эта улыбка стоит миллионы!»

Июнь 2004

Здравствуйте, Маша!

<…>

Очень трудно написать простыми словами о сложном. Наверное, чтобы не заб�

лудиться, приходят такие дети, как Маша.

<…>

Январь–март 2008

<...>

На музыкальном занятии Кролик показал Класс. Слушал с горящими глазами хо�

рошую заводную музыку, стучал всю музыку без остановки в тарелочки медные,

надетые на первые пальчики, одновременно в другом ритме раскачивал организм

и совершенно автономно и ритмично при этом мотал правой ногой. Я попробова�

ла так – не вышло. Я позвонила В., будучи в восторге от прорыва такой координа�

ции, и мы обсудили подарок на день рождения – ведь ему исполнится 15. Решили

покопить деньги на маленькую ударную установку. Если со временем В. и мне

купит переносные клавиши, то обещаю – будет лучший регтайм кленового листа

в нашем с Машкой исполнении. Начнём гастроли. А там, глядишь, и заработки.

Этот Кролик опять учится ходить. Массаж делать не хочет – сразу становится

недобрым, вернее, злым как волк, выдвигает нижнюю челюсть и ловит своими

руками мои, убирает их от себя. Дорожа диалогом, приходится руки убирать.

Теперь – как же её отвлечь от самого процесса ходьбы? Пришлось придумать

«Коридор секретов». На пути следования по главной магистрали на кухню за

едой по коридору на стене через 50 сантиметров сделаны настоящие секреты,

не разгадав которые, нельзя попасть на кухню. Где�то надо дотронуться и по�

лучить набор звуков, за кончик из настенного кармана вытянуть дорогие серд�

цу бусики, помять�помусолить настенную матерчатую лохматую «тарелку», из
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другого настенного кармана достать фотографию папы и т.д. Путь за едой ста�

новится незаметным, шаги наполняются смыслом.

<…>

Здравствуйте, Маша!

«Коридор секретов» хорошо работает. Он ведь создан и осознан довольно дав�

но, уже имеет историю развития и представляет для Машки большой интерес

и радость.
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В настенных карманах – просто твёрдые фотографии папы и мамы. Папа виден

весь и появился на стене раньше других на целый месяц. На вопрос «где папа?»

Маша поворачивает голову и, бывает, тянется и достаёт, чтобы приблизить к но�

су, а то и попробовать на вкус.

В кармане ниже – мама. Но её не видно. Только кусок волос. Чтобы увидеть

полностью, надо оттянуть резинку на кармане. И порадоваться вдвойне. Быва�

ют случаи, когда Кролик так и замрёт на полпути с оттянутой резинкой: то на

папу посмотрит, то на маму. Потом хватка ослабевает, мама «прячется». Каж�

дый раз переживаешь момент истины, когда Маша точно знает, что ´ надо сде�

лать, чтобы увидеть маму на картонке.

Очень высоко и в бок – две большие карточки рядом – Маша и Наташа.

Чтобы увидеть их, надо сильно задрать голову, оказавшись в совсем непривыч�

ных телесных ощущениях. Эти карточки увидеть труднее всего.

Иногда в коридоре происходят события. Что�то привычное пропадает. По инер�

ции Маша тянется за бусиками, а рука промахивается. Надо видеть её лицо...

Она оттягивает карман, а там—тоже неплохо – полный карман кукурузы. Сей�

час она, сидя на комп. кресле, может одной рукой оттянуть резинку, а другой

доставать кукурузу. Стоя этого не получается.

Иногда добавляются новые вещи, которые она вообще как будто не видит. И

даже упорно не смотрит, как бы я ни привлекала её внимание. Она привыкла

к определённому визуальному ряду, который уже уютен в восприятии, и, как

у всех, новое поначалу вызывает недоверие.

В коридоре есть «Место стиха». Очень долго там висел и иногда опять появля�

ется человечек.

Точка, точка, запятая...

Машка любит этот стишок. А человечка Машка делала у вас в гончарной мас�

терской, рисовала на глине.

Потом в коридоре – дверь в Наташкину комнату. Стучимся, открываем.

Маша толкает дверь. (Эту дверь надо толкнуть. А другую – в туалет – потянуть

на себя. И она ведь справляется с этим, то раньше, то позже.) В Наташкиной

комнате – окно – Машкина страсть. Во�первых, по периметру окна – разноцвет�

ные огни. Попробуй, зайди в комнату, а огни не горят. Надо опять видеть её

лицо. Она смотрит то на окно, то на меня. И так очень много раз. Если мама де�

лает вид, что ничего не понимает, Кролик выдвигает нижнюю челюсть и кри�

чит: АБ!! Очень ему нужны огни.

Тут можно передохнуть и оставить его «медитировать». Он будет сидеть (или

вообще ляжет) и разглядывать разноцветный квадрат.

Иногда Кролик переживает «драму» в коридоре. Это когда уже виден стол с

полной тарелкой. Эта драма помогла начать ходить, и ходить чуть быстрее, по�

тому что была опасность остаться голодным.

Драма называется: «Иди и ешь картошку».
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Иди и ешь

Картошку.

А то отдам

Антошке (появляется «голодный» Антошка),

Антошке�сироте (он стучит ложкой)

Со вшами в вороте.

А, может быть,

Тимошке (появляется голодный Тимошка).

Отдам твою (стучит ложкой)

Картошку.

Тимошке�акробату,

Его сестре и брату (появляются голодные родственники).

Они её съедят (они окружили тарелку).

Обрадуешь ребят!

Беги и ешь (они пошутили)

Картошку!

Она пождёт (герои выстроились в ряд и зовут Машу есть)
Немножко.

Быть может

Пять минут.

Ну а потом –

Капут!

Картошка ждать

Не станет.

А попросту

Завянет.

Кролик издалека переживал. Был бедным. Папа вообще не выносил этого зре�

лища. Но, тем не менее, Кролик мелкими шажками, вдоль стенки, сам стал при�

ходить на кухню к своей тарелке.

<…>

С Машкой очень интересно проводить время.

Именно так.

Я сама удивилась на эту формулировку сначала.

Мы доросли до настоящей дружбы. Отношения мать�дитя ушли на второй план. Я

даже не могла представить никогда, что уровень контакта будет такого качества.

Как только Маша начала доверять, начал получаться диалог. И видно теперь это

даже самому отдалённому от нашей семьи объекту.

Маша, честно Вам пишу, до чего у нас дошло.

Каждый день мы идём на музыку. Кролик знает эту коробку с шестью разно�

цветными буквами «музыка» (там все музыкальные инструменты), выстукива�

ет по коробке это слово по слогам под мой голос. Потом он сам открывает короб�
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ку. Достаём нужный инструмент. Слушаем только три «музыки». Кролик игра�

ет кастаньетами на пасодобле, медными тарелками на джазе и т.д.

То, что участвует в музыке, он держит в руках. Но поразительно другое. Не то,

что он почти точно отстукивает ритм или ритмично мотается или перешагива�

ет с ноги на ногу... К этому есть многолетняя привычка. Интересно то, что у не�

го бывают времена, когда ему не нужен никакой музыкальный инструмент в

руках: он мешает. Но так как мать у него упрямая, пришлось Кролику пойти

на крайние меры. Когда он не хочет играть на инструменте, он вытягивает

ладошки в жёсткие плоскости – попробуй согни пальцы, – тем самым катего�

рически настаивает на просто слушании музыки.

C помощью музыки можно иногда (теперь чаще обычного) управлять эмоциями.

Недавно был такой случай. Был очень удачный день. Кролик, как проснулся,

начал ржать. В хорошем настроении он пребывал полдня. Дошло до музыки. Его

любимый первый номер (под него он может каким�то образом ездить на ком�

пьютерном кресле, мотаясь в такт). Он пришёл в такой восторг от первых зву�

ков, что его просто завоевал гомерический хохот. Я испугалась и досадовала на

своё легкомыслие. Кролик пытался спастись от смеха, с силой прячась у меня

на груди, зарываясь в одежду. Я первый раз видела, как он боролся с зашкалив�

шим смехом – естественно прятался в маму. Я быстро нашла на компьютере

медленную мелодию с низким мужским голосом. Кролик переключился в тот
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же момент. Замер и заслушался. Всё поглядывал на меня искоса и даже пытался

найти дядю в комнате – вертел головой.

Потом, как положено, танец. Один. Обычно это – медленный фокстрот. Кро�

лик смотрит снизу вверх прямо в глазное дно, проникновенно чувствуя момент

движения под музыку, в подходящем для него ритме шагая со мной во всех на�

правлениях.

Однажды был у него праздник. У меня есть смешная маска какого�то бухгал�

тера, ну я и нарядилась и пригласила его на танго, сказав ему неуместное – ку/
ку. Он был заинтригован. Сначала не узнал. Не отрывал ног от пола, как я его

ни поворачивала.

Потом всё�таки поверил. В нужный момент, как полагается по танцу, я роняла его

и ловила у пола. Следила – как он. Испугается? Но нет, полное доверие и смех.

Но Кролик может изменить ход событий. Если я задержусь, то он просто поки�

дает комнату. И уходит в свою, где кровать. Он толкает перед собой стул и пово�

рачивает его в нужном направлении. Я ему кричу: ты куда? а как же танец? Но

он даже не оборачивается, оставляя меня в слезах печали.

Вот такие они нынче, Кролики. И это только ещё маленькая часть чудес.

<…>

Кролик по ночам играет в улыбку чеширского кота. Спит только два часа, на�

пример, с 12 до 2 или с 11 до 1, и потом улыбается тихо и загадочно в тишине.

Если я рядом задремлю, только глаза открою, а надо мной – улыбка. Кролик смот�

рит в упор. Как оказалось, он может прекрасно общаться и со спящим чело�

веком и не испытывать сложностей.

После дня рождения Кролик встал на ножку и теперь постепенно восстанавли�

вается. Я не подпустила медперсонал – люблю, когда долго, но само заживает. Мы

Кролику делаем обмотку (почти как обмотку генератора, и что�то тут есть схожее

в концепции). Очень интересная забава. Ноги обматываются – без усилий, с

целью не фиксации, а щекотки – длинной�предлинной верёвочкой, получают�

ся гольфы. В них можно путешествовать, как в лаптях, каждый пальчик обмотан

отдельно... Машке очень нравится. Может, это лучше массажа помогло ножке.

<...>

Сейчас наивысший рейтинг у басни про ворону и сыр. Сыр – любимейший

Машкин продукт – падает в конце концов Машке в руку. А как она следит за

ним во время спектакля... Ворона почти настоящая, лицо – точно её, с красным

клювом. Правда, оперение, как у попугая, но, видимо, было не сдержать худож�

нику кукол своих творческих порывов.

Ещё я поняла, что лично Машу очень интересуют тени. И, думаю, не только Ма�

шу. Театр теней – целая наука. А уж о пользе развития всего�всего и говорить

нечего. Эх, есть где разгуляться.

<...>
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Кролик очень восторженный в последнее время. Спит пунктиром. (Сегодня он

дал мне поспать подряд 7 часов и, что удивительно, с утра ощущение, что я

вылечилась от многих недомоганий. Особенно меня беспокоили уши и глаза:

одни плохо слышали, другие плохо видели, да ещё болели. Люди, чтобы не заб�

луждаться, надо спать!) Так вот, Кроликов восторженный по любому поводу. Я

не писала раньше, чтобы накопить случаев. В последние пять раз Кролик не

боялся воды, не было признаков паники. Похоже, он опять полюбил купаться.

Ещё недавно он даже ногу отказывался поднимать, чтобы не заходить в ванную.

Был не кроликом, а осликом. Я долго его не мыла (ничего страшного в этом не

оказалось). Мы просто каждый день по вечерам ходили на экскурсию. Садились

перед пустой ванной, смотрели в неё и кидали туда предметы. Поначалу нали�

вали немного воды, и это было кошмаром для Кролика. Приходилось покидать

ванную и через 40 минут опять заходить. Пускать огоньки, совать ручку. При�

мерно через час он сам начинал совать ручки в воду и вылавливать рыб.

На следующий день сценарий повторялся. Иногда было по три захода. И вот

так мы ходили с ним на рыбалку примерно месяца два.

Когда всё же надо было его помыть – он сидел у папы в объятиях в полусозна�

тельном состоянии от страха. Теперь всё позади.

Сейчас он вместе со мной в ванной проводит время, пока я занимаюсь своими

делами, он в раковине плещется. Любит играть с мячиком. Мячик заткнёт от�

верстие, накопится вода, Кролик воду «спустит». Иногда долго следит, как вода

набирается.

Ещё два удовольствия, от которых Кроликов не откажется.

1. Это – похлопать дверями. Что�то очень занимательное он в этом для себя

находит. Я ему всегда говорю в этот момент: «Кролик, посеешь ветер, пожнёшь

бурю», предполагая, что ему нравится создавать ветер. Может, нравится гром�

кий звук или ощущение, что он – сильный и может открыть любую дверь. В

общем, любовь к дверям кажется очень символичной, но не увлекаемся всё же,

похлопаем и – надо заходить...

2. Об этом я уже писала. Кролик просто завороженно сидит, перестаёт хлопать,

когда я начинаю его ножки обматывать зелёным шнуром. Достаточно 10 мет�

ров, чтобы получился на ноге носок. Он следит за верёвочкой, смотрит на свою

ногу и радуется.

«Увидел свою ногу – обрадуйся» – девиз на случай грусти, который придумал

Кроликов. (Спастичным ногам лучшая помощь – обмотка шнуром не натужно,

а слегка. Очень сильные ощущения. Нога становится очень подвижной. Ходить

в таких носках не так легко, щекотно потому что. Но мы ходим).

Ещё мне очень нравятся у него ручки. Очень бойкие и разнообразные... Это всё

перчатки с липучками, они по�прежнему в теме. Если к ручкам что�то прили�

пает, то избавиться от предмета очень трудно, и если задаться такой целью, то

приходится придумывать массу новых движений руками. Особенно прилипчив
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человек�груша. Когда не удаётся или руки разлепить, или от груши избавить�

ся, то Кролик выдвигает нижнюю челюсть, начинает грушу ненавидеть, прихо�

дится немного помочь.

Шнурами обматывать ручки – тоже интересная забава. Только Кролик зубами

моментально освобождается от верёвочек...

Вчера мне понравилось, как он ел хрустящий хлебец. Держал двумя руками, не

выпускал, хрустел громко, очень был забавный.

<...>

На прошлой неделе я начала Вам писать про наши успехи... Но не успела про�

должить. Откуда ни возьмись вечером налетела шторм�пурга, повыворачивала

деревья у дома, посрывала провода, окошки залепила мокрым снегом полнос�

тью. Было ощущение, что за полчаса насыпались сугробы ростом с восьмиэтаж�

ный дом. Бедный Кроликов не успел сгруппироваться, и его сильно задело

природным катаклизмом. В итоге во время сильного приступа ножки свело,

сухожилия потянулись и теперь человек не может ходить. Сам он печалился об

этом два дня и две ночи. Потом понял все радости катания на компьютерном

кресле и полётов у мамы на ручках. За это он всегда с удовольствием показы�

вает на картинках – где папа, где мама. Там убыло, тут прибыло.

<...>
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Машкиного состояния, я�то совсем не дёргалась, а очень уверенно знала, что

делать. Отнестись, как к испытанию, которое исчерпает себя рано или поздно.

Я чувствовала этот момент будущего, когда плохое уйдёт. Так было в первый раз.

<...>

Машке на тот момент было уже 13... Однажды, разговаривая с горюющей ма�

мой больного малыша и видя ее беспредельное отчаяние (в таком же состоя�

нии и я когда�то была), я осмелилась сказать ей то, что давно поселилось в моем

сердце: «Подождите, вы еще не знаете, как вам повезло в каком�то смысле. У

вас теперь есть шанс особого жизненного пути. Надо только поскорее понять,

что приход особого малыша в семью – это новая точка отсчета вашей жизни, ваш

ноль. Придется заново учиться говорить, ходить, думать и чувствовать. Это

будет другой словарный состав и другие шаги по сравнению с теми, какие вы

делали “до”. Вы даже сможете переписать свою жизнь с чистого листа. Дале�

ко не каждому выпадает такой шанс».

Когда не упустишь этот шанс и примешь свой новый путь, то со временем нач�

нешь собирать подарки. Да не простые...

Я про эти подарки тоже не сразу поняла, а когда поняла, то не сразу

меня поняли другие... На всё потребовалось время.

Понимание этих даров�подарков пронзает. Оно подобно рождению новой го�

лубой планеты из хаоса или огню, размыкающему тьму.

Первым таким подарком было понимание простого слова “рядом”.
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Поначалу всегда существует повышенная напряженность: хочется всего поболь�

ше – побольше встреч со специалистами, побольше массажей, тренировок, по�

больше применений всяких лекарственных и нелекарственных средств и прак�

тик, везде поездить и сломаться на создании идеальных условий жизни (что за�

частую мешает) и образцовом питании. За этим экраном напряженности не видно

малыша. Экран не дает малышу и маме – их внутренним мирам – встретиться.

Поначалу маме кажется, что надо применять массу воздействий на малыша, что�

бы максимально приблизить его к привычностям этого мира. И только позже

понимаешь, что малыш без нас, сам по себе, наделен силой и способностью из�

менить этот мир к лучшему...

Быть рядом… Это очень просто. Посидеть рядом, постоять рядом. Забыть на этот

момент про то, другое, третье... Быть мыслями и сердцем только с малышом. Как

только получается, отказавшись от окружающего, встретиться со своим особым

малышом, в такие моменты происходит нечто высшее, не объяснимое в словах.

А потом и занятия пойдут успешнее, и лекарство лучше подействует, без пре�

пятствий.

Вторым подарком был пример внутренней свободы.

Надо сказать, что я все время учусь этому ощущению у Маши, но, видимо, труд�

но этому научиться. В этом плане ее душа более зрелая, чем моя.

Голый ли асфальт, или в лужах, или припорошенный снегом, или с чавкающей

грязью – Маша принимает всё и всему радуется. Ее настроение не зависит от

времени года, от переживаний по поводу исходящего от нее впечатления, она не

боится уронить свое лицо и ей совершенно все равно – что на ней надето и ка�

кая прическа. Всё, на что мы, обычные люди, тратим уйму времени и усилий –

причем в высшей степени холостого порядка – Маша пропускает мимо и просто

получает удовольствие от окружающего мира. Надо признаться, только рядом

с ней я не боюсь быть такой, какая я есть, не боюсь признаться в своих слабо�

стях, всё как есть, без натяжек и скидок на человеческий фактор восприятия.

А еще – Маша не боится (ее страхи ограничены ограниченными физически�

ми возможностями). Маша не боится ни следующей минуты, ни завтрашнего

дня, ни конца света в целом, она живет сейчас и не старается извлечь какую�

нибудь пользу, просто живет.

Третьим, особым, подарком было понимание Машиного дара. Это – дар безус/
ловной любви.

Когда же я это поняла... Наверное давно. Вы не поверите, но это случилось,

наверное, в роддоме, только я ничего не поняла тогда. Мы лежали недвижно

лицом друг к другу и хлопали глазами. Я тогда почувствовала, что между нами

образовался какой�то секрет. Мне тогда показалось, возможно это была после�

родовая горячка, что она понимает, как мне больно, и как/то участвует. Она

видела то, что не видели другие. Я тогда почувствовала какую�то ее необыкно�

венность, но ни о какой болезни и речи тогда не было.
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Нет, я не о том...

...Мы так живем, что нам трудно не обижаться, не требовать, не ждать милос�

тей. Еще труднее простить или признать свои ошибки. Как в детском саду, мы

не можем избежать соблазна поделить людей на хороших и плохих и, тем бо�

лее, допустить, что хороший человек может поступить плохо, а плохой хорошо.

Нам трудно любить, нужна масса составляющих, чтобы, если любовь и случи�

лась, продлить, удержать это чувство. Мы часто любим за то, за это... И случа�

ются ошибки, потому что любим поступки, а не людей.

В своей жизни я встретила только одного человека, который не может совер�

шить такой ошибки, которому, чтобы любить, надо просто чтобы человек был.

Это – Машка. Она никогда не делит людей на своих и чужих, друзей и врагов.

Она открыта всем, и от нее исходит свет любви к любому человеку, независи�

мо от того – кто он и какой.

Ей легко любить. Ей не важны мои достоинства и поступки, направлен ли век�

тор моих усилий на улучшение ее жизни или нет... Это – мой выбор. А ее вы�

бор – любить меня просто за то, что я есть.

Мне посчастливилось.

Четвертый подарок – ощущение настоящего.

Можно по�разному просыпаться. Можно с утра думать каждый раз: мой ребе�

нок болен. Это – одно настоящее. Не сто ´ящее усилий.

А можно выбрать другое настоящее. Сто ´ящее.

Тут уместно вспомнить Оду к радости. Другими словами – можно доставить

радость своему ребенку и получить радость от своих действий. Тут как будто

выходишь с ним за руку за скобки болезни и существуешь на другом уровне –

от сердца к сердцу.

Особые дети учат жить сейчас.

...И ничего бы этого я не поняла, не приди ко мне Машка.

«Моя семья» (сочинение Наташи, февраль 2008)

«Мама, у меня есть всё.

Осталось только жить!»

Мои слова, когда мне было восемь.

Моя семья – это мама, папа, Маша и я. Мне и легко, и сложно писать о своей

семье. С одной стороны, у меня есть главное: любовь, защита, комфорт. С дру�
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гой – наша семья почти пятнадцать лет сдаёт экзамен на стойкость. Дело в том,

что моя старшая сестра Маша тяжело и неизлечимо больна. Она – особый ре�

бенок, у неё – особое детство, у нас – особая жизнь. Легко радоваться жизни,

когда светит солнце и нет проблем. А как научиться радости, находясь в особо

сложных обстоятельствах? Мы все в нашей семье учимся этому у Маши.

Так уж сложилось: вся жизнь кружится вокруг Маши, а не вокруг меня. Рань�

ше это мучило. Мне казалось, что все её любят больше, раз больше отдают ей

времени. Мне всегда доставался второй план. Я часто расстраивала своих ро�

дителей разными выходками. Сейчас я понимаю – мне хотелось привлечь их

внимание. Мама никогда не заставляла меня играть с Машей или кормить её.

Только просила. Недавно она показала мне видеозаписи, где я, такая малень�

кая и забавная, с удовольствием обучаю Машу буквам, рисованию и ходьбе. Всё

изменилось со временем. Очень часто у меня сжимается сердце от жалости к

ней, от её беззащитности. Она никогда не смогла бы ответить ударом на удар,

дать сдачи, как другие дети. Она всё стерпит.

Бывает, что болезнь начинает сильно брать своё, и Маше с трудом удаётся ос�

таваться при жизни. Тогда мы с мамой не спим, делаем ей уколы, изо всех сил

показываем ей, что жить можно и жить – хорошо. Мы поём ей песни, читаем

стихи и показываем сказки. А папа работает в Москве и переживает оттуда за

нас. Этой зимой, когда Маше было особо тяжело, к моим чувствам добавился

страх её смерти. И справиться с этим пока не получается.

Я написала про сложность Маши. Теперь хочу написать о том, как Маша уме�

ет быть счастливой.

Когда отступает болезнь, веселее Маши нет человека. Папа зовёт её «Зоной

оптимизма». Маша использует любой повод, чтоб порадоваться: музыка или

просто смешной звук, еда, вид из окна, прогулка, любой человек, обративший

к ней своё лицо. Машка очень любит, когда именно я пристаю к ней со всяки�

ми забавами: она приходит в полный восторг и строит такие смешные рожи�

цы!!! Развеселить она может любого, поэтому мы все ходим в хорошем настро�

ении. У Маши есть дар. Она может любить человека несмотря ни на что. Безо

всяких условий. Мама часто говорит: «Легко любить человека за его хорошие

поступки. А попробуй любить просто так! Маша умеет». И она действительно

любит всех, радуется всем, кто приходит в наш дом.

Но бывает, что из�за сильной радости жизни Машка не может спать. И она не

спит неделями и месяцами. Все только удивляются: где она берёт энергию?! А

она часик поспит и всё. Тогда мама говорит: «Опять грянул сезон торнадо!!»

Иногда и мы все не спим. А я поражаюсь маме: она не спит уже почти пятнад�

цать лет! Где она берёт силы? Когда я спрашиваю об этом, она говорит: «Это

просто любовь».

Надо сказать, мне очень повезло с мамой, а маме повезло с мужем, моим папой.

В общем, мне очень повезло с родителями! Они очень разные. Мама – поле с

ромашками. Папа – каменная стена. Мама – воздушный змей, а папа – нить,

которая удерживает этот змей, чтобы не пропал в облаках. Папа любит помол�
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чать, мама – поговорить. Они разные, но поступают одинаково. Недавно до

смешного дошло. Папа пришёл с улицы и сказал: «Задержался, мужика пьяного

поднимал, чтоб в сугробе не замёрз». А мама кричит с кухни: « Я тоже только

что пришла, женщину поднимала, на льду расшиблась!» Интересно…

Они, мои родители, никогда не забывают друг о друге, дарят подарки смешные.

Папа однажды маме столько купил её любимых апельсинов, что завалил ими пол

в комнате и развесил везде в сетках. А в другой раз ей на День рождения пря�

мо на дачу джазовый оркестр привёз, и он весь вечер играл на виду у корабель�

ных сосен. Мама была так рада!

Она вообще очень любит придумывать интересную жизнь.

С самого раннего детства я помню, что в доме всегда случались праздники, ста�

вились целые спектакли на Новый год, показывались по пять раз!!! Столько

детей всегда приглашали, и обычных, и с проблемами. Всем была радость! Ма�

ша всегда участвовала в представлениях, у неё были свои звёздные роли. Боль�

ше всего мне запомнилась роль Феи Тишины.

Однажды маме по сценарию понадобился настоящий снеговик. И чтобы мы

ничего не узнали, они с папой ночью бегали с вёдрами за снегом, сваливали его

в ванной, лепили снеговика и прятали его на балконе у соседей. А на праздни�

ке мы не могли понять – откуда он взялся?!

Сейчас у мамы нет уже таких сил, как раньше, а папа уехал работать в Москву.

Я всё равно всегда чувствую, как они стараются, чтобы в моей жизни всё было

хорошо. Летом, например, у нас на даче всегда живут мои подруги по три чело�

века, и мне не бывает тоскливо. Мы, конечно, помогаем маме. А папа ездит со

мной на соревнования по спортивным танцам и поддерживает меня всей душой…

Я заметила, к нашей семье всегда есть интерес, вокруг нас всегда люди. Осо�

бенно это видно, когда живём на даче. Там около мамы с Машей всегда жуж�

жит дачный народ. Зайдут что�то спросить и остаются до вечера. Таков Маш�

кин магнетизм и мамина доброта. Конечно, всех нас держит папа на своих ка�

менных плечах. От него исходит сила.

В нашей семье как�то всё стройно. Я учу уроки, мама занимается с Машей чте�

нием или физкультурой, папа, если дома, мастерит какую�нибудь мебель… Всё

очень спокойно и мирно.

Я понимаю, что родители не могут себе позволить отдых, поездки, просто теле�

визор – то, что обычно для других семей. У них нет времени болеть и отчаиваться.

Они часто говорят мне: «Живи тем, что есть, не трать времени на недовольство

тем, чего нет!». Я очень стараюсь, я вижу, что они сами так живут!

Самое главное, что я хочу сказать, мои родители – очень одаренные люди. Они

могли бы достичь больших успехов в своих профессиях, построить карьеру,

иметь свои увлечения… Но они выбрали главным в своей жизни нас, своих

детей, наше детство. И это – царский выбор!!!
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Клинико�диагностические

и генетические аспекты синдрома Ретта

Краткий обзор зарубежных источников (по материалам англоязычных публикаций) со-
ставлен нейропсихологом Д. Ермолаевым, сотрудником Центра лечебной педагогики.

диагностические критерии

Впервые синдром Ретта был описан в 1966 году австрийским педиатром Андре�

асом Реттом. Он наблюдал девочек, у которых неожиданно в возрасте от 6 меся�

цев до полутора лет (обычно это период дебюта заболевания) начинался регресс

психического развития, отказ от общения, утрата целенаправленных и появле�

ние особых стереотипных движений в виде «сжимания» или «мытья» рук, замед�

ление роста головы и некоторые другие признаки. Первая публикация Андре�

аса Ретта на немецком языке не привлекла широкого внимания. Повторное «от�

крытие» синдрома Ретта связано с именем шведского врача Бенгта Хагберга,

опубликовавшего в 1983 г. свою работу в англоязычном журнале. По инициа�

тиве Ретта и Хагберга в 1984, 1986 и 1988 гг. в Вене проводится ряд конферен�

ций, посвященных этому нарушению. В это же время создается рабочая груп�

па, которая разработала диагностические критерии синдрома Ретта (1988 г.).

Это послужило толчком к интенсивному исследованию заболевания.

Для постановки диагноза должны быть, по крайней мере, три из шести включа�

ющих признаков: 1) частичная или полная утрата навыков, связанных c тонкой

моторикой, к позднему младенческому или раннему детскому возрасту; 2) утра�

та появившихся ранее лепета, слов или фраз; 3) характерные стереотипные

движения руками (чаще всего двуручные движения перед собой, например

моющие, похлопывающие, рука в рот и т.д.); 4) рано проявляющееся наруше�

ние коммуникации (избегание контакта, аутостимуляции и другие аутистичес�

кие проявления); 5) замедление скорости роста окружности головы; 6) особое

течение болезни: период в целом нормального развития сменяется периодом

регресса, за которым следует восстановление контакта и коммуникации.

Из дополнительных признаков должны присутствовать, по крайней мере, шесть

из одиннадцати. К дополнительным признакам относятся:

1) эпизоды гипервентиляции и задержки дыхания;

2) заглатывание воздуха;

3) скрежетание зубами;

4) диспраксия походки;

5) деформация спины;
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6) деформация положения ног;

7) гипопластичные синюшные холодные ступни;

8) характерные изменения на ЭЭГ;

9) неадекватный смех и пронзительные крики;

10) нарушение болевой чувствительности;

11) интенсивная коммуникация с помощью взгляда.

Основная часть этих критериев вошла в классификации DSM�4 и МКБ�10.

стадии развития заболевания

Раннее развитие

Беременность и роды обычно проходят без проблем, и новорожденные оцени�

ваются как здоровые дети. Иногда отмечается легкое недоразвитие ступней и

кистей рук. Иногда отмечаются особые очертания лица: выступающий лоб,

широкий разрез глаз. Иногда у этих как будто здоровых детей уже в течение

первых месяцев могут появляться признаки легкой задержки психомоторно�

го развития. Такие дети мало передвигаются, например, их очень редко мож�

но видеть ползающими на четвереньках. Уже на первом году жизни могут по�

являться стереотипные движения рук. Также редко возникает какая�то дей�

ствительно нестереотипная игра и речевая продукция. Несмотря на все это,

развитие продолжается, так что при очередном обследовании в 3, 6 и 9 меся�

цев врач сообщает родителям, что их ребенок развивается «нормально» или

даже «очень хорошо». Действительно, дети все лучше тянутся за интересны�

ми предметами (хотя многие авторы отмечают снижение исследовательской

активности уже в первые месяцы жизни), перекладывают игрушки из руки в

руку, начинают пользоваться ложкой, появляются первые «словечки», они вста�

ют, а иногда и начинают самостоятельно ходить.

Такое в целом нормальное развитие продолжается примерно до 10–12 месяцев.

Обычно именно в это время происходит остановка развития: ребенок перестает

осваивать новые моторные навыки, снижаются темпы роста окружности голо�

вы. В ряде случаев остановка развития происходила уже в 6 месяцев, а иногда

только в 1,5 года. Такая «пауза» может продолжаться несколько месяцев.

Временный регресс

Регресс может начаться совершенно внезапно. При этом появляются беспри�

чинные вскрикивания, пропадает глазной контакт и резко обедняется речевая

и моторная активность. Толчкообразные или волновые движения могут охва�

тывать любую группу мышц, включая язык. Возникают непроизвольные движе�

ния руками, иногда они связаны с ощупыванием волос или рта. Манипуляции
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руками около рта могут быть первым признаком формирования стереотипных

движений руками. Ребенок может совершать стереотипные движения руками

прямо перед собой, сбоку или даже за спиной. В это же время происходит рас�

пад произвольных движений. Регресс психомоторного развития часто сопро�

вождается нарушениями сна. Нарушение сна может быть первым признаком

начала регресса: ребенка могут будить сбои ритма дыхания, непроизвольные

вскрикивания, забивание дыхательных путей слюной. В 15% случаев на этой

стадии впервые отмечаются случаи эпилептической активности.

Регресс связан с периодом развития, когда происходит интенсивное формиро�

вание связей в коре головного мозга. Это требует повышенных энергетичес�

ких ресурсов. Любые сбои в поддержании активности коры головного мозга

приводят к тому, что клетки коры становятся уязвимыми даже для самых не�

значительных вредных воздействий.

После регресса

Регресс продолжается несколько месяцев и изредка оканчивается так же внезап�

но, как и начинается. К пяти годам у большинства детей поднимается общий

уровень настроения, возвращается желание общаться, до некоторой степени

восстанавливаются утраченные моторные навыки, а также происходит возобнов�

ление роста головы. Может продолжиться развитие двигательных возможностей,

а в некоторых случаях и речи. Вновь становится возможным обучение ребенка.

Хотя в это время дети выглядят более жизнерадостными, повышенная тревож�

ность остается, беспричинные вскрикивания могут сохраниться на протяжении

всей жизни. Именно в это время часто отмечаются первые случаи эпи�присту�

пов (пик начала приходится на 4 года), которые к школьному возрасту могут уси�

ливаться. В той или иной степени эпи�активность наблюдается в 90% случаев.

Поздний регресс моторных возможностей

Выделение этой четвертой стадии остается спорным. В первую очередь, пото�

му, что эта стадия наступает далеко не во всех случаях. Во�вторых, на этой ста�

дии не происходит каких�то качественных изменений. Скорее, в это время име�

ет место постепенное нарастание тяжести состояния. Так, люди, имевшие воз�

можность ходить, могут утрачивать эту способность.

Имеются примеры женщин, проживших до весьма преклонного возраста (извест�

на датчанка, которой в 2001 году исполнилось 78 лет), у которых болезнь так и

не вступила в эту самую четвертую стадию. Более того, несмотря на то, что к пе�

риоду зрелого возраста начинается постепенный регресс моторных способнос�

тей, мышечной силы, в этом возрасте имеют место и положительные изменения.

Эпи�активность, вызывавшая беспокойство в дошкольном и школьном возрасте,

к зрелому возрасту ослабевает, а иногда вообще исчезает. В ряде случаев в этом

возрасте усиливаются понимание, мотивация к взаимодействию и общению.
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генетические механизмы

Уже в начале 1990�х гг. получила распространение гипотеза, что синдром Ретта

– нарушение, связанное с мутацией гена, лежащего в Х�хромосоме; обуслов�

ливаемый им признак является доминантным и у мальчиков не совместим с

жизнью.

После рождения мальчиков в семьях, в которых уже был ребенок с синдромом

Ретта, данная гипотеза была уточнена. Допускается возможность развития маль�

чиков с такого рода мутацией, которая у них приводит к тяжелой энцефолопа�

тии новорожденных. Из�за того, что зарегистрировано всего несколько случа�

ев появления синдрома Ретта в одной и той же семье, было весьма трудно вы�

явить мутированный ген (современные методы генетического анализа основа�

ны на сопоставлении генов, мутация которых рассматривается в качестве пред�

полагаемой причины заболевания, у братьев и сестер, страдающих данным за�

болеванием). Наконец, в 1999 году была выявлена семья, в которой три ребенка

страдали данным заболеванием, что позволило выявить мутированный ген –

MECP2. С тех пор как появилось первое сообщение о выявлении мутации гена

MECP2, этот участок X�хромосомы у пациентов с синдромом Ретта исследовал�

ся во многих лабораториях мира. Мутация MECP2�гена была обнаружена в 65–

100 % случаев классического синдрома Ретта. Такая вариативность отчасти

объясняется тем, что исследователи пользовались различными диагностичес�

кими критериями. В среднем, в настоящее время мутация выявляется в 80%

случаев классического синдрома Ретта. В случаях атипичного синдрома Ретта

мутации MECP2�гена выявляются в различных исследованиях в 10–50 % слу�

чаев. Однако и при атипичных формах синдрома Ретта выявляются мутации,

аналогичные тем, что выявляются в случаях классического синдрома. В случае

же семейного синдрома Ретта (когда в семье рождается несколько детей с син�

дромом Ретта) мутацию удается выявить только в 20–29 % случаев.

Такая низкая частота выявленных мутаций остается непонятной. Существует

предположение, что в случаях семейного синдрома действуют какие�то иные

генетические механизмы. К настоящему времени описано около 200 видов

мутации этого участка Х�хромосомы. Постоянно открываются новые мутации.

В то же время данные о связи между типом мутации и клиническими проявле�

ниями или тяжестью заболевания достаточно противоречивы. Установлено, что

тяжесть заболевания связана с типом инактивации Х�хромосом. Известно, что

в клетках женского организма содержится набор генов, включающий две Х�хро�

мосомы (одна отцовская, другая материнская). Одна из этих хромосом находит�

ся в инактивированном состоянии. Факторы, влияющие на то, какая из двух

хромосом – материнская или отцовская – будет активирована, пока до конца не

ясны. Синдром Ретта развивается в тех случаях, когда инактивация носит слу�

чайный характер (упрощенно – в одной клетке активна отцовская Х�хромосома,

в другой – материнская). Когда же, в силу каких�то причин, происходит асим�
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метричная активация, при которой в инактивированном состоянии находятся

преимущественно Х�хромосомы, несущие мутированный ген, заболевание про�

текает в стертой форме или вообще имеет место наличие мутированного гена

без клинических проявлений.

Надо отметить, что передача мутированного гена от матери�носительницы про�

исходит довольно редко. В подавляющем большинстве случаев эта мутация «de

novo», то есть мутация гена происходит в момент деления клеток во время об�

разования сперматозоида или яйцеклетки. В настоящее время многие ученые

считают, что эта мутация гораздо чаще возникает при образовании спермато�

зоида, то есть мутированный ген находится в отцовской Х�хромосоме. Возмож�

но, у отца существует предрасположенность к такой мутации. Надо отметить,

что в случае синдрома Ретта, в отличие от многих других генетических забо�

леваний, проявление этой предрасположенности никак не связано с возрастом

отца. Предположение о передаче мутированного гена с отцовской Х�хромосо�

мой подтверждается тем, что синдром Ретта крайне редко встречается у маль�

чиков – ведь от отца мальчики получают Y�хромосому, возможно, именно поэто�

му в случаях семейного синдрома Ретта мальчики, рождающиеся в таких семь�

ях, практически всегда оказываются здоровыми.

Сейчас уже ясно, что MECP2�ген является регуляторным: его мутация приво�

дит к тому, что определенные гены в определенных клетках оказываются ак�

тивными в тот момент, когда их активность должна быть уже подавлена.

атипичные формы синдрома Ретта

Помимо классического синдрома Ретта было описано несколько вариантов,

отличающихся по течению, клиническим проявлениям, выраженности при�

знаков.

Мозаичная форма синдрома Ретта

Мозаичная форма встречается у 80% девочек с атипичными формами Ретт�

синдрома. Характеризуется различными отклонениями в неврологическом раз�

витии, которые с возрастам образуют картину, сходную с синдромом Ретта. В

эту группу входят девочки с очень хорошо сохранившейся общей моторикой,

отмечаются лишь отдельные, едва различимые неврологические аномалии. В

первую очередь выявляется более или менее выраженная мануальная апрак�

сия. Существуют примеры, когда несколько подростков с синдромом Ретта

смогли осуществить лыжный переход между двумя странами, но при этом они

совершенно не могли держать лыжные палки. В настоящее время 8–10 лет

считается самым поздним возрастом, когда может быть поставлен диагноз «мо�

заичная форма синдрома Ретта».
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Синдром Ретта с сохранной речью

Сохранение речи при синдроме Ретта встречается не столь уж редко, как счи�

тали вначале. Такие дети удовлетворяют всем критериям синдрома Ретта, но

они могут произнести, по крайней мере, одну грамматически правильную фра�

зу. Впервые три такие девочки были описаны в 1992 г. Позднее была опублико�

вана работа, в которой анализируется уже 30 подобных случаев. В этой выбор�

ке у 63% пациентов речь была абсолютно сохранна или наблюдалась лишь лег�

кая задержка речевого развития. У всех обследуемых имелись выраженные

эхолалии. Родители этих детей часто сообщали, что, на их взгляд, понимание

у их ребенка было лучше, нежели активная речь. Действительно, часто понима�

ние у таких детей оценивается как хорошее, хотя понимание слов, имеющих

абстрактное значение, очень ограниченно. Что касается активной речи, то здесь

преобладают эхолалии и повторяющиеся вопросы.

Надо отметить, что практически все девочки с синдромом Ретта с сохранной

речью проявляют все поведенческие особенности, присущие аутизму. Многим

из них изначально ставится диагноз «аутизм». Это заставляет многих авторов

сомневаться относительно того, к какой группе относить подобных детей. Так�

же эти дети заставляют задуматься о том, что связь между синдромом Ретта и

аутизмом может быть гораздо глубже, нежели просто некоторые совпадения на

поведенческом уровне.

Врожденный синдром Ретта

Такое течение заболевания, когда период относительно нормального развития

отсутствует, встречается крайне редко, так что многие авторы вообще сомне�

ваются в том, что в таких случаях уместно говорить о чистом синдроме Ретта.

Действительно, во�первых, многие синдромы, обусловленные хромосомными

аномалиями и проявляющиеся в задержке психического развития, в первые

годы жизни могут напоминать синдром Ретта. Во�вторых, в случае синдрома

Ретта не исключается какая�то иная сопутствующая неврологическая патоло�

гия, которая и может сводить на нет период нормального развития.

Синдром Ретта у мальчиков

Вначале считалось, что данное заболевание встречается исключительно у дево�

чек. Однако к настоящему времени накапливается всё больше описаний слу�

чаев синдрома Ретта у мальчиков. Поскольку данный синдром обусловлен му�

тацией гена, расположенного в X�хромосоме, вполне понятна высокая ранняя

смертность среди мальчиков с такого рода мутацией. Действительно, поскольку

женский набор хромосом содержит две Х�хромосомы, то вторая Х�хромосома,

несущая немутированный ген, может играть компенсирующую роль, в то вре�

мя как у мальчиков возможности такой компенсации отсутствуют. Этим объяс�
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няется относительно высокие проценты: смертности в период новорожденно�

сти, наличия энцефалопатий, приводящих к ранней смерти, а также мертворож�

денных среди мальчиков в семьях, в которых уже есть ребенок с синдромом

Ретта. Однако описано несколько случаев развития мальчиков с синдромом

Ретта, сходного с тем, что наблюдается у девочек. Несколько таких мальчиков

имели аномальный набор хромосом – XXY (синдром Клайнфельтера), т.е. ком�

пенсация у них достигалась за счет дополнительной Х�хромосомы. Также опи�

сан мальчик, у которого развитие шло по типу синдрома Ретта, однако у него

не было обнаружено характерной мутации гена MECP2. Надо отметить, что в

одном из проведенных исследований у 81 из 227 девочек с синдромом Ретта

также не было обнаружено какой�либо аномалии данного гена. Это заставляет

предполагать, что генетические механизмы синдрома Ретта не ограничивают�

ся мутацией гена MECP2. Что касается клинической картины синдрома Ретта

у мальчиков, то ни в одном из этих случаев необходимые диагностические при�

знаки не были представлены в полном объеме.
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Краткий словарь терминов

Апраксия – невозможность выполнения произвольных, целенаправленных

движений и действий.

Атаксия – отсутствие целенаправленности и точности движений корпуса, головы

или конечностей (движения некоординированные, походка пошатывающаяся).

Аэрофагия – заглатывание избыточного количества воздуха и последующее

его отрыгивание.

Базальный – основной, относящийся к основанию.

Базальные     ядра     – участки переднего мозга, отвечающие за явление тормо�

жения в поддержании мышечного тонуса; они регулируют и координируют дви�

гательную активность вместе с мозжечком и таламусом. Другая часть базальных

ядер участвует в создании программ целенаправленных движений в процессах

обучения и запоминания.

Вербальный – речевой.

Гидротерапия – водолечение.

Гипервентиляция – аномально учащенное дыхание в состоянии покоя.

Гипертонус     –     повышение мышечного тонуса.

Гипотонус – понижение мышечного тонуса.

Гипогликемия – пониженное содержание глюкозы в крови.

Диспраксия     –     утрата возможности целенаправленных движений.

Иннервация – связь органов и тканей с центральной нервной системой при

помощи нервов.

Иппотерапия – лечебная верховая езда.

Кинезиотерапия – лечение движением.

Кифоз – искривление позвоночника, обращенное выпуклостью назад.

Лордоз – искривление позвоночника выпуклостью вперед.

Миопатия – хроническое прогрессирующее наследственное заболевание мышц,

связанное с нарушением обмена веществ в мышечной ткани.

Множественные ( ( ( ( (сочетанные) ) ) ) ) нарушения – наличие у ребенка одновре�

менно нескольких видов нарушений развития (например, сочетание двигатель�

ных нарушений с нарушениями зрения и слуха).

Непроизвольные     движения – движения, не контролирующиеся человеком.

Остеотомия – хирургическая операция, направленная на устранение дефор�

мации или улучшение функции опорно�двигательного аппарата путем резек�

ции, отсечения части кости.

Парамедицинский     – термин используется по отношению к профессиям, ко�

торые тесно связаны с медициной. Во Франции к парамедицинскому персоналу

относятся кинезиотерапевты, логопеды, специалисты в области психомоторно�

го развития и др.

Пневмопатия – общее название некоторых патологических процессов в легких.



261

Постуральный – относящийся к позе тела, обусловленный положением тела.

Произвольные     движения – движения, обусловленные определенными наме�

рениями и связанные с концентрацией внимания.

Проприоцепция ( ( ( ( (проприоцептивная     чувствительность))))) – способность

воспринимать и анализировать информацию о положении тела в пространстве

и движениях, поступающую от мышц, суставов и вестибулярного аппарата.

Рефлюкс     желудочно�����кишечный – моторные нарушения верхних отделов же�

лудочно�кишечного тракта, сопровождающиеся обратным забросом желудочно�

го содержимого в пищевод.

Ригидность     мышечная – один из видов повышения мышечного тонуса, при

котором тело сковано, поза жестко фиксирована и существует значительное

сопротивление по отношению к двигательным воздействиям.

Сколиоз – искривление позвоночника во фронтальной и сагиттальной плоско�

стях. По форме искривления различают С�образный сколиоз (с одной дугой ис�

кривления), S�образный – с двумя и Е�образный – с тремя дугами искривления.

Сочетанные     нарушения см.     Множественные     нарушения.....

Спастичность – один из видов повышенного мышечного тонуса, при котором

тонус повышается в ответ на быстрое растяжение мышцы.

Стереотипии     двигательные – многократное повторение однотипных движе�

ний.

Тонус     –     длительное стойкое возбуждение нервных центров и мышечной тка�

ни, не сопровождающееся утомлением.

Эрготерапия – медицинская специальность, методы и средства которой на�

правлены на восстановление двигательной активности людей с ограниченны�

ми возможностями. Э..... основывается на том, что целенаправленная, имеющая

для человека смысл деятельность помогает улучшить его двигательные, эмоци�

ональные, когнитивные и психические функциональные возможности.
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