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ПРЕДГОВОР 

Уважаеми читатели, 

 

Предоставяме ви пълен текст на докладите от Третата мултифасетна кон-

ференция върху детското развитие, които са посветени на две теми - абнормно 

нервно-психическо развитие и аутизъм. 

В главата за абнормно нервно-психическо развитие (НПР) са представени 

по съвременен начин най-честите заболявания, водещи до нарушения в НПР. 

Специално внимание е отделено на НПР при някои по-рядко изучавани в този 

аспект заболявания като хидроцефалия и болести на бъбреците. Представена е 

важната роля на неврофизиологичните методи при изследване на деца с нару-

шено НПР като специална статия е посветена на същността и ролята на късните 

събитийно-свързани потенциали. Изложени са съвременни данни за мозъчната 

хемодинамика при критични състояния и значението на мозъчното доплер-    

сонографско изследване. Накрая на тази глава е представен нов съвременен 

тест за нервно-психическо развитие на пет-годишни деца, апробиран за бъл-

гарската популация. 

Втората глава е посветена на аутизма. Разбирането на социалната когниция 

като елемент на НПР и познанията за нейното развитие имат ключово значение 

за разбирането на детското поведение и за ранна диагностика на аутизма. Чрез 

парадигмите за функционални магнитно-резонансни изследвания при аутизъм 

се представят топичните характеристики на важни мозъчни функции. В специ-

ална статия са представени най-новите постановки за патофизиологията на ау-

тизма на молекулярно-генетично ниво. Описани са и клиничните прояви и 

диагностиката на метаболитни болести, проявяващи се с аутизъм. Отделено е 

внимание на връзката между нецелиакичната глутенова непоносимост и ау-

тизма, както и на ролята на безглутеновата диета. Важни за работещите с ау-

тисти са препоръките за овладяване на тяхното поведение. Друга полезна 

информация е тази за националната политика по отношение децата с аутизъм.  

Автори на отделните статии са водещи специалисти в страната, опитни 

специалисти и млади ентусиазирани лекари. Редактори са председателите на 

Българското научно дружество по детска неврология, психиатрия и психоло-

гия на развитието - проф. Венета Божинова, и на Българската педиатрична асо-

циация - проф. Владимир Пилософ. 

Настоящата книга е предназначена за педиатри, детски невролози, детски 

психиатри, общопрактикуващи лекари, психолози, педагози, социални работ-

ници, студенти и специализанти, както и други лица, работещи с деца с изос-

таване в НПР или аутизъм. Информацията в нея има както теоретичен, така и 

непосредствен практически аспект. 

Приятно четене! 

 

проф. Иван Иванов 
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Глава 1. 

АБНОРМНО НЕРВНО-ПСИХИЧЕСКО РАЗВИТИЕ 

 
КЛИНИЧНИ СИНДРОМИ И НАЙ-ЧЕСТИ ЗАБОЛЯВАНИЯ 

ПРИ ИЗОСТАВАНЕ В 

НЕРВНО-ПСИХИЧНОТО РАЗВИТИЕ 

Венета Божинова 
 

Изоставането в нервно-психично развитие е свързано с генетични фактори 

и епигенетични въздействия по време на ембрионалното и ранното детско раз-

витие и може да се раздели на 2 основни типа - задръжка или регрес. Задача на 

лекарите (детски невролози, педиатри и детски психиатри) и психолозите е ди-

агностицирането му, разкриване на причините и повлияването му. При изоста-

ването в нервно-психично развитие (НПР) е възможно разнообразно съчетание 

от различни синдроми: централни паретични синдроми, периферни (вяли) па-

ретични синдроми, церебеларен синдром, епилептични синдроми, вкл. епилеп-

тични енцефалопатии, умствена изостаналост, поведенчески отклонения, вкл. 

аутистично разстройство. Тези синдроми се изявяват при различни невроло-

гични заболявания като бавно нарастващи тумори на ЦНС, левкодистрофии и 

левкоенцефалопатии, болести с натрупвания в лизозомите и други метаболитни 

енцефалопатии, наследствена спастична парапареза (болест на Strumpell), цере-

беларни дегенерации и психиатрични заболявания, основно генерализирано 

разстройство в развитието. Освен доброто клинично характеризиране с опреде-

ляне на основните патологични синдроми чрез неврологично, психиатрично и 

психологично изследване, при децата с ранно изоставане в НПР са необходими 

високоспециализирани и информативни изследвания за разкриване етиологията 

и патогенезата му - невроизобразяващи изследвания като компютърна томогра-

фия (КТ) или магнитно-резонансна томография (МРТ) на главния или гръбнач-

ния мозък, генетични и метаболитни изследвания. 

А. Вродени мозъчни малформации 

Те се причиняват от генетични, инфекциозни, химични и физични фактори. 

Специално внимание се обръща на инфекциозните причини, основно вирус-

ните (Cytomegalovirus, Rubella virus, Hеrpes simplex virus, Zika virus и др.), по-

рядко - бактериалните (Treponema pallidum) и паразитните (Toxoplasma Gondii) 

причинители. Те предизвикват вроден менингоенцефалит с микроцефалия и 

дефекти в кортикалното развитие, мозъчни калцификати и вродена хидроце-

фалия в някои случаи [1, 2, 3, 4], микрофталмия, глухота и сърдечни дефекти, 

хепатоспленомегалия.  
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Патогенетично е налице прекъсване на нормалното мозъчно развитие по-

ради липса на нормална генна експресия (генетични причини) или преустано-

вяването на функцията на гена при увреждане от инфекции, исхемия и др. 

Класифицират се според ембрионалния стадий на коровото развитие, когато 

настъпва увредата, според морфологията, клиниката и генетиката и според 

причините, нарушаващи невроналната миграция, диференциация и пролифе-

рация.  

Лезиите се установяват чрез МРТ. Най-чести са малформациите на корти-

калното развитие, които се изявяват с изоставане в НПР, централни парези, те-

рапевтично резистентна епилепсия и умствено изоставане. Характеризират с 

абнормна структура на мозъчната кора - микроцефалия с редуцирано гирообра-

зуване (микролисенцефалия), лисенцефалии (плоска мозъчна кора от агирия до 

пахигирия), хетеротопии (перивентрикулна или субкортикална нодуларна или 

лентовидна), фокални кортикални дисплазии, хемимегаленцефалия, полимикро-

гирия, шизенцефалии, често съчетани и с мозъчно стволови и малкомозъчни 

малформации или агенезия на corpus callosum. Актуалната класификация на 

малформациите на кортикалното развитие, базирана на морфологията, клини-

ката и генетиката според етапът на нарушеното ембрионално развитие и гене-

тичните фактори, нарушаващи невроналната миграция и диференциация [3] 

включва: 

Група I: Малформации поради абнормна невронална или глиална 

пролиферация или апоптоза 

І.А. Редуцирана пролиферация или увеличена апоптоза (вродени мик-

роцефалии), при които обиколката на главата е с над 2 стандартни отклонения 

по-малка от възрастовата норма за съответната раса и пол. Установени са мно-

жество генни дефекти за микроцефалия, най-често с автозомно-рецесивно пре-

даване, при които има и опростена структура на мозъчната кора или лизенце-

фалии (Микролисенцефалия, синдром на Norman–Roberts (I.7.) (Фиг. 1а [5]), 

полимикрогирия и хипоплазия на corpus callosum (I.4), опростена мозъчна 

кора, нодуларни хетеротопия и церебеларна хипоплазия (I.5.) [6].  

    

Фигура 1а. Микролисенцефалия и церебеларна малформация при дете 

със синдром на Norman–Roberts с тежко изоставане в нервно-психичното 

развитие и нова рецесивна хомозиготна мутация в RELN гена  

(Chr 7: g.103194106C>T, NM 005045.3:c.5969+1G>A) [5]. 
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При първичната микроцефалия има увреждане на различни пътища на нев-

рогенезата вследствие дисфункцията на гени: регулация на транскрипцията 

(MCPH1, CENPJ, CDK5RAP2), регулация на клетъчния цикъл (MCPH1, 

CENPJ, CDK5RAP2), матурация на центрозомите (CDK5RAP2 и CENPJ), свър-

зване с dynein и центрозомни дуплакации (NDE1), възстановяване на ДНК 

(MCPH1), прогениторен пролиферативен капацитет (ASPM и STIL), взаимо-

действие на образуването на митотични вретена (WDR62 и NDE1).  

 

І.В. Увеличена пролиферация или снижена апоптоза (мегаленце-

фалии) - основно при някои факоматози. 

 

І.С. Абнормна пролиферация, водеща до фокална или дифузна дисп-

лазия. Например, фокалната кортикална дисплазия ІІ тип (FCDII) е най-      

честата мозъчна малформация. Проявява се с клиника на терапевтично резис-

тентни епилепсия с начало в детската възраст [7]. Типична е при туберозната 

склероза, докато FCDI и FCDIII са обусловени от постисхемични увреди. 

Група II: Малформации поради абнормна невронална миграция 

II.А. Хетеротопии - перивентрикулни нодуларни (ПНХ) (Фиг. 1б) или 

лентовидни (Фиг. 1в). Дължат се на ранно възникнал миграционен дефект с 

неизвестна причина или с автозомно-доминантно предаване (дупликация в 

5p15.1; делеция 6q27; синдром на Williams с del 7q11.23, вкл. HIP1 и YWHAG; 

делеция в 4p15 или в 5q14.3–q15; агенезия на cоrpus callosum с делеция 

1p36.22-pter) или с X - свързано предаване (при мутация в FLNA с или без син-

дром на Ehlers–Danlos, при синдром на X чуплива хромозома). От 7-те наблю-

давани от нас пациенти с хетеротопии и епилепсия (фокална или синдром на 

West) с тежка умствена изостаналост са 30%, с хиперактивно поведение, дефи-

цит внимание и обучителни нарушения са 20% [8]  

  

Фигура 1б. Двустранна перивентрикулна хетеротопия при пациент с лека 

умствена изостаналост и епилепсия [8]. 
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Фигура 1в. Лентовидна двустранна хетеротопия с лисенцефалия при дете 

с тежка умствена изостаналост [8]. 

II.В. Лисенцефалии - агирия, пахигирия или субкортикална ленто-

видна хетеротопия (SBH). В тази група се включва класическата предно пре-

доминираща дифузна (четирислойна) лисенцефалия (LIS) със SBH (Xq22.3–

q23 и 17p13.3), синдромът на Miller-Dieker (класическа LIS с четирислойна 

кора с делеция в 17p13.3) (Фиг. 1г. [9]), както и синдроми с изяснен или неи-

зяснен генетичен дефект и начин на предаване, при които има съчетание на 

лизенцефалия с малкомозъчни и стволови хипоплазии и агенезия на corpus 

callosum: дифузна или задно преобладаваща лизенцефалия с мозъчно-стволова 

или церебеларна хипоплазия с или без агенезия на corpus callosum; лентовидна 

хетеротопия дълбоко в бялото вещество с или без агенезия на corpus callosum 

и тънък надлежащ кортекс; задна или дифузна LIS с церебеларна хипоплазия 

или LIS с TUBA1A мутация в 12q12-q14; X-свързана LIS (трислойна кора) с 

агенезия на corpus callosum; темпорално-задна LIS и агенезия на corpus 

callosum с мутации в ARX в Xp 22.13; RELIN-тип LIS; Фронтално предомини-

раща лека LIS с тежка хипокамлпална и церебеларна хипоплазия с RELN мута-

ция в 7q22, синдром на Norman-Roberts (Фиг. 1 [5]); Фронтално предоми-

нираща лека LIS с тежка хипокамлпална и церебеларна хипоплазия с VLDLR 

мутация в 9p24.  

От анализираните от нас 22 пациента с лисенцефалия с предна и дифузна 

агирия/пахигирия са 77.3% (n=17), а с фокална пахигирия - 22.7% (n=5) [10]. 

При 45.4% (n=10) лисенцефалията е комбинирана с други кортикални диспла-

зии и аномалии: субкортикална лентовидна или нодуларна хетеротопия при 4 

деца; шизенцефалия при 1 и неразвит corpus callosum и vermis cerebelli при 1 и 

хемимегаленцефалия при 2 деца. Мозъчна атрофия с корова атрофия и вентри-

кулна дилатация е установена при 59% (n=13). При 37% (n=6) лисенцефалията 

е причинена от вродена CМV инфекция [10]. Неврологичните прояви са със 

следната честота: микроцефалия - 50%; централна пареза - 68.5% (с квадрипа-

реза са 54.5%, с долна спастична парапареза - 14%), церебеларен синдром - 

27%, умствена изостаналост - 86.4% (лека и умерена - по 14%, с тежка - 45%, с 
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дълбока - 13%). Епилептичен синдром с ранно начало (преди 3 години) е на-

лице при - 95% (n=21) и включва синдром на West (27%) и епилепсии с фо-

кални и вторично генерализирани тонично-клонични пристъпи (68%) [10]. 

 

Фигура 1г. Лисенцефалия при синдром на Miler-Dieker [9]. 

    

Фигура 1д. Цитомегаловирусна инфекция. КТ на главен мозък с 

двустранна пахигирия и множество перивентрикулни калцификати. МРТ с 

дифузна двустранна фронтална лисенцефалия [2, 10]. 

 

Фигура 1е.  Микролисенцефалия при Zika ембриопатия. В МРТ Т2: 

умерена микроцефалия, с плоска и дебела мозъчна кора, хипопластичен 

corpus callosum, уголемена cisterna magna (A,B); КТ с множество хиперденсни 

субкортикални калцификати (C). [11] 

http://static.www.bmj.com/content/bmj/353/bmj.i1901/F4.large.jpg?width=800&height=600
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II.C. Субкортикална хетеротопия и сублобарна дисплазия  

 

II.D. Cobblestone малформации, характерни за вродените мускулни дис-

трофии - синдром на Walker–Warburg, мускул-око-мозък синдром, вродена 

мускулна дистрофия с церебеларна хипоплазия; 

Група III: малформации, вторични на постмиграционното развитие 

ІІІ.A. Малформации с полимикрогирия (ПМГ) (Фиг. 1д.) и шизенце-

фалия (цепка) или калцификати с различни причини:  

Със съдови или неясни причини са шизенцефалия; септо-оптична диспла-

зия с шизенцефалия; ПМГ с пренатална вирусна инфекция, особено от ци-

томегаловирус (CMV); шизенцефалия с позитивен неонатален CMV тест; 

дифузна или фокална ПМГ с перивентрикулни калцификати и позитивен нео-

натален CMV тест; дифузна, фокална или перисилвиева ПМГ с глухота и по-

зитивен неонатален CMV тест; фамилна шизенцефалия с единични 

едностранни или двустранни цепки; лентовидни калцификати с ПМГ (псевдо-

TORCH), вкл. с мутации в OCLN1 в 5q13.2; двустранна ПМГ без цепки с неясна 

причина.  

С автозомно-доминатно предаване са фронтопариетална ПМГ; ПМГ с 

агенезия на corpus callosum и забавена миелинизация на предното бедро на 

capsulа interna с TUBB2B мутация в 6p25.2; фронтопариетална ПМГ с TUBB3 

мутации в16q24.3; синдром на Knobloch с COL18A1 мутация в 21q22.3; анири-

дия, темпорална ПМГ, липса на предна комисура и пинеална жлеза, церебе-

ларна хипоплазия с PAX6 мутация в 11p13; перисилвиева ПМГ с делеция в 

1p36.3 или 22q11.2; синдром на Joubert с ПМГ и AHI1 мутация в 6q23.3; синд-

ром на Meckel–Gruber с ПМГ и TMEM216 мутация в 11q12.2; Генерализирана 

ПМГ, агенезия на corpus callosum и хипоплазия на оптичния нерв с TUBA8 му-

тация в 22q11.21; перисилвиева ПМГ, агенезия на corpus callosum, забавена ми-

елинизация на предното бедро на capsulа interna и церебеларна вермисна 

хипоплазия с мутации на TBR2 в 3p24.1; Warburg микро-синдром с мутация в 

RAB3GAP1 в 2q21.3, в RAB3GAP2 в 1q41 и в RAB18 в 10p12.1.  

С Х-свързано предаване: перисилвиева ПМГ, роландови припадъци, ре-

чева диспраксия със SRPX2 мутация в Xq22.1; перисилвиева ПМГ, умерена 

микроцефалия с NSDHL мутция в Xq28; перисилвиева ПМГ с в Xq27 locus. 

От анализираните от нас 11 пациенти с полимикрогирия 7 са с двустранна 

ПМГ (Фиг. 1ж), квадрипареза, умствена изостаналост и симптоматична епи-

лепсия, а 4 са с фокална ПМГ (Фиг. 1з), хемипареза и симптоматична фокална 

епилепсия [12] 

 



15 

 
Клинични синдроми и най-чести заболявания при изоставане в НПР 

 
ІІІ.B. Кортикални дизгенезии с вроден метаболитен дефект (невропа-

тологично различни от класическата ПМГ) 

 

III.C. Фокални кортикални дисплазии тип І (FCD I) и тип III (FCDІІІ), 

свързани с абнормно постмиграционно развитие и увреждания вследствие на 

постисхемични и други причини. 

 

III.D. Постмиграционна микроцефалия 

Б. Факоматози (неврокутанни синдроми) 

При тях са възможни двигателен дефицит, умствено изоставане и терапев-

тично резистентна епилепсия. 

Туберозна склероза комплекс (TSC)  

Тя е рядко генетично заболяване с автозомно-доминантно предаване, чес-

тота 1 на 6000 - 10000 раждания, мултиорганно засягане на мозъка, сърцето, 

кожата, бъбреците, белия и черния дроб и склонност към образуване на добро-

качествени тумори. Причинява се от мутации в тумор-супресиращите гени 

TSC1 (9q34) и TSC2 (16p13.3), кодиращи протеините hamartin и tuberin, чиито 

дефицит обуславя дизрегулация на вътреклетъчния регулатор на клетъчния 

растеж и метаболизъм (mTOR сигнален път) с абнормен протеинов синтез, кле-

тъчна пролиферация и туморен растеж.  

Фигура 1ж. Двустранна фронто-

париетална полимикрогирия и 

разширени субарахноидни пространства 

фронтално у дете със забавено НПР, 

квадрипареза, атаксия, умствена 

изостаналост и епилепсия [12]. 

Фигура 1з. Левостранна 

фронто-париетална 

полимикрогирия при 

хемипаретична ДЦП и  

делеция 22q11.2 [12]. 

http://en.wikipedia.org/wiki/Chromosome_16
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Диагностицирането на туберозната склероза е базирано на комбинация 

от клинични синдроми с възрастова зависимост на изявата при мултиорган-

ното засягане на организма [13,14] (Таблица 1).  

Таблица 1. Клиника и начало на изявите при туберозна склероза 

комплекс [14] 

Клинични прояви, начало на изява Честота 

Дефекти в зъбния емайл – детска възраст 97%-100% 

Хипопигментни петна – от раждането 87%-100% 

Ангиофиброми – ранна детска възраст 75%-90% 

Кортикални дисплазии (тубери) – от раждането 70%-90%  

Епилепсия – в кърмаческа възраст и по-късно 60%-90%  

Субепендимни нодули (SEN) – кърмаческа възраст,  

прогресивно калциеви отлагания при КТ 
70%-90%  

Субепендимни гигантоклетъчни астроцитоми  

(SEGA) - детска възраст 
5%-20%  

Ретинални хамартоми – 1-5 г.  30%-87%  

Бъбречни и по-рядко чернодробни  

ангиомиолипоми – 5-18 г. 
~80%  

Унгвални фиброми – 2-ро десетилетие 20%-88%  

Сърдечни рабдомиоми – от раждането 47-67%  

Кожни лезии тип „конфети“ – до 10 г. възраст 3-58%  

Шагреново петно – до 10 г. възраст ~50%  

Аутизъм  25-50%  

Интелектуален дефицит – от ранна детска възраст ~40%  

Белодробни лимфангиолейомиоми  

(LAM) – 2-3 десетилетие 

30-40%  

от жените 

Фиброзни плаки по главата – ранна възраст 20-40%  

Ретинни апигментни петна  ~40%  

Бъбречни кисти  ~20%  

Интраорални фибоми – възрастни  20-69%  

 

Актуализираният консенсус за диагностиката на TSC включва [14]: А. Ге-

нетичен диагностичен критерий - доказването на патогенни мутации с инак-

тивиране на функциите протеина hamartin или на tuberin прави сигурна 

диагнозата TSC. Б. Клиничните критерии с 11 главни и 6 второстепенни бе-

лези. Главните белези са: 1. Хипопигментни петна (≥3, поне с 5 мм диаметър); 
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2. Ангиофиброми (≥3) или фиброзни плаки в областта на главата; 3. Унгвални 

фиброми (≥3); 4. Шагренови петна; 5. Множествени ретинални хамартоми; 

6. Кортикални дисплазии (тубери и радиални миграционни линии в бялото   

мозъчно вещество); 7. Субепендимни нодули (SEN); 8. Субепендимни гиган-

токлетъчни астроцитоми (SEGA); 9. Сърдечни рабдомиоми; 10. Лимфангио-

лейо-миоматоза (LAM); 11. Ангиомиолипоми (≥2). Второстепенните белези 

са: 1. Кожни лезии като конфети; 2. Дефекти в зъбния емайл (≥3); 3. Интрао-

рални фиброми (≥2); 4. Ретинални ахромни петна; 5. Множествени бъбречни 

кисти; 6. Небъбречни хамартоми. Диагнозата е сигурна при 2 главни белега 

или 1 главен и ≥2 второстепенни белега. Диагнозата е възможна при 1 главен 

или ≥2 второстепенни белега. Комбинацията само на двата главни белега LAM 

и ангиомиолипома не се приема без наличие и на други белези.  

Таблица 2. Клинични и образни данни при български пациенти с 

туберозна склероза [13] 

Клинични и образни данни Брой (%) 

Кожни промени 

 хипопигментации 

 лицеви ангиофиброми 

 шагреново петно 

 гингивални фиброми 

 перинухални нодули 

 кожни фиброми 

 епидермалн невуси 

39 (100%) 

 39 (100%) 

 38 (97.4%) 

 19 (48.7%) 

 3   (7.7%) 

 2   (5.1%) 

 4   (10.2%) 

 2   (5.1%) 

Епилепсия 

 Синдром на West  

 Синдром на Lennox-Gastaut  

 Фокални епилептични пристъпи 

37 (94.9%)  

 11 (28.2%) 

 9   (23.1%) 

 17 (43.6%) 

Умствена изостаналост 27 (69.2%) 

Аутистично поведение 6   (15.4%) 

Абнормен КТ на главен мозък 39 (100%) 

Абнормности на МРТ: 

 Субепендимни нодули и кортикални дисплазии (тубери)  

 Субепендимни гигантоклетъчни астроцитоми 

38 (100%) 

 38 (100%) 

 3   (7.7%) 

Миокардни рабдомиоми 6   (15.4%) 

Бъбречни  

 Ангиомиолипоми  

 Поликистоза 

4   (10.2%) 

 3   (7.7%) 

 2   (5%) 

Фамилност 12 (30.7%)  
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Синдром на Sturge-Weber  

Проявява се с: хемипареза (25-56%); епилептични пристъпи - предимно фо-

кални (72-93%); хемангиоматоза - лицева и лептоменингеална; умствена изос-

таналост (50-70%); съдово главоболие (44-66%); инсулти (исхемични, 

транзиторни исхемични атаки, хеморагични; други мозъчно-съдови малфор-

мации [15].  

       

Фигура 2. Синдром на Sturge-Weber - атрофия на дясната хемисфера с 

калцификати на КТ; липса на повърхностни кортикални вени на МР 

ангиография. 

 

Епидермалният невусен синдром 

Изявява се с разнообразни епидермални невуси и аномалии на други ор-

гани и системи (очи и/или скелетно-мускулна система), умствено изоставане, 

епилепсия (с-м на Lennox-Gastaut) и двигателни разстройства [16]  

Детска церебрална парализа (ДЦП)  

ДЦП е заболяване с голяма социална значимост поради високата честота 

(болестност - 2 - 2,5/1000 новородени деца), ранната инвалидизация и увреде-

ното качество на живот, дължащо се и на високата честота на съпътстващия 

интелектуалния дефицит (50%) и на симптоматичната епилепсия (между 15% 

и 60%) с допълнителен негативен ефект върху когнитивните функции и въз-

можностите за рехабилитация.  

ДЦП обединява група непрогресиращи, остатъчни синдроми с двига-

телни прояви (парези, нарушения на мускулния тонус, координацията, про-

мени в позата и неволеви движения), често съчетани с умствен дефицит, 

говорни увреждания и симптоматична епилепсия поради неразвитие или ув-

реждане на мозъка в пренаталния, перинаталния и постнаталния период 

[1,17]. В 1366 публикации за деца с церебрална парализа в Pub med към 2011 г., 

включително 30 мета-анализа с висока степен на достоверност, се установява 

епилепсия при 25% от пациентите; 50% имат интелектуален дефицит; 30% са 
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с тежък двигателен дефицит и не могат да ходят; 25% са с речеви нарушения; 

25% имат поведенчески отклонения; 7% са с аутизъм; 20% с разстройства на 

съня; 10% са със зрителни нарушения [18]. При болестност от епилепсия в дет-

ската възраст между 3 и 6/1000, при ДЦП честотата на симптоматичната епи-

лепсия е многократно по-висока - между 15% и 60% от децата и възрастните 

[18, 19, 20, 21]. При ДЦП с интелектуален дефицит и обучителни затруднения 

честотата на епилепсия нараства до 71% [22]. 

Етиологичните фактори за ДЦП и съпътстващите синдроми (симптома-

тична епилепсия и интелектуалния дефицит) са общи – абнормно развитие или 

ранни увреди на мозъчните структури в пре- или перинаталния период, причи-

няващи и ранната изява и високата честота на симптоматичната епилепсия, 

вкл. с терапевтична резистентност и умствена изостаналост по-често в случа-

ите с квадрипаретични синдроми. Основна причина са: вродените корови мал-

формации (лисенцефалия, хетеротопии, полимикрогирия, шизенцефалия) в 

резултат на външни или генетични фактори [3,22], пре-и перинаталните ин-

султи при тромбофилни състояния [23], перивентрикулната левкомалация [24], 

съдовите аномалии и хипоксично-исхемична енцефалопатия, вродените и 

ранни невроинфекции, радиация [1, 25, 26, 27]. 

Патогенетично симптоматичната епилепсия с честа терапевтична ре-

зистентност при ДЦП е причинена от вродени или придобити нарушения в 

баланса между възбудните и инхибиторни процеси поради абнормности в си-

наптогенезата, морфологията и разпределението на инхибиторните неврони и 

повишена реактивност на дизморфичните неврони към възбудните невротран-

смитери глутамат и аспартат. Проучванията на епилепсията при ДЦП включ-

ват изучаване на факторите за епилепсия, корелациите между възрастта на 

изява на епилепсията, вида на епилептичните припадъци и формата на цереб-

ралната парализа и прогнозата. Статистически значими рискови фактори за 

развитие на епилепсия при ДЦП са неонаталните гърчове (р<0.001) и абнор-

мните мозъчни структури, особено мозъчна атрофия (р<0.003) [28]. При децата 

с ДЦП и епилепсия началото на епилепсията е през първата година в 49.5%, а 

при 69.2% - до двегодишна възраст [28]. Установена е корелация между пери-

вентрикулната левкомалация у недоносените, спастичната квадрипареза и ен-

цефалопатия с електричен статус по време на бавновълнов сън (ESES) [24]. 

Съвременната диагностика на ДЦП и съпътстващата симптоматичната 

епилепсия е свързана с визуализирането на мозъчно-структурните увреждани с 

чрез невроизобразяващите изследвания и на изясняване на вида на епилептич-

ните припадъци чрез видео-ЕЕГ и/или ЕЕГ по време на сън, вкл. за диагности-

цирането на ESES [29, 30].  

Интелектуалният дефицит при ДЦП е комплексен, вторичен синдром, 

основно при вродени малформации като микроцефалия, лисенцефалия, хете-

ротопии, полимикрогирия, шизенцефалия, агенезии, или постхипоксична ат-

рофия и глиоза, при което мозъчната кора е с абнормна организация и 

функция [26]. 
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Видове ДЦП и съпътстващи синдроми 

1. ДЦП - спастична квадрипареза (Двойна хемиплегия) (10-20%). Ос-

новна причина са дифузните мозъчно-корови малформации (Фиг. 1д); при недо-

носените новородени - перивентрикулна левкомалация и мултикистичната 

енцефалопатия (Фиг. 3 а,б), а при доносените - увредите в определени съдови 

басейни (Фиг. 3в). Характерни неврологични синдроми са: централна квадри-

пареза - спастично повишен тонус, контрактури; псевдобулбарен. Възможни са 

още: дистални екстрапирамидни хиперкинези (дистонии); забавено НПР - 

двигателно, речево; епилептичен синдром - синдром на West (Фиг. 3 б,г), енце-

фалопатия с ESES (Фиг. 3д) или фокална епилепсия; интелектуален дефицит. 

Висок процент от болните са инвалидизирани и необучаеми. 

 

  

Фигура 3а. МРТ на мозък на дете с ДЦП - спастична квадрипареза, 

перивентрикулна левкомалация, мозъчна атрофия. 

 

  

Фигура 3б. МРТ на мозък и ЕЕГ на дете с ДЦП - спастична квадрипареза, 

мултикистична ецефалопатия, синдром на West (асиметрични 

епилептични спазми и фокални пристъпи) [25]. 
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Фигура 3в. МРТ на мозък на дете с ДЦП - квадрипареза при двустранни 

исхемии в басейна на средната мозъчна артерия и симптоматичен 

синдром на West. 

   

 

Фигура 3г. МРТ на мозък и ЕЕГ на дете с ДЦП - спастична квадрипареза 

след ХИЕ - трета степен и преход от с-м на West в с-м на Lennox-Gastaut. 

  

Фигура 3д. ЕЕГ при електричен епилептичен статус в сън (ЕSES). 
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2. ДЦП - спастична диплегия (долна спастична парапареза) при пара-

сагитална или перивентрикулна левкомалация у недоносени деца (Фиг. 4) 

     

Фигура 4. Парасагитална глиоза при ДЦП - спастична диплегия - МРТ.  

 

3. Хемиплегична форма (хемипаретичен синдром) - 20-30%. Ранни сим-

птоми са неупотреба и свиване в юмрук на ръката, хватателен рефлекс. Налице 

са централна хемипареза (спастично повишен тонус във флексорите на ръката 

и екстензорите на крака); Атетозни хиперкинези в паретичната ръка са въз-

можни. Децата прохождат късно с походка „Вернике-Ман“. Установяват се 

още: хемихипестезия - 68%; моторна дизлалия и дизартрия - 25%; нарушени 

висши корови функции (праксис, гнозис, телесна ориентация), които затруд-

няват обучението; епилепсия - фокални и/или вторично генерализирани то-

нично-клонични пристъпи с начало до 18 месеца - над 50% (Фиг. 5). 

   

 

 

Фигура 5. ЕЕГ и КТ на глава при дете с ДЦП -

левостранна централна хемипареза с асиметрична 

вътрешна хидроцефалия, калцификати и фокална 

епилепсия вследствие вродена токсоплазмоза. 
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4. ДЦП - екстрапирамидна/ дизкинетична форма (10%-15%), обикновено 

след icterus neonatorum gravis. Характеризира се с квадрипареза, екстрапира-

миден синдром с начална хипотония, последваща хипертония, дистонии около 

1 г. възраст, атетозни и хореични хиперкинези, дизартрия. Децата прохождат 

късно (2,5 - 4 г.). Интелектът е в норма, но екстрапирамидните хиперкинези 

затрудняват училищните умения. Нарушена е артикулацията. В някои случаи 

има глухота. 

 

Клинични прояви на ДЦП според етиологията 

Пренатални причини за ДЦП се установени при 45 от 100 деца в наше про-

учване - вродени мозъчни малформации (лисенцефалия, полимикрогирия, ши-

зенцефалия и хетеротопии) при 33 деца и пренатални исхемични инсулти при 12 

деца (Таблица 3, Фиг. 6 а,б,в,г) [25]. При 55 случая ДЦП е резултат от перина-

тални инсулти вследствие хипоксично-исхемична енцефалопатия (ХИЕ) при 15 

недоносени и при 40 доносени новородени деца (Таблица 4). При сравняване на 

групата с ДЦП в резултат на пренатални фактори (мозъчни малформации и пре-

натални инсулти) с тази с перинатална етиология (Фиг. 7) се установява по-ви-

сока честота на епилепсията (95% или 43 от 45 деца) и интелектуален дефицит 

(78% или 35 от 45) при пренаталните причини в сравнение с перинаталната ети-

ология - епилепсия при 55% (при 30 от 55 деца) и на интелектуален дефицит при 

41% (22 от 55 случая). С ранно начало на епилепсията са 78% от децата (57 от 

73), като честотата на ранната епилепсия е по-висока в групата с пренатална па-

тология (36/43 или 84%) с сравнение с групата с перинатална патология (21/30 

или 70%). Със синдром на West са 22 деца (22%), като в двете честотата е сходна. 

ESES е характерен за групата с перинатална патология - при 47% (14 от 30-те 

деца с епилепсия). Тромбофилии са установени при 8 деца (8%). Епилепсия и 

интелектуален дефицит според вида на ДЦП установяваме по-често при квадри-

парезите (по 77%), отколкото при хемипарезите (67% и 36%, съответно). Своев-

ременното адекватно лечение на симптоматичните епилепсии при ДЦП има 

прогностично лечение за предпазване от когнитивен дефицит или регрес, и за 

адекватна по обем рехабилитация [14,29]. 
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Таблица 3. Етиология и клинични прояви при деца с пренатални 

причини за ДЦП, епилепсия и интелектуален дефицит (n=45) [25] 

Етиология Патология Централна  

пареза 

Епилепсия Интелектуа-

лен дефицит 

Лисенцефалия 

(n=15), 2 и с  

хетеротопия 

Двустранна - 15, 

при 2 - и double 

cortex 

15 (100%) 

 Квадрипареза - 

12  

 Долна  

парапареза -  

3 

15 (100%) 

 West - 6  

 Фокални/ 

ВГТКП - 9 

15 (100%) 

Полимикро-

гирия (n=10) 

• Дифузна - 4 

• Огнищна - 6 

10 (100%) 

 Квадрипареза -

4 

 Хемипареза -  

6 

8 (80%) 

 Фокални/ 

ВГТКП - 6 

 ГТКП,  

миоклонии - 2 

8 (80%) 

Шизенцефалия 

(n=8), 2 и с  

хетеротопия 

• Едностранна - 7 

• Двустранна - 1 

- при 2 - и ноду-

ларна хетеротопия 

8 (100%) 

 Квадрипареза -

1 

 Хемипареза -  

7 

8 (100%) 

• West- 2 

• Фокални/ 

ВГТКП - 6 

6 (75%) 

Пренатални  

инсулти (n=12) 

 Хипопластични 

СМА/ВСА 

(n=6) 

 Тромбофилии 

(n=3) 

12 - едностранни 12 (100%) 

 Хемипареза - 

12 

12 (100%) 

• West - 2 

• Фокални/ 

ВГТКП - 10 

6 (50%) 

Всичко  45 (100%) 43 (95%) 35 (78%) 

 

   

Фигура 6а. Момиче с ДЦП квадрипареза, умствена изостаналост и 

синдром на West: КТ на главен мозък с дифузна лисценцфалия с дебела 

мозъчна кора без гънки и примитивна силвиева бразда двустранно;  

ЕЕГ с епилептични спазми [25]. 
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Фигура 6б. МРТ при двустранна лисенцефалия и перивентрикулна 

лентовидна хетеротопия при дете с ДЦП – квадрипареза,  

симптоматична епилепсия; ЕЕГ с генерализирана бърза активност с 

преден максимум [25]. 

 

 

Фигура 6в. МРТ на главен мозък при дете с десностранна 

полимикрогирия, хемипаретична ДЦП и симптоматична фокална 

епилепсия [25]. 

 

  

Фигура 6г. МРТ и МР ангиография при ДЦП - хемипаретична форма 

при хипопластична средна мозъчна артерия и пренатален инсулт [25]. 
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Таблица 4. Етиология и клинични прояви при деца с перинатални 

причини за ДЦП, епилепсия и интелектуален дефицит (n=55) 

Етиология Патология Централна  

пареза 

Епилепсия Интелектуа-

лен дефицит 

Недоносени 

(n=15):  

 ХИЕ (n=15)  

• Перивентрикулна 

левкомалация - 8 

• Мултикистична  

енцефалопатия - 3 

• Инсулт в средна 

мозъчна артерия 

едностранно - 2 

• Вертебро-базила-

рен синдром - 2 

• Квадрипареза - 

13 

• Хемипареза -  

2 

7/15 (47%) 

 West- 6 

 Фокални и 

ВГТКП-1 

8 (55%) 

Доносени 

(n=40) 

 ХИЕ (n=40) 

 Тромбофи-

лии (n=5) 

 Хипоглике-

мия (n=2) 

• Инсулт в средна 

мозъчна артерия - 

 Едностранно - 25 

 Двустранно - 15; 

• Мултикистична  

енцефалопатия - 11 

• Квадрипареза - 

15 

• Хемипареза - 

25 

23/40 (58%), 

от които до 

1 г. - 14 (73%) 

 West – 6 

 Фокални и 

ВГТКП-17, 

от които 

ESES-14 

14 (34%) 

Всичко - 55  55 (100%) 30 (55%) 22 (40%) 

 

 
 

Фигура 7. Честота на епилепсията и интелектуалния дефицит според 

етиологията при деца с ДЦП (n=100). 
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В заключение, при деца с ДЦП се установява наличие на висок относите-

лен дял на епилепсии с ранно начало и терапевтична резистентност, особено 

при квадрипаретичните синдроми, съчетани и с умствена изостаналост поради 

вродени мозъчно корови малформации и пре-и перинатални инсулти при ХИЕ 

или мозъчни кръвоизливи. Своевременното адекватно лечение на симптома-

тичните епилепсии при ДЦП има прогностично лечение за предпазване от ког-

нитивен дефицит или регрес, и за провеждането на адекватна по обем 

рехабилитация. 

 

Диференциалната диагноза на ДЦП  

Тя включва прогресиращи паретични или дискоординационни синд-

роми с различна етиология: наследствени и метаболитни енцефалопатии с 

бавна прогресия при: пируват дехидрогеназен дефицит; фенилкетонурия, хис-

тидинемия; инфантилните форми на невролипидози и левкодистрофии; нас-

ледствена спастична параплегия; прогресиращи мозъчно-съдови заболявания 

като Moya-moya (Фиг. 11); някои бавнорастящи тумори (Фиг. 12); наслед-

ствени атаксии, вкл. синдром на Louis Barr с бавно прогресиращ церебеларен 

синдром; синдром на Rett – нормално ранно развитие и последващ регрес, ау-

тистично поведение, стереотипни движения на ръцете; Енцефалопатии при 

HIV; невромускулни заболявания като спинална мускулна атрофия (СМА) І-ІІ 

тип (Werdnig-Hoffman), вродени миопати, конгенитална мускулна дистрофия, 

наследствена сетивно-моторна невропатия - тип ІІІ (Dejerine-Sottas).  

Пируват дехидрогеназен дефицит [31] е описан при 31 деца (роми) с кон-

гетитална лактатна ацидоза – хомозиготи по R446* мутация в PDHX ген. На-

лице е лактатна ацидоза в първите дни след раждането; забавено НПР (15/20) 

и/или епилептични пристъпи (5/20 пациента); изоставащо физическо развитие; 

спастична квадрипареза, статична ДЦП-подобна клиника, фамилност.  

Болести с натрупване в лизозомите. Невролипидозите са наследствени 

заболявания с натрупване на липиди в мозъчните неврони поради определен 

ензимен дефект, което довежда до загиването им. Разделят се на сфинголи-

пидози (с натрупване на GM1 ганлиозиди, GM2 ганлиозиди и сфингомиелин), 

цереброзидози, цероид – липофусцинози, мукополизахаридози, муколипидози 

(сиалидози) (Таблица 5). Протичането им е прогресиращо, с епилептични при-

падъци, миоклонии, слепота, ретинални промени, малкомозъчна атаксия, хо-

реоатетоза, централна парализи, сензомоторни увреди и деменция. При КТ и 

МРТ се установява прогресираща обща мозъчна атрофия и вентрикулна дила-

тация] в ранните стадии е възможна и перивентрикулна демиелинизация [32].  
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Таблица 5. Болести с натрупване в лизозомите [32] 

Болест Предаване/ локус Ензимен дефект Натрупване в  

лизозомите 

Болест на  

Tay-Sachs 

AР/ 15q23-q24;  

5q11.2-q13.2.3.  

Хексозаминидаза А GM2 ганглиозиди 

Късна инфантилна 

и детска GМ1  

ганглиозидоза 

Хромозома 3 β-галактозидаза GМ1 ганглиозиди 

(Гликосфинголи-

пиди) 

Болест на 

Niemann-Pick A, 

B, C (NP-A, NP-B, 

NP-C) 

AР/  

11p15.1(NP-A);  

18q11 (NP-C 1),  

14q24.3 (NP-C 2) 

 Сфингомиелинидаза 

при NP-A и NP-B 

 Транспортер на ен-

догенен холестерол 

при NP-C 

Сфингомиелин 

Болест на Gaucher Хромозома 1 Кисела  

β-глюкоцереброзидаза 

Глюкоцереброзиди 

Болест на Fabry ХР - Х21.33-q22 α-галактозидаза A Церамид-глюкоза-

галакто-галактоза 

Невронална  

цероид- 

липофусциноза 

(NCL 1,2,3, 

5,6,7,8,9,10)  

AР 

 CLN 1 - 1p32 

 CLN 2 - 11p15.5 

 CLN3 - 16p12.1 

 CLN 5 - 13q21.1-q32 

 CLN 6 - 15q21-q23 

 CLN 7 - 4q28.1-q28.2  

 CLN 8 - 8p23 

 CLN 10 - 11p15.5 

 Палмитоил-протеин-

тиоестераза (NCL 1);  

 Трипептидил-пепти-

даза (NCL 2) 

Цероид и  

липофусцин 

Мукополизахари-

дози (MPS)- 7 

типа: болести на 

Нurler (1), Hunter 

(2), Sanfilippo (3), 

Morquino (4), 

Maroteaoux – 

Lamy (6), Sly (7)  

АР (хромозома 4 -  

болест на Hurler, ХР - 

Xq28 - болест на Hunter) 

α-L-идуронидаза  

(болест на Нurler,  

болест на Hunter),  

хепаран –N сулфатаза 

(Sanfilippo),  

галактоза-6-сулфат-

сулфатаза (Morquino) 

β-глюкоуронидаза 

(Sly) 

Глюкозаминогли-

кани 

Муколипидози 

(Сиалидози) 

6 p21.3.;  

хромозома10 и 20 

α-невраминидаза / β-

галактозидаза  

Мукополизахариди, 

сфинголипиди и 

гликолипиди 

 

Невроналните цероид липофусцинози (NCL) представляват генетично 

хетерогенна група невродегенеративи заболявания с характерни автофлуорес-

центни натрупвания на пигментираните липиди цероид и липофусцин в лизозо-

мите на невроните. Предават се АР с начало в детството и рядко АД при 

възрастните. (Таблица 6).  
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Таблица 6. Форми и варианти на инфантилните форми на невроналните 

цероид липофусцинози - гени /локуси и клинична характеристика при 

ранните и късни инфантилни форми [32]  

Форми/ варианти на инфан-

тилните форми на NCL 

Ген Локус Протеин Възраст 

при  

началото 

на заболя-

ването 

Клиника 

1. NCL 1 (PPT1- свързана 

NCL, ранна инфантилна 

форма на Santavuori) 

PPT1 1р32 Палми-

тоил- 

протеин 

тиоесте-

раза 1 

(PPT1) 

6 месеца - 

2 г. 

Когнитивен/ мото-

рен регрес, амбли-

опия→ амавроза, 

миоклонии и епи-

лептични припа-

дъци 

2. Късна 

инфан-

тилна 

NCL 

NCL 2 (TPP1- 

свързана NCL, 

класическа 

късна инфан-

тилна форма,  

болест на Jansky-

Bielschowsky) 

TPP1 11p15.5 Три-

пептидил-

пептидаза 

(ТРР1) 

2-4 г. Миоклонии и  

eпилептични  

припадъци, мото-

рен/когнитивен 

регрес, атаксия,  

екстрапирамиден 

синдром, амбли-

опия→ амавроза 

CLN5-свързана 

NCL, (финланд-

ски вариант на 

късната инфан-

тилна форма) 

CLN5  13q21.1

-q32 

CLN  

протени 5 

4-7 г.  Моторен / когнити-

вен регрес, епилеп-

тични припадъци, 

амблиопия→ 

амавроза 

CLN6-свързана 

NCL (индийски 

вариант на  

късната  

инфантилна 

форма)  

CLN6  15q21-

q23 

CLN  

протеин 6 

1.6 - 8 г. Амблиопия→ 

амавроза, епилеп-

тични припадъци, 

атаксия,  

когнитивен и  

моторен регрес 

MFSD8-свързана 

NCL (цигански 

вариант на  

късната  

инфантилна 

форма) 

MFSD8  4q28.1-

q28.2 

Транспор-

терен  

протеин 8 

3 Амблиопия→ 

амавроза, епилеп-

тични припадъци, 

миоклонус,  

когнитивен и  

моторен регрес 

CLN8-свързана 

NCL (турски   

вариант на     

късната инфан-

тилна форма)  

CLN8  8p23 CLN    

протеин 8 

2- 7.5 г.  Епилептични при-

падъци,  

когнитивен регрес, 

понякога  

амблиопия 

Други варианти 
на късната  

инфантилна NCL  

CTSD 11p15.5 Cathepsin 

D 

3-7.5 г.  Когнитивен и  

моторен регрес, 

епилептични  

припадъци, амбли-

опия→амавроза  

PPT1 1р32 PPT1 2-6 г.   

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/gene/5538
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/gene/5538
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/projects/mapview/maps.cgi?taxid=9606&chr=11&query=TPP1&qstr=TPP1&maps=snp,genes-r,pheno&zoom=2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/gene/1203
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/gene/54982
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/projects/mapview/maps.cgi?taxid=9606&chr=15&query=CLN6&qstr=CLN6&maps=snp,genes-r,pheno&zoom=2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/projects/mapview/maps.cgi?taxid=9606&chr=15&query=CLN6&qstr=CLN6&maps=snp,genes-r,pheno&zoom=2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/gene/256471
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/projects/mapview/maps.cgi?taxid=9606&chr=4&query=MFSD8&qstr=MFSD8&maps=snp,genes-r,pheno&zoom=2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/projects/mapview/maps.cgi?taxid=9606&chr=4&query=MFSD8&qstr=MFSD8&maps=snp,genes-r,pheno&zoom=2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/gene/2055
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/projects/mapview/maps.cgi?taxid=9606&chr=8&query=CLN8&qstr=CLN8&maps=snp,genes-r,pheno&zoom=2
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/projects/mapview/maps.cgi?taxid=9606&chr=11&query=CTSD&qstr=CTSD&maps=snp,genes-r,pheno&zoom=2
http://www.uniprot.org/uniprot/P07339
http://www.uniprot.org/uniprot/P07339
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/gene/5538
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Фигура 8. Ранна инфантилна цероидлипофусциноза с дефицит на 

палмитоил-протеин-тиоестераза 1 и миоклонична епилепсия. 

 

Левкодистрофии и левкоенцефалопатии. Левкодистрофиите са дегене-

ративни заболявания на бялото вещество на ЦНС (олигодендроцити и миелин), 

в някои случаи съчетани и с периферна демиелинизация. Причиняват се от ге-

нетично обусловена дисмиелинизация - хипомиелинизация (непълен миелинов 

синтез) или деструкция на миелина: болест на Krabbe, метахроматична левко-

дистрофия (Фиг. 9), Х- свързана адренолевкодистрофия, болест на Pelizeaus – 

Merzbacher, болестта на Alexander и болестта на Canavan. (Таблица 7) [32] 

 

Таблица 7. Левкодистрофии - генни дефекти, ензимен дефицит, 

биохимични маркери, лабораторни изследвания и клинични особености [32] 

Болест Предаване, 

ген/ локус 

Ензимен дефицит / 

биохимичен маркер 

МРТ, ликвор, ЕМГ и 

клинични особености 

Метахроматична 

левкодистрофия  

(Лизозомална 

сфинголипидоза) 

 ARSA ген 

(22q13.31) 

 PSAP ген 

(10q21-22)  

 ↓Арилсулфатаза A  

 ↓ Просапозин 

 Обширна демиелинизация 

 ↑Ликворен протеин (0,7 - 4,5g/l). 

 ЕМГ - данни за демиелинизираща  

полиневропатия 

Болест на Krabbe 

(Глобоидокле-

тъчна  

левкодистрофия) 

AР 

GALC ген 

(14q31)  

↓ β –галактоцеребро-

зидаза  
 Обширна подкорова демиелинизация 

 ↑ Ликворен протеин (0,7 - 4,5g/l). 

 ЕМГ - данни за демиелинизираща  

полиневропатия 

X-свързана  

адренолевкодис-

трофия  

(пероксизомна 

болест) 

ABCD1 ген 

(Xq28) 
 ↓ ко-синтетаза на 

дълговерижни мастни 

киселини  

 ↑ дълговерижни мас-

тни киселини (C22-30) 

 Обширна окципито-париетална  

демиелинизация 

 ↑ Ликворен протеин 

 ЕМГ - данни за демиелинизираща  

полиневропатия  

Болест на 

Pelizaeus – 

Merzbacher 

PLP1 и 

GJA12 

(Хq21-q22)  

Дефицитен синтез на  

PLP1 
 Обширна демиелинизация 

 Ранен церебеларен и екстрапирами-

ден синдром 

Болест на 

Alexander 

GFAP 

(17q21) 

GFAP, Розенталови 

фибри, ↑ Ликворен  

αβ-кристалин 

 Обширна фронтална демиелинизация 

 ↑ Ликворен αβ- кристалин 

 Макроцефалия 

Болест на 

Canavan 

AР; ASPA 

(17 pter-p13) 
 ↓N-аспартоацилаза  

 ↑ N-ацетиласпартат– 

кръв, урина, ликвор 

 Дифузна хипомиелинизация, оток, 

късна атрофия 

 Макроцефалия 

http://en.wikipedia.org/wiki/ASPA_(gene)
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Фигура 9. МРТ на дете с метахроматична левкодистрофия с прогресиращ 

квадрипаретичен и церебеларен синдром след 1 г. 8 месеца и снижена 

серумна арилсулфатаза (9.2 наномол/л при норма от 48 до 302 наномол/л). 

 

АД-Спиноцеребеларните атрофии (АД SCA) са 36 вида с бавно прогре-

сиращ церебелален синдром с или без съчетание с полиневропатия, квадрипа-

реза и деменция. Характерно при КТ и МРТ е установяването на атрофия на 

малкия мозък и мозъчния ствол (Фиг.10) [33] 
 

       

Фигура 10. МРТ с малкомозъчна и стволова атрофия при семейство с  

АД SCA 13 с много рядка мутация c.1268G>A, p.Arg423His в екзон 2 на 

KCNC3 гена и при тримата болни [34]. 

 

Атаксия- телеангиектазия (Синдром на Louis Barr) се дължи на генен 

дефект в 11q22-23, причиняващ дефект във възстановяването на ДНК. Харак-

теризира се с церебеларна корова атрофия; бавно прогресираща малкомозъчна 

атаксия, хореоатетоза; телеангиектазии по конюнктиви и кожа; податливост на 

инфекции (IgA дефицит при 80%), лимфоретикуларни неоплазми и др.тумори; 

повишени α-фетопротеин и карциноембрионални антигени. 

 

„Moyamoya“ или спонтанни оклузии на артериите от Вилизиевия кръг 

т.е. на клоновете на вътрешната сънна артерия и проксималните части на сред-

ната мозъчна артерия или предната мозъчна артерия, базиларната артерия. Това 

е прогресиращо заболяване с образуване на абнормна колатерална мрежа като 

„цигарен дим“, протичащо с рецидивиращи мозъчни исхемии (транзиторни ис-

хемични атаки, инфаркти) с хемипареза, хемидистония, афазия, кортикален  

миоклонус, мигреноподобно главоболие, епилептични припадъци [35]. 
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Фигура 11. МР ангиография и МРТ при „moyamoya“ [34]. 

 

Фигура 12. Тумор в продълговатия мозък, диагностициран като „ДЦП“ 

при бавно прогресираща асиметрична спастична квадрипареза (10 г.) без 

изобразяващи изследвания.  

 

В заключение: Патологията на детското развитие е свързана с: малформа-

ции на мозъчното развитие; вродени инфекции; пре- и перинатални инсулти; 

прогресиращи васкулоратии; генетични причини; травми; тумори; ранни енце-

фалити и менингити. Необходимо е комплексно изследване на децата със ста-

циониран или прогресиращ неврологичен и/или когнитивен дефицит: МРТ/КТ 

на главен мозък; генетични изследвания; изследвания за тромбофилни 

състояния; метаболитни изследвания. 
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Увеличената преживяемост на децата с хидроцефалия вследствие масовото 

приложение на шънтиращи системи поставя на дневен ред нервно-психичес-

кото и интелектуално развитие на тези деца, които са определящи фактори за 

качеството на живот. 

 

Литературен обзор 

Хидроцефалия 

Международната работна група по хидроцефалия (International Hydro-

cephalus Working Group) определя това състояние като активно разширение 

на вентрикулната система в резултат от неадекватно преминаване на цереброс-

пинална течност (ЦСТ) от мястото на продукцията му в церебралния вентри-

кул до зоната на абсорбция в системната циркулация (1). Чрез тази дефиниция 

се подчертава прогресивния характер на процеса, което налага диференци-

рането му от непрогресиращите състояния като мозъчна атрофия. C. di Rocco 

и съавт. (2006) дефинират хидроцефалията като патологично състояние на аб-

нормно натрупване на ликвор във вентрикулната система (в цялата или част 

от нея), водещо до повишено интракраниално налягане (ИКН).  

Ефект на повишеното ИКН върху нервно-психическо и интелектуално 

развитие при шънтирани пациенти 

Повишеното интракраниално налягане причинява мозъчен оток, засягащ 

бялото и евентуално сивото мозъчно вещество (3). Хидроцефалията причи-

нява комплексно разстройство на мозъка със значителни нарушения в него-

вата структура, физиология, биохимия и ултраструктура. Най-силно се засяга 

перивентрикуларното бяло мозъчно вещество, особено при малките деца (4). 

Наблюдава се и изтъняване на corpus callosum, capsula interna и мозъчната 

кора, което има последици върху когнитивните и двигателни функции (4). 

Засягането на церебралните съдове води до редукция на мозъчната перфузия. 

Описаните промени имат отношение към тежестта на последствията от хид-

роцефалията.  

Според В. Linquist и съавт. (2011) повишеното ИКН, независимо от етио-

логията на хидроцефалията, повишава риска от развитие на когнитивни  

нарушения.  

http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Di%20Rocco%20C%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=17053941
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Di%20Rocco%20C%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=17053941
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Фактори, влияещи върху нервно-психическо и интелектуално развитие 

при шънтирани пациенти  

Върху невро-психическото и интелектуално развитие при пациенти с хид-

роцефалия влияят фактори като възрастта на изява, етиологията и продъл-

жителността на заболяването, изходните размери на вентрикулите. При 

децата мозъкът продължава да е в процес на развитие (съзряване), а хидроце-

фалията води до нарушаването на този процес. Повишеното ИКН засяга мие-

линизацията, която е изключително важна за мозъчната функция (6). 

Според К.Erickson и съавт. (2001) децата с хидроцефалия имат дефицит в 

някои невро-психологически домейни, който зависи от етиологията и тежестта 

на хидроцефалията и размера на вентрикулите. Увеличените вентрикулни раз-

мери и повишената компресия на задните кортикални области корелират с на-

личието на когнитивните нарушения (7). J.M. Perlman (1998) доказва, че 

екстензивно нарушеното бяло мозъчно вещество корелира с по-лошо нервно-

психическо развитие (НПР), а B.Resh и съавт. (1996) обсъждат ролята на пред-

терминното раждане при хидроцефалия. Освен при увреждане на перивентри-

куларното бяло мозъчно вещество, сигнификантно по-неблагоприятен изход 

се наблюдава при шънтирани деца след интравентрикуларен кръвоизлив 

(ИВК) 4-тастепен и при деца с чести ревизии на шънтовата анастомоза, осо-

бено по повод на шънт инфекции. Родените с екстремно ниско тегло (400-

1000 грама) с ИВК и шънтова анастомоза, имат сигнификантно по-лошо НПР 

в сравнение с деца със същата степен недоносеност, но без шънт и ИВК (10). 

Според B.Linquist и съавт. (2005) родените преди термин деца с хидроцефалия 

имат по-нисък коефициент на интелигентност (средно 68%) в сравнение с шън-

тираните родени около термин (IQ -76"). При родените значително преди тер-

мин деца с екстремно ниско тегло и развили хидроцефалия има сигнификантен 

риск за неблагоприятно неврокогнитивно развитие поради високия риск от раз-

витие на постхеморагична хидроцефалия (12,13,14,15).  

Е.Hoppe-Hirsh и съавт. (1998) установяват връзка между инициалните 

вентрикулни размери (не и резидуалните), епилепсията, етиологията на 

хидроцефалията и коефициентът на интелигентност (IQ) на шънтираните па-

циенти. С.В. Lumenta и U. Scotarczak (1995) свързват добрия изход с ранната 

шънтова имплантация и не намират корелация между броя на шънтовите ре-

визии и психологичните резултати. C.L. Као и съавт. (2002) не намират връзка 

между IQ на проследяваните пациенти и броя ревизии на шънтиращата сис-

тема и възраст на имплантиране на клапата. 

В редица проучвания се посочва наличието на връзка между етиологията 

на хидроцефалията и когнитивни нарушения. В литературата се цитират 

данни, определящи IQ при хидроцефалия с менингомиелоцеле (ММЦ) като по-

добро – 60% от децата с ММЦ имат IQ 90% и само 11% са с тежко нарушение 

в интелектуалното развитие (16). В проучване на Е.К.Person (2005) върху 114 

пациента (70 с инфантилна хидроцефалия и 44 с хидроцефалия с ММЦ) обу-
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чителни проблеми се наблюдават при 47% от пациентите с инфантилна хидро-

цефалия и само при 16% от тези с ММЦ. По- висок IQ при деца с ММЦ в срав-

нение с другите субгрупи с хидроцефалия посочват и други автори (18). В 

изследване на B.Linquist и съавт. (2005) върху деца с инфантилна хидроцефа-

лия се установява, че 40% имат IQ под 70%, като от тях 29% са с ММЦ и 42% 

без ММЦ. Противно на това децата с неонатална постинфекциозна хидроце-

фалия имат тежко изоставане в НПР в 57% от случаите и само в 17% – IQ около 

90%. От децата с постхеморагичната хидроцефалия IQ над 90% имат само 36% 

от пациентите (16). C.L. Каo и съавт. (2001) акцентуират също върху връзката 

на постинфекциозната хидроцефалия с ментална ретардация. Интелектуалното 

развитие се засяга в случаи на шънтирана хидроцефалията, като общото IQ е 

между 70-85% или на по-ниско ниво (19,11).  

Нервно-психическо и интелектуално развитие на шънтирани пациенти 

C.B. Lumenta и U.Scotarczak (1995) проследяват 115 преживели пациента, 

шънтирани между 1964-1984 година. От тях 62,8% са с нормално IQ, 29,8% са 

с лека ретардация, а 7,4% от пациентите са с тежка ментална ретардация. 

E.Topczewska-Lach и съавт. (2005) установяват, че 46% от 46 шънтирани паци-

енти през периода 1982-2000 г. са с IQ под 70%, а с IQ под 50 са 20%. Прибли-

зително същите са резултатите на други автори, които съобщават резултатите 

от десетгодишно наблюдение на шънтирани деца - IQ над 90% в 32% от изслед-

ваните пациенти, IQ 70-90% - в 28%, IQ 50-70% в 19%, а под 50% - в 21% от 

изследваните деца (16). 

В.Linquist и съавт. (2005) съобщават, че децата с шънтирана хидроцефалия, 

въпреки нормалния или субнормален IQ, често имат сигнификантни трудности 

в екзекутивните функции и обучението. J.M.Fletcher и съавт. (1992) потвър-

ждават факта, че независимо от наличността на IQ над 70%, децата с шънтирна 

хидроцефалия имат трудности в обучението, нарушения в паметта и екзеку-

тивните функции - планиране, организация и използване на стратегии. Авто-

рите посочват необходимостта от изследване на когнитивните функции при 

деца с хидроцефалия в предучилищна възраст, за да се осигури адекватна под-

крепа и обучение (11).  

Вербалният интелект често е по-добре развит от невербалния при деца 

с шънтирана хидроцефалия (21,17,22). Напредналата лексика обаче не винаги 

кореспондира с разбиране на значението на думата или контекста. Поради тази 

причина тези деца имат трудности при водене на разговор (23,21,24). Харак-

терна е бъбривостта и водене на повърхностен разговор, наречени „симптом 

на коктейлното парти“ (25).  

Рано появилата се хидроцефалия е често асоциирана и с поведенчески 

проблеми (21,26,27,17), които се откриват се в около 40% от децата с хидро-

цефалия (27). Е. Hoppe-Hirsh и съавт. (1998) приемат поведенческите отклоне-

ния за решаващ фактор за по-лоша училищна и социална интеграция. 
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Малко са изследванията фокусирани върху вниманието при деца с хидро-

цефалия. Установява се, че те имат дефицит в селективното и фокусирано вни-

мание (4), а децата с ММЦ се разсейват по-лесно в сравнение с децата от 

контролната група (28,29).  

Някои деца с хидроцефалия имат проблеми със зрителната перцепция, 

конструкция и ориентация, както и във възможността за различаване на 

лица (30). От тук следват проблеми с екзекутивните функции като планиране, 

организация и използване на стратегии (4).  

Степента на интелектуално развитие определя типа училищно образова-

ние - 58,7% от пациентите на Е.Topczewska-Lach и съавт. (2005) посещават 

стандартно училище, а един от пациентите е дори студент. Подобни резултати 

се съобщават и в други проучвания - 60% на посещаващи стандартно училище, 

31% изискват специални обучителни грижи, а 9% са необучаеми. За разлика от 

тях 80% от децата с ММЦ посещават стандартно училище (16). 

Проучване на нервно-психическото и интелектуално развитие при 

пациенти с щънтирана хидроцефалия 

Материал и методи: 

Проучването е проведено в клиниката по педиатрия към УМБАЛ „Св. Ге-

орги“ ЕАД, гр. Пловдив при 70 преживели деца с нетуморна хидроцефалия на 

възраст 1,3 - 21,3 г. (36 от мъжки и 34 от женски пол) най-рано 1 година след 

шънтиране. Проучването е срезово интердисциплинарно, с участие на детски 

невролог, психолог, офталмолог, УНГ специалист, физиотерапевт и обхваща 

10-годишен период (01.01.2005 – 31.12.2014 г.)  
 

Използвани са следните методи: 

1. Клинични: анамнеза и клиничен преглед (антропометрични показатели, 

соматичен и неврологичен статус).  

2. Функционално-диагностични: 

2.1. Изследване на нервно-психическото развитие от детски психо-

лог. Децата до 3-годишна възраст и тези с тежко изоставане в НПР са изслед-

вани по скалата за коефициент на развитие (КОР) на Манова-Томова, а тези 

над 3-годишна възраст - чрез определяне на IQ (Binet-Termann). 

2.2. ЕЕГ изследване е проведено при деца с анамнеза за гърчове. 

2.3. Оценка на моторната функция по GMFCS (Palisano et al. 1997) е нап-

равена след преглед от физиотерапевт. 

2.4. Оценката на качеството на живот е направена чрез два въпрос-

ника в зависимост от възрастта на пациентите, попълвани от родителите. За 

деца над 5-годишна възраст е използван „Въпросник за качество на живот при 

деца с шънтирана хидроцефалия“ (Hydrocephalus Outcome Questonnaire - HОQ) 
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(31). Той включва 51 въпроса за физическо, когнитивно и социално-емоцио-

нално здраве. За децата под 5-годишна възраст е попълван „Въпросник за ка-

чество на живот за деца c хронични заболявания“ (PedsQL). 

2.5. Изследването на поведенчески отклонения е осъществено чрез 

попълване на „Въпросник за силни страни и трудности“ (Strengths and 

Difficulties Questionnaire-SDQ) за пациенти на възраст 2 - 17 години. 

2.6. Преценка на функционалния статус е направена чрез използване 

на Functional status scale (FSS) (American Academy of Pediatrics, 1999).  

Използвани са следните класификационни схеми:  

 Етиологична класификация на хидроцефалията: постхеморагична, пос-

тинфекциозна (вродени и придобити инфекции), вродена акведуктна 

стеноза, хидроцефалия с ММЦ, с-м на Dandy-Wallker, хромозомопатии, 

вродени кисти, краниофациални малформации.  

 Класификация на хидроцефалията по време на поява: вродена и придо-

бита. 

Резултати и обсъждане 

Етиология на шънтираната хидроцефалия 

В изследваната група пациенти хеморагиите на ЦНС (n=28, 40%) са най-

честа причина за имплантиране на вентрикулни шънтове, следвани от вроде-

ната акведуктна стеноза (n =18, 26%) и хидроцефалия с ММЦ (n=8, 11,5%). 

Останалите причини са значително по-редки (фиг. 1).  

 

 

Фигура 1. Причини за имплантиране на вентрикулни шънтове (n=70). 
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Вродените състояния (вродена акведуктна стеноза, хидроцефалия с 

ММЦ, с-м на Dandy Walker, вродени инфекции, кисти, хромозомопатии, кра-

ниофациална аномалия) като цяло са по-честа причина (n=39, 55,7%) за поста-

вяне на шънтираща система в сравнение с придобитите (постхеморагична, 

постменингитна хидроцефалия) (n= 31, 44,3%). 

Нервно-психическо и интелектуално развитие 

Изследване по Манова-Томова е приложено върху 35 деца – при всички 

деца до 3-годишна възраст и при тези на по-голяма възраст, но с тежко изоста-

ване в НПР поради което е невъзможно изследването за интелигентност по 

Binet-Terman. Над половината от децата имат КОР – общ под 20%. Няма деца 

с КОР – общ над 85%. Резултатите за КОР по отделните области (моторика, 

говор, изобразителна дейност, умения и навици и социално-емоционална дей-

ност) са сходни с тези от КОР общ (фиг. 2) 

 

 

Фигура 2. Разпределение на децата според резултати от КОР по Манова – 

Томова - общ и по области (n=35). 

 

При 35 деца над възраст над 3 години е изследван IQ по методиката на  

Binet – Terman. С нормален IQ са почти половината от децата (48,6%) (фиг. 3). 
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Фигура 3. Коефициент на интелигентност при децата, изследвани с  

Binet Terman (n=35). 

На фиг. 4 е представено разпределението на IQ по области. Нормално вни-

мание се открива само при една трета от изследваните, а нормално мислене и 

памет – при 40%. 

 

Фигура 4. Разпределение на пациентите по отделните елементи на 

коефициента на интелигентност (n=35). 

Обединените резултати от изследване на развитието (нервно-психическо 

или интелектуално) чрез Манова Томова и Binet –Terman са представени на 
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фигура 5. Нормално нервно-психическо или интелектуално развитие имат 

37,2% от изследваните деца (Фиг. 5). 

 

Фигура 5. Разпределение на пациенти по обединени резултати от КОР по 

Манова Томова и IQ по Binet – Terman (n=70). 

От 27 деца в училищна възраст стандартно училище посещават 44,5% 

(n=12); двама пациенти са вече студенти (по фармация или компютърни тех-

нологии). Училище с ресурсно подпомагане посещават 29,6% (n=8), а 25,9% 

(n=7) не посещават училище. 

Нашите данни за честота на изоставащи в нервно-психическо и интелекту-

ално развитие (62,8 %) са сходни с тези на Е.Hoppe-Hirshe и съавт. (1998) и по-

високи от тези в проучванията на редица автори (11,17,20,32), при които отно-

сителният дял на пациенти с IQ под 70% варира от 29,8 до 46%. Децата, изс-

ледвани с метода на Binnet-Terman в настоящото проучване имат по-добро 

развитие в сравнение с оценените по Манова-Томова. Това до голяма степен 

се дължи на включването в тази група на деца над 3-годишна възраст с тежко 

изоставане в развитието. Неблагоприятните резултати по отношение нервно-

психическото и интелектуално развитие при шънтирани деца с хидроцефалия, 

налагат анализ на факторите, от които то се влияе при тези пациенти. Това е 

предпоставка за подобряване на резултатите и доближаването им до тези съ-

общавани западноевропейските проучвания. 

Фактори, влияещи върху нервно-психическото и интелектуално раз-

витие при шънтирана хидроцефалия 

Чрез използването на многофакторен регресионен анализ установихме, че 

най-важните фактори, асоциирани с по-неблагоприятно нервно-психическо и 

интелектуално развитие (като обобщен резултат от изследване на КОР и IQ) са 

наличието на ДЦП и/или на епилепсия (p<0,001; F=12,702). 
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Установява се и статистически значима зависимост (p < 0,05) между нали-

чието на ДЦП и всяка една от оценките: нервно-психическо и интелектуално 

развитие като обобщен резултат, КОР - общ и по области, IQ - общо и IQ - 

внимание. Аналогична зависимост се открива и по отношение наличието на 

епилепсия и следните оценки: нервно-психическо и интелектуално развитие - 

обобщен резултат, IQ - общо, IQ - внимание и, КОР - общ и епилепсия.  

Тези резултати са в съответствие с проучванията на други автори (11,13). 

Връзката между ДЦП и/или епилепсия от една страна, и нервно-психическо и 

интелектуално развитие от друга, може да се потърси в предполагаемите енце-

фалокластични лезии, свързани с етиология на хидроцефалията и последващи 

шънтови усложнения. 

Изследвайки влиянието на другите фактори върху нервно-психическото и 

интелектуално развитие се установи статистически значима зависимост между 

ниско тегло при раждане и нервно-психическо и интелектуално развитие -

обобщен резултат или КОР - говор, умения и навици, емоционално социална 

дейност и изобразителна дейност. Резултатите са в съгласие с тези на Е.К. 

Person и съавт. (2002). Постхеморагичната етиология на хидроцефалията се 

оказва свързана с ниски оценки за КОР-общ и по всички домейни. Придоби-

тата хидроцефалия корелира с по-лошо нервно-психическо и интелектуално 

развитие в сравнение с вродената. Тези резултати потвърждават установената 

от други автори по-неблагоприятна прогноза на постхеморагичната хидроце-

фалия (11,19). Нашите резултати и по отношение на по-неблагоприятното нер-

вно-психическо и интелектуално развитие при придобита хидроцефалия в 

сравнение с вродената са сходни и с установеното други автори (7). Нашите 

пациенти с хидроцефалия с ММЦ, изследвани чрез КОР Манова Томова, имат 

по-тежко нарушение в моторното развитие, което е аналогично на резултатите 

на C.L.Kao и съавт. (2001). 

Не бе доказана връзка между нервно-психическото и интелектуално разви-

тие като цяло и по области, от една страна, и усложнения на шънтиращата 

система или броя на шънтовите ревизии, от друга. Единствено при изследване 

на паметта и вниманието се доказа, че всички децата с нормално внимание и 

памет имат от 0 до 2 шънтови ревизии, докато сред другите има деца с повече 

ревизии. 

Други зависимости  

При пациентите с намален IQ-общ и IQ-памет установихме по-висока чес-

тота на поведенчески промени. Това е в съгласие с описаното и от други ав-

тори, че шънтирана хидроцефалия се асоциира с поведенчески проблеми, 

изоставащо нервно-психическо и интелектуално развитие (17, 27). 

Нашите резултати показват, че децата с шънтирана хидроцефалия и ниско 

IQ имат лошо качество на живот - когнитивно здраве, което e логично, но не 

е описано в достъпната литература. Тази асоциация потвърждава надежд-

ността на HOQ като инструмент за изследване. 
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Не открихме в достъпната литература и установените от нас статистически 

зависимости между по-лоши резултати за нервно-психическо и интелектуално 

развитие - обобщен резултат, КОР - общ и по домейни, и IQ-общо и по до-

мейни, от една страна, и по-нисък функционален статус, оценен чрез FSS, от 

друга. Тези данни подкрепят надеждността на FSS като тестов инструмент при 

шънтирана хидроцефалия. 

Изводи 

1. Около една трета (37%) от децата с шънтирана хидроцефалия имат 

нормално нервно-психическо или интелектуално развитие, а близо поло-

вината (47%) имат умерено или по-тежко изоставане в развитието. Изостава-

нето в нервно-психическото и интелектуално развитие е в приблизително 

еднаква степен в отделните области. 

2. НПР на децата до 3-годишна възраст зависи от етиологията на хидро-

цефалията. Децата с постхеморагична хидроцефалия имат тежки наруше-

ния във всички домейни на НПР. 

3. Децата с хидроцефалия и ММЦ имат ниски показатели за КОР мото-

рика. 

4. Децата с шънтирана хидроцефалия и нормална памет и внимание имат 

по-малко ревизии на шънтиращата система. 

5. Децата с шънтирана хидроцефалия и ниско IQ общо и IQ внимание 

имат по-често коморбидност с епилепсия. 

6. Децата с шънтирана хидроцефалия и нарушено НПР имат нисък функ-

ционален статус и качество на живот. 

Заключение 

Показателите на НПР и интелектуално развитие показват голяма вариабил-

ност и зависимост от модифицируеми чрез медицински дейности фактори. 

Тези резултати са основа за преосмисляне на поведението ни относно превен-

ция и навременна диагностика на хидроцефалията, оптимизиране на лечението 

ѝ и познаване на острите усложнения на шънтовата система. Проследяването 

на НПР на шънтирани деца е важно, за да се осигури адекватна подкрепа, обу-

чение и добро качеството на живот на тези пациенти. 
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НЕВРОЛОГИЧНИ И КОГНИТИВНИ НАРУШЕНИЯ ПРИ 

ДЕЦА С БЪБРЕЧНИ ЗАБОЛЯВАНИЯ 

Петя Маркова 
 

Неврологични прояви при хронично бъбречно заболяване (ХБЗ) 

Засягането на нервната система остава една от основните причини за забо-

леваемост и смъртност при пациентите с ХБЗ. Усложненията се наблюдават, 

както в централната, така и периферната нервна система. Възникването им е 

свързано с разнообразни патофизиологични механизми, които водят и до мно-

голика клинична изява: анемията обуславя умора, депресия, нарушения на 

съня, увредени когнитивни функции; диселектролитемия – хипокалциемични 

и хипонатриемични гърчове; ацидоза – нарушен растеж и развитие, летаргия, 

гърчове, кома; артериална хипертония – хипертензивна енцефалопатия; уре-

мия - промени в поведението, нарушено съзнание, гърчове. Неврологичните 

прояви при ХБЗ могат да се обособят в две групи – на централната нервна сис-

тема и периферната нервна система (табл. 1).  

Таблица 1. Неврологични усложнения при хронични  

бъбречни заболявания. 

Централната нервна система Периферната нервна система 

Енцефалопатия 

Деменция 

Цереброваскуларно заболяване 

Осмотична миелинолиза 

Синдром на неспокойните крака 

Интракраниална хипертония 

Мононевропатия 

Полиневропатия 

Миопатия 

 

Нарушения на централната нервна система при хронични бъбречни 

заболявания 

Уремична енцефалопатия (УЕ). Отнася се за органична мозъчна увреда, 

развиваща се при пациенти с остра или хронична бъбречна недостатъчност, 

най-често при спадане или поддържане на изчислена скорост на гломерулната 

филтрация (иСГФ) под 15 мл/мин/м2 (1) .Тежестта на клиничната изява и прог-

ресията зависят от степента на отпадане на бъбречната функция т.е. симпто-

мите са по-изразени при остра бъбречна увреда (ОБУ). Двата пола се засягат 

еднакво.  
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Патофизиологията на УЕ е комплексна: 1. Редица вещества с токсичен 

ефект като някои протеини, аминокиселини, урея, креатинин, гуанидинови 

компоненти, пикочна киселина, хипурова киселина, карнитин, хормони, сул-

фати, фосфати и други вещества, натрупващи се в условията на бъбречна  

недостатъчност допринасят за възникването ѝ (1). Нивата на някои от гуани-

диновите компонентни са много високи, особено на гуанидинсуксциниловата 

киселина, метилгуанидина, които е доказано че са невротоксични. 2. Вторичен 

хиперпаратиреоидизъм – механизмите, чрез които паратхормонът води до на-

рушение на мозъчната функция са ненапълно изяснени. Счита се, че значение 

има повишаване на нивото на вътреклетъчен калций. 3. Дисбаланс на мозъч-

ните невротрансмитерни аминокиселини - активация на възбудните рецептори 

(N-methyl-D-aspartate) и инхибиране на инхибиторните рецептори (GABA). 

Това може да провокира появата на миоклонуси и гърчове. 4. Нарушаване на 

мозъчния метаболизъм. При ХБЗ е установено, че нивата на креатининфос-

фата, АТФ и глюкозата се повишават, докато тези на АМФ, АДФ и лактата 

спадат. В условията на уремия, мозъкът използва по-малко АТФ и поради това 

се продуцира по-малко АДФ и АМФ, което води до цялостно спадане на  

активността на церебралния метаболизъм (2). 5. Възникване на демиелиниза-

ционни промени (1). Това се свързва с инхибирането на транскетолазата  

(тиамин зависим ензим от пентозофосфатния цикъл), който е важен за поддър-

жането на миелина.  

Клинична картина. Ранните симптоми най-често са анорексия, гадене в 

комбинация с повече или по-малко изразена невропсихиатрична симптома-

тика - намалена способност за концентрация, неспокойствие, нервност, сънли-

вост, симптома на неспокойните крака.  

При напреднала УЕ се наблюдава повръщане и задълбочаване на невроп-

сихиатричната симптоматика - избухливост, дезориентация, промени в пове-

дението до ексцентричност. Могат да се открият белези на засягане на 

краниалните нерви - нистагъм, папиларен оток, хиперрефлексия, клонуси. В 

крайната фаза пациентите изпадат в ступор и пълна кома.  

Биохимични показатели се характеризират с високостепенна уремия, 

ацидоза и различно по степен нарушение на електролитния баланс (хиперка-

лиемия, хипонатриемия, хипокалциемия, хиперфосфатемия, хипермагнезие-

мия) в съчетание с дехидратация или хиперхидратация. 

Електроенцефалографските записи показват обикновено дезорганизи-

рана мозъчна активност, изразяващ се в забавяне до загуба на алфа вълните, 

интермитентна поява на тета и делта вълни на фона на бавновълнова основна 

активност.  

Евентуално образно изследване на мозъка (МРТ и КТ) при пациенти с УЕ 

се прави главно с цел да се изключат други причини за неврологичната симп-

томатика - заемащ пространство процес, съдов инцидент, субдурален хематом. 

Типичната МРТ находка при УЕ е увеличен сигнален интензитет на мозъчната 

кора и базалните ганглии, докато от КТ образът е неспецифичен.  
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Лумбална пункция се прави само при определени показания – при липса 

на овладяване на неврологичната симптоматика в контекста на адекватно диа-

лизно лечение или при съмнение за невроинфекция.  

Лечение. Базовото лечение е бъбречнозаместителната терапия - хемодиа-

лиза или перитонеална диализа. Нерядко при деца с ХБЗ първоначалната кли-

нична изява е УЕ. Затова при новопоявила се неврологична симптоматика, 

включително и коматозно състояние, в диференциалната диагноза като въз-

можна причина трябва да се има предвид и бъбречната недостатъчност.  

Енцефалопатия свързана с лечението на ХБЗ (Диализна енцефалопа-

тия). Приема се, че основната патофизиологична причина за поява на диализ-

ната енцефалопатия (известна още като диализна деменция при пациенти с 

дълготрайна бъбречнозаместителна терапия) са използваните в миналото диа-

лизни разтвори, съдържащи алуминий, както и алуминий-съдържащи фос-

фатни уловители за лечение на хиперфосфатемията. Състоянието се 

характеризира с микроцитна анемия и остеомалация на фона на изразена нев-

рологична симптоматика - психоза, дизартрия, дизфазия, миоклонуси, гърчове. 

Отнася се за бързопрогресиращо усложнение, което обикновено в рамките на 

6 месеца води до смърт. След въведеното ограничаване в приложението на алу-

миний-съдържащи диализни разтвори, както и краткосрочната (не повече от 

месец) употреба на алуминий-съдържащи фосфатни уловители, случаите на 

диализната енцефалопатия, съобщавани в литературата, значително намаля-

ват. Съвременното лечение включва десфероксам, който повлиява основния 

патофизиологичен механизъм (3).  

Енцефалопатията тип Wernicke. Наблюдава се също при пациенти на 

диализно лечение. Отнася се за състояние в резултат на дефицит на витамин 

В1. Представя се клинично с характерна триада от симптоми - церебеларна 

атаксия, офталмоплегия, енцефалопатия. Типична находка в МРТ са симет-

рични лезии в мезенцефалона, перивентрикуларно, в таламуса и вермиса (фиг. 

1 и 2). Лечението се състои в бързо преодоляване на тиаминовия дефицит (4). 

 

 

Фигура 1. Класически МРТ образ на енцефалопатия на Wernicke, 

показващ повишен интензитет на сигнала в медиалния таламус (А), 

перивентрикуларното сиво мозъчно вещество (В), мамиларните телца (С) и 

церебеларния вермис (D) (4). 



Абнормно нервно-психическо развитие. Още за аутизма 50 
 

Енцефалопатия на отхвърляне (Rejection encephalopathy). Наблюдава се 

в първите 3 месеца, по-рядко до 2 години след бъбречна трансплантация при 

пациенти със системни признаци за отхвърляне на алографта. Протича с гла-

воболие и гърчове. Лечението изисква овладяване на острата реакция на отх-

върляне чрез адекватна имуносупресивна терапия. 

Хипертензивна енцефалопатия. Терминът „Хипертензивна енцефалопа-

тия“ за първи път е използван в 1928 година при описание на съчетанието от 

енцефалопатична симптоматика в контекста на малигнена артериална хипер-

тония. Свързва се с появата на увредена цереброваскуларна авторегулация, ен-

дотелна увреда и повишена плазмена концентрация на натрийуретичен пептид, 

водещи до вазогенен едем, най-силно изразен в задната част на мозъка. Кли-

ничната изява е силно главоболие, предимно в челната област, в съчетание с 

нарушение на зрението и съзнанието, гадене, повръщане, гърчове и огнищна 

неврологична симптоматика. При МРТ типичната находка е т.н. PRES (синд-

ром на задна обратима енцефалопатия) (5) (фиг. 2). 

 

Фигура 2. Синдром на задна обратима енцефалопатия (PRES) – едем на 

бялото мозъчно вещество в парието-окципиталната област (А), който изчезва 

на контролното изследване (В) (www.slideshare.net/NeurologyKota/presentation1-

54015852). 

Енцефалопатия поради лекарствена токсичност. Тя е резултат от нат-

рупване на токсично въздействащи продукти, свързани с метаболизирането на 

използваните медикаменти, които се елиминират чрез бъбречна екскреция - 

изониазид, метронидазол, псевдоефедрин, вигабатрин, цефазолин, ацикловир. 

При имуносупресант-индуцирана енцефалопатия това са калцийневринови ин-

хибитори, като циклоспорин и такролимус. 

Клиничната изява е тремор, главоболие, малкомозъчна или екстрапира-

мидна симптоматика. 

За овладяване на проблема се налага спиране на приема на съответния ме-

дикамент. Превенцията на този тип енцефалопатия в условията на бъбречна 

недостатъчност изисква прецизно дозиране на използваните медикаменти, съ-

образено с креатининовия клирънс на пациента. 
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Засягане на периферната нервна система 

Полиневропатия. Наблюдава се в около 60% от пациентите с ХБЗ. Засяга 

моторните, сензорните, автономни и краниални нерви. Касае се за симетрична 

дистална сензомоторна полиневропатия, причинена от уремичните токсини. Те-

жестта на клиничната картина корелила строго със степента на бъбречната не-

достатъчност. Може да се изяви във всяка една възраст, като малко по-често 

засяга мъжкия пол. Обикновено първият симптом е парестезия или повишена 

чувствителност за болка. Повява се слабост на долните крайници, мускулна  

атрофия, мускулни крампи и симптома на неспокойните крака. Тези симптоми 

могат да са налице при уремични пациенти и без невроптия. Пациентите съоб-

щават за мравучкане, усещане за боцкане и сърбеж на крайниците, които час-

тично се облекчават при движение на крайника. С прогресиране на невропатията 

се засягат и горните крайници. При 45-59% от уремичните пациенти се наблю-

дава и автономна дисфункция – световъртеж или замаяност, които се свързват с 

орто-статична хипотония. Рядко се наблюдава клинична картина на синдром на 

Guillain-Barre, но веднъж появила се бързо прогресира и за няколко дни или сед-

мици настъпва дихателна недостатъчност.  

При електрофизиологично изследване се установяват данни за аксонална 

загуба и вторична демиелинизация. 

При повечето пациенти уремичната невропатия се стабилизира и дори по-

добрява в резултат на системна хронична диализа (6). 

Мононевропатия. Тя най-често е форма на компресивна невропатия. 

Може да засегне медиалния нерв в областта на китката, улнарния или пероне-

алния нерв. Патогенезата е свързана с отлагане на амилоид в съединителната 

тъкан и сухожилията около и в карпалния тунел. Множествена дистална мо-

ноневропатия може да се наблюдава и като резултат от исхемична увреда, нас-

тъпила при създаване на артерио-венозна фистула на крайника, необходима за 

провеждане на хемодиализа (Табл. 2). 

Таблица 2. Схематично представяне на най-честите мононевропатии при 

пациенти с ХБЗ и тяхното лечение 

Мононевропатия Патофизиология Лечебни или превантивни мерки 

Улнарен нерв 

• Исхемия 

• Заклещване в канала на Гион  

поради уремичен калцификат 

• Противовъзпалителни средства 

• Трициклични антидепресанти 

• Антиконвулсанти 

• Хирургична декомпресия 

Медианен нерв 

• Исхемия 

• Заклещване в карпалния канал 

поради свързана с диализата 

амилоидоза 

• Уремична калциноза 

• Артериовенозна фистула 

• Кортикостероиди локално 

• Оптимална диализна техника 

• Хирургична декомпресия 

• Бъбречна трансплантация 

Феморален нерв 
• Исхемия 

• Периоперативна компресия 

• В повечето случаи спонтанно 

възстановяване 
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Миопатия при ХБЗ. Наблюдава се при спад на гломерулната филтрация 

(еGRF) под 25 мл/мин /м2 и прогресира паралелно с отпадането на бъбречната 

функция. Патогенезата се свързва с уремията, инсулинова резистентност, кар-

нитиновия дефицит и малнутрицията. 

Характеризира се с проксимална мускулна слабост на крайниците, хипот-

рофия, намалена издръжливост на физически натоварвания. Електромиогра-

фията и мускулните ензими са нормални. Доказва се чрез мускулна биопсия, 

при което се установява атрофия на мускулни влакна предимно тип II. 

Синдроми с увреждане на ЦНС в рамките на бъбречна болест 

Окуло-церебро-ренален синдром (Lowe syndromе). Характеризира се с 

мускулна хипотония, хипо- до арефлексия, очни аномалии (двустранна ката-

ракта) и бъбречно засягане под формата на синдрома на Фанкони (нискомоле-

кулна протеинурия от раждането, с последващо развитие на генерализирана 

проксимална тубулна увреда) (7) (Фиг. 3). 

 

 

Фигура 3. Фациес на кърмаче със синдром на Lowe (публикува се с разрешение). 

 

 

Синдром на Жубер (Joubert syndrome). Представя се клинично с мускулна 

хипотония, церебеларна атаксия, ментална ретардация, респираторен дистрес 

в неонаталния период (редуване на тахипнея с брадипнея). Бъбречните прояви 

са нефронофтиза. При МРТ е налице типичен образ под формата на т.н. „мола-

рен зъб“ (фиг. 4) (8). 
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Фигура 4. МРТ образ на „моларен зъб“ 
(http://depts.washington.edu/joubert/joubertsyndrome.php) 

 

Синдром на фиксирания гръбначен мозък (Tethered cord syndrome). Той 

е резултат на фиксиране на каудалната част на гръбначния стълб под нивото 

на L2, ограничаваща неговото движение (фиг. 5) (9). Може да бъде първичен 

при спинален дисрафизъм и вторичен в резултат на травма след оперативна 

интервенция.  

 

Фигура 5. Синдром на фиксирания гръбначен мозък (Tethered cord 

syndrome) - (www.pinterest.co.uk/pin/174021973080808418) 

 

1. Хипоплазия на 

церебеларния вермис 

 

 
2. По-дълбока 

интерпедункуларна ямка 

 

 
3. Издължени горни 

церебеларни крачета 

  Нормален          С-м на Joubert 

Нормален 

Задебелен filum terminale 

Фиксиран гръбначен мозък 

Мастна тъкан може да 

фиксира filum terminale 
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Клиничната изява е спинална болка, засилваща се при движение. Нерядко 

има ортопедични проблеми свързани с деформация на ходилото или крака и 

разлика в краката. Съчетава се с прогресираща сколиоза. 

Неврологичната симптоматика се изразява в мускулна атрофия и загуба на 

рефлекси, влошаване на сетивността и поява на трофични язви. Нерядко е на-

лице и неврогенен пикочен мехур.  

Развитие на деца с хронично бъбречно заболяване 

Когнитивно развитие 

В началото на 80-те години на 20-ти век, във връзка с изучаване на когни-

тивното развитие при деца с ХБЗ, са провеждани образни изследвания на    

ЦНС – КАТ и МРТ. В 12-23% от случаите се открива мозъчна атрофия и пери-

вентрикуларни инфаркти в бялото мозъчно вещество (10).  

 

Установява се, че върху когнитивното развитие оказват влияние следните 

фактори:  

 Възрастта на изява на ХБЗ. При начална изява в предучилищна възраст 

е налице по-тежко изоставане в НПР, което персистира дори след бъб-

речна трансплантация. При начало в училищна възраст се наблюдава 

прогресивно изоставане - IQ под долната граница на нормата. След бъб-

речна трансплантация може да има подобрение.  

 Вида на лечение. При деца с дълготрайна бъбречно-заместителна тера-

пия (диализа), се наблюдава по-голямо изоставане в НПР в сравнение с 

децата, при които е осъществена бъбречна трансплантация.  

 Ко-морбидни състояния като анемия, артериална хипертония, засягане 

на ЦНС в рамките на определен синдром, както и използваните за лече-

ние на ХБЗ медикаменти. 

 Обкръжението, в което израстват децата, и по-конкретно образованието 

на родителите и способността им да мотивират своето болно дете имат 

определено влияние върху развитието на когнитивния капацитет.  

 

При деца с ХБЗ са провеждани и съответни функционални тестове за 

оценка на специфичните нервно-когнитивни функции. При изследването нап-

ример на експресивната и рецептивна реч не се откриват категорични данни за 

нарушение след изключване на случаите с нарушения в слуха, което се уста-

новява при 18% от децата с ХБЗ. Установява се обаче намалена способност във 

визуално-пространствените възприятия, което е фундаментална когнитивна 

функция. Влошена краткотрайната визуална вербална памет, както и способ-

ността за възприемане на нова информация. Това в съчетание и с нерядко наб-

людавания дефицит на внимание обяснява по-ниската успеваемост в училище 

при децата с ХБЗ (10).  
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Качество на живот при пациенти с ХБЗ 

С развитието на медицината днес е обичайно да се срещат възрастни с ХБЗ 

от детска възраст. Това налага все по-голямо внимание да се обръща на качес-

твото им на живот. Освен физическото и психическото състояние то включва 

и възможностите за образование, професионална реализация, социална инте-

грация и функциониране (11). 

Психическо и поведенческо приспособяване 

Децата с ХБЗ, както и техните родители развиват психологични отклоне-

ния от по-лек тип (тревожност, липса на независимост, отказ от съзряване). 

Няма данни обаче за по-висока честота на психиатрични заболявания като де-

пресия или зависимости от алкохол и наркотични средства.  

Обучение и професионална реализация 

Около 15% от децата с ХБЗ са на индивидуален режим на обучение. Според 

проучване на Morton at al. (1994 г.) 31% от децата с ХБЗ са безработни в зряла 

възраст. Ehrich et al. (1992 г.) установяват, че 61% живеят с член от семейст-

вото, като немалка част не създадат семейство. 

Заключение 

Проследяването на децата с ХБЗ и техните родители трябва да се осъщес-

твява от мултидисциплинарен екип - детски нефролог, невролог, кардиолог, 

диетолог, психолог и социален работник. Децата, получаващи социална под-

крепа, имат по-малко психосоциални отклонения. Доброто познаването на 

нарушенията в НПР при децата с ХБЗ е съществена предпоставка за осигуря-

ване на адекватна подкрепа и постигане на възможно най-пълноценна соци-

ална интеграция. 
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РОЛЯТА НА ЕЛЕКТРОМИОГРАФИЯТА,  

СЛУХОВИТЕ И ЗРИТЕЛНИТЕ ПРЕДИЗВИКАНИ 

ПОТЕНЦИАЛИ ПРИ ИЗЯСНЯВАНЕ ЕТИОЛОГИЯТА НА 

ИЗОСТАВАНЕТО В НЕВРО-ПСИХИЧЕСКОТО РАЗВИТИЕ 

В РАННА ДЕТСКА ВЪЗРАСТ 

Иван Литвиненко  
 

Изоставането в невро-психическото развитие (НПР) в ранна детска възраст 

е съществен проблем. То се оценява с различни скали, като в България от го-

дини се е утвърдила в практиката адаптираната за нашата популация методика 

на Манова-Томова. Основните показатели в нея са групирани в четири направ-

ления: 1. Двигателна сфера; 2. Сетивни функции; 3. Говорно развитие; 4. Емо-

ционално-социална сфера. Електромиографията (ЕМГ), слуховите стволови 

предизвикани потенциали (ССПП) и зрителните предизвикани потенциали 

(ЗПП) могат да са от полза при изясняване причините за изоставането в НПР 

като цяло и в частност на първите 3 показателя.  

 

Електромиография (ЕМГ) 

Основни данни за ЕМГ 

ЕМГ е основен метод при изясняване заболявания от групата на невро-

мускулните, които в клиничната си изява в ранна детска възраст имат като 

възможен първи симптом изоставане в показателите за двигателно развитие, 

но е важно кога да търсим резултати от едно такова изследване. Един от пър-

вите специалисти в областта на ЕМГ и предизвиканите потенциали у нас 

проф. Ст. Байкушев пише: „В наше време неврологът трябва да познава добре 

индикациите и възможностите на клиничната електромиография и електро-

неврография, за да може правилно да насочи болните за изследване. Това ще 

спести излишни изследвания на болните и безпредметно натоварване на ла-

бораториите.“ 

ЕМГ е електрофизиологичен метод за изследване на невро-мускулната 

система и двигателната дейност на мускулите чрез регистриране на биоелек-

тричните потенциали от тях. В основата на електромионеврографията (ЕМНГ) 

стои приложението на електрическа стимулация на ствола на периферните 

нерви с последваща регистрация и анализ на потенциалите отведени от инер-

вираните от тях мускули или от самия нервен ствол (1).  

Отвеждането на потенциали от мускулите с иглов електрод има 3 фази - 

първо се регистрира активността при покой – релаксация на съответния мус-

кул; след това се оценява характеристиката на отделни двигателни единици 
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при леко съкращение на мускула; трето се преценява характера на отведената 

електрична активност при максимално за пациента мускулно съкращение.  

ЕМГ е функционално изследване с най-голяма информативна стойност при 

заболявания засягащи елементи от периферната двигателна дъга. Тя включва 

телата на периферните двигателни неврони, разположени в предните рога на 

гръбначния мозък, техните аксони, включени в състава на периферните нерви, 

и миелиновата им обвивка, отговорна за скоростта на предаване на импулсите, 

синапсът като място за предаване информацията от нерва на мускула и мус-

кула като ефекторен орган. Един мотоневрон с групата мускулни влакна, които 

инервира, се означава във физиологията като двигателна единица (ДЕ). Една 

ДЕ може да включва от 5 до 2000 мускулни влакна, в зависимост от типа на 

мускулите. Тези от тях които осъществяват бързи и точни движения притежа-

ват ДЕ с малък брой мускулни влакна. Другите, които осъществяват бавни дви-

жения и поддържат позата имат ДЕ с по-голям брой мускулни влакна. Броят 

на ДЕ в отделите мускули също е вариабилен – от 100 до 2000 и повече. Сък-

ращаването на мускулните влакна в една ДЕ става почти едновременно и се 

регистрира като отделен акционен потенциал (АП) на ДЕ. Той е резултат от 

сумиране на АП на мускулните влакна, изграждащи двигателната единица. В 

рамките на един мускул обаче различните ДЕ се съкращават асинхронно, което 

осигурява плавност на съкращението на мускула като цяло. 

За получаване на добри резултати от ЕМГ изследването е необходимо пра-

вилно отвеждане, добро усилване и регистрация на потенциалите от мускул-

ното възбуждение.  

Полученият резултат дава основания за заключение, което трябва да пол-

зва клинициста за поставяне на правилната диагноза. Резултатът от ЕМГ само 

определя типа на увреда – миогенна или неврогенна. При неврогенната уточ-

нява видът ѝ – демиелинизация или аксонна дегенерация. Дава данни за миас-

тенна реакция – патологична уморяемост при репетитевна стимулация. 

Изследването може още да уточни разпространението на увредата и нейната 

тежест. От ЕМГ изследването не трябва да се очаква диагноза, тъй като тя за-

виси преди всичко от клиничната картина. Различни заболявания със своя спе-

цифична клинична находка, протичане, етиология и прогноза могат да имат 

напълно идентична ЕМГ находка. Така например при изследване на крайник 

засегнат от полиомиелит и такъв с увреда в рамките на спинална мускулна ув-

реда ЕМГ изследването ще покаже еднообразни промени – белези на засягане 

на периферния двигателен неврон на спинално ниво. Особеностите в клинична 

картина са тези, които дадат основание на клинициста да постави правилната 

диагноза. От друга страна ЕМГ изследването и в двата случая ще помогне за 

категоричното отхвърляне на други диференциално-диагностични възмож-

ности като първично мускулно заболяване, демиелинизационна увреда на пе-

риферния нерв или миастения. В повечето случаи ЕМГ изследването в 

съчетание с клиничната находка и нивото на мускулни ензими в кръвта са дос-

татъчни за изясняване на диагнозата и правят ненужна далеч по-инвазивната 

биопсия на мускул или нерв.  
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Кардинални симптоми насочващи към невро-мускулно заболяване: 

От анамнезата: 1. Фамилна обремененост; 2. Забавено двигателно разви-

тие; 3. Двигателен дефицит; 4. Патологична уморяемост. 

От обективното състояние с особена важност са следните елементи: 

 Намален обем сила и скорост на активните движения; 

 Наличие на флуктуация в оплакванията в зависимост от умората; 

 Налична мускулна хипотония и атрофия; 

 Снижени до липсващи сухожилни и надкостни рефлекси; 

 Разпределението на слабостта - предимно проксимално или дистално;  

 Наличие на симптоми от страна на други органи и системи. 

Важен е подборът и последователността на изследванията, доказващи и 

диференциращи различните невро-мускулни заболявания. Първото и най-   

елементарно изследване е нивото на специфичния мускулен ензим креатин-

фосфокиназа. Той е нормален или неспецифично повишен при перифернонер-

вните заболявания. Стойностите му са значимо повишени при първично 

мускулно заболяване. При групата на вродените миопатии завишаването е до 

десетократно, докато при мускулните дистрофии е над десет пъти над нормата. 

В рамките на кръвните изследвания при съмнение за миастенен синдром е от 

полза изследване на антитела към постсинаптични рецептори за ацетилхолин 

и MUSK антитела. Те са налични при придобитата миастения, която е от авто-

имунен тип, а отсъстват при вариантите на вродена миастения. Следваща и 

най-важна стъпка е ЕМГ изследването с неговите две основни части – електо-

мионеврография (ЕМНГ) (измерване скорости на провеждане) и иглова ЕМГ. 

Това изследване, в голяма част от случаите в съчетание с клинична картина,     

е в състояние да формира точната диагноза и да спести следващата стъпка в 

диагностичния процес – биопсията на мускул или на периферен нерв. За нозо-

логичните единици с уточнена генетична причина последна стъпка е осъщест-

вяване на ДНК анализ, което е важно както за доказване на диагнозата, така и 

за пренатална диагноза в семейството при евентуална следваща бременност. 

Възможности на ЕМНГ за етиологичното изясняване на изоставането 

в НПР 

Мястото и значението на ЕНГ за изясняване на изоставането главно в 

двигателното развитие. С нея лесно се уточняват наследствени двигателно-

сетивни полиневропатии (НДСП) от всички типове и Фридрайхова атаксия. 

Изследването поставя диагнозата и до голяма степен диференцира вида на нев-

ропатията, а тук клиничното и генетично многообразие е голямо и класифика-

цията непрекъснато се обогатява с нови нозологични единици. Принос в тази 

група невромускулни заболявания има и нашата страна (2, 3, 4, 5, 6, 7, 8, 9). 

ЕМНГ има място и значение и за изясняване на изоставане, което е 

комплексно, засягащо всички сфери, често съчетано с регрес. Тук се отна-

сят някои левкодистрофии: глобоидоклетъчна (болест на Крабе), метахрома-

тична и адренолевкодистрофия. При тези случаи изследването може да 
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потвърди, но не и да отхвърли диагнозата. При наличие на процес на сегментна 

демиелинизация на периферни нерви в рамките на заболяването се открива на-

малена скорост на провеждане и удължено дистално латентно време и това 

може да постави диагнозата при съчетание с ключовия симптом регрес в НПР. 

Тъй като процесът на демиелинизация на периферните нерви не се открива при 

всеки случай, отсъствието на промени в ЕНГ не отхвърля диагнозата. 

Клиничен случай № 1: Момче на 2 г. и 8 м., без фамилна обремененост за 

неврологични заболявания. Проходило е на 1 г. 6 м., като походката е смутена 

по тип степажна. Рефлексите са силно отслабени до липсващи. Оформена е пе-

риферен тип пареза с предимно дистално засягане. Креатинфосфокназата е 

леко над горна граница на нормата - 258UI/l. ЕМНГ (фиг. 1) показва тежко 

изразен процес на сегментна демиелинизация на изследваните периферни 

нерви – находка, съответстваща на критериите за ІІІ тип НДСП – болест на 

Dejerine – Sottas. Това е рядка НДСП с автозомно рецесивно унаследяване 

или спорадична. Характерна е ранната изява със забавено двигателно разви-

тие (късно прохождане), тежкото протичане с водещ процес на изразена сег-

ментна демиелинизация на периферни нерви и ранна инвалидизация (10).  

   

Фигура 1. Електромионеврография (ЕМНГ) при случай № 1. 

За значението на клиничните данни при интерпретация на резултатите от 

ЕМНГпри деца с изоставане в НПР е показателен случай № 2. При аналогична 

находка, но различни клинични прояви се доказа съвсем различна диагноза. 

Касае се за момиче на 3 години с необременена фамилна анамнеза за невроло-

гични заболявания. Първоначалния преглед и изследвания в клиниката на 1 

година и 10 месеца във връзка с изоставане главно в двигателната сфера (липса 

на самостоятелно ходене, при водене за ръце – степаж, мускулна хипотония 

по-изразена дистално и за долни крайници, арефлексия) са дали основание за 
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диагнозата НДСП ІІІ тип. ЕМНГ (фиг. 2) установява силно намалени скорости 

на провеждане: по н.перонеус декстра – 10,4 м/сек, ДЛВ - 8,8 мс; по н.перонеус 

синистра – 10,6 м/сек, ДЛВ - 9,4 мс; по н.медианус синистра – 15,0 м/сек, ДЛВ -

8,7 мс; по н.суралис – не се отвежда СНП. Заключението е тежко изразен про-

цес на сегментна демиелинизация на изследваните периферни нерви. Това е 

находка, съответстваща на критериите за болест на Dejerine – Sottas. 

 

 

 

Фигура 2. Електромионеврография (ЕМНГ) при случай № 2. 

 

Пет месеца по-късно обаче се регистрира за първи път регрес в развитието - 

както в двигателното, така и в общото. Установяват се и промени в обектив-

ната находка – повишен мускулен тонус на шийните екстензори с тенденция 

за опистотонус и пирамидна симптоматика. Поради съмнение за левкодист-

рофия се изпраща кръв за изследване на лизозомни ензими и се доказва де-

фицит на арилсулфатаза А. Диагнозата е коригирана на метахроматична 

левкодистрофия. 

Възможности на ЕМНГ с репетитивна стимулация за изясняване на 

изоставането в НПР 

Основното ѝ приложение е изясняване на изоставането главно в двигател-

ното развитие при вродени миастенни синдроми (ВМС) (11). Те са генетично и 

фенотипно хетерогенна група от редки наследствени заболявания, засягащи 
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невро-мускулното предаване (12, 13, 14, 15). Изследването поставя диагнозата 

в съчетание с клиничната картина, но не я изключва при липса на декремент. 

Обобщените им клинични прояви включват: индуцирана мускулна слабост; 

ранна поява на болестта (от раждане или в първите години от живота); липсва 

отговор на имуносупресивно лечение; възможно подобрение от антихолинес-

теразните медикаменти.  

ВМС имат различни прояви в различните възрастови периоди. В неонатал-

ния период са налице: слабо сучене и плач, необясним респираторен дистрес 

синдром и дихателна недостатъчност, птоза, влошаване на симптомите при 

плач или двигателна активност. В ранна детска възраст са характерни: забавено 

двигателно развитие; почти не тичат, трудно се качват по стълби; имат уморя-

емост при усилие; налице е птоза; външна офталмоплегия; гръбначни изкривя-

вания; намалена мускулна сила.  

Диагнозата на ВМС се поставя на базата на клиничните признаци – пато-

логична уморяемост. ЕМГ с репетитивна стимулация може да потвърди, но не 

и да изключи заболяването (фиг. 3). Друг ЕМГ метод на изследване е т. нар. 

"jitter" феномен върху единично мускулно влакно, който е по-информативен, 

но по-труден за изпълнение (16, 17). Изследването на антитела към постсинап-

тични рецептори за ацетилхолин и MUSK са от полза за изключване на придо-

битата (автоимунна) форма на миастения, при която те се позитивират при 85-

90% от случаите. 

 

  

Фигура 3. ЕМГ с репетитивна стимулация: в ляво - норма;  

в дясно - миастенна реакция с изразен декремент от 44,7%. 
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Възможности на игловата ЕМГ за етиологичното изясняване на изос-

таването в НПР  

Мястото и значението ѝ са главно за изясняване на изоставане в двигател-

ното развитие с верифициране на заболявания като спинална мускулна атро-

фия (СМА) и първични мускулни заболявания - мускулни дистрофии и вродени 

миопатии. Тук ЕМГ изследването поставя диагнозата в съчетание с клинич-

ната картина, мускулните ензими, а при необходимост и възможност - биопси-

ята и ДНК анализа.  

Игловата ЕМГ може да установи два типа промени: 

1. Данни за неврогенна увреда – денервация и реинервация 

 спонтанна активност от фибрилации и положителни остри вълни 

 реинервационни потенциали с увеличено времетраене и амплитуда 

 бедно трасе – от отделни АП до междинен тип 

В този случай възможните заболявания са: 1. Спинална мускулна атрофия, 

2. Невропатия с водеща аксонна дегенерация. 

2. Данни за миогенна увреда 

 преобладаващо ниски тесни полифазни потенциали 

 патологично интерферентен тип трасе с ниска амплитуда 

 понякога миотонична реакция 

Възможни заболявания при миогенна увреда са: 1. Вродени миопатии; 

2. Мускулни дистрофии; 3. Миотонична дистрофия; 4. Миотонии. 

 

Следващите 2 случая (№ 3 и № 4) се представят с почти идентична кли-

ника. Касае са за момчета на 2- и на 3-месечна възраст. И двете са с необреме-

нена фамилна и акушерска анамнеза и са със забавено двигателно развитие. 

Имат слаба спонтанна двигателна активност, не контролират добре главата, ня-

мат опора на краката. Налице е генерализирана мускулна хипотония с хипо- до 

арефлексия. От изследванията се установява нормална креатинфосфокиназа. 

ЕМГ показва тежка неврогенна увреда - наличие на спонтанна активност от 

положителни остри вълни и фибрилации при покой (фиг. 4). Преобладават ак-

ционни потенциали с увеличено времетраене и амплитуда, някои с изразена 

полифазност – по характеристиките си определят като реинервационни. При 

относително максимално мускулно съкращение трасето е от отделни АП, на 

места до беден междинен тип. Поставена е диагноза спинална мускулна атро-

фия тип І (болест на Werdnig – Hoffman). Заболяването е автозомно рецесивно 

вследствие мутация в проксималната част на дългото рамо на пета хромозома 

5q13. Възможна е пренатална диагноза. Генетичното изследване потвърди ди-

агнозата при едното от децата, докато при другото не показа очаквания гене-

тичен дефект. Това наложи ревизия на случая. Отчете се пропуск – при първото 

ЕMГ изследване не е осъществена ЕМНГ. При повторната ЕМГ се установиха 

белези на тежка демиелинизация със СП под 20 m/s, което даде основания за 

корекция и окончателна диагноза: НДСП тип ІІІ (болест на Dejerine – Sottas), 

при която обаче не е възможна ДНК диагноза. 
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Фигура 4. ЕМГ при случай № 3 и № 4. 

Спиналната мускулна атрофия (СМА) обединява група от невромускулни 

заболявания, които са резултат от патологичен процес, засягащ двигателните 

неврони в предните рога на гръбначния мозък. Задължителна находка са беле-

зите на денервация в мускулите и загуба на двигателни неврони в предните 

рога на гръбначния мозък. Диагностиката на СМА се основава на електрофи-

зиологичните изследвания. Те покриват електромиографските критерии за де-

нервация (спонтанна активност, гигантски реинервационни потенциали, бедно 

трасе) и запазена или леко засегната нервна проводимост (нормални скорости 

и дистални латентни времена). През 1990 г. бе картиран SMN1 гена, отговорен 

за по-честия вариант с автозомно-рецесивно унаследяване на болестта върху 

проксималната част на дългото рамо на пета хромозома 5q13. В наши проуч-

вания върху български деца потвърдихме водещата роля на SMN1 гена - 85% 

от пациентите са с делеции в екзони 7 и 8. Много по-рядка е делецията в екзони 

5 и 6 на NAIP гена (18, 19, 20, 21, 222).  

Съществуват болести, които отговарят на критериите за СМА, но не се 

свързват с делеция на SMN1 гена на 5q13, а се обуславят от други гени и ло-

куси. Макар и редки, познаването им е от изключителна важност (23, 24, 25, 

26). При всеки конкретен случай с клиника на СМА и изключена СМА вслед-

ствие мутация в 5q13 е необходимо уточняване с оглед както на развитието на 

заболяването и прогнозата при пациента, така и за възможна пренатална диаг-

ноза при следваща бременност в семейството (23). 
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Случай № 5 е момче на 3 години и 2 месеца, фамилно необременено с нев-

рологични заболявания, от нормална бременност и раждане, с правилно начално 

двигателно развитие, но късно прохождане – на 1 година и 9 месеца. Обективно: 

възможна е самостоятелна походка на широка основа - клатушкаща се, положи-

телен симптом на Гауърс, лека мускулна хипотония и хипорефлексия. От изс-

ледванията: силно завишена креатинфосфокиназа – 23000 UI/l. ЕМГ показва 

изразен процес по тип на миогенна увреда - без наличие на спонтанна активност 

в покой (фиг. 5). Преобладават акционни потенциали с намалено времетраене и 

амплитуда, някои с изразена полифазност. При относително слаба мускулна 

контракция трасето е от патологично интерферентен тип при ниска амплитуда - 

под 1 миливолт. 

 

     

Фигура 5. ЕМГ при случай № 5. 

 

Това е типичен случай на прогресивна мускулна дистрофия тип Дюшен. 

Основанията за тази диагноза са: 1. Клинична изява преди 5-годишна възраст. 

2. Първи симптом - закъсняло прохождане. 3. Водеща в клиничната картина е 

прогресираща симетрична мускулна слабост със засягане повече на прокси-

малните мускулни групи отколкото на дисталните, първоначално на долните 

крайници. 4. Често има псевдохипертрофия на m. triceps surae. 5. Загуба на въз-

можността за самостоятелно ходене преди 13-год. възраст. 6. Над десетократно 
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увеличение на креатинфосфокиназата. 7. ЕМГ – скъсено времетраене, ниска 

амплитуда и полифазност на потенциалите, фибрилации и позитивни вълни. 

Нормални скорости на провеждане по периферни нерви. Мускулна биопсия 

обикновено не се налага. Тя показва абнормни вариации в диаметъра на мус-

кулните влакна (атрофични и хипертрофични), както и дифузно пръснати нек-

ротични и регенеративни влакна, а също и хиалинови влакна и нарастване на 

ендомизиалната съединителна и мастна тъкан. ДНК установява Дюшенов тип 

мутация в дистрофиновия ген. Има Х-свързан начин на унаследяване. Наличен 

е дефицит на белтъка дистрофин (27). 

Значение на слуховите стволови предизвикани потенциали (ССПП) 

при изоставане в НПР 

Значение на ССПП при деца с водещо изоставане в говора 

Възбудният потенциал се генерира в кохлеята, минава през кохлеарния 

нерв, през кохлеарното ядро, оливата, леменискус латералис, коликулус инфе-

риор в средния мозък, нуклеус геникулатус медиалис и накрая достига до ко-

рата (28) (фиг. 6). Изследването е единственото, което обективизира слуховата 

функция и поставя категорично диагнозата глухота в кърмаческа и ранна дет-

ска възраст. 

 

    

Фигура 6. ССПП при запазен слух (вляво) и при двустранна глухота  

(вдясно). 

 

Значение на ССПП при деца с водещо изоставане във всички области, 

често съчетано с регрес и друга неврологична симптоматика 

Тук се отнасят диагнози като: левкодистрофии (глобоидоклетъчна – бо-

лест на Крабе, метахроматична, адренолевкодистрофия); демиелинизиращи 

процеси - множествена склероза. Установяват се удължени латенции и интер-

пикови интервали, които са белег за демиелинизиращ процес на мозъчния 

ствол. 



67 

 
Ролята на ЕМГ, ССПП И ЗПП при изоставане в НПР 

Зрителните предизвикани потенциали (ЗПП) при  

изоставане в НПР 

ЗПП за изясняване на изоставането главно в двигателното развитие 

вследствие зрителен дефицит 

Забавя се усвояването на двигателни умения поради невъзможна зрително-

двигателна координация. При липса на добро зрение детето не фиксира, не 

следи и няма как да посегне и хване играчка. Възпрепятствано е и придвижване 

в пространството поради липса на ориентация. Изследването поставя диагно-

зата слепота в ранна детска възраст. 

ЗПП за изясняване на водещо изоставане във всички области, често 

съчетано с регрес и друга неврологична симптоматика 

Среща се при левкодистрофии: глобоидоклетъчна (болест на Крабе), ме-

тахроматична и адренолевкодистрофия. Изследването може да потвърди забо-

ляването на базата на доказана слепота или при удължени латенции, но не и да 

отхвърли заболяването. 

Изводи: 

 ЕМГ, ССПП и ЗПП имат място при дешифриране етиологията на изос-

таването в НПР; 

 За някои заболявания резултатите от тези изследвания са строго специ-

фични и доказателствени. За други болестни единици те потвърждават, 

но не могат да отхвърлят заболяването; 

 ЕМГ следва да се назначава в случаите със съмнение за пареза от пери-

ферен тип или при водещо изоставане в двигателното развитие; 

 ССПП е единственото изследване, което доказва глухота в ранната въз-

раст; 

 ЗПП е единственото изследване, което поставя диагноза слепота в ранна 

възраст. 
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СЪБИТИЙНО-СВЪРЗАНИ ПОТЕНЦИАЛИ И  

ЗНАЧЕНИЕТО ИМ ПРИ ИЗУЧАВАНЕ НА 

КОГНИТИВНИТЕ ПРОЦЕСИ 

Ина Генева, Фани Гълъбова 
 

 

Предизвиканите потенциали са характерен електричен отговор на нервната 

система към различни външни стимули и дават функционална оценка на изс-

ледваните мозъчни пътища. Терминът „event-related potential“ (събитийно-

свързани потенциали, ССП) е описан в литературата от Herb Vaughan през 

1969 г (1). Събитийно-свързаните потенциали (ССП) са стереотипен елект-

рофизиологичен отговор на вътрешен или външен стимул и са дистантно отра-

жение на активността на мозъчните структури, свързани с преработка на 

сензорната информация. Всеки измерен мозъчен отговор е пряк резултат от 

мисловен процес или възприятие (2). 

ССП са едни от най-информативните и динамични методи за проследяване 

на обработката на информация в мозъка при здрави, неврологични и психиат-

рични заболявания. Те не зависят от културни и образователни различия и са 

безопасен неинвазивен метод за изучаване психофизиологичните корелати на 

психичните процеси. ССП отразяват последователно процесите на възприе-

мане и обработката на сензорна информация, както и висшите корови функ-

ции, свързани с тази обработка, като внимание, памет, семантично разбиране 

и други видове когнитивна дейност (3). 

ССП представляват много бърза промяна в електрическата активност на 

мозъка и се представят като вълни. Тези вълни обикновено са осреднена стой-

ност на отговорите на многократно повтарящи се стимули (2). Основните па-

раметри на вълните са латентното време (ЛВ), т.е. времето от стимула до 

вълната, и амплитудата. Вълните при ССП са позитивни (Р) и негативни (N) и 

с ЛВ от 50 до 600 – 1000 мсек (3). 

ССП могат да бъдат разделени на 2 категории: 

1. Вълните, които се регистрират в рамките на първите 100 милисекунди 

след стимула се наричат сетивни или екзогенни, тъй като те зависят до голяма 

степен от физическите параметри на стимула. Използват се за обективизиране 

на нарушения в сетивните функции - зрение, слух и други. 

2. Вълните, които се регистрират по-късно, отразяват начина, по който су-

бектът оценява стимула и се наричат когнитивни или ендогенни. Те са израз 

на обработката на информацията (4). Те са обект на настоящата статия. 

 

 



71 

 
Събитийно-свързани потенциали и когнитивни процеси 

Mismatch negativity (негативно несъответствие) 

Mismatch negativity (MMN) е открита от Р. Näätänen и колегите му през 

1978 г. Тази вълна отразява реакцията на мозъка към неочаквана промяна в по-

редица от стимули. ССП се предизвикват, когато индивидът, изпълнявайки за-

дача, включваща бърза и правилна реакция към даден стимул, получи нов 

стимул, който не отговаря на предишните. Новият, различният стимул предиз-

виква ΜΜΝ (4).  

Като цяло тази форма на вълната е специализирана в оценката на мнемо-

ничната функция на субекта. Единият от стимулите е наречен „стандартен“, а 

другият – „отклоняващ“. Последният се появява по-рядко, както напр. в след-

ната поредица от букви: s s s s s s s d s s s s d s s s. Междустимулните интервали 

са относително кратки - от 500 мсек до 1 сек. MMN се регистрират с латентност 

около 100-250 мсек. Те се установяват в слуховата кора двустранно, но може 

да се разпространяват и в дясна фронтална мозъчна кора. Записват се с 5-10 

активни електрода по системата 10-20 за ЕЕГ: Fz, Cz, C3, C4 и мастоидите (3,4). 

MMN е независима от вниманието и може да се използва и за оценка на 

паметта на кърмачетата. MMN се прилагат и за определяне ефективността на 

програмите за рехабилитация при деца с дислексия. Чрез нея може да се оцени 

коровото слухово представителство и подобрението на слуха след поставяне 

на кохлеарен имплант. MMN се проучва и при индивиди с аутизъм с цел изу-

чаване на познавателните и екзекутивните функции (5). 

 

 

 

Фигура 1. Mismatch negativity (негативно несъответствие). Представени са 

отговорите на стандартен стимул и на девиантен стимул. Със стрелка е 

посочена вълната MMN. 
(https://www.google.bg/search?q=event+related+potentials+pictures) 

при девиантен стимул 

при стандартен стимул 

https://www.google.bg/search?q=event+related+potentials+pictures
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Вълна Р300 

Вълната P300 е положително отклонение, което се регистрира около 

300 мсек след зрителни, слухови или соматосензорни стимули и отразява за-

вършването конгнитивния процес. Установено е, че Р300 се генерира в хи-

покампа и асоциативните мозъчни дялове, както и в таламусните ядра и 

лимбичната система, които са важни структури за обучението и паметта. P300 

отразява обработка на събитието в мозъка и е с по-голяма амплитуда, ако изс-

ледваният обръща внимание на определено събитие, наречено цел (6, 7, 8). 

 

Фигура 2. Вълна Р300. 

 

Р300 (или Р3) се състои от 2 субкомпонента: P3a и P3b. 

Р3а има най-голяма амплитуда фронтално и е с латентно време между 220 

до 280 мсек. Свързва се със сензорните механизми, които реагират на обичай-

ните изменения на стимула – автоматичните когнитивни процеси и ориентаци-

ята. Отразява инхибирането на процесите на реагиране, които обикновено 

следват откриването на целевия стимули (8). 

P3b е най-често изследваният компонент на P300. Р3b има по-висока амп-

литуда центро-париетално, латентно време между 280 и 600 мсек и се свързва 

с вниманието и активното възприятие на стимула. Р3b отразява приключването 

на когнитивната обработка, предшестваща двигателната реакция (8). 

Р3b се предизвиква чрез слухови или визуални парадигми, базирани на за-

сичането на редки целеви стимули измежду по-честите основни стимули. 

Двата вида стимули се различават по някоя сензорна характеристика като му-

зикална тоналност, очертанията на геометричната форма и т.н. При установя-

ване на рядкото целево стимулиране изследваният индивид трябва да отговори 

по някакъв начин – скрито, напр. брои наум, или явно, напр. натискане на бу-

тон. При основния стимул не се изисква отговор (8).  

       P300 

Стимул с когнитивно значение 

http://gtec.at/var/plain_site/storage/images/media/images/p300/338086-1-eng-GB/P300.png
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Фигура 3. Схематично представяне създаването на активна 

дискриминация при изследване на Р300. (http://jslhr.pubs.asha.org/) 

 

Физиологични вариации на вълната P300 

1. Пол – жените и мъжете нямат статистически значими разлики в парамет-

рите на ERP (9). 

2. Възраст – с увеличаването на възрастта амплитудата на вълната P300 на-

малява, а латентността се увеличава линейно поради забавянето на обработ-

ката на информацията и намаляването на краткосрочната памет (10). 

3. Циркадни ритми – въпреки някои колебания в нивото на будност, не са 

намерени статистически надеждни резултати за циркадна вариация на ампли-

тудата или латентността на P300 (11). 

4. Прием на храна – амплитудата на P300 намалява след продължително 

гладуване и се увеличава при прием на храната. Латентността на P300 не се 

влияе от скоростта на прием на храна. Тя може да бъде свързана с общите про-

мени в нивото на възбуда от консумацията на храна (12). 

5. Сезонна вариация – зависи от размера на дневната светлина, която ва-

рира в зависимост от сезонната промяна. Сезоните с повече светлина могат да 

допринесат за повишена активност и обща възбуда (13). 

6. Менструален цикъл – амплитудата на P300 е по-голяма по време на  

овулацията (14).  

7. Физическа активност – може да допринесе положително за интелектуал-

ното представяне (15). 

8. Сънна депривация – амплитудата на P300 има тенденция да намалява и 

латентността ѝ да се увеличава в началото на съня и при умора (15). 

9. Лекарства - кофеинът засяга амплитудата на P300 и в по-малка степен 

латентността в зависимост от нивото на умствена умора и възбуда (16). Нико-

тинът влияе също върху амплитудата и латентността на P300 най-вероятно 

чрез нивото на електрокортикалната активност (17). 

без задача без задача без задача 

задача задача 
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Приложение на P300 

Известни са много проучвания на P300 при пациенти с епилепсия като ре-

зултатите са противоречиви. ССП при пациентите с парциална епилепсия  по-

казват значително по-продължителна латентност на P300 в сравнение с 

пациенти с идиопатична генерализирана епилепсия (18). Sunaga, напротив, 

описва значителна промяна в латентността на P300 при деца с идиопатична 

генерализирана епилепсия, но не и при темпорална епилепсия, като предпо-

лага, че това се дължи на дисфункция на мезенценфалната ретикуларна фор-

мация и таламуса (19). Shimono, Chayasirisobhon и Bocquillon не описват 

значима разлика в латентността на Р300 при симптоматична парциална или 

идиопатична темпорална епилепсия (20,21,22). Установяват се разлики в ла-

тентността в зависимост от възрастта на изследваните пациенти и времевия 

интервал след епилептичния пристъп (23). 

Изследвана е латентността на P300 в зависимост от антиепилептичната те-

рапия (АЕТ). Според Triantafyllou пациенти на монотерапия имат по-къса латен-

тност на P300 в сравнение с пациенти, приемащи комбинация от два или повече 

антиепилептични медикамента (24). Латентността на P300 е значително пови-

шена при прием на фенобарбитал, и в по-малка степен - при терапия с валпроева 

киселина. При деца, получаващи карбамазепин и фенитоин не се наблюдава уве-

личаване на латентността на P300 (25,26). Ефектът на АЕТ върху когнитивната 

функция е дозозависим и тя се подобрява след прекратяването на АЕТ (26). 

През последните десетилетия P300 се използва широко като неинвазивен 

метод за оценка на когницията и вниманието при децата. Най-удобният прото-

кол за извличане на ССП са слуховите парадигми (27). Намаляването на ампли-

тудата на РЗ00 насочва към дефицит в инхибиторния контрол и се установява 

при деца с дефицит на внимание и хиперактивност (ADHD), но не и при аути-

зъм или дислексия. От друга страна, латентността на P300 отразява времето за 

категоризация на стимулите. Увеличаването ѝ показва намаляване на скоростта 

на обработка на информацията, също срещана при деца с ADHD (27). 

Р300 се използва и в клинични проучвания за проследяване ефекта от про-

ведената ноотропна терапия при деца с ADHD. След лечение се установява ус-

тойчиво намаляване на латентността на вълната Р300 и нарастване на 

амплитуда, което съвпада с подобрение на когнитивните функции от психоло-

гичното изследване и субективната оценка на пациента (28). 

Вълна N400 

През 1980 г. S.A. Hillyard и M, Kutas провеждат експериментална поста-

новка с цел предизвикване на Р300 като заменят думата в края на изречения с 

неочаквана и семантично несвързана дума. Вместо да предизвикват голям по-

зитивен пик, тези изменения в края на изречението предизвикват голяма нега-

тивна вълна - N400. Тази вълна представлява отрицателно отклонение на ССП 

вследствие на появата на контекстно неподходящи думи (фиг. 4). Например, в 
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края на фразата-стимул „Той взе кафе със захар и ...“ думата „куче“ предиз-

виква N400 с по-голяма амплитуда в сравнение с думата „мляко“ (29). 

Смята се, че амплитудата на N400 отразява организацията на семантичната 

памет по време на обработка на двойки думи, цели изречения или дори по-

дълга реч. Тя съответства на прекъсването на продължаващата преработка на 

изречението вследствие семантично неподходяща дума, както и преработката 

когато хората се стремят да извлекат смисъл от безсмислени изречения. Амп-

литудата на N400 е по-чувствителния показател по отношение на промяна в 

стимула, докато латентността остава относително стабилна (29).  

 

Фигура 4. Вълна N400. Замяната на очакваната дума „уста“ с неочакваната 

„джоб“ предизвиква поява на високоамплитудна позитивна вълна, отбелязана 

с пунктир в квадрата N400. СПП при очаквания стимул „уста“ в изречението 

е отбелязан с плътна линия. (http://rstb.royalsocietypublishing.org/content/363/1493/1055) 

 

N400 може да бъде предизвикана и чрез невербални стимули - при семан-

тична обработка на ежедневните дейности, представени чрез видеофилм. 

Например, наблюдаването на гладене на панталон с вилица, а не с ютия, пре-

дизвиква N400 в фронталните зони (30). 

С помощта на N 400 e възможно изучаване на езикови нарушения, защото 

тя осигурява непрекъснат поток от информация по време на езиковата обра-

ботка. Целите на изследването на ССП в тази област са диагностична диферен-

циация и идентификация на дефицитите в речевата обработка. 

Тъй като семантичната обработка зависи от адекватното декодиране от 

сензорния вход, може да се предскаже, че при деца с езикови нарушения се-

мантичните манипулации произвеждат по-малки или по-късни N400 вълни в 

Джени постави бонбона в 

нейния/нейната 
джоб 

 уста 
след урока 

http://rstb.royalsocietypublishing.org/content/363/1493/1055


Абнормно нервно-психическо развитие. Още за аутизма 76 
 

сравнение със здравите контроли. Това е валидно, независимо дали основният 

проблем е дефицит във визуална или слухова обработка, в ортографска или 

фонологична обработка, или в семантична обработка (30). 

В практиката N400 все по-често се използва за оценка на ефективността 

на програмите за рехабилитация при деца с дислексия. При това нарушение 

се установява леко забавяне на латентното време при непроменена ампли-

туда (31). 

N400 се използва за прогнозиране на езикови нарушения при инсулт - 

установява се намалена амплитуда и удължена продължителност на N400 (32). 

Зависима (бавна) негативна вариация  

(Contingent Negative Variation – CNV) 

Зависимата, или още превеждана като бавна (3), негативна вариация 

(Contingent Negative Variation – CNV) е описана за първи път от W. Grey Walter 

през 1964 г. CNV е комплексен ендогенен потенциал, който отразява различни 

психически и познавателни дейности и процеси като усещане, внимание, очак-

ване, стрес или дискриминация (6). 

Представлява бавно негативно отклонение в ЕЕГ активността по време на 

задачи за време на реакция, при които се използват два стимула: един предуп-

реждаващ (S1) и един императивен стимул (S2), които се последват от умствен 

или двигателен отговор, ако S2 отговаря на предварително зададено условие 

(фиг. 5). Напр. предупреждаващият сигнал S1 е последван от светкавица, която 

е S2; лицето се инструктира да натисне бутона в отговора на S2. Латентността 

на потенциала е между 400 мс и 1000 мс (4). 

CNV характеризира кортикалното ниво на активация. Ранната компонента 

на CNV вероятно отразява нивото на очакване и се модулира от норадренер-

гичната система. Късната компонента е свързана с готовността за моторен от-

говор и е под допаминов контрол (3). 

 

Фигура 5. Бавна негативна вълна. 
(https://www.google.bg/search?q=event+related+potentials+pictures) 

предупреждаващ 
стимул 

императивен 
стимул 
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Bereitschaftspotential (Потенциал за готовност) 

Той е мярка за активност в моторната кора. Заражда се в премоторната кора 

(4). За първи път тези потенциали са докладвани през 1964 г. от Hans Helmut 

Kornhuber and Lüder Deecke от университета във Фрайбург. ВР представлява 

бавна вълна, която предшества волевия двигателен акт (фиг. 6). Състои се от 

две части: ранна и късна. Раната част отразява активността на вторичната мо-

торна кора с максимална амплитуда на вертекса без значение в коя част от тя-

лото ще се осъществява двигателен акт. Късната част се латерализира в 

противоположната хемисфера на страната на движението и се смята, че пред-

ставляват активността на първичната моторна кора. Дефицитът на BP е белег 

за анормален моторен подготвителен процес в мозъка (2,4). 

 

Фигура 6. Bereitschaftspotential (потенциал за готовност). 
https://www.google.bg/search?q=event+related+potentials+pictures 

Вълна P600 

Този потенциал се изследва при изучаване на езиковата обработка Счита 

се, че се предизвиква от изречения, които съдържат синтактично нарушение 

или имат непропорционална или сложна синтактична структура. Според някои 

Р600 отразява процесите на затруднена интерпретация на речта. Според други 

P600, подобно на P300, се предизвиква от неочаквани стимули, каквито са гра-

матическите грешки (5). 

Заключение 

ССП са модерен и обективен метод за изучаване на мозъчната активност 

при сложни сетивни стимули. Те се използват широко в когнитивната психо-

логия, но все още не са намерила широко приложение в клиничната практика 

(4). ССП са лесни за приложение и безопасни, поради което са удобни за из-

пълнение и в детска възраст с клинична и експериментална цел. 

  

Невронални промени,  

предшестващи движението 

(Bereitschaftspotential) 

Усещане за начало 

на движението 

Движение 
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ПРИ КРИТИЧНИ СЪСТОЯНИЯ В РАННА  

ДЕТСКА ВЪЗРАСТ 

Съдика Али, Илияна Пачева,  

Маргарита Панова, Иван Иванов 
 

Въведение 

Критично е всяко остро настъпило състояние, характеризиращо се с живо-

тозастрашаващо нарушение на дишането, циркулацията и съзнанието. Извес-

тно е, че критичните състояния в ранната детска възраст са асоциирани с 

повишена честота на нарушенията в нервно-психическото развитие (НПР). Съ-

ществуват образни методики, сред които и транскраниалната Доплер-соногра-

фия, за диференцирано изследване и мониториране на кръвотока на различни 

нива - сърце, магистрални и мозъчни съдове. Може за да се очаква, че дина-

мичното приложение на тези методики в хода на критично състояние ще спо-

могне за ранното регистриране на нарушенията в мозъчния кръвоток и ще 

доведе до навременна терапевтична оптимизация с цел по-добър изход по от-

ношение на неврологичния статус и НПР.  

Особености на мозъчното кръвообращение във възрастов аспект 

Кръвоснабдяването на мозъка се осъществява от 4 основни артерии - чиф-

тните aa. carotis int и aa. vertebralis. Макар теглото на мозъка при възрастни да 

е едва 2% от общата телесна маса, той получава около 12% – 15% от минутния 

сърдечен обем.  

Сивото мозъчно вещество е по-добре кръвоснабдено в сравнение с бяло-

то - 75-80 мл/100г/мин за сивото, и 20 мл/100 г/мин за бялото вещество при 

възрастни. За сравнение мозъчната перфузия при доносено новородено е само 

20 мл/100 г/мин, като тя намалява с нарастване степента на недосоносеност 

(напр. при 24 седмици гестационна възраст е 4 - 11.1 мл/100 г/мин).  

Мозъчната тъкан използва около 20% от общата кислородна консумация 

на организма, т.е. мозъкът е орган с висок метаболизъм. Докато при възрастни 

кислородната консумация е 3-3.5 мл/100 г/мин, то при деца достига до 

5 мл/100 г/мин.  

Мозъчната перфузия зависи от вътречерепното налягане (ВЧН). При възрас-

тни ВЧН е < 20 mm Hg; при големи деца - 10-15 mm Hg, кърмачета 5-10 mm Hg; 

новородени – е в субатмосферни стойности (1, 2, 3). 

 



81 

 
Мозъчна хемодинамика и Доплер-сонография при критични състояния 

Фактори, участващи в регулацията на мозъчния кръвоток 

Главните фактори, регулиращи мозъчния кръвоток, са мозъчно перфузи-

онно налягане (МПН) и мозъчно-съдовата резистентност. 

Мозъчното перфузионно налягане се определя от разликата между сред-

ното артериално налягане (САН) и вътречерепното налягане (ВЧН) - МПН = 

САН – ВЧН. 

Всяка промяна в мозъчното перфузионно налягане и/или вътречерепното 

налягане може да промени мозъчния кръвоток. Например, нарастването на мо-

зъчното перфузионно налягане води до нарастване на мозъчния кръвоток, а на-

растването на вътречерепното налягане води до намаляване на мозъчния 

кръвоток и обратно (1, 3). 

Другият фактор, участващ в контрола на мозъчния кръвоток, е мозъчно-

съдовата резистентност, която от своя страна подлежи на авторегулация, мета-

болитна и невронална регулация.  

Авторегулацията е вид хомеостазен механизъм, чрез който се осигурява 

постоянен мозъчен квъвоток, независимо от колебанията в мозъчното перфу-

зионно налягане. При възрастни е установено, че стойностите на МПН и САН 

са много близки при условие, че ВЧН <10 mm Hg. Стойностите на МПН, при 

което авторегулацията функционира, са в диапазона 60-160 mm Hg. При нива 

извън посочените мозъчният кръвоток се променя линеарно с промените в ар-

териално налягане. Повишаването на артериалното налягане води до вазокон-

стрикция, а понижаването - до вазодилатация. Все още не е напълно изяснено 

нивото на авторегулация при новородени с оглед нестабилната хемодинамика 

в тази възраст (1). В ранно проучване с доносени агнета е установена интактна 

авторегулация, но при много тесен диапазон на средното артериално налягане 

(40-80 mm Hg) (4, 5). В друго проучване също е установена интактна авторегу-

лация при новородени с тежка недоносеност на възраст 1,5-40 часа със средна 

г.в. 26 г.с., които са нормотензивни, със САН 37+/-2 mm Hg (6). 

Метаболитната регулация се осъществява основно от парциалното наля-

гане на въглеродния диоксид (paCO2) и парциалното налягане на кислород 

(paО2). Хиперкарбията е мощен стимулатор и води до вазодилатация и пови-

шаване на мозъчния кръвоток посредством преминаване на водородни йони 

през кръвно-мозъчната бариера. Хипокарбията води до вазоконстрикция и на-

маляване на мозъчния кръвоток. Последното намира място в терапевтичните 

режими за понижаване на интракраниалното налягане и мозъчния кръвоток 

чрез хипервентилационни режими при пациенти на апаратна вентилация. Ме-

таболитната регулация посредством нивата на pаCO2 е вид бърза регулация. 

Други субстанции, които понижават рН на кръвта, са лактат, пируват и др. 

Промените в нивата на парциалното налягане на кислорода водят до по-бавни 

изменения в мозъчния кръвоток. Хипероксията няма значим ефект върху кръ-

вотока, за разлика от тежката хипоксия, която увеличава двойно мозъчния кръ-

воток. Времето за промяна в кръвотока е относително по-дълго (Фиг. 1.) (1, 2). 
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Фигура 1. Промени в мозъчния кръвоток в зависимост от стойностите на 

средното артериално налягане (САН), парциалното налягане на 

въглеродния двуокис (РаСО2) и кислорода (РаО2) (1). 

 

Все още не е напълно изяснена ролята на невроналната регулация. Из-

вестно е, че мозъчните съдове са с богата адренергична инервация, като глад-

комускулните клетки в артериолите имат алфа- и бета-адренорецептори. 

Опити с животни, при които е извършена симпатикусова и парасимпатикусова 

денервация, установяват интактна авторегулация. Това дава основания да се 

приеме минимално влияние на вегетативната нервна система върху мозъчния 

кръвоток. 

Методи за изследване на мозъчния кръвоток 

Тези методи биват неинвазивни, инвазивни и други (Табл. 1). 

 

Таблица 1. Методи за изследване на мозъчен кръвоток 

 
 

Неинвазивни 
методи

• Транскраниална 
Доплер-ехография

• Инфрачервена 
спектроскопия

Инвазивни
методи

• Термална 
дифузионна 
флоуметрия

• Лазер Доплер 
ехография

Други

• Ксенон - КТ

• Перфузионна КТ

• Перфузионна ЯМР

• PET

• SPECT
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Транскраниална доплер-сонография 

През 1982 Aaslid и кол. за първи път използват този метод за изследване 

на скоростта на кръвния ток в средна, предна и задна мозъчни артерии (7). 

Методът придобива клинично значение за оценка на риска от исхемия при 

възрастни при вазоспазъм след субарахноидна хеморагия. В детската възраст 

този метод има доказано клинично значение при определяне на високорис-

кови пациенти със сърповидно-клетъчна анемия по отношение на първи це-

ребрален инцидент (8).  

В нашата страна през 1992 г. В. Божинова за първи път разглежда под-

робно проблемите на доплер-сонографското изследване като метод за неин-

вазивно определяне на мозъчния кръвоток в детската възраст (9). Тя предлага 

и приложението на актуализиран алгоритъм за диагностика при деца с  

мозъчно-съдова патология, включващ неинвазивни невроизобразяващи мето-

дики, в съчетание с изследвания за тромботични състояния, антифосфолипи-

ден синдром, синдром на moyamoya и ехокардиография за установяване на 

кардиогенен тромбоемболизъм. (10). 

Параметрите, които се измерват при изследването, са (по 11): 

 Vsyst - максимална скорост на кръвоток по време на систола; 

 Ved - скорост на кръвоток в края на диастола; 

 Vmean - средна скорост на кръвотока между начало на систола и края на 

диастола; 

 Индекс на резистентност (RI) = Пикова систолична скорост - Диасто-

лична скорост/ Пикова систолична скорост; 

 Пулсативен индекс (PI - Пикова систолична скорост - Диастолична ско-

рост/ Средна скорост на кръвния ток. 

Предимства на транскраниалната доплер сонография са: 

 Добър метод за проследяване на мозъчна циркулация при деца в кри-

тично състояние;  

 Сравнително евтин, неинвазен, мобилен метод, осигуряващ изследване 

до леглото на пациента; 

 Информация както за морфология, така и за функционална характерис-

тика на съдовата патология в реално време. 

Недостатъците са предимно свързани с ролята на субективния фактор на 

изследващия и възможността за хипо- и хипердиагностика.  

Скорост на мозъчния кръвоток в детската възраст 

1. Скоростта на мозъчният кръвоток има изразена възрастова зависимост, 

която се определя възрастовата динамика на мозъчния метаболизъм. Те дости-

гат максимални стойности към 5-годишна възраст и намаляват след 10-го-

дишна възраст (Фиг. 2). Така например, средната скорост в средна мозъчна 

артерия (СМА) в неонатална възраст е около 24 см/сек, нараства до 97 см/сек 
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в периода 6-9 години, а след 10-годишна възраст постепенно доближава до тази 

при възрастни. По отношение базиларната артерия (БА) все още няма консен-

сусни стойности за средните скорости в неонатална възраст. В периода 6-9 го-

дини тя е около 58 см/сек, а след 10-годишна възраст е около 46 см/сек. (2) 

(Табл. 2). 

 

Фигура 2. Възрастово-обусловени промени в средната скорост на 

кръвоток в средна мозъчна артерия (СМА) при двата пола, мозъчния 

кръвоток и мозъчния метаболизъм на глюкоза (по 2). 

 

Изработването на референтни стойности за скорост на къвотока в магист-

ралните мозъчни съдове е важно за клиничната практика. Още през 1992 г. В. 

Божинова разработва такива норми за български деца от 3 до 15 години (9). В 

следващите години изследванията обхващат и по-малката възраст (Табл. 2.)  

 

2. Момичетата след 4-годишщна възраст имат малко по-висока скорост на 

кръвотока в СМА и БА, отколкото момчетата на същата възраст (12). Тези по-

лови различия в скоростта на мозъчния кръвоток са вероятно свързани с раз-

личия в хематокрит, хормони, размери на кръвоносни съдове и церебрален 

метаболизъм. В достъпната литература към момента все още няма достатъчно 

данни за значими полови различия в авторегулацията (2). 
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Таблица 2. Нормални скорости на кръвоток в магистрални съдове  

(по LaRovere и O'Brien, 2015). Съкращения: MCA - средна мозъчна артерия; 

ICA - вътрешна каротидна артерия; АСА - предна мозъчна артерия;  

РСА - задна мозъчна артерия; ВА - базиларна артерия; (SD) 

 

 

Клинична приложимост на Доплер-сонографията 

Трансфонтанелната и транскраниалната доплер сонография може да бъде 

полезна при следните състояния: 

 Перинатални мозъчни нарушения, асфиксия, мозъчен оток 

 Мозъчни малформации, артерио-венозни малформации  

 Инфекции на ЦНС 
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 Хидроцефалия  

 Стенози и оклузии на големи мозъчни артерии 

 Тромбози на венозни синуси 

 Черепно-мозъчни травми  

 Мозъчна смърт  

 

Мозъчна хемодинамиката и Доплер-сонография при  

някои критични състояния 

Травматична мозъчна увреда 

Травматичната мозъчна увреда в детска възраст се свързва с висока смър-

тност. Различни фактори, като хиперемия, увеличен ВЧН, исхемия и вазоспа-

зъм, водят до нарушения в мозъчната хемодинамика. При транскраниална 

доплер-сонография се препоръчва се изследване на средна мозъчна артерия с 

оглед лесното локализиране при транскраниален достъп, кръвоснабдяването 

на най-голяма част от хемисферите и надеждни резултати. 

Мозъчната хиперемия е главна причина за мозъчен оток, водещ до пови-

шено ВЧН и вторична хипоперфузия и исхемия с неблагоприятен изход. Хи-

перемията се изявява няколко часа след травмата и продължава между 2 и 4 

дни. Характерни са високите скорости на кръвоток през изследваните артерии 

и ниски RI и PI.  

Повишеното ВЧН вследствие мозъчен оток се проява с ниски скорости на 

кръвоток, особено за теледиастоличната скорост и висок PI. Динамичното 

проследяване с транскраниална Доплер-сонография спомага за ранно откри-

ване на повишено ВЧН, което спомага за оптимизиране на терапията. Напри-

мер, при установяване на ниски скорости на мозъчен кръвоток и своевременно 

приложение на вазопресори, които да подобрят мозъчната перфузия, би могло 

да предотврати вторична исхемична увреда. От друга страна, хипервентилаци-

ята може допълнително да намали мозъчния кръвоток и да влоши състоянието 

на пациенти с подобна патология (8, 13). 

Сепсис и септичен шок 

Известно е, че при сепсис и септичен шок е налична мозъчна дисфункция. 

Данните за нарушенията в мозъчния кръвоток произлизат от малък брой кли-

нични и експериментални проучвания. Различни фактори, действащи при 

септично състояние, влияят на мозъчната хемодинамика: колебания в арте-

риалното налягане, хипогликемия/хипергликемия, различни медиатори на 

възпалението, нарушена кръвно-мозъчна бариера, катехоламини, свободни 

кислородни радикали, нарушения в микроциркулацията и други. Няколко 

групи автори изследват три основни показателя и техните промени при сеп-

сис/септичен шок (Табл. 3). 
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Таблица 3. Промени в мозъчната хемодинамика при сепсис и  

септичен шок  

Автори 

Промяна в  

перфузионното 

налягане (CPP)  

CO2-  

реактивност  
Авторегулация  

Pfister et al., 

2008 
20%: <50 mm Hg   

Нарушена – сепсис-

асоцииран делириум 

Bowton et al., 

1989 

↓ независимо от  

промени в RR  
  

Maekawa et al., 

1991 
Сигнификантно ↓    

Moller et al., 

2002 

↓ след и.в.  

ендотоксин  
  

Matta and Stow, 

1996 
 Запазена  Запазена  

Thees et al.,  

2007 
 Запазена   

Terborg et al., 

2001 
 Намалена   

Smith et al.,  

1998  
  

Нарушена при  

септичен шок  

 

Въз основа на изследванията се приема, че авторегулацията е интактна при 

сепсис, но се нарушава при септичен шок (14).  

В проучване на Basu S. и кол., 2012, са изследвани 55 новородени деца с 

анамнестични данни за хориоамнионит и ранен неонатален сепсис. Проведена 

е транскраниална Доплер-сонография през първите 24 часа след раждането, 

като са изследвани скорости на кръвоток в а. carotis int., a. cerebri media, 

a. vertebralis. Установени са сигнификантно намалени индекси на резистент-

ност и пулсативен индекс, висока максимална скорост на кръвоток по изслед-

ваните артерии, увеличен мозъчен кръвоток. Регистрирана е позитивна 

корелация на скоростите на кръвоток с нивата на интерлевкин-6 (IL-6), пара-

лелно изследван в кръв от пъпна връв (15). 

В друго проучване на А. Ökten и кол., 2002, включващо 50 деца с бактери-

ален менингит, на средна възраст 45 дни, транскраниалната Доплер-соногра-

фия на средна мозъчна артерия е използвана като предиктор за неврологични 

усложнения. Резултатите сочат, че ускореният мозъчен кръвоток в острата 

фаза на бактериален менингит, е свързан с по-добра късна прогноза, докато 
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нормалният или редуциран кръвоток е свързан с късни неврологични после-

дици. Ежедневното двустранно сравнително мониториране, е от значение за 

ранното откриване на артериални стенози, описвани в острия период на бакте-

риален менингит (16).  

Периоперативно проследяване на мозъчен кръвоток при деца с вро-

дени сърдечни малформации 

Интраоперативното изследване установява преходна хипотензия в ЦНС от 

преразпределяне на съдовия ток по време на деклампиране на аортата при кър-

мачета, което показва, че децата в тази възраст изискват по-високо системно 

кръвно налягане с цел превенция на нарушенията в мозъчния кръвоток, за раз-

лика от децата в по-голяма възраст и възрастните, които имат по-бърза и ста-

билна авторегулация по време на подобни оперативни интервенции (17).  

Cheng и съавт. (2016) изследват кърмачета с оперативно коригирани ВСМ, 

включващи тетралогия на Фало, междукамерен дефект и атрио-вентрикуло-

септален дефект. Въз основа на получените резултати от проведената транск-

раниална Доплер-сонография, извеждат рискови фактори за ранна и късна 

прогноза. Ниските скорости на мозъчен кръвоток се свързват с по-дълъг бол-

ничен престой и продължителна апаратна вентилация. За определяне на късна 

прогноза са проведени изследвания при 85 пациента на 1-годишна възраст, ко-

ито включват измерване на обиколка на глава, на коефициентите на развитие 

PDI (psychomotor development index) и МDI (mental development index) и МРТ. 

Установяват, че високият индекс на резистентност 18 часа след операцията се 

асоциира с нисък MDI-скор, а ниските скорости на мозъчен кръвоток се асоци-

ират с нисък PDI-скор (17). 

Промени в мозъчния кръвоток вследствие приложение на медика-

менти 

Приложението на определени медикаменти при различни критични състо-

яния в неонаталния период също води до промени в мозъчния кръвоток. Kondo 

et al., 2010, изследват влиянието на индометацин върху мозъчния кръвоток, 

прилаган при новородени с персистиращ артериален канал (ПАК). Установя-

ват, че бавната апликация на медикамента (>120 минути) е равносилна по дейс-

твие на бързата апликация и води до сигнификантно понижени стойности на 

мозъчния кръвоток (18). Cаbanas et al, проследяват скоростите на кръвоток в а. 

cerebri anterior и а. carotis interna при недоносени след редовно приложение на 

дексаметазон 0,25 мг/кг/12 часа и регистрират значима редукция на скоростите 

на мозъчен кръвоток през изследваните съдове (19).  

Доказване на мозъчна смърт при деца 

Първата публикация за доказване на мозъчна смърт посредством транск-

раниална Доплер-сонография е през 1983 година (20). Използва се като надеж-

ден метод при големи деца и възрастни, докато в неонатална и кърмаческа 
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възраст резултатите често са фалшиво-позитивни, което се обуславя от анато-

мични особености: отворена голяма фонтанела, незатворени черепни кости, 

повишена еластичност. Тези условности правят този образен метод ненадеж-

ден за регистриране на мозъчна смърт в този възрастов период (8). 

Заключение 

Понастоящем Доплер-сонографското изследване е утвърден метод за изу-

чаване и диагностика на нарушенията на мозъчния кръвоток. Неинвазивността, 

сравнително ниската цена и лесната употреба на транскраниалната Доплер-со-

нография позволява своевременна оценка до леглото при критично болни деца, 

а серийното мониториране е незаменим помощник при вземане на важни тера-

певтични решения. Доплер-сонографското изследване може да служи за уста-

новяване на подлежащи патофизиологични зависимости и прогнозиране 

изхода от заболяването. Възможностите на методиката обуславят нарастващия 

интерес към нея в ежедневната клинична практика.  
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ПЕТГОДИШНА ВЪЗРАСТ – ПЪЛЕН И СЪКРАТЕН 

ВАРИАНТ 

Ралица Йорданова, Иван Иванов 
 

Въведение 

Нормалното нервно-психическо развитие (НПР) е сложен и последовате-

лен процес на усвояване на нови умения в различните сфери на развитието 

(двигателно, говорно, когнитивно и поведенческо). То се определя от взаимо-

действието на биологични и фактори на околната среда (1). Ранното и преду-

чилищно НПР е ключов индикатор за последващата училищна успеваемост и 

реализация в обществото (2).  

Оценката на НПР трябва да бъде всеобхватна и базирана на възрастово-

зависими показатели. Тя може да се осъществи чрез наблюдение на детето, 

скринингови методики и специфични методики за различни нарушения в   

развитието. Въпреки че наблюдението на НПР е част от дейността на пове-

чето лекари, субективните клинични впечатления на лекаря не са достатъчно 

ефективни при оценката на развитието. Чрез диагностика, основана един-

ствено на клиничната преценка, се откриват само 30% от децата с  

интелектуален дефицит, речеви нарушения или други проблеми в раз-

витието (3).  

Скринингът за НПР представлява процес на проактивно тестване на цялата 

или селектирана популация от деца, чрез който да се открият тези с висок риск 

за клинично значими, но все още неподозирани отклонения или забавяне от 

нормалното развитие. (4). Използването на скрининговите методи подобрява 

точността на откриване на децата с нарушения, сравнено само с клиничното 

наблюдение (5). Скрининговите тестове са кратки (със средно по 20 показа-

теля), бързи и с висока чувствителност, която осигурява малко фалшиво-отри-

цателни резултати. Разширяването на скрининговите тестове чрез прецизно 

целенасочено на добавяне нови показатели позволява изработването на тест за 

цялостна оценка на НПР. Така се създават двойки тестове - скринингови и ця-

лостни (диагностични). Такива са, например, съкратеният и пълен вариант на 

Bruininks-Oseretski Test for Motor Proficiency – 2 (6), и на Battelle Developmental 

Inventory (7). Всички тези тестове обаче са скъпи и не са валидизирани за бъл-

гарската популация.  

Ранното откриване на нарушенията в НПР позволява да се вземат както 

превантивни, така и терапевтични мерки чрез включване в различни програми 

за ранно терапевтично въздействие. Освен това дава възможност за осъщест-
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вяване на епидемиологични проучвания и планиране на ресурсите на здрав-

ната, социална и образователна система. В развитите страни ранното откри-

ване на тези нарушения е интегрирано в системите на здравеопазването им (8). 

Икономически анализи доказват значими икономически ползи от програмите 

за ранни терапевтични въздействия в дългосрочен план (9).  

Тест за НПР на 5 г.в. 

Оценката на развитието на петгодишна възраст е важно, тъй като на тази 

възраст НПР е достатъчно напреднало, така че да могат да се диагностицират 

редица по-леки нарушения в развитието (интелектуален дефицит, речеви и го-

ворни нарушения, двигателни нарушения, поведенчески отклонения, обучи-

телни трудности и нарушения в слуха и зрението). Същевременно остават две 

години до започване на училище, което дава възможност за включване на де-

тето в различни програми за интервенция.  

През 1987 г. Katarina Michelsson и Anneli Ylinen публикуват клиничната ме-

тодика за изследване на НПР и неврологичен и сензорен статус на деца на пет-

годишна възраст в Детската болница на Хелзинкския университет (10). Макар и 

обявена за скринингова, методиката е доста обширна и включва изследване на 

60 отделни показателя, разпределени в 12 области: груби и фини двигателни 

умения, координация и равновесие, неволеви движения, нарушения на централ-

ния двигателен неврон, артикулация, речево развитие, перцепция, внимание и 

поведение, зрителна острота и страбизъм. При изпълнението на всеки показател 

се присъжда определен брой точки в зависимост от това как е изпълнен той. Ус-

пешното изпълнение на всеки показател носи 0 точки, а задоволително или не-

успешно изпълнение от 1 до 16 за различните показатели. Определянето на броя 

точки за всеки показател е вероятно експертно и унаследено от предишни тес-

тове. Сборът на точките на всички елементи дава общата количествена оценка. 

Осъвременени варианти на тази методика за четири и шестгодишна възраст про-

дължават да се използват във Финландия и днес (LENE test) с цел ранна диаг-

ностика на нарушения в НПР и определяне на риск от СОП (11).  

Тестът на Michelsson-Ylinen има редица позитивни качества: 

 Дава количествена оценка на НПР както общо, така и по области; 

 Включва и елементи от обективен статус - изследване на неврологичен 

статус, зрение и слух; 

 Има добра корелация с перинатални рискови фактори; 

 Има добра предиктивна стойност по отношение на училищната успевае-

мост на деветгодишна възраст; 

Същевременно методиката има и някои слабости: 

 Слабо са представени показателите за речево и когнитивно развитие; 

 Някои от показателите са трудни за интерпретация и нямат диагностична 

стойност (напр. тремор на езика); 

 Системата на точкуване е неясна и вероятно субективно определена; 
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 Базиран е до голяма степен на концепцията за минимална неврологична 

дисфункция и по-слабо отразява съвременните концепции за когнитивно 

развитие и екзекутивни функции. 

 Не е валидизиран за българската популация.  

Нов тест за НПР на 5 г.в. 

Описаните по-горе слабости на теста и необходимостта от валидизиране за 

българската популация бяха причините да създадем нов тест за петгодишни 

деца. Методиката за изработване на теста е представена на Фиг. 1. За целта се 

добавиха нови 29 показателя от различни литературни източници. Тези нови 

показатели осъвременяват теста и целят подобряване на баланса между отдел-

ните оценявани области на НПР в оригиналната Финландска методика. В ре-

зултат на това се получи нов тест от 89 показателя. След приложението на 

новия тест върху репрезентативна за България извадка от 434 деца на възраст 

от 54-71 месечна възраст изработихме обективна методика за количествена 

оценка на всеки един показател. Тази методика е базирана на процента деца, 

които успешно изпълняват всеки един показател. Така при успешно изпълне-

ние на показателите от новия тест се присъждат 0 точки. При неуспешно или 

невъзможно изпълнение на всеки един от показателите се присъждат от 0 до 

10 точки в зависимост от неговата трудност. Крайният резултат от тестът се 

получава от сбора точки на всички показатели. 

 

Фигура 1. Методика на изработване на теста.  

Избор на тест като концептуална и 
съдържателна основа за новия тест 

Избор на тестови елементи от 
литературни източници за допълване 

на избрания за основа тест 

Тест на Michelsson-Ylinen (1987)  
от 60 показателя Добавяне на 29 показателя 

Създаване на нов тест от 89 показателя 

Приложение на новия тест върху 434 деца на възраст от 54 до 71 мес. възраст 

Изработване на обективна точкова оценка за всеки показател 

Изработване на съкратен тест от 40 показателя 

Анализиране на теста: 

определяне на прагови стойности 

сравняване с теста на Michelsson-Ylinen (1987) 

определяне на показателите за надеждност 

Изследване на асоциации на 
тестовите резултати с: 

социално-икономически фактори 

анкетни данни за бременност, 
раждане и развитие 
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Методика на изследване и оценка на показателите в пълния 

вариант на новия тест 

Груби двигателни умения 

Походка. Походката се изследва при ходене по права линия и по време на 

цялото изследване. Нормалната походка се оценява с 0 т., при затруднения в 

походката (включващи накуцване, замятане на долен крайник, атаксия, дипле-

гична походка, клатеща походка) се присъждат 5 т., а при невъзможна – 10 т.  

Подскачане на един крак. За да се счита за изпълнена тази задача са необхо-

дими 5-7 подскока на място. Изследват се поотделно двата крака. Допуска се 

минимално отклонение (в диаметър от 50 см.) от началното място на започване 

на задачата. Точковата оценка по методиката е следната: стабилно – 0 т., неста-

билно – при по-голямо отклонение от 50 см, при тромаво изпълнение, с по-дълги 

интервали между подскоците и при подпиране на другия крак за кратко – 3 т. за 

десен и 3 т. за ляв крак, невъзможно – 7 т. за десен и 6 т. за ляв крак. 

Стоеж на един крак (добавен елемент) (12). При изследването на този по-

казател, на детето се дават инструкции да застане на един крак, колкото може 

по-дълго време. Изследват се последователно десен и ляв крак, като няма зна-

чение последователността на изпълнението. Стабилен стоеж се оценява, когато 

детето успее да се задържи на един крак за 5 секунди и се присъждат 0 т. Нес-

табилен е стоежът, ако детето залита или в рамките на 5 секунди за кратко се 

опре на другия крак и се оценява с 4 т. за десен и 4 т. за ляв крак. Невъзможен 

е, ако не успее изобщо да се задържи на един крак и се оценява с 8 т. за десен 

и 8 т. за ляв крак. При неуспешен опит от първия път се допуска показателят 

да се изследва втори път и се оценява по-добрият резултат.  

Фини двигателни умения 

Равномерност и скорост на пляскане с ръце. Детето пляска по гърба на 

едната ръка с другата ръка възможно най-бързо. Отчитат се както скоростта, 

така и равномерността. Задачата е изпълнена при поне 12 пляскания за 5 сек. 

Изследват се поотделно двете ръце. Точковата оценката на регулярността на 

изпълнение на задачата е следната: равномерно - 0 т., неравномерно – 5 т. за 

дясна и лява ръка, невъзможно – 10 т. за дяна и лява ръка. Оценката за ско-

ростта е следната: над 12 пляскания за 5 секунди – 0 т., под 12 пляскания за 

5 секунди – 9 т. за дясна ръка и 8 т. за лява ръка.  

Хващане на молив. За нормално се приема държане на молив с 3 пръста. В 

методиката на Michelsson-Ylinen (1987), прекалено силното стискане, както и 

необичайно високото държане на молива се оценяват като абнормни. Точко-

вата оценка е: нормално хващане – 0 т., несръчно хващане – 5 т., стискане на 

молива – 9 т.  

Изрязване на кръг (добавен елемент) (13). В нашето проучване сме изпол-

звали изрязване на кръг с обиколка 20 см. За оценка на точността се използва 

шаблон с граници от +/-2 мм. Ако изрязаната фигура се вмества в шаблона се 
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дава оценка „равномерно изрязване“ - 0 т.; ако фигурата излиза извън шаблона 

се дава оценка „неравномерно изрязване“ - 3 т., а при невъзможност за изпъл-

нение на задачата се дава оценка „невъзможно изрязване“ - 6 т. 

Координация и равновесие 

Изследване на тандемна походка „пръсти-пета“. По методиката на 

Michelsson-Ylinen на детето се показва как да ходи по права линия като допира 

петата до върха на обувката на задстоящия крак. Необходимо е да направи 5-6 

крачки. Една или две крачки в страни не се отчитат като нестабилност. Ста-

билната походка се оценява с 0 т., нестабилната – с 3 т., невъзможната тан-

демна походка – с 7 т.  

Изследване на носопоказалечна проба. Този показател се изпълнява като на 

детето се дадат инструкции да постави двете си ръце в страни на 90 градуса от 

тялото и последователно да докосва върха на носа с върха на показалеца на 

лявата и дясната ръка поотделно. Допуска се демонстрация на пробата. Изс-

ледва се 2 до 3 пъти до получаване на най-добър резултат, който се оценява. 

Първият опит може да бъде с отворени очи, след което на детето се казва да 

повтори пробата със затворени очи. При изпълнението на този елемент се от-

читат точността и евентуалното наличие на тремор и на други неволеви дви-

жения, които нямат диагностична стойност, но са индикация за вероятна 

малкомозъчна дисфункция (14). Точно изпълнената проба дава 0 т., неточната, 

с дисметрия или интенционен тремор - 5 т. за дясна и лява ръка, а невъзмож-

ното изпълнение- 10 т.  

Диадохокинеза по Prechtl. Тестът се изпълнява най-напред отделно за всяка 

ръка, а после едновременно с двете. Детето се кара да си държи ръката отпусната 

в рамото, свита на 90 гр. в лакетната става, прибрана до тялото и с изпънати 

пръсти. Главата трябва да е центрирана. Обяснява му се да не си мърда рамото 

и да не го притиска към тялото. Дават му се инструкции да извършва само про-

нация и супинация в китката. Отчита се както равномерността на движенията 

супинация - пронация, така и всички възможни асоциирани движения в горните 

крайници. Равномерно изпълнение с всяка една от ръцете, както и с двете ръце 

едновременно се оценява на 0 т. При неравномерно изпълнение с дясна, лява или 

двете ръце се присъждат по 5 т. Невъзможното изпълнение с с дясна, лява или 

двете ръце носи 10 т. Отчитат се и асоциираните движения. При липса на асоци-

ирани движения по време на изпълнение с всяка една от ръцете поотделно или 

с двете едновременно се присъждат по 0 т. Наличието на асоциирани движения 

в лявата ръка при диадохокинеза с дясната носи – 3 т., а с лявата – 2 т. При на-

личие на асоциирани движения в една ръка при диадохокинеза само с двете ръце 

носи 3 т. Наличието на асоциирани движения в двете ръце при диадохокинеза с 

една или с две ръце носи по 6 т. при диадохокинеза с дясна ръка, 4 т. при диа-

дохокинеза с лява и 6 т. при диадохокинеза с двете ръце. 

Тремор на езика. Детето се кара да си покаже езика навън и да го задържи 

неподвижен за около 20 сек. При липса на тремор или движение или при нали-
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чие само на леко движение се присъждат 0 т. Наличието на добре изразен тре-

мор или друго движение на езика се оценява с 10 т. (Michelsson-Ylinen, 1987). 

Подхвърляне и хващане на тенисна топка (добавен елемент) (15). Показа-

телят подхвърляне и хващане на топка с двете ръце е заимстван от BOT-2. В 

нашето изследване сме използвали тенисна топка. Задачата е детето да под-

хвърля и хваща топката пет последователни пъти. За успешно изпълнение на 

показателя се счита, ако успее да подхвърли и хване топката без да я изпусне 

поне 4 пъти и това носи 0 т. При неуспешно изпълнение се присъждат 5 т.  

Изследване за неволеви движения 

Неволеви движения в изправено положение с изпънати ръце. Детето стои 

със събрани крака, изпънати напред неподвижни ръце, като дланите сочат на-

долу при изпънати пръсти и затворени очи. Наблюдава се равновесието, аси-

метрията в позицията на ръцете и наличието на неволеви движения. Точковата 

оценка на този показател е следната: нормално – 0 т., наличие на хореифор-

мени движения – 5 т., наличие на атетозни движения - 10 т.   

Нарушения на централния двигателен неврон 

При изправен стоеж с изпънати ръце. На детето се дават инструкции да 

застане изправено, със събрани стъпала, изпънати напред и неподвижни ръце, 

както при оценка за неволеви движения. Оценява се наличието на асиметрия 

поради намалена мускулна сила в една от двете ръце. При липса на асиметрия 

се присъждат 0 т., а при наличие на асиметрия – 10 т.  

Наличие на лицева асиметрия. За да се установи възможна асиметрия на ли-

цевата мускулатура детето се кара да извърши гримаси като затваряне на очи, 

показване на зъбите, надуване на бузи, набръчкване на чело и др. Липсата на 

лицева асиметрия се оценява с 0 т., а наличието на лицева асиметрия дава 10т.  

Изследване на сухожилно-надкостни рефлекси. Детето се съблича и реф-

лексите се изследват с неврологичен чук за деца. Изследват се бицепсов, коле-

нен и ахилов рефлекс двустранно. Отчита се силата на отговора и евентуална 

асиметрия. Норморефлексията се оценява с 0 т. Хиперрефлексия, арефлексия 

или асиметрия при всеки от рефлексите поотделно за всяка срана се оценява с 

9 т. за коленни и ахилови и 10 т. за бицепсови рефлекси. 

Изследване на коремни рефлекси (добавени показатели) (16). Изследват се 

симетрично горен, среден и долен коремен рефлекс. Изследването се извършва 

чрез напречно дразнене на кожата на корема на три нива – успоредно на реб-

рената дъга, на нивото на пъпа и успоредно на ингвиналната гънка. При нор-

мални коремни рефлекси се присъждат 0 т. за всеки поотделно и 10 т. при 

наличие на абнормност.  

Изследване на плантарен рефлекс (добавен елемент) (16). Рефлексът се из-

следва в ляво и в дясно чрез надлъжно дразнене по външната страна на ходи-

лото от петата към пръстите. Нормалният плантарен рефлекс носи 0 т., 

абнормният отговор – 10 т.  
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Артикулация 

Артикулация на съгласни. В оригиналната методика се изследва артикула-

цията на съгласните “s”, “l”, “k”, “sh”, “th”, “r”. След консултация с български 

логопед (г-жа Анна Караманлиева) за целите на проучването тези съгласни са 

заменени с „л“, „р“, „с“, „з“, „ц“, „ч“, „ш“. Изследва се произнасянето им са-

мостоятелно, в началото и средата на думи (например „Сашо“, „Заек“, „Царе-

вица“, „Коза“, „Чанта“, „Слънце“). Нормалното произнасяне на съгласните 

дава 0 т. Присъжда се по 9 т. при неправилно произношение на „л“ и 8 т. при 

неправилно произношение на „р“. Неправилното произношение на останалите 

съгласни носи по 9 т.  

Артикулация на думи. Отчита се като абнормна при множество замени на 

съгласни, размяна на местата на срички и други нарушения, които правят ду-

мите трудно разбираеми. Изследва се при спонтанната реч и при повтаряне на 

тестовите изречения (виж по-долу). При правилното артикулиране на думи и 

изречения се присъждат по 0 т., а по 9 т. при неправилно артикулиране на еди-

нични думи или изречения.  

Речево развитие и вербален интелект 

Повтаряне на изречение. Най-напред детето трябва да повтори краткото 

тестово изречение „Две котки бягат по улицата“, за да е сигурно, че разбира 

задачата. След това се приканва да повтори изречение от 13 срички, съдър-

жащо изследваните по-горе съгласни - „Сашо сложи златна царевица в чан-

тата.“ Успешното повтаряне на това изречение се оценява с 0 т., а неуспешното 

или невъзможно – с 8 т.  

Образуване на изречение. Оценява се при спонтанната реч по време на ця-

лото изследване или при описание на картинка. Образуването на граматически 

правилни сложни изречения се оценява като успешно и носи 0 т. Изречения 

несъответни на възрастта (граматически неправилни) се оценяват като задово-

лителни и носят 4 т., невъзможността за образуване на изречение се оценява 

като неуспешно изпълнение на показателя и носи – 8 т.  

Речево разбиране. По време на цялото изследване се наблюдават реакциите 

и отговорите на детето при поставяне на различни задачи. При добро разбиране 

и правилно изпълнение на команди се оценява като успешно и се присъждат 

0 т. Изпълнението на команди, несъответно на възрастта (при което са необхо-

дими допълнителни разяснения) се оценява като задоволително и носи 5 т., а 

при неизпълнение на команди показателят се оценява като неуспешно изпъл-

нен и се присъждат 10 т.  

Броене на десет предмета (добавен елемент) (17). Пред детето се поставят 

десет кубчета и му се дават инструкции да ги преброи. Допуска се да ги докосва 

с пръст. Показателят се счита за изпълнен успешно, ако преброи всички десет 

кубчета правилно. Ако не ги преброи правилно се оценява като неуспешно из-

пълнен и това носи 9 т. Ако първият опит е неуспешен, се допуска показателят 

да бъде изпълнен отново. Оценява се по-доброто изпълнение.  
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Назоваване на цветове (добавен елемент) (18). На детето се представят пос-

ледователно 4 картона с различен цвят (жълт, зелен, червен и син). За успешно 

се приема изпълнение, при което то назовава всичките четири цвята. Ако не 

назове и четирите цвята или назове само един, два или три цвята, показателят 

се счита за неуспешно изпълнен и се присъждат 9 т.  

Назоваване на разлики между предмети (добавен елемент) (19). На детето 

се задава въпрос чрез разказване на следната задача „Представи си, че си на 

пазар и искаш да си купиш царевица, а вместо царевица ти продават банан. По 

какво ще разпознаеш царевицата от банана?“. Ако не отговори веднага се под-

помага като се пита дали царевица и банан са едно и също нещо и ако не са - 

по какво може да ги различи. За успешно изпълнен показател се приема всеки 

логичен и правилен отговор, независимо по какъв признак е направена дифе-

ренциацията. Например: „Царевицата е със зрънца, а бананът е гладък.“, „Ца-

ревицата е зелена, а бананът е жълт.“ Други по-малко популярни отговори, 

които обаче също диференцират двата предмета логично, също се приемат за 

правилни. Например: „Царевицата се дава на конете, а бананът е за хората.“, 

„Царевицата се яде в чашка, а бананът – не.“. Показателят се оценява като не-

успешно изпълнен, ако детето не отговори или ако не даде логичен отговор и 

това носи 6 т.  

Познаване на собствената възраст (добавен елемент от теста на Бине-Си-

мон за 4 г.в.) (20). На детето се задава въпрос „На колко години си?“. Показа-

телят се счита за успешно изпълнен, ако детето отговори правилно. Оценява се 

като неуспешно изпълнен, ако отговори грешно или изобщо не отговори на 

въпроса – 10 т.  

Отговори на въпроси, показващи разбирането и логическото мислене (до-

бавени елементи от теста на Бине-Симон) (20). На детето се задават въпросите 

„Какво трябва да направиш, когато ти се спи?“ и „Какво трябва да направиш, 

когато ти е студено?“. За успешно изпълнение на тези показатели се приема 

всеки логичен и правилен отговор (Пирьов, 1985). Липсата на отговор или не-

логичен отговор се оценява като неуспешно изпълнение на показателя и се 

присъждат 10 т.  

Повтаряне на числова редица от четири числа (добавен елемент от теста на 

Бине-Симон) (20). Казва се числова редица от 4 произволни числа (например 

4, 7, 3, 9), която детето трябва да повтори. За успешно изпълнение се счита 

правилното повтаряне на последователността на всички 4 числа. Показателят 

се оценява като неуспешен при изпускане дори и на едно число и това носи 7 т.  

Изследване на ехолалия (добавен елемент) (21). По време на цялото из-

следване при провеждане на разговор с детето се оценява наличието или лип-

сата на ехолалия. При наличие на ехолалия се дават 10 т.  

Перцепция и невербален интелект 

Рисуване. На детето се дава лист и черен молив и се подканва да нарисува 

кръг, квадрат и триъгълник. Ако не може да ги нарисува по команда, му се 

предоставят предварително подготвени модели. Ако и тогава не успее, му се 
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демонстрира как се рисуват, след което се оставя да ги нарисува само като се 

разрешава да гледа образците. Необходимо е ъглите на квадрата и триъгълника 

да са добре оформени, а не закръглени. При успешно изпълнение и за трите 

показателя се присъждат 0 т., а при неуспешно - за рисуване на кръг се дават 

10 т., а на квадрат - 9 т. и триъгълник - по 8 т.  

Имитиране на жестове. Показват се жестовете с горните крайници, съот-

ветни на фигурите 5-6 и 7-8 от методиката на Bergès-Lézine (1965) (22). При 

жест № 5 лявата ръка е вертикална, а дясната е се допира под прав ъгъл в сре-

дата на лявата длан. Жест № 6 е обратен на № 5. При жест № 7 лявата ръка е 

хоризонтална с палец на нивото на гърдите, а дясната е полуизправена спрямо 

лявата. Жест № 8 е обратен на № 7. Точната позиция на ръцете при изпълне-

нието на жестовете е представено на Фигура 2. Оценява се дали детето може 

да имитира жестовете. Правилната имитация на всеки един от жестовете се 

оценява като успешна и дава 0 т. Невъзможната имитация на жест № 5 се оце-

нява като неуспешна и се присъждат 10 т., а за останалите жестове по 9 т. 

 

Фигура 2. Изследвани жестове № 5, 6, 7 и 8 по Bergès-Lézine. 

Стереогнозия (добавен елемент) (23). В методиката за неврологично изс-

ледване на детето по R. Nass и D. Koch, стереогнозията се изследва като се 

използва комплект от пет различни двойки форми. Всяка от двойките форми 

се поставя една след друга в ръцете на детето, като то трябва да познае коя е 

формата в ръката му. За целите на нашето проучване изследването на стереог-

нозия е адаптирано и улеснено. Методиката, която сме използвали за нашето 

проучване, включа изследване на стерогнозия на топка, дървено кубче и връзка 

секретни ключове едновременно за двете ръце. Докато детето е със затворени 

очи в двете му ръце се поставят последователно топката, дървеното кубче и 

връзката секретни ключове, които то трябва да познае. Всеки предмет се изс-

ледва поотделно, а оценката е дихотомна: ако познае предмета показателят се 
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оценява като успешно изпълнен и носи 0 т., ако не го познае - като неуспешно 

изпълнен и това носи по 10 т. за всеки предмет.  

Рисунка на човешка фигура (добавен елемент) (24). На детето се дават ин-

струкции да нарисува човешка фигура („Нарисувай човек/момченце/моми-

ченце“). По методиката за скринингова оценка на НПР ASQ за възрастта от 57-

66 месечна възраст, рисунката на човешка фигура се оценява в тристепенна 

скала, като успешно изпълнен показател се счита, ако нарисуваната фигура има 

глава, тяло, крака и ръце. Ако фигурата има глава, тяло, ръце или крака, пока-

зателят се оценява като задоволително изпълнен. Като неуспешно изпълнение 

се счита рисунка с по-малко части. Аналогична методика на оценка сме изпол-

звали и в нашето проучване. Като успешно изпълнение се приема човешка фи-

гура, която има отделна глава, тяло, ръце и крака и се присъждат 0 т. За 

задоволително изпълнение се приема човешка фигура с по-малко елементи и 

се присъждат 3 т. Като неуспешен резултат се отбелязва, ако детето не желае 

или не може да нарисува човешка фигура и оценката е от 6 т.  

Конструкция на стълба от десет кубчета (добавен показател) (25). По ме-

тодиката на института Gesell този показател се изследва като зад преграда се 

построява стълба от десет кубчета, показва се на детето, след което се оставя 

да я построи само. Ако не успее, тогава се построява пред него, отново се раз-

рушава и се оставя да изпълни показателя повторно. В нашето проучване сме 

използвали сниман модел на стълба от десет кубчета, който детето наблюдава. 

Без да се премахва модела, детето трябва да построи стълбичка. Оценката на 

този показател е следната: успешно изпълнение при правилно построена стъл-

бичка независимо дали в хоризонтално или вертикално положение. Ако детето 

има затруднения, може да му се помогне с преместването на 1 до 3 кубчета. 

Тогава показателят се оценява „с помощ“ и носи 3 т. Ако не може да я построи 

и при тези обстоятелства, показателят се оценява като „неуспешно“ изпълнен 

и това носи 6 т.  

Нареждане на фигура от три молива (добавен показател от теста за интели-

гентност на Бине-Симон) (20). Пред детето се подреждат три молива във форма 

на триъгълник, след което се кара да повтори тази подредба. Ако детето успее 

да повтори представения модел, показателят се оценява като „успешно“ изпъл-

нен. Ако не успее да го повтори – „неуспешно“ и се оценява с 10 т. 

Внимание и поведение 

Оценката на вниманието и поведението в методиката се базира на субек-

тивното впечатление на изследващия по време на цялото изследване.  

Обем на вниманието. Оценява като нормално, когато детето изпълнява и 

следва инструкциите на изследващия по време на цялото изследване и носи 

0 т.; при леко намален обем на внимание се присъждат 5 т. – ако детето поня-

кога се разсейва от поставените задачи; малък обем на внимание носи 9 т. – 

когато детето трудно се концентрира върху поставените задача.  

Двигателно неспокойство („двигателно непостоянство“ според теста 

на Michelsson-Ylinen, 1987). Този показател отразява способността на детето да 
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се задържи на едно място за по-продължително време. При липса на двига-

телно неспокойство се дават 0 т., а при наличие - 10 т. (Michelsson-Ylinen, 1987). 

Хиперактивност, мудност, срамежливост - наличие в лека степен хипе-

рактивност носи 5 т., мудност – 4 т. и срамежливост - 4 т. Изразена степен хи-

перактивност носи съответно 9 т., мудност – 8 т., а срамежливост - 9 т. или 4 т. 

Агресивност, предпазливост и нежелание - липсата им се оценява с 0 т. 

Наличието на някой от тези елементи носи по 10 т.  

Тревожност, избягване на зрителен контакт и стереотипии (добавени еле-

менти) - оценяват се като липсващи и се оценява с 0 т, леко изразени – с 5 т. 

или силно изразени – с 10 т. (Michelsson-Ylinen, 1987). 

Зрителна острота 

В нашето проучване сме използвали методичните указания по БДС 160-50 

със стандартна за България таблица на Monoyer, предназначена за деца в пре-

дучилищна възраст. Оптотипите са във вид на черни фигури от ежедневието 

на бял фон (чаша, стол, ключ, часовник, цвете, звезда, пиле, ключ, лисица, 

елха). Разстоянието на оптотипите до детето е 5 метра, а разстоянието от дол-

ния ръб на таблицата до земята е 120 см (26). Точковата оценка е следната: 

зрителна острота ≥0.8 – 0 точки; зрителна острота 0.6 и 0.5 за дясно око – 5 т., 

а за ляво – 6 т. При зрителна острота под 0.3 се присъждат по 9 т. за всяко око.  

Страбизъм 

Изследван е чрез роговичния светлинен рефлекс по Hirschberg. Извършва 

се като очите се осветяват с фенерче от 30 см. Оценява се положението на свет-

линния рефлекс в двете очи. При липса на страбизъм, светлинният рефлекс е 

симетричен, съвсем леко назално отклонен спрямо центъра на зеницата (27). 

Лек страбизъм се определя при отклонение на светлинния рефлекс извън сре-

дата на зеницата, но без да преминава ръба на зеницата. При по-голямо откло-

нение на светлинния рефлекс страбизмът се оценява като изразен. Оценката по 

е 0 т. при липса на страбизъм, 5 т. при лек и 10 т. при изразен или опериран.  

Слухов тест с шепот 

Изследващият застава на 2 м. от детето, което е обърнало едното си ухо 

към изследващия, а другото закрива с ръка. Изследващият произнася шеп-

нешком някоя от думите: „гълъб“, „шал“, „охлюв“, „нож“, „кош“, „шапка“,  

които са подбрани специално, за да съдържат ниски и високи звукови честоти. 

Детето повтаря прошепнатата дума. Изследват се двете уши поотделно. При 

изпълнението на задачата се присъждат 0 т., а при неизпълнението – 10 т.  

Оценка на крайния резултат на пълния тест 

Времето за изпълнение на теста е средно около 22 мин. След завършване на 

теста и оценка на всички показатели, точките се сумират. При резултат над 96 т. 

(Х+1SD) резултатът е абнормен и е необходимо да се проведат допълнителни 



Абнормно нервно-психическо развитие. Още за аутизма 102 
 

специализирани диагностични методики за доказване на определена нозоло-

гична единица. 

Съкратен вариант на теста 

Въпреки всеобхватността на пълния вариант на теста, приложението му в 

ежедневната практика може да бъде затруднено поради липсата на време. По-

ради това след редица анализи, включващи отделяне на показателите от обек-

тивния статус, определяне на показателите с най-висока надеждност, отпадане 

на показателите ниска вариабилност и слаба клинична значимост, и факторен 

анализ беше създаден съкратен вариант на теста. Той включва изследване на 

следните 40 показателя (Табл. 1). 

Таблица 1. Показатели в съкратения вариант на теста.  

Двигателно 

развитие (n=9) 
Арти-

кулация 

(n=7) 

Речево развитие 

(n=10) 
Невербален 

интелект (n=9) 
Поведение 

(n=5) 

- Тандемна 

походка 

„пръсти-пета“ 
- Подскачане с 

десен и ляв 

крак 
- Подхвърляне 

на тенисна 

топка 
- Пляскане с 

дясна и лява 

ръка 
- 

Диадохокинеза 

по Prechtl с 

дясна, лява и с 

двете ръце 

„л“  
„р“ 
„с“ 
„з“ 
„ш“ 
„ч“ 
„думи“ 

- Разбиране речта 
- Броене до 10 
- Назоваване на 4 

цвята  
- Образуване на 

изречение 
- Повтаряне на 

изречение  
- Казва на колко е 

години е. 
- Казва какво 

трябва да направи, 

когато му е 

студено. 
- Казва какво 

трябва да направи, 

когато му се спи. 
- Повтаряне на 

редица от четири 

числа 
- Назоваване на 

разлики между 

предмети 

- Изрязване на 

кръг 
- Рисуване на 

кръг, квадрат и 

триъгълник 
- Нареждане на 

фигура от три 

молива 
- Рисунка на 

човешка 

фигура 
- Конструкция 

от 10 кубчета 
- Имитация на 

жест №5 и 6 по 

Bergès-Lésine 

- Избягване 

на зрителен 

контакт 
- Тревожност 
- Хипер- 

активност 
- Обем 

внимание 
- Срамежли-

вост 

 

Резултатите от тези 40 показателя се сумират. Общ резултат над 64 т. се 

счита за абнормен.  
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Смятаме, че в клинична обстановка някои допълнителни показатели с 

важно клинично значение трябва се изследват без да се точкуват – зрителна 

острота, страбизъм, плантарен рефлекс, носопоказалчена проба, слухов тест с 

шепот, ехолалия, агресивно поведение. При абнормност на който и да е от тях 

е необходимо да се проведат допълнителни изследвания и консултации. 

Заключение 

Предлагаме на специалистите, ангажирани с оценка на НПР (общо-практи-

куващи лекари, педиатри, невролози, психолози, педагози, логопеди и др.) два 

теста: 

 съкратен и бърз тест от 40 показателя, който може да се използва за скри-

нинг на нарушения в НПР 

 пълен тест от 89 показателя, която дава оценка на НПР общо и по об-

ласти 

Оценката по тези тестове е валидна за българската популация от петго-

дишни деца. Те позволяват бърза и всеобхватна оценка на НПР, ранна диагноза 

на нарушенията му и възможност за своевременна терапевтична интервенция. 
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Глава 2. 

АУТИЗЪМ 

 
СТРУКТУРА И РАЗВИТИЕ НА СОЦИАЛНАТА 

КОГНИЦИЯ: ПОГЛЕД ПРЕЗ ПОСТИЖЕНИЯТА НА 

СЪВРЕМЕННИТЕ НЕВРОНАУКИ 

Иван Иванов, Радка Масалджиева  
 
Разбирането на много психични проблеми с начало в детска възраст налага 

по-задълбочено познаване на социалната когниция, нейното развитие и патоло-
гия. Педиатрите, общо-практикуващите лекари и повечето други специалисти, 
работещи с деца, имат добро познание на основните области на развитие като 
моторно и речево, които са и по-лесни за изследване и разбиране. Техните зна-
ния за емоционално-социалното развитие са по-ограничени и предимно практи-
чески насочени. Предизвикателствата, които произтичат от разстройството от 
аутистичния спектър (РАС) и от редица други заболявания с нарушения в раз-
витието, както и значителния прогрес в неврофизиологията и когнитивната нев-
ронаука налагат по-задълбочено познаване на теорията на социалната когниция 
и нейното развитие. Това е и основната цел на този теоретичен анализ.  

„Когниция“ е широко понятие, с което традиционно се означават умстве-
ните дейности, свързани с получаването и използването на знания. Тя се опре-
деля още като процес на отразяване въздействията на средата, на учене, на 
припомняне, мислене, разбиране, както и активността, свързана с прилагане на 
тези процеси. Включва следните познавателни процеси: възприемане (перцеп-
ция); внимание; памет; решаване на проблеми; мислене; вземане на решение (1). 

Социалната когниция се определя като способност за конструиране на 
представи за отношенията между себе си и другите, както и за използването на 
тези представи в социалното поведение (2). 

Социалната когниция се изучава по-задълбочено едва през последните де-
сетилетия. Огромен тласък за нейното разбиране дадоха резултатите от проуч-
ванията на невробиологията (2), както и неврофизиологичните изследвания 
като функционална магнитно-резонансна томография (фМРТ), предизвикани 
(евокиарни) потенциали, инфрачервена спектроскопия (NIRS) и др.  

Социалната когниция е обект на научни изследвания на няколко области 
на психологията: психологията на развитието, диференциалната и социалната 
психология. В социалните невронауки и невропсихологията се изследва връз-
ката между мозъчните структури и функции, от една страна, и когнитивните 
процеси, протичащи при социалното функциониране, от друга. В психологията 
на развитието се изучават етапите на социалното развитие и мозъчните струк-
тури и функции, на които тя се основава, аналогично на изучаването на зри-
телно, слухово, двигателно и речево развитие (3). 
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Нива на социални феномени и фактори за развитие и компенсация 

При всеки индивид могат да бъдат дефинирани 4 нива на социално функцио-

ниране, наречени по D.P. Kennedy и R. Adolphs (2012) социални феномени.  

Йерархическото подреждане от най-ниско до най-високо ниво на социалните 

феномени е следното: 

1. социален мозък 

2. социални процеси 

3. социално поведение 

4. социално функциониране. 

Социалното поведение е поведението на индивида към другите хора. Това 

е базисно и лесно установимо ниво на социална активност, поради което от 

него започва подреждането на социалните феномени. Социалното поведение 

на човека е резултат на многопластово развитие в процеса на еволюцията. При 

животните дейностите, свързани с оцеляването и възпроизводството, като на-

миране на храна и партньор, самозащита, грижа за потомството и за останалите 

членове на групата, стават социално поведение, тъй като включват взаимо-

действие между представители на един и същи вид. Базисна за социалното по-

ведение е комуникацията (5). 

Социалните процеси включват всички осъзнати и несъзнателни когни-

тивни процеси, на които се основава социалното поведение. Някои от тези про-

цеси са специфични за този вид когниция - напр. разпознаване на лица, 

мислене за мисълта на другия човек, реакция при повикване по име и др. Други 

процеси са неспецифични, но с изисквания за високо качество на мисловния 

продукт - абстрактно мислене, извеждане на заключения и съпоставяне (4). 

Участват и други процеси, които предхождат поведенческия отговор на соци-

алните стимули - памет, внимание, мотивация, емоции. Така социалната ког-

ниция насочва неволевото и волевото поведение (2) . 

„Социален мозък“ представлява тези мозъчни структури, които са морфо-

логичен субстрат на социалните процеси. Включват се множество мозъчни об-

ласти, предимно корови и често несъседни. Въпреки че увредата на някои от 

тези области може да доведе до относително специфични нарушения, нито един 

социален процес не може да бъде свързан само с една структура. Поради това се 

приема концепцията за мрежово функциониране на „социалния мозък“ (4). 

Социално функциониране представлява дълготрайната способност на 

индивида да взаимодейства с останалите в определена социална среда. D.B. 

Bugental (2000) приема, че усвояването на алгоритмите на социалния живот 

може да бъде разделено в 5 области. Те се усвояват в определена последова-

телност, решават специфични задачи и се регулират от съответни хормони: 

1. Привързаност - поддържане на сигурността; опиоиди, окситоцин. 

2. Реципрочност - постигане на максимален резултат от съвместните уси-

лия с връстници; серотонин. 

3. Йерархия - оптимизиране на благосъстоянието и балансиран контрол 

при разлика в силите; тестостерон. 
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4. Коалиране - защитаване и придобиване на общи ресурси и територии; 

опиоиди, тестостерон. 

5. Чифтосване - избор и защита на достъпа до ценен партньор; опиоди, 

окситоцин, андрогени, естрогени (6).  

Взаимодействието между нивата на социалните феномени е двупосочно:  

1. В посока от мозъчна структура през когнитивни процеси към социално 

поведение и социално функциониране. Това е обичайният ежедневно наблю-

даван път на функциониране на социална когниция. 

2. От социалната среда, която генерира стимули, към тяхното възприемане 

и интерпретиране. Сложността на социалния живот влияе върху развитието на 

човешкия мозък и мозъчната пластичност (5, 7). Предизвикани от неблагопри-

ятна външна среда нарушения в социалното функциониране могат да доведат до 

промени в останалите нива, дори в мозъчната структура, напр. намаляване на 

дендритите в хипокампа и префронталната кора при т.нар. токсичен стрес (8). 

Правилното развитие на социалната когниция е резултат на взаимодейст-

вието на два основни фактора: 

1. Генетичният фактор представлява нормалната структурна и функцио-

нална матурация на генетично програмираните области на „социалния мозък“. 

Специфични мозъчни области са предварително подготвени да поемат специ-

фични бъдещи функции. Този процес обаче е постепенен и бавен и в началото 

съответните стимули водят до активиране по-обширни корови територии. 

Многократното реагиране на тези стимули постепенно локализира функцията 

в съответната тясно специализирана корова област. Развитието не винаги е 

свързано с нарастване на обема или площта на съответните корови области. 

Установено е, че структурите в ментализиращата система нарастват по обем 

до 10-годишна възраст, а след това намаляват до средата на 20-те години (9). 

2. Културалният фактор предоставя адекватно обучение чрез активно 

участие на външната среда. Развитието на социалната когниция изисква про-

дължително адаптиране към социалната среда и култура. Дори при здрави ин-

дивиди тази познавателна функция е силно вариабилна и специфична за 

общността (4). 

Тъй като социалната когниция се основава на процеси в множество мо-

зъчни области, тя зависи от функционирането на всяка от тези области и от 

тяхната свързаност. При увреждане на части от социалния мозък мрежовата 

структура позволява компенсация и възстановяване чрез незасегнатите 

структури. Лезии по време на ранното развитие имат по-голяма възможност за 

компенсация в сравнение с по-късни лезии. Напр. придобита острата транссек-

ция на corpus callosum нарушава всички мозъчни функции, ангажиращи еднов-

ременно структури в двете хемисфери. При агенезия на corpus callsoum (ACC) 

обаче се открива интактна функционална свързаност на двете хемисфери и 

нормална мрежова активност в спокойно състояние (на т.нар. resting-state 

networks). Все пак, честото асоцииране на ACC с аутизъм се обяснява със за-

бавената скорост на предаване на информация между двете хемисфери, което, 

от своя страна, потвърждава ролята на свързаността на мозъчните структури за 
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адекватна социална когниция и подкрепя хипотезата за РАС като нарушение 

на мозъчната свързаност. При лезиите на амигдалите също се открива подобна 

зависимост- придобитите двустранни увреждания в зряла възраст водят до из-

чезване на бързото несъзнателно откриване на важни емоционални стимули, 

докато вродените лезии нямат такъв ефект. Други компенсаторни механизми 

при социалната когниция са поемане на функцията от контралатералната хо-

моложна мозъчна структура и по-голямо активиране на префронталната мо-

зъчна кора (4).  

Нормално и абнормно (атипично) развитие на социалната когниция и со-

циалният мозък 

Терминът „социален мозък“ се приписва на Leslie Brothers (1990), която 

привежда данни от проучвания на маймуни в полза на схващането, че социал-

ната когниция е отделна област на когницията, която е свързана с амигдала, 

орбитофронтална и темпорална кора. L. Brothers нарича тези мозъчни зони – 

социален мозък. Предположенията на този автор намират потвърждение при 

човека благодарение на технологиите на невроизобразяването. Впоследствие 

към предложените от нея структури се добавят медиалната префронтална кора, 

парацингуларната кора, както и т.нар. „огледална система“, която позволява 

споделянето опита на другите. (11). 

Понастоящем данните от лезионни морфо-функционални корелации и от 

фМРТ дават основание на D.P. Kennedy и R. Adolphs (2012) да предложат съв-

ременен модел на „социалния мозък“ (фиг. 1).  

 

 
 

 

 

Фигура 1. Структури в „социалния мозък“(по D.P. Kennedy et R. Adolphs, 

2012). 
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Доказателствата за верността на този модел са няколко. Лезията в някоя от 

тези области водят до специфичен социокогнитивен дефицит (Табл. 1). Изс-

ледвания с други методики (напр. транскраниална магнитна стимулация) също 

подкрепят този модел (12). Поредно доказателство за топиката на социалната 

когниция е установеният от H.C. Hazlett et al. (2017) увеличен риск от РАС при 

наднормен растеж на повърхността на кората в някои от тези области в периода 

6-12 мес.  

Таблица 1. Примери за структурно-функционални корелации, базирани 

на лезионни данни.  

Лезиите в посочените области предизвикват диспропорционално по-тежко нарушения в процесите 

на социална когниция. Налице е интерхемисферна асиметрия по отношение тежестта, като деснос-

транните лезии водят по-тежък дефицит, а двустранните са най-тежки (4). 
 

Място на лезия Социален дефицит 

Окципитотемпорална кора/  

Фузиформена област (дясно >ляво) 

Агнозия за лица 

Темпорален полюс Имена на хора 

Амигдала (двустранно) Разпознаване на страх 

Вентромедална префронтална кора 

(Д>Л) 

Социални емоции,  

социални решения 

Инсула Емпатия, социален контекст 

Соматосензорна кора (дясно >ляво) Разпознаване на емоции 

 

Процесите на социалната когниция протичат в хомоложните области на 

двете хемисфери, като дясната е доминираща. Лезиите в дясната хемисфера 

водят до по-тежки нарушения, както и увреждането на по-медиално разполо-

жените структури в сравнение с по-латералните. Най-тежки са двустранните 

лезии (4). 

В последните години под натиска предимно на данните от фМРТ „локали-

зационисткия подход“, според който, по принцип, една функция се извършва 

от една област, започва да отстъпва пред т.нар. „конструкционистки подход“, 

който предполага активиране на мрежи от структури при изпълнение на 

сходни функции (14). D.P. Kennedy и R. Adolphs (2012) също приемат за по-

точно „социалният мозък“ да бъде структуриран в вид на няколко мрежи, ко-

ито включват области, участващи в изпълнението на специфични социокогни-

тивни функции (Фиг. 2). Мрежовата структура, предложена от D.P. Kennedy et 

R. Adolphs (2012) и приета от F. Happe F и U. Frith (2014) е следната (Фиг. 2): 

1. Амигдална мрежа – извършва разпознаване на заплаха, емоционална 

оценка на ситуацията и регулация на емоциите. Включва: амигдали; 

вентромедиална префронтална кора и орбитофронтална кора. 

2. Ментализираща мрежа – свързана е с т.нар. „теория на ума“ (theory of 

mind) от 90-те години на 20-ти век, чиято същност е съществуващата у 

хората тенденция да се опитват да разбират поведението на другите чрез 
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понятия, отнасящи се към ума – вярвания, желания, намерения (15). 

Тази мрежа е най-обширна и вероятно най-важна. Включва: дорзомеди-

ална префронтална кора; темпоропариетална връзка; gyrus и sulcus 

temporalis sup.; полюс на темпоралния дял; заден cingulum и ретроспле-

ниална кора. 

3. Емпатична мрежа - автоматично разпознаване на дистрес у другите и 

автоматичен емоционален отговор на този дистрес. Включва: преден 

cingulum и предна част на инсулата. 

4. Огледална мрежа - автоматичен отговор при наблюдаване действията 

на други (активират се т. нар. „огледални неврони“). Според Kennedy и 

Adolphs (2012) огледалната мрежа включва части на париеталната и 

префронталната кора, а според други изследователи тя не е свързана с 

определени специфични мозъчни региони и локализацията на активаци-

ята зависи от наблюдаваното и отразявано явление (11). 

Две зрителни области са свързани с описаните по-горе мрежи на социал-

ния мозък и представляват важни източници на информация: 1. gyrus fusifomis, 

който е част от вентралната зрителна система и извършва разпознаване на 

лица; 2. задната част на gyrus temporalis sup. (т.нар. екстрастриарната телесна 

област), която извършва разпознаване на части от тялото и на биологично дви-

жение (4).  

 

Фигура 2. Мрежи на „социалния мозък“ (по D.P. Kennedy et R. Adolphs, 

2012). 

 

Междуполови различия в развитието на социалната когниция  

Доказани са малки разлики в социокогнитивните способности на двата 

пола: Момичета на възраст от няколко дни осъществяват по-чест очен контакт 

в сравнение с момчетата (7). Момичетата проявяват повече страх, емпатия и 

емоционална подкрепа и помагащо поведение от момчетата (17). От друга 
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страна, момчетата демонстрират повече импулсивност и физическа игра (7, 18; 

19, 20). В зряла възраст жените имат по-добро справяне със задачи за социална 

когниция (21, 22), вкл. в интерпретирането на невербални емоции (интонация, 

лицево изражение и език на тялото) (20). Структурни изследвания с МРТ под-

крепят клиничните данни, установявайки малки междуполови морфологични 

различия на мозъчните зони, участващи в социалния мозък, напр. във вент-

рална фронтална кора (17). 

 

Хронологичен преглед на социалната когниция (по F. Happe и U. Frith, 

2014) 

Значителната съвременна информация за социокогнитвите процеси в раз-

личните възрасти и тяхната морфологична корелация при здрави деца и при 

деца с атипично развитие са предпоставка за създадената от F. Happe и U. Frith 

(2014) подробна хронологична схема за развитието на социалната когниция. 

Структурирането на развитието на периоди, през които се добавят нови спо-

собности е познато и наподобява моторното или речево развитие, но за разлика 

от тях е много по-сложна и ангажира много повече мозъчни области.  

 

Новородено 

То се ражда със следните способности, които са предпоставка за бъдещо 

социално развитие: 

1. Идентифициране на т.нар. социални агенти – обекти, които могат да 

бъдат човек или група хора. Извършва се чрез разпознаване и реагиране на 

специфични зрителни и слухови стимули: 

 Вглежда се в лице - Доказва се чрез модела на трите точки - зрителен 

модел, състоящ от три точки, съответстващи на двете очи и устата. Насочва-

нето на вниманието към лице е вродена способност при хора и животни, която 

е вероятно генетично заложена, тъй като не може да се отдаде на пренатално 

обучение, за разлика от познаването на гласа на майката. Новороденото реа-

гира и на насочен към него поглед като то се вглежда по-дълго към гледащо 

към него лице с отворени очи в сравнение с лице със затворени очи. Иденти-

фицирането на лице се извършва в gyrus fusiformis и в окципитотемпорална 

област, но в тази ранна възраст се открива по-широко активиране на мозъчната 

кора в сравнение с възрастните. 

 Разпознава гласа на майка си. Може да се приеме като резултат на 

интраутеринно обучение. Свързва се активност на предната част на sulcus 

temporalis superior. Към 3-7-месечна възраст се отчита увеличено активиране 

на тази област при слушане на гласови звуци в сравнение с друг шум, както и 

увеличена активност на орбитофронталната кора и инсулата към тъжна вока-

лизация в сравнение с радостна или неутрална.  

 Установява биологично движение, т.е. разпознава на движението на 

биологичен обект. В експериментални условия най-често се изследва чрез 

т.нар. екрани със светещи точки (point-light displays), изобразяващи движения 
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на хора или животни чрез движението на точки, съответстващи на основните 

стави. Доказано е, че новородените имат вродена преференция към биологично 

движение с правилно позициониране в сравнение с небиологично движение 

или биологично движение с „главата надолу“ (23). Перцепцията на биологично 

движение при възрастни е в задната част на десния sulcus temporais superior 

(екстрастриарна телесна област), но при деца е в по-рано съзряващата вент-

рална зрителна система - в дясната фузиформената област, с участието и на 

левия среден темпорален гирус. (16).  

 

Фигура 3. Части от анимационен модел на бягаща кокошка, прилаган 

при новородени на 2-дневна възраст (23). 

 

2. Имитира движения, свързани със социална активност. Например, ус-

тановява се по-голяма вероятност новороденото да си изплези езика или от-

вори устата, когато наблюдава възрастен да прави същото. Копирането на тези 

движения е свързано с активиране на системата от огледални неврони, нами-

ращи се предимно в префронталната и париеталната кора.  

3. Създава връзка с лицето, което го обгрижва (най-често майката). Поя-

вата на тази връзка се свързва с ефекта на неврохормони - окситоцин и вазоп-

ресин, и изисква позитивна емоционална интеракция между майка и дете с 

изразена взаимност. 

Атипично развитие на социалната когниция при новороденото се свързва 

предимно с недоносеността. Основният патофизиологичен механизъм при 

преждевременно родените е намалената свързаност между отделните коровите 

области, особено с таламуса. Към нея се добавят и евентуалните допълнителни 

увреждания вследствие перивентрикуларна левкомалация, интравентрику-

ларни кръвоизливи, сепсис и други болести, които намаляват компенсаторните 

възможности (9). На 4-6-месечна възраст недоносените по-бавно пренасочват 

вниманието си и по-често отбягват поглед в сравнение с доносените (24). Не-

доносените деца имат три пъти по-висок риск за психиатрична патология на 

11-годишна възраст, включваща интелектуален дефицит, дефицит на внимание 

и хиперактивност (предимно с дефицит на внимание), тревожност, депресия. 

Честотата на аутизма при тях е също по-висока - 5%, при около 1% в общата 

популация (9). 
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1-3-месечна възраст 

Развива се социална реципрочност, която се основава на разпознаване на 

взаимозависимостта. За детето е важно дали има свързаност на действията на 

социалния агент с действията на детето. Прояви на това развитие са: 

1. Желание за поддържане на интеракцията. Изследва се чрез парадиг-

мата „замръзнало лице“ - внезапното преустановяване на интеракцията от 

страна възрастния води до дистрес и опити за възстановяването ѝ от страна 

детето (Фиг. 4).  

 

Фигура 4. Парадигма „замръзнало лице“. 
(https://www.youtube.com/watch?v=apzXGEbZht0) 

 

2. Поява на интерактивна социална усмивка към 6-8-седмична възраст е 

стабилен показател, независещ от други фактори като напр. зрително наруше-

ние или културни разлики. 

3. Поява на различни видове плач, отговарящи на различни вътрешни 

състояния на детето и изискващи различен отговор от околните.  

Атипично социално развитие в първите 3 мес. се установено при редица 

генетични синдроми като тризомия 21, с-ми на Angelman, Cornelia de Lange, 

cri-du-chat и др. Деца с РАС дори след 3-годишна възраст показват дефицити в 

редица умения, които се развиват още в първите месеци след раждането като 

възприемане на лице и биологично движение. Ретроспективни проучвания при 

това заболяване установяват нарушения в социалното ориентиране още в пър-

вите месеци след раждането (напр. по отношение социалната усмивка и при-

вързаността). Прогностичното значение на тези нарушения обаче не се 

потвърждава при проспективни проучвания (9).  

 

3-6-месечна възраст 

Основни характеристики на социалното развитие през този период са: 

1. Нарастваща чувствителност към опити за привличане на вниманието 

и нарастваща способност да привлекат внимание с цел комуникация. Чрез про-

учвания с фМРТ или евокирани потенциали е установено, че: 
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 Реагират различно при чуване на собственото име още на 4-месечна 

възраст. Дължи се на активиране на структури от ментализиращата мрежа - 

медиалната префронтална кора (свързва се с всякаква персонална информация) 

и на десния долен фронтален гирус. 

 Реагират различно на поглед на възрастен към детето - повече на дирек-

тен, отколкото на насочен встрани, и повече при смяна на погледа между де-

тето и играчка, отколкото само към детето. Свързва се активиране на 

амигдалата, горния темпорален гирус и сулкус, и фузиформената област. 

2. Подобряващо се разпознаване на емоции на базата на няколко възпри-

ятия като израза на лицето, глас и други. Децата на 4-месечна възраст различа-

ват поне две емоционални състояние с противоположна валентност и дори 

няколко вида отрицателни емоции, когато им се предостави лицева и гласова 

информация. В следващите периоди разграничаването на емоционални състо-

яния чрез израза на лицето продължава, което се обяснява с матурацията на 

амигдалната мрежа. 

Атипично развитие се установява при деца със с-м на Wiliiams, които 

имат „хиперсоциалност“ - вглеждат се по-дълго и по-интензивно в лицата на 

възрастни, а по-късно са прекалено фамилиарни с непознати и с необичайно 

ниска социална тревожност. При индивиди със синдром на Turner, „чуплива 

Х-хромозома“ и фетален алкохолен синдром се открива нарушено възприе-

мане на емоционалната експресия при директен поглед. 

От друга страна, при синдром на Moebius, включващ вродена двустранна 

лицева пареза, липсва абнормно възприемане на емоции от израза на лицето, 

което показва, че интактната лицева експресия не е задължителна за разпозна-

ването на емоции по израза на лицето, както и че функцията на огледалните 

неврони в случая не е основна. Развитието на социалната когниция не страда и 

при вродена прозопагнозия (прозопагнозия на развитието) поради компенса-

цията чрез множество други интактни информационни модалности. При РАС 

разпознаването на емоции е само леко нарушено и вероятно не е първичен де-

фицит (9). 

 

6-12-месечна възраст 

На тази възраст се появяват следните елементи на социална когниция: 

1. Съчетано внимание. Проследяване на погледа към видими цели 

може да се установи още на 6-месечна възраст, но продължава да се развива до 

началото на втората година. Децата започват да посочват с пръст към 9-12-

месечна възраст. Тези функции се свързват с активност на задната част на  

медиалната префронтална кора и задната част на горния темпорален сулкус. 

Матурацията на бялото вещество също участва в развитието. Установено е, че 

степента на фракционната анизотропия на десния fasciculus uncinatus на 6- 

месечна възраст корелира с развитието на съчетано внимание на 9-месечна  

възраст.  
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2. Социалното рефериране се появява към 12-месечна възраст в резултат 

на развитието на съчетаното внимание и разпознаването на емоционалния ли-

цеизраз. Чрез социалното рефериране детето реагира на нови обекти, съдейки 

по емоционалната реакция на майката. 

3. Избирателна привързаност (selective attachment) се появява към 7-9-

месечна възраст, а към 9-18-месечна възраст децата вече имат изработена йе-

рархична скала на привързаност. Увеличената мобилност след 12-месечна въз-

раст дава простор на експлоративното поведение, което се балансира с 

поддържане на усещането за сигурност чрез връщане към близките (т.нар „си-

гурна база“ по J. Bowlby). Силата на привързаността може да се изследва чрез 

парадигмата на M.D. Ainsworth „странна ситуация“. При нея се проследява по-

ведението на дете в присъствието на майка и/или непознат човек (Фиг. 5). 

Около 70% от децата показват стабилна привързаност (secure attachment) към 

майката, изразяваща се в следните реакции: дистрес, когато тя излиза от стаята; 

радост при връщането ѝ обратно; отбягващо отношение към непознатия, ко-

гато детето е само с него; приятелско отношение към него в присъствие на 

майката; и експлоративно поведение в присъствие на майката. (25, 26). При-

вързаността се свързва с активиране на предната орбитофронтална кора (9). 

 

 

Фигура 5. Парадигма „странна ситуация“ по M.D. Ainsworth. 
http://www.lifechangehealthinstitute.ie/attachment-and-trauma/ 

Майка Непозната 
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4. Утвърждаващо връзката поведение (affliliative behaior) – от 9-12-ме-

сечна възраст. Представлява игра с възрастен, при която детето парадира или 

дразни възрастния, като му предлага предмет, а след това го отдръпва. Това 

поведение показва, че детето разбира менталното състояние на възрастния, не-

говите очаквания и намерения.  

Атипично социално развитие в този възрастов период се установя при 

деца с РАС, които показват намалени способности за имитация, отговор на 

име, социален интерес и социална усмивка и имат атипичен погледен контакт. 

Тежката социална депривация, напр. при отглеждане в институция, продъл-

жаваща след 6-месечна възраст води до нарушение в модела на привързаност 

и последващ риск от тревожност и поведенчески нарушения (9). 

 

18-36-месечна възраст 

В този период настъпва значителен прогрес в социалното развитие по ме-

ханизма на естествената педагогика, основана на привличане на вниманието 

(ostension) и причинно обяснение на менталното състояние (mental state 

attribution). Едновременното протичане на тези два когнитивни процеса е не-

обходимоусловие за множество важни елементи на развитието като речта, въ-

ображаемата игра и други. 

1. Речево развитие. Привличането на вниманието е задължително условие 

за речевото развитие. Децата учат думи само когато възрастният целенасочено 

се обръща към тях, а не когато са случайно чути! 

2. Отложена имитация (напр. на нещо гледано по телевизията предишния 

ден) се появява след 18-месечна възраст. Тя е необходимо условие за игра на 

ужким и за себепознаване. Отличава се от автоматичното копиране (имитиране), 

което е функция на огледалните неврони, и от съзнателното (волево) синхронно 

имитиране, която се развива още на 6-18-месечна възраст.  

3. Въображаема игра (игра наужким), напр. хранене на кукла, издаване 

на съответни звуци при каране на играчка - влак или автомобили т.н. 

4. Поява на нови емоции:  

 завист към по-малък сибс или друго лице – появява се между 11-месечна 

и 2-годишна възраст. 

 стиснатост (пазят собствеността си) – поява към края на 2-та година 

 емпатия – съчувствие към дистрес у другите – от средата на 2-та година 

 разграничаване на нежелаещ от неможещ партньор в играта - от средата 

на 2-та година  

5. Себепознаване. Започват да използват „Аз“, да имитират себеподобни - 

напр., момичетата да имитират други момичета и жени. Себепознаването се про-

верява чрез класическия тест с огледало (тест с червило, rouge tests) (Фиг. 6). 

Мнозинството деца след 18-24-месечна възраст докосват челото си, а не огледа-

лото, когато се видят с петно от червило на челото, което е поставено неусетно 

за тях преди това.  
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Фигура 6. Тест с червило (с огледало, rouge test). 
(https://www.youtube.com/watch?v=ju8weJND3bA) 

 

6. Кооперативно поведение (игра) с други деца. Търсят такава игра и 

продължават да играят с партньор, дори когато той не е необходим за пости-

гане на целта. Играта е все още успоредна като едното дете имитира поведени-

ето на другото; липсва интерактивна, ролева игра. Условия за появата на 

кооперативно поведение са наличието на споделено внимание, разбиране на 

мислите на другите и желание за имитиране.  

Атипично развитие на социалната когниция през този период най-често се 

открива при децата с РАС. До 24-месечна възраст вече има добре изразени 

симптоми като липса на въображаема игра, която е заместена от монотонна 

нефункционална игра, фиксирана върху части от обекта; липса на споделено 

внимание; липса на комуникация - речева, с поглед или жест. Основният дефи-

цит при РАС е в ментализираща система, т.е. в автоматичното разбиране на 

мислите на другите (9). 

 

3-5-годишна възраст 

В този период са развиват редица когнитивни процеси, които обуславят 

способността за „социална политика“. Тези процеси са: 

1. Ментализиране (атрибуция или причинно обяснение на менталното 

състояние на другите; теория на ума). До този период процесът на ментализи-

ране се е извършвал чрез т.нар. имплицитна (по подразбиране, неосъзната) сис-

тема. След 3-4-годишна възраст вече се развива т.нар. експлицитна 

(категорична, подробна, осъзната) система за разбиране мислите на другите. 

Класически метод за изследване на теорията на ума (ментализирането) е тес-

тът на F. Happe за погрешно вярване (false-belief), с който успешно се спра-

вят повечето деца на 4-годишна възраст. На детето се разказва случка с 
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въображаема игра, придружена със съответна рисунка, след което се пита за 

обяснение на ситуацията (27). 

2. Морал. Започват да приемат, интернализират и спазват правилата на 

възрастните. Напр. след 3-годишна възраст имат негативно отношение към 

тези, които навреждат на другите. Към 3-4-годишна възраст се появяват и чув-

ства за справедливост и вина. 

3. Засилване на принадлежността към група. Свързва се прояви на дове-

рие, приятелство и щедрост към лицата от групата и противоположно отноше-

ние, към тези които не принадлежат към нея, които са различни. Груповата 

принадлежност е критично условие за социалното учене. Среща се и у живот-

ните. Окситоцинът засилва свързаността с групата и враждебността към тези 

извън групата.  

4. Усъвършенстване на самоосъзнаването към 5-годишна възраст позво-

лява критично отношение към собствени погрешни вярвания, разграничаване 

на сигурна от предположена информация, на рефлексно от съзнателно дейст-

вие.  

Атипично социално развитие отново се установява при децата с РАС. Те 

преминават успешно теста за погрешно вярване (за теория на ума) на F. Happe 

едва 5 години по-късно от типично развиващите се, като в случая възрастта не 

е хронологична, а съответна на вербалното развитие - т.нар. вербална умствена 

възраст (verbal mental age). Децата със синдрома на „чуплива Х-хромозома“ 

без РАС имат увеличена социална тревожност и избягване на погледа. Паци-

ентите със с-м на Williams имат намален страх при заплахи от социално естес-

тво вследствие намалена функция на амигдалната мрежа, увеличена емпатия и 

вероятно нормална ментализираща система. При с-м на Prader-Willi се отк-

рива дефицит в ментализирането (9).  

 

Предучилищна и училищна възраст 

Този период се характеризира с продължаващо развитие и взаимодействие 

на четирите системи на социална когниция, благодарение на които се постигат 

следните нива на развитие: 

1. Ментализиране, което позволява след 6-7-годишна възраст децата да се 

справят с тестове от второ ниво за теория на ума („Той не знае, че тя знае …“). 

Тези способности са необходими за разпознаване на лъжа, шега или ирония. 

Решаването на тези задачи се свързва със селективно активиране на дясната 

темпоропариетална връзка.  

2. Разбиране и разпознаване на нови емоции като вина, неудобство и 

срам. За разпознаването на тези емоции по-голямо значение има вече ситуаци-

ята (причина и следствие), а не лицевата експресия. 

3. Емпатията е силно изразена. На 7-10-годишна възраст децата активират 

в по-голяма степен от възрастните задната част на инсулата, амигдалите и ор-

битофронталната кора, което може да се интерпретира като по-директно и вис-

церално възприемане дистреса на другите в ранна възраст.  
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4. Моралната преценка също се усъвършенства, като тя вече се основава 

не толкована резултата, колкото на намеренията. За целта е необходима съче-

тана активност на ментализиращата, емпатична и амигдална система. 

Атипичното социокогнитивно развитие в този период се отличава с нару-

шения предимно в емоционалната обработка като: 

Алекситимия – неспособност да се осмисля, разграничава и назовава соб-

ственото емоционално състояние. Това нарушение се открива при хранителни 

и тревожни разстройства и при около половината от децата с РАС. 

Липса на емпатия (безсърдечност/липса на емоции, callous/unemotional 

traits) представлява вродено нарушение, при което пациентите не усещат страх 

или тъга. То е предпоставка за поведенческо нарушение в зряла възраст. При 

тези пациенти има дисоциация между познанието за мислите на другите и поз-

нанието за техните усещания. Установена е намалена активност на амигдалата 

при наблюдаване на страшни картини. 

Патологичното неизпълнение на изисквания (pathological demand 

avoidance) е рядко специфично нарушение в училищна възраст, при което де-

цата не спазват дисциплина и йерархия. Смята се, че е нарушена груповата 

принадлежност. 

Дефицит на внимание с хиперактивност често се съчетава с дефицит в 

разпознаването на емоциите по лицето или гласа и дефицити в теорията на ума 

и емпатията. Вероятно са вторични – вследствие намалено внимание и инхи-

биторен контрол.  

Вродена агенезия на corpus callsoum често се съчетава със забавено раз-

витие на теорията на ума и разпознаването на емоции. Те се описват като со-

циално наивни и раними (9).  

 
Пубертет и юношество 

Настъпва значително преустройство на социалното поведение, изразено 

като „социално ориентиране“ с водещо значение на отношенията с връстни-

ците. Невроанатомичното ремоделиране в този период се състои в завършване 

матурацията на сивото вещество в ментализиращата система, особено на 

префронталаната кора като когнитивно-регулаторен център; нарастване на 

обема и плътността на бялото вещество с последващо нарастване на скоростта 

и синхронизацията на съответните процеси; засилено хормонално влияние на 

гонадните стероиди върху лимбичната система (афективен център).  

За обяснение на специфичното за юношеството рисково поведение с доми-

ниращо значение на одобрението от връстниците и на незабавната емоцио-

нална награда се предлагат няколко модела - по-забавено съзряване и функция 

на префронтаана кора в сравнение с лимбичната система: наличие на дебалан-

сирана емоционално-мотивационна система, състояща се от доминиращ стри-

атум като „център на приближаването“ и по-слаби амигдали като „център на 

избягването“ (28). Постепенно с израстването описаните дисбаланси изчезват 

и значението на емоциите намалява за сметка на когнитивния контрол. 
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Основните социално-когнитивни процеси в края на тази възраст са: 

1. Усъвършенстване на социалната политика. 

 Съобразяване с груповите лидери - динамичен процес, може и драма-

тичен 

 Поддържане на репутация  

 Балансиране между кооперативно и компетитивно поведение при 

спазване на социалната йерархия. Това е ключов елемент при хората и 

животните. Кооперативното поведение изисква мониториране на наме-

ренията и добрата воля на партньора, промоция на собствените добри 

намерения и някаква степен на опрощаване при решаване на социални 

дилеми. 

 Създаване на „индивидуална информационна банка“. Тя включва на-

шите знания за другите и за предишните ни интеракции с тях 

2. Когнитивна преоценка на емоциите е стратегия, която се ползва често 

от възрастни при преживени неблагоприятни събития. Тя представлява когни-

тивен анализ на дистресиращите събития, целящ те да се представят като по-

приемливи за индивида. Способността за интроспекция за собственото мен-

тално състояние е условие за такава преоценка. 

Атипично социокогнитивно развитие в юношеството се установява по-

често при: 

1. Разстройство със социална тревожност (social anxiety disorder). Важни 

нарушения при това разстройство са във вниманието към негативна информа-

ция и в когницията за себе си и за околните (напр. „Аз изглеждам глупаво и се 

изчервявам и всички ми се присмиват“). Открива се увеличена активност на 

амигдалата и префронталните области при социална заплаха. 

2. Наркоманията и хранителни разстройства се свързват с намалено 

внимание и самоконтрол и намалена инхибиция на импулсивното поведение. 

Предполага се, че масивното преструктуриране на префронталната област през 

юношеството е предпоставка за тяхната поява (9).  

 

Карта на социалната когниция 

F. Happe F и U. Frith (2014) предлагат схема на социалната когниция, пред-

ставляваща мрежа от основните компоненти на тези познавателни процеси 

(Фиг. 7). 
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Фигура 7. Карта на компонентите на социалната когниция по F. Happe F 

и U. Frith (2014) Основните компоненти в тази карта са отбелязани с главни 

букви. Неспецифичните за социалната когниция процеси като памет, 

асоциативно учене и анализ на информацията относно възнаграждаването не 

са включени в картата.  

Основните компоненти на социалната когниция, подредени приблизи-

телно по реда на появата им, връзките им със сходни или подчинени процеси, 

неврофизиологичната локализация и някои абнормности са представени от 

F. Happe F и U. Frith (2014) по следния начин: 

1. Идентифициране на агент. Реализирането му се извършва чрез няколко 

второстепенни компонента (откриване на биологично движение, анализ на ли-

цето или гласа, откриване на взаимната свързаност и проследяване на погледа. 

Всичките изброени функции се локализират само в една част на ментализи-

раща система - в мозъчната кора около sulcus temporaiis superior. В случаите, 

когато се изисква и разгадаване на намеренията на агента, се добавя активи-

ране и на медиалната префронтална кора. При с-м на Williams се установява 

увеличено вглеждане в лицата и се предполага свръхактивност на части от тази 

система, докато при РАС се открива хипофункция на части от тази система, 

напр. откриване на биологично движение. Функционални дефицити в само ня-

кои от компонентите, извършващи идентификация на агент, се компенсират от 

останалите, поради което липсва тежко нарушение на социалната когниция 

като цяло (напр. при прозопагнозия на развитието).  

2. Емоционалната обработка (emotion processing) се извършва от амиг-

далната мрежа. При РАС е установено намалено разбиране на емоционалната 
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експресия на човешко лице. Регулацията на емоциите е друг процес, който 

включва фронто-стриаталните пътища и не функционира нормално при РАС и 

при социална тревожност. 

3. Емоционалната емпатия е друг възлов компонент на социалната ког-

ниция. Свързва се с активиране на емпатичната мрежа и амигдалите. Класи-

чески пример на специфично нарушение в този процес е поведенческото 

нарушение с прояви на безсърдечие или липса на емоции (conduct disorder with 

callous/unemotional traits). Нарушена емпатия има и при алекситимия (невъз-

можност да определи собственото емоционално състояние). 

4. Самоанализ (Self-processing) включва себепознаването на собствената 

емоционално и телесно състояние (предна инсула) и социалната идентичност 

(медиална префронтална кора), които са елементи на ментализиращата сис-

тема. Отклонения в собственото възприемане се предполагат при социална 

тревожност и РАС.  

5. Вътре- и извънгруповата категоризация има по-необичайна неврофи-

зиологична основа - структури на ментализиращата система (медиална 

префронтална кора, заден cingulum, двустранна темпоропариетална връзка и 

преднотемпорална кора), които са отговорни за принадлежността (affiliation) и 

структури на огледалните неврони, които се свързват с отстъпчивост 

(compliance), „принадлежност към стадото“ (herding) и автоматичната мимик-

рия и копиране на поведение (automatic mimicry/copying). Нарушения в този 

когнитивен елемент се установяват при опозиционно разстройство с противо-

поставяне, докато при с-м на Williams някои елементи на поведението на сбли-

жаване са прекалено добре изразени.  

6. Картиране на социалната йерархия се извършва в амигдалата и хи-

покампа. Свързано е с разпознаването на сродни обекти (kin recognition), което 

протича в предния cingulum и медиалната префронтална кора. Нарушения в 

социалната идентичност и социалната йерархия се предполагат при патологич-

ното неизпълнение на изисквания (pathological demand avoidance). 

7. Ментализирането (причинно обяснение на менталното състояние) и 

тясно свързаните с него процесите на привличане на внимание (ostension), пе-

дагогика и поддържане на репутацията са здраво свързани с елементи на мен-

тализиращата система - медиална префронтална кора, темпоро-париетална 

връзка и базална темпорална кора. РАС е класически пример за нарушено мен-

тализиране. 

8. Социален мониторинг включва съблюдаване на справедливостта, раз-

криване на измамници и подкрепа на наказание, което има за цел да предпази, 

да защити. Спазването на правилата и наказанието се свързват с активност на 

орбитофронталната кора, докато моралната оценка активира както ментализи-

ращата мрежа с цел установяване на намерението (медиална префронтална 

кора), така и амигдалата и инсулата с оглед евентуалните съпътстващи нега-

тивни емоции и дори отвращение. Пациентите със синдром на Williams имат 

дефицит в социалната политика, поради което доверието и близостта, на които 

се излагат, са прекалени и опасни за тях. 
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9. Индивидуалната информационна банка е предполагаем възлов еле-

мент в схемата на социална когниция, съдържащ всякаква информация за ли-

цата, с които контактуваме. Предполагаемата локализация е латералната 

префронтална кора и темпоропариеталните области (9).  

 

Вторични нарушения на социалната когниця 

За клиничната практиката и за неврофизиологичните изследвания е важно 

диференцирането на първичните разстройства на социалната когниция от вто-

рични нейни нарушения вследствие първично увреждане на други когнитивни 

процеси като внимание, реч, памет, екзекутивни функции. Докато РАС се при-

ема като прототип на първично нарушение на социалната когниция, при други 

чести разстройства като дефицит на внимание с хиперактивност и специфично 

езиково нарушение социокогнитивните процеси са нарушени вторично (9). 

Според F. Happe F и U. Frith (2014) вторичните нарушения в социалната ког-

ниция се отличават от първичните по това, че не са задължителни и могат да 

изчезнат или намалят по тежест при подобрение на първичния дефект.  

 

В заключение, анализът на развитието на социалната когниция показва, 

че: 

 Социалната когниция във фило- и онтогенетичен аспект е най-новата об-

ласт на човешкия познавателен процес. Нейното развитие трябва да бъде 

разглеждано както в аспекта на матурация на съответните мозъчни 

структури и на тяхната свързаност, така и като социо-културно развитие 

на индивида. 

 Социалната когниция може да бъде изучавана подобно на другите раз-

витийни и когнитивни области като сетивност, моторика, реч, но тя е 

значително по-сложна и ангажира повече области на мозъчната кора. 

Въпреки това, тя също може да бъде дидактично структурирана по то-

пика и хронология. 

 В своето социокогнитивно развитие индивидът преминава през няколко 

качествено различни роли като социален агент - на ученик, сътрудник, 

съперник, лидер, последовател, учител, оказващ грижа настойник. За 

всички тези роли е характерна променливост с цел адаптация към сре-

дата.  

 Социалната когниция се развива на базата на развитието на останалите 

системи. Множеството входни сигнали и мрежовата ѝ структура позво-

ляват тя да компенсира дефицити в сензорните системи или в някои от 

нейните структурни компоненти. 

 Въпреки наличието на данни за „критични периоди“ в развитието на ня-

кои компоненти на социалната когниция (напр. привързаност), пластич-

ността и компенсаторните възможности са много по-големи в сравнение 

с останалите области на развитие, което създава възможности за ус-

пешна терапевтична интервенция. 



Абнормно нервно-психическо развитие. Още за аутизма 124 
 

ЛИТЕРАТУРА: 

1. Sternberg RJ, Sternberg K. Cognitive Psychology, Sixth Edition, Belmont: Wadsworth, 2012. 

2. Adolphs R. The neurobiology of social cognition. Curr Opin Neurobiol. 2001;11(2):231-239. 

3. Harmon-Jones E, Winkielman P. Social Neuroscience: Integrating Biological and Psychological 

Explanations of Social Behavior. Guilford Press, 2007.  

4. Kennedy DP, Adolphs R.The social brain in psychiatric and neurological disorders.Trends Cogn 

Sci. 2012;16(11):559-572. 

5. Robinson GE, Fernald RD, Clayton DF. Genes and social behavior. Science. 2008;7 (322), 896-

900. 

6. Bugental DB. Acquisition of the algorithms of social life: a domain-based approach. Psychol 

Bull. 2000;126(2):187-219. 

7. Geary DC, Huffman KJ. Brain and cognitive evolution: forms of modularity andfunctions of mind. 

Psychol Bull. 2002;128(5):667-698. 

8. Center on the Developing Child. Harvard University. Avaulable at URL: 

http://developingchild.harvard.edu. [Multiple sites] [Last accessed on: June 12, 2016]. 

9. Happé F, Frith U. Annual research review: Towards a developmental neuroscience of atypical 

social cognition. J Child Psychol Psychiatry. 2014;55(6):553-557. 

10. Brothers L. The social brain. Concepts neurosci.1990;1: 27-51 

11. Frith C. The social brain? Philosophical transactions. 2007; 362:1480. 

12. Schuwerk T, Langguth B, Sommer M. Modulating functional and dysfunctional mentalizing by 

transcranial magnetic stimulation.Front Psychol. 2014;5:1309. 

13. Hazlett HC, Gu H, Munsell BC, Kim SH, Styner M, et al. Early brain development in infants at 

high risk for autism spectrum disorder. Nature. 2017;542(7641):348-351. 

14. Lindquist KA, Wager TD, Kober H, Bliss-Moreau E, Barrett LF. The brain basis of emotion: a 

meta-analytic review.Behav Brain Sci. 2012;35(3):121-143.  

15. Lillard А. Pretend play as Twin Earth. A Social-Cognitive Analysis. Developmental Review. 

2001; doi:10.1006/drev.2001.0532, available online at http://www.idealibrary.com. 

16. Lichtensteiger J, Loenneker T, Bucher K, Martin E, Klaver P. Role of dorsal and ventral stream 

development in biological motion perception. Neuroreport. 2008;19(18):1763-1767. 

17. Wood JL, Heitmiller D, Andreasen NC, Nopoulos P. Morphology of the ventral frontal cortex: 

Relationship to femininity and social cognition. Cerebral Cortex. 2008;18:534-540. 

18. Sanchez-Martin JR, Fano E, Ahedo L, Cardas J, Brain PF, Azpiroz A. Relating testosterone levels 

and free play social behavior in male andfemale preschool children. Psychoneuroendocrinology. 

2000;25:773-783. 

19. Cote S, Tremblay RE, Nagin D, Zoccolillo M, Vitaro F. The development of impulsivity, 

fearfulness, and helpfulness during childhood: patterns of consistency and change in the 

trajectoriesof boys and girls. J Child Psychol Psychiatry.2003; 43:609-618.  

20. Fabes RA, Martin CL, Hanish LD.Young children’s play qualities insame-, other-, and mixed sex 

peer groups. Child Dev. 2003;74:921-32. 

21. Hall JA. Nonverbal sex-differences: communication accuracy and expressive style. Baltimore 

(MD): The Johns Hopkins University Press, 1984. 

22. Costanzo M, Archer D. Interpreting the expressive behavior ofothers: the interpersonal perception 

task. J Nonverbal Behav. 1989;13(4):225-245.  

23. Simion F, Regolin L, Bulf H. A predisposition for biological motion in the newborn baby.Proc 

Natl Acad Sci U S A. 2008;105(2):809-813.  

24. De Schuymer L, De Groote I, Desoete A, Roeyers H. Gaze aversion during social interaction in 

preterminfants: A function of attention skills? Infant Behavior and Development. 2012;35:129-

139. 

25. McLeod S. Mary Ainsworth]. Available at: URL: https://www.simplypsychology. org/mary-

ainsworth.html [One screen] [Published 2008, updated 2016] [Accessed on 18.09.2017]. 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/22617651
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/22617651
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Lichtensteiger%20J%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18955908
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Loenneker%20T%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18955908
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Bucher%20K%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18955908
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Martin%20E%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18955908
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Klaver%20P%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=18955908
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18955908
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/18174333


125 

 
Структура и развитие на социалната когниция 

26. Wartner UG, Grossmann K, Fremmer-Bombik E, Suess G. Attachment patterns at age six in south 

Germany: Predictability from infancy and implications for preschool behavior. Child 

Development. 1994;65 (4):1014-1027. 

27. Тимова Е. Психологическо изследване при разстройство от аутистичния спектър. В: Ива-

нов И, Пилософ В. (ред.). Педиатрични аспекти на аутизма в светлината на медицината на 

доказателствата. Пловдив, Лакс бук, 2016, стр.152-163. 

28. Burnett S, Sebastian C, Cohen Kadosh K, Blakemore SJ. The social brain in adolescence: evidence 

from functional magnetic resonance imaging and behavioural studies. Neurosci Biobehav Rev. 

2011;35(8):1654-1664.  

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21036192
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/21036192


Абнормно нервно-психическо развитие. Още за аутизма 126 
 

 

ФУНКЦИОНАЛНИ МАГНИТНО-РЕЗОНАНСНИ 

ПРОУЧВАНИЯ И ТЕХНИТЕ ПАРАДИГМИ ПРИ АУТИЗЪМ 

Катерина Габерова 
 

Разстройството от аутистичния спектър (РАС) се характеризира с дефицит 

в социалната когниция и комуникативните способности и наличие на рестрик-

тивни и репетитивни интереси и поведение. Психологическите изследвания 

при пациентите с РАС установяват нарушения не само в „Теорията на ума“ и 

в процесите на социалната когниция, но и в моторната координация, обработ-

ката на сензорната информация, речевите и екзекутивните функции. Огромен 

принос за дефиниране на подлежащия невробиологичен субстрат има функци-

оналната магнитно-резонансна томография (фМРТ). От нейното изобретяване 

до момента тя е прилагана широко при пациенти с РАС, като са изследванията 

варират според възрастта, пола, интелекта и степента на социално функциони-

ране на пациентите, както и по отношение задачите и методите на анализ.  

Настоящият обзор цели представяне на основните изследвания с фМРТ 

при РАС като са представени парадигмите, получените резултати и направе-

ните въз основа на тях изводи. Така едновременно се постигат две цели: до-

пълва се информацията за патофизиологията при РАС и се навлиза по-дълбоко 

в необятния свят на неврофозиологията и фМРТ. 

Въведение във функционалната магнитно-резонансна томография 

(фМРТ, fMRI) 

фМРТ е неинвазивен метод за индиректно определяне на регионалното 

ниво на невронална активност и/или връзката между отделни зони от мозъч-

ната кора. В основата на фМРТ стои повишаването на метаболизма и енергий-

ните потребности на невроните при изпълнението на дадена функция, което е 

свързано с промяна на регионалното съотношение окси/дезоксихемоглобин в 

сравнение със състоянието на покой. Тази промяна води до възникване на 

т.нар. BOLD-сигнал (blood-oxygen-level-dependent), който може да бъде отче-

тен от МРТ. Всяко изследване с фМРТ се състои от серия от образи, проследя-

ващи промяната на BOLD-сигнала във времето. [1] 

фМРТ, свързана със задача (task-relatedfMRI) дава оценка на начина, по 

който мозъкът реагира на външни стимули. Редуването на стимули и покой 

води до високочестотни флуктуации на BOLD-сигнала в определени обеми 

(воксели) от мозъчната кора, което дава възможност за дефиниране на региона, 

отговорен за осъществяването на дадената функция. Стимулите, които са спе-

цифични, изследваните функции, както и подреждането им в строго опреде-

лени по брой и продължителност цикли (блокове) на активност и покой 
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образуват парадигмите на фМРТ. Резултатите винаги се сравняват с тези на 

правилно подбрана контролна група. [1] 

Установено е, че в състояние на покой се откриват нискочестотни флукту-

ации на BOLD-сигнала. Те се дължат на едновременно активиране на групи 

неврони в пространствено разделени корови зони, организирани във функцио-

нални невронални мрежи, които са активни и без наличието на външен стимул. 

Тези мрежи са обект на изследване на т.нар. фМРТ при покой (resting state 

fMRI). [1] 

Като всяка методика, и фМРТ има своите предимства и недостатъци. От 

една страна тя е неинвазивна, липсва лъчево натоварване, дава възможност за 

едновременно задоволителна пространствена (до 1 мм) и добра времева резо-

люция на образите (от около 100 msec). [1] 

От друга страна, изследването изисква значителна кооперативност от про-

банда – пълна неподвижност по време на цялото изследване и стриктно изпъл-

нение на поставената задача. Това води до следните ограничения:  

 възрастово ограничение – средната възраст на пробандите е 23.5 год. в. 

(минимум – 9 год. в., максимум – 38 год. в.) със сигнификантно домини-

ране на мъжкия пол 15:1[2];  

 достатъчно висок интелект – нормален или евентуално само лек дефицит 

(среден коефициент на интелигентност – 104% (55-139%), като повечето 

проучвания включат пробанди сIQ>70% [2];  

 налична рецептивна говорима и писмена реч за разбиране и изпълнение 

на парадигмите [2]. 

На практика това са големи деца или възрастни пациенти с т. нар. високо-

функциониращ РАС или синдром на Аспергер. Получените по този начин      

резултати са високоинформативни по отношение патофизиологията на дефи-

цитите при РАС, но не са директно репрезентативни за деца на малка възраст 

и за преобладаващия пул от аутисти с интелектуален и речеви дефицит [2,3]. 

Друг проблем, затрудняващ сравнение на резултатите от различните про-

учвания, е липсата на консенсус по отношение на методите на обработка на 

данните, както и наличието на разлики в обекта на проучването - воксел-бази-

ран анализ на целия мозък (wholebrain) или само на таргетни региони (regions 

of interest, ROIs)[2].  

фМРТ, свързана със задачи 

Настоящото подреждане е от по-прости и неспецифични парадигми към 

по-сложни и специфични за аутизъм задачи. 

фМРТ с моторни парадигми: Нарушенията в моторната функция при па-

циенти с РАС, макар и да не влизат в диагностичните критерии, се считат за 

важна абнормност и се откриват при около 80% от пациентите. Моторните на-

рушения не рядко проличават още преди дефицитите в останалите сфери и зася-

гат предимно времето за оформяне на доминантност за ръката, координацията и 
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сръчността [4]. Обзорът на литературата установява сравнително малък брой 

проучвания, концентрирани единствено върху моторната функция и използ-

ващи т.нар. „прости“ моторни парадигми (например активен блок – натискане 

на бутон или ритмично докосване палец-показалец, пасивен блок – покой). По-

широко приложение намират „сложните“ моторни парадигми, целящи активи-

ране не само на зони, отговорни за изпълнението на моторната задача, но и на 

зони, отговорни за активното внимание. 

Таблица 1. Проучвания на двигателната функция при РАС.  

(АБ - активен блок. ПБ - пасивен блок) 

Проучване Вид парадигма  

(стимул-покой) 

Резултати Извод 

Allen  

(2003) 

АБ - натискане на бутон 

всяка секунда в период 

от 30 секунди. ПБ – по-

кой за 30 секунди (проста 

моторна парадигма) 

 

АБ - натискане на бутон 

в отговор на визуални 

стимули. ПБ – пасивно 

гледане на визуални  

стимули (сложна  

моторна парадигма) 

По-голяма активация в  

церебелума при групата с 

РАС 

 

 

 

По-малка активация на  

церебелума при групата с 

РАС 

Дори при запазена 

структура на цере-

белума е налице  

нарушение на  

функциите, като  

филогенетично ста-

рите функции (напр. 

моторна) остават 

нормални, докато 

филогенетично но-

вите (напр. внима-

ние) се нарушават. 

Mostofski 

(2009) 

АБ - опозиционно  

докосване на пръсти на 

лява ръка, след това на 

дясна ръка. ПБ - покой 

При РАС има по-голяма ак-

тивация в контралатерал-

ната суплементарна 

моторна кора и по-малка на 

ипсилатерален преден  

церебелум. 

Дифузно намалена функци-

онална свързаност между 

регионите на моторната  

екзекутивна мрежа. 

Нарушено автома-

тизиране на после-

дователността на 

изпълнение на  

моторна задача, 

свързано с дефицит 

на интерневронните 

връзки.  

FlorisD 

(2016) 

АБ - докосване на палец-

показалец. ПБ – покой. 

 

фМРТ в покой 

При РАС има по-честа  

латерализация вдясно. 

 

Липсва разлика във  

функциите на невронал-

ните мрежи в покой 

Доминираща 

десностранна  

латерализация на 

моторните функции 

при РАС 

 

Визуални парадигми: Голяма част от пациентите с аутизъм показват нео-

бичайно поведение, свързано със зрението: отбягване на очен контакт, хипо- 

или хиперсензитивност към светлина, фиксация върху определени цветове или 

части от обекти, допълнителна визуална стимулация под формата на размах-

ване на пръсти или обекти пред лицето [2]. Парадигмите за оценка на зрител-

ната обработка на информацията могат да бъдат разделени в три основни 

групи: оценка на зрително-моторния контрол, визуалното търсене и зрителната 

обработка на обекти.  
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Проучванията при пациенти с аутизъм, оценяващи зрително-моторния 

контрол, изследват постуралия контрол и контрола на очните движения. Изпол-

зват се основно анти- и просакадни парадигми (Фиг. 1). Невробиологичният суб-

страт, отговорен за изпълнението на движенията се състои от кортикалните 

зрителни полета от V1 до V6 (sulcus calcarinus, престриарна, задна париетална, 

задна долнотемпоралнa и дорзомедиална префронтална кора), церебелума 

(връзка между сензорната обработка и моторното изпълнение); дорзолатерална 

префронтална и предна цингуларна кора (когнитивен контрол и внимание); 

стриатум и мозъчен ствол (инициация на очните движения) [2]. 

Таблица 2. Проучвания на зрително-моторния контрол при РАС. 

Проучване Парадигма Резултат - активност Извод 

Takarae 

(2007) 

Про- и антисакадна парадигма -

пробандът е концентриран върху 

фиксирана точка в центъра на 

екрана; на определени периоди 

от време в лявата или в дясната 

половина на зрителното поле се 

появява обект. При изпълнение 

на антисакадната част от зада-

чата пробандът трябва волево да 

отклони поглед в противопо-

ложна посока, а при просакад-

ната – в същата посока.  

РАС<контроли – била-

терално фронтално, за-

ден париетален кортекс 

и cerebellum; 

 

РАС>контроли – била-

терален дорзолатерален 

префронтален кортекс, 

преден и заден цингула-

рен кортекс, медиален 

таламус, n.caudatus, де-

сен n.dentatus. 

Дифузно намалена 

активация в оби-

чайните невро-

нални кръгове, 

отговорни за зри-

телно-моторния 

контрол и компен-

саторно усилена 

активация в 

префронтално-

стриато-таламо-

кортикалния път.  
 

 

Фигура 1. Активация на групово ниво при сакаден тест. При РАС има  

по-силна активация в дорзална префронтална кора (1) и по-ниска в 

очедвигателните полета: фронтално очедвигателно поле (2), допълнително 

очедвигателно поле (3), задна париетална кора (4) [8]. 
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Зрително-пространственото ориентиране при пациенти с РАС се смята 

за по-добро от съответните по интелектуално развитие контролни пациенти. 

Това може да се установи, напр. чрез тестове за вградени фигури, които са част 

от теста за интелигентност на Wechsler, или с тестове по Witkin) [2]. Проучва-

нията на зрително пространственото ориентиране използват парадигми, бази-

рани на тези тестове - изброяване на предварително зададени елементи (напр. 

триъгълници) или изброяване на всички съставни елементи на сложна фигура 

[9]. (Фиг. 2). фМРТ при РАС показва по-ниска активация префронтално и по-

висока активация окципитотемпорално, което е в полза на нарушената цялост 

на обработката на зрителна информация с превес на „локална“ обработка на 

зрителната информация и невъзможност за възприемане на образа като цяло 

съгласно гещалт-теорията [9,10]. 

                 
 
 

Фигура 2. Пример на парадигма за зрително-пространствено 

ориентиране. Посочените фигури се появяват в определен „псевдослучаен“ 

ред и се редуват с пасивен блок с централна фиксация. [10]. 

 

Таблица 3. Проучвания на зрително-пространственото ориентиране при 

РАС. (АБ - активен блок. ПБ - пасивен блок) 

Проучване Парадигма Резултат- активност Извод 

Spenser, 

2012 

Тест за вградена фи-

гура: АБ - вземане на 

решение дали посочена 

малка фигура е част от 

по-сложна фигура. ПБ - 

вземане на решение 

дали посочена малка 

фигура е същата като 

подчертана част от го-

ляма фигура. 

РАС <контроли –  

асоциативна  

окципитална кора. 

РАС>контроли –  

предната част на  

среден темпорален  

гирус, предната част 

на sulcus temporalis 

sup. и целия gyrus 

frontalis inf. 

Атипична зрителна  

обработка (намалена 

глобална обработка с 

увеличена локална та-

кава) и усилена актива-

ция във фронтални и 

темпорални региони 

като компенсаторен  

механизъм 

Bölte,  

2008 

АБ - изброяване на цве-

тове или структурни 

елементи в сложна фи-

гура. ПБ - централна 

фиксация 

РАС <контроли -V2v и 

VP (десен вентрален 

квадрант на престри-

арната кора и вентро-

постериорната 

зрителна кора)  

РАС - Латерализация 

на функциите вляво. 

Дисфункция на вторич-

ните ретинотопични  

региони, отговорни за 

ориентация, цветно 

зрение и движение. 

Прехвърляне на  

функции към други 

зрителни полета 

Активен блок Пасивен блок 
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Проучванията на зрителната обработка на обекти при аутизъм са значи-

телен брой при тях се използват различни по вид парадигми. Докладва се липса 

на сигнификантна разлика в мозъчната активация при обработка на предмети 

и значителна разлика при обработката на лица (неутрални или изразяващи раз-

лична емоция) [11]. 

 

Таблица 4. Проучвания на зрителната обработка на обекти при РАС.  

(АБ - активен блок. ПБ - пасивен блок) 

Проучване Парадигма Резултат - активност Извод 

Humphreys, 

2008 

Гледане на картини от 

4 категории – човешко 

лице, сграда, предмет 

от бита, матрица.  

 

Гледане на клипове от 

същите 4 категории.  

РАС<контроли– gyrus 

fusiformis и sulcus 

temporalissup. И при 

двете задачи липсва раз-

лика в sulcus colateralis 

при разпознаване на 

сграда, и в латерален 

окципитален кортекс – 

за предмет. 

По-ниска специали-

зация на зоните,  

отговорни за лицево 

разпознаване, при 

пациенти с  

аутизъм.  

DeRamus, 

2014 

АБ - разпознаване на 

обект. ПБ - централна 

фиксация 

 

АБ -определяне на  

позицията на предмет. 

ПБ – централна  

фиксация 

Липсва значима разлика 

между РАС и контроли 

при разпознаване на 

обект. 

При определяне на  

местоположение –

РАС>контроли за лява 

долна париетална кора с 

пик на gyrus angularis. 

Леко намалена функцио-

нална свързаност на зад-

нофронталната с 

окципитотемпоралната 

кора.  

Запазена функция 

при РАС за локали-

зация на обект, но с 

различна перцепту-

ална стратегия.  

Намалена глобална и 

увеличена локална 

обработка на  

зрително-пространс-

твената информация.  

 

Парадигми за оценка на рецептивна и експресивна реч: Нарушенията 

във вербалната комуникация са важен синдром при пациентите с РАС. Някои 

аспекти на речта, например прагматиката, са нарушени при всички пациенти, 

независимо от коефициента на интелигентност и нивото на социално функци-

ониране. Други аспекти, като фонология, синтаксис и семантика могат да бъ-

дат само леко нарушени или напълно запазени. Най-често докладваните 

неврофункционални нарушения по отношение на речта са: намалена активност 

в gyrus temporalis sup. двустранно, което се свързва с дисфункция в рецептив-

ната реч; намалена активност на vermis cerebelli, което често се асоциира с    

дислексия; намалена активация и функционална свързаност между заднолате-

ралните церебеларни региони (лобули VI-VIII) иконтралатералната фронтална 

кора, свързано предимно с висша обработка на речта - напр. семантична. Друга 

значима находка е установяването на промяна на латерализацията на речевите 
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функции с намалена активност на зоните на Wernicke и Broca и увеличена ак-

тивност на зони в дясната хемисфера, което подкрепя теорията за реорганиза-

ция на речевите функции при пациенти с аутизъм извън обичайните за това 

зони [2]. 

 

Таблица 5. Проучвания на речта при РАС.  

(АБ - активен блок, ПБ - пасивен блок) 

Проучване Парадигма Резултат - активност  Извод 

Gaffrey,  

2007 

Семантична  

категоризация:  

АБ - натискане на бу-

тон за категоризиране 

на дума (3 категории – 

предмет, цвят, чувс-

тво). ПБ – натискане на 

бутон при визуализи-

ране на предварително 

зададена буква в безс-

мислена поредица от 

букви. 

РАС <контроли - ляв 

долен фронтален гирус 

(поле 44 и 45 по  

Бродман). 

РАС> контроли – по-

лета 46 и 47 във  

фронталната кора и на 

екстрастриарна  

зрителна кора  

(поле 18 и 19).  

По-голяма активация в 

дясна хемисфера при 

РАС. 

Атипична семан-

тична обработка с 

увеличена активация 

на зрителната кора. 

Латерализация на  

речевата функция в 

дясната вместо в  

лявата хемисфера. 

Gervais,  

2004 

АБ – слушане на чо-

вешки глас (думи или 

само звуци). ПБ –  

слушане на шумове от 

околната среда 

Липса на активация в 

sulcus temporalis sup. 

двустранно при РАС. 

Нарушена корти-

кална обработка на 

социално значима 

звукова информация. 

Just,  

2004 

АБ - Разпознаване на 

части от изречение 

(подлог или допълне-

ние) в блокове от 5  

изречения. Редуват се с 

ПБ - централна  

фиксация.  

Увеличена активност в 

зоната на Wernicke и на-

малена активност в зо-

ната на Broca при РАС.  

Намалена  

функционална  

свързаност между  

зоните. 

Нарушена синтак-

тична обработка на 

речта при РАС в  

резултат на  

дисфункция на  

типичните зони,  

отговорни за обра-

ботката на речта и 

ниска свързаност 

между тях.  

 

Парадигми за оценка на екзекутивните функции: Дефицитът в екзеку-

тивните функции при пациенти с РАС се дължи на нарушения в редица когни-

тивни процеси като контрол на вниманието, когнитивна инхибиция, 

инхибиторен контрол, работна памет и когнитивна флексибилност. Осъщест-

вяването на тези функции е в резултат на действието на отделни невронални 

мрежи, поради което по-голямата част от проучванията с фМРТ са концентри-

рани върху оценка на функционалната връзка между определени мозъчни ре-

гиони [2]. 
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Таблица 6. Проучвания на екзекутивни функции на пациенти с РАС.  

(АБ - активен блок. ПБ - пасивен блок) 

Проучване Парадигма Резултат - активност  Извод 

Just,  

2007 

„Кулата на Лондон“ 

(Фиг. 3) - оценява пла-

ниране. Блок-дизайн с 

„проста“ част (70% от 

фигурите изискват 1 

ход) и „сложна“ част 

(70% от фигурите изис-

кват 3 хода. 

РАС и контроли - активация 

на едни и същи зони (пре-

димно фронто-парително), 

но с количествени разлики. 

При РАС- по-ниска синхро-

низация между фронталните 

и париеталните зони,  

интра- и интерхемисферно. 

Налице е ниска 

синхронизация 

(дисконекция) в 

зоните, отго-

ворни за екзеку-

тивни функции, 

дори при РАС с 

висок интелект 

Koshino,  

2005 

Запомняне на букви – 

оценява работната па-

мет. АБ - натискане на 

бутон при виждане на 

предварително зада-

дена буква. ПБ –  

централна фиксация.  

РАС – по-малка активация в 

левите дорзолатерален 

префронтален кортекс, gyrus 

frontalis inf. и задна част на 

sulcus precentralis. Слаба 

синхронизация между тези 

зони. По-силна активация 

темпорално и в екстрастри-

атния кортекс.  

Латерализация и 

на екзекутив-

ните функции в 

дясната  

хемисфера и 

задномозъчно. 

Ниска функцио-

нална свърза-

ност между 

регионите.  

Lee,  

2009 

„Натискай-не натис-

кай“ - оценява инхиби-

торния контрол. АБ - 

натискане на бутон при 

виждане на каквато и 

да е буква. ПБ – натис-

кане на бутон при виж-

дане на всяка буква, 

освен предварително 

подадената в началото 

на блока).  

При РАС с нарастване на 

възрастта намалява функци-

оналната свързаност между 

десен gyrus frontalis inf. и  

десен nucleus caudatus. 

Атипичен модел 

на развитие на 

връзки в мозъч-

ната кора – в 

частност при 

развитието на 

системите на 

инхибиторен 

контрол.  

 

 

 

Фигура 3. Пример за парадигма, оценяваща екзекутивните функции: 

„Кулата на Лондон“ – сложен пример с построяване на фигура с 3 хода [15]. 
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Социални парадигми: Повечето проучвания сфМРТ в социалната сфера 

са насочени към изследване на социалната когниция - процесите на обработка 

на емоционални и социални задачи и информация. Установяваните отклонения 

са хипоактивация и нарушена функционална връзка между зони от т.нар. „со-

циален мозък“, включващ медиалния префронтален кортекс (обработка на 

иформация, свързана с разбиране на намеренията на околните), темпоропари-

еталната връзка (също ментализиране, т.е. „мислене за мисленето“), задната 

част на sulcus temporalis sup.(възприемане на биологично движение), sulcus 

frontalis inf. (емоционална преценка), интерпариетален сулкус (пространствено 

внимание в социален контекс), амигдала (емоции), gyrus fusiformis (възприе-

мане на лице), предна инсуларна кора (социална експресия) [2]. 

 

Таблица 7. Проучвания на социалната когниция при РАС. 

(АБ - активен блок. ПБ - пасивен блок) 

Проучване Парадигма Резултат при РАС,  

сравнен с контроли 

Извод 

Corbett, 

2009 

Идентифицираненалице и 

сравнениенаемоции – 

4 блока от двойки стимули -  

емоционален лицеизраз, 

неутрални лица; обекти; 

предмети (Фиг. 4)  

При задачата с 

разпознаване на 

емоция - по-слаба 

актвация в амигдала; 

при задачата със 

сравняване на лица - 

по-слаба активция в 

gyrusfusiformis. 

 

 

Нарушена 

система за лицева 

обработка и за 

емоционална 

идентификация. 

Kana,  

2015 

Теория на ума - анимация с 

3 типа интеракции между 

2 прости фигури - свързани 

интеракции, целево 

движение, случайно 

движение. След всяка 

анимация - избор с натискане 

на бутон между 4 възможни 

състояния, описващи 

интеракцията.  

При свързани 

интеракции и целево 

движение в сравнение 

със случайно 

движение - по-ниска 

активация в инсула, 

gyrus precentralis, 

gyrus angularis, лобул 

4 в церебелум, 

precuneus (вляво); 

десен таламус. Ниска 

функционална 

свързаност между 

фронтална и 

париетална кораи 

между 

фронтолатерална, 

фронтомедиална и 

церебеларна кора. 

 

 

Нарушена 

функция на 

традиционни и 

нетрадиционни 

(церебелум) 

мозъчни региони, 

ангажирани в 

теорията на ума, 

водещо до 

нарушена 

социална 

когниция. 
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Проучване Парадигма Резултат при РАС,  

сравнен с контроли 

Извод 

Dapretto, 

2006 

Емоционална перцепция и 

изследване на мрежата от 

огледални неврони (MNS): 

АБ- наблюдение на лице, 

изразяващо различна емоция 

(неутрално, гняв, страх, 

щастие, тъга) или имитация 

на съответната наблюдавана 

емоция. ПБ – наблюдение на 

черен екран. 

И при двете задачи 

(наблюдение и 

имитация) – по-ниска 

активност двустранно 

в gyrus frontalis inf. 

При имитация – 

намалена активност в 

параамигдалните 

региони, вентрален 

стриатум и таламус. 

Вместо това – 

увеличена активност 

в асоциативните 

зрителни полета. 

Дефектна 

функция на 

огледалната 

невронална 

система при 

обработка на 

емоционални 

лицеви стимули. 

Развитие на 

алтернативни 

пътища. 

Redcay, 

2013 

Споделено внимание - 

„Открий фигурата“ с 3 блока: 

в един от четирите ъгъла на 

екрана за кратко се появява 

фигура, видима само за 

единия участник в 

експеримента. АБ - 

Пробандът насочва 

изследователя (или 

обратното) , подсказвайки 

къде е фигурата. Задачата е 

изпълнена, само когато и 

двамата участници посочат 

едно и също място на поява 

на фигурата. ПБ - пробандът 

изпълнява сам задачата (сам 

вижда и определя мястото на 

фигурата).  

Ниска активация в ляв 

sulcus temporalis sup. 

и дорзомедиална 

префронтална кора 

при двете задачи за 

споделено внимание –

отговор и инициация 

на споделено 

внимание.  

Нарушена 

невронална 

организация и 

специализация в 

системата за 

споделено 

внимание.  

Dichter, 

2012 

Системата за награди - 

игрова задача с получаване на 

2 вида награди – символ на 

пари или неутрално лице, и 2 

изследвани момента – 

очакване на награда и 

получаването ѝ (събитийно-

свързан модел). 

При очакване на 

парична награда – 

ниска активност на 

nucleus accumbens.  

При получаване на 

парична награда – 

хиперактивация в ляв 

преден gyrus cinguli.  

При очакване на 

награда с лице – 

хиперактивация в 

амигдала двустранно.  

При получаване на 

награда с лице – 

хиперактивация в 

билатерален 

инсуларен кортекс.  

Нарушено 

функциониране 

на невроналните 

кръгове, свързани 

с очакване и 

получаване на 

награда и 

удоволствие.  

Фаворизиране на 

„несоциални“ 

награди.  
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Фигура 4. Примери за социални парадигми – сравнение на лица, предмети, 

обекти и емоции [19] и части от анимация на интеракции между прости 

фигури [20]. 

 

фМРТ без парадигми 

фМРТ в покой: Това е метод за оценка на функционалната организация 

на мозъка чрез детекция на спонтанни нискочестотни BOLD-сигнали, възник-

ващи в състояние на покой с отворени или затворени очи, без да се извършва 

някаква дейност. На пробанда се поставя единствено задача да се отпусне и да 

не мисли за нищо. В това състояние е налице постоянно ниво на невронална 

активност под формата на нискочестотни флуктуации на BOLD-сигнала. Тези 

флуктуации не са случайни, а възникват едновременно или в кратка последо-

вателност в определени мозъчни региони и определят функционална връзка 

между тези региони. По този начин са идентифицирани невроналните мрежи 

при покой (RSN). Това са пространствено разделени участъци с едновременно 

повишаване на BOLD-сигнала. Счита се, че тяхната роля е свързана с „подго-

товката“ на мозъка за действие, т.е. те са „превключвател“ между спокойно и 

активна състояние. Активността на тези мрежи се повишава при покой и нама-

лява при извършване на действие [1,24] (Фиг. 5).  
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Фигура 5. Невронални мрежи при покой (RSN): A – Мрежа на „режим  

по подразбиране (default mode network, DMN); B – Соматомоторна;  

C – Зрителна; D – Речева; E – Дорзална мрежа на вниманието; F – Вентрална 

мрежа на вниманието; G – Фронтопариетална контролираща мрежа [24]. 

 

Обект на особен интерес при изследване на РАС представлява мрежата 

„режим по подразбиране“ (DMN). Действието ѝ се свързва с редица висши 

корови функции като събиране на автобиографична информация и оценка на 

собствените емоции; участие в теорията на ума, социалната категоризация и 

социалната оценка; паметови способности; въображение. DMN включва: ме-

диален префронтален кортекс, задната част на gyrus cinguli, прекунеус, gyrus 

angularis, региони от темпоралната кора [24]. Някои от тези региони участват 

в невронните мрежи на теорията на ума и в редица проучвания се описва на-

малената им активация при социално-свързани задачи. В състояние на покой 

се установява намалена функционална връзка между регионите на DMNгло-

бално или с предно-заден градиент. Най-често е нарушена връзката на медиал-

ния префронтален кортекс с останалите области както интрахемисфериално, 

така и между двете хемисфери [25]. Ниска функционална свързаност се  

установява не само в DMN, но и между редица други корови структури 

[26,27,28,29]. 
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Таблица 8. Проучвания, установяващи ниско ниво на функционална 

свързаност между различни мозъчни региони от мрежа на „режим по 

подразбиране“ (default mode network, DMN) при РАС. 

Проучване Резултат Ефект 

Ebisch,  

2010 

Между предна и задна част на 

инсулата 

Намалено осъзнаване на 

собствената личност 

von dem 

Hagen,  

2013 

Между инсула и амигдала Дефицит в интеграцията на 

информацията по отношение на 

емоции и внимание  

Alaerts,  

2014 

Между зони в sulcus temporalis sup. Дефицит в разпознаването на 

емоция 

Verly,  

2014 

Между десни церебеларни региони 

и леви супратенториални речеви 

зони (на Broca и дорзолатерален 

префронтален кортекс) 

Дефицит в обработката на речта 

 

Освен данни за ниска свързаност в различни невронални мрежи, редица 

автори установяват данни и за повишена свързаност между региони, участ-

ващи в други невронални мрежи – предимно между субкортикални структури 

и кортикални региони [30,31,32,33]. 

Таблица 9. Проучвания, установяващи повишена функционална връзка 

между мозъчни области от мрежа на „режим по подразбиране“ (default 

mode network, DMN) при РАС. 

Проучване Резултат Ефект 

DiMartino, 

2011 

Между стриатум и инсула 

двустранно, както и между 

стриатум и понс 

Забавени матурационни процеси, 

засягащи и филогенетично стари 

структури, вкл. в мозъчния ствол. 

Корелация с тежестта на 

рестриктивното поведение. 

Chien,  

2015 

Между дясна 

темпоропариетална връзка и 

десен вентрален 

окципитотемпорален кортекс 

Нарушено развитие на мозъчната 

архитектоника. Корелация с тежестта 

на дефицита в социалното поведение.  

Keown, 

2013 

В задномозъчни региони, 

предимно зрителна кора 

Доминираща функция на зрителната 

обработка на информацията  

Cerliani, 

2015 

Между субкортикални 

структури (таламус и 

базални ганглии) и първични 

сензорни полета 

Атипична обработка на сензорната 

информация с нарушено филтриране на 

незначителни сензорни стимули, което 

обяснява хиперсензитивността при 

РАС.  

 

фМРТ в сън: РАС е нарушение в развитието в кърмаческа и ранна детска 

възраст, поради което резултатите от изследване на възрастни пациенти не са 

достатъчни за разкриване на патогенезата. Провеждането на фМРТ по време 
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на сън е ценен метод за определяне на функционалните нарушения в първите 

години след раждането. Въпреки, че BOLD-сигналът е различен по време на 

сън, редица проучвания установяват сходство между получените резултати със 

същите парадигми при будност [34,35,36]. Понеже методиката все още не е 

широко разпространена и са налице малко данни за мозъчната функция при 

типично развиващите се деца значението на получените резултати е все още 

несигурно. 

Таблица 10. Проучвания с фМРТ в сън с подаване на външни стимули.  

Проучване 

Данни при  

възрастни с РАС 

(в будност) 

Данни при деца  

със симптоми на РАС 

(в сън) 

Данни при типично 

развиващи се деца  

(в сън) – контр. група 

Redcay, 

2008 

Eyler,  

2012 

Латерализация на 

експресивната и 

рецептивна реч 

вдясно 

Латерализация на 

рецептивна реч вдясно  

Латерализация на 

рецептивна реч в ляво 

Pierce,  

2012 

Хипоактивация на 

sulcus temporalis 

sup. при различни 

социални задачи  

Хипоактивация на 

sulcus temporalis sup. 

при социални стимули 

(парадигма социална 

реч – звуци от 

околната среда) 

Нормална активация 

на sulcus temporalis 

sup. при социални 

стимули (парадигма 

социална реч – звуци 

от околната среда) 

 

С цел доказване на нарушения във формиране на невронните мрежи в 

ранна детска възраст (преди 2 год. в.) в момента се провежда проучване, чиито 

предварителни резултати показват намалена функционална връзка в DMN в 

сън при деца с РАС в сравнение с типично развиващи се деца (37). 

 

Заключение: В последните 20 години фМРТ се утвърждава в световната 

практика като един от най-добрите методи за оценка на функционални мо-

зъчни нарушения, особено в сферата на невропсихиатричната патология и в 

частност - при РАС, където само в редки случаи се доказват мозъчно-струк-

турни нарушения. Благодарение на използването на множество умело конст-

руирани парадигми са дефинирани зоните на дисфункция, които обясняват 

нарушенията в обработката на сензорна информация, в речта, социалното по-

ведение и в други психологически функции. С откриването на функционалните 

невронни мрежи все по-често се изтъква тезата, че РАС се дължи на глобална 

дисфункция на връзките между невроните, а не локални лезии. Редица серийни 

фМРТ проучвания са насочени към определяне на ефекта на различните интер-

венционални програми и медикаменти върху „дефектните“ функционални сис-

теми. Навлизането в експерименталната практика на фМРТ по време на сън 

дава надежди за установяване на момента на възникване на нарушенията и оп-

ределяне на рисковите деца още в ранна възраст, особено при проследяване на 

сиблинги на деца с РАС.  
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ПРОУЧВАНИЯ ВЪРХУ ГЕННАТА ЕКСПРЕСИЯ ПРИ 

РАЗСТРОЙСТВА ОТ АУТИСТИЧНИЯ СПЕКТЪР 

Христо Иванов, Вили Стоянова, Тихомир Въчев, Николай Попов, 

Ралица Йорданова, Илияна Пачева, Иван Иванов 

Въведение 

Редица сложни невроразвитийни разстройства, които се срещат в ранна 

детска възраст, се обединяват под общото название разстройства от аутистич-

ния спектър (РАС). Те се характеризират с увреждане в областите на развитие, 

социални взаимодействия и комуникации, и с наличие на стереотипно поведе-

ние, интереси и дейности. Тези симптоми са налице в ранните етапи на разви-

тието и ограничават или нарушават нормалното функциониране на индивида 

(1). Степента и качеството на симптомите, както и начина на изява могат да 

варират значително и нарушенията могат да бъдат изразени по различен начин. 

Поради тези особености Американската психиатрична асоциация (АПА) е въз-

приела термина „спектър“. 

В момента диагнозата РАС се поставя единствено чрез оценка на поведе-

нието и фенотипа. Идентифицирани са стотици различни гени асоциирани с 

РАС, но всяка една от намерените мутации представлява много малка част от 

случаите. Поради това за по-голямата част от пациентите с РАС генетична ди-

агноза все още не е възможна. Установените асоциирани със заболяването гени 

имат широк и разнообразен обхват от биологични функции. Поради разнооб-

разието в генетиката на РАС, предоставената информация от транскриптом-

ните данни за генната функция е от съществено значение за по-нататъшно 

изясняване на този спектър от заболявания. Транскриптомните изследвания са 

изключително полезни при сравняване на групи от индивиди с РАС с конт-

ролни групи, за да се определи кой ген (или група гени) са променени (дисре-

гулирани) в групата на РАС. Тези изследвания са ключовата връзка между 

измерването на протеиновото ниво и анализа на генетичната информация.  

Проучвания върху генната експресия 

Поначало транскриптомът (всички кодиращи и иРНК транскрипти) е по-

вариабилен от генома. Смятало се е, че е необходим голям брой проби при ин-

дивиди с РАС и здрави контроли за откриване на съществени разлики в генната 

експресия. Същевременно наличието на общи основни фенотипни характерис-

тики за всички случаи на РАС позволява допускане на наличието на общи дис-

регулирани биологични пътища при РАС, въпреки голямата генетичната 

хетерогенност (2).  
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Издигната е хипотезата, че различни генетични вариации (секвенциони 

или структурни) или епигенетични модификации, всяка от които се среща 

рядко сред случаите на РАС, може да наруши функцията на основна група от 

гени, което от своя страна е достатъчно да предизвика РАС. Подобно функци-

онално нарушение може да настъпи и в иРНК (транскрипционна регулация), 

както и на ниво протеин (2). Все още няма широки геномни функционални ана-

лизи при протеините, но методите за анализ на транскриптома са леснодос-

тъпни и добре развити. Чрез транскриптомен анализ може да установи промяна 

в генната експресия настъпила както поради генетични причини, така и след 

епигенетични модификации вследствие на взаимодействието с фактори на сре-

дата. Понастоящем са известни транскриптомни изследвания, извършвани в 

няколко различни тъкани: мозъчна тъкан от починали пациенти, периферна 

кръв, лимфобластни клетъчни линии, стомашно-чревна тъкан, стволови на-

зални олфакторни клетки от възрастни индивиди и космени фоликули от гла-

вата (таблица 1). 

Таблица 1. Транскриптомни проучвания при РАС след 2011 година 

Вид тъкан Проучване 
Изследвани групи Брой дисрегу-

лирани гени РАС Контроли 

Мозъчна 

тъкан 

S.J.James et al.(2014) 13 13 7 

A.Anitha et al. (2012) 9 8 36 

M.Chow et al.(2012) 15 18 200 

M.R.Ginsberg et al.(2012) 9 9 70 

G.Chana et al.(2015) 27 30 3 

A.Khan et al.(2014) 10 11 12 

I.Voineagu et al. (2011) 19 17 444 

A.Zhubi et al. (2014) 10 10 4 

Периферна 

кръв 

Х.Иванов и сътр. (2015) 30 30 23 

S.V.Kong et al. (2013) 20 + *20 18 145 

Y.Kuwano et al.(2011) 21 21 19 

Segura et al. (2015) **21 10 3 

Периферни 

мононуклеарни клетки 
Glatt et al. (2012) 60 68 154 

Лимфобластни 

клетъчни линии 

W.H.Chien et al. (2013) 16 16 202 

Z.Talebizadeh et al.(2014) 5 5 57 

Тъкан от илиума и 

дебелото черво 
B.L.Williams et al. (2011) ***15 ****7 6 

Тъкан от терминалния 

илeум до ректума 
S.J1.Walker et al.(2013) ***25 

*****8 

******5 

*******15 

178 

Назални олфакторни 

стволови клетки 
F.Féron et al.(2016) 11 11 156 

Космени фоликули M.Maekawa et al.(2015) 18 24 1 

*незасегнати от РАС сибса; ** възрастни с РАС; *** РАС и гастроинтестинално заболя-

ване; **** само с гастроинтестинално заболяване; ***** без РАС с болест на Крон; 

****** без РАС с язвен колит; ******* без РАС и без гастроинтестинално заболяване. 
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Изследване на мозъчна тъкан от починали пациенти. Няколко изслед-

вания са направени с проби от различни части на мозъка, като бройката на из-

следваните пациенти е относително малка (3,4,5). Това се дължи на факта, че 

при изследването на експресионни промени при невро-психиатричните забо-

лявания едно от най-големите предизвикателства е събирането на проби от мо-

зъчна тъкан, тъй като не е възможно те да се извършват in vivo. Изследванията 

за генна експресия в мозъка се осъществяват само ретроспективно от мозъчна 

тъкан на починали пациенти. Това ограничава достъпа до висококачествени, 

добре фенотипизирани проби. 

S.J.James и сътр. (2014) изследват материал от малкомозъчна кора 

(cerebellum) от 13 индивида с РАС и 13 незасегнати контроли. Доказва се, че 

повишеният 5-hmC в промотора на EN-2 е свързан със значително понижение 

на MeCP2 и хистон H3K27me3, които се предполага, че затрудняват хиперме-

тилирането на 5-mC. Възможно е тези епигенетични промени да улесняват 

свързването на енхансери и да стимулират устойчиво повишаване на експре-

сията на EN-2. Перинаталната EN-2 регулация е от съществено значение за 

нормалната диференциация на клетките на Purkinje и церебералната структура. 

В този контекст персистиращата постнатална свръхекспресия на EN-2 предпо-

лага, че затварянето на този програмиран прозорец в развитието може да е про-

пуснат при някои индивиди с РАС поради епигенетични аномалии. 

А.Zhubi et al. (2013) също изследват замразена церебеларна кора от 10 ин-

дивида с РАС и 10 контроли. Установява се значително увеличение на експре-

сията на TET1 и обогатяване в нивото на 5-hmC, но не и 5-mC, при 

промоторите на GAD1 и RELN при пробите от индивиди с РАС, сравнени с 

контролите. Тези данни са в съответствие с хипотезата, че повишаване на  

5-hmC (по отношение на 5-mC) при специфични генни домени засилва свърз-

ването на MeCP2 с 5-hmC и намалява експресията на съответните таргетни 

гени в церебелума на пациенти с РАС. 

А.Anitha и сътр. (2012) изследват в мозъчни проби на починали пациенти 

гени, свързани с митохондриалната дисфункция от гирус цингули, моторната 

кора и таламуса. Установяват няколко гена с променена експресия и в трите 

региона при пробите от РАС, сравнени с контролите - MTX2, NEFL и 

SLC25A27. С намалена експресия в поне два мозъчни региона при индивидите 

с РАС са DNAJC19, DNM1L, LRPPRC, SLC25A12, SLC25A14, SLC25A24 и 

TOMM20. Дисрегулацията на тези гени може да доведе до дефект в митохон-

дриалната функция, включително и на енергийния метаболизъм, като по този 

начин участва в етиопатогенезата на РАС. 

M.L.Chow и сътр. (2012) изследват нивата на иРНК и промени в броя на 

копията (CNVs) в проби от индивиди с РАС и контроли. Резултатите им показ-

ват, че CNV и възрастово-зависими промени в генната експресия при РАС може 

да отразяват патологични процеси в развиващата се префронтална кора, в срав-

нение с възрастните. Така се обосновава хипотезата, че генната дисрегулация в 

развиващия се мозък води до патологично регионално моделиране, излишък на 
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префронтални неврони, кортикален свръхрастеж и невронна дисфункция при 

РАС. 

M.R. Ginsberg и сътр. (2012) установяват промяна в експресията на гени 

свързани с митохондриалната функция и протеиновия синтез.  

G.Chana и сътр. (2015) изследват експресията на mGluR5 в мозъчна тъкан, 

при което се установява понижена експресия на mGluR5. Това представлява 

ключов патофизиологичен отличителен белег при РАС, свързан с активира-

нето и регулацията на микроглията по време на развитието. Смята се, че мик-

роглията играе ключова роля при синаптичното кастрене по време на 

развитието. 

A.Khan и сътр. (2014) изследват експресията на няколко гена, зависими от 

тироидния хормон (ТН). Данните им предполагат нарушение в хомеостазата 

на TH в специфични региони на мозъка при индивидите с РАС.  

Лимфобластни клетъчни линии. При обсъждането на обективен мате-

риал за изследване на експресионен профил трябва да се споменат и лимфоб-

ластните клетъчни линии. Известни са няколко изследвания на експресионния 

профил при аутистично болни (13,14). Използването на лимфобластни кле-

тъчни линии при анализ на генната експресия са свързани с някои ограничения, 

тъй като клетъчните линии не са точно отражение на заболяването. 

W.H. Chien и сътр. (2013) установяват значително повишение на генния 

транскрипт на FOXP1 при пациенти с РАС. Може да се предположи, че повише-

ната експресия на FOXP1 ген участва в етиопатогенезата на това разстройство. 

Z. Talebizadeh и сътр. (2014) идентифицират 57 гени, показващи диферен-

циална експресия на екзонно ниво, което предполага потенциални промени в 

алтернативния сплайсинг при РАС в сравнение с контролите.  

Изследвания на генната експресия в периферна кръв. В последните го-

дини се съобщава за изследвания на експресионния профил на протеин-коди-

ращите гени в периферна кръв от пациенти с РАС с обещаващи резултати 

(15,16). Като биологичен материал кръвта е най-лесно достъпна и най-често 

използвана в биомедицинските проучвания. Материалът може да се взима мно-

гократно, в различни стадии на дадено заболяване, с минимален дискомфорт и 

риск от странични ефекти при пациента. 

При изследване на кръвни проби от 20 деца с РАС и техните незасегнати 

сисбси S.W.Kong и сътр. (2013) идентифицират 168 гена с променена експре-

сия. Два от тях (CTNNB1 и XPO1) са описани и при други проучвания при 

пациенти с РАС  

Други автори - Y.Kuwano и сътр. (2011), също при изследване на пери-

ферна кръв при 21 деца с РАС и съответните по пол и възраст контроли описват 

19 гени със значима промяна в експресията. Тези гени участват предимно в 

клетъчната морфология, клетъчното организиране, развитието и функциони-

рането на нервната система.  

В наше проучване при изследване на 30 деца с РАС и 30 здрави контроли 

се установи наличието на 23 гена с променена експресия (19). Диференциално 
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експресираните гени участват в процеси свързани със сигнализацията, имун-

ната система и метаболитни процеси. 

Гастроинтестинална тъкан. Стомашно-чревните симптоми са чести при 

децата с РАС в сравнение с нормално развиващите се деца. Основните дефицити 

при индивидите с РАС са социални и когнитивни, но много от засегнатите имат 

и засягане на гастроинтестиналния тракт. B.L.Williams и сътр. (2011) изследват 

нивата на транскрипти за дизахаридазни и хексозни транспортери при деца с 

РАС и гастроинтестинално заболяване и при деца с гастроинтестинална патоло-

гия без РАС. Установяват понижени нива на транскриптите и микробиална дис-

биоза в мукоепитела при децата с РАС. Допускат, че дисбиозата е свързана с 

нарушение на експресията на иРНК за дизахаридазни и хексозни транспортери. 

Въз основа на тези констатации приемат, че намалените дизахаридазни и хек-

созни транспортери променят въглехидратното ниво в илеума и цекума, което 

води до доставянето на допълнителни растежни субстрати за бактериите. 

S.J.Walker et al. (2013) сравняват при деца с РАС и гастроинтестинално 

заболяване генната експресия с тази при три контролни групи без РАС: с бо-

лест на Крон, язвен колит и без заболяване на храносмилателната система. 

Установява се, че генната експресия в случаите с РАС се различава от тази 

при децата от групата без гастроентерологично заболяване. Същевременно 

диференциално експресираните гени при РАС с гастроинтестинално заболя-

ване се различават от тези при деца без РАС с или без гастроинтестинално 

заболяване. 

Назални олфакторни стволови клетки. F.Féron и сътр. (2016) изследват 

назални олфакторни стволови клетки от 11 възрастни с РАС (9 с тежка форма 

и двама с лека форма) и 11 съответни контроли по пол и възраст. Авторите 

установяват 159 диференциално експресирани гена в поне един от пациентите, 

като MOCOS (ген, кодиращ ензим, участващ в метаболизма на пурина) е про-

менен в 8 от 11 от индивидите с РАС (22). 

Космени фоликули. М.Maekawa и сътр. (2015) изследват генната експре-

сия в космени фоликули от коса при пациенти с РАС и съответна контролна 

група. При индивидите с РАС експресията на CNTNAP2 е намалена в сравне-

ние с тази при контролите (23). 

Анализ на биологичните пътищата, обогатени с  

диференциално- експресираните гени 

Взаимодействието на гените едни с други осигурява осъществяването на 

специфични биологични функции. Чрез биоинформационен анализ могат да се 

идентифицират метаболитни и сигнални пътища, свързани с определена генна 

експресия в контекста на целия геном. Тези пътища участват в структурира-

нето на клетката, апоптозата и протичането на редица развитийни, метабо-

литни, регулаторни и имунологични процеси на клетъчно ниво, както и в 

междуклетъчната сигнализация и синаптично предаване. 
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Получените резултати за пациенти с РАС показват:  

1) изключителната хетерогенност в генетичната етиопатогенеза;  

2) наличието на мултигенен модел;  

3) съществуването на връзка на имунната система с РАС;  

4) участието на гени, имащи отношение към регулацията на междуклетъч-

ната сигнализация;  

5) значението на дисрегулацията на основни клетъчни процеси за развитие 

на РАС.  

 

В рамките на изясняване на етиопатогеназата на РАС внимание заслужават 

няколко биологични пътища, имащи отношение към развитието на нервната 

система и които са били обект на проучване при пациенти с РАС в няколко 

разработки. 

Калциев сигнален път. Според неотдавна проведени изследвания, поя-

вата на функционални мутации в гените, кодиращи волтаж зависимите Ca2+ 

канали може да се свърже с развитие на РАС (24,25,26). 

Волтаж-зависимите калциеви канали регулират в невроните (чрез транск-

рипция), множество кортикални възбудни синапси (27). Променената калциева 

сигнализация може да доведе до нарушение на синаптогенезата. Последната е 

възможен важен фактор за развитието на РАС (28, 29). Дефекти в калциевата 

сигнализация е възможно да водят и до дисбаланс между възбуда и инхибиране 

в невронните вериги.  

В дендритите и клетъчните тела на зрелите неврони CaV1.2 каналите регу-

лират невроналната възбудимост и активирането на различни калциеви (Са2+) 

регулационни сигнални каскади. Същевременно CaV1.2 каналите имат осо-

бено значение в активирането на транскрипционни фактори с ключова роля в 

стимулирането на невронното оцеляване и дендритните разклонения (30). 
Значението на променената Ca2+ сигнализация в патогенезата на аутизма 

се разглежда в няколко проучвания (25,31). Установява се, че мутация в 
CACNA1C гена (кодиращ L-тип волтаж зависимите Ca2+ канали - Cav1.2), во-
деща до функционална промяна, лежи в основата на Синдрома на Timothy. 
Последният се характеризира с наличие на ципести пръсти, вродени сърдечни 
аномалии, развитие на аритмии и поведение, характерно за РАС (25). Непъл-
ната форма на X-свързаната вродена стационарна нощна слепота възниква по-
ради мутации в L-тип волтаж зависимите Ca2+ канали - Cav1.4 (CACNA1F). 
При мутации водещи до промени с „придобиване на функция“ се наблюдава 
умствено изоставане и аутизъм с или без епилепсия. Интересно е, че при мута-
ции, водещи до загуба на функция, подобна патология не се наблюдава (31). 
Може да се приеме, че появата на мутации, свързани с придобиване на функ-
ция, възпрепятства инактивирането на волтаж зависимите Ca2+ канали и, съот-
ветно, до прекомерно навлизане в клетката на Ca2+. В потвърждение на тази 
хипотеза са установените мутации при пациенти с РАС, които водят до пови-
шаване на нивото на вътреклетъчния Ca2+ поради увеличаване на навлизането 
или чрез потискане механизмите на обратна връзка (32). Също така L.Palmieri 
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и сътр. (2010) съобщават за наличието на повишени нива на вътреклетъчен кал-
ций в неокортикална мозъчна тъкан при шест починали пациента с аутизъм в 
сравнение с контроли (33). 

Съществуват и доказателства, че Ca2+ сигнализация влияе директно и ин-
директно върху МАРК сигналните пътища (34). 

MAPK сигнален път. Сигналният път RAS/MAPK (mitogen-activated 
protein kinase) е медиатор в предаването на сигнали от повърхностните кле-
тъчни рецептори към цитоплазмените и ядрените им таргети. Групи молекулни 
адаптери се свързват с RAS и Rap1 (RAS-свързан протеин 1) и инициират про-
веждането на сигнали по веригата през ERK (extracellular signal-regulated 
kinase) (35). Този път медиира различни клетъчни функции като пролифера-
ция, миграция, диференциация и клетъчно оцеляване (36). Той участва и до-
пълнително в разнообразен спектър от активност-зависими невронни прояви 
като синаптичната пластичност, дълготрайното потенциране и потискане (LTP 
и LTD), както и във формирането на паметта (37). 

При три CNVs, които се свързват с изявата на аутизъм - делеции в 16p11.2 
и дупликации в 7q11.23 и 22q11.2, се откриват гени, асоциирани с Ras/MAPK-
зависимото сигнализиране (35). 

При три от синдромите, най-често придружени с аутистични прояви - син-
дром на чупливата X хромозома, туберозна склероза и синдром на Smith-Lemli-
Opitz се откриват мутации в гени, които имат биохимични връзки с Ras/MAPK 
сигнализацията (38). Тези данни показват, че нарушената регулация в Ras/ 
MAPK сигнализация лежи в основата на патофизиологичните механизми както 
на синдромните, така и на не-синдромите форми на РАС. 

За да се изследва ролята на RAS/МАРК/ERK  пътя в клетъчната пролифе-
рация на неврони, K.Yang и сътр. (2012) използват култивирани кортикални 
неврони със свръхекспресия на с-Raf. Те наблюдават увреждане на диферен-
циацията и матурацията на нервните клетки и непроменена апоптоза при усил-
ване на МАРК/Erk (39). Други проучвания показват обаче, че регулацията на 
МАРК/Erk пътя може да наруши пролиферацията и матурацията на невронните 
прогениторни клетки (40,41,42).  

Възможно е всяка промяна от хомеостатичния баланс в този път да води до 
промяна в когницията и поведението. 

При изследване върху миши модел на РАС A.Faridar и сътр. (2014) устано-
вяват, че в развиващия се мозък степента на активиране на MAPK/Erk пътя 
корелира директно с тази в периферни лимфоцити. В този контекст определя-
нето на активността на MAPK/Erk пътя в периферни лимфоцити може да 
служи като маркер за активността му в централната нервна система и евенту-
ално като биомаркер за РАС (43).  

Wnt сигналния път. Смята се, че в хода на ембрионалното развитие изклю-
чително важна роля в процесите на клетъчна пролиферация, диференциация и 
апоптоза на клетки в централната нервна система има Wnt/β-катенин (44). Сиг-
налните Wnt-протеини се намират в хипокампалните синапси. Те влияят върху 
дългосрочното потенциране и синаптичната пластичност, за която се смята, че 
участват във формирането на паметта (45). В Wnt сигналната каскада β-катени-
нът има роля на основна ефекторна молекула, включително и за формирането    
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и стабилизацията на синапсите (46). В ядрото β-катенин взаимодейства с транс-
крипционни фактори и активира верига от целеви гени, включително FOSL1 
(FRA-1), имащи регулираща функция за клетъчната пролиферация. 

Чрез предизвикана пренатална хипоксия в експерименти при подраства-

щите мишки с поведенчески проблеми (модели на РАС) В.Wei и сътр. (2016) 

установяват в намалена експресия на FOSL1 и нарушена регулация на Wnt/β-

катенин сигнализацията хипокампуса.  

Така представените данни демонстрират широкия спектър от процеси, в 

които съществено Wnt/β-катенин. Нарушената му регулация, както и някои 

фактори на средата, могат да имат неблагоприятен ефект върху невронното 

развитие и да обусловят РАС. 

От множество гени към общи биологични процеси 

Гените не функционират самостоятелно, а в групи (пътища). Фенотипът се 

определя от функцията на генните продукти в биологичните пътища. Това 

изисква познаването на цялостната картина, т.е. на „пътната карта“. Условно 

биологичните пътища могат да се разглеждат като „улици в града“, а всяка 

клетка самa за себе си е като малък град. Молекулите и други генни продукти 

се движат по в „улиците“ в „града“. При поява на „задръстване“ в ключови 

„кръстовища“ лесно обяснимо могат да се наруши нормалното протичане на 

множество процеси. По този начин нарушението на основен път довежда до 

спектър от симптоми. Поне теоретично, ако се открият методи за преодоляване 

на „задръстването на кръстовището“ биха могли да се коригират едновре-

менно много симптоми. Резултатите от проучванията върху генната експресия 

подкрепят хипотезата, че въпреки голямото разнообразие от генетични про-

мени откривани при РАС, те в крайна сметка водят до нарушения в основните 

сигнални пътища (48). Трябва да се подчертае, че изясняването на биоинфор-

мационното значение на молекулярните сигнални пътищата е все още в нача-

лен етап на развитие. В този контекст установените факти, вероятно не 

отразяват цялата сложност на проблемите (49).  

Заключение 

Диференциално експресираните гени при РАС участват в основни киназни 

и/или сигнални пътища. За развитието на РАС значение имат различни гене-

тични фактори (хетерогенност), участващи в едни и същи основни пътища. 

Последните са свързани с обработката на информацията за околната среда и 

сигналната трансдукция, с клетъчната диференциация, клетъчното оцеляване, 

развитийни процеси, реагиране на оксидативен стрес, имунни процеси и си-

наптична структура и пластичност. В крайна сметка в генетичната основа на 

РАС основна роля имат плейотропни (многофункционални) гени, свързани с 

тези основни биологични пътища. 
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МЕТАБОЛИТНИ БОЛЕСТИ И АУТИЗЪМ 

Даниела Авджиева, Адил Кадъм, Радка Тинчева  
 

Увод 

Разстройствата от аутистичния спектър (РАС), характеризиращи се с ка-

чествени нарушения в социалните взаимоотношения и в начина на комуника-

ция, както и с ограничен, стереотипен репертоар от интереси и дейности, 

засягат около 1% от популацията (1). Всеобщо прието е схващането, че етиол-

гията на РАС е генетична, но въпреки бързото развитие на ДНК технологиите 

през последните години, тя може да бъде идентифицирана в не повече от 10-

20% от случаите (хромозомни аберации, моногенни мутации и варианти в броя 

копия на генома) (2). В останалите случаи етиологията остава неизяснена и те 

вероятно са следствие от комплексното действие на генетични и фактори на 

средата. Gillberg и Coleman въвеждат термина „двойни синдроми“ за случаите, 

при които децата с аутизъм имат и втора доказана – болест, описана и при не-

аутистични пациенти, като по-голямата част от пациентите с втората диагноза 

са без аутистични прояви (3). Най-честите примери за двойни синдроми, както 

и предполагаемите патогенетични механизми, чрез които втората диагноза 

причинява аутистични прояви, са представени на Фиг. 1.  

 

Фигура 1. Потенциални патогенетични механизми при най-честите 

форми на синдромен аутизъм (4). 
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Вродените грешки на обмяната са група наследствени заболявания с чес-

тота 1:2500, при които генният дефект води до метаболитен блок, последван от 

липса на краен продукт, натрупване на неразграден субстрат или отклоняване 

на биохимичните процеси по странични пътища и продукция на токсични суб-

станции (5). Различни поведенчески и невропсихиатрични нарушения като      

хиперактивност, социални дефицити, умствена недостатъчност, агресия, ката-

тония, психози и депресия са наблюдавани при пациенти с метаболитни бо-

лести (6). Честота на РАС при пациенти с вродени грешки на обмяната е по-

висока от тази в общата популация, като метаболитни нарушения се откриват 

при около 5% от пациентите с аутизъм (7). В такива случаи аутистичното пове-

дение обикновено е съпроводено от други симптоми, характерни за метаболит-

ните болести като епилепсия, атаксия, летаргия, циклично повръщате и 

умствена недостатъчност. Много рядко аутизмът може да е първа, изолирана 

проява на метаболитна болест (8).  

В настоящата статия са представени резултатите от ретроспективен анализ, 

целящ да се установи честотата на метаболитните заболявания при голяма 

група български пациенти с РАС. 

Клинични случаи 

В Отделението по клинична генетика на СБАЛДБ „Проф. Иван Митев“ за 

периода юли 2007 г. – март 2017 г. са хоспитализирани 232 деца с РАС, като 

при 7 (3%) от тях е диагностицирано и метаболитно заболяване – по един па-

циент съответно с фенилкетонурия (ФКУ), хиперфенилаланинемия (ХФА), му-

кополизахаридоза тип III (МПЗ тип III) и пропионова ацидемия (ПА) и трима 

с мутации м митохондриалния геном. 

Пациент 1 – фенилкетонурия и РАС 

Момчето е на 13 г. от нормално протекли бременност и раждане, с тегло 

3500 г, дължина 51 см. От неонатален скрининг е установена класическа 

фенилкетонурия. Детето е с много лош контрол на заболяването до 10-годишна 

възраст, когато стойностите на фенилаланина (ФА) са от 0.7 до 25.9 mg% (тар-

гетни стойности 2 - 6 mg%). През последните три години пациентът се просле-

дява редовно в клиниката и е с добър метаболитен контрол. Обективно е с 

повишен мускулен тонус, оживени с разширени зони сухожилни и надкостни 

рефлекси (СНР), клонуси на долни крайници и атаксия. Консултацията с пси-

холог показва дълбока умствена недостатъчност (IQ = 12%) с липса на дина-

мика в развитието за периода на добър метаболитен контрол, наличие на 

стереотипни движения, затваряне и много затруднен контакт. 

Пациент 2 – хиперфенилаланинемия и РАС 

Момче на 4 г. от първа патологично протекла бременност (контракции от 

края на първи триместър) и раждане чрез спешно цезарово сечение поради 
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увита пъпна връв. Теглото при раждането е 3260 г дължината 53 см, има гла-

дък послеродов период. От неонатален скрининг е установен повишен ФА -   

4.9 mg%. Диагнозата е потвърдена и чрез ДНК анализ – детето е смесен хете-

розигот за мутации в PAH гена - c.724 C>T (p.L242F)/c.1208 C>T (p.A403V).  

Без диета ежемесечният лабораторен контрол показва нормални стойности на 

ФА - 3-4 мг%. Пациентът е с нормално физическо и изоставащо нервно-психи-

ческото развитие - не говори, казва отделни срички. След консултация с детски 

психиатър са установени дефицити и особености в развитието и общото функ-

циониране на детето, особености на интересите, поведението и играта и е пос-

тавена диагноза РАС. 

Пациент 3 – мукополизахаридоза тип III и РАС 

Момче на 7 г. от първа патологично про-

текла бременност (анемия на майката) и раж-

дане по нормален механизъм с тегло 3550 г и 

дължина 50 см. Проходил на 1 г.6 м., първи 

думи от 1 г., изречения не е съставял. Често 

боледува от респираторни инфекции. На 4-

годишна възраст по повод на органомегалия, 

лицев дисморфизъм и умствена недостатъч-

ност е хоспитализиран за първи път в Кли-

нична генетика. От направените тогава 

изследвания е установена повишена екскре-

ция на глюкозоаминогликани (ГАГ) в урина - 

60.8 mg/mmol Cr (норма 2.8 - 12.6) и нама-

лена активност на ензима α-glucosaminidase - 

0,14 nmol/4h/ml (норма 8 - 52), поради което 

е поставена диагноза мукополизахаридоза 

тип III B. Ехокардиографски е установена 

митрална инсуфициенция първа степен. За-

почнато е лечение със соев изофлавоноид 

(Genistein). Обективно при последната хоспи-

тализация детето е с долихомегацефалия, 

груби черти, макроглосия, суха груба коса 

(Фиг. 2). Коремът е над нивото на гръдния 

кош, черен дроб се палпира на 8 см под реб-

рената дъга, слезка на 6 см. Налице са и pectus 

carinatum с асиметрия, торакална кифоза, бра-

химетакарпия и флексионни контрактура в 

лакътни стави.  

В НПР след 6-годишна възраст е отчетен 

регрес – спрял да говори, да разбира и изпъл-

нява команди, появили се нарушения в съня. 

Фигура 2. Пациент 3  

с характерен фенотип за 

мукополизахаридоза – 

макроцефалия, лицев 

дисморфизъм, органомегалия 

и ставни контрактури.  
(Архив на Отделение по клинична 
генетика, СБАЛДБ, публикува се с 

разрешение). 
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Контролното изследване от психолог показва регрес в развитието, липса на ек-

спресивна реч и автономни навици, стереотипно поведение, белези на изола-

ция и липса на интерес за общуване на фона на тежка умствена недостатъчност 

(IQ = 34%). 

Пациент 4 – пропионова ацидемия и РАС 

Момиче на 3 г. от първа патологична бременност (кървене в първи тримес-

тър, лекувано с прогестерон) и раждане по оперативен механизъм поради се-

далищно предлежание, с тегло 2850 г и дължина 48 см. Седи самостоятелно от 

8-9 м., първи думи на 11-12 м., проходила на 1 г. 4 м. На 1 г. 6 м. е забелязан 

регрес в развитието - спряла да казва заучените думи, не играе с други деца, 

става неспокойна и плачлива в непозната среда и сред хора. По този повод на 

2 г.6 м. е направена консултация с психиатър, който установява изоставане в 

говорното развитие, особености в комуникацията, стереотипна игра и инте-

реси, липса на очен контакт и е поставена диагноза РАС. На 2 г.8 м. се появяват 

епизоди с отвеждане на погледа, липса на контакт и изпускане на тазови резер-

воари. След нормална ЕЕГ и консултация с невролог е преценено, че се касае 

за афективно-респираторни пристъпи. На 2 г.9 м. двукратно е хоспитализирана 

в тежко състояние, с гастроинтестинални инфекции, декомпенсирана метабо-

литна ацидоза, хипогликемия и кетонурия. Двете инфекциозни заболявания са 

последвани от регрес в развитието и зачестяване на гореописаните пристъпи. 

Дето е хоспитализирано за първи път в Клиниката по клинична генетика на 

2 г. 10 м., когато направените метаболитни изследвания показват повишени 

глицин и пропионилкарнитин и патологичен профил на органични киселини в 

урина, корелиращ с пропионова ацидемия. Започната е съответната дието- и 

медикаментозна терапия. 

Пациент 5-7 – митохондриална болест и РАС 

Пациент 5 

Момче на 11 г. от първа нормално протекла бременност, индуцирано раж-

дане на термин поради изтекли околоплодни води и липса на родова дейност. 

Тегло при раждане 3550 г, ръст 51 см. Не е изплакал веднага, поставен в кувьоз. 

На втория ден след раждането направил гърч, който никога не се е повторил. 

Проходил на 2 г. 8 м., с тежки поведенчески нарушения - неспокойствие, хи-

перактивност, агресивност, аутистично поведение. Соматичен статус: Лицева 

дисморфия - хипертелоризъм, коси очни цепки, синофрис, антевертирани ноз-

дри, страбизъм, големи стърчащи ушни миди, високо небце. Хипертрихоза по 

шията, горната част на гърба и крайниците. Клинодактилия и единствена флек-

сионна гънка на V-ти пръст на дясна ръка. Умерена към тежка умствена недос-

татъчност (IQ = 36%). МРТ на главен мозък установи хипо- и хиперинтензни 

зони в двете хемисфари. Микрочиповият анализ показа микроделеция в 

16p11.2 - arr16p11.2(29,592,950-30,106,078)x1. Лактат и амоняк бяха в норма. 

При изследване на митохондриалния геном се установи единична нуклеотидна 
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замяна в хомоплазмено състояние в МТ-СО2 гена, кодиращ комплекс IV в ди-

хателната верига - m. 8033A>G (Ile→Val). 

Пациент 6 

Момиче на 6 г. от втора нормално протекла бременност. Родено на термин 

с тегло 3100 г, ръст 51 см. Проходила на 1 г. 3 м. Първи срички произнася около 

1 г. След 3-годишна възраст произнасяла рядко отделни думи. Липсва очен кон-

такт, ехолалична реч, спазва определен ред при хранене, разходка и т.н. и става 

нервна при промяната му. Нормален соматичен статус. МРТ на главен мозък, 

лактат и амоняк в норма. Направеният анализ за мутации в мтДНК установи     

G → A транзиция (m. 6852G >A) в хомоплазмено състояние, която води до за-

мяна на аминокиселината глицин със серин в комплекс І на дихателната верига. 

Пациент 7 

Момче на 4 г. от първа нормална бременност, родено на термин по нор-

мален механизъм с тегло 3800 г, ръст 52 см. Нормално протекъл адаптацио-

нен период. Седи самостоятелно от 6-месечна възраст, проходил на 1 г. 2 м., 

първи срички около 1 г., след което речта не се е развила повече. На 3- 

годишна възраст след консултация с психиатър е поставена диагноза РАС. 

Нормален соматичен статус. КТ на главен мозък, лактат и амоняк в норма. 

При изследване на митохондриалния геном се установи мутация m.3885C>T 

в MT-ND2 гена. 

Обсъждане на клиничните случаи 

От клинична гледна точка метаболитните болести могат да бъдат разделени 

на три големи групи - болести от интоксикационен тип, болести, нарушаващи 

енергийния метаболизъм и болести, нарушаващи обмяната на комплексните 

молекули (9): 

Болестите от интоксикационен тип водят до остра или прогресираща ин-

токсикация поради натрупване на токсични субстрати или странични продукти. 

Не нарушават ембриофеталното развитие и децата изглеждат здрави при раж-

дането. Скоро след това обаче, поради отпадане на протективната роля на пла-

центата и най-често в хода на стресова за организма ситуация като инфекция 

или продължително гладуване, се проявява клиничната симптоматика. Обикно-

вено първа изява на тези заболявания (с изключение на ФКУ) е метаболитната 

криза, протичаща с остра енцефалопатия, съпроводена от ацидоза, хиперамони-

емия и хипогликемия. Към тази група принадлежат аминоацидопатиите (ФКУ, 

левциноза), органичните ацидурии, дефектите на урейния цикъл. 

Болести, нарушаващи енергийния метаболизъм. Нарушена енергийна 

продукция или утилизация има при митохондриалните болести, нарушенията в 

оксидацията на мастните киселини и гликогенозите. Най-тежко засегнати при 

тези заболявания са органите, нуждаещи се от най-много енергия за функцио-

нирането си - черен дроб, сърце, мускулатура и главен мозък. С изключение на 
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гликогенозите, клиничната картина е подобна на болестите от интоксикационен 

тип. Част от заболяванията от тази група нарушават ембриофеталното развитие.  

Болести, нарушаващи обмяната (синтеза или разграждането) на ком-

плексните молекули. Симптомите са перманентни, прогресиращи, незави-

сещи от храненето или от стресови ситуации. Към тази група принадлежат 

лизозомните и пероксизомни болести и вродените нарушения на гликозилира-

нито. Всички нарушават ембриофеталното развитие. 

Фенилкетонурията е автозомно-рецесивно заболяване вследствие дефи-

цит на ензима фениларанин хидроксилаза (ФАХ), метаболизиращ фенилала-

нина до тирозин. Тирозинът е прекурсор на невротрансмитерите допамин, 

норадреналин и адреналин. Честотата на заболяването е 1:10 0000 (31). Масов 

неонатален скрининг за ФКУ в България е въведен през 1978 г. Отдавна е из-

вестна връзката между ФКУ и РАС. През 1969 г. Friedman събира и публикува 

над 50 случая с ФКУ и аутистични симптоми (10). Честота на аутизма при па-

циенти с ФКУ е 20% в проучване от 1986 г., 5,7% в проучване през 2003 г. и 

2,7% в изследване на голяма група пациенти през 2013 г. (11, 12, 13). Намаля-

ването на честотата на аутизма при пациенти с ФКУ може да бъде обяснено с 

въвеждането на масов неонатален скрининг за заболяването във все повече 

страни, което позволява ранно откриване и съответно започване на лечение 

още през първия месец след раждането. Аутистични прояви обикновено имат 

пациенти с ФКУ, диагностицирани и лекувани след едногодишна възраст. Нев-

рологичната симптоматика, умствената недостатъчност и поведенческите на-

рушения при нелекувани пациенти с ФКУ могат да бъдат обяснени с два 

основни патогенетични механизма. Първо, повишеният ФА, от една страна, се 

разгражда до токсични продукти (фенилпируват, фенилацетат, фенетиламин), 

водещи до редукция на миелин и загуба на неврони; от друга страна, нарушава 

транспорта през кръвномозъчната бариера на големите неутрални аминокисе-

лини (тирозин, триптофан), необходими за синтез на невротрансмитери и про-

теини. Второ, намалената продукция на тирозин води до намалена продукция 

на допамин в префронталния кортекс. Известно е, че флуктуацията в стойнос-

тите на ФА от много ниски до много високи, както е при пациент 1, е по-опасна 

за ЦНС, отколкото трайно повишения ФА. 

Докато пациент 1 е с класическа клинична проява на нелекувана ФКУ, по-

вече въпроси поставя пациент 2. Защо при лека клинична форма на заболява-

нето и добър метаболитен контрол детето има поведенчески и когнитивни 

нарушения? В литературата съществуват редица публикации, че навреме и 

правилно лекувани пациенти с ФКУ могат да имат нарушени екзекутивни фун-

кции поради дефицит на допамин в префронталния кортекс (14,15,16). Екзеку-

тивните функции включват процесите на планиране и организация на 

психичната активност, поддържане на активното внимание и обратна връзка, 

когнитивна подвижност и устойчивост към интерференция. Нарушени екзеку-

тивни функции са описани при пациенти с болест на Алцхаймер, болест на 

Паркинсон, синдром на чуплива Х хромозома, синдром на хиперактивност с 
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дефицит на внимание и РАС. Друго възможно обяснение е, че при пациент 2 

има случайно съчетание на две различни заболявания – ХФА и РАС. 

Болестта на Sanfilippo е най-честата мукополизахаридоза - 1: 70 000 (17). 

Тя е и най-трудна за диагноза, тъй като характерните за МПЗ дисморфични 

стигми често са дискретни или липсват, хепатомегалия имат около 50% от па-

циентите, а спленомегалия, костно и ставно засягане се срещат рядко. МПЗ тип 

III има четири субтипа, като всеки от тях е с различен ензимният дефицит 

(Табл. 1). Общото между тях е нарушеното разграждане на глюкозоаминогли-

кана хепарансулфат. Заболяването преминава през три клинични фази. Пове-

денческите нарушения - агресия, аутизъм, хиперактивност, се проявяват през 

втората и изчезват през третата, терминална фаза (Табл. 2). Според различни 

източници от 20 до 62% от децата с МПЗ тип III покриват критериите за РАС 

(18,19). Според Ritvo et al., 1% от децата с РАС са с болестта на Sanfilippo (20). 

Тъй като това е единствено подобно проучване, тези данни е некоректно да 

бъдат коментирани, но единодушно е мнението, че изследване на ГАГ в урина 

трябва да се прави при всички деца с „изолирани“ умствена недостатъчност, 

хиперактивност с дефицит на вниманието или аутизъм (21). 

Таблица 1. Субтипове на болестта на Sanfilippo 

Тип Ензим Субстрат Генен локус Честота % 

A heparan N-sulfatase хепарнсулфат 17q25.3 1:100,000 60% 

B 
N-acetyl-alpha-D-
glucosaminidase 

хепарнсулфат 17q21 1:200,000 30% 

C 
acetyl-CoA:alpha-
glucosaminide acetyltransferase 

хепарнсулфат 8p11-q13 1:1,500,000 4% 

D 
N-acetylglucosamine-G-sulfate 
sulfatase 

хепарнсулфат 12q14 1:1,000,000 6% 

 

Таблица 2. Клинични фази на болестта на Sanfilippo (21) 

Симптоми Фаза 1 Фаза 2 Фаза 3 

Невро-

когни-

тивни 
 

нормално  

моторно развитие; 

задръжка в говора 

 

регрес в когнитивното 

развитие, умствено 

изоставане, поведен-

чески нарушения –  

агресия, аутизъм,  

хиперактивност; 

нарушения в съня; 

гърчове; регрес в  

моторното развитие 

дълбоко умствено 

изоставане до  

вегетативно  

състояние; 

изчезват поведен-

ческите нарушения; 

липса на реч; 

спастицитет; 

гърчове 

Сома-

тични 
 

лек дисморфизъм; 

чести ИГДП; 

сърдечни клапни пороци; 

хернии; 

хепатомегалия; 

диария 

фаза 1 + 

загуба на слуха; 

кифосколиоза; 

дисплазия на таза; 

ставни контрактури 

фаза 1 + фаза 2 

 

https://en.wikipedia.org/wiki/Heparan_N-sulfatase
https://en.wikipedia.org/wiki/N-acetyl-alpha-D-glucosaminidase
https://en.wikipedia.org/wiki/N-acetyl-alpha-D-glucosaminidase
https://en.wikipedia.org/wiki/N-acetyl-alpha-D-glucosaminidase
https://en.wikipedia.org/wiki/Acetyl-CoA:alpha-glucosaminide_acetyltransferase
https://en.wikipedia.org/wiki/Acetyl-CoA:alpha-glucosaminide_acetyltransferase
https://en.wikipedia.org/wiki/N-acetylglucosamine-G-sulfate_sulfatase
https://en.wikipedia.org/wiki/N-acetylglucosamine-G-sulfate_sulfatase
https://en.wikipedia.org/wiki/N-acetylglucosamine-G-sulfate_sulfatase
https://en.wikipedia.org/wiki/N-acetylglucosamine-G-sulfate_sulfatase
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Пропионовата ацидемия (ПА) е органична ацидурия, резултат от дефицит 

на ензима пропионил-CoA карбоксилаза, протичаща с чести и потенциално ле-

тални епизоди на метаболитна ацидоза, неврологична дисфункция и хипера-

мониемия. Честота на заболяването е 1 на 100,000 - 150,000. Аутистичните 

прояви при ПА се обясняват с токсичния ефект на рецидивиращите хипер-  

амониемии или на повишената продукция на пропионова киселина (22). В под-

крепа на втората теория са опитите върху плъхове, на които интравентрику-

ларно е въведена пропионова киселина, което е предизвикало гърчове и 

поведенчески нарушения (23). От друга страна, фактът, че децата с ПА рядко 

имат аутистични прояви (в литературата има само един публикуван случай на 

съчетание на двете заболявания) кара някои автори да си задават въпроса дали 

метаболитните промени при тази ацидурия не предпазват от РАС (24). Като 

възможно обяснение се приема, че докато при РАС глутаминът в мозъка е ни-

сък, при ПА е повишен, което вероятно има протективен ефект (25). 

Главният мозък е силно зависим от митохондриалната продукция на 

АТФ. Високите енергийни нужди на централната и периферна нервна система 

ги правят много уязвими при нарушаване на енергийната продукция. Eпиде-

миологични проучвания показват, че честотата на митохондриалните разст-

ройства при деца с аутизъм е от 550 до 770 пъти по-висока в сравнение с 

общата популация (26). Всички тези факти карат редица изследователи да раз-

глеждат нарушенията в митохондриалната дихателна верига като потенциален 

рисков фактор за РАС. Множество проучвания потвърждават ролята на ми-

тохондриалната дисфункция при аутизъм (26, 27, 28). При повечето пациенти 

с дефект в окислителното фосфорилиране диагнозата е поставена чрез опреде-

ляне активността на ензимните комплекси в електронната транспортна верига, 

но рядко се идентифицират подлежащите митохондриални мутации (29, 30, 

31). Фенотипната презентация на митохондриалните разстройства при РАС е 

много широка. Някои от изследователите описват пациенти с митохондриална 

дисфункция, при които аутизмът е изолиран (27, 31). Други автори установя-

ват, че децата с РАС и митохондриални нарушения имат изразени невроло-

гични (регрес в НПР, гърчове) и гастроинтестинални проблеми (рефлукс, 

констипация) (31). Двама от нашите пациенти с доказани митохондриални му-

тации са с изолиран аутизъм. Дисморфичните стигми при третият (пациент 5), 

могат да бъдат обяснени с наличието и на микроделеция в 16p11.2. И трите 

деца са с нормални стойности на серумния лактат. Известно е, че нормалните 

нива на лактата в кръвта не изключват наличието на митохондриална болест. 

Биохимичните маркери могат да са променени само по време на заболяване, а 

е възможно дори при стресова за организма ситуация да останат нормални. 

Стойностите на лактата зависят и от техниката на вземане на венозна кръв. 

Само в няколко проучвания пациенти с РАС и нормален лактат се изследват за 

митохондриални нарушения (32, 33). Използвайки само лактата като скри-

ниращ тест за митохондриална дисфункция могат да бъдат пропуснати 

част от индивидите с митохондриална болест. 
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Алгоритъм за диагностика на метаболитни болести при РАС 

Два са основните въпроси, които възникват, когато говорим за РАС и ме-

таболитни болести. Първият, на който все още липсва категоричен отговор, е 

причинно-следствена връзка ли има между двете групи заболявания или коин-

цидентност. Вторият въпрос, по-важен от практическа гледна точка за всеки 

клиницист, е трябва ли всички пациенти с аутизъм да бъдат изследвани за ме-

таболитни болести. От една страна, при ранната диагностика на метаболитните 

заболявания, в някои случаи е възможно лечение, предотвратяващо или нама-

ляващо увреждането на ЦНС, както е при пациент 4 от нашата група (с ПА). 

От друга страна, във всички проучвания правени при големи групи деца с РАС, 

относителният дял на тези с подлежаща метаболитна болест е нисък – под 5% 

(в нашата група 3%), като почти при всички аутистичното поведение е при-

дружено от други симптоми характерни за вродените грешки на обмяната - 

епилепсия, атаксия, летаргия, циклично повръщате, дисморфизъм, хипотрофия 

и умствена недостатъчност (7, 8, 13, 34). 

Само четири са метаболитните болести, при които аутизма е описан като 

изолирана първа проява – нелекувана фенилкетонурия, класическа хомоцисти-

нурия, орнитин-транскарбамилазен дефицит (ОТС) и болест на Sanfilippo (11, 

35, 36, 37). При първите три заболявания е налично ефективно лечение, затова 

при пациенти с изолиран аутизъм трябва да бъдат изследвани аминокисе-

лини в плазма (ФКУ, хомоцистинурия и ОТС), амоняк (ОТС) и ГАГ в 

урина (МПЗ тип III). При пациенти със синдромен аутизъм, след клинична 

оценка на придружаващите симптоми е препоръчителен разширен панел от ме-

таболитни и генетични изследвания (Фиг. 3) 

 
Фигура 3. Метаболитни и генетични изследвания при пациенти с РАС. 
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НЕЦЕЛИАЧНА ГЛУТЕНОВА ЧУВСТВИТЕЛНОСТ И 

РАЗСТРОЙСТВО ОТ АУТИСТИЧНИЯ СПЕКТЪР 

Иван Янков 
 

Интересът към глутена и свързаните с него заболявания нараства през 

последните десетилетия. Доказано е участието му в патогенезата на извест-

ните глутен-свързани болести – алергията към белтъка на житото, целиаки-

ята и нецелиачната глутенова чувствителност (НЦГЧ). Подозира се обаче, че 

глутенът участва в патогенезата на редица други състояния като този инте-

рес се основава на теорията за патогенността на глиадоморфините (GM),  

които се формират при преработката на глутена. До момента обаче липсват 

конкретни доказателства за съучастието на глутена в развитието на синдрома 

на „пропускливото тънко черво“, захарния диабет, шизофренията и редица 

други болести.  

Връзката на глутена с разстройството от аутистичния спектър (РАС) също 

е обект на дискусии и терапевтични опити. Липсват доказателства за повишена 

заболеваемост от целиакия при децата с РАС. В последните години обаче се 

изследва връзката на РАС с другото ненапълно изучено глутен-свързано забо-

ляване - нецелиачната глутенова чувствителност (1). 

Нецелиачната глутенова чувствителност 

НЦГЧ е заболяване, при което интестинални и екстраинтестинални прояви 

се провокират от прием на глутен при пациенти, които не страдат от целиакия 

или алергия към брашното (1, 2). 

Описана за пръв път от Cooper al. (1981), НЦГЧ преживява ренесанс след 

публикацията на Sapone et al. (2010), които допълва клиничните прояви и дават 

насоки за диагностицирането ѝ. В последното десетилетие значително нарас-

тва броят на публикациите посветени на заболяването, като част от тях из- 

следват връзката му с РАС (3, 4). Въпреки научните усилия, все още епиде-

миологията, много от клиничните прояви и диагностиката на болестта остават 

недоизяснени. 

Съобщаваната честота на НЦГЧ сред населението на развитите страни е 

0,55 – 5%. Предполага се, че тя е по-висока след женския пол и младата въз-

раст За детската възраст честотата е неизвестна (1). До момента не е доказана 

специфична генетична предразположеност. Изследването за HLA-DQ2/DQ8 

(предразполагащи фактори за целиакия и диабет) е положително при 50% при 

пациентите с НЦГЧ, което не се различава статистически от разпространени-

ето на алелите сред общата популация (1, 2). 

НЦГЧ се провокира от приема на глутен и свързаните с него проламини и 

вероятно амилазно-трипсинови инхибитори. Предполага се, че в патогенезата 
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на НЦГЧ играе водеща роля има вроденият имунитет. Въпреки участие и на 

адаптивния имунитет, не се открива стимулация на вторичния имунен отговор 

и нарастване експресията на IL-6, IL-21 и INFγ (5, 6). 

Клинично НЦГЧ се характеризира с поява на симптомите скоро след кон-

сумацията на глутен-съдържащи храни, които изчезват при премахването му 

от диетата, и се възвръщат скоро (от часове до няколко дни) след глутеново 

натоварване. „Класическата“ клинична картина включва комбинацията от гас-

троинтестинални симптоми, наподобяващи синдрома на раздразненото дебело 

черво, и екстраинтестинални прояви. При децата извънчревните оплаквания са 

по-редки, отколкото при възрастните, като най-често съобщавания симптом е 

умората (Табл. 1).  

Таблица 1. Прояви на нецелиачната глутенова непоносимост (по 1, 2, 4, 7) 

От страна на  

гастроинтестиналния тракт 

Екстраинтестинални  

прояви 

• Коремна болка (68%) 

• Хронична диария (33%) 

• Гадене 

• Консумативен синдром 

• Чувство за подуване на корема 

• Увеличено количество газове 

• Кожни прояви (40%) – еритема и екзема 

• Мускулни крампи (34%) 

• Хронична умора (33%) 

• Неврологични (22-35%) – главоболие, 

атаксия, нарушения на вниманието,   

депресия хиперактивност 

• Анемия (20%) 

• Скованост на ставите на крайниците 

(20%) 

• Болки по кости и стави (11%) 

• Хроничен афтозен стоматит 

 

Времето на изява на симптомите, както и тяхната тежест е различна при 

различните глутен-свързани заболявания (Табл. 2). 

При пациентите с НЦГЧ не се откриват диагностичните за целиакията ан-

титела – срещу тъканна трансглутаминаза (anti-tTG Ig A), ендомизиумни 

(anti-EMA) и срещу деамидирани глиадинови пептиди (anti-DGP). Често при 

пациентите с НЦГЧ се съобщава за откриване на антиглиадинови (anti-GA) и 

антитела срещу протеина на брашното (anti-Wheat IgG), но те са с ниска чув-

ствителност и специфичност. За разлика от алергичната непоносимост, при 

НЦГЧ не се доказват специфични Ig E срещу глутен.  

При НЦГЧ липсват хистологичните промени на тънкочревната лигавица, 

стадирани по модифицираната скала на Marsh-Oberhuber, които са характерни 

за глутеновата непоносимост (1, 8, 9) (Табл. 3 и Фиг. 1). При НЦГЧ лигавицата 

е нормална с/без инфилтрация с лимфоцити и съответства на стадий 0 или 1 по 

Marsh (1). 
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Таблица 2. Клинико-лабораторни разлики между глутен-свързаните 

заболявания (1, 9). 

 

Време на изява/ 

Дозозависим 

ефект 

Неврологични/  

Психиатрични прояви 

Лабораторен 

тест 

Алергия към  

брашното 

Веднага/ 

Дозозависим 

ефект 

Не 

Да  

(специфични 

Ig E) 

Целиакия 

Отложена изява/ 

Дозонезависим 

ефект 

Рядко - раздразнител-

ност (14%), главоболие, 

гърчове, атаксия,  

полиневропатии и др. 

anti-tTG,  

anti-DGP,  

anti-EMA 

НЦГЧ 

Различна/ 

Силен дозозави-

сим ефект 

Да (22-35%) - главобо-

лие, атаксия, нарушения 

на вниманието, депре-

сия, хиперактивност 

anti-GA IgG, 

anti-Wheat IgG 

Непоносимост 

към житната 

скорбяла 

Различна/ Според 

количеството 
Не Не 

 

Таблица 3. Стадиране на хистологичните промени при целиакия (9).  

IEL - брой интраепителни лимфоцити на 100 еритроцита  
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Фигура 1. Хистологични промени в чревната лигавица при целиакия, 

стадирана по Marsh-Oberhuber (9). 

Диагнозата на НЦГЧ се поставя чрез изключване на целиакия и на алергия 

към брашното, последвано от провокационен тест с глутен. Препоръчва се пос-

ледният да е двойно сляп плацебо-контролиран след поне 3 седмици безглуте-

нова диета (1). За да се приеме провокационният тест за положителен 

симптомите, отдавани на НЦГЧ, трябва да се появят няколко часа до няколко 

дни след приема на глутен (по-късно от първите 2 часа, през които се проявява 

IgE-медиираната алергия към брашното) (1). 

Лечението на НЦГЧ е безглутенова диета, което трябва да премахне свърза-

ните със заболяването симптоми. Дългосрочната прогноза е неизвестна. (1, 2). 

Хипотези за вредната роля на глутена при аутизъм  

Ролята на глутена се обсъжда в контекста на произвежданите при неговото 

хидролизиране екзоморфини (глиадоморфини, GM). Предполага се, че те пов-

лияват функцията на редица системи в организама на човека. Засягането на 

храносмилателната система става чрез промяна на нейния мотилитет, абсорб-

цията на хранителните вещества и секрецията на вода и метаболити към лу-

мена на червата (10). Подозира се и повлияване на лигавичния имунитет на 

храносмилателната система. Освен това, GM се свързват с неопиоидни рецеп-

тори в ГИТ и повлияват сърдечно-съдовата система, белтъчния синтез и сти-

мулират митозата на клетките. Според някои изследователи екзоморфините 

преминават нетрансформирани в кръвта и през хемато-енцефалната бариера 

достигат до централната нервна система и нарушават нервно-психическото 

развитие. Екзоморфините бързо се хидролизират от дипептидил пептидаза 4 

независимо от техния произход и излъчват в урината. Има съобщения, че GM 

и техни продукти се откриват се във високи стойности в урината и ликвора на 
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деца, хранени с глутен- и казеин-съдържащи храни. Въпреки това, три изсле-

дователски екипа (Hunter et al. (2003), Dettmer et al. (2007) и Cass et al. (2008) 

цит. по 11) не успяват да открият директно (МАС-спектрометрично, а не чрез 

наличие на антитела) никой от екзоморфините или техни метаболити (GM, 7-

бетаказоморфин, делторфин 1 и 2) в кръвта и урината на деца с аутизъм. 

Друго основание за безглутенова диета е умозрителната теория за „пропус-

кливото тънко черво“. Тя обяснява развитието на РАС или обострянето на 

симптомите му с навлизане в кръвта на „токсини“ и чревни бактерии през про-

пусклива чревна стена. Приема се, че глутенът може да е инициатор на чревно 

възпаление и увеличена пропускливост. De Magistris et al (2010) съобщават за 

повишена пропускливост на чревната лигавица, измерена с лактулозо/манито-

лов тест, при деца с РАС (36,7%) и техните близки (21,2%) за разлика от конт-

ролите (4,8%). Не е ясно обаче, защо пропускливостта на чревната лигавица е 

само за захари, но не и за пептиди (12). Други автори, като Robertson et al. 

(2008) не откриват разлика в тънкочревния пермеабилитет на децата с РАС и 

контролите (13). Като доказателство за повишен чревен пермеабилитет се при-

ема и откриването при децата с РАС на специфични Ig G срещу определени 

храни и техни съставки, като глутен, казеин, други млечни протеини (14). Лип-

сват обаче IgA срещу същите антигени, които биха подкрепили наличието на 

лигавично възпаление. 

Приложение на безглутенова диета при аутизъм  

В последните десетилетия нараства броят на съобщенията за повлияване 

на РАС чрез промяна в диетата на децата като особено популярни са елимина-

ционните диети с премахване на глутена и казеина. Смята се, че ефектът върху 

РАС се проявява след около 1 месец при безказеиновата и след 1-3 месеца за 

безглутеновата диета (15, 16). 

Проучванията върху ефекта на безглутеновата диета при РАС са многоб-

ройни. Тези, доказващи ползата от диетата често са върху малка група от па-

циенти или не отговарят на изискванията за научна доказателственост. 

Например, Knivsberg et al. (2002) съобщават за полза от безглутеновата диета 

при 8 от10 деца с РАС в едностранно-сляпо проучване (17). Whitely et al. (2012) 

в 12-месечно също едностранно сляпо плацебо-контролирано проучване съоб-

щават за статистически значима разлика на подобрение на поведенческите на-

рушения при деца с РАС на безглутенова и безказеинова диета. Родителите на 

децата обаче са знаели за провежданата елиминационна диета (18). Goin-

Kochel et al. (2009) чрез интернет-базиран въпросник оценява мнението на ро-

дителите за безглутеновата и безказеинова диета и съобщава за наблюдавана 

полза при 51% от отговорилите (19).  

От друга страна, метаанализ на проучванията до 2008 г., извършен от 

Millward et al. (2008), не установява полза от безглутенова и безказеинова диета 

при деца с РАС (20). Johnson et al. (2010) в проспективно тримесечно отворено 
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плацебо-контролирано проучване за ползата от елиминационните диети не на-

мират статистически значима разлика между наблюдаваните групи. Въпреки 

това се допуска възможността ползите от диетите да се появят в по-дълъг ин-

тервал (21). Pennesi и Klein (2012) в друго голямо проспективно отворено и 

базирано на попълван от родителите въпросник проучване установяват значи-

телно подобряване симптомите на РАС при деца, които са имали предшест-

ващи храносмилателни разстройства. Такъв ефект от диетата не е установен от 

родителите на деца без храносмилателни смущения (22). Buie et al. (2013) не 

доказват полза от безглутеновата диета в двойно-сляпо, рандомизирано и 

плацебо-контролирано проучване (23). Winburn et al. (2014) в поредно голямо 

отворено и въпросник-базирано проучване върху родители и лекари на деца с 

РАС съобщават за положителен ефект при значителна част у децата на безглу-

тенова диета. Въпреки това 73 % от лекарите съобщават за „недостатъчно 

данни за ползата от диетата“, две трети от тях са сметнали, че са недостатъчно 

компетентни да обсъждат диетата с родителите, а 19 % са били против спазва-

нето ѝ (24). Cruchet S et al. (2016) също не намират доказателства за полза от 

тези диети и за тяхното препоръчване (25). 

Причина за пропагандиране на безглутеновото хранене, не на последно 

място, е и разрастването на предлагането на тези продукти. Пазарът на безглу-

тенови храни нараства значително, като продажбите за 2014 г. в САЩ са били 

на стойност 1,77 милиарда долара, в Германия 0,43 милиарда долара, а в Ита-

лия - 0,34 милиарда долара. Очаква се през 2020 световните продажби на безг-

лутенови храни да достигнат 15 милиарда долара. Относителния дял на 

домакинствата, купуващи безглутенова храна в САЩ, нараства от 5% през 

2010 до 11% през 2013. Всички известни марки хранителни продукти на мулти-

националните компании предлагат безглутенови продукти. Нараства броят на 

такива, предлагани като „безглутенови“, макар в тях да не се съдържа глутен по 

подразбиране – минерална вода, алкохол, месо, млечни продукти и др. (26, 27). 

Натрупаните до сега научни познания, показват че НЦГН може да бъде съ-

пътстваща част от клиничната картина на РАС, но не е и да бъде причина за РАС 

(28). Провеждането на безглутенова диета може да бъде от полза за децата с РАС, 

които имат НЦГЧ, целиакия или алергия към брашното, но диетата не може да 

излекува РАС (28). В Обединеното кралство също не се препоръчва широко при-

ложение на безглутенова диета с цел повлияване на аутистичните симптоми (29). 

На диета следва да се подложат само пациентите, при които има доказана непо-

носимост или алергия към глутена или други съставки на брашното (29). Анало-

гични са и препоръките на работната група от Бостън, САЩ (28). 

В заключение, НЦГЧ е рядко заболяване с неспецифични интестинални и ек-

страинтестинални прояви. При деца с РАС, които имат коремна болка, хронична 

диария, гадене, обриви, атаксия, анемия, афтозен стоматит и др. прояви на НЦГЧ 

тя може да бъде доказана чрез изключване на целиакия и алергия към брашното 

и последващ провокационен тест. Лечението на НЦГЧ с безглутенова диета пов-

лиява предизвиканите от нея симптоми, но не може да излекува РАС. Масовото 

приложение на безглутенова диета при всички деца с РАС не се препоръчва. 
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МЕТОДИ ЗА ОВЛАДЯВАНЕ НА ПОВЕДЕНИЕТО 

ПРИ АУТИЗЪМ 

Елена Тимова 
 

 

Разстройствата от аутистичния спектър (РАС) са невроразвитийни разст-

ройства, които се характеризират с нарушения в социо-комуникативната сфера 

и особености в поведението, характеризиращи се с репетитивни, стереотипни 

и ограничени действия и интереси.  

 

 

Необходимост от диагноза и класификация 

Различни болестни състояния могат да имат сходни и близки симптоми, 

но да изискват противоположни и коренно различни форми на интервенция 

или третиране. За да може една интервенция да бъде успешна, е необходимо 

да бъде приложена в съответствие с дадените конкретни условия, поведение 

и симптоми. 

За да може корекционните интервенции да бъдат успешни, ефективни и 

съответстващи, е необходимо критериите за диагностициране да бъдат добре 

дефинирани и изцяло потвърдени и приети. Диагнозата дава възможност 

както на семействата, така и на професионалистите задълбочено разбиране 

на симптомите и поведението и е фундамент, върху който да се планира и 

прилага интервенцията. Точната диагноза спомага за изграждане на по-обоб-

щена представа за етиологията, епидемиологията и проявите на това състоя-

ние, което от своя страна да доведе до усъвършенствана и функционална 

интервенция, а дори и до евентуалното избягване или намаляване на негатив-

ното влияние и деструктивното поведение при аутизма.  

Ролята на семейството 

Ранното установяване на дефицитите в развитието дава възможност на ро-

дителите да реагират навременно и да осигурят на детето по-добри шансове да 

преодолее предизвикателствата, тъй като 80% от капацитета на мозъка се усъ-

вършенства преди 3-годишна възраст. Същевременно ранното неглижиране 

има трайни увреждащи последствия.  

Активното участие на родителите в терапевтичната работа с детето, от една 

страна, помага за по-лесното приемане на проблема, а от друга, е задължителен 

елемент за неговото преодоляване.  
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Роля на специалистите 

Ролята на специалистите е ключова в процеса на диагностициране и лече-

ние на нарушенията в развитието. Навременното съдействие от специалисти 

дава възможност за поставянето на експертна оценка на детето и установяване 

на неговите индивидуални особености и потребности. 

Експертната оценка се извършва от мултидисциплинарен екип и включва 

някои от следните специалисти: детски психиатър, детски невролог, педиатър, 

психолог, логопед, специален педагог, учител. 

Ранна интервенция 

Ранната интервенция е предназначена за малки деца с нарушения в разви-

тието, и е комплекс от ресурси, услуги и подкрепа, създадени за въздействие 

върху началните стадии на нарушения в развитието на бебета и малки деца. 

Тази програма предоставя ранна, адекватна и интензивна интервенция и е 

предназначена за деца под 3-годишна възраст и техните семейства.  

Целта на ранната интервенция е превенция на усложненията, съпътстващи 

състоянието на децата с нарушения в развитието. Данни от редица изследвания 

сочат, че ранната интервенция води до позитивни резултати. 

В световен мащаб са разработени много на брой програми за работа с деца 

с аутизъм, които обикновено се прилагат интегрирано. Счита се, че децата с 

РАС реагират най-добре на високо структурирани обучителни интервенции, 

съобразени с потенциалните им възможности и техните индивидуални потреб-

ности.  

Терапия при поведението при РАС 

Первазивните разстройства на развитието се характеризират с разнообра-

зие и широк спектър в проявите. Това затруднява налагането на универсални 

подходи, които биха могли да бъдат използвани във всеки индивидуален слу-

чай. Основната цел на терапията при РАС е да бъде открит правилният подход 

за корекционно въздействие, който е строго индивидуален за всеки отделен 

пациент. 

Цели в овладяване на поведението при деца с РАС са регулиране на дес-

труктивно поведение и регулиране на автостимулационно поведение. 

Деструктивно поведение 

Поведения като раздразнение, агресия, автоагресия, пристъпи на безпри-

чинен плач или смях, натрапчиви думи или фрази, викове, някои вокализации, 

вулгаризми и пр. се определят като деструктивни и вредни.  

Деструктивните поведения имат няколко функции: първичната е ограни-

чаване на стреса и фрустрацията; избягване на напрягащи ги ситуации. 
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Други поведенчески отклонения, които са пасивни, като разсеяност, само-

изолация, липса на споделено внимание, ограничено на участие, не са деструк-

тивни, но определено пречат на развитието. Те също се нуждаят от корекция.  

Всяко едно поведение, което възпрепятства обучителния процес, се опре-

деля като вредно.  

Какво предизвиква афективните отреагирания при аутисти? 

Афективните отреагирания са естествени реакции на различни външни драз-

нители. Нарушаването на структурата е предпоставка за такъв тип поведение.  

Хората с аутизъм разчитат на ритуалността и структурираността. Повечето 

деца с аутизъм намират свои собствени методи за налагане на структурираност 

и за поддържане на неизменност. Те се нуждаят от тази структура, защото све-

тът е объркващ за тях. Информацията, която получават чрез сетивата си, може 

да бъде натоварваща и трудна за обединяване в съгласувано цяло, а е възможно 

да има и допълнителни умствени затруднения, които да направят проблемно 

прилагането на когнитивни умения във всички области едновременно. Следо-

вателно, когато някаква форма на структурираност или привичка е нарушена, 

светът отново става объркващ и затормозващ.  

За да се модифицира ефективно поведението е необходимо разбиране на 

функциите на деструктивното поведение. Проявите на деструктивно поведе-

ние не са инцидентни, а винаги служат за конкретна цел. Например, агресията 

служи за редуциране на фрустрацията, избягване на нежелана ситуация или за 

привличане на внимание. Деструктивното поведение е адаптивно (за детето), 

защото е начин на общуване, връзка със средата и задоволяване на неговите 

нужди. 

В случаите, когато деструктивното поведение задоволява конкретна пот-

ребност, ефективната интервенция трябва да научи детето на друго желателно 

поведение, което да задоволи успешно тази нужда. Докато детето не бъде обу-

чено на желателно поведение, е твърде е вероятно да развие подобно маладап-

тивно поведение или евентуално старото да се завърне. 

Поведения на автостимулация и стереотипност 

Автостимулацията представлява стереотипно действие, изразяващо се в 

многократно повтаряне на едно и също поведение. Основната функция на тези 

действия са сензорно удовлетворение. Една от насоките за функционална ин-

тервенция е редуциране на автостимулационното поведение. Стереотипните 

действия ангажират вниманието на индивида изцяло, действат автоматично на 

петте сетива и при децата с РАС се явяват подкрепител от висока класа, поради 

което по-адаптивните подкрепители се изтласкват на по-заден план. Автости-

мулационните действия пречат изключително много на обучителния процес. 

Когато индивидът е отдаден на автостимулация, вниманието му е изцяло 

погълнато и той не може да преработва важна информация. Това много пречи 
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на процеса на обучение, тъй като автостимулацията е толкова подкрепяща за 

индивида, че е невъзможно да бъде мотивиран да подобри поведението си.  

Автостимулацията се среща под всякакви форми. Най-често срещаната ка-

тегория са различни движения на тялото. Люлеене, пляскане или махане с 

ръце, въртене. Взирането е чиста форма на визуална автостимулация, като наб-

людаването на движещи се предмети (преминаващи коли, въртяща се пералня, 

вентилатор).  

Втората категория автостимулация е използването на предмети с първична 

цел доставяне на сензорни стимули. Най-общо наблюдаваните примери включ-

ват удряне на предмети един от друг, въртенето им (колелцата на количката, 

топката), потропване и др. Когато е ангажирано с играчката аутистичното дете 

изглежда сякаш си играе, но тя не се използва по-общоприетия начин, функци-

онално, а служи за задоволяване на сензорни интереси.  

Третият вид автостимулация са ритуалите и натрапливостите. Най-честите 

примери са строяване на предмети, държането или прегръщането им, носене 

на едни и същи дрехи, поставяне на нещата на едно и също място, „предъвк-

ване“ на една и съща тема (вербални персеверации), затваряне на вратите и др. 

Специфични техники за справяне с поведението 

 Препоръчително е да се осигури само минимално внимание към проя-

вите на деструктивно поведение. Вниманието се използва като подкрепление 

и се осигурява при липса на деструктивно поведение.  

 Подкрепянето на деескалацията е изключително важно. Подкрепата 

започва от лекия спад на деструктивното поведение, а не когато то е приклю-

чило.  

 Пренасочването е техника, която се използва до една или друга степен 

във всички области на ежедневието. Процедурите за прекъсване и пренасоч-

ване са най-ефективни, когато поведението е предизвикано от основни, пър-

вични причинители така, че да предизвикат някакъв физически или сетивен 

отговор (като случаите на блъскане на главата в стената) и са по-малко ефек-

тивни, когато основният причинител, предизвикващ поведението, е по-сложен 

и е свързан с източници от средата или чувствата. 

 Превенция на отговора е процедура, която се използва при поведения 

като автостимулация, ниско ниво на агресия и насилие, насочено към себе си. 

Ако се използва този подход, трябва да се спре поведението възможно най-

бързо, като се обръща възможно най-малко внимание. Обикновено, се дава не-

утрален физически стимул и отсъства коментар. Това се прави без прекъсване 

на задачата/дейността и детето получава подкрепления, за да продължи. 

 Създаването на „Поведенчески импулс“ е мощна стратегия за осуетява-

нето на деструктивното поведение или невниманието. Когато детето проявява 

желателно поведение и се държи добре, вероятността деструктивното поведе-

ние да се прояви е по-малка. Например, ако се започне интервенция с игрова 
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дейност или силно предпочитана задача, детето е по-мотивирано за поведени-

ето си. След като се навлезе в задачата, ако поведението се влоши, засиленият 

стимул, последван от умерено подкрепление, помага да се възвърне импулса.  

Указания за улесняване на послушанието 

За да се улесни послушанието е подходящо да се дават само инструкции, 

които се очаква да бъдат изпълнени. Желателно е физическото съдействие да 

бъде сведено до минимум с израстването на детето. Сложните инструкции е 

добре да се избягват, за да бъде редуцирано до минимум неподчинението, 

както и детето да не бъде поставено във фрустрираща ситуация, която да до-

веде до възбуда. Осигуряването на позитивни избори е подходящо, защото де-

тето не се чувства заставено да извърши определено действие (например: 

искаш ли да слушаш музика, или да рисуваме, или да играем на гоненица). Би 

могло да се използва спонтанното поведение за стимулиране на послушанието 

(например, когато детето отива да премести стола, може да се използва указа-

нието ,,Премести стола, моля!“ и детето да получи подкрепление за ,,послуша-

нието“),. В случаите, когато детето не следва инструкцията, добре е обучителят 

да остане максимално неутрален. Инструкциите се поднасят спокойно. На де-

тето се дават значими подкрепители, когато изпълнява инструкция.  

Противодействащи процедури 

Систематично игнориране  

Обикновено автостимулацията осигурява собствен източник на подкреп-

ление. Аутистичното дете е най-щастливо, когато е игнорирано, така нищо не 

го отвлича от автостимулацията. Всяко вмешателство е нежелано, защото го 

лишава от стимулация, която харесва. Хората понякога приравняват игнорира-

нето с погасяването. Но, докато подкрепителят в този случай няма нищо общо 

с вниманието, систематичното игнориране рядко е ефективно за намаляване 

или елиминиране на нежеланото поведение.  

Подкрепление  

Ефективността на всяка програма в голяма степен зависи от наличните 

подкрепления за детето. Първоначално детето с РАС няма да възприеме  

спокойното поведение, желанието за сътрудничество и отстъпчивостта като 

вътрешно мотивирани. Комуникацията, играта и социализирането не представ-

ляват за него вътрешна награда. Желателно е да се използват външни подкреп-

ления, чрез които по-лесно се развива подходящо поведение. Тенденцията е с 

времето да се работи по посока откъсване от външните подкрепления.  

Като при всеки поведенчески проблем, употребата на подкрепящи проце-

дури за намаляване на автостимулацията е от съществено значение. Има ня-

колко подходящи подкрепящи процедури: Differential Reinforcement of Other 

Behavior, DRO (диференцираното подкрепление на други поведения), 
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Differential Reinforcement of Incompatible/Alternative Behaviors, DRI/DRA (ди-

ференцирано подкрепление на несъвместими/алтернативни поведения), 

Differential Reinforcement of Lower Rates of Behavior, DRL (диференцирано 

подкрепление на по-ниски нива на поведението). Те осигуряват подкрепле-

ние и мотивират детето да се ангажира с други поведения, различни от автос-

тимулацията.  

Редуциране поддържащата стойност на автостимулацията 

Звучи парадоксално, но доста ефективен метод за редуциране на автости-

мулацията е използване на самата нея като подкрепител. Не само че е мощен 

подкрепител, но и постепенно намалява удовлетворението, което детето полу-

чава от нея. Първоначално автостимулацията се използва като награда за же-

лателно поведение или дори липса на автостимулация. Така се насочва 

интереса върху развиване на алтернативно поведение, което от своя страна от-

мества акцента от деструктивното поведение. Тъй като по същност автостиму-

лацията е вътрешно контролирана от индивида, когато е поставен в горната 

ситуация, всъщност обучаващия поема контрола върху поведението и така пос-

тавя ограничения и условия за осъществяването му. При това изместване на 

контрола от вътре навън се създава ефекта на намаляване на неговата подкре-

пяща стойност.  

Друг начин за редуциране подкрепящата стойност на автостимулацията е 

да се ръководи ситуацията така, че детето да не избере автостимулацията. Нап-

ример, може да се предложи на детето избор между яденето на много любима 

храна или гледане на любимото му филмче или автостимулация. Този подход 

е ефективен тогава, когато се изградят алтернативи, които детето да предпо-

чете. Когато детето не избере автостимулацията, самото то редуцира позитив-

ната стойност на собствената си автостимулация. 

Примерен казус 

Представя се ситуация, в която е наложително на дете с РАС да му бъде 

взета кръв за изследвания. Изложени са фазите, през които би могла да пре-

мина манипулацията.  

Фаза 1  

 Предупреждение към родителите да носят любима играчка, храна и/или 

друго, което обича детето.  

 Обсъждане с родителите особеностите, които причиняват напрежение 

и водят до деструктивно поведение при детето. 

 Идентифициране на стресови ситуации (допитване до родители за типа 

на деструктивно поведение).  

 Организиране на ситуациите в йерархия - от най-малко към най-силно 

стресираща.  
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 Да се има предвид, че предвид ситуацията, в която детето се намира, е 

много вероятно да се достигне до поява на деструктивно поведение.  

 Груба физическа интервенция увеличава хаоса и прави детето по-фре-

нетично в усилието му да запази контрол над ситуацията.  

Фаза 2  

 При среща с детето е препоръчително да му се даде време за адаптиране, 

като му бъде предложено подходящо занимание, за да може да се довери на 

средата и хората в нея.  

 Атмосферата трябва да е доверителна и инструкциите да се подават с 

бавно и спокойно, като е добре детето да бъде вербално подкрепяно когато е 

спокойно и се държи подходящо.  

 Ако детето разбира кратки инструкции е добре да бъде подготвено, че 

ще бъде правена манипулация. В противен случай могат да се използват 

обекти, стимулиращи сетивата (пясъчен часовник, музикална играчка и др.).  

 Когато се забележи, че детето започне да проявява възбуда/безпокойс-

тво не бива да се прекъсва интервенцията, но е подходящо да се осигури често 

и продължително вербално подкрепление с цел деескалацията на напрежени-

ето. Например, може да му се каже колко добре се справя и скоро ще получи 

любимите неща, носени от родителите. 

Фаза 3  

След манипулацията се предоставят подходящи подкрепители или тези но-

сени от вкъщи независимо дали е имало деструктивно поведение или не.   

Заключение 

За да бъде ефективен, всеки подход трябва да бъде пределно гъвкав, да раз-

чита на позитивна подкрепа, да може да бъде регулярно оценяван и да работи 

за плавен преход към училищна среда.  

Добрата програма би трябвало да включва работа освен с аутистичното 

дете, но и с родителите и учителите с цел осигуряване на умения във всякакви 

условия, както и лична емоционална подкрепа. Основна цел в терапевтичната 

работа е подобряването на качеството на живот на човека с аутизъм, което 

много често означава да се премахне негативната симптоматика и да се пос-

тигне максимална степен на автономност. Някои аутисти успяват да развият 

висока степен на самостоятелност, най-вече поради правилното и навреме 

стартирало обучение. Други обаче се нуждаят от помощ и подкрепа през целия 

си живот.  
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НАЦИОНАЛНА ПОЛИТИКА И ПРАКТИКИ В СИСТЕМАТА 

НА ЗДРАВЕОПАЗВАНЕ В ПОМОЩ НА ДЕЦА С 

РАЗСТРОЙСТВА ОТ АУТИСТИЧНИЯ СПЕКТЪР 

Красимира Костадинова 
 

Аутизмът в световното и регионално здравеопазване 

Днес, в света, разстройствата от аутистичния спектър (РАС) се оценяват 

като значим здравен проблем. Държавите-членки на ООН и СЗО приеха през 

последното десетилетие с консенсус редица документи (декларации, конвен-

ции, резолюции) посветени на РАС. По-важните от тях са: Резолюцията на Ге-

нералната асамблея на ООН от 2008 г. за обявяване на 2-ри април за ежегоден 

„Световен ден за повишаване на информираността за аутизма“ (World Autism 

Awareness Day). В Резолюцията на РК на СЗО за Югоизточна Азия от 2012 г. 

се подчертава необходимостта от „комплексни и координирани усилия за уп-

равление на разстройствата от аутистичния спектър и разстройствата на 

развитието“. Резолюцията на 67-та сесия на Генералната асамблея на ООН от 

2012 г. е насочена към „Посрещане на социално-икономическите нужди на 

отделни лица, семейства и общности, засегнати от разстройства от аутис-

тичния спектър, нарушения в развитието и свързаните с тях увреждания“; 

Резолюция на 67-та Световна здравна асамблея на СЗО от 2014 г. посочва нуж-

дата от „комплексни и координирани усилия за управление на разстройствата 

от аутистичния спектър“ (1, 2, 3, 4). 

В тези документи се аргументира необходимостта от специално внимание 

към РАС. То се обосновава с нарастващия брой случаи на засегнати деца и 

широкото разпространение, ранната изява и дълготрайния ефект. Значение има 

и наличието на неидентифицирани или неправилно диагностицирани случаи. 

Подчертава се високата социално-икономическа цена на страданието, висо-

кият риск от стигма, свързан с нарушаване правата на засегнатите от аутизма 

и дискриминацията, което влошава качеството на живот и равноправното им 

участие в обществото. Налице е голямо разнообразие и индивидуални особе-

ности в изявата на РАС и потребностите на засегнатите хора. В този контекст 

планирането на ефективни политики за решаване на проблемите на засегнатите 

от РАС е предизвикателство към националните правителства (4). 

В цитираните документи се препоръчват мерки за справяне с проблемите 

на засегнатите хора. Един от важните аспекти е необходимостта от промяна в 

нагласите на обществото към засегнатите от РАС и по-конкретно предотвратя-

ване на социалното изключване. Това налага повишаване на нивото на инфор-

мираност за аутизма. Постигането на по-добри резултати изисква прилагането 
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на терапевтични методи базирани на доказателства, на интегриран, междусек-

торен подход при планиране и предоставяне на услуги. Необходимо е също 

подобряване на здравно-информационната система, което да осигурява качес-

твено събиране на данни относно продължителното проследяване на пациен-

тите, Необходимо е също редовен обмен на добри практики между страните, 

както и приоритетно включване на РАС във всички национални политики и 

програми за ранно детско развитие и психично здраве на децата, разкриване на 

услуги в общността (4).  

Отбелязва се, че прилагането на тези мерки е особено важно за страни с 

ограничени ресурси и ниски доходи на населението. За тях са характерни ня-

кои общи проблеми - недостиг и неравномерно териториално разпределение 

на кадрите и услугите; слабо развита система от интегрирани услуги в общ-

ността; ограничен достъп до специализирана психиатрична помощ на някои 

групи от населението; ограничени финансови ресурси (2). 

През 2008 г. чрез съдействието СЗО е предложен нов подход към пациен-

тите с РАС - „Глобална инициатива на общественото здраве за аутизма“ 

(GAPHI) (5) чиято същност е изграждането на регионални мрежи за сътрудни-

чество.  

В рамките на GAPHI, по инициатива на Autism Speaks и Albanian Children 

Foundation (ACF) през 2010 г. е създадена Мрежа за сътрудничество на стра-

ните от Югоизточна Европа - Southeast Europe Autism Network (SEAN). 

Целта на мрежата е да работи за подобряване качеството на живот на хората с 

аутизъм в няколко насоки: повишаване на информираността на обществото и 

специалистите за РАС, обучение на специалисти в областта на ранната диаг-

ностика и интервенция, скрининг, методи на лечение, предоставянето на ка-

чествени услуги, както и провеждане научни анализи върху РАС (6). 

Министрите на здравеопазването от региона подписват в Тирана Декларация 

за аутизма (Tirana Pledge on Autism), с което поставят началото на Мрежата 

на югоизточна Европа за аутизма (МЮЕА). Тя включва следните държави: 

Албания, Босна и Херцеговина, Хърватия, Македония, Словения, Черна гора, 

Косово и България. Турция се присъединява като наблюдател в 2014 г. Нацио-

налните координатори на мрежата отчитат на ежегодни срещи напредъка на 

всяка страна и се приема план за съвместни действия (7).  

На 25 юли 2011 г. е подписана Dhaka Declaration on Autism Spectrum 

Disorders and Developmental Disabilities се създава мрежа за сътрудничество на 

страните от Южна Азия South Asia Autism Network (SAAN).  

План за действие по отношение аутизма в България 

Анализът на вида и качеството на оказваната помощ в България на 

засегнатите от РАС и техните семейства очертава редица дефицити в здравен, 

социален и образователен аспект. Това е особено изразено в нагласите, 

разбиранията и приемането от обществото на индивидите с аутизъм (7, 8).  
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По инициатива на Националния център за обществено здраве и анализи 

(НЦОЗА) и Гражданско движение „Помощ на лица с проблеми в развити-

ето“(ГДПЛПР) и във връзка с участието на България в SEAN в Министерст-

вото на здравеопазването (МЗ) е сформирана междуведомствена работна 

група. Тя разработи национален интегриран/междусекторен план за действие 

„Мерки за подобряване на грижите в помощ на лица с аутизъм/РАС и тех-

ните семейства“. Планът е утвърден от министъра на здравеопазването през 

2013 г. Предлаганите мерки са насочени към цялостно решаване на проблемите 

на хората с РАС чрез обхващането на децата от най-ранна възраст и прилагане 

на комплексен подход и междуинституционално взаимодействие (9). Коорди-

нацията по изпълнение на плана е възложена на НЦОЗА.  

В предлаганите мерки са заложени основните принципи за предоставяне 

на помощ за засегнатите от аутизма и техните семейства, именно: равнопоста-

веност в обществото и осигуряване на достоен живот в условия, които поощ-

ряват активното им участие; гарантиране правото на специални грижи чрез 

ангажимент на държавата; гарантиране правото на свободен достъп до доста-

тъчен брой и качествени услуги; комплексен подход и междуинституционално 

взаимодействие при планиране и предоставяне на услуги.  

Ранното откриване и ранната интервенция са от съществено значение както 

за превенция на тежките последици при пациентите с РАС, така и за постигане 

на напредък в развитието на децата и компенсиране на дефицита чрез създа-

ване на определени умения. Осъществяването на здравната помощ в извънбол-

ничната сфера (обществено-здравен подход) изисква проучване на 

потребностите в национален мащаб и съответно предоставяне на подходящи и 

достъпни услуги в общността. Това предполага прилагането в сферата на здра-

веопазването, образованието, трудовата заетост на „Включващи/приобща-

ващи политики“, както и участие на семействата на деца с РАС във вземането 

на решения за своевременното осъществяване планираните за конкретния па-

циент мерки. Те целят: 1. Внедряване на добри практики и съответно подобря-

ване качеството на услугите и интервенциите с оглед те да са индивидуали-

зирани, комплексни и устойчиви. За целта се изисква ресурсно осигуряване и 

ефективна координация на структурите ангажирани в обгрижването на паци-

ентите с РАС (медицински, здравни, социални, образователни). 2. Системно 

повишаване квалификацията на кадрите чрез продължаващо медицинско обу-

чение. 3. Промяна в негативните обществени нагласи и превенция на стигмата 

чрез повишаване информираността за аутизма; 4. Въвеждане на механизъм за 

траен контрол и мониторинг на качеството на грижа за засегнатите от аутизма. 

Чрез изпълнението на посочените мерки трябва да се постигне подобряване на 

качеството на живота на засегнатите от РАС пациенти и техните семейства. 

Планът за действие включва следните приоритетни направления:  

І. Скрининг на аутизма. Скринингът е регламентиран в Наредба № 39 от 

2004 г. за профилактичните прегледи и диспансеризацията на МЗ като елемент 

на профилактичната дейност с оглед установяване разпространението на опре-

делен признак, симптом или заболяване. Скринингът при аутизма има за цел 
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ранно откриване на отклонения в развитието и идентифициране на рисковите 

групи, които своевременно да се насочат към специализирана диагностика и 

медицинска помощ. 

Една от предвидените дейности във връзка със скрининга е повишаване 

квалификацията на специалистите от извънболничната медицинска помощ (об-

щопрактикуващи лекари и педиатри) за ранно откриване на аутизъм при деца 

до 3-годишна възраст. В НЦОЗА през периода септември-декември 2015 г. е 

проведено обучение на 93 лекари от извънболничната помощ, финансирано по 

Националната програма за подобряване на майчиното и детското здраве 2014-

2020 г. на МЗ. Програмата на обучението бе насочена към придобиване на зна-

ния и умения за психодиагностика, откриване на отклонения и нарушения в 

развитието и прилагане на метод за бърз скрининг на аутизма (Modified 

Checklist for Autism in Toddlers, Revised, with Follow-Up, ©2009 Diana Robins, 

Deborah Fein & Marianne Barton). Издаден е CD с учебния материал (10). 

Следващ етап е провеждането на скрининг за аутизма чрез национално 

представително проучване. Скринингът на аутизма съдейства за водене на 

точна статистика чрез регистриране на новодиагностицирани случаи, устано-

вяване разпространението на аутизма, анализиране на тенденциите, прогнози-

ране и планиране на услугите. 

II. Ранна диагностика. Основна цел на това направление е възможно най-

ранното (под 3-годишна възраст) поставяне на точна диагноза, основана на на-

деждни критерии по утвърдени стандарти, възприети в световната практика.  

В тази насока са предвидени дейности за адаптиране и въвеждане на съв-

ременни методи и подходи за по-сигурна диагностика на аутизма в най-ранна 

възраст от специализирани звена в клиниките на медицинските университети 

и повишаване квалификацията на медицинските и немедицински специалисти 

за екипна работа в областта на диагностиката. 

III. Ранна интервенция. За постигане на ефективност и резултатност в 

грижите за децата с аутизъм и техните семейства е предвидено разработване 

на интервенционни програми и предоставяне на подходящи услуги в общ-

ността (вкл. услуги за ранна интервенция), повишаване капацитета на предос-

тавящите ги специалисти, заедно с гарантиране на активното участие на 

родителите чрез обучение и подкрепа. 

IV. Интегрирани услуги. Основната цел на направлението е междуинсти-

туционалното взаимодействие при планирането и предоставянето на услуги 

при гарантиране на достъпност, качество, разнообразие и комплексност. Съз-

даване за потребителите на условия за достоен и независим живот и в крайна 

сметка преход от институционален към обществено-здравен подход. Този под-

ход е отразен в направените допълнения към редица нормативни документи.  

В чл. 125б от Закона за здравето (2015) интегрираните здравно-социални 

услуги са предвидени като дейности, чрез които медицински специалисти и 

специалисти в областта на социалните услуги предоставят здравни грижи и ме-

дицинско наблюдение и осъществяват социална работа, включително в до-

машна среда, в подкрепа на деца, хора с увреждания и хронични заболявания.  
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В закона за лечебните заведения (изм. и доп. от 18.09.2015 г.) се регламен-

тира нов вид услуга чрез „Центрове за комплексно обслужване на деца с 

увреждания и хронични заболявания“ (ЦКОДУХЗ). Приет е Правилник за 

устройството, дейността и вътрешния ред на тези Центрове.   

Нараства броят на обслужваните деца с аутизъм чрез услуги в общността 

под различни форми: „Дневен център за деца с увреждания“, „Център за 

социална рехабилитация и интеграция за деца“, „Център за обществена 

подкрепа“. Създават е се и специализирани структури за деца и младежи с 

аутизъм като: „Център за социална рехабилитация и интеграция на лица с 

проблеми от аутистичния спектър“, „Център за психо-социална рехабили-

тация на деца с ментални проблеми/аутизъм“, „Дневен център за деца с ау-

тизъм“ и др. 

В процеса на реализиране на Визията за деинституционализация на децата 

и плановете към нея се разкриват алтернативни здравно-социални услуги и ус-

луги за комплексно обслужване на деца с увреждания и хронични заболявания, 

които все по-активно се използват от потребители, засегнати от РАС (семейно-

консултативни центрове, ЦНСТ, центрове за ранна интервенция, здравно-кон-

султативни центрове за майчино и детско здраве, центрове за детско психично 

здраве, ЦКОДУХЗ). 

V. Повишаване информираността на обществото за проблемите и въз-

можностите на хората с аутизъм. Основна цел на това направление е промяна 

в нагласите, приемане и формиране на отговорно и позитивно отношение на 

обществото и професионалистите към лицата с аутизъм, социалното им включ-

ване, реализиране на правото им на независим и пълноценен живот. В този 

контекст в периода 2013-2016 г. са осъществени дейности под различни форми 

за постигането на този ефект. 

VI. Обучение и квалификация на кадри – ресурсно осигуряване. Това 

направление предвижда дейности за повишаване квалификацията на специа-

листите във всички сфери, за овладяване на нови подходи, методи и практики 

в областта на превенцията, диагностиката, терапията, рехабилитацията, качес-

твеното предоставяне на здравно-социални и образователни услуги. 

VII. Международно сътрудничество. В това направление са предвидени 

и реализирани дейности по установяване на партньорство и сътрудничество с 

други страни. То включва обучение на здравни специалисти по международни 

обучителни програми обмяна на опит в прилагането на добри практики в пре-

доставянето на качествени услуги в общността за децата с аутизъм и техните 

семейства. Предвиждат се и съвместни разработки и проучвания. За периода 

2011-2017 г. България е включена във всички инициативи на SEAN. 

VIII. Здравно обслужване – терапия и рехабилитация. Предвидени са 

дейности в следните основни насоки: гарантиране на достъпа и осигуряване на 

качествено здравно обслужване, включително чрез адаптация и прилагане на 

терапевтични практики с доказана ефективност. Обучение на специалисти за 

прилагането на признати практики - ABA, TEACCH, P.E.C.S и др. Обръща се 

внимание на внедряването на съвременни методи за консултиране и подкрепа 
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на деца с аутизъм и техните семейства и осигуряване на комплексна медицин-

ска и социална рехабилитация. Голяма част от дейностите са финансирани по 

Програма BG07 „Инициативи за обществено здраве“ и Норвежкия финансов 

механизъм на МЗ. 

IX. Образование, включващо обучение интеграция. За осъществява-

нето на включените в направлението цели значение има приемането на редица 

нови нормативни документи, като: „Закон за предучилищното и училищното 

образование“ в сила от 1.08.2016. В него се предвиждат мерки за приобщаващо 

образование на децата с увреждания. „Държавен образователен стандарт за 

приобщаващо образование“ (Наредба № 5 от 11.11.2016 г. на Министерския 

съвет). Регламентирано осигуряване на комбинирана форма на обучение - 

дневна и индивидуална по един или няколко учебни предмета от училищния 

или индивидуалния учебен план, утвърдена с указ на президента. През 2012 г. 

МОН подкрепя учредяването на Фонд за терапия на деца с аутизъм.  

X. Трудова реализация. Планираните в това направление дейности са на-

сочени към разширяване на възможностите за осигуряване на подходящи ра-

ботни места на хора с аутизъм, включително чрез участието им в различни 

програми за адекватно професионално обучение. Цели се и осигуряване на 

подходяща работна и подкрепяща среда, съответстваща на потребностите и 

възможностите на хората с аутизъм. Принос за реализирането на дейностите в 

това направление имат застъпнически НПО в партньорство с работодателски 

организации. 

XI. ТЕЛК. Основна цел на предвидените дейности е да се преразгледа под-

хода за удостоверяване на увреждане при деца, младежи и възрастни, правата 

и услугите, които следват от това с цел подобряване качеството на живот на 

хората с аутизъм и техните семейства и активно функциониране в обществото. 

В доклад на МЗ от 2013 г. се посочва необходимостта от оптимизиране на про-

цеса на медицинската експертиза и привеждането ѝ в съответствие със светов-

ните стандарти чрез нормативни промени. УНИЦЕФ, в партньорство с МЗ, 

НЦОЗА и други институции, през 2015 г. инициира дискусии за въвеждане и 

използване на холистичното разбиране на увреждането, съгласно Междуна-

родната класификация на човешката функционалност, уврежданията и здра-

вето – за деца и младежи (ICF-CY), за гарантиране на приобщаващ подход. 

В съответствие с поетите ангажименти съгласно резолюциите на СЗО и в 

процеса на международното сътрудничество в рамките на МЮЕА, за послед-

ните пет години в системата на здравеопазване са внедрени редица добри 

практики. 

Подобряване на системата за събиране на данни, регистриране на слу-

чаите, създаване на регистър. Данни за децата с увреждания се получават от 

Информационна система за въвеждане и обработка на експертни решения за 

трайна неработоспособност/вид и степен на увреждане по следните индика-

тори: „Освидетелствани и преосвидетелствани деца под 16-годишна възраст с 

признати вид и степен на увреждане“ и „Хоспитализирани случаи на деца от 0 

до 17 години“. Броят на децата с генерализирани разстройства на развитието 
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(ГРР) за 2009 г. е 409, за 2010 г.- 411, за 2011 г.- 436, 2012 г.- 447, 2013 г.- 797. 

От 2014 г. освен за ГРР се води статистика за „Аутизъм“: 2014 г. ГРР - 472; 

„Аутизъм“- 110; 2015 г.: ГРР- 499, „Аутизъм“-132 (НЦОЗА, Кратък статисти-

чески справочник «Здравеопазване»). 

Събирането на данни се подобрява и чрез регистрация на случаите с аути-

зъм/РАС като самостоятелна нозологична единица в списъка на заболяванията, 

при които децата подлежат на диспансеризация по Наредба 39/2004 г. на МЗ, 

изм. и доп. от 2016 г. (по МКБ-10)  

Начинът на регистрация и събиране на статистически данни все още по-

ражда съмнения в тяхната достоверност, което затруднява използването им за 

анализи, планиране и вземане на управленски решения. Броят на хората с ау-

тизъм в България е неизвестен, няма регистър.  

Проучвания върху аутизма в България 

В рамките на инициативите на SEAN през 2013 г. България се включи в 

провеждането на сравнително проучване на потребностите на полагащите 

грижи за деца с РАС, съвместно с Албания, Хърватия и Турция.  

Целта на проучването е достигането на по-добро разбиране на потребнос-

тите на засегнатите от аутизма семейства и това да спомага за планирането на 

национално и регионално ниво на адекватни дейности, услуги, стратегии и по-

литики в помощ на децата с аутизъм и техните семейства.  

В България са анкетирани 153 лица от страната, предимно родители, пола-

гащи грижи за деца с диагноза РАС. Общият брой изследвани лица от всички 

страни е 758. В разпределението на децата по пол преобладава мъжкия - 76% 

срещу 24% момичета. Данните сочат някои общи тенденции и проблеми в стра-

ните от региона по отношение средната възраст на диагностициране на  

аутизма, достъпът и удовлетвореността от услуги, стигмата, в сравнение с  

останалата част на Европа (11). 

У нас средната възраст на поставяне на диагноза РАС е 46,6 месеца и е по-

висока от средната за останалите страни от региона, участвали в проучването, 

която е 38,4 месеца. По отношение на професионалната помощ се установява 

по-ограничен достъп до услуги, в сравнение със страните от останалата част 

на Европа (средно 85% на 91%). Преобладаваща част от респондентите (63%) 

съобщават трудности или забавяне в получаването на услуги поради липсата 

на такива, заради цената или поради липса на информация. За две трети от се-

мействата грижата за дете с аутизъм е свързана със сериозни финансови зат-

руднения; между 42% и 50% са принудени да преминат на намалено работно 

време или да напуснат работа. В България на преобладаваща част от родите-

лите се налага да пътуват повече от 50 км (в 50% от случаите и над 100 км.) за 

да се постави окончателна точна диагноза (12). 

Резултатите от проучването убедително показват, че семействата на деца с 

РАС се нуждаят от подкрепа. В 76% от случаите анкетираните родители са 
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оценили като важна подкрепата от страна на предоставящите услуги, но повече 

от половината са изразили неудовлетвореност от получената подкрепа (12). 

Въз основа на проучването може да се заключи, че повишаването на ква-

лификацията на кадрите и подобряването на комуникацията са важни фактори 

за постигането на по-висока ефективност в помощта за семействата на деца с 

РАС.  

Анализът на изпълнението на плана за действие в помощ на хората с РАС 

и техните семейства за периода 2013-2016 показва напредък по отношение на 

нормативното регламентиране, повишаване информираността на обществото 

и интереса на здравните специалисти към проблема, както и в предоставянето 

на иновативни интегрирани услуги. Налице е също подобряване на квалифи-

кацията на специалистите от извънболничната помощ. Може да се отчете и 

по-голяма обществена ангажираност към проблема – включване към приоб-

щаващото образование на засегнатите деца. Сериозен остава проблема с  

кадрите в здравеопазването - недостиг и трайно намаляване на броя на  

психиатрите (практикуващи психиатри през 2013 г.-537, 2014 г.-555, 2015 г.- 

517) и с призната специалност „детска психиатрия“, при крайно неравномерно 

териториално разпределение. България е на последно място в Европа по пока-

зателя брой психиатри на брой население (около 1 на 14 хил.). Крайно недос-

татъчен е броят на останалите медицински и немедицински специалисти за 

екипна работа (психолози, логопеди, социални работници) в системата на пси-

хиатричната и извънболничната помощ. Някои професии са с драстично на-

мален състав (клинични психолози, медицински сестри). Те практически 

отсъстват от екипите на психиатричните служби (клинична социална работа, 

психиатрично сестринство) или се нуждаят от осъвременяване на длъжността. 

Крайно неудовлетворителен е и броят на специализираните звена (към 

УМБАЛ, ЦПЗ и МБАЛ), в които се поставя диагноза и се оказва квалифици-

рана помощ на хората, засегнати от РАС, при това те са неравномерно тери-

ториално разпределени в страната. В тази връзка, периодичният мониторинг 

на изпълнението, актуализирането и реализирането на дейностите от между-

институционалния план за действие в помощ на хората с РАС и техните се-

мейства е от съществено значение за постигане на цялостно и комплексно 

решаване на техните проблеми. 
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