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Сравнительная характеристика отличий синдрома Ангельмана от расстройства аутистического спектра

      Синдром Ангельмана - обусловленная генетической аномалией патология, характеризующаяся такими признаками, как задержка психического развития, нарушения сна, припадки, хаотические движения (особенно рук), частый смех или улыбки. 
Также эту болезнь называют «синдром Петрушки» или «синдром счастливой куклы».
      Постоянные проявления:
 — умственная отсталость;
 — нарушение моторики; 
— задержка речевого развития; 
— особенности поведения (приступы немотивированного смеха, гиперактивность и дефицит внимания, счастливое выражение лица).

Таблица отличий
	Критерии 
	Расстройство аутистического спектра
	Синдром Ангельмана

	Интеллектуальное развитие 
	Уровень интеллекта при РАС имеет неравномерный характер, от задержки умственного развития, легкой умственной отсталости до более тяжелых форм

	При синдроме Ангельмана, как правило, наблюдается тяжелая умственная отсталость. У большинства больных когнитивное развитие практически не превосходит уровня, соответствующего 24-30-му месяцу жизни ребенка

	Речевое развитие
	При речевом развитие наблюдается или задержка речевого развития или его отсутствие, если есть интеллектуальная недостаточность
	Выраженное отставание речевого развития является одним из ключевых признаков синдрома Ангельмана.  У большинства больных отсутствует речь. Некоторые пациенты обладают очень бедным словарным запасом, и только отдельные больные могут изъясняться фразами. Больные, несмотря на задержку речевого развития, слушают и хорошо понимают обращенную к ним речь. Речевой дефицит дети с синдромом Ангельмана компенсируют невербальными средствами коммуникации

	Психомоторное развитие 
	Моторное развитие характеризуется нарушением мышечного тонуса, точности и силы движений, их координированности, плохим контролем равновесия, трудностями включения всего тела в единый процесс движения, нарушениями произвольной организации движений. Существуют проблемы в развитии крупной и мелкой моторике
	Психомоторное развитие: задержка психомоторного развития становится клинически значимой во второй половине первого года жизни. Примерно 10 % детей с синдромом Ангельмана не приобретают навыков самостоятельной ходьбы. Способность сидеть появляется после 12 месяцев жизни, ходить — после двухлетнего возраста, некоторые больные начинают ходить только к шести годам жизни. У детей отмечается своеобразная широкая походка. Больные широко расставляют ноги с повернутыми наружу стопами. Из-за резких, «рубленных» движений приподнятыми и согнутыми в локтевых суставах руками, которые помогают удерживать равновесие, походка напоминает походку робота. В раннем детском возрасте отмечаются гиперкинетические движения туловища и конечностей. Дрожание конечностей может наблюдаться уже в первые шесть месяцев жизни. Гиперкинезии, как правило, выраженные и резкие, которые мешают ходить и принимать пищу

	Малые аномалии развития
	Без явно выраженных аномалий развития 
	 У больных с синдромом Ангельмана часто отмечаются черепно-лицевые аномалии. Практически у всех пациентов наблюдается постнатальная микроцефалия, у трети детей — с гипоплазией средней части лица, плоский затылок с «канавкой», глубоко посаженные глазные яблоки, широкий и часто постоянно открытый рот, заостренный подбородок

	Физическое развитие
	Нет явных признаков физического недоразвития 
	С течением возраста наблюдается замедление прироста окружности головы, и к двум годам жизни у 80 % пациентов диагностируется постнатальная микроцефалия

	Судороги
	Нет 
	Судороги являются одним из наиболее часто встречаемых симптомов

	Особенности поведения
	Нехватка социальных взаимодействий, проблемы при построении продуктивного взаимного контакта с окружающими, стереотипность поведения и интересов. Ограниченное или повторяющееся поведение, необычная жестикуляция, стереотипии
	Поведенческие особенности больных с синдромом Ангельмана характеризуются дружелюбностью, веселым нравом, легкостью инициации смеха, невнимательностью. Характерной особенностью поведения является влечение к воде, особенно текущей из крана, которое наблюдается у 75 % больных с синдромом Ангельмана у большинства пациентов отмечается выраженная гиперактивность. Они находятся как бы в непрерывной деятельности, постоянно держат в руках игрушки или перемещают их в пространстве. Дети с синдромом Ангельмана с большим трудом концентрируют свое внимание, и если сосредотачивают его на определенном объекте, то на очень короткий промежуток времени


	Нарушение сна
	40–83 % детей с аутизмом испытывают трудности со сном, чаще всего это происходит во младенческом возрасте или в первый год жизни. Многим свойственна тревожность, некоторым сложно успокоиться и уснуть вечером, кто-то ходит во сне или часто просыпается ночью, а кто-то не понимает разницу между днем и ночью
	Большинство детей с синдромом Ангельмана (80 %) отличаются низкой потребностью в сне. Продолжительность сна редко превышает 5–6 часов в сутки, однако в дневное время суток они испытывают чувство сонливости. Ночной сон беспокойный, часто прерываемый пробуждениями. При пробуждении больные проявляют высокую активность, настойчиво требуют к себе повышенного внимания, привлекая его самыми разнообразными способами

	Внешние признаки
	Нет
	Счастливое выражение лица: своеобразное выражение лица у больных с синдромом Ангельмана постепенно приобретает черты, характерные для умиротворенного, счастливого человека. Часто (60 %) встречается немотивированный и неуместный смех

	Другие специфические проявления синдрома
	
	Для больных с синдромом Ангельмана характерны: гастроэзофагеальный рефлюкс (71 %), запоры
 (75 %), высунутый язык, постоянное слюнотечение (74 %), повышенная чувствительность к высокой температуре окружающей среды.
Атаксия является практически постоянным признаком (88 %)




       Продолжительность жизни у больных с синдромом Ангельмана на 10–15 лет меньше средней продолжительности жизни человека. Описаны пациенты с синдромом Ангельмана, прожившие более 70 лет.
