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Аннотация. Способность общаться 

имеет основополагающее значение 

для каждого человека, при этом нали-

чие коммуникативных нарушений 

оказывает отрицательное влияние на 

качество жизни человека, независимо 

от его возраста и социального стату-

са. Педагогические аспекты, касаю-

щиеся характера и степени выражен-

ности речевых нарушений при гепа-

толентикулярной дегенерации, их 

влияние на реабилитационный потен-

циал и возможности логопедического 

воздействия не освещены в отечест-

венной специальной литературе. 

Abstract. The ability to communicate 

is a fundamental competency of every 

person, and the presence of communica-

tive disorders has a negative impact on 

the quality of human life, regardless of 

their age and social status. The pedagog-

ical aspects concerning the nature and 

severity of speech disorders in hepato-

lenticular degeneration, their impact on 

the rehabilitation potential and the op-

portunities of logopedic intervention 

have not been covered in the national 

special literature yet. The article analyz-

es the manifestations of speech disorders 

in persons with an orphan disease — 



Специальное образование. 2023. № 1 71 

В статье анализируются проявления 

речевых расстройств у лиц с орфан-

ным заболеванием — болезнью Виль-

сона — Коновалова (БВК). Редкая 

встречаемость данного расстройства 

приводит к поздней диагностике, тогда 

как раннее начало коррекционно-

педагогической работы способствует 

благоприятному речевому прогнозу и 

улучшению качества жизни. Целью 

исследования явилось обоснование 

важности и необходимости логопеди-

ческой поддержки лиц с экстрапира-

мидными расстройствами, разработка 

эффективной технологии объективи-

зации коммуникативных нарушений у 

лиц с БВК в зависимости от пола, воз-

раста, формы заболевания и степени 

выраженности речевого дефицита. 

В статье представлена типология рече-

вых расстройств 8 пациентов с невро-

логическими формами БВК, находив-

шихся на лечении в 5-м неврологиче-

ском отделении ФГБНУ «Научный 

центр неврологии». Преимуществен-

ное поражение лиц молодого и трудо-

способного возраста делает проблему 

раннего выявления и своевременного 

лечения при данном заболевании 

актуальной. В результате исследова-

ния было установлено, что в основе 

расстройства речи у лиц с данным экст-

рапирамидным заболеванием лежит 

нарушение содружественной коорди-

национной деятельности голосообра-

зующего, артикуляционного, дыхатель-

ного и мозжечкового аппарата. В статье 

обращается внимание на принципы 

речевой реабилитации, позволяющие 

провести комплексное психолого-

логопедическое обследование, логи-

ческим завершением которого явля-

ется определение реабилитационного 

потенциала лиц с болезнью Виль-

сона — Коновалова. 

Wilson-Conovalov disease (VCD). The 

rare occurrence of this disorder leads to 

a late diagnosis, while an early start of 

rehabilitation-educational work contrib-

utes to a favorable speech prognosis and 

an improved quality of life. The aim of 

the study was to substantiate the im-

portance and necessity of logopedic 

support for individuals with extrapyram-

idal disorders and to develop an effec-

tive technology of objectivization of 

communicative disorders in persons 

with BVC depending on gender, age, 

form of disease and severity of speech 

underdevelopment. The article presents 

a typology of speech disorders in 8 pa-

tients with neurological forms of BVC 

undergoing treatment at the 5th neu-

rological department of the Federal State 

Research Center of Neurology. Predom-

inant affection of young and able-bodied 

people makes the problem of early de-

tection and timely treatment for this 

disease rather urgent. As a result of the 

study, it was found that the disorder of 

speech in persons with this extrapyrami-

dal disease is based on the impairment 

of concurrent coordination activity of 

the vocal-forming, articulatory, respira-

tory, and cerebellar apparatus. The arti-

cle draws attention to the principles of 

speech rehabilitation, allowing a com-

prehensive psycho-logopedic examina-

tion, the logical conclusion of which is 

to discover the rehabilitation potential of 

persons with Wilson-Conovalov disease. 
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В современном мире комму-

никация играет важнейшую роль 

в жизнедеятельности человека, 

направленной на познание и 

оценку самого себя через других 

людей. Способность общаться 

имеет основополагающее значе-

ние для каждого человека, при 
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этом успех коммуникации на-

прямую зависит от разборчивости 

речи собеседника [14, с. 21–37]. 

Понятие «коммуникация» в мно-

гочисленных литературных ис-

точниках рассматривается с раз-

ных точек зрения. Лингвистиче-

ский словарь трактует коммуни-

кацию как «специфическую фор-

му взаимодействия людей в про-

цессе их познавательно-трудовой 

деятельности» [5, с. 260]. В пси-

хологическом словаре «ком-

муникация — это целенаправлен-

ный процесс передачи некоторо-

го мыслительного содержания 

при помощи языка» [8, с. 440], с 

педагогической же позиции 

«коммуникация — это обмен ин-

формации между людьми, в про-

цессе которого человек сообщает 

о своих мыслях, чувствах, жела-

ниях, переживаниях и эмоцио-

нальном состоянии» [3, с. 176]. 

Обобщая вышеуказанную терми-

нологию и незначительные раз-

личия в определении, можно сде-

лать вывод о том, что наличие 

коммуникативных нарушений 

оказывает отрицательное влияние 

на качество жизни человека, не-

зависимо от его возраста и соци-

ального статуса, приводя к изо-

ляции, депрессии и потере неза-

висимости, что определяет акту-

альность и практическую значи-

мость изучаемой нами проблемы. 

Одним из сложнейших экстра-

пирамидных расстройств является 

гепатолентикулярная дегенерация 

(синоним: болезнь Вильсона — 

Коновалова, БВК) — тяжелое на-

следственное заболевание с сис-

темным нарушением обмена меди 

и хронической медной интоксика-

цией, сопровождающейся пораже-

нием печени, головного мозга 

(преимущественно подкорковых 

ядер) и других органов [10, с. 495–

502]. При отсутствии лечения БВК 

носит неуклонно прогрессирую-

щий характер с фатальным исхо-

дом, пациенты умирают через 1–

3 года после манифестации невро-

логических симптомов [12, с. 109–

115]. Болезнь Вильсона является 

редким (орфанным) заболеванием, 

ее распространенность составляет 

около 1 случая на 7000–10000 че-

ловек [11, с. 103–113]. За свою 

многоликость болезнь Вильсона — 

Коновалова получила образное 

название «великого хамелеона»
 
[6, 

с. 126]. По данным анализа Феде-

рального регистра орфанных забо-

леваний, в России в 2014 и 2015 гг. 

было зарегистрировано всего 572 и 

602 пациента с диагнозом БВК, что 

составило 0,39 и 0,41 % на 100 000 

населения соответственно (из них 

детей 16,9 %) [4, с. 3–4], при этом 

реальная распространенность за-

болевания предполагается бо-

лее высокой. 

 

Для понимания и обоснова-

ния коммуникативных нарушений 

у лиц с БВК следует обратиться 

к историческому аспекту данно-

го заболевания. В 1883 г. немец-

кий невропатолог и психиатр 
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Рис. 1. История изучения болезни Вильсона — Коновалова 
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Анализ специальной литера-

туры показал, что наиболее час-

тыми симптомами БВК являются 

дизартрия, избыточное слюноте-

чение, тремор и изменения по-

ходки [19, с. 80–85]. В России 

Национальным советом экспер-

тов по редким болезням в 2013 г. 

был разработан Проект рекомен-

даций по диагностике и лечению 

болезни Вильсона — Коновалова 

[9, с. 71]. Логопеды в учреждени-

ях здравоохранения работают 

преимущественно с лицами при 

нарушениях мозгового кровооб-

ращения, а пациенты нейродеге-

неративного профиля с дизартри-

ей могут в лучшем случае рас-

считывать на однократную пер-

вичную консультацию [2]. Рас-

сматривая проблему речевых на-

рушений при нейродегенератив-

ных расстройствах, О. С. Орлова 

с соавторами [7] подчеркивают 

значимость персонифицирован-

ного подхода, сочетающего в се-

бе как инструментальные, так и 

собственно педагогические прие-

мы реабилитации при условии 

раннего включения логопеда. 

По определению комитета 

экспертов Всемирной организа-

ции здравоохранения (ВОЗ), реа-

билитация — это активный про-

цесс, целью которого является 

достижение полного восстанов-

ления нарушенных вследствие 

заболевания или травмы функ-

ций, а в случае невозможности 

достижения этого — развитие 

компенсаторных и заместитель-

ных приспособлений (функций). 

В 1980 г. была представлена Ме-

ждународная классификация по-

следствий заболеваний: наруше-

ний, ограничений жизнедеятель-

ности и социальной недостаточ-

ности (МКФ) — «International 

Classification of Impairments, Disa-

bilities and Handicaps» (ICIDH, 

Geneva, WHO, 1980). К основным 

принципам реабилитации отно-

Карл Фридрих Вестфаль и немец-

кий невропатолог Адольф фон 

Штрюмпель (1898) описали забо-

левание, которое по клиническо-

му сходству с рассеянным скле-

розом получило название «псев-

досклероз». Проживающий в Анг-

лии американский невролог Сэмю-

ель Вильсон впервые в 1912 г. дал 

классическое описание болезни и 

отметил ее патоморфологические 

особенности. В России изучение 

БВК связано с именем знамени-

того отечественного невролога, 

академика АМН СССР Н. В. Ко-

новалова, одного из основателей 

Института неврологии. В нашей 

стране принято использовать 

классификацию, предложенную 

Н. В. Коноваловым (1960) [15]: 

1) брюшная форма; 2) аритмо-

гиперкинетическая; 3) дрожательно-

ригидная; 4) дрожательная; 5) экс-

трапирамидно-корковая форма. 

Хронологическая последователь-

ность изучения болезни Вильсо-

на — Коновалова представлена 

на рисунке 1. 

https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%9D%D0%B5%D0%B2%D1%80%D0%BE%D0%BB%D0%BE%D0%B3
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%92%D0%B8%D0%BB%D1%8C%D1%81%D0%BE%D0%BD,_%D0%A1%D1%8D%D0%BC%D1%8E%D0%B5%D0%BB%D1%8C
https://ru.wikipedia.org/wiki/%D0%92%D0%B8%D0%BB%D1%8C%D1%81%D0%BE%D0%BD,_%D0%A1%D1%8D%D0%BC%D1%8E%D0%B5%D0%BB%D1%8C
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сятся: 1) раннее начало проведе-

ния реабилитационных меро-

приятий; 2) доступность; 3) ком-

плексность использования всех 

доступных и необходимых реаби-

литационных мероприятий; 4) ин-

дивидуализация (персонификация) 

программы реабилитации; 5) этап-

ность; 6) непрерывность и преем-

ственность на протяжении всех 

этапов реабилитации; 7) социаль-

ная направленность реабилита-

ционных мероприятий; 8) ис-

пользование методов контроля 

адекватности нагрузок и эффек-

тивности реабилитации. 

Логопедическая диагностика 

дизартрии у лиц с БВК строится 

на основе доменов, классифици-

руемых в МКФ (функции и 

структуры организма, активность 

(выполнение задачи или действия 

индивидом) и участие (вовлече-

ние индивида в жизненную си-

туацию), факторы окружающей 

среды), которые измеряются с 

помощью единой шкалы. Целью 

настоящего исследования яви-

лось обоснование важности и 

необходимости логопедической 

поддержки лиц с экстрапирамид-

ными расстройствами, разработка 

эффективной технологии объекти-

визации коммуникативных нару-

шений у лиц с БВК в зависимости 

от пола, возраста, формы заболе-

вания и степени выраженности 

речевого дефицита. Критериями 

включения пациентов в исследо-

вание являлись клинические про-

явления БВК, наличие кольца 

Кайзера — Флейшера при оф-

тальмологическом исследовании, 

речевые нарушения и визуализа-

ция изменений в глубинных 

структурах головного мозга. 

Материалы и методы 

Под нашим наблюдением в фе-

деральном государственном бюд-

жетном научном учреждении 

«Научный центр неврологии» 

(г. Москва) в период с 2021 по 

2022 г. на стационарном лечении 

находились 8 (100 %) пациентов с 

БВК. Комплексное психолого-педа-

гогическое обследование пациен-

тов включало: 1) оценку выра-

женности речевых симптомов по 

шкале дизартрии в баллах [1]; 

2) субъективную оценку пациен-

том речевой функции по шкале 

VHI-10 [18]; 3) оценку реабили-

тационного потенциала по доме-

нам МКФ, значимым в логопедии 

[13]; 4) измерение показателей 

качества жизни — по шкале 

PDQ-39 [17]. 

 

Распределение всех обсле-

дуемых с БВК по трем группам 

было следующим: I — 3 (37,5 %) 

пациента с аритмогиперкинетиче-

ской, II — 2 (25 %) пациента с 

экстрапирамидно-корковой, III — 

3 (37,5 %) — с дрожательной и 

дрожательно-ригидной формами. 

Средний возраст больных соста-

вил 32,4 ± 6 лет. Нарушения речи 

и голоса разной степени выра-

женности были выявлены у всех 
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Рис. 2. Распределение лиц с БВК в зависимости  

от возрастных показателей 
Прим. □ — возраст, ■ — возраст постановки диагноза, ■ — возраст дебюта 

заболевания. 

 
На основе полученных дан-

ных (рис. 2) можно сделать вы-

вод: возраст постановки диагноза 

и дебюта заболевания разнится, 

что можно объяснить редкостью 

БВК. Следует отметить, что вре-

мя постановки диагноза недавно 

заболевших первого и второго 

пациента значительно сократился 

и составляет 1–2 месяца. Средний 

возраст дебюта заболевания об-

следованных составляет 41 год 

(по официальной статистике 11–

25 лет). Стоит отметить, что все 

пациенты на данный момент жи-

вы и в той или иной мере верну-

лись к трудовой деятельности. 

Например, пациентка 2 с относи-

тельно недавно поставленным 

диагнозом планирует продолжить 

обучение по специальности «кор-

рекционный педагог» и мечтает 

работать с детьми. В процессе 

диагностики выявлена положи-

тельная корреляция между голо-

совыми, речевыми нарушениями и 

возрастом пациентов, степенью 

тяжести заболевания. Ухудшение 

показателей качества жизни у лиц с 

речевыми и голосовыми расстрой-

ствами составило 18,3 ± 5,4 балла 

(p < 0,05). Всем обследуемым 

была подобрана персонифициро-

ванная коррекционная програм-

ма, что привело к уменьшению 

выраженности речевых и голосо-

вых нарушений у 6 (75 %) паци-

ентов на 3 ± 4 балла (p < 0,05). 

В ходе исследования отмечалось 

обследуемых (100 %), из них у 5 

(62,5 %) женщин и 3 (37,5 %) 

мужчин. Нами была определена 

следующая типология речевых 

расстройств при БВК: I) замед-

ленность произношения, речь 

монотонная и невыразительная, 

«смазанность» и носовой оттенок 

сопровождаются тихой либо ше-

потной речью; II) замедленность и 

«смазанность» речи, произноше-

ние сопровождается скандирован-

ностью и носит рваный характер 

при наличии громкого голоса; 

III) дрожаще-скандированная речь, 

голос громкий на фоне замедлен-

ности произношения и выражен-

ной скандированности. На рисун-

ке 2 представлено распределение 

лиц с БВК в зависимости от воз-

растных показателей. 
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достоверное улучшение показа-

телей качества жизни по шкале 

PDQ-39 (56 ± 5,7). 

Наше исследование подчерки-

вает необходимость раннего вклю-

чения логопеда в реабилитацион-

ный и диагностический процесс, 

особенно при обследовании лиц 

молодого возраста. При БВК это 

является жизненно важным вопро-

сом, так как способствует улучше-

нию качества жизни пациентов и 

снижает выраженность осложне-

ний при таком редком прогресси-

рующем заболевании. 

Заключение 

Проведенное нами исследова-

ние позволило сделать следую-

щие выводы. Маршрутизация 

пациентов с учетом доменов 

МКФ позволяет не только повы-

сить их реабилитационный по-

тенциал, но и помочь логопеду 

выявить компоненты речевого 

нарушения. Ведение пациентов 

экстрапирамидного генеза явля-

ется серьезным вызовом, тре-

бующим от логопеда большой 

эрудиции, постоянной насторо-

женности по отношению к воз-

можным осложнениям и при-

стального внимания ко всем ню-

ансам в состоянии пациентов — 

даже при благополучном много-

летнем течении заболевания на 

фоне медикаментозной терапии. 

В то же время своевременное и 

адекватное логопедическое воз-

действие на фоне лечения обычно 

дает «драматический» эффект — 

резкое уменьшение и даже исчез-

новение выраженной речевой 

симптоматики, пациенты вновь 

могут полностью себя обслужи-

вать, учиться, работать по про-

фессии, могут создать семью и 

родить здорового ребенка. 

Как отметил британский невро-

лог Джон Уолш (1972): «Нет ни 

одного больного с болезнью Виль-

сона, похожего один на другого» 

[20, с. 25–26], именно поэтому к 

каждому пациенту с коммуника-

тивными нарушениями должен 

применяться дифференцированный, 

персонифицированный подход в 

зависимости от степени выражен-

ности речевого дефицита, структу-

ры нарушения, психических и ин-

дивидуальных особенностей. 
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