CAPITOLUL IX

OLIGOFRENIILE

Oligofreniile sint stdri de nedezvoltare psihicd sau de dezvoltare
psihica incompletd (cuvintul rezultd din aparierea a 2 termeni grecesti:
oligos = putin, frenos = suflet. Al{i termeni ca ,deficienta mintald
.arieratia®, ,retardare mintald“, folositi adesea in literatura sint smﬂnimi
cu cel de oligofrenie.

Aceastd nedezvoltare sau subdezvoltare desi cuprinde de obicei
intreaga sfera a vietil psihice are ca trasatura principald afectarea pro-
ceselor intelectuale, a gindirii si indeosebi a abstractizédrii si generali-
zarii. In acelagi timp procesul patologic poate sd impiedice in mod pro-
portional si dezvoltarea altor functii psihice ca afectivitatea, caracterul
si personalitatea.

Pentru infelegerea mecanismelor de producere a oligofreniilor tre-
buie sd& amintim cd in edificarea psihicului uman intervin 2 categorii
de factori : intrinseci, reprezentati de calitétile citochimice, fiziologice ale
creierului si extrinseci care cuprind totalitatea influentelor venite din
partea mediului, indeosebi procesul educativ, actiunea lor impletindu-se
in mod subtil, in tot cursul procesului de dezvoltare a copilului. |

Calitatile functionale ale creierului depind in cea mai mare misurﬁ;
de zestrea ereditard, care diferd de la individ la individ, ca orice insu-
sire biologicd ce se distribuie in mod gaussian in pnpu.latia generald,
Totusi, ele pot fi modificate prin interventia a numerosi factori patogeﬁi, :
care afecteazad dezvoltarea si maturizarea creierului, alterind astfel sub- |
stratul biologic al vietii psihice. Pentru a produce o oligofrenie, ei tre-
buie insd sa actioneze timpuriu, in primii 3 ani de viatd, inainte ca
psihicul uman sa fi cadpatat contururile sale principale.

Factorii extrinseci, sint reprezentati de o serie intreagd de aspecte,
care pot favoriza sau impiedica punerea in valoare a potentialului indi-
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vidual. Un rol deosebit de important il are calitatea educatiei, a mediu-
?il in care trdieste si se formeazd copilul, studiile epidemio-
Jogice, din ultimii ani scotind in evidentd legdtura clara dintre nivelul
rezultatelor scolare si particularitatile mediului sociofamilial.

 Desi au fost descrise numeroase mecanisme patogenice care pot duce
la aparitia oligofreniilor, e de notat ci ele se repercutd in mod nespe-
gific asupra vietii psihice (E. Bleuler) determinind constituirea unor
sindroame -psihopatologice, asemédnatoare, care diferd intre ele indeosebi
prin gravitate. In general, oligofreniile, corespund mai pufin notiunii de
hoald, in sensul clasic de proces, cu caracter de progresivitate, fiind mai
frecvent stari reziduale, stabilizate, sechelare, cu caracter definitiv.
_ Odatd constituite ele au repercusiuni profunde asupra structurii
intregii personalititi a individului respectiv, care, lipsit intr-o mésura
mai micd sau mai mare de axul de dezvoltare reprezentat de gindire, de
intelect, suferd atit prin handicapul permanent care creeaza dificultati
inerente in adaptare cit si prin pozi{ia particulard de inferioritate sociala
care poate favoriza la rindul ei, prin intermediul mecanismelor psihogene,
aparitia a numeroase tulburari psihice supraaddugate : afective, de com-
| *;_n ment, car acteriale.
- Istoric. Oligofreniile au fost cunoscute din cele mai vechi timpuri. In
dreptul roman existau chiar articole privitoare la protectia deficitarilor
mintali. Cercetdrile sistematice au inceput abia in secolul al XIX-lea
Hind orientate in 3 directii principale : descrierea tabloului clinic, gasi-
rea metodelor de evaluare a deficitului mintal si descoperirea mecanis-
melor etiopatogenice.
- Oligofreniile au cipatat individualitate clinicd abia la inceputul seco-
Jului al XIX-lea, cind Esquirol a diferentiat idiotiile congenitale (oligo-
freniile) de cele cistigate (dementele). Totodata el a descris idiotia si
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imbecilitatea folosind drept criteriu de delimitare gradul de dezvoltare
al limbajului.

 Cercetéirile ulterioare au dus catre sfirsitul secolului XIX la delimitarea
debil itatii mintale de catre Seguin, Binet, Claparéde, Sancte de Sanctis. Deoarece
debilitatea mintald raminea o notiune imprecisi, studiile psihopatologice din pri-
" mele decenii ale secolului XX, au fost centrate asupra deficitului mintal, incer-
. cindu-se gasirea unor tulburéiri specifice care s usureze stabilirea diagnosticului.
Fulburarile considerate initial drept caracteristice oligofreniilor, par sa fie in reali-
ate nespecifice, asa cum 0 demonstreaza studiile consacrate dinamicii formarii
sersonalitatii deficitarilor in general (Richardson, Kohler, Duchenne), care au stabilit
ca ele depind in mare misura de mecanisme psihogene, declansate de pertur-
barile durabile din sistemul de relatii sociale ale bolnavului.

O problema spinoasi, care rdmine in parte nerezolvati, este aceea a metodelor
de misurare a inteligentei. Incercirile diversilor autori de a crea un sistem de
evaluare s-au lovit de o dificultate fundamentald, specificid psihiatriei, de imposi-
bilitatea de a analiza in mod izolat, separat, insugirea psihicd, ca atare, intrinseca,
fiind accesibile observatiei numai performantele, obfinute cu ajutorul sau, ceea
ce favorizeazé aparitia a numeroase erori. Binet si Simon au creat in 1905 prima
metodd de masurare a inteligentei folosind un sistem de probe (teste), etalonate
~prin studii intinse efectuate asupra populatiei infantile. Ei au stabilit in mod
empiric, cite un manunchi de performante intelectuale, pentru fiecare an de
virstd intre 3—16 ani, corespunzitoare nivelului mediu de dezvoltare mintald a
virstei respective. Totodatd, ei au creat notiunea de virstd mintald, legind-o de
capacitatea individului de a rezolva testele psihometrice corespunzitoare unei
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anumite virste. Studiind oligofrenii, ei au observat ca performantele acestora pot fi
asimilate, pastrind anumite rezerve cu acelea ale copiilor normali de virstd mai mici.

Mai tirziu Stern si Bobertag (1912) au incercat si masoare exact marimea
abaterii de la normal a deficitarului mintal, creind notiunea de coeficient intelectual

(Q.I) care exprimd sintetic, in procente, raportul dintre virsta mintala a pacientulul

5i_virsta sa cronologica. In acest sistem, copilul normal are coeficientul intelectual
QI egal cu 100.

Cu toata aparemfa lor de rigurozitate stiinfifica, matematica, testele psiho-
metrice, fiind construite in bund masurd pe baza cunostintelor scolare si netinind
seama de o serie de factori perturbatori, cum ar fi emotia, instabilitatea, medifi-
carile de congtiintd, au fost supuse la numeroase critici din partea psihiatrilor,
deoarece ele nu reusesc si reflecte, in multe cazuri, realitatea clinica.

Cercetarile etiopatogenice pot fi sistematizate in 3 etape.

L. Perioada anatomo-clinica incepe in a 2-a jumitate a secolului
AIX, prin individualizarea principalelor boli cerebrale insotite de defi-
cientd mintald de cédtre Little, Bourneville, Recklinghausen, Sachs, Vogt,
descriindu-se modificari anatomopatologice importante, ca malformatii,
distrugeri, sau grave anomalii, ceea ce a dus la conceptia c oligofreniile
sint boli produse prin leziuni cerebrale grave, cu caracter sechelar.

lI. Etapa biochimica incepe odatd cu descoperirea oligofreniei fenil-
piruvice de cdtre Fohling in 1934, prin care se demonstra existenta unui
mecanism biochimic, subcelular, supus unei evolutii dinamice, oferindu-se

totodatd explicatia pentru oligofreniile evolutive intilnite in cursul boli-
lor eredodegenerative.

ITII. Etapa cercetarilor conjugate epidemiologice, psihologice, socio-
logice si genetice, Prin studii intinse efectuate asupra populatiei s-a sta-
bilit frecventa diferitelor forme de oligofrenie si rolul factorilor genetici,
determinindu-se riscul de transmitere la descendenti. Totodatad s-a evi-
dentfiat importanta factorilor sociologici, culturali si economici in consti-
tuirea deficitului mintal, aritindu-se cad asimilarea initiald a conceptu-
lui de oligofrenie cu acela de proces patologic si de leziune cerebrala este
valabila numai in parte, pentru formele grave, mecanismul formelor
usoare fiind mult mai complicat.

Clasificare. Oligofreniile se clasifici in raport ou 2 criterii princi-
pale : clinic si etiologic. Din punct de vedere clinic, ele se impart in
raport cu gravitatea deficitului mintal dupa nomenclatura OMS in

— forme grave, idiotie, oligofrenie gr. III:

— forme moderate, imbecilitate, oligofrenie gr. II ;

— forme usoare, debilitate mintald, oligofrenie gr. I.

Criteriile psihopatologice de diferentiere sint : dezvoltarea limbaju- "

lui, virsta mintald, reusita scolard, adaptarea sociald, coeficientul intelec-
tual (vezi tab. 1.).

Se descriu numeroase entitati etiologice, clinice insotite de oligo-
frenie (vezi tab. 2, 3, 4), insd nu se poate stabili o corespondentd strictd
Intre un anumit factor etiologic si intensitatea deficitului mintal pe
care-1 determina.

Frecventd. Este greu de evaluat proportia exactd a oligofreniilor in
populatia generald deoarece existd numeroase dificultdti in depistarea
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formelor usoare si in diferentierea lor fatd de aspectele prezentate de

fndivizii subculturali. |
Mayer-Gross a gésit in 1948 o frecvenia de 6%, de oligofreni (inclu-

zind si formele usoare cu QI 70—85) printre copiii scolari si 3%, in

populatia generald a unui district rural din Scotia, iar Lenz admite un
procent de 3—40/, oligofreni in populatia generala.

" Tinind seama ca o parte din oligofreni, indeosebi cei mai gravi, mor
in primii 2—3 ani de viatd, apare verosimila cifra globala de oY%, ca

4 -~

Fig. 71 — Copil de 2 ani. cu idiotie. Hidrocefalie, privire in ,apus de soare”, devia-
tia conjugatd a ochilor spre dreapta, tetraplegie spastica.

frecventd obisnuitda a oligofreniei in populatia infantild, in timp ce la
adulti ea pare sa fie mai scazuta.

Dupé J. Duche proportia diferitelor forme clinice este urmatoarea :
75, debili mintali, 20/ imbecili $I 50/ idioti.

Forme clinice. Idiotia reprezintd forma cea mai profunda de oligo-
frenie, bolnavii raminind toata viata sub virsta mintald de 2 ani
(Dchenn2, Duché, M. Stefan). Ei nu reusesc si-si insuseasca limbajul
vorbit sau scris. Idiotii nu sint capabili si se fereasca de pericolele
fizice care le amenintd viata. Ei sint complet irecuperabili, raminind |
dependenti fata de cei din jur toata viata.

Infatisarea lor e caracteristica, idiofii au un facies dismor{f cu nume-
~oase malformatii craniofaciale. Expresia fetii e natinga, gura rdmine
intredeschisd, privirea nefocalizatd. Cele mai frecvente malformatii cra-
niofaciale intilnite sint: microcefalia, asimetrii craniene, oxicefalie,
hipertelorism, meningocel, gura de lup, boltd palatind ogivala, progna- |
tism, retrognatism, anomalii dentare. Idiotil sint hipotrofici, hipostaturali,
au tulburiri endocrine, modificdri osoase ale coloanei vertebrale ca : cifo-
scolioza, spina bifida sau deformatii de bazin. Degetele prezinta diverse |
anomalii - sindactilii, polidactilii, modificari in forma falangelor.
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Dezvoltarea psihomotorie este foarte deficitara ; de obicei nu reu-
sesc sd achizitioneze mersul, raminind paralizati in pat toata viata. In
formele grave nu se stabileste controlul sfincterian.

Vorbirea nu depiseste virsta de 1 an si jumitate (M. Stefan). In
majoritatea cazurilor limbajul se rezuma la f{ipete nearticulate sau
expresii emotionale elementare asemandtoare cu strigatele animalelor
(Mayer-Gross). In cel mai fericit caz, in asa-zisa ,idiotie superioara®,
reusesc sa invete citeva cuvinte
pe care le pronuntd deformat.
Activitatea lor e dezordonata, lip-
sitd de scop, ei stau in pat indi-
ferenti, se balanseaza ritmic, sau
devin agitati fara motiv, se auto-
lovesc sau comit acte agresive.
Ei au o pervertire a perceptiel,
caracterizatd prin nevoia de sen-
zatili acute, de aceea se lovesc cu
capul de obiecte tari, is1 smulg
parul, se automutileaza. Misca-
rile sint imprecise, parazitate de
hiperkinezii, tremuraturi. Instinc-
tele sint exagerate, bolnavii au
bulimie, maninca si beau orice.
chiar propriile excrete, iar la pu-
bertate se masturbeazad fara jena,

Prezintd diverse tulburéri
neurologice, hemiplegii, diplegil
spastice, sindroame extrapiraii-
dale, epilepsie. Avind o rezisten-
ta scdzutd la infectii, mor in primii ani de viatd prin infectii inter-
curente.

Idiotii necesitd ingrijire deosebitd. O buna parte dintre ei pot fi dre-
sati sa-si cistige controlul sfincterian si sd se alimenteze singuri, in con-
ditiile unei educatii specializate efectuatd in institutii de profil de tip
camin-spital.

Imbecilitatea. Este consideratd ca o formd medie de oligofrenie, bol-
navii neputind depési nivelul de dezvoltare al limbajului corespunzator
virstei de 3 ani, in timp ce dezvoltarea intelectuald ajunge pina la nivelul
virstei de 5—7 ani. Imbecilii reusesc sd-si insuseascd limbajul vorbit dar
nu si pe cel scris. Bi posedd capacitatea de autoprotectie fata de perico-
lele fizice imediate, insd nu pot sa se autoconducd in viata sociald, avind
nevoie de supraveghere din partea familiel si societatii. .

In infatisarea lor fizicd se regdsesc-unele din aspectele de dismorfie
somaticd, descrise la idioti, insd mai discrete si mai inconstante (fig. 72).

Dezvoltarea psihomotorie si motricitatea sint tulburate prin pre-
zenta unor sindroame neurologice ca hemiplegii spastice, paralizii de
nervi cranieni. sau a unor simptome disparate ca sincinezii, paratonii.
Motricitatea voluntard e imprecisd, parazitatd de tremurdturi, impulsuri,

Fig. 72 — Imbecilitate pe fond de hidro-
cefalie.
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grimase, insi bolnavii invatd si meargd si pot sa achizitioneze unele
deprinderi motorii. Ei isi insugesc partial limbajul, invata denumirea

&-mil_m‘ si obiectelor si citeodata, datorita memoriei mecanice surprin-
iatoare, retin expresii intregi dar pe care le folosesc in situatii nepotri-
vite. Cuvintele sint pronuntate defectuos datorita dislaliilor si disartriei.
| caracteristicd pentru imbecilitate, asintacsia (Rogues de Fursac) sau
incapacitatea de acord gramatical. it T |

Atentia spontand de reguld vie; memoria uneori diminuatd, poate
i fie hipertrofiatd, exceptionald. Astfel au fost descrisi ,.calculatorii’
salendaristici“, copii imbecili care retinind siruri intregi de cifre puteau
_sa citeze cu exactitate data de nastere a. oricarui locuitor din sat sau
alte cifre mai deosebite. 3 LRSIy l
" Gindirea ramine concretd, dependentd de unele situatii obisnuite pe
care imbecilul poate sa invefe sa le rezolve mecanic, insd in fata oricarei
schimb? i, a neprevizutului, intrd in panica nemaistiind ce sa faca. Ei nu
reugesc sd inteleaga relatiile spatiale, sd achizitioneze notiunea de numar.
Astfel un imbecil de 19 ani care fdcea diverse treburi casnice, cerea tot-
sauna ,,sinsi® (cinci lei), indiferent de marimea sau durata muncii. Nu
pot fi scolarizatl.
- Afectivitatea lor e labila, ei simt nevoia mingiierii, protectiel, expre-

gia emotionald e vie, sint ugor excitabili dar se potolesc repede. Sint
vanitosi, le place sa fie laudati. in formele asociate cu epilepsie apar
stiri disforice cu acte agresive. Unii dintre ei sint placizi, linistiti, indeo-
sebi cretinii, mongoloizii, altii in schimb sint’ excesiv de instabili, eretici
id greu de mentinut in familie. Pot comite acte medico-legale, crime,
agresiuni sexuale, furturi. toate acestea purtind insd, pecetea impulsivi-
| ﬁ;ﬁi si a lipsei de judecata.

~ Imbecilii pot sa fie educati sa se alimenteze singuri, sa invete deprin-
derile elementare de curitenie, pot efectua unele munci simple, sa ingri-
jeascd gradina, sd ude florile, sau chiar unele operatii stereotipe in ate-
liere artizanale, sub supraveghere. Ei sint considerati partiali recupera-
bili, insd nefiind in stare si se conducd, ramin dependenti sociali. Sint
internati de obicei in cdmine-spital.

Debilitatea mintala este forma usoard a oligofreniei i cuprinde
acea categorie de deficientl mintali care ating virsta mintald intre 8—12
ani, avind un QI intre 50—69.
~ Existd unele discufii in ceea ce priveste limitele superioare ale debi-
litatii mintale ; astfel scoala franceza le ridica pind la QI de 85, incluzind
sub numele de debilitate mintald ugoara acele forme pe care scoala
englezd le considerd ca apartinind intelectului de limita, asa-numitii
Jbackward, borderline, dull“ sau (inapoiati, liminari, prosti). Pentru
C. Burt, L. Penrose, O'Gorman si altii, debilitatea mintald se opreste la
un QI de 69.

‘Acesti deficienti reugesc sa invete limbajul scris §i pot sa realizeze
o instructie corespunzitoare nivelului primelor 4 clase elementare, insa
intr-un ritm mult mai lent in raport cu cei normali. Fiind capabili sa
invete o meserie simpld, ei pot sd-si cistige total sau partial mijloacele
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necesare traiului si sa se autoconduca, de aceea sinl considerati drept
recuperabili.

La debili se intilnesc rar aspectele somatice dizarmonice descrise la
idioti si imbecili (fig. 73). Dezvoltarea psihomotorie poate sé fie intirziata
insda In unele cazuri ea este aparent normald, ceea ce face ca deficitul
mintal sa fie suspectat abia la intrarea in gradinitd sau scoald. Procesele
de cunoagtere sint alterate in mod neomogen, fiind modificatd in mod
constant numail dezvoltarea gin-
dirii. Atentia spontana, uneori
foarte vie, impiedicd pe bolnav
sa se concentreze asupra unei ac-
tivitati, insa alteori, ea se poate
apropia cel putin aparent de nor-
mal. Memoria, in majoritatea ca-
zurilor, nu se modificd evident ci
din contra dezvoltarea ei mai bu-
na suplineste insuficieniele gindi-
rii. Totusi la unii lezionali, post-
encefalitici, posttraumatici, se pot
evidentia fenomene hipomnezice,

(Gindirea ramine incomplet
dezvoltata, pastrind un caracter
concret. Bolnavii ancorati in ex-
perienta obisnuitd nu reusesc sa
depéaseascd concretul senzorial, sa
ajungd la stadiul de notiuni ab-
stracte. De aceea ei nu pot sa deo-
sebeascd esentialul de neesential,
| generalul de particular, si opere-
Fig. 73 — Copil de 13 ani, cu debilitate ;o oy notjuni elaborind ;udeciti
mintala, facies dismorfic, urechi exage- o4 3 o AT

ik ‘e Dormll Ss1 rationamente., E caracteristica

lentoarea, incetineala tuturor o-

| peratiilor gindirii, lipsa de mobi-

litate inferioard, inertia, incapacitatea de a trece la subiecte noi. de a se
elibera de experientele anterioare.

Informatiile primite sint insuficient prelucrate, elaborate, sistemati-
zate ; ele raminind izolate, fragmentare, adesea sint imprecise (M. Rosca)
deoarece analiza lor e nesistematici. fiind dependentd de perceptiile
anterioare, ceea ce le face si ramind detasate de semnificatia lor reala.
Desi debilii mintali ajung in stadiul operator al gindirii ei nu-si insu-
sesc_mecanismul reversibilitdtii, ceea ce duce la o anumitd rigiditate
(E. Bleuler) exprimatad prin incapacitatea de a aplica cele invatate intr-o
forma@ noud sau in circumstante deosebite. Kraepelin spunea ca desi ei
invata sa socoteascd pe degete, nu reusesc si socoteasci pe boabe de
fasole. Debilii mintali reusesc sd asimileze cunostinte privind struectu-
rile spatiale, marimile, formele, cantititile, datorits aspectului static, con-
cret al acestora in timp ce structurile temporale cu aspectul lor dinamic,
abstract le ramin in mare masura inaccesibile. Ei invata calculul aritmetic
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elementar dar nu pot sd rezolve problemele, deocarece acestea implica
un anumit grad de abstractizare.

Operatiile gindirii se efectueazd la un nivel scazut, analiza e frag-
mentard, dominatd de elemente nesemnificative, sinteza e §i mai dificila
pentru cd bolnavii nu sesizeazi legaturile logice dintre diferitele aspecte
ale realititii si se orienteazi la intimplare dupd un amanunt mai bine
cuncscut. De exemplu un bdiat de 13 ani spunea cd intr-un tablou care
infitisa o trdsurd pe sosea intr-o zi
de vard, ca ,,acolo e noapte, nu vezi
cum strdluceste roata trasurii 7.
Comparatiile reflectd aceeasi inca-
. pacitate de desprindere fafa de as-
pectele strict perceptive, bolnavul
orientindu-se dupd criteriile care fi
sint accesibile, cum ar fi culoarea,
marimea, aspectul exterior, utiliza-
rea practicd. Clasificarea, generali-
garea intimpina dificultdafi asemana-
toare legate de incapacitatea de a
desprinde esentialul, generalul din
particular, judecatile lor sint lipsite
de valoare generalizatoare. Abstrac-
tizarile sufera datoritd lipsei notiu-
nilor si categoriilor, conceptelor, as-
pectul mediat al realitdtii raminind
- putin accesibil. Intelegerea unei si-
tuatii prezumtive, aprecierea trecu-
tului si aplicarea experieniei anteri-
pare pentru prevederea viitorului °
sint 1rnp051b11e De aceea debilii Fig. 74 — Debilitate mintald, facies
mintali, dependenti de prezent, pre- nediferentiat sdrdcia continutului ex-
zintd in atitudini o alternant& intre presiv mimic.
rigiditate si susceptibilitate exage-
ratid care favorizeazd pastrarea multor comportamente primitive, infan-
tile si duce la aparitia a numeroase dificultdfi in adaptarea sociala.

Vorbirea reflecta dificultitile de gindire. Citeodatd debilii mintali
surprind prin termenii folositi, care invatati pe dinafara sint aplicati
in momente nepotrivite.

In motricitate uneori se observid o intirziere in maturizare, iar mali
tirziu bolnavii rdmin cu unele aspecte de insuficienta coordonare in
miscarile voluntare, imprecizie gestuald, sincinezii, paratonie, hiper-
reflectivitate osteotendinoasd, cunoscute sub denumirea de ,debilitate
motorie* (Dupré si Vermeylen), elemente ce constitule obstacole supli-
mentare in calea adaptdrii profesionale.

Trisitura caracteristici a afectivitatii este imaturitatea, exteriori-
zatd prin tendinta la izbucniri zgomotoase dar de scurtd duratd, labili-
tatea emotiilor, dependenta fatd de familie, nevoia de protectie asociata
cu egocentrism ca si nevoia de satisfactii imediate. Unii prezintd insta-
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i bilitate excesiva la care se pot asocia descdrcdri de minie, stiri disforice
nemotivate, ce survin pe un fond permanent de irascibilitate la epi- .
lepticii cu debilitate mintala.

O buna parte din trdsaturile afective si caracteriale ale debililor

# mintali sint determinate de atitudinile familiei si ale mediului fatd de |
handicapul intelectual. In copildrie supraprotectia, perfectionismul, |
‘ neglijarea sau respingerea cu batjocorirea si umilirea copilului dau

nastere la reactii, atitudini, sentimente care impiedicd maturarea afec-
tivda normald, determinind aparifia unor deformari stabile caracteriale |
$i de personalitate. Sint caracteristice inertia, descurajarea si pierderea
interesului pentru invataturd, ceea ce conduce la atitudini de demisie
fata de scoala, absenteism si la cdutarea de satisfactii compensatorii ime-
diate iIn jocuri si relatii sexuale, furturi, vagabondaj etc.

In general, dupa H. Ey adaptarea sociald a deficientilor mintali |
adulfi e in functie de complexitatea vietii sociale, toleranta colectivitatii
respective dar si de gradul de stabilitate al individului respectiv, fiind |
mai buna in societatile slab dezvoltate si in mediul rural.

Adaptarea profesionald nu e in functie strict de QI, ¢i depinde mai
curind de instabilitate, de tulburérile afective asociate si de posibili-
tatile concrete de incadrare (Fournel, Dubost). Datoritd perseverentei |
legatd mai mult de inertie, unii debili mintali pot sd ajungd la un
anumit grad de indeminare si cam 20—25Y%, dintre ei invatd o meserie
(Ilse Hoffman 1931, Losch 1936).

Ei pot sa invete unele meserii simple si sa se incadreze ca gradinari,
crescatori de animale, muncitori semicalificati, pavatori, femei de ser-
viciu etc.

Realizarea si mentinerea casatoriei intimpinad mari greutati datorita
instabilitdatii motorii, afective, capacitdt{ii reduse de stdpinire a impul-
surilor, lipsei simtului critic, asimilarii insuficiente a normelor morale
(Mayer-Gross, Predescu), ceea ce duce la frecvente divorturi, adultere,
parasiri de domiciliu, la o atmosfera de promiscuitate si scandaluri.
Mamele debile nu au maturitate suficientd pentru a-si educa copilul.

Tulburarile de comportament. Au o frecventd crescuta fatd de copiii
cu intelect normal. Predescu si colab. (1969) au gasit un procentaj de
35%, debili mintali intr-un grup de copii cu tulburdri de comportament,
iar G. Heuyer considera cd ei constituie 1/3 din delincventii juvenili.

Lipsa de supraveghere, nevoia de satisfactii imediate si sugesti-
bilitatea crescutd favorizeazd antrenarea lor in diverse furturi, acte
agresive. Ei sint folosi{i de obicei drept unelte pentru actiunile delic-
tuale. Atunci cind actioneazad singuri, manifestarile lor sint puerile, *
poarta pecetea deficitului mintal si a lipsei de prevedere. Adolescen-
tele sint atrase usor catre raporturi sexuale, acestea satisficindu-le atit |
pe plan instinctual cit §i in nevoia de valorizare sociald, de apreciere;
in schimb la baieti, apar mari dificultati in gésirea unei partenere de
sex opus, fiind favorizate masturbatia si legaturile homosexuale.

Ca acte medico-legale, in afara furturilor se mai descriu crime
impulsive sau de rédzbunare, tentative de viol, incendiare, legate de
tensiuni emotionale negative cumulate (H. Stutte).
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~ Intelectul de limita este format dintr-o categorie de indivizi a caror

yosibilitati intelectuale sint mai reduse sub limita inferioara a nivelului

mediu. Ei nu reusesc sd-si completeze instructia scolard, prezentind

f Jltati importante dupi intrarea in clasa a V-a, a VI-a. Cu toate ca

sint nevoiti si-si intrerupa scolarizarea, ei reugesc sd-si ob{ina o adaptare

socialé satisfacatoare. Coeficientul intelectual (QI) este 70—89 iar virsta
mintala 12—14 ani.

~ Ei nu pot atinge faza de gindire abstractd formal logica, ceea ce

face ca s& nu poatad intelege rationamentele formale matematice, proce-

~ sele de cauzalitate complexa de tipul celor fizico-chimice etc,

M. Stefan, in teza de doctorat (1971) scoate in evidenia existenta

‘unor aspecte particulare cum ar fi fragilitatea structurilor verbale :

denumiri pretentioase inadecvate, insuficienta gindirii abstracte si rami-

nerea intr-un stadiu intermediar de tranzitie, in care elementele gindirii
~ adultului se intricd cu cele ale copilului preadolescent, Acestea ar
sugera — ca mecanisme etiopatogenice alaturi de dismaturatie existenta
unor componente socio-culturale cu o importantd deosebita in structu-
rarea limbajului.
W. Mayer-Gross atrage atentia asupra acestei categorii de ,,prosti,
liminari, limitati* care ar fi mai numeroasd decit cele 3 grupe anteri-
oare la un loc, iar Peter Hays considerd cé intelectul de limitd este mai

putin rezultatul unor procese patologice cerebrale §i mai de graba o
creatie artificiald a societdtii moderne cu cerintele sale complexe fata
de individ. In etiopatogenia sa ar interveni (Cl. Benda), in mod hotaritor

factorii socio-culturali si subdotarea ereditara.

. Diagnostic, Diagnosticul clinic de oligofrenie este relativ simplu
pentru formele grave ca idiotia sau imbecilitatea, insa devine mai com-
plicat pentru cele usoare, datoritd existentei a nenumdrate forme de
tranzitie plasate intr-un adevérat continuum intre debilitatea mintala
si normal.

In realizarea diagnosticului, pot fi utilizate datele furnizate de
anamnezd, convorbirea cu bolnavul si testele psihometrice. Anamneza
ne permite o estimare prealabild a posibilitatilor intelectuale ale subi-
gctului cu ajutorul informatiilor referitoare la dezvoltarea psihomotorie,
performantele scolare, calificarea profesionald si adaptarea sociala.
Atunci cind apar suspiciuni, sau plingeri de deficit intelectual este nece-
sar ca in desfasurarea examindrii psihice sd fie introduse unele intre-
bari menite s precizeze nivelul de dezvoltare psihica.

Acest aspect este explorat foarte frecvent la copil, constituind un
element aproape de rutind in clinica pedopsihiatricd gi mult mai rar la
adult, unde se limiteaza la acei bolnavi prezentind o problematica spe-
cificd. In asemenea cazuri pot fi utilizate intrebarile descrise in tabelul
recapitulativ, care permit stabilirea virstei mintale la care se pot adaduga
altele, care vor fi expuse in paginile urmatoare, menite sa aduca clari-
ficari in formele de oligofrenie mai usoard cum ar fi debilitatea mintala
sau chiar de granitd ca in cazul intelectului de limit#, la bolnavii sub-
culturali, cu intelect inegal, sau la cei la care apare suspiciunea de
deteriorare psihicid. Examinarea va fi adaptatd in raport cu nivelul de
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culturd declarat de bolnav. In acest sens vor fi evaluate in mod siste-
matic cunostiinfele sale scolare, scrisul, cititul, calculul, insd nu in mod
mecanic, ¢ci cu o mare flexibilitate, trecindu-se dupa 2—3 rdspunsuri
bune la alte aspecte. Se vor evalua cunostinfele de istorie, geografie,
stiintele naturii etc. In aprecierile noastre trebuie sd tinem seama ca
o bunid parte din ele sint uitate de obieei chiar de catre copiii si adul-
tii normali, iar insusirea lor poate sd fie cel pufin pind la un punct
rezultatul unei memorii foarte bune si nu certificatul unei dezvoltari
intelectuale excelente. De aceea apare mai semnificativ, modul in care
subiectul opereazd cu aceste cunostinte, felul in care sint ele utilizate
in mod practic in formularea judecdtilor si rationamentelor, reactiile
bolnavului faid de datele pe care nu le cunoaste, dacd sesizeaza acest
lucru, dacd cere ajutor sau explicatii suplimentare sau da raspunsuri
la intimplare.

E. Bleuler considera ci nu masa, volumul cunostintelor sint hotari-

Dupé verificarea memoriei si atentiei, examinarea se va centra asu-
pra gindirii propriu-zise, asupra modului in care se desfdsoara operatiile
sale si a gradului sidu de complexitate. Se poate alege drept punct de
plecare o situatie concretd, o povestire, o imagine, un tablou. Se vor
aprecia posibilitdtile analitice si sintetice ale subiectului, cerindu-i sa
descrie aspectele principale si sd redea atit tema, morala, semnificatia
cit si diferitele raporturi dintre elementele izolate (din imaginea res-
pectiva).

Ex. In fata tabloului ,larna“ copilul normal rdspunde clar, ,iatd
copii care se joacd iarna in zdpadad“, debilul mintal, di raspunsuri de
tipul : ,vdd un copil, acolo e unul mai mare, un bulgare mai mare,
aruncéd cu bulgari de zapada®“, iar imbecilul : ,un copil, zdpada, copii®.

Se va studia capacitatea de definire a notiunilor pornindu-se de la
obiectele obignuite ca marul, mingea, trenul, dupa care se pot folosi
notiuni cu un grad mai mare de abstractizare, insuld, gheata, sperania,
curaj, invidie, dreptate, chirie, fabula s.a.

In asemenea cazuri copilul normal, dupa virsta de 7 ani, poate sa
dea o definitie mai abstractd folosind notiunile sau categoriile, cum ar
fi exemplul : ,marul este un fruct”, ,mingea jucarie, obiect neinsufie-
tit“, iar preadolescentii si adolescentii pot sd abordeze la un nivel cores-

punzitor virstei, notiuni mai complexe. Debilii mintal péstreaza, indi-.

ferent de virstd, acelasi tip de raspunsuri simple cum ar fi: ,maérul.
se maninca, e rosu, rotund, are codita, e mic”.
Chiar dacid reusesc sd utilizeze expresii ca ,obiect sau animal®, el

nu pot sd redea semnificatia lor exactd. Cei cu intelect la limita au
dificultdti in definirea unor termeni abstracti cum ar fi: adevarul, =
insuld, gheatd, invidie, rdspunsurile lor pastrind un caracter concret sau

tautologic... ,,adevarul este... cind este adevarat un lucru®.

Comparatiile permit analiza suplimentard a capacitatii operatorii a
gindirii. Pentru aceasta se aleg cupluri de nofiuni apropiate ca gdina-
citel, carte-caiet, riu-lac, sdr#cie-nevoie, obicei-lege, pitic-copil, prost-
riu, cerindu-se subiectului sd mentioneze asemaéndrile si deosebirile.
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Incd de la 8—9 ani copilul normal incepe sd gaseasca elementele esen-
tiale, in timp ce debilul mintal compard pe baza aspectelor de intre-
buintare, pur secundare pe criterii de marime sau formd, cum ar fi:
.marul si mingea, mirul e mic, mingea e mare, marul are codifa... sau
marul e de mincat si mingea de jucat..”“ Cei cu intelect de limitd nu
reusesc sa gaseascd deosebirile esentiale dintre notiuni mai abstracte
cum ar fi: obicei-lege, pitic-copil, oferind explicafii concrete.

- Pentru studiul capacitdtii de generalizare se dau serii de cuvinte,
imagini, obiecte cum ar fi: fructe, animale, mijloace de transport, me-
tale, insecte, cerindu-se subiectului gisirea cuvintului comun care le

~ cuprinde cu motivarea alegerii termenului respectiv si explicarea con-

r

Ainutului categoriei respective.

O alti operatie analizatd este clasificarea, utilizindu-se in acest
scop imagini, obiecte, sau cuvinte in care sint amestecate mai multe
categorii, iar subiectul trebuie sd le separe in grupe omogene, cOres-
punzitor unor criterii alese de el insusi. Debilii mintal clasifica pe

criterii de culoare. de forma, sau aseazd imaginile in mod intimplator.

Procesul de abstractizare reiese din modul de definire a notiunilor,

din calculul mintal si rationamentul matematic aplicat la rezolvarea unor

probleme. In raport cu virsta si gradul de instructie al subiectului pot fi
date urmétoarele probleme pentru virsta de 8—9 ani: am 3 copii $i

o cantitate de 9 mere, cite mere trebuie sid dau la fiecare copil pentru

a le imparti in parti egale? Pentru virsta de 12 ani se poate utiliza
urmétoarea problemd : 1'/, kg brinzd costd 12 lei, cit costa 1 kg de
brinza ? Pentru aceeasi virsti se poate da si urmétoarea problema : am

" o cantitate de mere din care dau o parte la 3 bdieti, impéartind-o ast-

fel : primului ii dau 6—7 mere, celui de-al doilea de 2 ori mai mult

decit primului, iar celui de al III-lea de 3 ori mai mult decit primului. Imi

mai ramin 7 mere. Cite mere am avut inifial ? Aceste probleme sint
utile in delimitarea deficitarilor usor, a intelectului de limitd. O pro-
blema utild este urmatoarea : distanta dintre Bucuresti i Ploiesti este
de 60 km, 2 biciclisti au plecat de la Bucuresti si au ajuns la km
nr. 12. Citi km mai are fiecare de parcurs pind la Ploiesti ? (dupa
Alex Sen).

Procesul de abstractizare poate fi urmarit si in judecarea unor si-
tuatii mai deosebite, cum ar fi intrebarea extrasd din testul Binet
Simon corespunzidtoare virstei mintale de 12 ani.. un om trecea prin
padure, s-a oprit brusc, s-a uitat la un copac si apoi a fugit ingrozit
si anunte postul de militie. Ce a védzut el in copacul respectiv ?... debi-
lul mintal réspunde : o gdind, vrabie, iar cel cu intelect de limita... o
pasare, un sarpe, un urs.

In acelasi sens pot fi folosite frazele absurde cum ar fi: 3 lupi
s-au intilnit, s-au b#tut si s-au mincat, si nu le-au rdmas decit cozile.
Ce crezi cé este incorect in aceasta povestire ?

Se pot da zicdtori si proverbe pentru a le explica sensul figura-
tiv. cum ar fi ,minciuna are picioare scurte“, ,a fi cu capul in nori®,
..a stringe bani albi pentru zile negre®.

779



|

Se va studia gindirea cauzald cerind sd se explice de exemplu
dizolvarea zaharului in apéd, de ce se usucd mai repede rufele pe vint,
pentru ce strada e mai inaltd pe mijloc, constituirea norilor, de ce este
interzis fumatul in tancurile petroliere. Se pot da rationamente deduc-
tive ca de exemplu : toti oamenii sint muritori, eu sint un om deci... ;
toate riurile se varsa in mare. Dundrea e un fluviu deci...; pisicile sint
animale domestice, pisicile sint animale de prada deci... (dupd G. Ku-
jath).

Un aspect important este reprezentat de analiza vocabularului care
poate sluji evidentierea unor aspecte subculturale, bogatia acestuia fiind
in strinsa legatura cu nivelul de culturd al familiei si bogatia de infor-
matii pe care o ofera mediul. Ea se realizeazd cerind subiectului sa
spund cuvinte cu mai multe infelesuri, sau si gidseasci de exemplu un
cuvint din 2 litere ce denumeste un produs animalier (ou), parte
dintr-un instrument muzical din 7 litere (baghetd), explicatii scurte asu-
pra unor cuvinte rare : plombd, sudic, dependent, lege, primar, impri-
mare, mozaic, ironie, orizont, reporter, nuantd, compromis, amator etc.
Ne intereseazd nivelul de conceptie, gradul de abstractizare, conciziu-
nea. In anumite situatii se pot utiliza si probe neverbale : aranjarea
cuburilor dupd model, a unei povestiri in imagini, reconstituirea unei
figuri din partile componente, sesizarea absurditdtilor in imagini si
explicarea lor. Acestea permit evaluarea posibilititilor operatorii ale
subiectului {drd a fi nevoie sd apeldm la cunostintele sale scolare.

In anumite cazuri, examinarea dezvoltirii psihice poate fi efectuata
cu ajutorul testelor psihometrice. Rezultatele obtinute sint exprimate

fie in cifre globale cum ar fi coeficientul intelectual, fie in termenul

de virsta mintala.

Diagnosticul etiologic. In stabilirea cauzei unei oligofrenii se folo-
sesc un numar important de investigatii clinice si de laborator. Cu
toate acestea Stevens si Heber remarcau pe buna dreptate in 1968, cé
in prezent cu ajutorul tehnicilor actuale e imposibil sd se obtind un
diagnostic etiologic exact in mai mult decit 1/5 din cazurile de oligofrenie.

Examenul somatic, sugereazd prin infétisarea dismorficd a bol-
navului sau prezenta unor malformatii somatice in unele cazuri, exis-
tenta unei patologii prenatale, adesea de origine genetica.

Datele anamnestice pot sd releve existenta unor cazuri asemani-

toare in familie, a unei patologii neuropsihice la parintii sau rudele .

apropiate, noxe variate suferite de mami in timpul sarcinii sau de
catre copil la nastere sau dupéa aceea.
Pentru precizarea diagnosticului sint necesare o serie de investiga-

tii cum ar fi examenul radiologic al craniului (radiografia craniand sim-
pld si pneumoencefalografia), examenul electroencefalografic, examenul

de fund de ochi, examenul lichidului cefalorahidian etc,

In ultimul deceniu in studiul oligofreniilor cu malformatii somatice
a fost introdus examenul cariotipului, ceea ce a dus la delimitarea de
catre Lejeune in 1959 a bolilor cromosomiale.

Relativ recent, au fost create tehnicile de depistare a dismetaboliilor
genetice in care un rol deosebit il are cromatografia amino-acizilor
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in urind s1 in singe, care a permis izolarea a numeroase entitati din
- In alte cazuri pentru precizarea diagnosticului, sint utilizate reac-

tiile imunologice : reactia Bordet-Wassermann, testul Sabin Feldman
. pentru toxoplasmozd, analiza grupelor de singe si determinarea titrului
ersilor anticorpi, cum ar fi anti-Rh.
In cazurile problemd se utilizeaza biopsia cerebrald care permite
examinarea directd a tesutului cerebral.

'_: Diagnosticul diferential. In stabilirea diagnosticului de oligofrenie
" trebuie sa se t{ind seama de faptul ca existd numeroase afectiuni care
"~ pot sa dea nastere 1a un tablou de nedezvoltare mintala cu toate ca
~ inteligenta e de fapt nealterata. in practica medicala posibilitatea exis-
tentei unei oligofrenii este evocata indeosebi in fata unei intirzieri in
dezvoltarea psihomotorie sau a unor performante scolare nesatisfaca-

assre.
 Se stie ca dezvoltarea psihomotorie se desfasoara intr-un ritm va-
riabil. propriu fiecdrui copil. Daca precocitatea sau aparitia la timp a
- performantelor caracteristice virstei reprezinta un motiv de mindrie
pentru parinii, intirzierea creeaza multe probleme prin suspiciunea exis-
tentei unei leziuni a sistemului nervos si a unel oligofrenii. In realitate
~ intirzierea psihomotorie semnifica doar existenta unei incetiniri a rit-
mului de dezvoltare neuro-psihicd, necesitind precizarea ulterioara a
cauzelor sale. Ea poate sid reprezinte numai o variantd care se afla In

limitele normalului sau sa fie expresia unui proces patologic. Semni-
ficatia de fenomen patologic este data dupa L. Michaux de: gravitatea

' intirzierii, prezenta semnelor neurologice asociate, comportamentul copi-
lului,
Gravitatea intirzierii : Un copil care merge la 1 an si 2—3 luni va fi cu greu
considerat . intirziat. Variatiile in aparifia limbajului sint si mai mari, Astiel s-au
descris cazuri de aparitia vorbirii chiar la trei ani la copii normali. In general

constatarea unei intirzieri masive pe toate planurile : limbaj, neuromotor, sfinc-
ferian cu 9—3 etape de virsta me permite sd consideram copilul respectiv drept

bolnav.,

Fenomenele neurologice. Depistarea deficienfelor neurologice in primul an de
v este destul de dificila datoritd predomindrii motilitifii involuntare. Se lau
in consideratie : absenta unor performante normale in motricitate, cum ar fi men-
finerea capuilui, prehensiunea, statul in sezut, mersul, existenta unor semne net
patologice, crize convulsive, asimetrii de tonus si miscare, paralizii de nervi cra-
nieni, absenta sau persistenta prelungitd a unor reflexe din perioada neonatala.

Contactul cu copilul. Chiar daca acesta se afld incad in primul an de wviata,
comunicarea realizindu-se la un nivel infraverbal, copilul normal ne lasd o impresie
placuta, agreabila de interes fatd de lume, de schita de organizare gestuald. In
schimb encefalopatul organic are o incapacitate de a-si fixa atentia, dezinteres,
mari tulburdri de dispozitie, stereotipii, lipsa organizarii gestuale.

Care este semnificatia intirzierii psihomotorii pentru dezvoltarea psihica ulte-
rioard ? Datele majoritatii autorilor au demonstrat ca intre ele nu exXista o cores-
pondentd absoluta. Astfel, dupa H. Ey, cel putin 109, din copiii cu paralizii si tul-
burdri motorii importante au o inteligenta peste medie, numerogi oligofreni au
avut o dezvoltare psihomotorie normala, iar in diferite cazuri de intirziere molorie
sau a limbajului copiii au inteligentd normald. Aceste fapte impun o anumita pru-
dentd in afirmarea diagnosticului de oligofrenie si mai ales in stabilirea gradului
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siiu in primii ani de viatad. Ele au determinat pe numerosi autori sd foloseascd in

aceastd perioadd mai mult termenul de intirziere psihomotorie.

| Intirzierile psihomotorii pot fi determinate nu numai de leziunile sistemului
nervos central c¢i si de citre unele boli grave generale, de imaturitate, carente

't afective etc. |

Astfel, la copiii cu encefalopatii infantile, s-a stabilit ca degi majoritatea sufera
de oligofrenie, intensitatea deficitului fiind proportionald cu gravitatea manifestarilor
neurologice, cel putin 25% dintre ei au o inteligenfd normala si QI peste 90 (Asher
si Donnel, Miller si Rosenfeld).

S-a observat ca bolile infectioase grave ca tusea convulsiva, afectiunile gastro-
intestinale prelungite, bronhopneumoniile, distrofiile, rahitismul grav, pot determina
opriri sau chiar regresii psihomotorii tranzitorii, ce se recupereaza rapid odata cu
recistigarea sanatatii somatice.

Carenta afectivd. Goldfarb 1943, 1949, R. Spitz 1945, J. Bowlby au descris
sub numele de ,ospitalism“ un sindrom de intirziere psihomotorie la copiii des-
partiti de mamele lor incd din primele luni de viatd si cresculi in spitale sau

t orfelinate. R. Spitz considera cad dacd despértirea de familie depéaseste 3 luni, se con-
-
I

stitue un tablou de .depresiune anacliticA“ cu tristete, plins, insomnie, anorexie
si scadere rapidid in greutate. Dupd 5—6 luni de carentd afectivi are loc o scadere
accelerata a ritmului de dezvoltare intelectuald, copiii devin pasivi, apatici, cu
faciesul inexpresiv. La copiii menfinufi timp indelungat in izolare se constata
inapoiere mintala, asociatd cu dificultati in stabilirea contactelor sociale si ten-
dinta la tulburari de comportament (J. Bowlby).

Imaturitatea. O buna parte din imaturi prezinta intirziere psihomotorie globala,
care e cu atit mai accentuata cu cit copilul a avut o greutate mai mica la nastere,
Ea pare sa fie predominanta in domeniul limbajului, motricitétii si funefiilor practo-
gnozice, Intirzierea tinde sad fie recuperata in majoritatea cazurilor cétre virsta
de 3 ani, iar cind e mai insemnata catre 6 ani. Berges si Leézine (1968) descriind
sindromul tardiv al fostului imatur caracterizat prin tulburari practognozice, dis-
lexie, labilitate afectivd, imaturitatea ritmurilor EEG, semnaleazd absenta oricarel
relatii veritabile intre gravitalea intirzierii initiale si perturbarile definitive ale
inteligentei, care sint mult mai ugoare decit se credea initial.

Intirzierile partiale, cum ar fi §i cel in dezvoltarea limbajului, depind fie de
existenta unor tulburdri senzoriale (hipoacuzie, sau surditate) fie de leziuni izolate
ale centrilor cerebrali ai limbajului expresiv in alalia congenitald sau ale intelegerii
cuvintelor in surditatea verbala congenitala. Dezvoltarea vorbirii poate sa fie inter-

. feratid de procese psihotice, de autism sau incetinitd de instabilitatea excesiva.

Diagnosticul de oligofrenie este suspectat si la copiii care obf{in rezultate scolare
slabe. Ei reprezinti o proportie insemnata care variaza intre 10—16"; din totalul

. elevilor,

Analiza factorilor care determiné succesul scolar a aratat ca acesta se coreleazi
y destul de slab intre 4+ 0,34 si + 0,40 cu rezultatele obfinute la testele de inteligenia
(Canestrari si B. Kirman). El este condifionat mai curind de factori afectivi, voli-
tionali, caracteriali ce {in de personalitatea subiectului, de pozifia sa in familie si
societate ca si de alte particularitati psihologice. De aceea diagnosticul diferential
cuprinde entitdti foarte variate : falsa oligofrenie, inabilitdtile specifice de invatare,
tulburirile senzoriale, nevrozele, tulburérile de comportament, psihozele, insta-
' bilitatea etc. TR,
Falsa oligofrenie este definita ca un deficit aparent si reversibil al inteli-
gentei care e determinat de factori afectivi. Apare la copiii scolari la care frica .
de eyec, de reactia agresiva a parintilor, a profesorului in fata unui rezultat slab
la invatatura duce la aparitia descurajarii, dezgustului fatd de studiu cu pierderea
apetitului normal de invatatura si inhibitia procesului de maturizare afectiva
(M. Klein). Apar emotivitate exageratd, inhibitie pind la mutism, incapacitatea
de retinere a celor invatate, timiditate, esec scolar. Se poate produce §i un infan-
tilism caracterial. Sindromul iese la iveala cu usurintd in timpul examindrii, copilul
fiind inhibat, curaspunsuri nesigure, stereotipe, prea rapide sau excesiv de lente,
atitudini de demisie sau agresive. Performantele sale sint puternic perturbate.
Dup# scoaterea din mediu i incurajare, tabloul clinic regreseazd rapid (Buseman).
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Acelasi mecanism intervine §i in nevrozele infantile (Lebovici 1960). Aceste
tulburari sint determinate de diverse situatii psihotraumatice, anxiogene : in fami-
liille dezorganizate, in situatiile conflictuale cu respingere din partea parintilor,
jyalitati intre frati, in cazurile de supraprotectie.

" Tulburarile specifice sint legate de defecte senzoriale : hipoacuzie, vicii de
refractie sau tulburari izolate de invatare ca dislexia, disgrafia si discalculia.

"~ Dislexia descrisa de Morgan in 1896 e caracterizata prin dificultatea de invi-
tave a cititului care se rasfringe citeodatd si asupra serisului. E o tulburare intilnita
la 10% din scolari. Copili inverseazi literele, omit anumite silabe, prescurteaza unele
uvinte. citeodatd citesc cuvintele in ,oglinda". Ei confunda d cu b, 24 cu 42. Tul-
burarea este determinatd de dificultati dismaturative practo-gnozice, deficit de
tructurare spatiala, cu confuzie stinga-dreapta de natura ereditara sau micro-
wzionala, care se intrici adesea cu probleme emofionale.

Discaleulia e incapacitatea de a recunoaste. a manipula simboluri matematice.
opiii au rezultate bune la celelalte materii. E o tulburare de perceptie vizuala sau
y functiile integrative ale limbajului, de natura genetica sau lezionala (R. Cohn).
 Dementele. La adult, de obicei, procesul de deteriorare intelectuala e usor de
esizat, comparindu-se performanfele actuale ale bolnavului cu cele anterioare.
Chiar daci performantele sale scad, el pastreaza un limbaj evoluat si in cursul
giscutiei se regadsesc unele judecati sau rafionamente intacte. La copilul mic dia-
gosticul de dementa se stabileste numai dupa 3 ani ; deteriordrile survenite inainte
je aceasta virstd neputind fi diferentiate de aspectele de nedezvoltare (L. Michaux).
La copilul mai mare aspectul de regresiune e evident numai la dementele aparute
mediat dupa agresiuni cerebrale acute, intoxicatii, infectii.
~ Intr-o serie de boli cu evolutie lenta aparute in primii ani de viatd cum ar f{i
dislipidozele, degenerescenta hepatolenticulara, leuco-distrofiile, la care momentul
iparitiei este greu de precizat, singurul criteriu de orientare ramine evolutia afecti-
unii. Astfel, in timp ce in procesele dementiale starea psihica se agraveaza treptat,
in oligofrenii ea tinde sa se amelioreze cu timpul, si copilul isi continud in mod
lent progresele.
 Psihozele infantile. In schizofrenia infantild si autismul precoce Kanner, se pot
intilni unele aspecte aseminitoare cu cele din oligofrenii. Astfel in schizofrenia
nfantild procesul psihotic survenind pe o structurd nematurizati determina oprirea
dezvoltarii psihice si aparitia unor aspecte dementiale care nu pot fi deosebite usor
de starile de oligofrenie. Autismul infantil precoce Kanner a fost delimitat din
marele grup al copiilor socotiti oligofreni sau surzi, care prezentau o intirziere in
dezvoltarea limbajului activ. Spre deosebire de oligofrenie la care intirzierea e
pgatd de incapacilatea intelectuald, dupaé Kanner, in autism tulburarea fundamen-
ala rezida in lipsa interesului fata de comunicare si retragerea in lumea interioara
‘gare antreneaza in mod secundar insuficienta in asimilarea structurilor limbajului,
unctiunile intelectuale raminind intacte. M. Rutter si altii insistd asupra unui deficit

erceptiv congenital care ar impiedica contactul cu lumea exterioara.
" Dacd autismul Kanner e o afecfiune rara, trasaturi autiste se pot gisi adesea
|'{_1;,e- gravi cu instabilitate excesivd si putine semne de organicitate. In
aceste cazuri in care optiunea intre psihoza si oligofrenie devine dificild, simptomele
eurologice, comitialitatea ca si alterdrile grosolane ale EEG si PEG, ne pot
orienta pentru diagnosticul de oligofrenie.

Etiologie. Oligofreniile sint produse de cdtre numerosi factori pato-
geni care se pot imparti, in raport cu mecanismul si perioada in care
actioneazda asupra organismului, in genetici (endogeni) si cistigati (exo-
geni). Ponderea fiecarei categorii variaza in raport cu gravitatea oligo-
reniei. Astfel, oligofreniile accentuate sint determinate in proporile de
80900/, de catre afectiuni organice cerebrale de naturd geneticd sau
goscura. ],"E’Stlll fiind exogene,

‘Din contrd, in etiologia formelor usoare ca debilitatea mintald sau
telectul de limitd, ponderea bolilor cerebrale se reduce la 10—200/,.

L3 -

fu oligofreniilor usoare pare sa fie rezultatul actiunii unor
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| factori complecsi, insuficient elucidati, ca subdotarea, ereditard, adesea
‘ familiala, carente vitaminice, dezorganizarea familiala, nivelul cultural
scizut al mediului.

Majoritatea oligofreniilor nu comportd o patologie cerebrald de-
monstrabild in prezent. E de notat cd numeroasele entitali genetice
descrise pind acum, cu toatd importanta lor teoretica, constituie adeva-
rate raritdti in practica clinica.

Oligofreniile genetice pot fi impartite in 3 grupe :

A. Oligofrenii prin mecanism poligenic, in care deficitul mintal este
datorat precumpdanirii genelor minore ,nefavorabile inteligentei®. In
aceastdi categorie intrd cu precddere cazurile de debilitate mintala fara
1 patologie asociata.
| B. Oligofreniile cauzate de gene majore mutante cu transmitere
' mendeliand. Dintre acestea se individualizeazi un numdr de oligofrenii
care au ca bazi patogeneticid o eroare innascutd de metabolism (enzimo-
patii), care sint caracterizabile si diagnosticabile biochimic. In oligofre-
niile disenzimatice, gena mutantd este o gend structurala, iar deficitul
si patologia se instaleazd postnatal, deoarece in cursul vietii intrauterine,
| echipamentul enzimatic normal al mamei poate compensa viciul meta-
| bolic. Oligofreniile din aceastd grupd sint de obicei severe si se mai
numesc specifice pentru c se insotesc si de alte simptome (neurologice
| sau somatice) care le conferd o fizionomie complexa. In tabelul 2 sint
trecute majoritatea oligofreniilor disenzimatice, specificindu-se si defi-
citul enzimatic caracteristic, iar in tabelul 3 cele mai importante oligo-
frenii cauzate de gene majore dar fard substrat biochimic, ca §i modul
lor de transmitere. |

C. Oligofrenii prin anomalii cromosomiale. Anomalii ale numarului
si morfologiei cromosomilor se pot produce in cursul meiozei, formarii
oului sau postzigotic prin fenomene de nondisjunctie, remanieri etc. Con-
secinta anomaliei cromosomiale este un dezechilibru genic (plus, minus
| de material genic, ultimul fiind adesea incompatibil cu viabilitatea cu-
| lui) cars se soldeazd cu defecte variate (encefalopatie, malformatii so-

matice). Anomaliile autosomale au expresie fenotipica mai sereva decit
| cele ale genoscmilor. In tabelul 4 sint descrise principalele sindroame
| citogenetice. In privinta etiologiei anomaliilor cromosomiale se Cunosc
| putine lucruri, Oricum, rdmine stabilit ca la anumite sindroame produse
prin nondisjunctie meioticd virsta maternd inaintata pare a juca un
anumit rol :
| Factorii exogeni. Cea mai mare parte dintre ei actioneaza direct i
asupra creierului infantil alterind substratul biologic al dezvoltarii inte- .
lectuale prin leziuni cerebrale difuze cu predominanta corticala. Pentru
a realiza aspectul de nedezvoltare sau subdezvoltare ei trebuie sa acti
neze timpuriu in perioada intrauterina si in primii 3 ani de viata. i

Dezvoltarea psihicd poate fi stinjenitd si de influentele sociale nega- 1
tive care pot impiedica, cel putin in parte, punerea in valoare a aptitu-
| dinilor intelectuale. | |
|

Efectul diverselor noxe cerebrale depinde de interactiunea a nume

roase variabile, dintre cele mai importante sint masivitatea agresiunii,
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tipul agentului agresor si perioada in care actioneazd asupra organismu-
Jui. Ultima pare a fi determinantd pentru alegerea mecanismului de ac-
fiune si producerea unui anumit tip de leziune cerebrald. In acest sens au
fost delimitate urmétoarele perioade cu importantd patogenicd : prenatala
cu 2 etape distincte : embrionard intre 0—3 luni si fetald intre 4—9 luni,
apoi urmeazi cele perinatald si postnatald. Unii autori descriu si o faza
progeneticd corespunzdtoare perioadei formadrii produsului de concepiie,
care ar dura citeva zile dupd fecundatie, in timp ce altii o includ in
¢ea embrionara.
" Factorii prenatali. Numerosi agenti patogeni de naturd fizicd sau
ﬁ: nicd, cum ar fi iradierile atomice, substantele radioactive, razele X,
_sdrurile unor metale grele: nichel, zinc, cobalt, mercur, plumb, anumite
medicamente (teratogene) ca fizostigmina, chinina, ricina, unele citosta-
tice, sulfamidele hipoglicemiante, steroizii, pot actiona incd din primele
gile de viatd intrauterina asupra celulelor germinative, producind fie
distrugerea lui, fie aparitia unor mutatii genice, fie alterarea proceselor
‘metabolice, Actiunea lor nocivd a fost demonstratd pentru multe din
" substantele citate mai sus prin experienfele pe animale iar pentru thali-
domidé, chiar pe om. Se cunoaste de asemenea influenta negativd asupra
embriogenezei a substantelor psihotrope opiacee, neuroleptice, antidepre-
sive si chiar a unor tranchilizante.

Au fost descrise malformatii grave somatice si nervoase insotite de
deficit psihic grav. Un exemplu bine cunoscut este acela al copiilor nas-
cuti de cétre mamele iradiate in cursul bombardamentelor atomice de la
Hiroshima si Nagasaki. Ei au o infatisare caracteristica, cu membrele
lungi si capul mic. Sint hipotrofici, prezintd malformatii si sufera de
oligofrenie profunda.

Creierul infantil poate fi afectat indeosebi in etapa ulterioara de
dezvoltare, in perioada de organogenezd si diferenfiere laterald a siste-
mului nervos si a altor organe care dureazid pind in lunile II[—IV-a. In
aceastd perioada capatd importantd patogend infectiile virale cum ar fi
rubeola, boala incluziilor citomegalice, gripa (?), traumatismele fizice
suferite de gravida, tentativele mecanice de avort, boli casectizante ale
mamei ca tuberculoza, febra tifoidda, malaria, carentele alimentare.

- De asemenea ramin nocive pentru embrion majoritatea substantelor
chimice amintite anterior. Se pot produce fie inhibifii ale proceselor
de diferentiere, fie devierea acestora cdtre procese displastice, teratoge-
~ nice, care au ca urmare constituirea a numeroase malformatii nervoase
si somatice. Dezvoltarea psihicd este de reguld profund afectatd. Infa-

~ tisarea bolnavilor este dizarmonica.

| Dupa L. Michaux sialti autori actiunea diferitilor agenti patogeni
pare sd fie nespecifica, embriopatiile prin factori chimici semanind cu
cele produse de catre iradierile atomice si intr-o anumitd masura de cele
'ﬁetemﬁnate de infectiile virale. Cea mai bine cunoscutd embriopatie este

#In etapa urmétoare, foetald, intre lunile 4—9 de viatd intrauterini,
creierul copilului deja constituit, aflat in plind crestere si diferentiere
este supus actiunii unor factori aseméandtori. In plus datoritd permeabi-
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lizdrii placentare, care permite trecerea unor protozoare ca toxoplasma,
listeria monocitogenes, a spirochetilor si altor germeni, se pot produce
infectii cerebrale grave.

De asemenea procesul normal de dezvoltare poate fi incetinit sau
modificat in sens patologic si prin privarea fatului de substantele nutri-
tive esentiale in cursul imbolnévirilor grave ale mamei, a carentelor ali-
mentare, sau in cazul malformatiilor placentare care impiedicd schimbu-
rile normale intre mama si fit sau provoacd hemoragii uterine.

Parenchimul cerebral poate fi astfel distrus, sau dezorganizat prin
procese necrotice, inflamatorii, vasculare, reparatorii sau distrofice. Se
pot intilni aspecte de oprire in dezvoltare ca microcefalii, microftalmii
ete. Ca forma clinica de fetopatie se descrie toxoplasmoza.

Factorii perinatali. Inca din secolul XIX-lea, Bourneville a observat
in antecedentele copiilor oligofreni existenta unui numar crescut de
accidente la nastere. Ele au fost atribuite initial exclusiv dificultédtilor
de ordin obstetrical, traumatizarii mecanice a copilului in cursul trecerii
prin filiera pelvi-genitald. Mai tirziu s-a demonstrat ca ele au o pato-
genie complexd, depinzind in egald masura de rezistenta fatului si de par-
ticularitatile mamei. Citeodatad rezistenta fatului este atit de scazuta incit
acesta va fi traumatizat si de o nastere usoard. In acest sens, e edifica-
tor exemplul prematurilor, care furnizeazi majoritatea hemoragiilor
meningocerebrale survenite la nastere (A. Minkowski). Circumstantele
de ordin obstetrical care contribuie la producerea traumatismelor la nas-
tere sint : nasterile prelungite sau precipitate, distociile de bazin (bazinul
chirurgical, rahitic, lordotic, viciat prin luxafie coxo-femurald), circulara
de cordon, marimea excesiva a fatului peste 4 000 g, prezentatiile vicioase
faciala, pelviand, transversa, aplicarea forcepsului la strimtoarea supe-
rioara, manevrele instrumentale.

Traumatismul obstetrical poate fi mecanic sau histochimic prin
oxigenarea insuficientd a fatului in timpul nasterii si folosirea anestezi-
celor la mama.

E probabil ca hipoxia sau anoxia prin efectul sau difuz asupra creie-
rului sd produca mai usor leziunile caracteristice oligofreniei, decit trau-
matismele localizate. Consecintele definitive ale traumatismului obste-
trical fiind greu de apreciat ramin incd controversate. Dupa F. Ford,
N. Toncescu ele reprezintd intre 15—18%, din sechelele cerebrale, iar

Cl. Benda considerd ca 259, din oligofreniile grave, indeosebi cele inso-
tfite de semne de focar, neurologice, sint date de catre accidentele la =

nastere. C. M. Drillien, in 1967 nota cd in asemenea cazuri se asociaza
frecvent si epilepsia.

Noi considerdam ca in aprecierea consecintelor unei nasteri accentul
trebuie pus nu atit asupra circumstanfelor favorizante, obstetricale, ma-
terne sau legate de fat, cit pe existenta unei suferinte neonatale propriu-
zise a copilului aparutd imediat sau in zilele ce succed nasterii.
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‘Suferinta neo-natala poate fi marturia indubitabila a lezdrii siste-
‘mului nervos in aceastd perioada.
X Tﬂt in perioada neo-natald se poate produce icterul nuclear ca ur-
" a proceselor de izoimunizare in sistemele Rh, sau mai rar ABO.

' Factmz postnatali. In perioada postnatald creierul poate fi lezat de
numeroase procese patologice. Cele mai importante sint encefalitele,

nenin soencefalitele, traumatismele cranio-cerebrale si encefalozele ce
indeosem in primul an de viatd in cursul toxicozei, a bronhopneu-
or grave, a infectiilor gastrointestinale. Sint importante si caren-
protelce prelungite, hipotiroidismul si intoxicatiile.

In aceastid etapid intervin factorii sociali in dezvoltarea psihica. Ei
int reprezent.atl de sistemul educativ, calitatea influenfelor culturale ale
-:.:-_.-.rf; iei si mediului, starea economicd a familiei care se reflecta in
POt sibilitdtile de studiu oferite copilului si relatiile afective care orienteaza
interesele acestuia in sfera scolii sau din contrd pot sd le devieze catre
alte sectoare de activitate. Ei au fost discutati in parte cind s-a prezentat
m dromul de carentd maternd, falsa oligofrenie si patogenia intelectului
s limitd. Studii epidemiologice au aradtat ca debilii mintali provin din
milii dezurgamzate intr-un procentaj mult mai mare decit normalii
1. Benda) — insa interpretarea acestor date ramine contradictorie,
Anatomie patologici. Se considerd cd formele grave de oligofrenie
.ﬂnt determinate de modificiri organice cerebrale, reprezentate fie de
alburdri de dezvoltare si diferentiere, fie de leziuni cistigate ale fesu-

tului nervos.
Pentru aprecierea tulburarilor de dezvoltare este necesar sa fie pre-
cizate unele aspecte in legdturd cu dezvoltarea normald a creierulul.

Astfel in legiturd cu dezvoltarea cortexului cerebral, s-a stabilit ca
scizura silviani apare in luna III, cea rolandicd in luna V, urmata la

seurt timp de scizura calcarind si de cea parieto-occipitala internd. La
meeputul lunii VI incepe formarea santurilor secundare. In luna VII
aceste santuri se adincesc in asa fel cd in luna VIII scizurile primare
si majoritatea santurilor secundare sint evidente.

La nastere creierul normal are o greutate de 250—350 g cu regiunea
post-centrald mult mai dezvoltatd decit lobii frontali §i cu insula inca

neacoperitd (fig. 75). Dupa nagtere procesul de dezvoltare cerebrald con-
finud intr-un ritm impetuos. La 3 luni greutatea sa este 450 g; la un
an aceastd cifrd se dubleazd (900 g), iar la 2 ani creierul cintareste in
medie 1200 g si are un aspect mult mai apropiat de cel al creierului
matur. In general existd un paralelism intre greutatea creierului si dez-
voltarea psihica ; creierul deficientilor mintal avind de regula greutatea
sub normal cu exceptia macrocefalilor tipici, care desi au un creier
foarte mare ramin imbecili sau idioti.
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Paralel cu procesul de crestere in volum al creierului se desfasoara
si procesul de diferentiere structurald a tesutului nervos. La inceputul
vietii intrauterine cortexul cerebral are numai un singur strat de celule
nervoase imature, denumite neuroblaste, méarginite de celulele gliale pri-
mitive denumite spongioblaste. In scurt timp se diferentiaza 2 straturi
de celule nervoase, unul ,granular® cu celule mici rotunjite si altul
.infragranular® format din celule mari piramidale. Mai tirziu apare un
al treilea strat denumit ,supragranular”, format din celule mici pira-
midale. Din aceste trei straturi prin diferentiere si maturare se vor forma
cele 6 straturi neuronale prezente in izocortexul cerebral matur. La nas-

—— S ———— R S— e — e — —

| Fig. 75 — Creier normal de nou-ndascut, la termen. Se observa prezenta scizurilor
primare si a santurilor secundare, o dezvoltare lobard corespunzatoare virstei, cu
insula inca neacoperita.

tere stratificarea cortexului cerebral este incd incompleta, spatiul dintre
neuroni este mic, iar neuronii mai au unele aparente imature. Dezvol-

tarea defectuoasd a stratului infragranular in perioada prenatala va
genera defectiuni motorii congenitale. Lipsa sau hipoplazia stratului

supragranular se coreleazd de reguld cu dezvoltarea insuficienta a facul-
tatilor intelectuale semnalate in majoritatea cazurilor de ,oligofrenie

primara simpia“ (Ford). .

De mare importantd pentru geneza functiilor cerebrale este §i pro-
cesul de mielinizare a fibrelor nervoase care incepe in luna IV a vietil
fetale si se accelereazd evident imediat dupd nastere. La 2 ani toate
fibrele nervoase sint mielinizate, dar in unele tracte corticale de asocia-
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i’fr- : teaca de mielind creste in grosime pina la pubertate si chiar pina la
iata de adult. Procesul de mielinizare nu avanseaza insa la fel la indi-
ii de aceeasi virstd. Se poate spune cd existd o relatie strinsd intre
dezvoltarea functiilor cerebrale si mielinizare, desi anumite stadii ale
une lgl)r:;ct;[i pot apare si in absenta mlehmzﬁrn (Landworthy si Min-
Perfectlonarea unei functii este insotitd de o accelerare evidentd a
linizarii si Landworthy sustine cd mielinizarea ar putea fi rezultatul
tﬁril functiei si nu cauza ei.

Cresterea si diferentierea sistemului nervos central sint dirijate de
umiti factori clé‘t influentd care contribuie la dezvoltarea completa a

et:lu'llor sale. _

Dupé Herrick ar exista cel putin 7 categorii de influenta, dintre
ca _ unele pot .contribui la solutionarea unor probleme clinice impor-
tante. Dintre acestea vom mentiona citeva mai unpﬂrtante

Astfel de exemplu, dacad organele vizuale, auditive sau olfactive nu
sint definit farmate caile lor centrale sint §i ele defectuos dezvoltate.

.~ De asemenea’ lezarea extinsi a unei emisfere cerebrale produsi in
ricada de crestere activd a creierului, este urmatad de deficiena dez-
t&ril emisferei cerebeloase opuse, a hemipuntii $1 a nucleului lenticu-

-~ homolateral. Hipoplazia lenticulard explicd aici aparitia atetozelor
eazurﬂe cu asemenea leziuni. Tot in acest sens s-a observat ca si leziu-
nile cu caracter localizat, produse de asemenea in perioada de crestere
J trﬂerulm sint urmate de intirzierea sau oprirea dezvoltarii sale globale
si de insuficienta dezvoltdrii functiilor psihice.

Procesul anatomo-patologic fundamental observat in oligofreniile
grave este constituit din intreruperea sau intirzierea dezvoltarii cere-
> asociate cu tulburéari de diferentiere sau de maturizare a structu-
.*ﬂu tesutului nervos. Acest proces complex poate evolua ca un factor
organic primar (determinat genetic) dar de cele mai multe ori el este
secundar, consecutiv unor leziuni cerebrale (determinate exogen) si care
Eﬁﬂuenteazﬁ negativ evolutia dezvoltérii cerebrale.

Aspectele anatomo-patologice cerebrale ale oligofreniilor pot fi sis-
ematizate in trei grupe principale si anume :

I. Grupa modificarilor organice determinate prenatal (A. prin tul-
drile de dezvoltare, B. displazii neuroectodermale, C. prin tulburiri

tabohce) II. Grupa modificdrilor organice determinate. paranatal si
ua‘hal II1. Grupa modificarilor organice determinate postnatal.

I. Grupa modificarilor organice determinate prenatal.
- A, Prin tulburari de dezvoltare. Dintre acestea face parte micro-

"~ a) Microcefalia este cunoscutd sub forma a doud variante princi-

' —I

"p

i*'.'l"-'

N

1. microcefalia adevdrata sau ,geneticd“® in care creierul ramine

foarte mic, insd e uniform subdezvoltat, simetric, avind cerebelul ceva
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mai dezvoltat decit emisferele cerebrale. Aspectul exterior este mult
simplificat mergind pind la lipsa unor scizuri primare (fig. 76). Exista
o importantd hipoplazie a lobilor frontali iar aria piriforma temporala
ocupd o suprafata larga, marginitd de o scizurd rinalda evidenta. Circum-
volutiunile pot fi voluminoase (pahigirie), foarte subtiri, cu aparenta
supranumerica (microgirie) sau imprecis conturate (agirie). Cortexul cere-

I'ig. 76 — Microcefalie ,,adevdratd®. Creier de 215 g la 1 an si 8 luni. Aspect exte-
rior mult simplificat, cu scizura Rolando partial formata, Marcatd hipoplazie a lobi-
lor frontali. Cerebelul proeminent la nivelul polilor oeccipitali.

bral rdmine incomplet stratificat avind numai 4 straturi de neuroni
imaturi dispusi in coloane, iar din loc in loc se infiltreaza substanta alba,
realizind aspecte de heterotopie. Fasciculele de fibre nervoase sint
subtiri cu aspect hipoplazic si mielinizare redusa. In tesutul nervos
nu se evidentiazad leziuni degenerative sau inflamatorii. Aceastd forma
de microcefalie este frecvent familialda (s-au descris familii si cu 7 copil
microcefali) (Whitney) (fig. 77).

2. Microcefalia ,relativa® sau exogend. Creierul este mai mare
decit in forma geneticd, insd totdeauna sub greutatea normala. Exista
frecvent anumite zone corticale asimetrice, restrinse, de microgirie sau
de ulegirie (sclerozd atroficid lobard). Intirzierea in dezvoltare afecteaza
creierul in mod neuniform iar in tesutul nervos se observa leziuni
degenerative insofite de scleroza conjunctivo-gliald, ca rezultat al acti-
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unii unor procese patologice de natura exogena (inflamatil, traumatisme,
intoxicatii) (fig. 78).

b) Macrocefalia sau megalencefalia este consideratd ca o displazie
setodermald globald, de obicei de cauzd obscurad. Creierul poate ajunge
pind la o greutate de 2 800 g (Ford) si aspectul sau exterior este complex
¢u aparentd de circumvolutiuni §i santuri supranumerare. Cortexul este
foarte gros iar substanta albd abundentd si de consistentd crescuta.

Fig. 77 a, b — Microcefalie, cu nedezvoliarea neurocraniului, fruntea tesitd, ingusta,
absenia boselor frontale, volumul mic al cutiei craniene. Nivel mintal de imbecili-
tate ; a se remarca buna dispozitie (prin bunavointa dr. V. Cremene).

Microscopic, cortexul cerebral este format din neuroni imaturi, volumi-

nosi, fara corpusculi Nissl, cu neurofibrile incomplet dezvoltate. Nu se
observd modificari in substanta alba cerebrala.
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¢. Hidrocefalia interna se produce prin acumularea in exces de
lichid cefalorahidian i cresterea consecutivd a presiunii in sistemul
ventricular cerebral. Cele mai frecvente forme sint :

1. Hidrocefalia ocluziva, produsa prin blocarea circulatiei lichidului
cefalorahidian datoritd unor obstacole la nivelul gaurii Monro, a apeduc-
tului lui Sylvius sau a gaurii lui Magendie.

Fig. 78 — Microcefalie ,relativa“ (exogend), consecutiva hipoxiei prelungite de tra-
valiu. Creier de 780 g la 3 ani si 5 luni. Pachigirie si hipoplazia substantei albe
cerebrale, cu mare predominanta la nivelul corpului calos.

Obstacolul, se poate produce prin procese patologice exogene dar
si prin lipsa de dezvoltare (atrezie) a orificiilor. Mentiondm hidro-
cefalia prin atrezia gaurii Magendie si rahischizis cerebelos (sindrom
Dandy-Walker) si cea prin atrezia apeductului lui Silvius care este
consideratd ca ¢ defectiune familiala (Bickers si Adams).

2. Hidrocefalia * aresorbtivd, produsd prin impiedicarea resorbiiei
lichidului la nivelul vilozitatilor arahnoidiene, ca urmare a ingrosarii si’
fibrozérii leptomeningelor, - consecutivd unor infectii sau hemoragii
(fig. 80). _

Deseori aceste doud forme sint asociate. In hidrocefalia interna,
tesutul cerebral este comprimat, prezentind grade variabile de atrofie.
Cortexul este foarte subtire si cu circumvolutiunile turtite, sistemul
ventricular este madrit in mod variabil, septul pelucid este subtigt,
plexurile coroidiene sint atrofiate.

d) Porencefalia ,,adevarata® sau ,schizencefalia®, este o defectiune
cerebrala congenitald, produsa prin lipsa de inchidere a tubului neural la
capatul oral. Se caracterizeazd printr-o deschizdturd la suprafata cre-
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jerului, crateriformd, cu pereti netezi, care comunica cu spatiile sub-
arahnoidiene dar si cu ventriculul lateral ; leptomeningele nu prezinta
modificiri. Uneori acest defect este bilateral si determina o importanta

intirziere in cresterea globald a creierului (fig. 81).

Fig. 79 a, b. — Oligofrenie — nedezvoltare encefalicd, Copilul V.V.; de 5 ani §i

8 luni, cu oligofrenie, fara antecedente patologice deosebite. Radiologic [pneumo-

encefalografie totala, fata (a) si profil (b)] : aerul introdus suboccipital injecteaza

ventriculul lateral drept, care ocupd aproape tot continutul emisferei craniene. Ven-

triculul lateral sting se schiteazd slab pe imaginea de fata, hidrocefal. Pe cele

2 incidente, in regiunea frontala stingd, se pune in evidenia o gaura de trepan
pentru o biopsie cerebrala,
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80 — Hidrocefalie ,aresorbtivd“ la un microcefal cu marcati leptomeningita

cronica §i microgirie (encefalopatie postinfectioasi).

Fig. 81 — Porencefalie ,,adevdrata® (schizencefalie), orin defect de inchidere

F
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bului neural la capatul oral.
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¢) Porencefalia ,falsa” sau _encefalomalacia® este o leziune chistica
. de marime variabild, produsd prin degenerarea tesutului nervos, conse-
cutiva unui focar de hemoragie sau infarctizare. Se descriu 2 variante

. (dupa Schwartz) :

1. tipul periferic, in care leziunea distruge si scoarta cerebrala
comunicind cu spatiul subarahnoidian ;

2. tipul central, in care leziunea este profunda, localizatd in vecina-
tatea ventriculului, cu care insa nu comunicd. Cavitatea respectiva plina

 ¢u lichid gidlbui sau incolor, cu peretii neregulati, este traversatd de
lame fibroase si inconjurati de o zond de sclerozd conjunctivo-gliala.
Leziunea poate fi si bilaterald si se insoteste de intirzierea globala a
‘dezvoltarii creierului. Neurologic se manifestd prin hemiplegii con-
~genitale sau diplegie spastica.

B. Prin displazii neuroectodermale

Displaziile neuroectodermale se produc datoritd unor tulburari de
diferentiere a ectodermului din care se dezvolta sistemul nervos central.
Se formeazid astfel proliferdri blastomatoase, malformative, care inter-
fereazi procesul de dezvoltare normald a creierului. Cele mai impor-
tante boli cu caracter ereditar sint :

a) Neurofibromatoza sau boala Recklinghausen, in care se formeaza
fumori pe traiectele nervilor (neurofibroame), asociate cu alte malfor-
matii. Cazurile care ajung la oligofrenie sint numai cele in care se
produce concomitent si o proliferare gliald periapeductald care blocheaza
apeductul Silvius iar hidrocefalia interna consecutivd determind o de-
gradare cerebrald progresiva.

b) Scleroza tuberoasd sau boala Bourneville este o displazie blasto-
matoasd ectomezodermicd, la care pe linga alte malformatii se formeaza
in creier niste tuberozitati superficiale, dure, gédlbui, moderat proemi-
nente. Aceste formatiuni se dezvoltd in scoarta cerebrald prin proliferare
de neuroblaste si de celule gliale imature, deseori cu aparitie de forme
gigante. Citoarhitectonia corticald este tulburata, lar fibrele nervoasz
sint demielinizate in aceste regiuni. Pot exista §i formatiuni tumorale,
profunde in jurul ventriculului pe care citeodata il invadeaza. In general
creierul cu sclerozd tuberoasd se dezvoltd insuficient §i apare o micro-
cefalie relativa.

c¢) Angiomatoza encefalo-trigeminald sau boala Sturge-Weber este
caracterizatd printr-o proliferare angiomatoasd capilaro-venoasa avind o
localizare bipolar# : una centrald in leptomeninge si creier §i alta peri-
ferici in teritoriul cutanat inervat de nervul trigemen. Angioamele
meningocerebrale se dezvoltd pe pielea fefei si in regiunea occipitala a
creierului. extinzindu-se citeodatd pind ocupd un emisfer in intregime.
Procesul este aproape intotdeauna unilateral si antreneaza o intirziere
evidentd in cresterea regiunii interesate care capdta un aspect atrofic.

Microscopic se observd o proliferare de vase mici cu perefi subiiri,
ingrimidite in pia mater si in cortex, care antreneaza leziuni degenera-

b
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tive ale neuronilor cu o proliferare gliala relativa. Concomitent se for-
meazd mici depozite de calciu, mai ales in straturile 2, 3 ale cortexului.
In formele mai extinse creierul prezintd modificari globale (fig. 84).

Fig. 82 a, b. — Hidrocefalie internd. HM., de 17 ani, cu oligofrenie si crize comi-

fiale de la virsta de 14 ani. Radiologic [pneumoencefalografie totala fata (a) si

profil (b)] : marcata hidrocefalie interna. Sistemul ventricular injectat cu aer ocupa

aproape Intreg continutul cranian, substanta nervoasa cerebrald fiind redusa la
0 grosime de cifiva centimetri.
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Fig. 83 — Sclerozd tuberoasd. Numeroase formatiuni blastomatoase corticale, evi-
dente la suprafata ambelor emisfere cerebrale.

Fig. 84 — Angiomatozd cerebrala (boala Sturge-Weber), cu interesarea totala a
emisferei drepte (caz studiat de dr. S. Collino).
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C. Prin tulburari metabolice. Perturbirile biochimice
influenteaza sistemul nervos central printr-un proces degenerativ lent,
progresiv, care afecteazi indeosebi neuronii : cele mai cunoscute boli
metabolice ereditare sint : 1) lipidozele produse prin tulburiri e editare
ale metabolismului lipidic. Datoritd difi=
cultatilor in catabolismul unor fractiuni
lipidice ele se acumuleazad in exces si in-
filtreazd fesutul nervos. Cele mai cunos-
cute sint : |

a) Idiofia amauroticd, forma infan-
tila sau boala Tay-Sachs in care celulele
nervoase sint pline cu fractiuni lipidice
din grupa gangliozidelor (Thannhauser),
Macroscopic, dacd boala evoiucazd ur
timp mai lung creierul este marit de vo
lum pe cind cerebelul si trunchiul ceres
bral ramin mult mai mici. Microscopic se
constatd umflarea neuronilor care capéts
un contur rotunjit, contin fine granulafif
in citoplasméd si prezintd o deplasare &
nucleului si a neurofibrilelor spre per

F 2

gﬁ;mfﬂ @i Idgr”émﬁm?;z:)ﬁi ferie. Intr_-un stadiu mai avansal nuc eul
frontal, cu modificari degenera- $1 neurofibrilele sint dezintegrate $i in
tive avansate. final se produce o evidentd disparifie ne
uronaléd. Procesul degenerativ intereseaz
intregul sistem nervos central insd sint afectate cu predominantd cor
texul cerebral, ganglionii bazali si cerebelul. Concomitent se produc de
mielizari intinse ale fibrelor nervoase si o hiperplazie gliald uneori ¢
aspect monstruos. Ficatul si splina nu sint afectate (fig. 85). L
b) Boala Gaucher forma infantild, pare si fie rezultatul unei tulbu
rari enzimatice care deranjeazd sinteza dar mai ales catabolismul cere-
brozidelor (Schettler). Leziunile sint localizate in splind, ficat si méduve
osoasd, ulterior putind interesa si creierul. Modificirile anatomo-pato-
logice sint asemdndtoare cu cele din idiotia amauroticd. Fractit 162
lipidicd acumulata in viscere este cherazina, o cerebrozidd care nu poatt
fi evidentiatd si in neuroni. Nu s-a putut insd clarifica compoziti
chimica a fractiunii lipidice infiltrative (Thannhauser).
¢) Boala Niemann-Pick cu degenerare cerebrald. Aici se presupung
o deficientfd enzimaticA care impiedicd scindarea sfingomiel
(Schettler), care fiind in exces se depoziteazd masiv mai ales in ficat &
in splind. Creierul este deseori interesat, leziunile fiind asemandtoa
cu cele din idiotia amauroticd, cu deosebirea ci aici se produce o lezate
infiltrativd intii a elementelor mezodermale (vasele cerebrale) si ap
a neuronilor. |

2) Tulburarile metabolismului proteinic. Cea mai cunoscuti est
oligofrenia ,,fenil-piruvica“ sau ,fenil-cetonuria“. Se crede ci afectarea
sistemului nervos se produce prin efectul toxic al ortotirozinei si &
ortotiraminei, ambele produse intermediare rezultate din fenilalaniné
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Fig. 86 a, b. — Malformatie cerebrald (agenezie de corp calos). Bolnavul FH., de
2 ani si 6 luni, fard antecedente patologice, cu crize jacksoniene de partea stinga
si intirziere psihomotorie.

Radiologic [pneumoencefalografie totala fata (a) si profil (b)] : hidrocefalie interna
asimetrica.

Accentuats dilatare a spatiilor subarahnoidiene in regiunea fronto-parietala. Ventri-
eulii laterali prezintd o indepidrtare importantd, aerul infectat interemisferic insi-
nuindu-se evident intre cei 2 ventriculi, inlocuind astfel zona corpului calos si a
septului pelucid, formatiuni anatomice care lipsesc.
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(F. E. Ford). Macroscopic creierul are o greutate subnormald fara alte
modificari. Microscopic se observd in general o mielinizare defectuoasa
a fibrelor nervoase si demieliniziri ale fasciculelor corticopontine. In
cortex se constatd siruri neuronale insotite de proliferare gliala si corpi
granulosi incédrcati cu lipide in jurul vaselor.

Cl. Benda considerd cd se produce un proces lent de degenerare a
substantei albe, pe un fond de intirziere a mielinizirii, determinatd de

intoxicarea indelungatd a neuronilor,

I1. Grupa modificarilor organice determinate paranatal st natal con-
stituie rezultatul lezarii creierului copilului, imediat inainte sau in timpul
travaliului, de reguld prin tulburari cerebrale, hemodinamice §i anume :
edemul cerebral si hemoragii meningo-cerebrale localizate sau difuze,

Edemul cerebral este o consecintd a tulburarilor hemodinamice
intracraniene acute care determind insuficienta aportului de oxigen
catre creier (hipoxia sau anoxia cerebrald). Hemoragiile se produc prin
contuzie cerebrald (rupturi vasculare) sau printr-un proces de eritro-
diapedeza masiva cauzat de anoxia cerebrald. Anoxia, edemul si hemo-
ragia produc necroze ale tesutului nervos, care se organizeazd sub
forma de sechele lezionale cerebrale. Cele mai importante sint poren-
cefalia cistigatd (encefalomalacia), scleroza lobard atrofica, de maéarime
variabila sau un tip particular de leziune denumita ,status marmoratus®
al ganglionilor bazali, ce reprezintd o consecintd a anoxiei corpilor
striati. Aceastd leziune e constituitd din mici zone necrotice, perivascu-
lare, marginite de zone de tesut nervos degradat, cu neuroni rarefiafi
si proliferare glialad reactionald. Leziunile desi au un caracter localizat,
datoritd proliferdrilor conjunctivo-gliale si focarelor de scleroza pe care
le produc, intr-un creier in plind dezvoltare, vor constitui un factor de
influentd negativd pentru dezvoltarea si diferentierea ulterioara a cre-
ierului. Consecinta acestor leziuni sechelare va fi subdezvoltarea psihica,
care poate prezenta aspecte grave, mai ales dacad leziunile sint bi-
laterale.

I1I. Grupa modificarilor organice determinate postnatal. Cresterea si
maturizarea sistemului nervos central se realizeazd in cea mai mare
méasurd in primii 2 ani de viatd, de aceea unele leziuni din aceasta
perioadd vor putea afecta dezvoltarea normald a creierului. In primii
2 ani de viatd lezarea creierului se poate produce mai ales prin boli
infectioase, traumatisme sau intoxicatii. Se pot constitui leziuni lepto-
meningeale si necroze cerebrale mai ales mici, difuze, legate de feno-
menele de anoxie si edem cerebral din hemoragii sau infarctizari cere-
brale trombotice. Aceste leziuni se organizeazd ulterior prin procesul
de scleroza reactivd in cicatrici cerebrale conjunctivo-gliale asociate cu
o scleroza vasculara parietald difuzd, de intensitate variabila si o lepto-
meningitd fibroasd generalizatd. Consecutiv acestora vor fi tulburate
circulatia sanguina si cea a lichidului cefalorahidian, iar oxigenarea si
schimburile metabolice cerebrale vor fi diminuate. '

Deseori se poate constitui si o hidrocefalie interna care antreneg:?ﬁ;
un proces latent de atrofie cerebrald difuzd, supraaddugat leziunilor
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localizate. Pe acest fond, subdezvoltarea psinica este inevitabila, gravi-
fatea oligofreniei fiind in functie de perioada in care s-au constituit
leziunile si de influenta lor asupra evolutiei ulterioare a dezvoltarii
ereierului (fig. 87). |

a o L _.,r i |
| ‘ f -t‘.. :

Fig. 87 a, b. — Intirziere psihomotorie. — ZR., de 1 an si 7 luni, nascuta la termen,
fara antecedente patologice (pre- si perinatale). in urmia cu 6 luni, episod febril
cu convulsii. Diagnostic : sechele postencefalopatie infantila.

Radiologic [pneumoencefalografie totala fata (a) si profil (b)] : hidrocefalie interna
asimetrici prin tractiune stingd. Marcata dilatare a spatiilor subarahnoidiene din
intreaga emisfera cerebrald de partea stinga.
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Forme clinice

A. Genetice. Boala Langdon-Down. Copiii nascuti cu acest sind
au o infdtisare foarte asemandtoare; ei prezintd un facies caracteristic
rotund, aplatizat, cu fantele palpebrale oblice, inguste, orientate cu
extremitatea internd in jos, tip ,mongolian®, iar la unghiul intern al
ochiului existd adesea o ramadsitd din pleoapa arhaici, epicanthus. Fruntea
este ingustd, nasul mic si aplatizat la rddacind, limba este scrotala,
bolta palatind ogivala si dinfii malformati. Craniul este microcefal. Bol-
navii au talie micd, membrele si degetele sint scurte, degetul V de la
mind este incurbat (clinodactilie). Liniile de flexie palmara sint modifi-
cate, descriindu-se drept caracteristicd existenta unei linii transversale
unice, pliul lui Crookshank. In 20%, din cazuri se semnaleazd si mal-
formatii cardiace diverse.

Nivelul mintal este de imbecilitate, dar dupd B. Malzberg 3%
dintre ei pot si atingd debilitatea mintald. Mongolienii au o fire blinda,
simt muzical, sint atasati de familie. Ei au o slaba rezistentd la infectii
si suferd de un proces de imbdtrinire precoce de origine necunoscutd,
ceea ce face ca mortalitatea lor sd fie foarte ridicatd in primele 2—3
decenii de viatd. In etiologia bolii Langdon-Down se incrimineaza o
malformatie cromosomiald, trisomia 21, constind in prezenfa constanta
a unui cromosom sau fragment cromosomial suplimentar la perechea 21
descrisd de J. Lejeune, M. Gautier si R. Turpin in 1959.

Scleroza tuberoasd sau epiploia este o displazie neuroectodermald,
facomatozd, care mai poartd numele de -boala Bourneville. In forma sa
completd se manifestd. prin oligofrenie, crize comitiale, calcificari intra-
craniene, adenoame 'sebacee plasate intr-o dispozitfie caracteristica la
nivelul fetei, in jurul nasului formind fluturele lui Pringle si facome
retiniene. Se mai descriu si alte manifestdri ca modificiri ale culerii
pielii (placi acromice) si unele tumori cardiace, pulmonare sau
renale. Juméitate din cazuri sint sporadice, prin mutatie recentd, iar
cele familiale au un caracter autosomal dominant. | '

Neurofibromatoza von Recklinghausen. In aceastd boald exista ten-
dinta la aparitia si dezvoltarea de fibroame ; este pregnani aspec ul
cutanat prin existenta de fibroadenoame subcutanate, formatii moluscu-
lare, nevi multipli, diseminati, in special pe trunchi. Cam 10%, din
bolnavi sint oligofreni. Citeodatd apar neurinoame ale nervilor crani N

Angiomatoza encefalo-trigeminald sau boala Sturge-Weber, esi¢
caracterizata prin dezvoltarea unei angiomatoze cerebrale, asociatd. cu
angioame cutanate, indeosebi in regiunea faciald, in teritoriul nervulti
trigemen. Bolnavii prezinti un angiom unilateral al felei de r 1arime
variabild, citeodati buftalmie homolaterald, crize epileptice si deficit
mintal. E caracteristici imaginea radiologici craniand in ,tuburi de
calorifer® situatd in regiunea occipitald, rezultatd din calcificarea secun-
dard a angioamelor cerebrale. Etiologia e probabil geneticd (mutanta
autosomal dominanta).
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iﬁiudramul Laurence-Moon-Bardet-Biedl este caracterizat prin poli-
tilie, retinitd pigmentard, hipogenitalism, obezitate, oligofrenie.

| Numai 509/, din cazuri au toate semnele, la restul lipsind 1—2 din
=1r‘” mle cardinale. Transmiterea se face autosomal recesiv.

1 boala Apert se asociazd o turicefalie cu sindactilie severa. Oli-
i ’ '_ este de regula.

Sindromul Marinescu-Sjogren e definit prin coexistenfa oligofreniei
eficit staturo-ponderal, cataractd congenitald si un sindrom neurologic
o -_ stind din ataxie cerebeloasd cu sau fard simptome piramidale. Trans-

iterea este autosomal-recesivi.
Sindromul Sjogren-Larson se manifestd prin ihtioza, atrofie optica,
' ari neurologice de tip spastic si oligofrenie, Transmiterea este
mala, recesiva.
sla Tey-Sachs (idiotia amauroticd infantild) este o gangliosidoza.
ne manifestd foarte timpuriu, inci de la virsta de 4—6 luni, cind
~incepe sd manifeste o hipotonie musculara progresiva, care
er ph‘lﬁ la atonie, apoi apar indiferenta fata de cei din jur, torpoare.
_::-_ mioclonice, convulsn rigiditate decerebratd. Procesul degenerativ
apm vederea, copilul devine orb iar la examenul de fund de ochi
i‘b vd un semn caracteristic, o patd rosie ,in cireasa“, plasatd in
nea maculara, determinata de degenerarea retinei. Evolutia este
ida catre exitus dupd virsta de 2 ani; in ultima parte a vietii devine
yident aspectul de idiotie. In formele mai tardive, aspectele psihice
mai discrete.
Bnulu Niemann-Pick cerebrald este o lipidozd cu debut timpuriu in
primele luni ale vietii caracterizata prin aparitia unei hepatospleno-
;"j-_"-;r.f insofite de pigmentatie bruna a pielii i paloare, dupa care se
de clanseazd un proces rapid de deteriorare psihica ce ajunge la idiotie.
Apoi apare hipotonie generalizata, pierderea fortei musculare, a reflexe-
mﬁeo—tendmoase a vederii si auzului. Copilul decedeazi de obicei
ﬁare de casexie. Citeodatad se observa la examenul de fund de ochi un
t similar cu cel intilnit in boala Tay-Sachs.
Forma cerebrald a bolii Gaucher. Incepe prin splenomegalie, care
Eﬁnh:treazﬁ incd din primul an de viatd. La aceasta se adauga tul-
| psihice si modificdri ale atenfiei, apatie, incetinirea miscérilor.
i.; at apar pareze ale nervilor oculomotori, ataxie, ticuri, apoi rigidi-
musallaré cu opistotonus, fenomene pseudobulbare cu laringospasm,
-...iu-ea dificultati in inghitire, spasticitate pina la rigiditate decerebrata.
a copilul mare, evolutia e mai lenta.
Femlcctonuﬁa Este cea mai frecventd amino-acidopatie cu oligo-
Se datoreste unui deficit al fenilalaninhidroxilazei cu blocarea
ans ormﬁrii acesteia in tirozina. Diagnosticul se face prin dozarea si
tjﬂcarea acidului fenilpiruvie in wurind si fenilalaninei in singe.
Olinic, in afara nhgafremel de obicei severd si complicata prin tulburari
@mnportament se mai pot produce crize comitiale, anomalii ale fane-
"- si eczeme,
Galactozemia se datoreste unui deficit al galactozo-6-fosfat-uridil-
transferazei. Clinic implicd oligofrenie, cataractd, hepatomegalie.

Y
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Sindromul Lowe este o amino-acidopatie cu aminoacidurie, dato-
ritd probabil unui defect renal. Clinic se manifestd prin oligofrenie,
cataractd, glaucom, aspect rahitic i insuficien{d tubulara renald. Trans-
miterea este recesiva, legatd de sex.

Oligofrenii cistigate. Embriopatia rubeolica. Se produce prin infec-
tarea embricnului in primele 3 luni de viatd intrauterina, in timpul
imboln&virii mamei de rubeold. Riscul de imbolndvire pentru fat este
de 409, Se produce o infectie virala cronica, virusul interfereaza meca-
nismul normal al reproducerii celulare, prin afectarea acidului dezoxiri-
bonucleic, provocind distrugeri sau rupturi de cromosomi in 20/, din
metafaze. Sint afectate tesuturile pe cale de diferentiere constituindu-se
numeroase malformatii congenitale: cardiace, oculare, microcefalie. Copili
prezintd cataractd, microftalmie, leziuni ale irisului, hepatosplenomegalig,
sindroame atetozice, crize comitiale. Tulburérile psihice sint variabile
fiind reprezentate de oligofrenie de diferite grade, instabilitate, tulburdri
de comportament.

Toxoplasmoza congenitald este o infectie fetald cu Toxoplasma
gondii, care afecteaza copiii in proportie de 1 la 3 000—5 000 de nasteri.
Copilul se contamineazi de la mama sa care face de obicei o infectie
inaparentd. Se produce o infectie generalizatd a fatului urmata de locali-
zarea parazitilor in diverse organe, indeosebi In spatiile perivasculare,
cu inflamatie, distrugeri, necroze, calcificare. Infectia acuta duce la
moartea sugarului din primele zile de la nastere, cea subacuta are 0
evolutie de pind la 1 an, copilul prezentind microcefalie, hidrocefalie,
microftalmie, leziuni retiniene caracteristice. In forma cronica bolnavii
ramin cu o serie de :anomalii somatice, microcefalie, hidrocefalie, micro-
ftalmie. calcificiri intracraniene, corioretinitd, insotite de tulburari
neuropsihice, ca debilitate mintald, convulsii. Diagnosticul se face cu
ajutorul reactiei de fixare a complementului, intens pozitiva in primele
luni de la nastere : mai tirziu insa, semnificatia acesteia devine echivoca.

Icterul nuclear. Icterul nuclear sau encefalopatia hiperbilirubinemica
apare in primele zile de la nagtere fiind determinat de o crestere exage- |
rati a bilirubinei indirecte in singe. Actiunea toxica asupra sistemului
nervos depinde si de permeabilitatea crescutda a barierei hematnencefa]ibe%!
a nou-niscutului, pentru cd icterul care survine dupad 15 zile de la
nastere nu da niciodatd complicatii cerebrale. Icterul nuclear survine mai
ales in cazul incompatibilitatii serologice materno-infantile, la 5%, din
femeile Rh negative si la 79/, din incompatibilitdtile ABO. Se mai incri=
mineazid vaccinarea antitetanicd, seruri, medicamente de origine animald,
infestatii cu paraziti sau bacterii, ictere septice, boala Crigler-Najjar.
produc leziuni ale nucleilor de la bazi. Ca sechele se semnaleaza tulburari
de vorbire pind la anartrie, asociate cu surditate, coreoatetoza. Dezvois
tarea psihicé este atinsd moderat, sub forma debilitatii mintale. 2

Mixedemul este determinat de hipofunctia tiroidiana de origine
geneticd sau cistigatd precoce in primele luni de viata. T T

In mixedemul congenital copilul este linistit, somnolent, reaciioneaza
slab la lumea inconjuratoare, dezvoltarea psihomotorie e intirziatd. M i
tirziu ramine cu un important deficit intelectual care se insoteste de un
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" Dupd Collip (1965) rezultatul final
al tratamentului depinde nu numal
" de virsta de incepere a terapiei ci si

fard semne clinice, iar B. Kirman

fond de indiferentd, lipsd de initiativa, apatie. Bolnavii au o infatisare
dizarmonicd, prezintd nanism, au capul mare, facies in lund plina,
infiltrat, palid, frunte groasd, nas turtit la baza, macroglosie, gura intre-
deschisa. Faciesul e putin expresiv. Trunchiul e scurt, abdomenul volu-
minos. membrele scurte cu degete groase. Pielea e rece, uscata, infil-
tratd. fanerele sint friabile, vocea e rédgusita. Prognosticul mixedemulul
congenital depinde de mornentul in-
geperii tratamentului, fiind posibile
yindecari pind la 459/ din cazurl
dacd survine in primele 5—6 luni.

de rapiditatea cu care doza este
crescutd, la un maximum tolerabil

sugereazd ca administrarea neregu-
latd a tratamentului ar fi un factor
pxplicativ pentru lipsa de raspuns
maxim (fig. 88).

Tratamentul. Profilaxia defici-
tului mintal. Se pot adopta masuri
de prevenire a conceptiei in fami-
liille in care copiii sau parintii sufera
de boli ereditare cu risc crescut de
transmitere. |

Pentru aceasta este necesara
precizarea naturii genetice a bolil
precum $i a structurii genotipului
parintilor. Metodele moderne cum ar
{i determinarea cariotipului, depista- Fig. 88 — Cretinism. Nivel mintal de
rea prin metode clinico-paraclinice 1":1;“1"; A ?Ei _'fﬁ‘;“*::""i faciesul tiroidian,
§ 66 laborator a heterozigotilor sint [, nfitrat, gurs mare, basty tur
foarte utile si permit calcularea sti- gete scurte
intificA a riscului conform ratelor
mendeliene. Alteori datele sint in-
suficiente si riscul poate fi stabilit in mod empiric pe baza datelor
statistice existente. Uneori arborele genealogic al familiei este el insusi
foarte edificator, ardtindu-ne cum se transmite tara in familia respec-
tivi. Recent au fost puse bazele diagnosticului prenatal pentru unele
boli discromszomiale si disenzimatice ; prin cercetarea biochimica si
gitologicd a lichidului amniotic se poate stabili daca fatul este afectat
si poate fi datd cu precizie indicatia de intrerupere a sarcinii.

Pentru prevenirea malformatiilor va fi acordata o mare atentie
desfisurarii sarcinii, incd din primele luni, indepartindu-se factorii con-
siderati in prezent teratogeni, prin evitarea iradierilor gravidei, chiar
a examenelor radioscopice de rutind in cursul primelor 3 luni de sarcina,
iar medicamentele vor fi administrate numai daca este in pericol viata
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gravidei, evitindu-se cele cu risc teratogen. In cazul imbolndvirii de
rubeolid in primele 3 luni se recomanda intreruperea terapeutica a
sarcinii,

In acelasi scop profilactic vor fi tratate infectiile cronice, indeosebi
luesul si prevenitd intoxicatia mamei cu metale grele, alcoolismul etc.

Se va incerca micsorarea traumatismului obstetrical prin folosirea
tehnicilor celor mai putin nocive pentru fit, evitarea prelungirii exce-
sive a nasterii si combaterea anoxiei.

La mamele Rh negative, in cazul unor semne de disgravidie sau a
cresterii titrului de anticorpi vor fi aplicate masuri terapeutice adecvate :
corticoterapie, administrarea masivd de antiglobuline anti D, declansarea
nasterii cu 2—5 siptdmini inainte de termen (Critchley).

Se vor trata toxoplasma, infectiile postnatale precoce, bolile gastro-
intestinale grave, bronhopneumoniile.

Se va depista precoce cretinismul si insuficienta tiroidiana, apli-
cindu-se tratamentul specific cu iod si extracte tiroidiene. In unele
dismetabolii, ca oligofrenia fenil-piruvicd, galactozemia, se recomanda
introducerea regimului alimentar diferentiat, menit s& impiedice con-
stituirea leziunilor cerebrale incd din primele sdptdmini de viatd, acesta
fiind mentinut timp de cifiva ani. g

Deficitul intelectual odati constituit are un caracter definitiv, insa
aceasta nu echivaleaza cu ineducabilitatea.

Dezvoltarea mintal a copiilor deficitari continua mai lent si depinde
intr-o masurd mult mai mare de calitatea procesului educativ decit la
normali (Alford, Bartsch, Gardner).

Eforturile medicului si ale educatorilor trebuie concentrate spre
punerea in valoare la maximum a posibilitatilor copilului printr-o edu-
catie strict individualizata. |

E necesard depistarea precoce si evaluarea temeinicd a dezvoltdrii
globale a deficitarului printr-o urmdrire de 2—3 luni de cétre o echipa
alcatuitd din educatori, psihologi, medici si péarinti, efectuindu-se un
bilant prin care si se determine nu numai nivelul mintal ci si existenta
unor deficite asociate, motorii, senzoriale, de limbaj, a particularitatilor
afective, caracteristicilor personalitatii si abilitatii de invatare.

Se vor aprecia calitatea relatiilor afective din familie si reactiile
parintilor fatd de deficit, toate acestea alcdtuind variabilele critice, de
care depinde programul de reabilitare.

Formularea programului de reeducare depinde si de etiologie, virsta®
copilului, nivelul sau mintal, posibilitatile familiei §i de cele de plasa-
ment in institutii specializate. E necesard proportionarea sarcinilor
impuse copilului la virsta mintald si posibilitatile sale creindu-se pr -
misele realizarii unor performante care ii oferd satisfactie, favorizind
antrenarea sa activd in procesul educativ. E de notat cd in ultimele
decenii s-a subliniat importanta factorilor afectivi in invatare.

Acesti copii au o nevoie crescutd de simpatie, afectiune, apreciere
si atentie pentru obtinerea echilibrului emotional §i a unei personalitati
stabile. In acest sens medicul trebuie si actioneze asupra familiei defi-
citarului mintal care e profund perturbatd si traumatizatd. Parintii tre-
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buie ajutati sd-si invinga atitudinile de respingere, ostilitate, culpabili-
tate, supraprotectie, anxietate exageratd si sd fie reechilibrafi afectiv
el insisi pentru a putea sd se ocupe in mod eficace de copil. Cind
acest obiectiv nu e realizabil e de preferat scoaterea copilului din familie
gi plasarea sa intr-o institutie specializatd., Reeducarea cuprinde o etapa
senzorio-motrice cu invatarea gesturilor elementare. Se trece apoi la

Ir

dezvoltarea limbajului, la formarea deprinderilor igienice de alimentare.
In cadrul jocurilor se vor prelucra unele experiente sociale dezvoltin-
du-se capacitatea de comunicare.
La idioti posibilitatile de invatare fiind extrem de reduse se reco-
mandd internarea bolnavilor in cdmine-spital. La imbecili se recomanda
dezvoltarea deprinderilor elementare de munca ce pot sa le ofere posibili-
fi de a-si cistiga existenta dar numai intr-un mediu protejat in
cadrul unor ateliere, in cadmine-spital. |

- Debilii mintali vor fi scolarizati in cadrul scolilor speciale, dupa
care e foarte importantd pregatirea pentru o profesiune practica, care
sa le asigure posibilitatea de a-si cistiga singuri existenta. Ei au nevoie
de supraveghere din partea familiei care poate sa ii ajute la depdsirea
unor momente dificile legate de maturizarea sexuald, de intemeierea
unei familii independente etc.

Cei cu intelect de limitd, pot sd-si obtind o incadrare satisfacatoare
cu conditia de a gasi o profesiune corespunzitoare.

Tratamentul medicamentos al copiilor suferinzi de oligofrenie
incearcd sa favorizeze corectarea diferitelor tulburdri asociate §i punerea
in valoare a potentialului psihic existent.

Astfel in intirzierile psihomotorii se utilizeazd serii de vitamine din
grupul B, extracte cerebrale — cerebrolisin (Crelizin), lecitine (buerleci-
tine-lecitina) sau pyrithioxin (Encephabol) care’ ajutd la maturizarea
structurilor cerebrale intacte, favorizind reducerea intirzierii.

.

In general, trebuie imbunatatite condifiile de functionare ale psi-
hicului copilului, astfel in starile de instabilitate, cu excitabilitate exa-
geratd, care impiedicd concentrarea atentiei, se utilizeazd medicamente
sedative, neuroleptice — leptril 10—30 mg, neuleptil 3—15 mg, clor-
delazin 20—75 mg. In cazurile in care copilul prezintd o stare de apatie,
bradipsihie, care survine adesea in cadrul unor sindroame psihoorganice
,Z&;fa'le, activitatea psihicad poate fi favorizatd prin administrarea de
substante psychotonice, timoanaleptice cum ar fi Nialamidul (25—100 mg),
ancephabolul 2—3 tb/zi, lucidrilul/meclofenoxat 1—2 tb/zi, acidul glu-
tamic in doze de 3—9 g, care trebuie administrate in general in prima
parte a zilei. De multe ori, in timpul scolarizarii, copiii pot sd reactio-
neze la dificultatile lor scolare prin anxietate, descurajare sau chiar
depresiune, demisie, ceea ce impune utilizarea de anxiolitice, in general
usoare, cum ar fi meprobamat, 200—800 mg/zi, napoton 10—20 mg/zi,
diazepam 5—15 mg/zi si eventual antidepresive ca antideprinul in doze
mici (25—50 mg/zi). Medicatia trebuie prescrisd strict individualizat,
avindu-se in vedere, efectele secundare de nedorit, care apar la orice
medicament administrat in doze relativ mari si pe duratd prelungita si,
indeosebi la acelea care au actiune excitanta.
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Tulburérile de comportament trebuie in primul rind prevenite,
pentru cd o bunéd supraveghere educativd, o atitudine corectad si infele-
gatoare din partea familiei si educatorilor favorizeazd aderenta copilului
fatd de acestia, iar corectarea medicamentoasad realizatd prin aplicarea
judicioasd a medicamentelor sedative permite scdderea pulsiunilor la un
nivel la care copilul insusi le poate controla. O atentie deosebitd tre-
buie datd pubertdtii, avindu-se in vedere toate riscurile pe care le

implica aceasta perioada.

~ Tabelul 6
Clasificarea elinied a oligofreniilor dupd nivelul mental :
Dezyoltarea ta mintald* ctua.
Denuﬁl!r::“ formel Jimbsa alui E::!t _ng::;nlm BEClETtENTS h;i:ﬂ]:ﬁ.;m Fﬁ?;l;'n Iﬁtalml
(Egquirol) )
Oligofrenie gr. 111  |absent 0—2 ani nescolarizabil Dependent 0-19
(idiotie) | social
Oligofrenie gr. 11 |Limbaj verbal| 3—7 ani nescolarizabil Semidepen- 20—49
(imbecilitate) (asintaxie) | dent social
Limbaj vorbit| 812 ani |Scoala ajutd- |Independent 50— 69
Oligofrenie gr. 1 si scris ' toare, primele 4 |social
(debilitate mintala) clase in 8 ani
Intelect de limitd |Idem 13—14 ani  |Scoala de masa |Idem 70—89
primele 7—8
clase
* Virsta minfald indicatd corespunde nivelului de dexvoltare psihicad atins de adult
Prineipalele oligofrenii genetice si modul lor de transmitere Tabelul 7
Numele afectiunii b Numele afectiunil Tip oa e
:
Acondroplazia AD Gigantism cerebral infantil AR?
Acrocefalosindactilia (boala Apert) AD Hidrocefalii congenitale (parte) R X
Acrocefalopolisindactilia (boala linked
Carpenter) A.R. Hipertelorism esential Greig
Angiomatoza encefalo-faciala forma benigna AD
(Sturge-Weber) AD (?) form# grava AR
Arahnodactilia (boala Marfan) AD Idiotia familiala AR
Ataxia telangiectazia (boala Incontinentia pigmenti DX
Louise-Bar) A.R. link.
Sindrom Beckwith-Wiedemann Sd. Lawrence-Moon-Bardet-Biedl AR
(macroglosie, omfalocel, gi- Sd. Marinescu-Sjogren AR
gantism) A.R. Sindrom Menkes XR
Sindrom Biemond A.R. Microcefalia primitiva AR
Sindrom Bloom A.R. Microftalmia sau anoftalmia cu |AR sau
Sindrom Bdrjesson D.X.? oligofrenie © |RX link.
Sindrom cerebro-costo-mandibu- Neurofibromatoza Von Reckling-
lar A.R. hausen AD
Sindrom cerebro-hepato-renal A.R. Mal Norrie XR
Sindrom Cockayne A.R. Oligofrenie cu cataractd (Staro-
Sindrom Cornelia de Lange (Ty- ligofrenie) AR
pus Amstelodamensis) A.R. () Oligofrenie - stenozd pulmonara
gr.hetero- -+ pete café au lait AD?
gen l
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Tabelul 7 (conilinuare)

Numele afectiunii SIS .- Numele afectiunii kel
uﬂnzele AR Oligolrenie cu ihtiozd congenitala
107" b faciald-t-arc aortic in si tulb. spastice (S. Sjogren-
dreapta-i-oligofrenie | AD.? Larsson) AR
| R.X, Oligofrenie ¢u osteopetroza AD
Diabet nefrogen familial linked Sindrom orodigitofacial tipl DX
! ,, omia familialda (Sd. Ri- linked
ey) A.R. Sindrom orodigitolacial tip 1I AR
__ N rani pigul’a]angia (Typus Pseudo- si Pseudopseudohipopara-
t A ckiensis) AR. tiroidismul XD
: i craniofaciala (Crouzon) AD Sindrom Rubinstein-Taybi ?
[iso i mandibulefaciala Scleroza tuberoasa (hoala Bour-
: ‘;p mhetb} AD neville) AD
jsplazia ectodermald anhidrotica | XR Sindrom Seckel AR
a2 musculard Duchenne XR Sindrom Smith-Lemli-Opilz AR
| -_.:_._-,--. n El]is van Creveld AR Surditale -+ miopie -+ debilitate
Fahr AR mintala AR

"

Aciduria arginin-suc-
Aciduria izovalerianicé
PR

::-*:-I-M osin EIIﬂE
Cetoaminoaciduria aci-
|"""rla,‘ Ta iﬁtﬂti
Cistatior u]"iﬂ

Ir; b |I| nia

.1 il ntﬂnuria

il Il
It.-. - 1 -.. .:
k___'{.l. > LOSET

1 Gaucher

letnup

_ noniemia tip I

i::-_.: moniemia tip 11
) g‘lidn#mm idio-

gt
:;_'1- arlisi Emia

‘F t .. 1'.. min tlp I
{iperprolinemia tip 11

alinemia

|,~ tidinemia

Homocis tinuria

i ammalt;mticﬁ
congeni

~ Horman-Wood i

infantili Tay-Sachs

I| f! .,..:l

Deficit enzimatic

argininsuccinaza
dehidrogenaza izova-
lerica
carnosinaza
decarboxilaza acizilor
ramificati
cistationinaza
ASA sintetaza
fenilalaninhidroxilaza
alfa fucosidoza
galacto 1 fosfaturidil
transferaza
glucocerebrozidaza
?
carbamilfosfatsintetaza
ornitintranscarbami-
laza
?
cetoglutarat reductaza
alfa lizinei

prolinoxidaza
prolin 5 carboxilodehi-
drogenazi
valintransaminaza
histidaza
cistationsintetaza

?
lhexusaminidaza

: AR = autogomal recesivi: RX link. = recesiv X linked; AD = autosomal dominantd; DX link. = dowmi-

Oligofrenii genetice prin erori de metabolism (disenzimatice)

Tabelul 8
Numele afectiunii mm
Sindrom Lesch-Nyhan * hipoxantin-
(encefalopatia hiperuri- guanin-
cozuricd cu automutilare) | fosforibozil-
_ transferaza
Leucodistrofiile cerebrozid
sullatidoza
Manosidoza o manosidaza
Boala urinei cu sirop de
arfar oxidaze
Mucolipidoza tip 1 ?
Mucolipidoza tip 11 ?
Mucolipidoza tip 11T ?
Mucopolizaharidoza tip
Hunter*
Mucopolizaharidoza tip -L-iduroni-
Hurler daza
Mucopolizaharidoza tip
Maroteaux-Lamy ?
Mucepolizaharidoza tip
Morquio ?
Mucopolizaharidoza tip San | o sulfalaza
Filippo sau N-ace-
tyl-glucosa-
minidaza
Mucopolizaharidoza tip -L-induro-
Scheie nidaza
Sindromul oculocerebro-
renal® ?
Ornitinemia ?
Sfingolipidoza Nieman
Pick ?

:-m. Afectiunile notate cu un asterise se transmit A linked recesiv, celelalts — autosomal recesiv.
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