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Pacientai, kuriems Rett’o sindromas vystosi iš hiperkinetinės į hipokinetinę būklę, gali kentėti 
nuo daugybės nenormalių judesių, tokių kaip stereotipija, drebulys, chorėja, mioklonija, ataksija, 
distonija ir sustingimas.  

Stereotipijos buvo apibrėžiamos kaip nevalingi, koordinuoti, tam tikro modelio, pasikartojantys, 
dažnai ritmingi ir netikslingi judesiai. Stereotipijos, yra diagnostinis Rett‘o sindromo požymis, 
aptinkamas visuose ligos etapuose. Pripažįstama, kad rankų stereotipija sutampa su ar netgi 
prasideda anksčiau, negu prarandami tikslingi rankų judesiai labai ankstyvoje RS turinčių 
mergaičių raidos stadijoje (Einspieler et al. 2005, Temudo et al. 2007). 

Ankstyvuoju gyvenimo laikotarpiu, dar prieš prasidedant regresijai, Rett’o sindromą turintiems 
pacientams būdinga nenormali padėtis, tonas ir judesiai. Pasitelkus detalius įrašus, kuriuose 
ypatingas dėmesys skiriamas veido, rankų ir kūno judesiams, keletas autorių nustatė, kad 
pacientams yra būdingi neįprasti bendrieji judesiai (100%), liežuvio išstūmimas (62%), 
sustingusi poza (58%), asimetriškas akių atmerkimas ir užmerkimas (56%), nenormalūs pirštų 
judesiai (52%) rankų stereotipija (42%), neįprastų veido išraiškų protrūkiai (42%), keista šypsena 
(32%), tremoras (28%) ir stereotipiniai kūno judesiai (15%). (Nomura and Segawa 1990, Nomura 
and Segawa 1992, Einspieler et al. 2005, Nomura 2005) 

Rankų stereotipija 

Rankų stereotipija gali vykti vidurio linijoje, kai simetriškai atliekami abiejų rankų judesiai 
(plovimas, plojimas, tapšnojimas, grąžymas, rankų kišimas į burną) arba rankomis judant 
nesimetriškai, dažniausiai kiekviena ranka atlieka skirtingą judesį (viena ranka peša plaukus, kita 
tapšnoja liemenį; viena ranka peša plaukus, kitą ranką kiša į burną; viena ranka trina pirštus 
vieną į kitą; trūkčioja du pirštai; imituojami judesiai kastanjete ir t.t.). Šie beveik nuolatiniai, 
pasikartojantys ir kompulsiniai automatiniai judesiai išnyksta miego metu ir gali sustiprėti esant 
nerimui.  

Be rankų stereotipijų, Rett’o sindromą turintiems pacientams stereotipijos pasireiškia ir kitose 
kūno dalyse: sprando retropulsija (sprando lenkimas atgal), galvos sukimas, lūpų išpūtimas, akių 
vartymas, liemens lingavimas, pasikartojantis kojų kėlimas ir trepsėjimas į grindis, vaikščiojimas 
pirštų galais ir siūbuojantys viso kūno judesiai perkeliant svorį nuo vienos kojos ant kitos. 
Stereotipijos gali būti labai sudėtingos jau pačioje ligos pradžioje, kai kurios mergaitės lyg atlieka 
taip vadinamą „stereotipijų šokį“ (Temudo et al. 2007, Temudo et al. 2008). 

Tačiau, atsižvelgiant į jų nevienodumą, t.y. skirtingą vietą, dažnumą ir sunkumą, sisteminis 
rankų stereotipijų, pasireiškiančių esant Rett‘o sindromui, vertinimas yra sudėtingas. (Dy et al. 
2017). Labai retai kai kurios rankų stereotipijos primena choreoatetoidinius judesius (FitzGerald 
et al. 1990) 



 

   

Distonija 

Tai taip pat dažnai pasitaikantis judėjimo sutrikimas Rett’o sindromo atveju (60% pacientų). 
Dažniausiai pasitaiko blauzdos (apima koją ar šlaunį) arba generalizuota ir židininė, apimanti 
viršutines arba apatines galūnes, distonija. Paprastai distonija yra asimetriška, labiau išreikšta 
dešinėje pusėje. Skoliozė, bendras Rett’o sindromo požymis, daugiausia pasireiškia vėlesniuose 
ligos etapuose ir yra laikoma šios pozos asimetrijos pasekme. (FitzGerald et al. 1990, Hagberg 
and Romell 2002) (Temudo et al. 2008).  

Sustingimo - akinetinis sindromas 

Neišraiškingas, į „kaukę panašus“ veidas gali būti ankstyvasis Rett’o sutrikimo klinikinis 
požymis, lydimas neproporcingo gebėjimo bendrauti žvilgsniu ir normalaus mirksėjimo. 
Vyresnėms merginoms dažniau pasitaiko ir pasunkėja hipomimija (veido išraiškingumo 
sumažėjimas), bradikinezija ir sustingimas. Svarbu pastebėti, kad pacientams, kuriems 
pasireiškia sudėtingesni motoriniai sutrikimai, kurie niekada negalėjo eiti savarankiškai, 
sustingimas pasireiškia labai ankstyvoje ligos vystymosi stadijoje (jaunesniems negu 5 metų 
asmenims) (FitzGerald et al. 1990, Temudo et al. 2008). 

Ataksinė sustingusi eisena: Rett’o sindromui būdinga eisena 

Dauguma pacientų įgyja galimybę judėti savarankiškai. Ligai progresuojant, eisena tampa vis 
labiau sustingusi, rankos nebepadeda išlaikyti pusiausvyros, o kai kurie pacientai išsiskiria ypač 
sustingusia eisena, sutraukus pilvo raumenis ir kojų hiperekstenzija. Jiems tai pat gali pasireikšti 
sustingimas pradedant judėti. (FitzGerald et al. 1990, Temudo et al. 2008, Humphreys and 
Barrowman 2016) 

Stereotipijos vystymasis Rett’o sindromą turintiems paaugliams ir moterims (Vignoli et 

al. 2009) 

Rankų stereotipijos išlieka visą gyvenimą, net ir tada, kai suaugę pacientai patiria sunkumus 
judėti, jų judesiai darosi vis lėtesni, trikdomi drebulio. Kai kuriems pacientams stereotipija su 
amžiumi tampa švelnesnė ir paprastesnė dėl paciento sustingimo (Temudo et al. 2008). Tik maža 
dalis suaugusių moterų išsaugo rankų fizines galimybes (t. y. laikyti daiktą, savarankiškai gerti ir 
valgyti). 

Kalbant apie paplitimą, stereotipijos dažniausiai apima rankas ir burną (FitzGerald et al. 1990, 
Vignoli et al. 2009). Stereotipija išlieka dienos metu, tačiau išnyksta miego metu. Visi pacientai 
kenčia nuo motorikos stereotipijų, kuriose dalyvauja atskiros ar sujungtos rankos: dažniausiai 
pasitaikantys judesiai yra rankų kišimas į burną (50%), pirštų trynimas vieną į kitą, dviejų ar trijų 
pirštų sukimas (50%), griežimas dantimis (50%), burnos, veido ir liežuvio judesiai (40 %). Rečiau 
apima kojas ir liemens siūbavimą. Daugelis suaugusių pacientų kenčia nuo tremoro, kuris 
atsiranda vėlesnėje ligos vystymosi stadijoje. Vidutinis tremoro dažnis yra apie 5 Hz, taigi 
sutampa su Parkinsono ligos atveju atsiradusio tremoro dažniu ir yra ženkliai mažesnis lyginant 
su kitais tremoro tipais, t.y. esencialiniu tremoru. (FitzGerald et al. 1990, Vignoli et al. 2009) 

Rankų įtvarų įtaka Rett’o sindromą turinčių mergaičių rankų stereotipijai: 

Tik trys tyrimai atskleidžia rankų įtvarų poveikį rankų stereotipijai Rett’o sindromo atveju. Juos 
sudaro delną juosiančios juostos, uždengiančios nykščius. Pritaikius rankų įtvarus, kai kurių 
pacientų rankų stereotipijos trukmė sutrumpėja. Nors Rett’o sindromo atveju įtvarai turėjo 
teigiamą poveikį stereotipiniams rankų judesiams, tačiau jie galėjo sukelti kitus nepageidaujamus 
judesius. Taigi, ar įtvarai tikrai turi teigiamą poveikį rankų funkcionalumui, galima atsakyti tik po 
išsamesnių studijų. (Naganuma and Billingsley 1988, Tuten and Miedaner 1989, Bumin et al. 
2002) 
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