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Streszczenie

Diagnostyka prenatalna i postepy w medycynie spowodowaty wzrost przezywalnosci dzieci z wadami ge-
netycznymi. W celu poprawy funkcjonowania i rozwoju chorych oraz podniesienia jakosci zycia ich i ich ro-
dzin niezbedne jest jak najwczesniejsze rozpoczecie dziatan wspomagajacych rozwdj psychomotoryczny.
Celem pracy byto omdwienie zespotu Wolfa—Hirschhorna, przedstawienie propozydji terapii logopedyczne]
i ewaluadja jej skutecznosci. Badaniem objete zostato 7-letnie dziecko z zespotem Wolfa—Hirschhorna. Do
badania uzyto Profilu Psychoedukacyjnego PEP-R. Badanie przeprowadzono 2-krotnie, przed rozpoczeciem
terapii i po roku jej prowadzenia. Wykazato ono istotng poprawe w zakresie: nawiazywania kontaktu i re-
akji emocjonalnych, reakgji na bodzce dotykowe i stuchowe, zabawy i zainteresowania przedmiotami. Nie
uzyskano znaczacej poprawy na polu mowy czynnej, natomiast nastapit istotny progres w obrebie mowy
biernej (przy uzyciu komunikacji wspomaganej PCS). Najmniejsze rezultaty uzyskano w zakresie reakgji na
bodZce wechowe i smakowe. Wiek rozwojowy po roku terapii najbardziej wzrést w zakresie percepgji, mo-
toryki duzej i czynnosci poznawczych.

Stowa kluczowe: zespot Wolfa—Hirschhorna, terapia logopedyczna, terapia zespotu Wolfa—Hirschhorna
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Abstract

Diagnostic prenatal testing and advances in medical sciences have led to increased survival in children with genetic disorders. In order to improve patients’ functio-
ning and development and to enhance the quality of life of both children and their families, it is essential to take measures supporting psychomotor development
as early as possible. The objective of the article was to discuss Wolf—Hirschhorn syndrome, to present proposed logopedic therapy and to evaluate its effectiveness.
A7-year-old child with Wolf—Hirschhorn syndrome participated in the study. The Psychoeducational Profile-Revised (PEP-R) was used. The studies were carried out
twice, before the start of the treatment and after a years of its duration. This study showed significantimprovement in initiating contact and emotional reactions, re-
sponses to stimuli (tactile and auditory), play and interest in objects. In the field of active speech, there was no significant improvement, whereas substantial develop-
ment in non-verbal communication was observed (using Picture Communication Symbols (PCS) augmentative communication). Least significant results were obta-
ined in response to olfactory and qustatory stimuli. Most significant results were noted in developmental age in perception, gross motor skills and cognitive function.

Key words: Wolf—Hirschhorn syndrome, logopedic therapy, therapy of Wolf—Hirschhorn syndrome

Wprowadzenie

Rozwdj dziecka zalezy zaréwno od czynnikéw gene-
tycznych, jak i Srodowiskowych. Warunkuja one takze
powodzenie w podjetych dzialaniach terapeutycznych.

Do niedawna przezywalnos$¢ oséb z zespolem Wolfa—
—Hirschhorna (ang. Wolf-Hirschhorn syndrome — WHS)
do wieku dorostego byla mala, jednak dzieki zaawansowa-
nej diagnostyce prenatalnej i wczesnemu podejmowaniu
leczenia i rehabilitacji sytuacja zmienita sie. Zwigkszenie
odsetka przezywalnosci jest rownoznaczne ze zwieksze-
niem liczby pacjentéw potrzebujacych pomocy w rehabi-
litacji i opieki logopedyczne;j.

WHS nalezy do choréb rzadko wystepujacych, a w lite-
raturze przedmiotu niewiele jest opracowan poswieco-
nych modelowi terapii dla grupy chorych dotknietych
tym zespolem. Dzialania terapeutyczne zawsze powinny
by¢ dobierane i realizowane wg indywidualnych potrzeb
pacjenta, przy uwzglednieniu wszystkich aspektéw bio-
psychospotecznych.

Przeprowadzone badania mialy na celu przyblizenie
problematyki wady genetycznej, jaka jest WHS, oraz
przedstawienie proponowanego modelu terapii tacznie
z ewaluacja jego skutecznosci.

Wady rozwojowe sa zaburzeniami o réznej etiologii, pa-
togenezie i momencie powstania. Zaburzenia te pojawiaja
sie w okresie prenatalnym i moga dotyczy¢ budowy ana-
tomicznej, metabolizmu, czynnosci funkcjonalnych oraz
aspektéw behawioralnych.

Choroby genetyczne stanowia odchylenie od staty-
stycznie przyjetej normy w budowie lub funkcjonowaniu
organizmu spowodowane wystgpieniem zaburzen na po-
ziomie genowym. Choroby genetyczne moga by¢ dzie-
dziczone lub powstawac¢ de novo, czyli wskutek mutacji
genetycznej, ktéra po raz pierwszy wystapita w rodzinie.!

Wyréznia sie:

— choroby monogenowe (jednogenowe) — dotyczace 1 ge-
nu. Do takich choréb zaliczamy m.in. fenyloketonurie,
mukowiscydoze czy zespdt lamliwego chromosomu X;

— choroby poligenowe — zwiazane z wiecej niz 1 genem.
Choroby te stanowia najwieksza cze$¢ chordb genetycz-

nych. Wsréd nich wyrézni¢ mozna: uposledzenia umy-
stowe, izolowane wady rozwojowe, cukrzyce, luszczyce,
schizofrenie, padaczke czy wady serca. Prawdopodo-
bienstwo dziedziczenia chordb poligenowych ro$nie
wraz z liczba chorych w rodzinie;

— mutacje chromosomowe (aberracje chromosomowe)
— w tym przypadku dochodzi do zaklécenn w podziale
komoérkowym, co skutkuje nierozdzieleniem sie pary
chromosomoéw, ztamaniem 1 lub wiecej chromosoméw
i nieprawidlowym ich potaczeniem w nowej konfiguracji.

Charakterystyka WHS

Termin ,zesp6!” pochodzi od greckiego stowa syndrome
i oznacza wystepowanie wspdlnych cech klinicznych na
poziomie morfologicznym i behawioralnym u chorych,
u ktorych wystepuje podobnie zmieniony zapis gene-
tyczny.

WHS warunkowany jest delecja krotkiego ramienia
chromosomu 4. Choroba wystepuje czesciej u dziewczy-
nek niz u chlopcédw i szacowana jest na 1: 50 000 urodzen.
Na podstawie badania USG w okresie prenatalnym mozna
stwierdzi¢ wystepowanie charakterystycznych objawéw
mogacych wskazywa¢ na WHS (tabela 1).

Cho¢ objawy kliniczne delecji ramienia chromoso-
mu 4 bywaja zréznicowane, wyrézni¢ mozna typowe ce-
chy charakterystyczne WHS. Cechy morfologiczne ze-
spotu to:

1. Opédzniony wzrost plodu w okresie prenatalnym oraz
opdzniony wzrost dziecka w okresie postnatalnym.

2. Hipotonia o $rednim stopniu nasilenia.

3. Zmiany dysmorficzne w obrebie twarzoczaszki:

— maloglowie wynikajace z mikrocefalii, bedace przy-
czyna zaburzen neurologicznych, np. epilepsji, wodo-
glowia, zaburzen sensorycznych, uposledzenia umy-
stowego;

— zaburzenia rozwoju malzowiny usznej — uszy duze,
osadzone nisko, przed matzowinami zauwazalne
wglebienia. Czesto dochodzi do niedorozwoju mal-
zowin usznych. Obecno$¢ wad stuchu;
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Tabela 1. Prenatalne objawy WHS
Table 1. Prenatal symptoms of WHS

- wewngtrzmaciczne opoznienie wzrostu

- niedorozwdj spoidta wielkiego, czyli struktury
miedzy pétkulami mézgu

- mikrocefalia

- rozszczep podniebienia

- stabe wyksztatcenie nerek

- ubytek przegrody miedzykomorowej serca

- przepuklina przeponowa

Anomalia duze

- wady owfosionej skory gtowy

- wspolna krezka

« szeroki rozstaw oczu

«izomeryzm ptuc (s3 2- lub 3-ptatowe)

« spodziectwo u chtopcow

- wgtebienie plecow w okolicy krzyzowej

Anomalia mate

— zmiany w obrebie oczu, obecnos$¢ zmarszczki nakat-
nej, oczy ustawione skosno-dolnie, powieki opadaja-
ce, hiperteloryzm, wsp6lwystepowanie choréb oczu,
takich jak wady rogéwki i Zrenic czy zez;

— skrécona odlegto$é miedzy warga gérna a nosem, was-
ka warga gdrna, czesto wspolwystepujacy rozszczep
podniebienia, warg, jezyczka;

— gotyckie podniebienie — wysoko sklepione, waskie
podniebienie;

— malozuchwie;

— szeroka, wysunieta nasada nosa;

— wydatna gladzizna czota, guzowatosci czola;

— przebieg brwi tukowaty, brwi rzadkie.

4. Zmiany w obrebie uktadu szkieletowego:

— postawa watla;

— wspolwystepowanie osteoporozy;

— skolioza i kifoza;

— zmiany dysplastyczne stop — stopa konsko-szpotawa;

— niedorozwdj kosci lonowych, anomalie Zeber, klatka
piersiowa zwezona i wydtuzona.

5. Zaburzenia narzadéw wewnetrznych:

— wady serca: przetrwaly otwor tetniczy, niedomykal-
no$¢ zastawek, zwezenie tetnicy ptucnej;

— niedorozwo6j w obszarze uktadu oddechowego, szcze-
gélnie ptuc;

— nieprawidlowosci anatomiczne watroby;

— zaro$niecie przetyku;

— zaburzenia rozwoju nerek i pecherza moczowego;

— zaburzenia rozwoju narzadéw plciowych, zaréwno
wewnetrznych, jak i zewnetrznych;

— anomalie w obrebie uktadu pokarmowego, np. zaros-
niecie odbytu.

6. Zaburzenia funkcjonowania uktadu odpornosciowego
warunkujace zwiekszona podatnos¢ na infekcje.

7. Upo$ledzenie umyslowe — wystepuje u wszystkich
chorych z WHS, lecz jego nasilenie jest zréznicowa-
ne. Uposledzenie umyslowe w stopniu lekkim doty-
czy 8,3% chorych, a w stopniu znacznym i gtebokim
— 66,6% z nich.

8. Zaburzenia zachowania, stereotypia, zaburzenia roz-
woju psychomotorycznego, a takze zaburzenia funkeji
poznawczych.

Materiat i metody badawcze

Metoda zastosowana w badaniu byta metoda indywidu-
alnego przypadku. Badaniem objeto 7-letniego chiopca ze
stwierdzonym WHS.

Narzedziami badawczymi wykorzystanymi w badaniu
byly obserwacja dziecka, wywiad przeprowadzany z mat-
ka dziecka, analiza dokumentacji medycznej, a takze Pro-
fil Psychoedukacyjny PEP-R (Psychoeducational Profile-
-Revised).?

Chlopiec zostal oceniony pod katem rozwoju psycho-
motorycznego, spotecznego i komunikacyjnego tymi sa-
mymi narzedziami przed rozpoczeciem terapii logope-
dycznej i po roku prowadzenia ¢wiczen, ktére odbywaty
sie 2 razy w tygodniu po 45 minut.

Profil Psychoeduakcyjny PEP-R stanowi inwentarz
umiejetnosci i zachowan dziecka umozliwiajacy pre-
cyzyjne okreslenie jego deficytéow poznawczych i mo-
torycznych, co utatwia zaplanowanie kompleksowej
i zindywidualizowanej rehabilitacji. Sklada sie ze skal oce-
niajacych rozwdj i zachowania oraz wiek rozwojowy dziec-
ka w danym zakresie. Wiek rozwojowy dziecka okres-
la sie, uwzgledniajac dane kryteria i poréwnujac je ze sta-
tystycznymi normami rozwojowymi tych cech w grupach
wieku kalendarzowego. Skala Rozwoju uwzglednia: nala-
dowanie, percepcje, motoryke mata, motoryke duza, ko-
ordynacje wzrokowo-ruchows, czynnosci poznawcze i ko-
munikacje werbalng, czyli mowe czynng. Skala Zachowan
obejmuje: nawiazywanie kontakt6éw i reakcje emocjonal-
ne, zabawe i zainteresowanie przedmiotami, reakcje na
bodzce oraz mowe.

Metody terapeutyczne

Bazujac na wiedzy o prawidlowym rozwoju psycho-
ruchowym dziecka, na podstawie badan i obserwacji,
terapeuta moze okresli¢ deficyty rozwojowe dziecka
i zaplanowa¢ optymalny plan terapii. W prowadzonej
terapii konieczne jest holistyczne podejscie do pacjenta
i uwzglednienie wieloaspektowej stymulacji.

W ciagu roku trwania terapii logopedycznej zastosowa-
ne zostaly nastepujace techniki i metody terapeutyczne:
1. Cwiczenia obszaru ustno-twarzowego:

— usprawnianie narzadéw artykulacyjnych poprzez sty-
mulacje z punktéw dystalnych: glteboki masaz dtoni,
masaz palcéw dloni, wykorzystanie do masazu mate-
riatéw o réznych fakturach;

— stymulacja obszaru ustno-twarzowego (warg, policz-
kéw, brody): termiczna, wibracyjna, manualna — ma-
saze, uciskanie, gtaskanie, opukiwanie;



200

D. Regner, 0. Obsznajczyk. Terapia logopedyczna a rozwéj dziecka z WHS

— nauka prawidlowej pozycji glowy, kontroli glowy i zu-
chwy;

— nauka przyjmowania prawidlowej pozycji do jedze-
nia, w zabawie oraz pozycji siedzacej;

— nauka zucia;

— ¢wiczenia potykania, wzmacnianie mie$ni bioracych
udziat w akcie potykania.

2. Cwiczenia oddechowe®:

— dmuchanie baniek;

— gaszenie $§wieczki;

— manualne wydltuzanie fazy wydechowej przy uzyciu
rak i/lub szarfy.

3. Cwiczenia manipulacyjne i elementy terapii reki:

— trzymanie przedmiotéw oburacz;

— praca nad gestem wskazywania;

— zabawy paluszkowe, masaze reki i dfoni;

— praca z r6znymi fakturami i konsystencjami.

4. Stymulacja stuchowa:

— masaz malzowiny usznej;

— wystukiwanie rytmu bijacego serca na rece polozonej
na uchu dziecka;

— odtwarzanie dzwiekéw wydawanych przez zwierzeta
i przedmioty z jednoczesnym ich pokazywaniem na
obrazku;

— zabawa instrumentami muzycznymi.

5. Stymulacja percepcji wzrokowej:

— masaze migéni oczu;

— stymulacja punktéw neuromotorycznych w obszarze
oczuy;

— wodzenie wzrokiem za pokazywanymi przedmiotami
kontrastowymi i $wiattem matej latarki przesuwanym
wzdluz linii $rodka na boki i po skosie.

6. Cwiczenia kompetencji komunikacyjnych:

— nauka réznicowania zaimkéw ,ja”, ,ty”, wzmocnio-
nych gestem reki;

— nauka odrdzniania i wyrazania potwierdzenia — ,tak”
i przeczenia — ,nie”;

— zabawy kategoryzacyjne;

— dobdr obrazkéw na zasadzie ,taki sam”;

— nauka czytania przy uzyciu metody symultaniczno-
-sekwencyjnej;

— wprowadzanie wspomagajacej komunikacji przy uzyciu
obrazkéw (ang. picture communication symbols — PCS).

Wyniki
Wyniki Skali Zachowan

Dziecko oceniane w Skali Zachowan pod katem na-
wigzywania kontaktéw i reakcji emocjonalnych w pierw-
szym badaniu nie reagowalo na swoje odbicie w lustrze,
wykazywalo reakcje lekowe manifestujace sie placzem lub
odwracaniem twarzy w kontakcie fizycznym z terapeutq.
Chlopiec nie reagowal na glos/polecenia badajacego. Nie
zaobserwowano nawigzywania kontaktu wzrokowego.

W badaniu kontrolnym odnotowano istotna zmiane
w reakcji na swoje odbicie w lustrze — dziecko zaczelo je
dostrzega¢ i koncentrowaé¢ na nim wzrok. Kontakt wzro-
kowy z osobami trzecimi byl obecny, cho¢ krétkotrwaly.
Reakcje emocjonalne byly adekwatne, stwierdzono brak
reakeji lekowych wobec kontaktu fizycznego. Nastgpila
istotna zmiana w obszarze reakcji na polecenia. Dziec-
ko zaczeto wskazywaé na przedmioty, siebie oraz osoby
trzecie.

W module zabawy i zainteresowania przedmiotami
podczas pierwszego badania odnotowano brak zaintere-
sowania przedmiotami, a takze uzywania ich w sposéb
zgodny z przeznaczeniem. Dziecko rzucalo przedmioty
po chwyceniu. Zauwazalne byly znaczne zaburzenia kon-
centracji i uwagi. Wiekszo$¢ czasu chlopiec spedzal na
autostymulacji (uderzanie reka w podloge, klepanie sie
po twarzy, machanie rekami).

W badaniu kontrolnym zaobserwowano zmniejszenie
sie natezenia zachowan autostymulacyjnych. Okres kon-
centracji i uwagi wydluzyl sie — po podaniu przedmiotu
dziecko nie wyrzucalo go, zaczynalo mu sie¢ przygladac.
Uzywanie przedmiotéw zgodnie z przeznaczeniem
dotyczylo jedynie czesci rzeczy, np. klockéw. Chlopiec
opanowal czynnos¢ wkladania klockéw do pudetka.

W pierwszym badaniu reakcji na bodzce zaobserwo-
wano znaczng nadwrazliwos¢ dotykowa. Nadwrazliwos¢
w obszarze dloni manifestowala si¢ niechecia do chwyta-
nia przedmiotéw o réznych strukturach. Znaczna wraz-
liwos¢ na dotyk w obszarze glowy i twarzy objawiatla sie
ptaczem podczas dotykania tych obszaréw. Reakcja na
dzwieki byla zachowana, lecz bez préb lokalizacji Zrédla
dzwieku. Odnotowano krétkotrwale wodzenie wzrokiem
za przedmiotami oraz osobami.

Przeprowadzone badania kontrolne wykazaly istotne
obnizenie nadwrazliwosci dotykowej w obrebie glowy
oraz dloni. Nie zaobserwowano reakcji obronnych w trak-
cie masazy twarzy i rak. Chlopiec zaczal chetnie chwy-
ta¢ przedmioty o réznej fakturze. W reakcji na bodzce
dzwigkowe zauwazono zmiany mimiki twarzy oraz préby
lokalizacji Zrédta dZzwieku. Reakcja na bodzce dzwiekowe
wystepowala takze w przypadku dZwigkéw dochodzacych
z innego pokoju, a nawet odgloséw z zewnatrz (szczeka-
nie psa, sygnat karetki pogotowia). Wodzenie wzrokiem
za przedmiotami/osobami wydluzylo sie, a podczas niego
oczy dziecka przekraczaly linie $rodka.

Ocena mowy dziecka wykazala znaczne opdznienie
rozwoju w tej sferze. Kompetencje chtopca w zakresie ko-
munikacji werbalnej ograniczone byly do ptaczu. Mowa
spontaniczna, artykulacja samoglosek i spélglosek oraz
wyrazéw dzwiekonasladowczych byly nieobecne.

Pomimo prowadzenia regularnej intensywnej terapii
logopedycznej w badaniu kontrolnym przeprowadzonym
po uptywie roku nie odnotowano istotnych zmian w roz-
woju mowy dziecka. W mowie spontanicznej pojawity sie
niektdre gloski. Chlopiec w sposéb adekwatny zaczat po-
stugiwac si¢ stowem ,,daj”. W trakcie terapii wprowadzono
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system komunikacji alternatywnej, jednak w Profilu Psy-
choedukacyjnym PEP-R tego typu komunikacja nie jest
uwzgledniona w ocenie mowy dziecka.

Wyniki Skali Rozwoju

Podczas pierwszego badania oceniajacego nasladowanie
prébie podlegato powtarzanie czynno$ci lub wypowiedzi
sfownych prezentowanych przez terapeute. Wiek rozwo-
jowy dziecka pod katem nasladownictwa zostat oceniony
na 3. m.z. Préby nasladowania nie byly podejmowane.

W badaniu kontrolnym zaobserwowano reakcje na-
$ladownicze zachowan prezentowanych przez terapeute.
Dziecko z entuzjazmem powtarzalo gesty, ruchy, a na-
wet dzwieki wykonywane przez logopede. Prezentowane
przez chlopca ruchy to: klaskanie, posylanie calusa oraz
machanie na pozegnanie.

W ocenie percepcji stuchowej i wzrokowej w pierw-
szym badaniu wiek rozwojowy dziecka oceniony zostal na
1. m.z. Reakcje na bodzce dzwiekowe wyrazato ono jedy-
nie mimika twarzy, bez préb lokalizacji dzwieku. Poda-
zanie za przedmiotem pozostajacym w ruchu bylo krot-
kotrwate. Chlopiec podczas obserwacji przedmiotéw nie
przekraczal wzrokiem linii §rodka.

Podczas badania kontrolnego w reakcji na bodzce
dzwiekowe zaobserwowano zmiane mimiki twarzy, sku-
pienie na dzwieku i prawidtowa lokalizacje jego Zrddta.
Wodzenie za przedmiotem bedacym w ruchu poprawito
sie. Czas skupienia wzroku sie wydluzyl. Pojawito sie tak-
ze przekraczanie linii srodka podczas obserwacji przed-
miotu lub osoby.

Podczas oceny motoryki malej w pierwszym badaniu
dziecko oceniono na 2. m.z. Préba uwzglednia umiesz-
czenie klocka w pudetku. Chlopiec chwytal podawany
klocek, jednak nie umieszczat go w pudetku.

W trakcie badania kontrolnego zauwazono znaczny
progres. Zadanie chwytania i wktadania klockéw do pu-
detka zostalo zrealizowane prawidtowo. Obserwowano
takze préby chwytania drobnych przedmiotéw (paty-
czek), jednak wykonywane byly przy uzyciu catej dloni.
Przy pomocy terapeuty mozliwe bylo wykonanie ¢wicze-
nia polegajacego na chwytaniu i naktadaniu krazka na
drazek.

W module oceniajacym motoryke duza uwzglednione
zostaly takie zadania, jak klaskanie w dlonie i ¢wicze-
nia z pitka. Podjete przez dziecko podczas pierwszego
badania préby klaskania w dlonie $wiadcza o znajomo-
$ci prawidlowego ruchu, ale braku zdolnosci jego pre-
cyzyjnego wykonania. W przypadku tapania, kopania
i rzucania pitki zaobserwowano préby wykonania zadan,
jednak brak koordynacji uniemozliwit ich realizacje.
Gdy chlopiec znajdowat si¢ w chodziku, widoczne byty
ruchy nég, jednak nie wystarczaly one do przemiesz-
czania sie. Na tej podstawie wiek rozwojowy dziecka
w aspekcie rozwoju motoryki duzej zostat oceniony
na4. m.z.

Podczas badania kontrolnego zaobserwowano opano-
wanie przez chlopca rzucania, tapania i kopania pitki.
Dziecko nabylo umiejetno$¢ przemieszczania sie przy
uzyciu chodzika. Przektadajac przedmiot, przecinato o$
ciala. Chtopiec zaczal takze samodzielnie pi¢ z kubka,
chwytajac go cata dlonia. Swiadczy to o poprawie koor-
dynacji oko — reka — usta. Wiek rozwojowy dziecka po
badaniu kontrolnym oceniono na 16. m.z.

Modul oceniajacy koordynacje wzrokowo-ruchowa,
uwzgledniajacy wktadanie przedmiotéw do pudetka, nie
zostal zaliczony w pierwszym badaniu, a wiek rozwojowy
dziecka zostal oceniony na 4. m.z.

W badaniu kontrolnym zaobserwowano znaczne zwigk-
szenie kompetencji zwigzanych z koordynacja wzrokowo-
-ruchowa. Zadania polegajace na wkladaniu przedmiotéw
do pudelka oraz rysowaniu (trzymanie mazaka w dloni
i bazgranie po kartce) zostaly zaliczone. W badaniu kon-
trolnym wiek rozwojowy dziecka oceniono na 11. m.z.

W czesci skali poswieconej funkcjom poznawczym oce-
nie podlegaly takie zadania, jak: liczenie, uktadanie figur,
nasladowanie ruchéw. Wiek rozwojowy dziecka zostat
oceniony na 3. m.z. Obserwowano prawidlowe wskazy-
wanie 1 lub 2 czesci ciala pacynek. Obiecujace wydawato
sie bierne identyfikowanie przedmiotéw matych i duzych
— dziecko w trakcie 2 préb co najmniej raz dobrze poka-
zalo wyznaczony przez terapeute przedmiot.

Podczas badania kontrolnego prezentowanie przez
dziecko czesci ciala, swoich i terapeuty, zostalo wyko-
nane prawidlowo. Chlopiec dobrze rozpoznawat i wska-
zywal cze$¢ prezentowanych przez terapeute czynnosci
i przedmiotéw. W trakcie badania dziecko wskazato pra-
widlowo 2 spo$réd prezentowanych koloréw i 4 sposréd
prezentowanych liter.

Jesli chodzi o komunikacje (mowe czynna), prébe ujeto
w szeroki sposéb, tzn. jako umiejetno$¢ komunikowania
sie sfownego (nazywanie, powtarzanie, liczenie i czytanie)
i bezslownego (przy pomocy gestéw). Podczas pierwszego
badania wiek rozwojowy chlopca zostal oszacowany na
7. m.z. Zaliczone zadania: proszenie o pomoc z uzyciem
gestu — w momencie potrzeby pomocy usilne patrzenie na
badajacego, bez podejmowania zadnej innej aktywnosci.

Podczas badania kontrolnego mowa czynna w dalszym
ciagu pozostawata uboga. W stowniku mowy czynnej
dziecka pojawilo sie stowo ,daj”, ktérym postuguje sie
ono, proszac o pomoc. Komunikat ten wspierany jest ge-
stem reki.

Poréwnanie wynikéw pierwszego i drugiego badania
przedstawiono w tabeli 2 inaryc. 1i2.

Omowienie

W literaturze przedmiotu niewiele mozna znalez¢
pozycji odnoszacych sie do szczegdlowej analizy rozwo-
ju psychoruchowego oséb z WHS. Ograniczona liczba
opracowan dotyczgcych rozwoju i funkcjonowania tych
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Tabela 2. Poréwnanie wieku rozwojowego dziecka w pierwszym i drugim
badaniu

Table 2. Comparison of developmental age in the 1t and 2" examination

Obszar Pierwsze badanie Drugie badanie
Nasladowanie 3 miesigce 10 miesiecy
Percepcja 1 miesigc 11 miesiecy
Motoryka mata 2 miesigce 8 miesiecy
Motoryka duza 4 miesigce 1 rok 4 miesigce
\}fvozcr)(;iénwag?uchowa 4 miesigce 11 miesiecy
Czynnosci poznawcze 3 miesigce 1 rok 4 miesigce
Komunikacja 7 miesiecy 1 rok 4 miesigce

pacjentéw moze wynikaé z wysokiej Smiertelnosci dzieci
z zespotem wad wrodzonych spowodowanych mikrode-
lecja na ramieniu chromosomu 4. W badaniu przeprowa-
dzonym przez Blanco-Lago et al. wzielo udzial 27 pacjen-
téw ze zdiagnozowanym WHS.® Sredni wiek badanych to
6,94 roku 6,37 roku. Opéznienie rozwoju psychorucho-
wego wystepowalo u wszystkich dzieci, 33% z nich bylo
w stanie samodzielnie chodzi¢. Iwanowski w swoim opra-
cowaniu podal, ze dzieki wczesnej interwencji rehabili-
tacyjnej zdolnos$¢ samodzielnego chodzenia osiaga nawet
40% dzieci.?

Wyniki badan wlasnych odpowiadaja wyzej przedsta-
wionym danym. W trakcie badan dziecko bylo w wieku
zblizonym do uczestnikéw badani Blanco-Lago et al.”
Zdolno$¢ samodzielnego chodzenia nie zostala przez
chtopca opanowana, lecz podczas badania kontrolnego
zaobserwowano umiejetno$¢ przemieszczania si¢ przy
uzyciu chodzika. Kompetencje jezykowe i komunikacyj-
ne podczas obu badan wykazywaly znaczne opdznienie
rozwoju mowy. Komunikacja werbalna ograniczala si¢ do
jednego stowa: ,daj”.

Umiejetnos$¢ komunikacji werbalnej dzieci z WHS po-
zostaje znaczenie ograniczona, a prosta komunikacja wer-
balna pojawia si¢ na ogét ok. 12. r.z.

Whioski

Na podstawie poréwnania wynikéw badan przepro-
wadzonych za pomoca Skali Zachowan z Profilu Psy-
choeduakcyjnego PEP-R przed rozpoczeciem terapii
i po roku jej trwania wnioskujemy, ze prowadzona te-
rapia w sposéb znaczny wplynetla na zmiany w rozwoju
dziecka.

W badaniu pierwszym oceniajacym Skale Rozwoju wiek
rozwoju chlopca zostal okreslony na 3 miesigce (dziecko
miato wtedy 7 lat i 6 miesiecy). W drugim badaniu wiek
rozwojowy zostal okreslony na 1 rok i 1 miesigc. Otrzy-
mane wyniki obrazuja progres, ktéry zaszed! w ciagu
roku pod wplywem intensywnej terapii logopedycznej,

profil Skali Zachowan

mowa nawiazywanie kontaktow
i reakcje emocjonalne

zabawa i zainteresowanie
przedmiotami

reakcje na bodzce

=—
znacznie
nieodpowiednie

umiarkowanie
nieodpowiednie

Ryc. 1. Wyniki badania pierwszego w Skali Zachowan

Fig. 1. Findings of the 1' examination in Behavior Scale

profil Skali Zachowan

mowa nawiazywanie kontaktow
i reakcje emocjonalne

zabawa i zainteresowanie

reakcje na bodzce

===
znacznie
nieodpowiednie

przedmiotami

umiarkowanie
nieodpowiednie

Ryc. 2. Wyniki badania kontrolnego w Skali Zachowan

Fig. 2. Findings of control examination in Behavior Scale

co potwierdza prawidlowos¢ dobranych dziatan terapeu-

tycznych.

Whnioski z badania mozna podsumowac nastepujaco:

— terapia zajeciowa w istotny sposob wptyneta na popra-
we funkcjonowania dziecka w module ,zabawa i zainte-
resowanie przedmiotami”;

— terapia wplyneta znaczaco na otwartos¢, chec¢ nawiazy-
wania kontaktéw i wspéldziatania z innymi, oceniane
w module ,nawigzywanie kontaktéw i reakcje emocjo-
nalne”;



Piel Zdr Publ. 2020;10(3):197-203 203

— zastosowanie terapii taktylnej, a takze elementéw te-
rapii integracji sensorycznej pozytywnie wptyneto na
percepcje bodzcéw stuchowych, wzrokowych i dotyko-
wych, jednoczesnie zmniejszajac nadwrazliwo$¢ obsza-
réw glowy i rak;

— wyniki badania oceniajacego mowe przy uzyciu Profilu
Psychoeduakcyjnego PEP-R nie sa w pelni miarodajne,
gdyz nie uwzgledniaja komunikacji alternatywnej;

— prowadzenie regularnych ¢wiczen ogélnorozwojowych
ukierunkowanych na stymulacje polisensoryczng moze
wplywac na poprawe funkcjonowania psychomotorycz-
nego os6b z WHS.
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