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ABSTRACT: Speech disorders, presented in terms of theoretical models in speech-therapy literature,
may manifest themselves in clinical practice as diverse spectra of symptoms, far removed from model
descriptions. In many cases, the speech therapist detects coupled difficulties resulting from overlap-
ping pathomechanisms. The high degree of complicacy of symptoms usually stems from disorders
in the course of complicated illness complexes of the developmental age. To draw conclusions on the
neurobiological mechanisms of speaking difficulties in the context of the still developing brain and
other organic systems is a very difficult task. The article presents the specificity of childhood disinte-
grative disorders, which are classified as part of the spectrum of autistic disorders. With regard to the
clinical picture and dynamism of symptoms, disintegrative disorders are distinguished from other
comprehensive developmental disorders and require separate speech-therapy procedures. Using the
case study of a 21-year-old patient, the diagnostic-therapeutic management of this disorder has been
presented.

KEY woORDS: comprehensive developmental disorders, autistic spectrum, Heller’s syndrome, disin-
tegrative psychosis, developmental dementia, frontotemporal dementia, akinetic mutism

Zaburzenia rozwoju mowy uwarunkowane neuropsychiatrycznie, ze wzgledu
na ich zréznicowane przyczyny, mechanizmy, objawy, dynamike i rokowania, sta-
nowg istotny problem zaréwno w diagnozowaniu, jak i w terapii dzieci z uszkodze-
niami i dysfunkcjami mézgu.

Stan medycznej wiedzy nad biologicznymi i psychicznymi uwarunkowaniami
zaburzen w funkcjonowaniu czlowieka znajduje wyraz w klasyfikacjach choréb
opracowanych przez Swiatowa Organizacje Zdrowia (World Health Organization
- WHO), powstala w 1946 roku, zrzeszajacg 193 kraje z siedzibg w Genewie. Opra-
cowana przez WHO klasyfikacja ICD-10 (Classification of Mental and Behavioural
Disorders: Clinical descriptions and diagnostic guidelines) obowiazuje w Polsce od
1996 roku. Wtasna klasyfikacje - DSM (Diagnostic and Statistical Manual of Mental
Disorder) wydaje Amerykanskie Towarzystwo Psychiatryczne (American Psychia-



168

Czg$¢ pierwsza: Prace naukowo-badawcze

tric Association — APA). Wraz z postepem badan klinicznych poszczegdlne wersje
klasyfikacji jednostek chorobowych poddawane sg kolejnym rewizjom i uzupetnie-
niom. W 2013 roku klasyfikacja DSM-IV zostala zastgpiona wersja DSM-5, zaawan-
sowane s tez prace nad kolejna, jedenastg wersja ICD.

Celem kolejno powstajacych systemow klasyfikacji chordb psychicznych jest
dostarczanie praktycznych ram utatwiajacych proces diagnostyczny, usprawnienie
porozumiewania si¢ diagnostow z réznych krajow, kultur i majacych rézne przy-
gotowanie teoretyczne (stworzenie wspolnego jezyka), umozliwienie lub utatwie-
nie praktycznego funkcjonowania medycyny (leczenie, rehabilitacja, profilakty-
ka), a takze tworzenie sprzyjajacej badaniom naukowym podbudowy teoretyczne;j.
W interdyscyplinarnym - jak nazywaja go tworcy klasyfikacji — opisie poszcze-
golnych jednostek diagnostycznych nie uwzglednia si¢ jednak narastajacej wiedzy
o zaburzeniach mowy. Niepelne charakterystyki jednostek chorobowych, czesto
wrecz sprzeczne z aktualnym i powszechnie znanym stanem badan logopedycznych,
zamieszczone w obowigzujacych klasyfikacjach majg dwojakie konsekwencje:

1) metodologiczne — doprowadzajac do dysonansu poznawczego w opisywaniu,
rozpoznawaniu i klasyfikowaniu zaburzen mowy;

2) metodyczne - ograniczajac mozliwo$¢ stosowania obowigzujacych wlogopedii
standardéw w postepowaniu diagnostycznym i terapeutycznym.

W zwigzku z niedoskonalo$ciami systeméw klasyfikacyjnych organizowanie
optymalnych form instytucjonalnej opieki nad osobami z zaburzeniami funkcjono-
wania napotyka bariery natury formalnej. Istniejacy stan wymusza potrzebe zaktu-
alizowania w kolejnych rewizjach klasyfikacji choréb i zaburzen psychicznych opisu
niektorych jednostek nozologicznych zgodnie z obowiazujacym wlogopedii stanem
wiedzy o przyczynach, mechanizmach i objawach zaburzen jezyka i komunikacji.

Wiadomo, ze diagnozowanie i leczenie dzieci z zaburzeniami rozwoju wyma-
ga zastosowania procedur interdyscyplinarnych. W postepowaniu klinicznym
istotnym elementem jest ocena logopedyczna wspomagajaca proces diagnostyczny
i umozliwiajaca weryfikacje efektywnos$ci oddziatywan terapeutyczno-rehabilita-
cyjnych. W praktyce logopedycznej patomechanizm i symptomatologia zaburzen
mowy sg identyfikowane zwykle w kontekscie rozpoznania klinicznego, np. calo-
$ciowych zaburzen rozwojowych (autyzmu), uposledzenia umystowego (oligofre-
nii) i innych jednostek nozologicznych wskazywanych w rozpoznaniu klinicznym.
Doswiadczenie dowodzi jednak, Ze u poszczegdlnych dzieci, u ktérych diagnoza
kliniczna zostala jednoznacznie postawiona, obraz zaburzen mowy bywa odmien-
ny od tego, ktéry powinien charakteryzowa¢ dang jednostke kliniczng. Taki stan
wynika najpewniej z interferencji wielu czynnikéw biologicznych, psychicznych,
lingwistycznych i spotecznych, ktdre determinuja rozwdj kazdego dziecka ze scho-
rzeniami neuropsychiatrycznymi. Sprze¢zone mechanizmy tworza zwykle zindy-
widualizowany obraz zaburzen rozwojowych, ktérych wykladnikiem jest m.in.
specyfika zaburzen mowy.
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Dzieciece zaburzenia dezintegracyjne
w literaturze przedmiotu

Pojecie zespolu dezintegracyjnego

W 1908 roku austriacki dydaktyk Theodor Heller opisal szescioro dzieci, u kto-
rych w wieku 3-4 lat, po okresie normalnego rozwoju, nastgpil gleboki regres
w sferze behawioralnej, motorycznej, emocjonalno-spotecznej, komunikacyjno-
-jezykowej i poznawczej. Objawy te okredlit mianem dementia infantilis, ktérego
sens oddaja sformufowania: ot¢pienie dziecigce, otgpienie wieku rozwojowego.
W podobnym czasie wielu badaczy taki sam zespdt objawéw rozpoznato u innych
dzieci i ze wzgledu na stwierdzenie u nich catkowitego regresu rozwoju nadalo
mu nazwe dementia precocissima'. Wspolcze$nie na oznaczenie tego schorzenia
uzywa sie kilku terminow: zespo6l Hellera (Heller’s syndrome), psychoza dezinte-
gracyjna (disintegrative psychosis), psychoza symbiotyczna (simbiotic psychosis),
dziecigce zaburzenia dezintegracyjne (childhood disintigrative disorder)?. Roz-
chwianie terminologiczne powoduje znaczne trudnosci w wyodrebnianiu tego
zaburzenia, a niedostatek badan, zwlaszcza longitudinalnych, w zwigzku z nie-
czestym rozpoznaniem tego zespolu u dzieci sprawia, ze chociaz ta jednostka
diagnostyczna figuruje w wielu podrecznikach neurologii i psychiatrii, to wciaz
nie jest dostatecznie opisana.

! Por. V. HupoLIN: Dementia infantilis Heller: diagnostic problems with a case report. “Jour-
nal of Intellectual Disability Research” 1957, No. 1 (2), p. 79-90. Heller opisal te zaburzenia na
dlugo przed tym, jak Leo Kanner i Hans Asperger wyodrebnili objawy zaburzen autystycznych.
Por. S.E. MoURIDSEN: Childhood disintegrative disorder. “Brain & Development” 2003, No. 25 (4),
p. 225-228. Objawy autyzmu (gr. autos — sam) po raz pierwszy opisal Leo Kanner w 1943 roku,
odnoszac je do dzieci z ekstremalnie autystyczng samotnoscia, ,,ktora sprawia, ze zawsze, kiedy to
mozliwe, dziecko lekcewazy, ignoruje i zamyka sie¢ na wszystko, co pochodzi z zewnetrznego $wia-
ta”. Por. L. KANNER: Autystyczne zaburzenia kontaktu afektywnego. W: Przystosowanie spoleczne
matych dzieci z autyzmem. Red. T. GALKOWSKI, E. P1suLa. Warszawa, Akademia Wychowania
Fizycznego 2004, s. 94-95. Rok pozniej psychiatra wiedenski, Hans Asperger, wyodrebnil grupe
dzieci, ktore nie potrafily uczestniczy¢ w relacjach spotecznych, miaty tendencje do monologowa-
nia na wybrane tematy, a ich wypowiedzi odznaczaly sie specyficzng prozodia. Objawy te okreslit
mianem psychopatii autystycznej. Por. H. ASPERGER: Autistic psychopathy in childhood. In: Autism
and Asperger Syndrome. Ed. U. FrRiTH. New York, Cambridge University Press 1991 [lIst edition:
1944]. Obecnie obowigzujgca nazwa — zespdt Aspergera — zostata wprowadzona w 1981 roku przez
Lorne Wing. Por. L. WING: Asperger’s syndrome: A clinical account. “Psychological Medicine” 1981,
No. 11, p. 115-129.

* Miedzynarodowa Statystyczna Klasyfikacja Choréb i Probleméw Zdrowotnych. Rewizja dzie-
sigta. ICD-10. Kom. nauk. S. BARTKOWSKI [et al.]. Przel. R. TOPOR-MADRY et al. Krakéw, Uniwer-
syteckie Wydaw. Medyczne ,,Vesalius”, Fundacja Zdrowia Publicznego 1994, s. 213 [oryg. ICD-I0:
International Statistical Classification of Diseases and Related Health Problems: Tenth Revision.
Geneva, World Health Organization].
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Szacuje sie, ze dziecigcy zespol dezintegracyjny wystepuje z czestoscia
1,7 : 100 000 dzieci’, jednak prawdopodobnie w wielu przypadkach - ze wzgledu
na brak jasnych kryteriéw réznicowania, zwlaszcza w obrebie spektrum zaburzen
autystycznych - jest diagnozowany jako autyzm dzieciecy, autyzm atypowy lub
schizofrenia dziecigca. Niektore objawy dzieciecego zaburzenia dezintegracyjnego
rzeczywiscie przypominajg autyzm (np. powtarzajace sie stereotypowe zachowa-
nia), a niektdre moga odpowiadac obrazowi schizofrenii dziecigcej (np. urojenia,
brak reakcji w sytuacjach emocjonalnych)*.

W literaturze neurologicznej i psychiatrycznej termin ,,zaburzenia dezintegra-
cyjne” oznacza calkowitg utrate nabytych umiejetnosci z zakresu porozumiewa-
nia si¢, zwiazkow spolecznych, zabawy i zdolnosci adaptacyjnych u dziecka, ktdre
te zdolno$ci w znacznym stopniu opanowato. Deterioracja odnosi sie do kilku sfer
funkcjonowania dziecka’: fizjologicznej, motorycznej, emocjonalnej, behawioral-
nej, spotecznej, komunikacyjnej, jezykowej i poznawczej.

Przyczyny zaburzen dezintegracyjnych

Dokladne przyczyny wystapienia dzieciecych zaburzen dezintegracyjnych weigz
nie sg rozpoznane, czesto nie stwierdza si¢ wyraznego podloza neurologicznego,
jednak u znacznej czesci pacjentéw wystepuje epilepsja®, wskazujaca na zaburzenia
bioelektrycznej aktywnosci neuronéw. Przestanki wynikajace z badan z zakresu
biochemii, genetyki i biologii molekularnej przemawiajg za tym, ze schorzenia dez-
integracyjne i neurodegeneracyjne powinno si¢ traktowac jako procesy ogoélnego
zwyrodnienia mézgu, majace wspolne podioze, ktérym jest agregacja zdegenero-
wanych form biatka’.

Przyczyng uruchomienia si¢ mechanizmu dezintegracji i neurodegeneracji
moga by¢ rézne czynniki: blad genetyczny prowadzacy do zaburzen przemiany

> E.FOMBONNE: Prevalence of childhood disintegrative disorder. “Autism” 2002, No. 6 (2), p. 149-
157; IDEM: Epidemiological surveys of autism and other pervasive developmental disorders: an upda-
te. “Journal Autism Developmental Disorders” 2003, No. 33 (4), p. 365-382; IDEM: Epidemiology of
pervasive developmental disorders. “Pediatric Research” 2009, No. 65 (6), p. 591-598.

* A. BILIKIEWICZ, W. STRZYZEWSKI: Psychiatria. Podrecznik dla studentéw medycyny. War-
szawa, PZWL 1992, s. 487.

* S.J. RoGERS: Developmental regression in autism spectrum disorders. “Mental Retardation and
Developmental Disabilities Research Reviews” 2004, No. 10 (2), p. 139-143; ]. MCPARTLAND, F.R. VOLK-
MAR: Autism and related disorders. “Handbook Clinical Neurology” 2012, No. 106, p. 407-418.

¢ S. MALHOTRA, N. GupTA: Childhood disintegrative disorder. “Journal Autism Developmen-
tal Disorders” 1999, No. 29, p. 491-498; T. KAGAN-KUSHNIR, S.W. ROBERTS, O.C. SNEAD: Screening
electroencephalograms in autism spectrum disorders: evidencebased guideline. “Journal Child Neu-
rology” 2005, No. 20 (3), p. 197-206.

7 R. GOODMAN, S. SCOTT: Psychiatria dzieci i mlodziezy. [Przel. A. DuNajska et al.]. Wroctaw,
Urban & Partner 2000.
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biatkowej w komorce, dzialanie toksyny egzo- lub endogennej, dzialanie czynnika
infekcyjnego niszczacego wybrane struktury uktadu nerwowego, przedwczesne
uruchomienie genetycznie zaprogramowanego starzenia danej struktury ukladu
nerwowego®.

Najczesciej przyjmuje si¢ hipoteze o zaburzeniu spichrzania lipidéw lub pod-
ostrym stwardniajagcym zapaleniu moézgu. W przypadku niektérych dzieci zaob-
serwowano zwiazek czasowy pomiedzy wystapieniem zaburzen dezintegracyjnych
aprzezytym stresem, np. z powodu narodzin rodzenstwa, §mierci bliskiej osoby czy
pobytu w szpitalu. Najnowsze badania skupiajg si¢ na zwigzkach podatnosci gene-
tycznej i prenatalnej oraz stresu Srodowiskowego, powodujacego wigksze osadza-
nie w moézgu amyloidu i przerwanie transmisji synaptycznej. Wyniki dotychczaso-
wych badan wskazuja na polietiologiczne uwarunkowania zaburzen rozwojowych
ze spektrum autyzmu.

Dzieciece zaburzenie dezintegracyjne jako jednostka diagnostyczna

Dzieciece zaburzenie dezintegracyjne jest zaliczane do zaburzen neurorozwo-
jowych. W klasyfikacji DSM-IV zostalo usytuowane — obok zespolu Retta i zespolu
Aspergera — w obrebie zaburzen autystycznych i oznaczone kodem 299.10°, natomiast
w ICD-10 nalezy do grupy calosciowych zaburzen rozwojowych, oznaczone kodem
F84.3". Z powodu wystepowania duzego zrdznicowania zachowan u dzieci autystycz-
nych utworzono obszerng kategorie diagnostyczng, wyrézniong w DSM-IV-TRY,
pod nazwa ,calo$ciowe zaburzenia rozwojowe” (pervasive developmental disorders
- PDD). Od maja 2013 roku obowigzuje klasyfikacja DSM-5, w ktorej dziecigce zabu-
rzenie dezintegracyjne, rozumiane jako autyzm regresywny (regressive autism),
umieszczono w niezrdznicowanej grupie spektrum zaburzen autystycznych (autism
spectrum disorders — ASD)". Zaburzenia autystyczne diagnozuje si¢ w przypadku,
gdy przed ukonczeniem 3. roku Zycia dziecko manifestuje zaburzenia w relacjach

8 Por. L. ZWAIGENBAUM et al.: High functioning autism and Childhood Disintegrative Disorder in
half brothers. “Journal Autism Developmental Disorders” 2000, No. 30 (2), p. 121-126; ]. KOMENDER,
G. JAGIELSKA, A. BRYNSKA: Autyzm i zespot Aspergera. Warszawa, Wydaw. Lekarskie PZWL 2012.

° Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders: Fourth edition: Text revision:
DSM-1V. Washington, American Psychiatric Association 1994.

0 Miedzynarodowa Statystyczna Klasyfikacja. ..

W Kryteria diagnostyczne wedlug DSM-IV-TR. Red. J. WCIORKA. Przel. Z. PELc, J. WCIOR-
KA. Wroctaw, Elsevier Urban & Partner 2008 [oryg. Quick reference to the diagnostic criteria from
DSM-IV-TR. Washington, American Psychiatric Association].

2°S.E. MOURIDSEN: Childhood disintegrative disorder...; L. BURD, W. FISHER, ]. KERBESHIAN:
Pervasive disintegrative disorder: are Rett syndrome and Heller dementia infantilis subtypes? “Deve-
lopmentald Medical Child Neurology” 1989, No. 31, p. 609-616.

B Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders: Fifth edition: DSM-5. Washington,
American Psychiatric Association 2013.
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spolecznych, nie uzywa jezyka w funkcji komunikacyjnej lub symbolicznej, nie jest
zdolne do zabawy opartej na wyobrazni*.

TaBELA 1. Dziecigce zaburzenia dezintegracyjne w miedzynarodowych klasyfikacjach choréb

DSM-IV-R DSM-1V ICD-10
kod nazwa kod nazwa kod nazwa
299.00| Zaburzenia autys- 299.00| Zaburzenia autys- F84 | Caloéciowe zaburzenia
tyczne tyczne. rozwojowe.
299.80 | Glebokie zaburzenia  |299.80| Glebokie zaburze- F84.0 | Autyzm dzieciecy.
rozwojowe nie ujete nia rozwoju nie ujete | F84.1 | Autyzm atypowy.
w innych kategoriach w innych kategoriach | F84.2 | Zespo! Retta.
diagnostycznych (per- diagnostycznych. F84.3 | Inne dziecigce zaburzenia
vasive developmental |299.80| Zaburzenie Retta. dezintegracyjne.
disorder, not otherwise |299.10 | Dzieciece zaburzenie | F.84.4| Zaburzenia hiperkine-
specified - PDD-NOS). dezintegracyjne. tyczne z towarzyszacym
299.80 | Zaburzenie Asper- uposledzeniem umysto-
gera. wym i ruchami stereoty-
powymi.
F84.5| Zespol Aspergera.
F84.8 | Inne calosciowe zaburze-
nia rozwojowe.
F84.9| Calosciowe zaburzenia
rozwojowe, nie okreslone.

Wedtug klasyfikacji ICD-10, dziecigce zaburzenie dezintegracyjne rozpoczyna
sie po okresie prawidlowego rozwoju przynajmniej do 3. roku zycia. Poczatek choro-
by moga poprzedzac objawy zwiastunowe, kiedy dziecko staje si¢ negatywistyczne,
niepostuszne, drazliwe, niespokojne i nadruchliwe, po czym w krétkim czasie - od
kilku miesi¢cy do roku — nastepuje zubozenie i zanik zdolnosci do méwienia i rozu-
mienia wypowiedzi, regres umiejetnosci spotecznych i zabawy, ostabienie funkcji
poznawczych, utrata zainteresowania otoczeniem oraz dezintegracja zachowania.

Diagnoze¢ najczesciej stawia zespot specjalistow: psycholog, pedagog specjalny
i psychiatra, po przeprowadzeniu dokladnego wywiadu z rodzicami dziecka i wni-
kliwej obserwaciji jego zachowania. Istotna role ma tutaj réwniez ocena dokonana
przez logopede. Rozpoznanie dzieciecych zaburzen dezintegracyjnych wymaga
istotnej klinicznie utraty wczesniej nabytych umiejetnosci w co najmniej dwéch
znastepujacych obszaréw: ekspresja i rozumienie jezyka, zabawa, umiejetnosci spo-
teczne i zachowania adaptacyjne, kontrola nad oddawaniem moczu i stolca, umie-
jetno$ci motoryczne.

" S.L.BisHoP et al.: Diagnostic Assessment. In: Autism Spectrum Disorders in Infants and Tod-
dlers. Diagnosis, Assessment and Treatment. Eds. K. CHAWARSKA, A. KLIN, F.R. VOLKMAR. New
York, The Guilford Press 2008; C. DELACATO: Dziwne, niepojete. Autystyczne dziecko. Warszawa,
Fundacja ,,Synapsis” 1995.
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RYSUNEK 1. Paradygmat objawdw dziecigcego zaburzenia dezintegracyjnego

Zr6DrO: Opracowanie wlasne.

Rozpoznanie dziecigcego zaburzenia dezintegracyjnego stawia si¢ przy stwier-
dzeniu jako$ciowych zaburzen w funkcjonowaniu spotecznym, takich jak: nie-
prawidlowosci we wzajemnych interakcjach spotecznych, w porozumiewaniu sie,
ogolna utrata zainteresowania przedmiotami i Srodowiskiem oraz ograniczone,
powtarzajace si¢ i stereotypowe wzorce zachowania, zainteresowan oraz aktyw-
nosci, szczegdlnie stereotypie ruchowe i manieryzmy. Zwykle po kilku miesiacach
stopniowego tracenia kolejnych umiejetnosci nastepuje stabilizacja stanu klinicz-
nego i czasami nieznaczna poprawa. Jednak u wiekszosci dzieci objawy glebokich
zaburzen utrzymuja si¢. Czesto tez towarzyszy im padaczka i niski poziom funk-
cjonowania intelektualnego®.

Rozpoznanie zespolu dezintegracyjnego u starszych dzieci jest trudne, dla-
tego konieczna jest analiza wczesnego okresu rozwoju. U dziecka z autyzmem

> C.N. HEnDRY: Childhood disintegrative disorder: should it be considered a distinct diagno-
sis? “Clinical Psychology Review” 2000, No. 20 (1), p. 77-90. S. MALHOTRA, D. Gupta: Childhood
disintegrative...
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TABELA 2. Specyfika zespotu dezintegracyjnego na tle innych cato$ciowych zaburzen

rozwojowych
Kryteria Zespot Zespot Autyzm Zespot
réznicowania dezintegracyjny Retta wczesnodzieciecy | Aspergera
po 2, czebciej po po 7., anawet |przed 3. rokiem | po 2.-3. roku
. 3-4, czasem nawet | 24. miesigcu | zycia zycia
Poczatek zachorowania A
po 10 latach prawi- | zycia
dlowego rozwoju
zaburzenia wystepuja wystepuja wystepuja wystepuja
rozwoju
spolecznego
zaburzenia wystepuja wystepuja wystepujg nie wyste-
Objawy mowy puja
stereotypie wystepuja wystepuja wystepuja wystepuja
ruchowe
upoéledzenie | wystepuje wystepuje moze wystapi¢ | nie wyste-
umystowe puje
Rokowania zle zle niepewne pomyslne

pogorszenie zdolnosci komunikacyjnych sprowadza si¢ do postugiwania si¢ kilku-
nastoma sfowami lub zatrzymania si¢ na bardzo wczesnym etapie rozwoju mowy.
U dzieci z zaburzeniem dezintegracyjnym zdolnosci jezykowe i komunikacyjne s3
znacznie lepiej rozwinigte, a pogorszenie oznacza ich catkowita utrate. Prognozy dla
dzieci z dziecigcym zaburzeniem dezintegracyjnym sg gorsze niz w autyzmie. W 75%
przypadkdéw regres postepuje az do osiggniecia przez dziecko znacznie nizszego niz
weze$niej poziomu funkcjonowania i na tym etapie rozwdj zostaje zatrzymany*.

Logopedyczna diagnoza i terapia dziecka
z zaburzeniami neurorozwojowymi

Logopeda, stawiajac rozpoznanie odnoszace si¢ do dziecka z zaburzeniami
rozwoju psychoruchowego, musi uwzgledni¢ charakterystyke kliniczng, ocene
psychologiczno-pedagogiczng i uwarunkowania spoleczne badanego dziecka,

' Por. B. CyTowska, B. WiILCzZURA: Dziecko z zaburzeniami rozwoju. Krakéw, Impuls 2006;
A. BRAGDON, D. GAMON: Kiedy mdzg pracuje inaczej. Gdansk, Gdanskie Wydaw. Psychologiczne
2003; E. P1suLa: Autyzm u dzieci. Diagnostyka, klasyfikacja, etiologia. Warszawa, Wydaw. Nauko-
we PWN 2001.
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a takze jego aktualne mozliwo$ci porozumiewania si¢ z otoczeniem". Zachowa-
nia jezykowe sg analizowane zawsze w kontekscie kilku zmiennych: czynnikéw
etiologicznych, ktére doprowadzaja do wystapienia zaktocen w realizacji czyn-
nosci jezykowych, rodzaju dzialajacego mechanizmu patologicznego, typologii
objawow zaburzen, dynamiki ustepowania trudnosci w niewerbalnym i werbal-
nym porozumiewaniu sie.

Badanie logopedyczne dziecka z zespotem dezintegracyjnym

W badaniu logopedycznym dzieci chorych neurologicznie stosuje si¢ wiele tech-
nik: analize dokumentéw, wywiad, obserwacje, proby eksperymentalno-kliniczne,
skale, testy, analize wytworow. Diagnoze¢ nalezy prowadzi¢ wedtug nastepujacej
procedury:

I. Analiza dokumentéw i wynikéw badan specjalistycznych.
II. Wywiad:
1) dane ogoélne o dziecku;
2) dane o rodzinie dziecka;
3) dane szczegdtowe o dziecku:
a) rozwoj somatyczny,
b) rozwoj psychiczny,
¢) rozwoj spoleczny,
d) rozwdj komunikacji niewerbalnej i werbalnej.
II1. Obserwacja:
1) ocena sprawnosci motorycznej:
a) sprawnos¢ w zakresie motoryki duzej,
b) sprawno$¢ w zakresie motoryki matej,
¢) ocenabudowyisprawnosci w obrebie aparatu mowy;
2) ocena funkcji poznawczych:
a) funkcje stuchowe,
b) funkcje wzrokowe,
¢) funkcje czuciowe,
d) orientacja przestrzenna,
e) uwaga ikoncentracja,
f) pamie¢,
g) myslenie;
3) ocena lateralizacji:
a) ucho,

7 J. PANASIUK: Zaburzenia mowy u dzieci chorych neurologicznie - diagnoza i terapia logopedycz-
na. W: Rézne aspekty opoznionego rozwoju mowy. Red. B. CyL. Katowice, Metis 2010, s. 30-69.
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Iv.
V.

VL

b) oko,
©) reka,
d) noga;
Analiza wytwordw;
Ocena stanu kompetencji jezykowej:
1) réznicowanie jednostek podsystemu fonologicznego;
2) réznicowanie cech prozodycznych (intonacja, akcent);
3) rozumienie jednostek podsystemu morfologicznego:
a) jednostek i relacji leksykalno-semantycznych,
b) konstrukeji stowotwoérczych,
¢) kategorii fleksyjnych (koniugacyjnych i deklinacyjnych);
4) rozumienie struktur sktadniowych;
5) rozumienie struktur tekstowych:
a) dialogowych;
b) narracyjnych.
Ocena stanu kompetencji komunikacyjnej:
1) rozumienie jezykowych regut spotecznych:
a) ukladu spotecznych rang rozméwcéw,
b) rodzaju kontaktu;
2) rozumienie jezykowych regul sytuacyjnych:
a) tematu,
b) miejsca,
¢) czasu,
d) liczby rozméwcow,
e) gatunku wypowiedzi;
3) rozumienie jezykowych regul pragmatycznych:
a) wypowiedzi o funkcji emocjonalnej,
b) wypowiedzi o funkgcji informacyjnej,
¢) wypowiedzi o funkcji modalne;j,
d) wypowiedzi o funkgji dzialania.

VII. Ocena stanu sprawnosci jezykowych:

1) realizacjajednostek segmentalnych wizolacji i w ciagu fonicznym (spraw-
nosci artykulacyjne);
2) realizacja cech suprasegmentalnych (sprawnosci prozodyczne);
3) realizacja jednostek morfologicznych:
a) realizacja struktur i relacji leksykalno-semantycznych,
b) tworzenie konstrukcji stowotworczych,
¢) tworzenie form fleksyjnych (deklinacyjnych i koniugacyjnych);
4) realizacja struktur sklfadniowych;
5) realizacja wypowiedzi:
a) dialogowych,
b) narracyjnych.
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VIIIL. Ocena stanu sprawnosci komunikacyjnych:
1) realizacja jezykowych regul spolecznych:
a) spolecznych rang rozméwcow,
b) rodzaju kontaktu;
2) realizacja jezykowych regut sytuacyjnych:
a) tematu,
a) miejsca,
b) czasu,
) liczby rozmoéwcow,
d) gatunku wypowiedzi;
3) realizacja jezykowych regul pragmatycznych:
a) wypowiedzi o funkcji emocjonalnej,
b) wypowiedzi o funkcji informacyjnej,
¢) wypowiedzi o funkcji modalnej,
d) wypowiedzi o funkcji dzialania.
IX. Ocena sprawnosci interakcyjnych:
1) rozumienie zachowan interakcyjnych:
a) werbalnych,
a) niewerbalnych:
kinetycznych,
proksemicznych,
prozodycznych;
2) kreowanie zachowan interakcyjnych:
a) werbalnych,
b) niewerbalnych:
kinetycznych,
proksemicznych,
prozodycznych.
X. Ocena niektdrych czynnosci jezykowych:
1) czytanie,
2) pisanie,
3) liczenie.
XI. Diagnoza roéznicowa.
XII. Rozpoznanie logopedyczne'®.
W zwigzku ze sprz¢zeniami pierwotnych i wtérnych objawéw zaburzen wyste-
pujacymi u poszczegdlnych dzieci z deficytami rozwojowymi diagnoza logopedycz-

18 J. PANASIUK: Zasady diagnozy réznicowej zaburzeni rozwoju mowy w catosciowych zaburze-
niach rozwojowych. W: Catosciowe zaburzenia rozwojowe. Materialy pomocnicze dla psychologéw
cztonkéw zespotu do spraw orzekania o niepetnosprawnosci. Red. A. PoToCKA, Z. WASIAK. War-
szawa, Ministerstwo Pracy i Polityki Spotecznej 2011, s. 94-111. EADEM: Postgpowanie logopedyczne
w przypadku alalii i niedoksztatcenia mowy o typie afazji. W: Logopedia. Standardy postepowania.
Red. S. GRABIAS, J. PANASIUK, T. WoZN1AK. Lublin, Wydaw. UMCS 2015, s. 205-242.
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naw przypadku zaburzen neurorozwojowych, w tym dezintegracyjnych, powinna
stuzy¢ rozpoznaniu wszelkich objawow patologicznych i ich ztozonych mechani-
zmow (zaburzen intelektualnych, emocjonalnych, behawioralnych itp.). Ze wzgle-
du na dynamike obrazu klinicznego i niespecyficzny obraz kliniczny dzieciecego
zaburzenia dezintegracyjnego ocena dziecka powinna by¢ prowadzona komplek-
sowo i wieloetapowo.

Leczenie i terapia dzieci¢cego zaburzenia dezintegracyjnego

Plan leczenia dzieci z zespotem Hellera jest opracowywany indywidualnie
w zaleznosci od wieku, stanu zdrowia i historii medycznej dziecka, gtebokosci zabu-
rzenia, tolerancji i podatnosci na okreslone procedury lecznicze i metody terapii
oraz sytuacji rodzinnej. Niestety, nie ma konkretnego leku skutecznego w leczeniu
zespolu. Rysperydon bywa skuteczny w fagodzeniu zaburzen behawioralnych, ale
niewiele jest dowodow szczegolnej skutecznosci tego leku w dzieciecym zaburzeniu
dezintegracyjnym. W przypadku zastosowania lekéw neuroleptycznych istnieje tez
znaczne ryzyko wystapienia zlosliwego zespotu neuroleptycznego. Uzycie innych
lekéw moze by¢ zalecone przez lekarza psychiatre w celu ztagodzenia trudnych
zachowan®.

Leczenie szpitalne nie jest konieczne, wskazane jest jedynie w sytuacji, gdy poja-
wia sie schorzenia powigzane z zespolem dezintegracyjnym, np. drgawki®’, zespot
neuroleptyczny, zaburzenia poziomu elektrolitu (np. hiponatremia, objawy prze-
ciwpsychotyczne lub inne) wymagajace leczenia dozylnego, a takze cigzkie zabu-
rzenia psychiczne w sferze behawioralnej lub emocjonalnej, ktére nalezy podda¢
obserwacji i specjalistycznemu nadzorowi.

Terapia dzieci z zespolem dezintegracyjnym obejmuje psychoterapie, tera-
pie logopedyczna, pedagogiczng oraz psychoedukacje dla rodzicéw. Czlowiek
jako istota spoleczna dazy do nawigzania interakcji z otoczeniem poprzez rézne
formy aktywnosci poznawczej. W fazie stabilizacji i poprawy funkcjonowania
nalezy wykorzysta¢ pojawiajace sie sygnaty podejmowania komunikacji, poprzez
mobilizacje do komunikacji gtéwnie metodami niewerbalnymi. Szczegdlng role
odgrywaja: motywacja i che¢ do nawigzywania kontaktéw interpersonalnych oraz
procesy uwagii pamieci. Nalezy zatem prowadzi¢ intensywna terapig, aby rozwi-
ja¢ zdolnosci poznawcze i komunikacyjne. Dziecko musi czug, ze jest rozumiane
a jego komunikaty odnoszg skutek, co zapobiega wycofywaniu si¢ z kontaktow

¥ D. MARCELLL Psychopatologia wieku dziecigcego. Wspolpr. D. COHEN. Red. H. JAKLEWICZ.
[Przet. E. BIELANSKA, A. GARDZIEL, R. MACKIEWICZ]. Wroctaw, Elsevier Urban & Partner 2012;
I. NAMYSLOWSKA: Psychiatria dzieci i mlodziezy. Warszawa, Wydaw. Lekarskie PZWL 2007.

2 Ryzyko napadéw wzrasta przez cale dziecinstwo, az do okresu dorastania. Moze by¢ obni-
zone przez serotonine i neuroleptyki, ale ataki moga wymaga¢ wprowadzenia lekéw przeciwpa-
daczkowych. Ibidem.
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z otoczeniem i wyksztalceniu reakcji obronnych (apatia, zatopienie si¢ we wta-
snym $wiecie, izolacja). Terapia logopedyczna powinna bazowa¢ na konkretach,
wspomagac realizacje pragmatycznych intencji komunikacyjnych poprzez wyko-
rzystywanie gestow, tekstow pisanych badz komunikacji alternatywnej. Szcze-
go6lng wage nalezy przypisa¢ stymulowaniu proceséw uwagi, pamieci i myslenia,
ktore angazuja dziecko do podejmowania skutecznego wysitku podczas diugo-
trwalego procesu terapii.

Typologia objawdw patologicznych i wezesna interwencja terapeutyczna nasta-
wiona na kompleksowo$¢ moga prowadzi¢ do uzyskania poprawy w funkcjono-
waniu poznawczym i spolecznym dziecka z zespolem dezintegracyjnym poprzez
mechanizmy neurokompensacji i neuroplastycznosci. Nalezy przyja¢, ze poprawa
niektdrych sprawnosci jest mozliwa, jednak rokowania w zespole dezintegracyjnym
s3 niepewne. Zaburzenie dezintegracyjne oznacza zwykle zZycie niesamodzielne
z utrzymujacymi sie glebokimi zaburzeniami funkcjonowania.

Opis przypadku pacjenta
z dzieciecym zespolem dezintegracyjnym

Piotr ma 211at, urodzit si¢ 18 listopada 1995 roku w Lublinie, jako drugie dziec-
ko w rodzinie, ma starszego brata i mlodszg siostre. Jego rodzina jest dobrze zor-
ganizowana - rodzice pracuja zawodowo (ojciec jest inzynierem, natomiast matka
- nauczycielem nauczania poczatkowego), a rodzenstwo studiuje. Zaburzenia dez-
integracyjne ujawnily sie u chlopca w 5. roku zycia. Przebieg kliniczny choroby miat
charakter fazowy i przewlekly. Pomimo systemowej wielospecjalistycznej terapii
nadal utrzymuja si¢ glebokie zaburzenia interakcji, ktore nasility sie w okresie ado-
lescencji. Obserwacjii ocenie poddano dynamike zmian w zakresie zlozonych form
zachowan (poznawczych, jezykowych i komunikacyjnych) oraz funkcji motorycz-
nych na poszczegélnych etapach procesu chorobowego?.

Wczesny etap rozwoju

Rozwdj badanego chlopca we wezesnym dziecinstwie przebiegal nieharmonij-
nie — dziecko ujawniato ponadprzecigtne sprawnosci jezykowe i mozliwosci pamie-

' Problem ot¢pienia wieku rozwojowego, okreslonego wliteraturze anglojezycznej jako demen-
tia infantilis, na przykladzie tego pacjenta zostal zaprezentowany w artykule: M.M. KAczyNskA-Ha-
LADY]J, J. PANASIUK: Specyfika otepienia czotowo-skroniowego u dzieci. W: Afazja i autyzm. Zaburze-
nia mowy oraz myslenia. Red. M. MEYNARSKA, T. SMEREKA. Wroctaw, Wroclawskie Tow. Naukowe
2007, s. 37-43.
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ciowe. Dokumentuja to informacje uzyskane od rodzicéw oraz nagrania wideo, na
ktorych zostaly utrwalone zachowania dziecka w réznych sytuacjach zyciowych
z okresu przedchorobowego. Zarejestrowane fakty obiektywizuja i potwierdzaja
ocene rozwoju dziecka sformutowang w wypowiedzi rodzicow:

Do wieku 4 lat i 8 miesigcy nic nas nie niepokoito, jesli chodzi o rozw6j synka. Wrecz
przeciwnie. Niejednokrotnie dawal nam powody do dumy. Oprécz nieprzecigtnej
urody, potrafil zaimponowac swoja pamiecig, kiedy wiernie i bez skrepowania przed
stuchaczami recytowal , kobylastg” bajke, jedna z wielu w repertuarze. Znajoma, ktéra
jest logopeda, po jednym z takich popiséw wrézyta mu wrecz kariere aktorska. Byt
dzieckiem grzecznym, nie sprawial klopotdw, ale w zabawie z innymi dzie¢mi odzna-
czal si¢ jaka$ nieporadnoscia w nawigzywaniu kontaktow. Interesowat si¢ samocho-
dami, rozréznial ich marki, potrafit myslec i bawic si¢ abstrakcyjnie. [...] Okres konca
wiosny, poczatku lata wigzal si¢ corocznie z alergicznymi kfopotami Piotrusia. Wyste-
powal katar, kaszel, ropienie oczu.

Jak twierdza rodzice, od najwczesniejszego etapu rozwoju u dziecka obser-
wowano wyrazne reakcje immunologiczne na niekorzystne czynniki srodowi-
skowe.

Objawy prodromalne

Przy ponadprzecietnej sprawnosci w postugiwaniu si¢ jezykiem (zapamiety-
wanie ze stuchu i recytowanie dlugich tekstéw, czytanie globalne) i doskonale roz-
winietych funkcjach uwagi i pamigci u czteroletniego wowczas dziecka zaczely si¢
ujawnia¢ nieznaczne problemy w interakcjach spotecznych i inne, bardziej zauwa-
zalne, objawy prodromalne, poprzedzajace rozwdj dziecigcego zaburzenia dezin-
tegracyjnego. Z perspektywy lat rodzice opisywali je nastepujaco:

Patrzac wstecz mozna wymieni¢ kilka nieprawidtowosci wystepujacych jeszcze przed
regresem, ktdre nie wywolywaly naszego niepokoju, bo wydawaly si¢ wynika¢ zindy-
widualnoéci i niepowtarzalno$ci rozwoju naszego dziecka. Od okoto roku [przed ujaw-
nieniem si¢ choroby - przyp. J.P.] nasz syn nagle nie chcial wchodzi¢ do samochodu
i siada¢ w swoim foteliku. Bylo konieczne lokowa¢ go w aucie na site. Pomimo usil-
nych préb nie udawato si¢ mu opanowac techniki trzymania dtugopisu. Plakal, styszac
smutng muzyke w kosciele. Miat tez problemy z wypréznianiem. W okresie kilku mie-
siecy przed choroba na telewizor patrzyl katem oka, a nie na wprost. Nie reagowal na
proby prawidlowego usadzenia. Okulista nie stwierdzit nieprawidtowosci widzenia.
Zaczely manifestowac sie problemy komunikacyjne, trudno byto utrzymac¢ logiczny
kontakt z dzieckiem. [...] Pamietam, Ze na prosbe szwagra o to, by Piotrus niést na slu-
bie obraczki, stwierdzilem: ,;jak si¢ z nim dogadasz, to prosz¢ bardzo”. Nie pamigtam
teraz przyktadéw jego zachowan, ktore sklonity mnie do takiego stwierdzenia, ale na
pewno nie bylo ono bezpodstawne.



J. PANASIUK: Zespol dezintegracyjny w diagnozie i terapii logopedycznej

181

Zaobserwowane przez rodzicow objawy (dyskoordynacja ruchowa, nadwraz-
liwo$¢ na bodzce akustyczne, zachowania opozycyjne, dyskretny oczoplas) mogly
mie¢ podloze neurorozwojowe, a objawy alergii — wskazywac na dysfunkcje ukta-
du immunologicznego. W niedlugim czasie u dziecka pojawily si¢ wyrazne obja-
wy psychotyczne (urojenia, skargi hipochondryczne), ktore zaniepokoity rodzicéw
i ktérych pojawienie si¢ uznali za poczatek choroby syna:

Poczatek choroby wiaze si¢ z pobytem u rodziny, kiedy ciocia przyprowadzila synka,
mowiac, ze co$ sie z nim dzieje ztego. Syn plakat i powtarzal, zeby nie miksowa¢ mu
picia. Nikt oczywiscie tego nie robit, a mikser uzywany byl do miksowania zupek dla
mlodszej siostrzyczki. W tym samym dniu, podczas powrotu do domu, synek moéwit,
ze przejechatem samochodem po jego nodze, a potem protestowal, Zeby nie jecha¢ po
trawie, chociaz jechatem prawidlowo po drodze. W krétkim czasie po wystapieniu tych
zadziwiajacych objawéw w zachowaniu dziecka zostalo ono zaszczepione, pomimo
moich uwag o nieprawidlowosciach w psychice synka.

W okresie bezposrednio poprzedzajacym zachorowanie wystapily u dziecka
czynniki mogace wyzwoli¢ zaburzenie dezintegracyjne: stan goraczkowy, ocenio-
ny jako objaw infekcji wirusowej, nasilenie si¢ sezonowej alergii oraz szczepienie
przypominajace przeciw tezcowi, blonicy i polio, podane wedle obowigzujacego
kalendarza szczepien.

Regres w rozwoju

W krétkim czasie po zaszczepieniu (okolo dwa tygodnie) u niemal piecioletnie-
go dziecka nastgpita gwaltowna deterioracja funkeji emocjonalno-motywacyjnych,
sprawnosci poznawczych, spotecznych, emocjonalnych i jezykowych oraz wszelkiej
spontanicznej aktywnosci. W relacji rodzicodw regres przebiegal nastepujaco:

W miesigc po wystgpieniu pierwszych objawéw zaburzen psychicznych syn nie wyka-
zywal zainteresowania ulubiong ksigzeczka z bajka, ktdrg $wiecil wspomniane wcze-
$niej swoje ,,sukcesy aktorskie”, patrzyt na nia, jakby widzial jg pierwszy raz w zyciu.
W ciagu kolejnych kilku dni przestat rozmawia¢, ale jeszcze rozumial wypowiedzi
innych i spetnial nasze polecenia, jednak zachowywal sie apatycznie. Na polecenie
podtrzymywal zabawe klockami, skupial uwage na czytanym tekscie, ale sam nie
podejmowal inicjatywy. W ko$ciele wlaczat sie do $piewu na czas jednej zwrotki. [...]
Udawalo sie wyciggna¢ z niego, poprzez podpowiadanie do mikrofonu-zabawki, ulu-
biong bajke, ale byt to bardzo przerywany, niewyrazny i cichy szept. Potem, podczas
kilkumiesi¢cznego pobytu w szpitalu, incydentalnie szepczac, wymawial pojedyncze
stowa, ale juz bez zwigzku z sytuacja. Nie wiem, kiedy stracil rozumienie mowy. O fak-
cie tym zdalem sobie sprawe chyba po roku choroby. Dziecko stawalo si¢ coraz bar-
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dziej bierne, zacze¢lo poddawac si¢ autostymulacji (uciskanie galek ocznych, zabawa
palcami, stymulacja wybranych punktéw).

W przeciggu jednego roku chlopiec utracit wszystkie nabyte wezesniej umiejet-
nosci, a objawy dezintegracji miaty niespecyficzny i calosciowy charakter. W tym
czasie dziecko bylo wielokrotnie hospitalizowane, diagnozowane i leczone w kilku
placowkach specjalistycznych.

W 6. roku zycia u chlopca nastgpila stabilizacja stanu klinicznego. Dziecko
poddano oddzialywaniom rehabilitacyjno-edukacyjnym, w wyniku ktérych
nastepowala poprawa w zakresie niektérych proceséw poznawczych i czynnosci
jezykowych, zwlaszcza rozumienia, a takze pewna normalizacja funkcjonowa-
nia w systemie rowiesniczym - dziecko zaczelo uczeszcza¢ do przedszkola inte-
gracyjnego.

Diagnozowanie i leczenie

W zwigzku z regresem w rozwoju dziecko poddawano kompleksowym bada-
niom klinicznym, stawiajac przy tym rozmaite hipotezy diagnostyczne. Rozpozna-
nie prowadzono w kierunku schizofrenii wczesnodziecigcej, autyzmu dzieciecego,
dzieciecych zaburzen dezintegracyjnych, postepujacej encefalopatii wieku rozwo-
jowego, a takze zespotu Landaua-Kleffnera. Przeprowadzono tez kompleksowe
badania biochemiczne, ktérych wyniki wykluczyly genetyczne i metaboliczne pod-
loze zaburzen. Zastosowane leczenie farmakologiczne wynikato z dominujacych
w obrazie klinicznym zaburzen o charakterze psychicznym (reakcje pobudzeniowe
z napadami leku), podawano: Sulpiryd, Trilafon, Rispolept, Zyprexe, Zolafren.

W badaniach neuroobrazowych przeprowadzonych metoda tomografii kom-
puterowej (CT) nie wykazano zmian strukturalnych w mézgu. Dwukrotnie prze-
prowadzono badanie glowy metoda rezonansu magnetycznego (MRI). Podano
paramagnetyczny $rodek kontrastowy. Wykonano sekwencje: FSE, FLAIR, FAST,
uzyskujagc obrazy T1i T2 zalezne, w standardowych trzech ptaszczyznach. Stwier-
dzono prawidlowg intensywnos¢ i rozmieszczenie sygnalu w tkance mézgowej.
Uklad komorowy pozostawal symetryczny, nieposzerzony i nieprzemieszczony.
Po dozylnej iniekcji paramagnetyku nie wykryto obecno$ci patologicznego wzmoc-
nienia kontrastowego. Blona §luzowa obydwu zatok szcz¢kowych byta zapalnie
pogrubiata. W kolejnym badaniu MRI glowy nie wystapity zadne dodatkowe zmia-
ny patologiczne. Nie stwierdzono tez cech wzmozonego ci$nienia $rédczaszkowego,
a morfologia sygnalu istoty bialej i szarej obydwu potkul mézgowych byla prawi-
dlowa.

Badania elektroencefalograficzne (EEG) zostaly wykonane na poczatku choroby
podczas zasypiania, snu i budzenia. Cechy morfologiczne sennosciisnu byty dobrze
wyrazone, symetryczne. Podczas snu na tle prawidtowej czynnosci bioelektrycznej
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zarejestrowano kilkakrotnie krétkie, uogélnione wyladowania wieloiglic z zespo-
tami iglica - fala wolna 2,5-5,0 Hz o amplitudzie do 270 pV. Zmiany te sporadycz-
nie dominowaty w okolicach czotowo-centralnych. Zapis byl nieprawidlowy, ze
zmianami uogélnionymi napadowymi. Badanie kontrolne w drugim roku choro-
by byto trudne do oceny ze wzgledu na obecnos¢ licznych artefaktéw ruchowych,
zostalo wykonane w czuwaniu, przy otwartych oczach. Na kroétkich odcinkach,
gdy chlopiec zamykal oczy, zarejestrowano czynnos$¢ podstawowa zréznicowang
przestrzennie. W odprowadzeniach ciemieniowo-potylicznych wystepowal regu-
larny rytm alfa 10,0 Hz o amplitudzie do 90 uV. Reakcja blokowania byta obecna.
Hyperwentylacji - standardowej proby aktywacyjnej — nie wykonano z powodu
braku w czasie badania wspolpracy z dzieckiem. Fotostymulacja nie aktywowala
zapisu. Na odcinkach nadajacych si¢ do interpretacji czynnos¢ podstawowa byla
odpowiednia dla wieku dziecka, nie stwierdzono zmian napadowych.
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ZrODLO: Materiaty wlasne.

Kolejne badanie EEG, wykonane w 11. roku zycia chlopca, pokazalo, ze bioelek-
tryczna czynnos¢ podstawowa jest zachowana dla wieku badanego, prawidlowo zr6z-
nicowana przestrzennie, z dominujagcymi rytmami 7,0-15,0 Hz o amplitudzie 40-65
1V z dos¢ licznymi seriami fal alfa 8,0-12,0 Hz o amplitudzie 50-80 uV w odprowa-
dzeniach ciemieniowo-potylicznych obustronnie. W odprowadzeniach znad przed-
niego obszaru moézgu zarejestrowano pojedyncze fale wolne theta 4,0-4,5-6,0 Hz.
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Na tle opisanej czynnosci podstawowej w zapisie spoczynkowym w okolicy czoto-
wej obustronnie pojawialy si¢ napadowo wytadowania serii fal wolnych delta-theta
3,0-3,5-5,0 Hz 0 amplitudzie do 90-110 uV, a w odprowadzeniach skroniowych obu-
stronnie dominowaty wytadowania fal wolnych o wyzszej czgstotliwosci, o para-
metrach theta 4,5-7,0 Hz.
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7RrODLO: Materialy wlasne.

W zwigzku z wynikami neuroobrazowych i czynnosciowych badan mézgu,
ktdre nie wyjasnialy mechanizmu choroby, zlecono funkcjonalne badanie mézgu
- SPECT, ktore przy uzyciu promieniowania gamma umozliwia tworzenie obra-
zu przestrzennego aktywnosci poszczegolnych struktur mézgowych. W badaniu
stwierdzono drobne pojedyncze ogniska obnizonej perfuzji, potozone w okolicy
lewego plata skroniowego, lewego styku czolowo-skroniowego i prawej okolicy czo-
lowej oraz bieguna przedniego lewego plata czotowego. Nie wykazano rozlegtych
obszaréw niedokrwienia. Ten wynik korelowal ze stanem klinicznym, w ktérym
najglebsze zaburzenia dotyczyly funkgcji regulowanych przez lewa potkule i oby-
dwa ptlaty czolowe.
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FoTroGRrAFIA 3. Wynik badania SPECT szesnastoletniego chlopca z dziecigcym zaburzeniem
dezintegracyjnym

ZRrODLO: Materialy wlasne.

Ocena psychologiczno-pedagogiczna

Dziecko poddano badaniu psychologicznemu w 6. roku Zycia - tuz po ustabili-
zowaniu si¢ stanu klinicznego - jednak, ze wzgledu na utrudniony kontakt i brak
mozliwoséci wspotpracy standardowe badanie nie mogto by¢ przeprowadzone. Na
podstawie ukierunkowanej obserwacji oraz wywiadu z rodzicami chopca sformu-
fowano jakosciowa ocene¢ funkcjonowania dziecka i wskazano na wyrazny regres
w rozwoju, obejmujgcy czynnosci méwienia, rozumienia, a takze wszelkie formy
zabawy i zainteresowan. Chlopiec nie nawigzywal kontaktu werbalnego, wybiér-
czo reagowal na proste polecenia, nie wchodzil w relacje z innymi dzie¢mi, jego
spontaniczne zachowania ograniczaly si¢ do stereotypii i manieryzméw rucho-
wych. W zaspokajaniu wszystkich potrzeb, réwniez fizjologicznych, byl zalezny od
pomocy rodzicéw. Wykluczono mozliwos¢ ksztalcenia chtopca w systemie szkoly
masowej.

Wyniki kolejnego badania, ktére przeprowadzono w 7. roku zycia, za pomoca
Profilu Psychoedukacyjnego PEP-R, wykazaly zréznicowany poziom funkcjono-
wania w poszczeg6lnych sferach: najlepsze mozliwosci dziecko wykazalo w sferze
percepcji (wodzilo wzrokiem za przedmiotem, dopasowywalo figury i przedmioty
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o réznym ksztalcie i wielkosci do otwordw, dobieralo takie same przedmioty, kolory
ilitery, segregowalo przedmioty wedtug ksztaltu, prawidlowo reagowalo na dzwie-
ki z otoczenia), motoryki duzej i malej (chwytalo drobne przedmioty, wktadato
elementy do otwordw, lepilo proste formy z plasteliny, ustawiato wieze z klockéw,
postugiwalo si¢ nozyczkamiiskladato puzzle), nieco stabsze - w koordynacji wzro-
kowo-ruchowej (mialo trudnosci z nasladowaniem precyzyjnych ruchéw w obrebie
dloni, rysowaniem po sladzie i kolorowaniem, odwzorowywaniem figur geome-
trycznych) i czynnosciach poznawczych (wykazywalo bierng znajomos¢ wybra-
nych nazw czynnosci i przedmiotéw, rozpoznawato figury geometryczne, cyfry
ilitery), a najstabsze — w zakresie komunikowania si¢ werbalnego i niewerbalnego
oraz nasladowania (nie inicjowalo i nie podtrzymywalo interakeji, nie méwito, ale
stymulowane realizowato komunikaty za pomoca tablicy komunikacyjnej).

W Specjalistycznej Poradni Wczesnej Diagnozy i Rehabilitacji, na podstawie
rozpoznania dziecigcego zaburzenia dezintegracyjnego (F84.3), wydano orzeczenie
o potrzebie ksztalcenia chlopca w systemie nauczania indywidualnego, uzasad-
niajac, ze »jakiekolwiek efekty uzyskuje sie w bezposredniej indywidualnej pracy
z chlopcem”. Po roku nauczania indywidualnego w Poradni wydano kolejne orze-
czenie, w ktérym ze wzgledu na calosciowe zaburzenia rozwojowe, wymagajace
stosowania specjalnej organizacji nauki i metod pracy, tym razem okreslone jako
autyzm dzieciecy (F84.0), skierowano dziecko do ksztalcenia w klasie dla dzie-
ci autystycznych. W takim systemie chlopiec realizowal obowiazek szkolny do
18. roku zycia.

Karty obserwacji pedagogicznej i ocena wiadomosci i umiejetnosci ucznia doku-
mentuja wyrazny rozwdj rozumienia wypowiedzi (wykonywanie polecen stownych
coraz bardziej zlozonych formalnie i semantycznie) i narastanie wiedzy o $wie-
cie (polonistyczno-spolecznej, przyrodniczej, matematycznej), a takze poprawe
wielu umiejetnosci (samoobstuga, aktywnosci plastyczno-techniczne i muzyczne),
zwlaszcza na poczatkowym etapie ksztalcenia. Przy stymulacji ze strony nauczyciela
uczen formulowat komunikaty stowne za pomocg komputera lub odrecznie (zapi-
sywat frazy i zlozone zdania poprawnie pod wzgledem ortograficznym i grama-
tycznym), wskazywal tez odpowiednie frazy na tablicy komunikacyjnej. Do$¢ nie-
poradnie uzywat gestow (kiwat gtowg tylko ,,na tak”). Przy ukierunkowanej przez
nauczyciela uwadze bezgloénie, ale ze zrozumieniem czytatl teksty. Mial bogaty
zasob stownictwa biernego, doskonale radzit sobie z uktadaniem historyjek obraz-
kowych. Z zainteresowaniem poznawal otaczajace $rodowisko i posiadal szeroki
zasOb wiedzy z tego zakresu. Rozpoznawal cyfry w zakresie tysigca i bezblednie
wykonywal dzialania matematyczne, w pamieci lub na kartce. Niechetnie podej-
mowal sie dziatania w zakresie prac plastycznych, bardzo czesto odmawial ¢wiczen
na zajeciach sportowych, ktére z powodu nadwagi i duzej meczliwosci sprawiaty
mu szczegdlna trudnos¢.

Obserwacje zachowan spoleczno-emocjonalnych wskazywaty na chwiejny, cze-
sto wzmozony nastroj z niepokojem ruchowym i niedostatek kontaktu emocjo-
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nalnego. Widoczny postep stwierdzono w sferze behawioralnej i integracji takich
zachowan, jak siedzenie przy tawce i podporzadkowanie si¢ sytuacjom zadanio-
wym. Chlopiec skupial si¢ i utrzymywal uwage podczas pracy, ale nie potrafit pra-
cowa¢ samodzielnie, wymagal stalej kontroli, uwagi, stymulacji i zachety ze strony
nauczyciela. W znacznym stopniu wyciszyly si¢ reakcje autostymulacyjne.

W czynno$ciach samoobstugowych wymagal pomocy i kontroli (bardzo wolno
inieporadnie rozbieral si¢ i ubieral), ale samodzielnie spozywal positkiina wyrazna
prosbe terapeuty uczestniczyt w nakrywaniu do stotu i sprzataniu. Nie sygnalizowal
potrzeb fizjologicznych. W okresie edukacji chlopiec uczestniczyl w dodatkowych
zajeciach logopedycznych i korzystal z terapii pedagogiczne;.

W 18. roku zycia, ze wzgledu na wystgpienie powtarzajacych sie epizodow
padaczkowych, nasilenie zaburzen emocjonalno-behawioralnych, pobudzenie sek-
sualne i pogorszenie funkcjonowania spotecznego edukacja szkolna zostata prze-
rwana. Na etapie doroslosci pacjent jest uzalezniony od opieki rodziny w kazdej
sferze swojego funkcjonowania, jest leczony z powodu padaczki.

Dynamika obrazu klinicznego

Dziecigce zaburzenie dezintegracyjne ma przebieg fazowy, odznacza si¢ specy-
ficzng dynamikg objawéw. W rozwoju badanego chlopca mozna wyréznic szesé faz:
1) okres prawidlowego rozwoju, 2) faza objawéw prodromalnych, 3) faza krytyczna,
4) etap stabilizacji, 5) okres poprawy w niektorych sferach funkcjonowania, 6) etap
pogorszenia sprawnosci funkcjonalnych w okresie adolescencji.

TABELA 3. Dynamika rozwoju dziecka z zespolem dezintegracyjnym

Lp. Faza rozwoju Wiek dziecka Charakterystyka
a b c d
Prawidlowy rozw¢j | 0-4,5 roku nieharmonijny rozwoj psychoruchowy;
ponadprzecigtna stuchowa i wzrokowa pamieé
sfowna;

ponadprzecietnie rozwiniete sprawnosci jezykowe;
opanowane czytanie globalne;

wysoko rozwiniete funkcje myslowe (abstrahowa-
nie, wnioskowanie, kategoryzowanie);

ostabiony rozwoj spoteczno-emocjonalny (zredu-
kowany afekt).

2 | Objawy prodromalne | 4,5-4,8 roku |= reakcje lekowe;

usztywnienie zachowan;

nadwrazliwo$¢ emocjonalna na konkretne bodzce;
nieporadno$¢ w nawigzywaniu kontaktow

z rowiesnikami;

amimicznos¢.
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cd. tab. 3

a b

Faza krytyczna

4,8 roku
-6 lat

objawy psychotyczne;

zaburzenia zachowania;

brak aktywnoéci poznawczej;

rozpad celowej aktywnosci;

bierno$¢ i apatia;

postepujace ograniczenia w zakresie méwienia
i rozumienia az do catkowitego regresu.

4 | Stabilizacja

6-7 lat

zaburzenia zachowania;

pobudzenie psychoruchowe;

calkowity brak moéwienia i rozumienia komunika-
tow werbalnych;

stereotypie i manieryzmy ruchowe;
autostymulacja.

5 | Selektywna poprawa

7-16 lat

apraksja;

deficyty uwagi;

mutyzm akinetyczny;

dobre rozumienie wypowiedzi méwionych i pisanych;
opanowanie czynnosci pisania;

opanowanie umiejetnosci wykonywania dzialan
matematycznych;

przyswojenie wiedzy polonistycznej, historycznej,
przyrodniczej i kulturowej;

brak samodzielnej zorganizowanej aktywnosci.

6 | Pogorszenie sie
sprawnosci

16-21lat

epizody padaczkowe;

pobudzenie psychoruchowe;
rozhamowanie seksualne;

agresja fizyczna;

dyskinezy oralne;

pogorszenie funkcji uwagi;

brak ukierunkowanej aktywnosci;
zartoczno$é;

pogorszenie kontroli zwieraczy.

Kazdy z wyrdznionych etapéw rozwoju odpowiada dynamice zaburzen w zespo-
le Hellera??. Niespecyficzne objawy calo$ciowych zaburzen rozwojowych, typowe
dla dzieciecego zaburzenia dezintegracyjnego, ujawnily sie w sferach: motorycznej,
emocjonalnej, spoleczno-komunikacyjnej, poznawczej oraz jezykowej.

22 A. WESTPHAL et al.: Revisiting regression in autism: Heller’s dementia infantilis. Includes

a translation of “Uber Dementia Infantilis

No. 43 (2), p. 265-271.

» o«

Journal Autism Developmental Disorders” 2003,
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Dynamika rozwoju motorycznego

Rozwdj motoryczny przebiegat zasadniczo prawidlowo, wystapily jedynie
dyskretne objawy nieprawidlowos$ci w ksztaltowaniu si¢ koordynacji ruchowe;j.
W fazie krytycznej nastapila utrata zdolnosci do inicjowania i planowania ruchéw
zlozonych (apraksja), przy zachowanej sprawnosci motorycznej w zakresie ruchow
mimowolnych i zautomatyzowanych?®. Zaznaczyly sie tez wyrazne deficyty w opa-
nowaniu zlozonych wzorcéw ruchowych, dodatkowo uwarunkowane zaburzeniami
natury wzrokowo-przestrzennej. W wyniku gtebokiej apraksji obserwowano zabu-
rzenia w wykonywaniu czynnosci konstrukcyjnych (ukladanie elementéw w catos¢,
przerysowywanie ztozonych figur), zaburzenia planowania wlasnej aktywnosci,
sterowania dziataniami i kontrolowania efektéw czynnosci ruchowych. W obrazie
klinicznym stwierdzono zubozenie zachowan, adynamig, stereotypie, natrectwa
i perseweracje ruchowe, a takze rozpad ptynnosci ruchow (melodii kinetycznej)
i utrate zlozonych nawykéw ruchowych, w tym takze artykulacyjnych. W wyniku
oddzialywan terapeutycznych odnotowano jedynie nieznaczng poprawe zdolnosci

» Apraksja (gr. praksis — dzialanie, czynnos¢; a- - brak) to zaburzenia w realizacji dowolnych
czynnosci ruchowych, o zréznicowanych mechanizmach i objawach. Istniejg dwie gléwne typo-
logie apraksji - Hugona K. Liepmannai Aleksandra R. Lurii. W typologii Liepmanna, ze wzgle-
du na to, czy zaburzeniu ulega mechanizm planowania czy tez schemat wykonania w realizacji
ruchu, wyrdznia si¢ trzy postaci apraksji, takie jak: 1) apraksja kinetyczna (ruchowa) konczyn,
czyli zaburzenia w programowaniu ruchéw spowodowane utrata pamieci sekwencji kinetycznej po
uszkodzeniu okolic przedruchowych w obrebie plata czolowego, ktore objawiaja sie trudnosciami
w wykonywaniu precyzyjnych ruchéw konczyng gorna; 2) apraksja ideacyjna (wyobrazeniowa),
czyli niemozno$¢ zaplanowania ruchu po uszkodzeniach plata ciemieniowego lewej potkuli mézgu
lub ciata modzelowatego, ktéra objawia si¢ trudnosciami w manipulowaniu przedmiotami (np.
wktadaniu listu do koperty) przy zachowanej zdolnosci do wykonywania pojedynczych ruchow
dowolnych; 3) apraksja ideomotoryczna (wyobrazeniowo-ruchowa), czyli zaburzenia organiza-
cji ruchéw w czasie i przestrzeni przy zachowanym planowaniu czynnoéci (chory wie, co nalezy
zrobi¢, ale nie wie, jak ma to zrobi¢), przy uszkodzeniu polaczen pomiedzy okolicami ruchowy-
mi plata czolowego a o$rodkiem werbalnego opracowania czynnosci ruchowej, ktéra objawia sie
niemozno$cig wykonywania ruchéw na polecenie lub nasladowania ruchéw rak, wykonywania
gestow symbolicznych czy przyjmowania uktadéw artykulacyjnych. (Por. E.M. SZEPIETOWSKA,
H. M1szTAL: Zaburzenia dowolnych czynnosci ruchowych — apraksje. W: Podstawy neuropsychologii
klinicznej. Red. L. DoMANSKA, A.R. BoRkowsKkA. Lublin, Wydaw. UMCS 2009, s. 233-247). Kla-
syfikacja apraksji wedtug Lurii, ktory za kryterium podziatu przyjat rodzaj mechanizmu zaklo-
cajacego strukture zlozonej czynnoéci ruchowej, obejmuje cztery postaci zaburzenia: 1) apraksje
dynamiczng (kinetyczna, eferentng), w ktdrej nastepuje rozpad sekwencji ruchéw dowolnych,
utrata zdolno$ci przelgczania jednych ogniw kinetycznych na kolejne, a w konsekwencji — utra-
ta plynnosci ruchu; 2) apraksje kinestetyczna (aferentna), w ktorej nastepuje zaburzenie selekeji
impulséw ruchowych spowodowane utrata kontroli czuciowej (aferentnej); 3) apraksje przestrzen-
ng (apraktognozje przestrzenna), ktora wynika z utraty syntezy przestrzennej i objawia si¢ trud-
no$ciami w wykonywaniu ruchéw przestrzennych; 4) apraksje czotowa (pseudoapraksje), ktora
polega na zaburzeniach w procesie inicjowania ruchéw celowych. (Por. A.R. Luria: Podstawy
neuropsychologii. [Przel. D. KADZIELAWA]. Warszawa, PWN 1976).
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do planowania i wykonywania ruchéw dowolnych, opanowywania wzorcéw rucho-
wych, realizowania ruchéw bardziej ztozonych, ktdra nie przyczynila sie znaczaco
do poprawy funkcjonowania w Zyciu codziennym.

Dynamika rozwoju emocjonalnego

Do 4. roku zycia rozwoj emocjonalny dziecka przebiegal w granicach normy.
W okresie prodromalnym pojawily si¢ reakcje lekowe oraz usztywnienie zachowan.
Wystgpita nadwrazliwo$¢ na bodzce nacechowane emocjonalnie oraz nieadekwat-
nos¢ afektu. W krytycznej fazie choroby poglebialo si¢ ograniczenie w rozumieniu
ikodowaniu standw emocjonalnych wyrazonych jezykowo, natomiast odczytywanie
emocji kodowanych pozawerbalnie pozostawato zachowane. Potrzeby emocjonalne
byly realizowane na poziomie odruchowym, w sposéb czesto niedostosowany do
sytuacji. Okresowo wystepowaly napadowe reakcje lekowe z zachowaniami panicz-
nymi i dysforig**. Niestabilno$¢ stanéw i reakeji emocjonalnych byla objawem zabu-
rzen dynamiki proceséw emocjonalnych i wynikata z trudnosci w adaptacji do zmie-
nionych warunkéw zewnetrznych oraz probleméw z selekcjonowaniem nastrojow
ireakeji emocjonalnych wzaleznosci od sity bodzca. W okresie stabilizacji ujawnialy
sie dwie przeciwstawne tendencje: nadaktywnos¢ i rozhamowanie, z jednej strony,
oraz spowolnienie reakgji i ogélna inaktywacja w formie apatii lub braku reakc;ji,
z drugiej. Skrajne zmiany emocji, od stanéw euforii do depresji, wynikaly z obnizo-
nej kontroli i mniejszej tolerancji na sytuacje wymagajace wgladu i podjecia decyzji
o sposobie dalszego postepowania. Wystepowanie epizodycznych wybuchéw emo-
cjonalnych i gwaltownos¢ reakcji czgsto byly zwigzane z sytuacja zewnetrzng i nie
odzwierciedlaly aktualnie przezywanego stanu emocjonalnego®. W trakcie terapii
jednak zwigkszyly sie mozliwosci kontrolowania emocji, chlopiec czesciej dostoso-
wywal swoje zachowania do sytuacji. Wraz z wejsciem w okres adolescencji nastapito
znaczne pogorszenie funkcjonowania emocjonalnego, z epizodami silnego pobudze-
nia psychoruchowego, rozhamowania seksualnego i agresji fizyczne;.

Dynamika rozwoju spoleczno-komunikacyjnego

We wczesnym okresie rozwoju, jeszcze przed ujawnieniem si¢ choroby, dziec-
ko wykazywato trudnoéci w nawigzywaniu interakcji spotecznych i realizowaniu
rol jezykowych. Postepujaca utrate mozliwosci komunikacyjnych zapoczatkowaty

** H. MARCZEWSKA, E. Osiejuk: Nie tylko afazja... O zaburzeniach jezykowych w demen-
cji Alzheimera, demencji wielozawatowej i przy uszkodzeniach prawej pétkuli mézgu. Warszawa,
Energeia 1994; K. OBucHOWSKI: Kody orientacji i struktura procesow emocjonalnych. Warszawa,
PWN 1982.

» A.HEeRrzyK, P. KRUKOW: Analiza neuropsychologiczna zaburzen emocji i osobowosci u pacjen-
tow z dysfunkcjami mozgu. W: Podstawy neuropsychologii klinicznej. Red. L. DomANska, A.R. Bor-
KOWSKA. Lublin, Wydaw. UMCS 2008, s. 319-345.
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trudnosci w aktualizowaniu zachowan intencjonalnych, spdjnych z sytuacja komu-
nikacyjna. Rozpoznanie intencji, rél spotecznych oraz sytuacji komunikacyjnych
byto prawidlowe, ale trwalemu zniesieniu ulegly sprawnosci w budowaniu adekwat-
nej interakcji z otoczeniem, w sferze zachowan zaréwno werbalnych, jak i pozawer-
balnych. Deficyty komunikacyjne wigzaly si¢ z brakiem inicjatywy podejmowania
interakcji. Spontanicznie chlopiec rzadko nawigzywal krétkotrwaly kontakt wzro-
kowy, natomiast stymulowany przez nauczycieli badz terapeutéw wchodzit w jed-
nostronng interakcje. Sam nie przejawial inicjatywy w kontaktach spotecznych, nie
podtrzymywal interakeji i nie byl zdolny do ustalenia adekwatnych relacji z innymi
osobami, w tym z cztonkami rodziny. W okresie poprawy chiopiec prawidtowo roz-
poznawal intencje, role spoleczne oraz sytuacje. Jego zachowania spoleczne ulegty
wzglednej normalizacji, jednak sprawnosci w budowaniu adekwatnej interakeji
zotoczeniem w sferze zachowan werbalnych i pozawerbalnych pozostawaly trwale
zniesione. W fazie adolescencji funkcjonowanie chlopca w srodowisku spotecznym
byto coraz bardziej ograniczone w zwiagzku z objawami pobudzenia psychorucho-
wego i seksualnego, ograniczeniem kontroli zwieraczy, a takze napadami zloéci
i agresji. Z tych powodow przerwano edukacje szkolng, ograniczono zajecia tera-
peutyczne i wszelka aktywno$¢ poza domem.

Dynamika rozwoju poznawczego

Przed ujawnieniem si¢ pelnego spektrum objawdéw zespotu dezintegracyjne-
go chlopiec dobrze funkcjonowal w §wiecie realnym. Szczegdlny rozwdj proceséw
uwagi i pamieci werbalnej, zwlaszcza w kontekscie pdzniejszych objawow zabu-
rzenia, nalezy uznac za silnie wyrazone prodromy i czynniki predykcyjne rozwoju
zespolu dezintegracyjnego. W okresie krytycznym nastgpita dezintegracja zdo-
bytych uprzednio mozliwosci interpretowania §wiata i formutowania wtasciwych
sadow na temat rzeczywistosci, glebokie zaburzenia proceséw orientacyjnych, ktére
znosity samo$wiadomo$¢ (czyli zdolnos¢ zdawania sobie sprawy z wlasnych standw,
doznan, emocji i mysli - orientacja autopsychiczna, a takze rozpoznawania miejsca,
czasu i przestrzeni - orientacja allopsychiczna)®. Trudnosci w okresleniu aktual-
nego czasu i planowaniu czasowej sekwencji zdarzen wtornie wynikaly z zaburzen
mowy wewnetrznej. Utrzymywaly si¢ niespecyficzne (ogélnomézgowe) deficyty
uwagi - wzmozona dekoncentracja, obnizony zakres pola uwagi, ogélne oslabienie
mechanizméw uwagi dowolnej, przejawiajace si¢ obnizona jej podzielnos$cia i prze-
rzutnoscig (tzw. lepkos$¢ uwagi). Uwaga byla ukierunkowywana i potrzymywana
przez nauczycieli i terapeutéw oraz poprzez zdarzenia zewnetrze, nie byla sterowa-
na przez wewnetrzne motywy. Funkcjonowala natomiast uwaga mimowolna oraz
reakcje orientacyjne na przypadkowe bodzce. Zaburzenia pamieci byly efektem

% A. BiLikiewicz: Ocena stanu przytomnosci w intensywnym nadzorze uktadu nerwowego.
Intensywny nadzor nad osrodkowym ukladem nerwowym. Bydgoszcz, BTN 1982.
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rozpadu celowej czynno$ci mnestycznej. Dostepne chlopcu zapamigtywanie pole-
galo na biernym utrwalaniu materialu, przy niemoznosci tworzenia jakiejkolwiek
strategii zapamig¢tywania”. Efekty terapiilogopedycznej dotyczyly rozwoju wiedzy
o $wiecie, mozliwosci interpretowania otaczajacej rzeczywistodci i formutowania
prawidlowych sagdéw. Nie poprawito si¢ funkcjonowanie chlopca na poziomie funk-
cji wykonawczych: planowania, autokontroli i krytycyzmu wobec wlasnej sytuacji
zyciowej, a w okresie dorastania nastgpito catkowite zniesienie mechanizméw kon-
troli zachowan.

Dynamika rozwoju jezykowego

Utrata sprawnosci jezykowych to jeden z najbardziej specyficznych objawéw
zespotu dezintegracyjnego®. W okresie poprzedzajacym zachorowanie chlopiec
ujawnial ponadprzecietne zdolnosci jezykowe, ktore manifestowaly sie w talen-
tach recytatorskich. Jednak i ten objaw, w kontekscie obrazu klinicznego i prze-
biegu choroby, nalezy uzna¢ za jeden z prodromoéw zespolu dezintegracyjnego.
Nadaktywnos¢ struktur skroniowych warunkowala zdolno$¢ do zapamietywania
dtugich tekstow, a struktur czolowych - sprawnos¢ w ich reprodukowaniu. Okres
krytyczny w przebiegu choroby zaznaczyl si¢ przede wszystkim ograniczeniem
aktywnosci werbalnej, ktéra przybrala w koncu posta¢ mutyzmu kinetyczne-
go. W wyniku oddzialywan edukacyjno-rehabilitacyjnych odbudowano peine
rozumienie wypowiedzi o ztozonej strukturze gramatycznej i semantycznej na
poziomie znaczen dostownych i metaforycznych, a takze zdolnos¢ globalnego
czytania ze zrozumieniem i programowania poprawnych gramatycznie, seman-
tycznie i formalnie wypowiedzi na pismie. Z powodu apraksji pisanie odrecz-
ne bylo utrudnione, a swobodne pisanie na komputerze - zaktécone, w zwigz-
ku deficytami uwagi i kontroli. Wysoki poziom kompetencji jezykowej pozwalat
na wykonywanie operacji metajezykowych, ktére dotyczyly definiowania stéw,
odnajdywania rymoéw, korygowania wypowiedzi zaktéconych formalnie, seman-
tycznie i pragmatycznie, poprawiania bledow literowych w zapisanych wyrazach.

¥ Lezje czolowe powoduja zaburzenia twz. pamigci §wiezej i uczenia sig, tzn. pacjent ma
problemy z odtworzeniem wczesniej podawanych faktéw lub informacji. Deficyt ten powoduje
trudnosci w wykorzystywaniu nowych informacji, ktérych dziecko nie jest w stanie sobie przy-
pomnie¢. Ustalenia te jednak obalil Kevin Walsh, twierdzac, ze pacjent pod wptywem konse-
kwentnej postawy terapeuty i odpowiedniej stymulacji poprzez cz¢ste powtarzanie materiatu
moze efektywnie przyswoi¢ nowe informacje. (Por. K. WALsH: Neuropsychologia kliniczna. Przel.
B. Mroz1AK. Warszawa, Wydaw. Naukowe PWN 1998, s. 175). Wazna role odgrywa zatem odpo-
wiednio skonstruowany program terapeutyczny oraz postawa terapeuty, ktérego zadaniem jest
zmotywowanie dziecka i utrzymanie jego uwagi na nowych informacjach oraz sktanianie go do
powtarzania materiatu.

2 H. KuriTa, T. Koyama, Y. SETOYA et al: Validity of childhood disintegrative disorder apart
from autistic disorder with speech loss. “European Child and Adolescent Psychiatry” 2004, No. 13 (4),
p. 221-226.



J. PANASIUK: Zespol dezintegracyjny w diagnozie i terapii logopedycznej

193

Nie uzyskano Zadnej poprawy w zakresie sprawnosci artykulacyjnej, utrzymy-
waly sie objawy mutyzmu kinetycznego.

Mechanizmy zaburzen mowy i rozpoznanie logopedyczne

W $wietle przeprowadzonych badan kliniczno-laboratoryjnych i instrumen-
talnych, analizy dokumentacji medycznej i psychologiczno-pedagogicznej, danych
z wywiadu dotyczacego rozwoju dziecka, a takze na podstawie wynikéw bada-
nia logopedycznego i efektow wieloletniego wielospecjalistycznego usprawniania
- ubadanego pacjenta rozpoznano zaburzenia mowy o typie rozwojowej demencji
czotowo-skroniowej (frontotemporal dementia - FTD) oraz mutyzm akinetyczny,
ktéry koreluje z obrazem klinicznym i znajduje potwierdzenie w wynikach badan
funkcjonalnych mézgu. Wyniki badan EEG i SPECT wskazujg na dysfunkcje
w obrebie ptatéw czotowych obydwu potkul mézgu oraz struktur skroniowo-cie-
miniowych w pétkuli lewej.

Otepienie czolowo-skroniowe charakteryzuje si¢ ,podstepnym” poczatkiem
i powolnym przebiegiem. Wczesnie dochodzi do utraty dbalosci o wlasny wyglad,
nieprzestrzegania norm spotecznych, pojawiaja sie objawy rozhamowania (zacho-
wania seksualne, grubianskie dowcipy, niepokoj ruchowy), pogorszenie elastycz-
nosci poznawczej — uposledzenie zdolnosci przystosowywania sie do wymogow
nowych sytuacji, nadmierna aktywno$¢ oralna (palenie, picie, jedzenie), stereoty-
powe i perseweracyjne zachowania. Zwigksza si¢ impulsywnos¢ i upér. Wezesnie
nastepuje utrata krytycyzmu w stosunku do wlasnego stanu zdrowia. We wczesnym
okresie choroby wystepuje depresja i lek oraz labilnos¢ emocjonalna. Okresowo,
zwlaszcza w fazie prodromalnej, pojawiajg si¢ urojenia, dziwaczne interpretacje
hipochondryczne, blado$¢ afektywna (tepy afekt), utrata empatii, aspontanicznos¢
iapatia. Rownolegle narastajg zaburzenia mowy polegajace na ograniczeniu wypo-
wiedzi sfownych, w otgpieniu o nasileniu srednim - stereotypie wyrazoéw i frag-
mentéw zdan, objawy echolalii, a w koncowym etapie stwierdza si¢ mutyzm aki-
netyczny?.

Mutyzm akinetyczny (mutyzm organiczny, acinetic mutism) to zaburzenie spo-
wodowane organicznym uszkodzeniem lub dysfunkcja przysrodkowej czesci ptata
czolowego (zakretu obreczy), obustronnym uszkodzeniem tworu siatkowatego badz
wzgdrza, objawiajace si¢ ograniczeniem zdolnosci do wykonywania ruchéw dowol-
nych, awzwigzku z tym - niezdolnoscig do programowania i kontrolowania ruchow
artykulacyjnych. W tagodnej formie mutyzmu organicznego nastepuje zahamowa-
nie ruchowe, matoméwnos¢ oraz redukcja prozodycznych aspektéw wypowiedzi,

¥ K.BAYLES: Language Function in Senile Dementi. “Brain and Language” 1982, No. 16, p. 265-
280; E. BERTRAND: Choroby zwyrodnieniowe OUN. W: Neuropatologia kliniczna. Red. J. DYMECKI,
J. KuLczyckl. Warszawa, Instytut Psychiatrii i Neurologii 1997, s. 243-258.
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a w ciezkiej formie obserwuje si¢ biernos¢, bezruch i brak reakcji na bodzce wer-
balne - chory jest przytomny, otwiera oczy, zachowuje zdolnos¢ wodzenia oczami
i fiksacji wzroku, lecz nie jest w stanie nawigzac¢ kontaktu z otoczeniem™.

Rozpoznany mechanizm zaburzen mowy potwierdzajg inne objawy o typie czo-
fowym, w tym zaburzenia neurowegetatywne i zachowania asocjalne, zaburzenia
ruchéw celowych o typie apraksji, deficyty uwagi i pamieci operacyjnej, a takze
glebokie zaburzenia funkcji wykonawczych.

Postawione rozpoznanie logopedyczne dato podstawy do sprecyzowania pro-
gramu wielospecjalistycznej terapii pacjenta z dzieciecym zaburzeniem dezintegra-
cyjnym, ktdérej podstawowym celem byly: trening sprawnosci komunikacyjnych,
usprawnianie funkcji motorycznych, normalizacja reakcji emocjonalnych, rozwi-
janie sfery poznawczej, zwlaszcza funkeji uwagi, oraz ¢wiczenia jezykowe.

Dyskusja

Deterioracja funkcji poznawczych u dzieci ze schorzeniami neurorozwojowy-
mi w pismiennictwie polskim byla zwykle opisywana w kategoriach niespraw-
nosci intelektualnej, nie za$ otgpienia wieku rozwojowego (dementia infantilis).
W pismiennictwie $wiatowym termin dementia infantilis* funkcjonuje jako syno-
nim zespolu Hellera. Otgpienie w literaturze neuropsychologicznej* oznacza wiele
zaburzen funkcji mézgowych, ktoérych przyczyny sa lub nie sa znane. Ich wspdl-
nym mianownikiem jest rozpad zdolnosci intelektualnych i funkcjonowania spo-
tecznego. U chorego zachodzi deterioracja umystu, emocji i woli przy zachowanej
$wiadomosci. Wyroznia si¢ otgpienie typu pierwotnego, spowodowane przez zmia-
ny patologiczne w moézgu, oraz typu wtérnego, zwigzane z innymi schorzeniami
somatycznymi.

Zgodnie z klasyfikacja choréb przyjeta przez Swiatowa Organizacje Zdrowia
(ICD-10) otepienie jest zespotem objawow spowodowanych chorobg mdzgu, zwykle
o charakterze przewlektym lub postepujacym, w ktérym zaburzone s takie funk-
cje poznawcze, jak: pamie¢, myslenie, orientacja, rozumienie, liczenie, zdolnos¢
uczenia sie, funkcje jezykowe, zdolno$¢ do poréwnywania, oceniania i dokony-

3 B. SADOWSKI: Rola mézgu w procesach nadawania i odbioru mowy. W: Podstawy neurolo-
gopedii. Red. T. GALKOWSKI, E. SZELAG, G. JASTRZEBOWSKA. Opole, Wydaw. Uniwersytetu Opol-
skiego 2005, s. 43-97.

3 K. NuNN, K. WiLL1ams, R. OUVRIER: The Australian Childhood Dementia Study. “European
Child and Adolescent Psychiatry” 2002, No. 11 (2), p. 63-70; A. KENNEDY, D. HiLL: Dementia infan-
tilis with cortical dysrhythmia. “Archives of Disease Childhood” 1942, No. 17 (91), p. 122-129.

32 Por. KW. WALSH: Jak rozumie¢ uszkodzenia mézgu. Podstawy diagnozy neuropsycholo-
gicznej. Przel. B. Mroz1AK. Warszawa, Instytut Psychiatrii i Neurologii 2001, s. 97.
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wania wyboréw. Swiadomos¢ nie jest zaburzona. Upos$ledzeniu funkcji poznaw-
czych towarzyszy zwykle, a czasami je poprzedza, obnizenie kontroli nad reakcjami
emocjonalnymi, spotecznymi, zachowaniem i motywacja*. Otepienie przejawia
sie zatem obnizeniem sprawnosci intelektualnej i uposledzeniem funkcjonowania
w zyciu codziennym. Objawy te powinny wystepowac co najmniej przez szes¢ mie-
siecy. Warunkiem rozpoznania otgpienia jest wczesniejsze wykluczenie depresji
i psychozy endogenne;.

Mechanizm, obraz i dynamika zaburzen w przebiegu dziecigcego zespolu dezin-
tegracyjnego spelniaja kryteria rozpoznawania otepienia pierwotnego o typie czoto-
wo-skroniowym. W $wietle przedstawionej analizy przypadku nalezy potwierdzi¢,
ze otgpienie czolowo-skroniowe moze wystepowaé w wieku rozwojowym. Proces
neurodegeneracyjny u dzieci, na skutek mechanizméw moézgowej kompensaciji,
moze jednak, w przeciwienstwie do oséb w wieku podeszlym, zosta¢ zahamowa-
ny, a w wyniku oddziatywan rehabilitacyjno-edukacyjnych moze nastgpi¢ pewna
poprawa w zakresie niektérych sprawnosci.

Whioski

Deterioracja funkcji poznawczych u dzieci nie byta dotad opisywana w pimien-
nictwie polskim w kategoriach zespotu otepiennego. Nie wypracowano tez jasnych
kryteriow oceny zmian dezintegracyjnych u dzieci ze schorzeniami neuropsychia-
trycznymi. Kazuistyczne przypadki oraz obserwacje kliniczne pozwalajg na stwier-
dzenie, ze zaréwno u dzieci, jak i u dorostych moga wystepowac zespoty analogicz-
nych ogélnomdézgowych zaburzen poznawczych, powodowanych przez wspdlne
biologiczne mechanizmy neurodegeneracyjne. Réznice w przebiegu otepienia czo-
fowo-skroniowego u dzieci i dorostych dotycza dynamiki obrazu klinicznego i roko-
wan. W przypadku dzieci wcze$nie rozpoczete i wlasciwe prowadzone dziatania
terapeutyczne, rehabilitacyjne, edukacyjne i wychowawcze daja szans¢ na pewna
poprawe stanu funkcjonalnego, co jest szczegélnie istotne w kontekscie poprawy
jakosci zycia pacjenta z zespolem dezintegracyjnym, a takze jego najblizszego sro-
dowiska. W przypadku chorych w wieku senioralnym z demencja czolowo-skro-
niowg nie mozna liczy¢ na poprawe w zakresie zaburzonych sprawnosci, terapia
umozliwia jedynie spowolnienie progresji objawéw chorobowych lub pewna stabi-
lizacje stanu klinicznego.

3 Por. Migdzynarodowa Statystyczna Klasyfikacja...; H. MARCZEWSKA, E. Osiejuk: Nie tylko
afazja...; E. MILLER, R. MORRIs: The Psychology of Dementia. Chichester, John Wiley and Sons
1993.
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