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KOMUNIKACJA FUN KCJONALNA PECS
U DZIECKA Z ZESPOLEM CORNELII DE LANGE

Celem niniejszego artykutu jest omowienie nieprawidtowosci ogolnorozwojowych zwigzanych
z zaburzeniem genetycznym jakim jest zespdt Cornelii de Lange. Szczegdétowo ukazano umiejetnosci
jezykowe i spoteczne oraz, oceng barier i gotowo$¢ do zmiany chtopca dotknietego tg choroba. W celu
okreSlenia aktualnych umiejetnosci dziecka do badania wykorzystano kwestionariusz VB-MAPP.
Zaprezentowano rowniez zalozenia terapii oraz dzialania majace na celu usprawnienie jezykowych
i spotecznych umiejetnoscei dziecka, podejmowane na kolejnych etapach.
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Wstep

Zespot Cornelii de Lange (Cornelia de Lange Syndrome — CdLS) jest bar-
dzo rzadkim schorzeniem, dlatego tez istnieje niewiele publikacji na jego temat.
Opis indywidualnego przypadku oraz zastosowanej metody usprawniania ko-
munikacji ma duze znaczenie dla rozpoznania specyficznych potrzeb pacjentow
z tym zaburzeniem. CdLS charakteryzuje si¢ wspolwystgpowaniem wad wro-
dzonych uwarunkowanych genetycznie, o réoznym typie pochodzenia (autoso-
malne dominujace, autosomalne recesywne, sprzgzone z picia, mutacje de novo).
Wystepuje raz na 10-30 tys. urodzonych dzieci (Blecha i in. 2013: 107). Dzie-
dziczone mutacje pochodza zaréwno od ojca, jak i od matki. Nie ma jednolitego
kryterium rozpoznawania tej choroby — ,,diagnoza stawiana jest na podstawie
obrazu klinicznego i w niektdrych przypadkach potwierdzana w badaniach gene-
tycznych” (Matusiewicz, Stawarski 2013: 131). Ryzyko wystepowania zespotu
u kolejnego dziecka w rodzinie ocenia si¢ jako niskie (0,5%) (Blecha i in. 2013:
108). Fenotyp klasycznej postaci CdLS charakteryzuje proporcjonalna pre-
i postnatalna mikrosomia. Sredni wzrost kobiet wynosi 142.4 cm, mezczyzny —
143,3 cm. Do charakterystycznych cech zespotu nalezy: ,,nadmierne, zwykle
ciemne owtlosienie skory gltowy, tutowia (hirsutyzm), nisko schodzaca linia
owlosienia, zrosnigte ze soba brwi — synophrys, dlugie geste rzgsy [...], splasz-
czony grzbiet nosa, szeroko rozstawione nozdrza, dtuga, splaszczona rynienka
nosowa, nisko osadzone uszy, cofnigta i mata zuchwa, waskie wargi z kacikami
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kierowanymi ku dotowi, podniebienie gotyckie lub rozszczep podniebienia
(w okoto 20%), nieprawidtowy zgryz i wady uzgbienia, krotka szyja. Charakte-
rystyczny fenotyp obecny w dziecifistwie zmienia si¢ z wiekiem utrudniajac
rozpoznanie choroby” (Wierzba 2010: 66).

Po narodzinach stan ponad potowy noworodkoéw ocenia si¢ jako dobry.
W pierwszych dniach zycia u wigkszo$ci nie obserwuje si¢ istotnych trudnosci
adaptacyjnych. Najbardziej charakterystyczne objawy zespotu (ma je 85% dzie-
ci) to zaburzenia napigcia mie§niowego (czesciej wzmozenie) oraz zaburzenia
zwigzane z przyjmowaniem pokarméw (nieprawidtowy odruch ssania, ulewanie,
wymioty — wynikajagce z refluksu zotgdkowo-przetykowego). Wady kostne
obejmuja 30% chorych. Najliczniej obserwuje si¢ nieprawidtowosci zwigzane
Z nieproporcjonalnie matymi stopami i dtonmi: klinodaktyli¢ (boczne lub przy-
srodkowe skrzywienie) V palca dtoni, syndaktyli¢ (zro$nigcie) II i III palca stop
lub brak fragmentow konczyn (Blecha i in. 2013: 109). Do grupy najczesciej
wystepujacych nalezg wady wzroku i aparatu ocznego: krotko- i dalekowzrocz-
nos¢, zarosnigcie kanalikow tzowych i opadanie powiek (jedno- lub obustronne).
Rzadziej diagnozuje si¢ wady serca, ktore majg tendencj¢ do samoistnego cofa-
nia si¢, bez zabiegdéw kardiochirurgicznych. Choroby urologiczne dotycza okoto
20% populacji pacjentéw z CdLS.

Do opisywanych zaburzen nalezy takze niedostuch (przewodzeniowy, od-
biorczy lub mieszany), ktory stwierdza si¢ u niemalze 100% dzieci. Problemy
laryngologiczne obejmuja — oprocz uszkodzenia shuchu — takze nawracajace
infekcje uszu, nosa i gardla oraz polipy nosowe. Zalecane sg wczesne i czgste
badania stuchu, aparatowanie dzieci oraz staranna opieka laryngologiczna. Nale-
zy podkresli¢, ze korzysci, jakie daja aparaty, moga by¢ ograniczone, a rozwoj
mowy moze nastgpi¢ w niewielkim stopniu albo wcale (Matusiewicz, Stawarski
2013). Wystepujace bowiem w grupie pacjentow z CdLS zaburzenia rozwoju
mowy i komunikacji niekoniecznie zwigzane sg z niedostuchem (Wierzba 2010:
66; Blecha i in. 2013: 110).

Prawie u wszystkich chtopcow diagnozuje si¢ hipogenitalizm i jedno- lub
obustronne wnetrostwo. Padaczka wystepuje czesciej niz w ogdlnej populacji.
Czgsto obserwuje si¢ zmniejszong wrazliwo$¢ na bol oraz nieadekwatne reakcje
na zmiang temperatury. Problemy psychologiczne i zaburzenia zachowania wy-
stepuja w roznym stopniu — od tagodnych po bardzo nasilone. Najcze$ciej notuje
si¢ bezsennos¢, hiperaktywnos¢, sktonno$¢ do samoagresji i samookaleczen,
czynnosci stereotypowe oraz zachowania agresywne w stosunku do otoczenia.
Nierzadko maja one charakter reaktywny — wystepuja w odpowiedzi na zabu-
rzenia somatyczne (trudnos$ci w komunikacji, bol), maja tez charakter cykliczny
1 nawracajacy. Zaburzenia zachowania sa najbardziej nasilone we wczesnym
okresie (od 1. do 3. roku zycia, przybierajg form¢ zachowan samodestruktyw-
nych, samookaleczania) i pozniejszym, obejmujgcym druga dekade zycia (na
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pierwszy plan wysuwa si¢ agresja). Najlepszym sposobem zapobiegania zacho-
waniom niepozadanym jest unikanie czynnikéw je wywolujacych. W terapii
stosowane sg metody psychologiczne i farmakologiczne (Matusiewicz, Stawar-
ski 2013: 139-142). Waznym elementem leczenia jest takze opieka stomatolo-
giczna. Najczesciej pojawiaja si¢ problemy takie jak: ,,waska szczeka, wady
zgryzu, dodatkowe zgby badz brak zawigzkow niektorych z nich, prochnica,
obrzek i bolesnos¢ dzigset, uszkodzenia szkliwa wynikajace m.in. z obecnosci
refleksu zotadkowo-przetykowego” (Wnuk 2003: 13).

Klasyfikacja CdLS uwzglednia trzy typy zespotu: fenotyp ciezki (liczba
punktow >22), fenotyp umiarkowany (liczba punktow 15-22), fenotyp tagodny
(liczba punktow <15). Zasady obliczen prezentuje tab. 1.

Tab. 1. Kryteria diagnostyczne klasyfikacji postaci CdLS

Liczba punktow 1 punkt 3 punkty 5 punktéw
Masa urodzeniowa >2000 g 2000-2500 g <2000 g
Wzrost >75% norm CdLS | 50-75% norm <50% norm CdLS
CdLS

Zdolno$¢ do samodzielne-
go siedzenia

<9 miesigcy

9-20 miesiecy

>20 miesigcy

do umiarkowanego

Zdolno$¢ do samodzielne- | <18 miesigcy 18-42 miesiecy >42 miesigcy

go chodzenia

Pierwsze stowa <24 miesigcy 2448 miesigcy >48 miesigcy

Liczba duzych wad wro- 0-1 2-3 >3

dzonych

Ubytek gornych koniczyn Brak ubytkow Cze$ciowy ubytek | Ubytek (pozostaje
(pozostaje >2 <2 palcow)
palcow)

Uposledzenie stuchu Stuch prawidtowy | Ubytek niewielki Ubytek umiarko-

wany do znacznego

Zrodto: Wierzba 2010: 67.

W przypadku CdLS, tak jak w ciezkich wielonarzadowych zespotach wad
wrodzonych, zazwyczaj nie ma mozliwosci zadnego leczenia przyczynowego.
Pomimo to ,,udziat w terapii lekarzy, rehabilitantow, psychologéw oraz innych
profesjonalistow moze znacznie poprawic jako$¢ zycia zarowno chorego dziec-
ka, jak i jego rodziny. Wymaga to czgsto duzego nakladu pracy, cierpliwosci
oraz dlugiego szkolenia rodzicow i opiekundéw przez personel doswiadczony
w opiece nad pacjentami z CdLS” (Matusiewicz, Stawarski 2013: 135). Nie-
stety, postawienie diagnozy CdLS nie pozwala na przewidzenie odpowiedzi na
pytania, jakiej opieki bedzie wymagato dziecko i jakie problemy pojawig si¢
W przysztosci.

Standardowa opieke nad dzieckiem z zespotem sprawuje pediatra, ktory ko-
ordynuje leczenie i terapie. Lekarz pierwszego kontaktu bierze pod uwage ogol-
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ne zasady dotyczace opieki nad dzie¢mi z zaburzeniami genetycznymi oraz spe-
cyficzne problemy wystepujace w CdLS — zaburzenia rozwoju psychoruchowe-
go, problemy zywieniowe, spowolnienie rozwoju fizycznego, zaburzenia za-
chowania, problemy psychologiczne, zaburzenia w komunikacji, niedostuch
oraz problemy medyczne (ortopedyczne, gastrologiczne, laryngologiczne i oku-
listyczne). Intensywna terapia daje szanse¢ samodzielnego poruszania si¢, wy-
ksztalcenia umiejgtnosci porozumiewania si¢ z innymi oraz stalego postepu
w rozwoju intelektualnym (Matusiewicz, Stawarski 2013: 137). Wedtug opinii
Amerykanskiego Towarzystwa Pomocy Rodzinom z CdLS, wigckszos¢ dzieci
Z tym schorzeniem przezyje swoich rodzicow, a Sredni przewidywany czas zycia
nie jest krotszy niz w catej populacji (Matusiewicz, Stawarski 2013: 135-141).

Rozw6j komunikacji i mowy pacjentéw obciazonych zespolem
Cornelii de Lange

Zaburzenia stuchu i1 porozumiewania si¢ sg charakterystyczne dla CdLS:
wigkszo$¢ dorostych oséb z klasyczng postacig zespotu w ogdle nie mowi lub
wydaje nieartykutowane dzwigki. Zdarza si¢, ze chorzy wypowiadaja poszcze-
goblne sylaby, zwykle bez nadawania im znaczenia. Nieliczni wymawiaja poje-
dyncze proste stowa. Badania przeprowadzone wsrdd osob z CdLS z jednej stro-
ny wskazujg na pewien zwigzek niedostuchu z brakiem rozwoju mowy, z drugiej —
obserwuje si¢ pacjentéw z prawidlowymi obiektywnymi wynikami badan stuchu
i brakiem rozwoju mowy (Wierzba i in. 2010: 278).

Liczne obserwacje i badania wskazuja, ze ,,0soby z CdLS uzywaja niewer-
balnych sposobow komunikacji, takich jak gest, wyraz twarzy, postawa ciata,
modulacja glosu, co sprawia, ze dobrze komunikuja si¢ ze swoimi najblizszymi.
Jednak repertuar niewerbalnych sposobow komunikacji jest bardzo ograniczo-
ny” (Blecha i in. 2013: 110). Najwigksze opdznienie obserwuje si¢ w zakresie
rozumienia mowy oraz w komunikacji werbalnej i niewerbalnej.

Mocng strong dzieci z CdALS jest pamie¢ wizualno-przestrzenna i percepcja
otoczenia, natomiast do czgsto wystepujacych problemow nalezg: apraksja mo-
toryczna, ograniczony zasob leksykalny i mozliwosci syntaktyczne (Matusie-
wicz, Stawarski 2013: 141-142). By¢ moze dlatego komunikowanie si¢ za pomo-
cg obrazkow moze przynies¢ lepszy skutek niz wydawanie typowych instrukcji
stownych. W zaleceniach edukacyjno-terapeutycznych zwraca si¢ ponadto Szcze-
g6lng uwagge na zapewnienie dzieciom z CdLS optymalnego poziomu stymula-
cji, by zapobiec powstawaniu zachowan stereotypowych. Wskazane jest takze
uczenie alternatywnych sposobdéw komunikacji, ktora utatwi funkcjonowanie
w srodowisku i moze zapobiec powstawaniu zachowan niepozadanych (Blecha
i in. 2013: 113).
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Studium przypadku 4-letniego chlopca
z zespolem Cornelii de Lange

Informacje o dziecku uzyskano z wywiadu z matka oraz licznych obserwacji
prowadzonych w toku terapii. Badany chtopiec w momencie prowadzenia badan
miat 4 lata i 6 miesigcy.

Cigza poczatkowo przebiegala prawidtowo, jednak w 7. miesigcu zaobser-
wowano zatrzymanie wzrostu dziecka; rosto ono wolniej, mieszczac si¢ w dol-
nych granicach normy. Rodzice nie otrzymali zadnych informacji o mozliwosci
wystgpienia wady genetycznej. Pordd odbyt si¢ w 34. tygodniu cigzy przez cig-
cie cesarskie (z powodu braku przyrostu masy ptodu). Po narodzinach dziecko
skierowano do szpitala w Krakowie. Tam postawiono diagnoze wydang przez
neonatologa, a nast¢pnie potwierdzono ja przez poradni¢ genetyczng (na pod-
stawie fenotypu). Diagnoza lekarska orzekta zespot Cornelii de Lange z wada
serca i niepetnosprawnos$cia ruchowa.

Obecnie chtopiec pozostaje pod statg opicka specjalistow — kardiologa, or-
topedy, okulisty, neurologa, endokrynologa, laryngologa, psychiatry. Nie ma
stwierdzonej alergii i zalecen zwiagzanych z dieta. Dziecko jest wesote, ruchliwe,
latwo nawigzuje kontakt, chetnie wspotpracuje, gdy aktywnosci sg dla niego
atrakcyjne. Zwraca na siebie uwagg poprzez uciekanie i zrzucanie przedmiotéw
na ziemie. W domu najczesciej uczestniczy w zorganizowanych aktywnosciach
i zabawach, z wiasnej inicjatywy krotkotrwale bawi sie¢ samochodzikiem, gryzie
puzzle, spontanicznie gra na instrumentach. Z tatwoscig nawigzuje kontakty z doro-
stymi, w relacjach z dzie¢mi przyjmuje role obserwatora.

W grupie rowiesniczej, w przedszkolu, do ktérego uczgszcza od roku, chto-
piec jest lubiany i akceptowany. Chetnie dolacza do zabaw grupy, lecz sam ich
nie inicjuje. Preferuje aktywno$¢ w samotnosci, np. zabawe samochodzikiem.
Reaguje na swoje imi¢ i nazwisko, wykonuje proste polecenia nauczyciela, czg-
sto poparte gestem. Stara si¢ by¢ samodzielny, jest pogodny, zazwyczaj
usmiechniety. W kontaktach spotecznych nie kieruje komunikatéw werbalnych
do innych osob. Porozumiewa si¢ za pomocg spontanicznie wydawanych dzwig-
kow oraz przy uzyciu samodzielnie opracowanych gestow (foaleta, jes¢, rybki,
auto), mimiki twarzy, mrugania oczami. Jego komunikaty nie zawsze sa jednak
zrozumiate dla otoczenia. Pojawiaja si¢ takze proby komunikowania mowa wer-
balng — mama, baba, tata, bam, bec, be (w formie znieksztatconej). Rozpoczeto
wdrazanie systemu komunikacyjnego PECS, ktory oparty jest na obrazkach (nie
wiadomo, czy system zostanie w petni wprowadzony oraz jak wptynie to na
rozwoj dziecka i jego funkcjonowanie w spoleczenstwie).

Chlopiec sprawnie wykonuje proste ¢wiczenia ruchowe, poniewaz jednak
ma ptaskie, mate stopy, wystepuja problemy z réwnowagg i przeskakiwaniem.
Obserwuje si¢ nieprawidtowosci w zakresie motoryki matej (nieprawidiowy
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chwyt, ograniczona precyzja ruchéw) uwarunkowane budowa anatomiczng —
dionie sg mate, kciuk nisko osadzony, obecna klinodaktylia V palca. Poziom
graficzny rysunkow jest niski, ponadto chlopiec nie wykazuje zainteresowania
aktywnoscig grafomotoryczng. Chetnie uczestniczy za to w zajeciach muzycz-
nych i ruchowych, starajac si¢ nasladowac inne dzieci. Wskazuje czesci ciala,
wykazuje zainteresowanie odbiciem lustrzanym. Lubi doznania przedsionkowe
I proprioceptywne. Nie rozpoznaje podstawowych dzwigkow otoczenia (zostat
skierowany na badanie stuchu).

Chlopiec od urodzenia uczestniczy w zajeciach specjalistycznych, dzigki
czemu osigga wymierne postepy w codziennym funkcjonowaniu poznawczym,
ruchowym i emocjonalnym. Otrzymal orzeczenie o potrzebie ksztalcenia spe-
cjalnego z uwagi na niepelnosprawnosci sprz¢zone: niepetnosprawno$¢ intelek-
tualng (ze wzgledu na wiek nie zdiagnozowano jej stopnia) oraz niepetnospraw-
nos¢ ruchowa.

Diagnoza psychologiczno-pedagogiczna

Diagnoza psychologiczno-pedagogiczna przedstawiona jest na podstawie
orzeczenia poradni psychologiczno-pedagogicznej i wzbogacona witasnymi ob-
serwacjami. Chlopiec latwo nawiagzuje kontakt wzrokowy i emocjonalny, glo-
sem 1 gestem zwraca na siebie uwagg otoczenia, a zauwazony odpowiada usmie-
chem. Dobrze czuje si¢ w obecnosci innych osob, rozpoznaje znajome glosy,
piosenki, muzyke. Dziecko ma dysmorfi¢ twarzy — tukowate, ggste, potaczone
brwi, dlugie rzgsy, krotki nos, dtuga rynienke podnosowa, wysoko wysklepione
podniebienie, mata, kwadratowg brode, zewnetrzne kaciki oczu skierowane ku
dotowi. Prawidtowo$¢ stuchu fizjologicznego jest trudna do zdiagnozowania
w ramach badan audiologicznych, obserwacje wskazujg na odchylenia w tym
zakresie. Chlopiec wykazuje zroznicowane reakcje na mowe: reaguje na swoje
imie, rozpoznaje gtos matki, reaguje na proste polecenia poparte gestem. Podej-
muje ¢wiczenia oddechowe, poddaje si¢ masazom aparatu artykulacyjnego oraz
treningowi funkcji orofacjalnych mowy. W zakresie produkcji mowy obserwuje
si¢ ograniczenie do kilku wyrazow: tak, nie, lampa oraz podwojonych sylab: ba
ba, pa pa, da da, bum bum. Chtopiec wykonuje ruchy czynne artykulatorow,
wlasciwe niektorym gloskom, nie wlaczajac fonacji. Jest sprawny ruchowo,
samodzielnie chodzi. Nie zawsze zglasza potrzeby fizjologiczne. W sytuacjach
trudnych reaguje ztoscig 1 ptaczem. Wykazuje ciekawos$¢ poznawczg: jest zainte-
resowany otoczeniem, przeglada ksigzeczki, skupia uwage na zabawie autem
I na przedmiotach. Probuje samodzielnie jes¢ widelcem (preferuje pokarmy
0 mi¢kkiej strukturze), pije z kubka, potrafi wskaza¢ gestem, ze jest glodny.
Rysunek dziecka jest na poziomie bazgroty, chwyt kredki nieprawidtowy (trzy-
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ma kredke w zacis$nigtej pigsci). Chiopiec rozumie zakaz, ale nie zawsze si¢ do
niego stosuje. Wymaga kontroli i pomocy osoby doroste;.

Realizacja zatozonych w programie edukacyjno-terapeutycznym (IPET) ce-
low odbywa si¢ w ramach terapii logopedycznej, psychologicznej, pedagogicz-
nej i zajeciowej oraz integracji sensoryczne;j.

Diagnoza logopedyczna - badania wlasne

W celu okreslenia aktualnych umiejetnosci dziecka do badania wykorzysta-
no kwestionariusz VB-MAPP (Sundberg 2015b). Narzedzie to stuzy do oceny
umiej¢tnosei jezykowych i spotecznych dzieci z autyzmem i innymi zaburze-
niami rozwoju. Oparte jest na funkcjonalnej teorii jezyka Skinnera, na zaloze-
niach stosowanej analizy zachowania (SAZ) oraz na kamieniach milowych roz-
woju. Daje mozliwos$¢ calosciowej oceny, ktora pozwala dostrzec m.in. bariery
utrudniajgce dzieciom nauke i rozwoj jezyka oraz pomaga stworzy¢ indywidual-
ny program terapeutyczny (Sundberg 2015a: 1-5).

Dokonano, po pierwsze — oceny osiggania kamieni milowych, majacej na
celu zobrazowanie rzeczywistych jezykowych i innych wspotwystepujacych
przy tym umiejetnosci dziecka, po drugie — oceny barier, pozwalajacej na rozpo-
znanie czestych trudnos$ci, na ktore w procesie uczenia si¢ i nabywania kompe-
tencji jezykowych napotykaja dzieci z zaburzeniami rozwojowymi, po trzecie —
oceny gotowosci do zmiany.

W badaniu VB-MAPP do oceny osiggania kamieni milowych rozwoju chto-
piec uzyskal 19 punktéw na 170 mozliwych do zdobycia. Wynik ten wskazuje,
ze umiejetnosci dziecka nie sg wspotmierne do umiejetnosci prawidtowo rozwi-
jajacych sie rowiesnikow. Badane dziecko prezentuje wyniki na poziomie I (0-18
miesiecy) — jest to charakterystyczne dla dzieci z opoznieniami jezykowymi.
Chlopiec wykazuje umiejetnosci analizy wzrokowej i dopasowywania, ale nie ma
zadnych umiejetnosci echowych®. Na érednim poziomie znajduja si¢ reakcje stu-
chacza, zabawa samodzielna, zachowania spoteczne i imitacja motoryczna oraz
zabawa spoleczna. Stabo rozwiniete s3 mandy?, takty® i umiejetnosci wokalne.

Wyniki badania oceny osiggania kamieni milowych wskazuja, ze chtopiec
uzywa dwoch gestow (moze przy tym wymagaé podpowiedzi echowej lub mo-

! Reakcje echowe sa forma jezyka, gdy mowca powtarza stowa drugiego méwcey; jest to
umiejetnos¢ powtorzenia tego, co si¢ styszy (Sundberg 2015a: 11).

2 Mand jest forma jezykowa, za pomoca ktérej méwcea prosi o to, czego potrzebuje lub chce;
mandy wyrazane sg stowami, gestami, znakami, obrazkami (Sundberg 2015a: 6).

% Takt jest forma jezyka, ktorg mowca nazywa obiekty, dzialania, atrybuty itp., istniejace
W jego bezposrednim otoczeniu; takty moga by¢ wyrazane stowami, gestami, znakami, obrazkami
(Sundberg 2015a: 8).
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delujacej) oraz trzech réznych mandow (bez podpowiedzi), by prosi¢ o rzeczy
lub aktywnosci, ktorych pragnie. Nazywa dwie rzeczy (lampa, bum bum — auto),
reaguje na glos méwigcego poprzez nawigzanie kontaktu wzrokowego oraz wy-
konuje dwie rézne czynnosci na polecenie bez podpowiedzi modelujacej (kla-
snij, uderz w stol). W zakresie analizy wzrokowej i dopasowywania dziecko
podaza wzrokiem za poruszajacym si¢ przedmiotem, tapie mate przedmioty
trzema palcami, przez 30 sekund przyglada si¢ zabawce lub ksigzce oraz wktada
trzy klocki do pojemnika, naktada trzy kotka na patyk, buduje wiezg z trzech
klockéw. Manipuluje i bawi si¢ przedmiotami przez minute (glownie autem),
samodzielnie angazuje si¢ w zabawe¢ ruchowa przez minute (taniec, hustanie
si¢). Chiopiec zwraca uwage na innych i probuje spolecznie angazowaé inne
osoby poprzez nawigzywanie kontaktu wzrokowego jako typ mandu oraz po-
szukiwanie kontaktu fizycznego (przytulanie, wspinanie si¢ na kolana). W za-
kresie imitacji motorycznej nasladuje osiem dziatan z motoryki duzej — po pole-
ceniu: zrob tak, w tym dwa z przedmiotem. Badany chtopiec nie ma reakcji
echowych, a spontaniczne wokalizacje ograniczajg si¢ do wypowiadania $rednio
pigciu dzwiekow w kazdej godzinie.

Badany chlopiec otrzymat 0 pkt w zakresie umiej¢tnosci echowych (powta-
rzania), wyzszy wynik uzyskal w sferze analizy wzrokowej i dopasowywania
(4 pkt), a nizszy w zakresie imitacji motorycznej (3 pkt) — wskazuje to, ze
wprowadzenie systemu PECS* (opartego na komunikacji obrazkowej) pomoze
rozwija¢ i doskonali¢ mandy (Sundberg 2015a: 160).

W czescei ,,Ocena barier” chtopiec uzyskat 59 pkt (na 96 pkt mozliwych do
zdobycia), co pozwala przypuszczac, ze postepy dziecka w zakresie uczenia si¢
i nabywania jezyka beda blokowane. Dziecko przejawia powazniejsze trudne
zachowania w ciaggu dnia (ptacz, rzucanie rzeczami, niszczenie przedmiotow),
kilka razy dziennie odmawia wspotpracy z niewielka ztoscia lub innymi zacho-
waniami, jego mandy sa bardzo ograniczone, uzaleznione od podpowiedzi, cza-
sem nieprzemyslane. Chlopiec wykazuje minimalne umiejg¢tnosci nazywania,
imitacja motoryczna uzalezniona jest od podpowiedzi fizycznych lub stownych,
nie ma umiejetnosci echowych, przejawia $redni poziom analizy wzrokowej
i dopasowywania oraz stabe reakcje stuchacza. Stwierdzono u niego brak funk-
cjonalnych umiejgtnosci intrawerbalnych, ma takze zaburzone umiejetnosci
spoteczne — najczesciej bawi sie sam (brak interakcji werbalnych czy niewerbal-
nych z réwiesnikami). Trudno wyeliminowaé podpowiedzi, przewijanie® poja-

* Picture Exchange Communication System — zostat opracowany w 1995 roku jako unikatowy,
wspomagajacy/alternatywny pakiet interwencji rozwijajacych umiejetnosé porozumiewania si¢ dla 0osob
ze spektrum autyzmu i/lub innymi zaburzeniami rozwojowymi (zob. szerzej: Frost, Bondy 2013).

® Przewijanie to tendencja do ,,zgadywania” poprawnej odpowiedzi poprzez podawanie kilku
roznych stow (lub znakéw migowych albo wskazywania kilku r6znych obrazkow), ktore zostaty
wzmocnione podczas poprzednich zajgé (Sundberg 2015a: 119).
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wia si¢ czasami, ale mija po kilku probach, zaburzone sa umiejetnosci skanowa-
nia®. Niepowodzenia pojawiaja si¢ przy wigkszo$ci zadan wymagajacych wa-
runkowego réznicowania’. Chtopiec w odniesieniu do niektorych kompetencji
wymaga treningu generalizacji, jednakze prezentuje dobrg umiejetno$¢ uogol-
niania. Szybko spada u niego warto$¢ operacji motywacyjnych i traci zainteresowa-
nie wzmocnieniem. Wymaga zatem czgstych wzmocnien pierwotnych i konkret-
nych (np. zelki). Sporadycznie angazuje si¢ w autostymulacje (ruchy jezyka), ale
nie przeszkadza mu to w innych aktywnos$ciach. Nie przejawia zadnych obse-
syjnych zachowan, ktore utrudnialyby nauke, nie ma zaburzonego kontaktu
wzrokowego, wystepuje brak obronnosci sensorycznej. Nie postuguje si¢ mowsg
werbalng, jest nadaktywny — ma trudno$¢ przy czekaniu w kolejce, siedzeniu
spokojnie czy skupieniu si¢ na zadaniu dtuzej niz kilka minut.

Wyniki badania gotowosci do zmiany wskazuja, ze chlopiec potrafi samo-
dzielnie pracowa¢ nad zadaniami edukacyjnymi przez co najmniej 30 sekund
z maksymalnie jedna podpowiedzig dorostego. Prezentuje dobre umiejetnosci
generalizacji, preferuje wzmocnienia rzeczowe, sensoryczne badz manipulacyj-
ne. Ma dobre tempo nabywania nowych umiejetno$ci podczas zajeé terapeu-
tycznych, jednakze niska umiejetnos¢ uczenia si¢ ze $§rodowiska naturalnego.
Nie dokonuje transferu na nowe operanty werbalne®, np. uczenie okreslonego
taktu nie gwarantuje przeniesienia na inny typ zachowania jgzykowego, np. na
mandy. Chlopiec ma niskg umieje¢tno$¢ samodzielnej zabawy 1 zarzadzania cza-
sem wolnym. Szybko przystosowuje si¢ do zmian, bez trudnych zachowan, lecz
wida¢ oznaki zdenerwowania. Przejawia wiele spontanicznych zachowan, ale
W wigkszos$ci sa to zachowania niewerbalne. W zakresie ogolnej samodzielnosci
wymaga podpowiedzi stownych lub fizycznych do zakonczenia wigkszosci
czynno$ci samoobstugowych, jest w trakcie treningu czystoSci (potrzebuje pod-
powiedzi i asysty). Samodzielnie uzywa tyzki, je bez podpowiedzi (preferowane
przez siebie positki), robigc przy tym niewielki batagan, wymaga podpowiedzi,
by posprzatacé.

Chlopiec uzyskat 38 pkt (na 90 pkt mozliwych do zdobycia) w badaniu go-
towosci do zmiany — co oznacza, ze badany najpelniej skorzysta z nauczania
w grupie, ktore zapewnia wysoki wspotczynnik relacji nauczyciel — uczen. Ko-

® Skanowanie to umiejetno$¢ uwaznego przygladania si¢ bodzcom (réznicowanie stuchowe,
dopasowywanie, reakcje shuchacza w oparciu o funkcje, cechy i klasy), ktore polega na wybieraniu
poprawnego elementu ze zbioru (Sundberg 2015a: 120).

" Réznicowanie warunkowe zaklada przynajmniej dwie trzyelementowe, zazgbiajace sie za-
leznos$ci, gdzie skutecznos$¢ jednej trzyelementowej zalezno$ci zalezy od drugiej, a doktadniej
jeden bodziec zmienia znaczenie drugiego bodzca (Sundberg 2015a: 120-121).

8 Operanty werbalne to catkowity repertuar zachowan werbalnych uwzgledniajacy ich funk-
cje (wg Skinnera naleza do nich: mand, takt, umiejetnosci intrawerbalne, reakcje stuchacza, reak-
cje echowe, imitacja motoryczna, zachowania tekstualne, umiejetno$¢ transkrypcji i kopiowania
tekstu) (Sundberg 2015a: 5-6).
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rzystne bedg dla niego intensywne i zindywidualizowane sesje, z uzyciem pro-
cedur behawioralnych i pomiarem zachowania (zbieranie danych), statymi su-
perwizjami wykwalifikowanych specjalistow oraz formalnym treningiem rodzi-
cOw 1 opiekunow dziecka.

Terapia

Planujac dziatania terapeutyczne z dzieckiem z CdLS, nalezy wzig¢ pod
uwage jego poziom intelektualny, mozliwos$ci rozwojowe i poziom funkcjono-
wania spolecznego. W szczegdlnosci trzeba uwzgledni¢ tempo rozwoju, wspot-
wystepujace deficyty i/lub nadmiary oraz potrzeby dziecka.

Terapi¢ chtopca (4;3) rozpoczg¢to w potowie wrzesnia 2015 roku w przed-
szkolu, w ktorym dziecko rozpoczgto edukacje. Terapia logopedyczna odbywata
si¢ cztery razy w tygodniu po 30 minut (tfgcznie 20 spotkan). Chtopiec uczestni-
czyt takze w zajeciach z pedagogiem, psychologiem, rehabilitantem, terapeutg SI.

Cele terapii zostaty oparte na wynikach VB-MAPP i byly adekwatne do po-
ziomu rozwoju chtopca. Zgodnie z zaleceniami programu VB-MAPP dla dziec-
ka z wynikami na poziomie I najbardziej odpowiedni jest intensywny sposob
nauczania, z duza liczba powtorzen, przy czym zwraca si¢ uwage na takie ele-
menty, jak: podpowiedzi, wygaszanie, ksztattowanie, kontrola bodzcow, moty-
wowanie, wzmacnianie. Systematycznie dokonuje si¢ pomiarow postepow. Tre-
ningi terapeutyczne maja charakter intensywny — prowadzone sa codziennie,
W sposob zorganizowany i przemyslany; uwzgledniaja jasno sprecyzowane cele
i najskuteczniejsze procedury oddziatywan. Istotnym elementem jest generaliza-
cja umiejetnosci przez rodzicéw i inne osoby majace kontakt z dzieckiem. Pro-
wadzona interwencja jezykowo-spoteczna dokonuje si¢ we wszystkich mozliwych
srodowiskach, przez wszystkich ludzi majacych kontakt z dzieckiem. Terapia
obejmuje metode prob wyodrebnionych (ustrukturyzowane sesje przy stoliku lub
na podtodze) oraz metode nauczania w §rodowisku naturalnym (nauczanie pro-
wadzone podczas codziennych aktywnosci).

W czasie terapii waznym elementem jest takze ograniczanie, hamowanie
i eliminowanie wystepujgcych u badanego dziecka barier oraz zwrocenie uwagi
na ocen¢ gotowosci do zmiany, co daje mozliwo$¢ ustanawiania adekwatnych
priorytetow terapii.

Z uwagi na brak efektow® dotychczasowej terapii ksztaltujacej zachowania
jezykowe (mowa, gesty Makaton), gtownym celem stato si¢ wprowadzenie ko-
munikacji funkcjonalnej PECS, ktoéra umozliwilaby porozumiewanie si¢ z in-
nymi. Funkcjonalne porozumiewanie si¢ w zatozeniu obejmuje zachowanie
skierowane bezposrednio do innej osoby, ktéra w odpowiedzi dostarcza nagrody

® Tak rodzice oceniaja postepy tej terapii.
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spoteczne Iub konkretne. Dyskusji w gronie pedagogdéw poddano takze wprowa-
dzenie jezyka miganego, jednakze na takg forme¢ komunikacji alternatywnej nie
wyrazili zgody rodzice.

Poczatkowo dokonano identyfikacji kandydata PECS i ustalono, ze chtopiec
nie zawsze uzywa komunikacji funkcjonalnej, nieznajomy odbiorca nie rozumie
komunikatow, jakie kieruje do niego dziecko, a wprowadzenie PECS moze
przyczyni¢ si¢ do zwickszenia dlugosci $redniej wypowiedzi oraz zasobu stow-
nictwa. Deficytowa umiej¢tnoscia dziecka jest komunikacja, dlatego tez zdecy-
dowano si¢ na wprowadzenie komunikacji PECS.

Po podjeciu decyzji o wprowadzeniu komunikacji PECS powiadomiono
0 tym rodzicéw. Zaprezentowano im zatozenia PECS i uzyskano ich akceptacje.
Rodzice wyrazili che¢ wspotpracy. Przeprowadzono takze krotka pogadanke
z grupa, do ktorej uczeszcza chlopiec — wytlumaczono dzieciom, na czym pole-
ga wymiana obrazkow i w jaki sposob majg si¢ zachowaé w sytuacji, gdy chio-
piec podejdzie i poda im obrazek.

W poczatkowym etapie zidentyfikowano wzmocnienia (byly to przedmioty
i zabawki w gabinecie terapeutycznym, m.in. banki mydlane, spinacze, samo-
chod, wafel (jesc¢), ksigzka). Nastepnie wydrukowano i zalaminowano obrazki
korespondujace z wzmocnieniami. Wprowadzanie komunikacji PECS rozpocze-
to na zajeciach w gabinecie terapeutycznym. Chlopiec bardzo szybko zrozumiat
zasady wymiany obrazka na przedmiot/zabawke.

Proces wprowadzania komunikacji PECS odbywat si¢ wedtug $cisle okre-
$lonych zasad opisanych w VI fazach (Frost, Bondy 2013: 67-240).

Faza | — celem oddziatywan jest sytuacja, w ktorej dziecko, widzac wysoce
pozadany przedmiot, bierze jego ikong, podchodzi do terapeuty (partnera komu-
nikacyjnego) i wrgcza mu ikone. Faza [ uczy, jak si¢ porozumiewac¢. W momen-
cie, gdy dziecko zaczyna inicjowaé (sigga¢ po przedmiot pozadany), uczymy
motorycznej reakcji: podnoszenia, si¢gania, upuszczania. W trakcie tej fazy nie
wprowadza si¢ zadnej ustnej podpowiedzi, pokazuje si¢ tylko jedna ikong, uzy-
wa roznych typoéw wzmocnien (jedzenie, zabawki). W tej fazie uczestniczy
dwodch terapeutow — osoba podpowiadajaca i1 partner komunikacyjny. Osoba
podpowiadajgca czeka na inicjacje dziecka, wowczas podpowiada w podniesie-
niu (podpowiedz fizyczna zza plecow, wszystkie podpowiedzi sa stopniowo
wycofywane), siggnigciu do partnera komunikacyjnego i upuszczeniu ikony do
reki nauczyciela. Partner komunikacyjny dostarcza wzmocnienie (np. ksiazke)
w ciagu Y2 sekundy, nazywa rzecz (ksigzka) i chwali dziecko. Istotnym elemen-
tem jest generalizacja (Srodowiska, partnera komunikacyjnego) (Frost, Bondy
2013: 67-72).

Na pierwszych zajeciach chlopiec wymagat podpowiedzi fizycznej zza ple-
cow tylko przy pierwszej probie. Kolejne proby wykonywat samodzielnie (pod-
noszenie — sieganie — upuszczanie). Dziecko opanowalo I faze na drugich zaje-
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ciach (w oparciu o wymiane¢ czterech wzmocnien z trzema partnerami komuni-
kacyjnymi przy uzyciu obrazkow jesé, banki, ksigzka i spinacz). Generalizacje
wprowadzono od poczatku — zmiana terapeuty, zmiana sali, proby wykonywania
¢wiczen z mama.

Faza Il — celem oddzialywan jest sytuacja, w ktorej dziecko podchodzi do
swojej ksigzki, wyjmuje z niej ikone, idzie do nauczyciela, zwraca jego uwage
i wrecza mu obrazek. Faza II polega na zwigkszeniu odlegtosci nauczyciela od
dziecka, zwigkszeniu odleglosci ksiazki od dziecka (nauczyciel jest blisko) oraz
na zwickszeniu odleglosci ksigzki i nauczyciela od dziecka. Dziecko uczy si¢
rowniez wytrwatosci — powinno umie¢ przyciaggng¢ uwage partnera komunika-
cyjnego, gdy jest on odwrocony tylem. Uczymy tego poprzez podpowiedz
udzielang przez druga osobg. Istotnym elementem fazy II jest likwidowanie
wszystkich podpowiedzi, ktore moga przypomina¢ dziecku o porozumiewaniu
si¢ z partnerem komunikacyjnym (Frost, Bondy 2013: 93-101).

W fazie II przygotowano ksigzke do komunikacji, karty, rzepy i obrazki.
Chtopiec na pierwszych zajeciach fazy Il rozumiat i prawidlowo wykonywat
poszczegdlne etapy: pokonanie dystansu od nauczyciela i od ksigzki, jednakze
wykazywal duzy upér, nie chciato mu si¢ wstawac i podchodzié¢, wolat wyciagaé
cate ciato i reke¢ w strong partnera komunikacyjnego. Na kolejnych zajeciach
chetnie pokonywat odlegtosci od ksigzki i od nauczyciela (okoto 10 m) i prawi-
dtowo zwracal uwage nauczyciela (wytrwatosé), lekko popukujgc po nodze lub
plecach. Chetnie szukat nowej lokalizacji obrazka (w ksigzce) lub ksiazki
w gabinecie. Chlopiec nosit ze soba ksigzke do komunikacji na zajecia terapeu-
tyczne, natomiast w sali mial wyznaczone miejsce na ksigzke — podchodzit,
odrywal obrazek i podawal nauczycielowi. Komunikacja funkcjonalna PECS
stosowana byta rowniez w srodowisku domowym.

Obecnie chtopiec utrwala fazg II. Kolejne etapy terapii przedstawiaja si¢ na-
stepujaco:

Faza Il — celem oddziatywan jest proszenie o przedmiot poprzez wybor
odpowiedniej ikony z zestawu (r6znicowanie), a nastgpnie podejscie do nauczy-
ciela/rodzica 1 podanie mu jej. Faza III A polega na réznicowaniu prostym —
ikon przedmiotow pozadanych i wysoce niepozadanych (dystraktorow). Moty-
wacja do wybrania odpowiedniego obrazka jest otrzymanie rzeczy preferowanej
i uniknigcie otrzymania rzeczy niepozadanej. Faza III B uczy roznicowania
dwach lub wigcej obrazkoéw rzeczy pozadanych — dziecko musi wykaza¢ analo-
gi¢ (korespondencj¢) migdzy obrazkiem a wybieranym przedmiotem.

Faza IV — celem jest proszenie o rzeczy znajdujace si¢ w zasiegu wzroku
dziecka oraz poza nim przy uzyciu zdan ztozonych. Na tym etapie dziecko pod-
chodzi do ksigzki komunikacyjnej, wybiera obrazek chce, umieszcza go na pa-
sku zdaniowym, nast¢pnie wybiera ikong rzeczy, ktdrg chce, umieszcza ja na
pasku zdaniowym, odrywa pasek zdaniowy od ksigzki, podchodzi do partnera
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komunikacyjnego i podaje mu pasek zdaniowy. Jako pierwszej umiejetnosci

uczymy doktadania obrazka wzmocnienia do paska zdaniowego obok ikony

chce. Nastepnie uczymy manipulowania symbolem chce — dziecko uktada sa-
modzielnie na pasku zdaniowym szyk zdania, dodajac najpierw ikona chce,

a nastepnie obrazek wzmocnienia. Krokiem kolejnym jest odczytywanie paska

zdaniowego — dziecko wskazuje palcem obrazki, podczas gdy partner komuni-

kacyjny odczytuje pasek. Istotnym elementem jest zachg¢canie dziecka do mo-
wienia (samodzielnego odczytywania paska zdaniowego).

Faza V — celem jest spontaniczne wyrazanie prosby przez dziecko i odpo-
wiadanie na pytanie co chcesz? W tej fazie dziecko uczy si¢ odpowiadania na
pytania, podczas gdy funkcja proszenia zostaje utrzymana.

Faza VI — celem jest wyrazanie przez dziecko spontanicznych prosb i ko-
mentowanie oraz udzielanie odpowiedzi na pytania: co chcesz? co masz? co
widzisz? co styszysz? co to jest? (Frost, Bondy 2013: 123-165).

Dodatkowo chtopiec zdobywa kluczowe umiej¢tnos$ci komunikacyjne: pro-
szenie o0 pomoc, umiejetno$¢ czekania, proszenie o przerwe, akceptacja, odmo-
wa, postgpowanie wedlug planu dnia, zmiana aktywno$ci, wykonywanie in-
strukcji. Poza wprowadzeniem komunikacji funkcjonalnej PECS podczas terapii
logopedycznej uwzgledniono réwniez:

1) rozwijanie praksji oralnej (usprawnianie motoryki narzadéow artykulacyj-
nych, usprawnianie prawidlowej pracy mieéni twarzy i jamy ustnej poprzez
masaze logopedyczne),

2) zwigkszanie liczby poznanych mandow, ich generalizacja oraz wygaszanie
podpowiedzi w zakresie tej umiejgtnosci,

3) kontynuowanie treningu taktow,

4) intensywny trening reakcji stuchacza (réznicowanie bodzcéw werbalnych
poprzez rozpoznawanie konkretnych przedmiotow, wykonywanie prostych
polecen),

5)  doskonalenie umiejetnos$ci wzrokowo-przestrzennych (wktadanki, dopaso-
wywanie),

6) rozwijanie umiejetnosci zabawy (zwigkszenie czgstotliwosci zabawy przy
uzyciu réznorodnych obiektéw, angazowanie w ruchowe zabawy gru-
powe),

7) rozwijanie zachowan spotecznych i zabawy spolecznej (nauka postugiwa-
nia si¢ mandami w celu uzyskania interakcji spotecznej i fizycznej z 0so-
bami dorostymi, ksztalttowanie zwracania uwagi na rowie$nikow i ich na-
sladowania, zabawa rownolegta z rowiesnikami),

8) doskonalenie imitacji motorycznych (rozwijanie imitacji motoryki duzej,
ksztattowanie imitacji motoryki matej, imitowanie zachowan rowiesnikow),

9) ksztaltowanie reakcji echowych (odtwarzanie samogtosek i sylab, korzy-
stanie z komunikacji alternatywnej),
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10) rozwijanie spontanicznych wokalizacji (zwigkszanie liczby wokalizacji,
tworzenie nowych dzwiekow, réznicowanie intonacji),

11) rozwijanie regut i umieje¢tnosci grupowych (uksztattowanie kontroli pole-
ceniowej przy zastosowaniu roznorodnych wzmocnien, wydtuzenie okresu
pozostawania przy stoliku, zaakceptowanie regut przedszkolnych),

12) wspieranie rozwoju umiej¢tnosci czytania (czytanie dziecku ze zmienng
intonacjg i ozywieniem).

Przewiduje si¢, iz w toku terapii chtopiec bgdzie miat mozliwo$¢ komuni-
kowania si¢ z otoczeniem (wyrazania prosb, komentowania, prowadzenia dialo-
gu), poprawi si¢ rozumienie mowy, przestrzeganie zasad i regut obowigzujacych
W grupie, rozwinie si¢ wokalizacja i reakcje echowe, umiej¢tnos¢ zabawy, a takze
wzmocnione zostang relacje spoteczne.

Podsumowanie

Zespot Cornelii de Lange jest stosunkowo rzadko wystepujacym zaburze-
niem, ktore wigze si¢ z licznymi nieprawidtowosciami w budowie anatomicznej,
zaburzeniami w poszczegdlnych sferach rozwoju oraz wspotwystepujacymi
chorobami. Niewiadoma, jakg niesie choroba, budzi niepoko6j zaréwno u rodzi-
cow, jak i osob opiekujacych si¢ dzieckiem. Dlatego tez dzieci z CALS od
pierwszych dni zycia powinny zosta¢ objete opieka specjalistow (z zakresu me-
dycyny, psychologii, rehabilitacji, pedagogiki, logopedii i in.), ktorzy sa otwarci
na nowe wyzwania i na wspotdzialanie — taki zespot terapeutyczny ma szanse na
odniesienie sukcesu i rozwijanie poziomu funkcjonowania dziecka z CdLS.

Rozpoczynajgc terapi¢, nalezy pamictaé o caloSciowym usprawnianiu
wszystkich obszarow rozwoju, jednakze szczegodlng uwage nalezy poswigcic
rozwijaniu umiejetnosci spotecznych i komunikacyjnych po to, by umozliwic¢
dziecku interakcje z otoczeniem i zaspokajanie podstawowych potrzeb. Niepra-
widtowosci w rozwoju mowy niekorzystnie oddziatujg na rozwoj dziecka i jego
relacje spoteczne. Czlowiek istnieje poprzez jezyk — nalezy zatem podjac takie
dziatania, ktore zapewnig mu to istnienie. W sytuacji, gdy staje si¢ to niemozli-
we, stuszne jest wprowadzenie alternatywnych sposobow komunikacji, ktore
daja szansg¢ na interakcje w spoteczenstwie.

U badanego chtopca proces terapii moze utrudnia¢ wspotwystgpowanie wie-
lu deficytow, jednakze konsekwentnie prowadzona przez terapeutow i rodzicow
rewalidacja moze przyczyni¢ si¢ do osiggnigcia pozytywnych efektow w zakre-
sie umiejgtnosci spotecznych i komunikacyjnych. Nalezy pamieta¢ o generalizacji
i utrwalaniu zdobytych kompetencji, czgstych powtorzeniach nowych umiejet-
nosci, wygaszaniu podpowiedzi, wzmacnianiu prawidtowych reakcji, motywo-
waniu do dziatania i atrakcyjnosci prowadzonej terapii.
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Functional communication with the use PECS in a child
with Cornelia de Lange syndrome

Summary

The purpose of this article is to discuss general developmental irregularities related to a ge-
netic disorder named Cornelia de Lange syndrome. A detailed description of language and social
abilities has been presented, as well as assessment of barriers and readiness for change of a boy
suffering of the syndrome. A VB-MAPP questionnaire has been used in the research to assess the
current abilities of the child. Also presented have been the therapy assumptions and actions aimed
at improving the child’s language and social skills, implemented at further stages.

Key words: communication, Cornelia de Lange syndrome, PECS (Picture Exchange Com-
munication)
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