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Streszczenie

Praca przedstawia studium przypadku pacjenta w wieku 5 lat i 2 miesigce z zespolem wrodzonej centralnej hipowentylacji (CCHS)
oraz tracheostomig. Jej celem jest omdwienie przebiegu rozwoju mowy, zatozen i efektow terapii logopedycznej u badanego dziecka.
Przedstawiony przypadek ze wzgledu na rzadko wystepujaca chorobe, nietypowy zakres obserwowanych nieprawidlowosci i brak
piSmiennictwa (przede wszystkim kazuistyki) na temat postepowania logopedycznego w przypadku tej jednostki chorobowej wy-
magal szczegélnego zindywidualizowania podej$cia zaréwno w zakresie dzialan diagnostycznych, jak i planowania oraz wdrazania
zalozen terapeutycznych. Z tego powodu mozliwo$¢ przewidzenia efektéw terapii i tempa oczekiwanych zmian byta bardzo ogra-
niczona. Poczatkowy stan mowy pacjenta (wiek 3,9) wskazywal na duze, ok. 20-miesigczne, op6Znienie rozwoju mowy dotyczace
tylko mowy czynnej. Po 1,5 roku prowadzenia terapii poziom rozwoju jezykowego (z wylaczeniem podsystemu fonetycznego-fo-
nologicznego) pacjenta nie odbiegal juz od norm ustalonych dla dzieci polskojezycznych w tym wieku. Artykulacja natomiast po-
zostawala znaczaco i w nietypowym dla wieku rozwojowego zakresie zaburzona, co wymagato dalszych zintensyfikowanych i sil-
nie zindywidualizowanych dzialan terapeutycznych.

Stowa kluczowe: zesp6l wrodzonej centralnej hipowentylacji « tracheostomia  terapia logopedyczna « rozw6j mowy

Abstract

The paper presents a case study of a patient (age 5.2) with congenital central hypoventilation syndrome (CCHS) and tracheosto-
my. Its aim is to discuss the child’s speech development and speech therapy. The presented case due to the rare disease, unusual
range of observed abnormalities and the lack of literature (mainly casuistry) required a special individual approach both in the
field of diagnostics as well as planning and implementation of the therapy. For this reason, the ability to predict effects of the ther-
apy and the pace of expected changes was significantly reduced. The initial state of patient’s speech (age 3.9) showed significant —
approx. 20-month delay but only in the field of speech production. After 1.5 year of therapy the patient’s language development
level (excluding the phonetic-phonological subsystem) did not differ from the standards established for Polish speaking children.
Articulation, however, remained significantly and atypically impaired at this stage of development, what required further inten-
sified and strongly individualized therapy.
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Opis jednostki chorobowej

Zespdt wrodzonej centralnej hipowentylacji (CCHS), na-
zywany potocznie klagtwa Ondyny, to rzadka, genetycznie
uwarunkowana choroba charakteryzujaca si¢ uposledzona
kontrola oddychania, ktéra zwigzana jest z dysfunkcja au-
tonomicznego uktadu nerwowego [1-4]. Objawia si¢ ona
hipowentylacja najczeéciej podczas snu - przede wszyst-
kim w fazie NREM (ang. non-rapid eye movement) i nie-
obecna lub ograniczong odpowiedziag oddechowsg na trwa-
I3 hiperkapnie¢ i hipoksemi¢ zaréwno podczas snu, jak
i czuwania [2-5]. Nazwa ,klatwa Ondyny” wywodzi si¢
z germanskiej legendy, w ktorej to nimfa Ondyna prze-
kleta swojego niewiernego meza — $miertelnika, pozba-
wiajac jego organizm wszystkich automatycznych funkgji.
Zaklety przez Ondyne musial caly czas pamieta¢ o swo-
im oddechu, $wiadomie wdycha¢ i wydychaé powietrze,
w przeciwnym wypadku nieuchronnie by umart [6]. Cho-
roba ma charakter wrodzony, diagnoza najczesciej stawia-
na jest w krétkim czasie po urodzeniu [3], po uprzednim
wykluczeniu chordb pluc, serca i schorzen nerwowo-mie-
$niowych oraz uszkodzenia pnia médzgu mogacych powo-
dowa¢ hipowentylacje [4,5,7]. Wedlug kryteriéw podawa-
nych przez American Thoratic Society (ATS), aby méc
zdiagnozowaé CCHS, nalezy stwierdzi¢ mutacje w obre-
bie genu PHOX2B [5]. ATS podaje, Ze w 2009 r. na $wie-
cie zdiagnozowanych bylo 1000 oséb z CCHS, u ktérych
stwierdzono mutacjg¢ genu PHOX2B [5]. W Polsce, wg in-
formacji udostepnianych poprzez Polska Fundacje CCHS
»Zdejmij klatwe”, odnotowanych jest 18 przypadkow tej
choroby (stan na maj 2016 r.) [8]. Podstawa opieki nad
pacjentami z CCHS jest dozywotnia koniecznos¢ wspo-
magania wentylacji w zaleznosci od nasilenia objawdw:
w czasie snu lub w czasie snu i czuwania [5]. Metody do-
mowej wentylacji obejmuja m.in.: wentylacje za pomoca
przenosénych respiratoréw na dodatnie ci$nienie podla-
czanych przez rurke tracheostomijng (ang. portable posi-
tive pressure ventilator via tracheostomy), wentylacje¢ nie-
inwazyjna za pomocg maski nosowej lub ustno-nosowej,
wszczepienie stymulatoréw/rozrusznikéw przepony (ang.
diaphagram pacing) [5,6]. Sposdb wentylacji dobierany jest
indywidualnie do stanu i potrzeb pacjenta. Najpowszech-
niej stosowang metoda, szczegélnie w przypadku nowo-
rodkoéw i dzieci w wieku przedszkolnym, jest wentylacja
za pomocg respiratora poprzez tracheostomie. U znacz-
nej grupy pacjentéw — m.in. wlasnie ze wzgledu na diu-
gotrwala, wykonang w okresie niemowle¢cym tracheosto-
mi¢ - notuje si¢ opéZnienia/zaburzenia w rozwoju mowy
[1,9]. Mimo tego nie ma opracowanych standardéw po-
stepowania logopedycznego w zakresie rehabilitacji mowy
pacjentéow z CCHS. W kazdym przypadku rehabilitacja
powinna wigc by¢ indywidualnie dostosowana do mozli-
wosci i stanu ogdlnego pacjenta.

Wstep

Celem pracy jest przedstawienie przypadku dziecka
z CCHS z tracheostomia pod katem jego rozwoju mowy
oraz omowienie zalozen i efektéw rehabilitacji logopedycz-
nej prowadzonej w Klinice Rehabilitacji Instytutu Fizjolo-
gii i Patologii Stuchu (IFPS) w Warszawie.

Omawiany pacjent to chlopiec urodzony o czasie z pra-
widlowo przebiegajacej cigzy. Trudnosci z wentylacja

pojawily sie u niego zaraz po urodzeniu. Badanie gene-
tyczne potwierdzito mutacje genu PHOX2B. Zabieg trache-
otomii wykonano ok. 1,5 miesigca po urodzeniu. Od tam-
tej pory chlopiec wymaga statej wentylacji w czasie snu.
W czasie czuwania oddycha samodzielnie, jednakze do
splycenia oddechu moze réwniez dochodzi¢ w czasie ob-
nizonej aktywnosci — jazdy samochodem, ogladania tele-
wizji, stuchania bajek oraz w stanie zmeczenia. W takich
sytuacjach nalezy monitorowaé saturacje krwi za pomo-
ca pulsoksymetru. W przypadku spadku saturacji poni-
zej 94%, nalezy przypomina¢ dziecku o oddychaniu, po-
budza¢ je do aktywnosci. Jezeli wynik nie poprawia sie,
pacjent powinien zosta¢ podlaczony do respiratora badz
przewentylowany workiem ambu. W czasie silnej infekc;ji
chlopiec musi by¢ wentylowany 24 h na dobe. We wrze-
$niu 2015 roku pacjent, majac 4 lata 8 miesiecy, zostal pod-
dany operacji wszczepienia stymulatora przepony firmy
Avery w szwedzkim University Childrens Hospital (Aka-
demiska Sjukhuset) w Uppsali. Jest on tym samym pierw-
szym i jedynym dotychczas pacjentem w Polsce uzytkuja-
cym tego typu urzadzenie. Okolo 1,5 miesigca po operacji
urzgdzenie zostalo uruchomione w warunkach domo-
wych. Po 3 nocach bezproblemowego uzytkowania pa-
cjent musial powrdci¢ do wentylacji poprzez tracheosto-
mie ze wzgledu na awarie lewego odbiornika. Pacjent zostat
poddany udanej reoperacji w wieku 5 lat 2 miesigcy i ak-
tualnie z powodzeniem uzytkuje wszczepione urzadze-
nie. Nastepnym oczekiwanym dziataniem byt zabieg de-
kaniulacji. Poczatkowo rozwéj motoryczny dziecka byt
opo6zniony o okolo pot roku. Zostato u niego stwierdzo-
ne obnizone napiecie mi¢$éniowe. W badaniach neurolo-
gicznych EEG i MRI uzyskal wyniki prawidlowe. Rozwdj
funkcji prelingwalnych zwigzanych z poborem pokarmu,
a konstytuujacych ruchowa baz¢ dla mowy, przebiegat
z nieznacznym opéznieniem. U dziecka nie stwierdzono
dysfagii, ktéra w przebiegu CCHS jest czgstym zaburze-
niem towarzyszacym. Pacjent przez pierwsze 2 miesigce
byl karmiony przez sonde dozotadkows, rownoczesnie
matka prowadzila trening odruchu ssania. W 3. miesia-
cu zycia dziecko zaczelo samodzielnie ssa¢ piers. Kolejne
sprawnoéci zwigzane z funkcja pobierania pokarmu: je-
dzenie tyzeczka, picie z kubka, gryzienie oraz zucie pa-
cjent osiagal w oczekiwanych granicach czasowych badz
z okolo 2-miesigcznym przesunieciem czasowym. Roz-
woéj mowy od poczatku przebiegal w sposdb zaburzony.
Przez pierwsze 2 lata zycia chlopiec nie wydawal prawie
zadnych dzwiekéw, nie wokalizowal, bezglosnie plakal.
Pojedyncze nieartykutowane dzwigki pojawialy si¢ przy-
padkowo i sporadycznie, a nastepnie zanikaly. Lekarze
nadzorujacy stan pacjenta nie wyrazili zgody na wprowa-
dzenie rurki fenestracyjnej (z otworem) ulatwiajacej wo-
kalizacje. Podejmowano natomiast proby wprowadzenia
zastawki mowy (ang. speaking valve) Orator, ktdra pacjent
ostatecznie zaakceptowal i zaczal si¢ postugiwaé w wieku
2 lat, stopniowo zwigkszajac czas jej uzytkowania w ciagu
dnia. Wtedy tez pojawily si¢ pierwsze wokalizacje: poczat-
kowo dzwiek przypominajacy samogtoske [a], nastepnie
dzwieczne artykulacje sylab z gloskami dwuwargowymi,
az w koncu w wieku 2 lat i 7 miesiecy pierwsze znaczace
wyrazy. Pacjent poddany byt rehabilitacji mowy od wieku
2 lat 9 miesiecy w osrodku wczesnego wspomagania roz-
woju. Rownolegle do ¢wiczen majacych na celu ksztatto-
wanie mowy werbalnej wprowadzano elementy komuni-
kacji wspomagajacej i alternatywnej (AAC): poczatkowo
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byla to ksigzka komunikacyjna umozliwiajaca porozumie-
wanie si¢ za pomoca znakéw graficznych (zdjecia, obraz-
ki), nastepnie pojedyncze gesty systemu Makaton — chet-
niej stosowane przez omawianego pacjenta w codziennych,
naturalnych sytuacjach dialogowych.

Opis przypadku

Pacjent po raz pierwszy trafit do IFPS w wieku 3 lat 6
miesigcy. Zostal skierowany do Poradni Audiologiczno-
-Foniatrycznej w celu dokonania kontrolnej oceny narza-
du stuchu. Wyniki badan otoemisji akustycznej TEOAE
oraz audiometrii impedancyjnej byly prawidtowe. Pacjen-
ta przekierowano do dalszej diagnostyki w Klinice Re-
habilitacji IFPS w celu dokonania oceny rozwoju mowy
oraz rozwoju poznawczego i podjecia ewentualnej terapii.

Pierwsza ocena rozwoju mowy przeprowadzona przez lo-
gopede miala miejsce, gdy pacjent mial 3 lata 9 miesiecy.
Szczatkowo rozwinieta komunikacja werbalna stanowila
utrudnienie w zastosowaniu typowych procedur diagno-
stycznych. Takze ze wzgledu na brak w éwczesnym cza-
sie standaryzowanego narzedzia do badania rozwoju jezy-
kowego (posiadajacy normy Test Rozwoju Jezykowego byt
woéwczas jeszcze niedostepy w praktyce klinicznej, poza
tym test ten jest przeznaczony dla dzieci powyzej 4 lat)
ocena opierala si¢ gléwnie na obserwacji oraz prébach
diagnostycznych interpretowanych przez logopede. Mi-
nimalny zaséb leksykalny byl przeszkoda w ocenie arty-
kulacji jakimkolwiek testem artykulacyjnym. Dziecko nie
byloby w stanie samodzielnie nazwa¢ ani nawet powtd-
rzy¢ wiekszosci wyrazéw stanowigcych material jezyko-
wy stuzacy do badania artykulacji w dostepnych testach,
co nie musialoby jednak oznacza¢, ze badana gtoska nie
znajduje sie w jego inwentarzu fonetycznym. Uzycie te-
stu nie oddatoby wigc realnego stanu rzeczy. Ocena ar-
tykulacji opierala si¢ na obserwacji mowy czynnej pa-
cjenta w sytuacjach spontanicznych oraz modelowanych
prébach klinicznych (m.in. powtarzaniu samoglosek i sy-
lab). Pacjent na tym etapie badania postugiwat sie w mo-
wie czynnej okolo 30 wyrazami — gtéwnie rzeczownikami
o prostej budowie fonetycznej. Ze wzgledu na bardzo licz-
ne znieksztalcenia artykulacyjne mowa dziecka nie mogta
by¢ zrozumiala bez podpowiedzi sytuacyjnej lub dla oséb
spoza najblizszego otoczenia. Chlopiec wspieral komuni-
kacje $rodkami niewerbalnymi - gléwnie gestami, mimi-
ka. Pod wzgledem rozwoju morfosyntaktycznego pacjent
wkraczal w etap laczenia wyrazéw w proste dwuwyrazo-
we wypowiedzi, pozbawione w wigkszosci koncowek flek-
syjnych (cho¢ z uwidaczniajacym si¢ poczatkiem rozwo-
ju fleksji). Jest to etap, ktéry dziecko o typowym rozwoju
osiaga zazwyczaj do wieku 2 lat [10-12]. Mozna wiec ogol-
nie stwierdzi¢, ze opdznienie w rozwoju mowy czynnej pa-
cjenta na tym etapie wynosilto ok. 20 miesiecy. Pacjent wy-
kazywat sie¢ jednak bardzo dobrym rozumieniem polecen
stownych zaréwno prostych jak i ztozonych oraz pojedyn-
czych leksemoéw reprezentujacych rézne cze¢$ci mowy, co
pozwolito wysnu¢ wniosek, ze opdznienie dotyczylo tyl-
ko ekspresji mowy. Pod wzgledem rozwoju systemu fone-
tyczno-fonologicznego w mowie dziecka na tym etapie wg
najpowszechniej przyjetych norm artykulacyjnych powin-
ny si¢ pojawi¢ gloski bedace realizacjami wigkszosci fo-
nemoéw systemu jezyka polskiego (oprocz glosek denta-
lizowanych szeregu zebowego oraz dzigstowego, a takze

gloski [r]) [13]. W przypadku badanego pacjenta czyn-
ny inwentarz dzwigkéw mowy byl szczatkowo rozwinie-
ty, prawidlowo realizowanych bylo zaledwie kilka glosek:
niektdére samogtoski ([a], [e], [y]) i kilka spoélglosek ([Kk],
[gl, [p], [b], [1]), przy czym realizacja cechy dzwieczno-
$ci w przypadku spdlgtosek dzwiecznych wlasciwych [g],
[b] czesto byla niepelna. Pozostate dzwieki byly albo za-
stepowane gloskami z dostepnego inwentarza dzwiekow
mowy (substytucja) w sposéb niestaly, kombinowany, naj-
czg$ciej uwarunkowany sasiedztwem fonetycznym (asymi-
lacja) albo tez pomijane (elizja), badz znieksztalcane (de-
formacja). W miejsca niektorych glosek pojawialy sie takze
dzwigki niebedace dzwigkami mowy, powstale poprzez ru-
chy organéw niebioracych czynnego udzialu w ksztalto-
waniu miejsca artykulacji (np. samogtloska [i] realizowa-
na byla jako zwarcie gardtowe). Brak samogtosek ([i], [o],
[u]) byt wyjatkowo rzadko spotykang nieprawidlowoscia
u dziecka w tym wieku. Takze zaburzenie rezonansu no-
sowego, utrzymujace si¢ jeszcze przez nastepne 1,5 roku,
bylo bardzo nietypowym zjawiskiem. Pacjent mimo pra-
widlowej budowy jamy nosowej i gardta oraz braku zabu-
rzen ruchomosci podniebienia migkkiego nie byt w stanie
realizowa¢ glosek nosowych - przede wszystkim spotglo-
ski [m] (substytucja na spétgloski dwuwargowe ustne [p],
[b]), ktora jest jedna z pierwszych glosek pojawiajacych sie
w mowie dziecka, jej wymowa jest fatwa i niezwykle rzad-
ko stanowi problem u dzieci. Spdtgtoska nosowa [n] byla
najczesciej pomijana lub substytuowana na [1], gdyz pa-
cjent nie realizowal w ogoéle gtosek przedniojezykowo-ze-
bowych. Ogélnie mozna stwierdzié, ze deformacja struktu-
ry fonetyczno-fonologicznej oraz morfologicznej wyrazéw
w mowie pacjenta byla na tyle gleboka, ze najczeéciej nie-
mozliwe bylo ustalenie zachodzgcych w nich patologicz-
nych zjawisk. Glos dziecka w subiektywnej, orientacyjnej
ocenie odstuchowej byl dzwieczny, ale stosunkowo cichy,
niski, ochrypniety, tworzony jednak bez wiekszego wy-
sitku. Stwierdzono takze niskg sprawno$¢ artykulacyjna:
malg ruchomo$¢ warg i jezyka, ich obnizone napiecie mie-
$niowe, niskg precyzje i zakres wykonywanych ruchéw ar-
tykulacyjnych, a takze obnizong umiejetno$¢ dokonywa-
nia ruchéw celowych i kontrolowanych (praksja oralna).
W budowie aparatu artykulacyjnego stwierdzono brak wy-
raznego apexu jezyka, poza tym nie zaobserwowano zna-
czacych odchylen. Réwnolegle do oceny rozwoju mowy
dokonano oceny rozwoju poznawczego pacjenta, aby m.in.
ustali¢ odpowiednie cele dalszej terapii. Chlopiec zostat
przebadany przez psychologa Miedzynarodowg Wykona-
niowg Skalg Leitera P-93 i uzyskal wynik réwny 15 punk-
téw. Z prawdopodobienstwem 85-proc. jego wynik praw-
dziwy miescit si¢ w przedziale 122-140 punktéow w skali
ilorazéw wechslerowskich, lezat wiec w obszarze wynikow
wysokich i bardzo wysokich. W dalszym przebiegu ewa-
luacji stanu zdrowia pacjenta dokonano takze oceny fo-
niatrycznej za pomoca badania laryngosokopowego, ktore
nie wykazalo nieprawidlowosci w budowie i funkcjono-
waniu narzadu glosu.

W okresie omawianym w niniejszej pracy pacjent uczesz-
czal przez 17 miesiecy na indywidualne zajecia logopedycz-
ne w Klinice Rehabilitacji IFPS z czestotliwo$cig minimum
1 godzina w tygodniu (aktualnie kontynuuje terapi¢) oraz
przez 10 miesiecy na terapi¢ psychomotoryczna prowadzo-
na w grupie ok. 5 dzieci. Dodatkowo pacjent zostat podda-
ny serii 10 zabieg6w fizjoterapeutycznych elektrostymulacji
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obwodowego narzadu mowy obejmujacych miegénie jezy-
ka, warg i podniebienia migkkiego. Rownolegle do terapii
prowadzonej w Klinice Rehabilitacji IFPS chiopiec uczesz-
czal na zajecia z logopeda w przedszkolu i objety byl reha-
bilitacja ruchowa poza IFPS. Przez caly omawiany okres
pacjent mial rurke tracheostomijna.

Dobér metod terapeutycznych opieral sie na analizie in-
formacji uzyskanych z poszczegdlnych elementéw diagno-
zy przy rownoczesnym braku standardéw postgpowania
logopedycznego w przypadku CCHS oraz braku mozli-
wosci poréwnania omawianego przypadku dziecka z da-
nymi z pi$miennictwa na ten temat (takze w zakresie ka-
zuistyki). Za podstawowy cel terapii logopedycznej na tym
etapie obrano stymulowanie rozwoju komunikacji wer-
balnej — usprawnianie rozwoju mowy przede wszystkim
w zakresie czynnoéci realizacyjnych (produkcja mowy).
Nie zdecydowano si¢ na kontynuacje¢ pracy alternatywny-
mi i wspomagajacymi metodami komunikacji ze wzgle-
du na zadowalajace rokowania odnos$nie dalszego ksztal-
towania mowy werbalnej. Do takiego pozytywnego ogladu
przyczynialy sie nastepujace czynniki: prawidlowy rozwoéj
poznawczy pacjenta, prawidtowe funkcjonowanie narza-
du stuchu, brak jednoznacznych uszkodzen neurologicz-
nych i niedowladéw, brak uszkodzenia fatdéw gltosowych
i mozliwo$¢ fonacji, pojawienie si¢ pierwszych artykulo-
wanych realizacji stownych, dobre rozumienie mowy a tak-
ze odpowiednia motywacja i wsparcie ze strony rodzicéw,
jak i perspektywa dekaniulacji. Podstawowe grupy ¢wi-
czen obejmowaly m.in.: ¢wiczenia oddechowo-fonacyjne
(w tym rozwijanie swiadomo$ci zwigzanej z czynnos$cia
uktadu oddechowego w spoczynku i podczas tworzenia
glosu, praca nad elementami cech glosu zaleznymi od
czynnoéci ukladu oddechowego, ¢wiczenia ksztattujace
poszczegdlne cechy glosu [14], ¢wiczenia usprawniajace
prace aparatu artykulacyjnego — warg, jezyka, podniebie-
nia miekkiego, ¢wiczenia sprawnoéci jezykowych: fleksyj-
ne, skladniowe, leksykalne, stowotworcze, artykulacyjne,
¢wiczenia stuchu fonemowego i fonetycznego (jako ko-
nieczne do ksztaltowania prawidtowej artykulacji), ¢wi-
czenia sprawno$ci komunikacyjnych, a takze dodatkowo,
jako towarzyszace stymulacji mowy, ¢wiczenia ogélnoro-
zwojowe i wspierajace funkcje poznawcze m.in. pamigé
(stuchowsg i wzrokowa), myslenie przyczynowo-skutko-
we, kategoryzacje, myslenie przez analogie. Ksztaltowanie
poczatkéw komunikacji jezykowej odbywalo sie za pomo-
ca techniki programowania jezyka, zaktadajacej wprowa-
dzanie struktur jezykowych w odpowiedniej, rozwojowej
kolejnos$ci, minimalizacj¢ gramatyki i zasobu leksykalne-
go, czyli budowanie dla dziecka uproszczonego srodowi-
ska jezykowego, bioracego pod uwage jego problemy ko-
munikacyjne. Znaczacym wsparciem byto wprowadzenie
od samego poczatku rehabilitacji pacjenta nauki czyta-
nia na bazie zalozen Symultaniczno-Sekwencyjnej Na-
uki Czytania'. Nauka czytania byla nie tyle celem, co
$rodkiem do opanowania systemu jezykowego w mo-
wie czynnej [15], w tym takze ksztaltowania podsyste-
mu fonetyczno-fonologicznego, gdzie poczatkowe dziala-
nia terapeutyczne opieraly si¢ na wywolaniu samoglosek
i prymarnych sylab przy réwnoczesnym wprowadzeniu
liter. W efekcie prowadzonej terapii juz po uplywie 1
roku pacjent bez trudu potrafil czyta¢ ze zrozumieniem
teksty zlozone ze zdan wielowyrazowych, co szlo w pa-
rze z coraz sprawniejszym postugiwaniem sie jezykiem

w mowie spontanicznej. Inng technika, ktéra od poczatku
towarzyszyla terapii, bylo prowadzenie pamig¢tnika, kto-
ry spelnial m.in. role materiatu jezykowego, byl sposo-
bem na poszerzanie zasobu slownictwa i uczenia regut
odmiany fleksyjnej, sktadni zdan, mial za zadanie pro-
wokowa¢ do uzywania jezyka dzwigkowego, prowadze-
nia dialogu, a w dalszej kolejnosci aktywnego zadawania
pytan i tworzenia prostych narracji, stwarzal takze oka-
zje do ¢wiczen czytania wedltug zalozen przyjetych w te-
rapii [15,16]. Rownolegle do zaje¢ logopedycznych pa-
cjent uczeszczal na terapie psychomotoryczna, wg modelu
belgijskiego opracowanego przez Marcelle Procus oraz
Michele Block, bedaca systemem usprawniania dzieci
w wieku przedszkolnym i wczesnoszkolnym (3-10 r.z.)
z objawami dysharmonii rozwojowej [17]. W wymiarze
klinicznym celem terapii psychomotorycznej jest likwi-
dowanie réznego rodzaju nieprawidlowosci i zaburzen
m.in.: ruchu, koordynacji wzrokowo-ruchowej, mowy, za-
chowania, emocji, pamieci, uwagi. Celem terapii w przy-
padku omawianego dziecka byla dodatkowa stymulacja
rozwoju mowy czynnej poprzez wzajemne usprawnianie
czynnoéci ruchowych i funkcji mowy oraz ich utrwala-
nie poprzez powtarzanie [17]. Dodatkowym celem nie-
wynikajacym bezposrednio z diagnozy psychologicznej
(nie byt to zakres dziatan przeprowadzonych przez psy-
chologa), za$ z relacji rodzicéw oraz obserwacji dziecka,
bylo polepszenie psychofizycznego i spotecznego funk-
cjonowania pacjenta, tak by mimo obecno$ci rurki tra-
cheotomijnej moégt on budowaé poczucie wlasnej war-
to$ci w grupie réwiesnikow.

Po ukoniczeniu 5 lat pacjent zostal poddany ponownej oce-
nie rozwoju mowy. W efekcie terapii komunikacja werbal-
na rozwingta sie na tyle, ze mozliwe bylo wykonanie testow
jezykowych w celu uzyskania pogladu na temat efektyw-
nosci prowadzonej terapii, ustalenia dalszego postepowa-
nia logopedycznego, jak tez odniesienia uzyskanych wyni-
kéw do grupy réwiesniczej, aby moc udzieli¢ informacji
rodzicom na temat postepow dziecka. Tym razem pacjent
mogl zostaé przebadany za pomocg standaryzowanych na-
rzedzi: Testu Rozwoju Jezykowego (TR]) [18] oraz 100-wy-
razowego Testu Artykulacyjnego [19]. Ze wzgledu na brak
mozliwoéci zastosowania tych samych narzedzi badaw-
czych przed rozpoczeciem terapii i po niej, poréwnanie
stanu mowy pacjenta sprzed i po terapii w zalozeniu mialo

Tabela 1. Interpretacja wynikow TRJ na skali staninowej [18]
Table 1. Interpretation of TRJ results on the stanine scale [18]

STANIN INTERPRETACJA INTCRPRETACIA
1 Wynik najnizszy
2 Wynik bardzo niski Wynik niski
3 Wynik niski
4 Wynik sredni nizszy
5 Wynik $redni Wynik typowy
6 Wynik sredni — wyzszy
7 Wynik wysoki
8 Wynik bardzo wysoki Wynik wysoki
9 Wynik najwyzszy
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stuzy¢ gléwnie wymienionym powyzej celom klinicznym,
nie za$ celom badawczym; jego analiza w niniejszym ar-
tykule jest retrospekcyjna.

W momencie przeprowadzenia badania TR] wiek pacjenta
wynosil 5 lat 1 miesigc. Normy TR] zostaly opracowane na
podstawie wynikéw dzieci o typowym rozwoju, wiec wy-
nik testu pozwala oceni¢, w jakim stopniu badany przy-
padek kliniczny zblizony jest pod wzgledem rozwoju jezy-
kowego do typowo rozwijajacych sie dzieci. Test pozwala
na oceng kompetencji dziecka w zakresie czynnego i bier-
nego zasobu slownika, rozumienia i uzywania konstruk-
¢ji gramatycznych oraz rozumienia slyszanego tekstu. Nie
uwzglednia ptaszczyzny fonologicznej jezyka. Zdecydo-
wano sie interpretowaé wyniki wyliczone dla norm ogél-
nych (mozliwe jest takze odniesienie si¢ do norm dla pici).
Przedzial ufno$ci, w jakim miesci sie wynik prawdziwy
badanego pacjenta, okreslono dla prawdopodobienstwa

Tabela 2. Wyniki znormalizowane TRJ obliczane wg norm ogélnych

réwnego 85%. Wyliczone przedzialowe wyniki surowe
odniesiono do norm staninowych, ktérych interpretacje
przedstawia tabela 1 [18].

Pacjent osiagnal w poszczegélnych podtestach nastepuja-
ce wyniki (tabela 2):

o Slownik - rozumienie stéw: stanin 3,

o Stownik — produkcja stéw: stanin 6,

o Gramatyka - rozumienie zdan (ocena rozumienia kon-
strukcji sktadniowych): stanin 6,

o Gramatyka - powtarzanie zdan (ocena rozwoju morfo-
syntaktycznego dziecka): stanin 7,

 Gramatyka — odmiana wyrazéw (ocena kompetencji w za-
kresie przyswojenia regut fleksyjnych jezyka): stanin 5,

 Dyskurs — rozumienie tekstéw (ocena rozumienia usty-
szanego przed chwila tekstu): stanin 4 (wyniku tego pod-
testu nie wlicza si¢ do wyniku ogdlnego).

Table 2. Standardized results TR) calculated according to general norms

ROZUMIENIE PRODUKCJA SUMA STANIN
e SRR SRS SO s
3 6 9 5
2.POWTARZANIE ZDAN
4. ROZUMIENIE ZDAK (STANIN)
CRAMATY (STANIN) 7 ASiajfallive ‘(’Xiyl'é) GRAMATYKA STANIN
6 5. ODMIANA WYRAZOW 6
(STANIN) 18
5
ROZUMIENIE WYNIK PRODUKCIA WYNIK V\I’DYR’\%'E'E%SSH\\}Y
S PRZELICZONY (1+4) PRZELICZONY (3+2+5) e
9 18 27
ST ROZUMIENIE STANIN PRODUKCJA STANIN WYNIK OGOLNY STANIN

5 6

6

Tabela 3. Wyniki TRJ dla podtestéw wraz z przedziatami ufnosci
Table 3. TR) results for sub-tests with confidence intervals

STANIN (Wyniki dla podtestow wraz z przedziatami ufnosci, w ktorych z prawdopodobiefistwem 85-proc. miesci sie wynik prawdziwy
9
8
7
6
5
4
3
2
1
Stownik Gramatyka Dyskurs
Podtest ROZUmienie Produkcja Rozumienie Powtarzanie Odmiana Rozumienie Rozumienie Produkcja x’;w.l;
stow stow zdanh zdah wyrazéw tekstow

63



Now Audiofonol, 2018; 7(2): 59-65

Wynik dla poszczegélnych podskal sa nastepujace:

« Stownik: stanin 5,

o Gramatyka: stanin 6,
« Rozumienie: stanin 5,
« Produkgja: stanin 6.

Wynik ogdlny chlopca odpowiada staninowi 6. Wyniki
staninowe poszczego6lnych podtestow uzupelnione o prze-
dzialy ufno$ci umozliwiajace okreslenie, miedzy jakimi
wartosciami z prawdopodobienstwem 85-proc. miesci sie
wynik prawdziwy badanego pacjenta, ilustruje tabela 3.,
za$ wyniki poszczegélnych podskal wraz z przedziatami
ufnosci i ich interpretacja przedstawia tabela 4.

Tabela 4. Wyniki poszczegblnych podskal TR} wraz z przedzia-
tami ufnosci i ich interpretacja

Table 4. Results of individual TR) subscales with confidence
intervals and their interpretation

STANIN STANINOWY INTERPRETACJA
ROZUMIENIE 4-5 Wynik_éér(regjdnriﬂniiszy
PRODUKCJA 6-7 Wynik_é\tffsr:)ikvivyiszy

SEOWNIK 4-5 Wynik_ég?éjdnri1 iniiszy
GRAMATYKA 6-7 Wynik_é\csfsrgk\?/yiszy
WYNIK OGOLNY 5-6 Wynik Sredni

—wynik Sredni wyzszy

Z prawdopodobienstwem 85-proc. wynik ogdlny pacjenta
lezy w obszarze wynikéw $rednich oraz §rednich wyzszych,
sa to wyniki typowe dla populacji dzieci w przedziale wie-
kowym 5,0-5,5. Chlopiec lepiej poradzil sobie z zadania-
mi z zakresu produkcji niz rozumienia, lepiej tez wykonat
zadania dotyczace gramatyki niz stownictwa. Wynik pod-
skali produkcji mieszczacy si¢ w obszarze wynikdw $red-
nich - wyzszych oraz wysokich sugeruje, Ze pacjent nieco
lepiej niz jego réwiesnicy radzi sobie w zakresie produkcji
stéw lub zdan. Podobnie wynik podskali gramatyki moze
sugerowad, ze poziom zaréwno rozumienia konstrukeji
sktadniowych, jak i ich tworzenia, a takze znajomo$¢ re-
gul odmiany fleksyjnej sa na wyzszym niz przecigtny po-
ziomie, co oznacza dobry rozwoj kompetencji morfosyn-
taktycznych. Wyniki podskal rozumienia oraz stownika
mieszcza si¢ w obszarze wynikéw typowych i odpowia-
daja przedziatowi wynikéw $rednich nizszych i $rednich.
Mozna wiec wnioskowa¢, ze kompetencje pacjenta z za-
kresie rozumienia i produkcji mowy nieznacznie si¢ réznig
na korzy$¢ produkeji, a w zakresie gramatyki i stownika
na korzy$¢ gramatyki. Dla wyniku ogdlnego sprawdzono
takze wyniki centylowe. Uzyskany przez pacjenta wynik
odpowiada 81 centylowi, co oznacza, ze 81% dzieci osiaga
wyniki nizsze lub réwne temu wynikowi. Przy uwzglednie-
niu przedzialéw ufnosci, mozna stwierdzié, ze z 85-proc.
prawdopodobienstwem wynik prawdziwy pacjenta mie-
$ci sie¢ w przedziale od 77 do 86 centyla.

Do badania artykulacji uzyto 100-wyrazowego Testu Arty-
kulacyjnego, ktéry jest wystandaryzowanym narzedziem do

oceny realizacji systemu spélgtoskowego jezyka polskiego
dzieci w wieku 3,0-7,3 r.z. Ocena wypowiedzi przeprowa-
dzana jest wylacznie w skali dychotomicznej: prawidlowe
- nieprawidlowe (1 punkt — 0 punktéw). Kazda niewtasci-
wa realizacja fonetyczna: deformacja, substytucja lub elizja
danego elementu fonetycznego skutkuje nieprzyznaniem
punktu. W momencie przeprowadzenia badania wiek pa-
cjenta wynosil 5 lat 2 miesigce. Pacjent uzyskal wynik su-
rowy 149 punktéw. Wynik ten nie znajduje odpowiedni-
ka na skali stenowej dotyczacej norm dla dzieci w wieku
5,0-5,11, ktdéra rozpoczyna si¢ od 160 punktéw. Wynik pa-
cjenta jest wiec bez watpienia wynikiem ponizej normy dla
przedziatu wiekowego, znajduje sie takze ponizej obszaru
wynikéw traktowanych jako niskie. Badanie 100-wyrazo-
wym Testem Artykulacyjnym przedstawia wynik wylacz-
nie ilo§ciowy - obrazuje stopien, w jakim wymowa pa-
cjenta odbiega od wymowy wiekszo$ci jego réwiesnikdw.
W celu ustalenia odpowiedniego kierunku terapii koniecz-
na byla réwnolegta analiza jako$ciowa (na bazie materia-
tu jezykowego z ww. testu). Nieprawidlowosci artykulacyj-
ne u badanego pacjenta dotyczyly zaréwno samogtosek,
jak i spotgtosek. Samogtoska [o] byla najczesciej substy-
tuowana przez samogloske [a]. Samogloska [i] najczesciej
realizowana byla prawidlowo, cho¢ niekiedy zdarzala si¢
substytucja na [y] lub dZwigk niesystemowy, zblizony do
dzwiekow gardlowych. Pétsamogloska [i] byla najczesciej
substytuowana przez spotgtoske [1] - takze w przypadku
wymowy spolgtosek miekkich wargowych, gdzie docho-
dzi do zjawiska palatalno$ci asynchronicznej. Spolgloski
przedniojezykowo-z¢bowe [t, d, n] byly substytuowane
przez spolgloski tylnojezykowe [k, g]. Brak bylo spélgto-
ski prepalatalnej nosowej [11], w miejsce ktorej pojawialy
si¢ zmienne substytucje, najczesciej zalezne od sasiedztwa
fonetycznego (asymilacja). Zaburzona byta cecha dzwiecz-
nosci spolgtosek dzwiecznych wlasciwych (najczesciej re-
alizowana w spos6b niepelny). Gloski prepalatalne [§, z,
¢, 3] byly deformowane, w czasie artykulacji powietrze
przeplywalo torem bocznym, nie za$§ w $rodkowej czesci
jezyka. Gloski przedniojezykowo-zebowe [s, z, ¢, 3] byly
substytuowane przez zdeformowany szereg ciszacy lub re-
alizowane interdentalnie. Gloski przedniojezykowo-dzia-
stowe [3, z, ¢, 3] byly substytuowane przez gloski syczace
(ale interdentalnie) lub zdeformowane gloski prepalatal-
ne. Gloska [r] byta substytuowana przez [l] (norma dla
wieku), a czasem pomijana. Ponowne badanie motoryki
artykulacyjnej wykazato poprawe w zakresie sprawnosci
artykulacyjnej, jednak ruchomo$¢ warg i jezyka, precyzja
i zakres wykonywanych ruchéw artykulacyjnych, a takze
umiejetno$¢ dokonywania ruchéw celowych i kontrolo-
wanych nie mogly zosta¢ uznane za w pelni prawidtowe
i wymagaly dalszego usprawniania.

Whioski

Poczatkowy stan mowy pacjenta (wiek 3,9) wskazywat na
orientacyjne, ok. 20-miesi¢czne opdznienie rozwoju mowy
czynnej. Zarejestrowane zaklocenia obejmowaly struktu-
ry jezykowe o réznym stopniu ztozonoéci, przy czym ob-
serwowane zjawiska dotyczyly wylacznie ekspresji mowy.
Po prawie 1,5-rocznej terapii poziom rozwoju jezykowego
(z wylaczeniem podsystemu fonetycznego-fonologiczne-
go) pacjenta nie odbiegal od norm ustalonych dla rozwo-
ju dzieci zdrowych. Nieprawidlowosci obecne u dziecka
dotyczyly tylko realizacji elementarnych jednostek jezyka
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- dzwigkdéw mowy, co pozwala postawi¢ diagnoze dysla-
lii obwodowej wielorakiej o ztozonym patomechanizmie
anatomiczno-funkcjonalnym [20]. Wéréd przyczyn zabu-
rzen realizacji foneméw jako najwazniejszy patomecha-
nizm trzeba wymieni¢ tracheostomie, utrudniajacg czy
wrecz uniemozliwiajaca artykulacje dzwigkow, a co za tym
idzie — brak wczesnego treningu gtosowego przygotowu-
jacego do moéwienia i artykulacji dzwigkéw jezyka ojczy-
stego i malg sprawnoé¢ narzagdéw mowy. Takze obnizone
napigcie mie$niowe oraz wczesne do$wiadczenia rozwoju
czynnos$ci prymarnych, mimo iz przebiegaly z nieznacz-
nym opdznieniem, mogly jednak prowadzi¢ do odmienno-
$ci doswiadczen konstytuujacych ruchowg baze dla mowy.
Poza tym w obrebie powigzanego systemu oddechowo-fo-
nacyjno-artykulacyjnego zaburzenia na jednym poziomie
moga wplywa¢ na prace innych uktadéw [21].

Po ponownej ocenie logopedycznej cele terapii zostaty
zmodyfikowane: ukierunkowano ja gléwnie na ksztalto-
wanie prawidlowej artykulacji. Kolejno$¢ wywolywania
glosek powinna uwzglednia¢ charakter rozwojowy i na-
$ladowa¢ naturalng droge nabywania sprawnosci artykula-
cyjnej w jezyku polskim. Jednak ze wzgledu na duzg liczbe

Pi$miennictwo:

nieprawidlowo realizowanych dzwiekdéw i nietypowo$é
obserwowanych zjawisk nalezy w omawianym przypad-
ku szczegdlnie zindywidualizowaé metodyke wywolywa-
nia glosek i t¢ sekwencje rozwojowa na biezaco korygo-
wa¢, uwzgledniajac m.in. réwnolegla prace nad dzwiekami,
ktore daje sie tatwiej u pacjenta wywolaé, oraz tymi, kto-
rych wadliwa postac jest mniej utrwalona.

Podsumowanie

Diagnoza logopedyczna dziecka oraz planowanie terapii s3
zawsze zadaniami wymagajacymi indywidualnego podej-
$cia, jednak nabiera to szczegdlnego znaczenia w przypad-
kach chorobowych rzadko wystepujacych i o rzadkim prze-
biegu. Wyjatkowo$¢ omawianego przypadku dziecka oraz
nietypowy zakres obserwowanych nieprawidtowosci zmu-
sity do szukania specyficznych i niestandardowych dziatan
diagnostycznych oraz rozwigzan terapeutycznych. Przed-
stawiony przyklad pacjenta z CCHS nie podlegal zadnym
standardom logopedycznym, z tego powodu mozliwos¢
przewidzenia skutecznoéci terapii byta bardzo ograniczo-
na i niezbedna byla stala weryfikacja jej zalozen w trak-
cie prowadzonych dzialan.
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