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Cri du Chat syndrome (CdC) is a rare disease characterized, among others, by de-
creased muscle tone, microcephaly, and high palate; underdevelopment of the mandi-
ble, abnormal structure and laryngeal function (somatic symptoms) and disorders of
psychomotor development and intellectual disability (psychomotor symptoms). These
children have a varied level of functioning and most of them do not use verbal speech.
Describing the problem of preverbal communication behaviors, the following ele-
ments were taken into account: the level of behavior in the primary communication,
sensory, auditory communication, organization of behavior and signaling needs.

The purpose of this article is to describe the pre-verbal behavior of children with Cri
du Chat syndrome. The following questions were formulated: What is the level of pre-
verbal communication (primary, sensory and auditory) of a child with CdC syndrome?
What are the communicative behaviors of the child with the CdC team and at what level
of organization? What is the level of signaling your needs by a child with CdC?

The preverbal communication behavior of children with the Cri du Chat team
presented in the article indicate that they are diverse, ranging from indicating the
gesture of what they need, to vocalizing in order to provoke contact with another
person. The behavior of the daughter / son indicated by the parents may constitute
the basis for the teaching process of preverbal communication.

KEY WORDS: communication, communication disorders, a child with Cri du Chat
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Wprowadzenie

Zdiagnozowanie choroby rzadkiej u nie wiecej niz pieciu na
10 tys. os6b powoduje, ze stan wiedzy zar6wno na temat ich funk-
cjonowania, jak i mozliwosci terapii oraz leczenia jest niewystarcza-
jacy. Ponadto rozwdj dzieci z rzadkim zespolem genetycznym
i niepetnosprawnoécia intelektualng bywa zréznicowany i nieraz
trudno jest nakresli¢ wspélne jego cechy. Coraz czesciej u dzieci
z rzadkimi zespotami genetycznymi diagnozuje sie trudnosci z po-
stlugiwaniu si¢ mowq werbalng, stad istnieje potrzeba pogtebiania
wiedzy na temat zachowan komunikacyjnych na poziomie prewer-
balnym oraz wspomagania ich - bardzo czesto komunikacja alter-
natywna. Wiekszos¢ dzieci z zespotem Cri du Chat (CdC) nie po-
stluguje si¢ mowa werbalng. Nieliczne publikacje poruszajace te
tematyke nie wyczerpuja do korica tego zagadnienial. Brak usyste-
matyzowanej wiedzy naukowej i jednostkowe doniesienia na temat
komunikagcji dzieci z CdC zdecydowaly o rozpoczeciu eksploracji
tego zagadnienia. W podjetych badaniach postawiono nastepujace
pytania: Jaki jest poziom komunikacji prewerbalnej (pierwotnej,
sensorycznej i dZzwiekowej) dziecka z zespotem Cri du Chat? Jakie
sq zachowania komunikacyjne dziecka z zespotem CdC i na jakim
poziomie organizacji? Jaki jest poziom sygnalizowania swoich po-
trzeb przez dziecko z CdC?

Celem niniejszego artykutu jest opisanie zachowan prewerbal-
nych dzieci z zespotem Cri du Chat. OdpowiedZ na postawione
pytania wypelnia luke w teorii pedagogiki specjalnej oraz pozwala
zaplanowacé efektywne dzialania z zakresu wczesnego wspomaga-
nia rozwoju dzieci z zespotem CdC oraz z innymi wrodzonymi
zaburzeniami rozwojowymi.

1Jedna z nich jest artykul Marzeny Buchnat, Anety Wojciechowskiej oraz Mi-
chata Rzepki (ojca dziewczynki z CdC) pod tytulem Wspieranie rozwoju mowy i ko-
munikacji dzieci z zespolem Cri du Chat, ktéry zostal opublikowany w , Forum Logo-
pedycznym”.
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Zachowanie komunikacyjne

Dziecko wraz z wiekiem rozwija i nabywa kompetencje komu-
nikacyjne, co umozliwia mu coraz wieksze angazowanie si¢ w ota-
czajacy Swiat poprzez nawigzywanie kontaktu najpierw z osobami
z najblizszego, potem dalszego otoczenia. Powoduje to zdobywanie
nowych doswiadczen i umiejetnosci. W sytuacji, gdy rodzi sie
dziecko z rzadkim zespolem genetycznym, wadami wrodzonymi,
ktére moga ograniczac ten proces, istotne staje sie spostrzezenie, ze
mowa werbalna nie jest/nie musi by¢ glownym noénikiem przeka-
zywanych przez niego informacji.

W systemie komunikacji, jak podkreéla Mieczystaw Plopa, kaz-
de zachowanie jest jaka$ forma komunikacji, dlatego, ,ze osoby,
ktére wzajemnie na siebie oddziatuja, wszystkim co robig i méwig
(albo nie robig i nie méwia) przekazuja jaka$ informacje, zatem
wplywaja na bieg interakcji”’2. Badacz wskazuje na zachowania ko-
munikacyjne w relacji malzenskiej, jednak mozna je przenies¢ tez na
relacje rodzic - dziecko. Biorac pod uwage sytuacje, w ktérej dziew-
czynka/chlopiec z zaburzeniami w rozwoju pomimo braku mowy
werbalnej nawiazuje kontakt z dorostym w celu komunikowania sie
i podejmuje probe nadania komunikatu w sposdb pozawerbalny,
wykorzystujac do tego dostepne dla siebie srodki, mozna przyjaé,
ze zachowanie komunikacyjne bedzie kazda aktywnoscia dziecka,
ktéra zmierza do nawigzania kontaktu z rodzicami w celu zasygna-
lizowania potrzeb, samopoczucia lub przekazania innej waznej in-
formacji z wykorzystaniem znajomych sobie i dostepnych w reper-
tuarze zachowan dziecka gestéw, znaczen, symboli, przedmiotéw
itp. Postrzeganie kazdego zachowania jak (potencjalnej) formy ko-
munikacji pozwala lepiej rozumie¢ znaczenie niewerbalnych sygna-
tow, ktére pojawiaja sie podczas kontaktu dwoéch osob. Sygnaly te
maja wplyw na komunikacje wlasnie dlatego, ze maja znaczenie
symboliczne®. Zachowanie komunikacyjne jest wynikiem rozwoju

2 M. Plopa, Wiezi w matzeristwie i rodzinie. Metody badan, Oficyna Wydawnicza
,Impuls”, Krakéw 2005, s. 110.
3 Ibidem, s. 110-112.
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i integracji zar6wno sfery poznawczej, spotecznej, jak i motorycznej
dziewczynki/chlopca. Sa one czesto zaburzone u dzieci z niepelno-
sprawnoscia intelektualng lub sprzezong, dlatego nauczenie ich
efektywnego porozumiewania si¢, komunikowania jest dtugotrwate
i ma zmienna dynamike (pojawiaja sie okresy szybkiego opanowa-
nia umiejetnosci lub stagnacja, a nawet nie mozna wykluczy¢ regre-
sOw). Zachowania komunikacyjne maja poziom zaréwno niewer-
balny, jak i werbalny. W latach 70. XX w. badacze zajmujacy sie
dzie¢mi nieméwigcymi, oceniajgc ich mozliwosci w zakresie komu-
nikacji, zaczeli wspomagaé sie w pracy wnioskami z badann nad
rozwojem przedstownej komunikacji niemowlat z ich opiekunami.
Podstawowa konkluzja okazato si¢ twierdzenie, ze aby oceni¢ go-
towos¢ matego dziecka do porozumiewania sie, nalezy zwrocic
przede wszystkim uwage na funkcje pragmatyczna komunikowa-
nia sie dziewczynki/chlopca z opiekunem?. Jak pisze Maria Pisz-
czek, wspomniana komunikacja ,rozwija sie w kontekscie spotecz-
nych relacji i obejmuje przewidywalne powiazania pomiedzy
dorostym i dzieckiem”>. Wskazanie takiego podejécia do zachowan
komunikacyjnych dzieci z zaburzeniami wymaga dokonania ich
oceny w kontekscie spotecznym, ktéry staje sie ttem dla wymiany
komunikatéw pomiedzy dzieckiem a dorostym. Wazne jest tez do-
strzezenie faktu, czy i w jakim stopniu wspomniane zachowania
maja charakter intencjonalny®. Méwiac o intencjonalnosci, nalezy
mie¢ na uwadze zdolnos¢ do odrézniania sposobéw dziatania od
zamiaru. Dziecko, ktére zachowuje sie intencjonalnie, podejmujac
czynnoéci, przede wszystkim ma okreslony cel. W sytuacji, gdy na
drodze do jego osiagniecia pojawia sie jakas przeszkoda, podejmuje
czynnosci posrednie, aby ja zlikwidowaé. Wraz z pojawieniem sie
w rozwoju dziecka réznicowania $rodkéw i celu zaczyna sie ksztal-
towaé¢ komunikacja intencjonalna, ktéra przejawia sie demonstro-
waniem rodzicom swoich potrzeb, zZyczerr z wykorzystaniem réz-

4 M. Piszczek, Diagnoza i wspomaganie rozwoju dziecka. Wybrane zagadnienia, CMPPP,
Warszawa 2007, s. 42-43.

5 Ibidem, s. 42.

6 Ibidem, s. 42-43.
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nych zachowan i réwnoczesnym kierowaniem ich uwagi wtasnie na
ten przedmiot czy potrzebe’. Pozwala to dziecku na nauke sposobu
przywolania dorostego, proszenia go o co$ oraz stawiania wyma-
gand. Aby opisa¢ zachowania komunikacyjne, zdaniem Lidii Grze-
siuk mozna postuzy¢ sie czteroma kategoriami. Pierwsza z nich to
komunikaty zamierzone i niezamierzone, ktore zostaly wyszcze-
gblnione ze wzgledu na relacje, jaka zachodzi miedzy zachowaniem
danej osoby, a jej intencja przekazania okreslonej treSci. Zamierzone
to takie, ktére przekazuja wiadomos$é wynikajaca ze Swiadomej
intencji jej wyjawienia. Niezamierzone nie niosa za soba wiadomo-
§ci w sposéb intencjonalny, ale dostarczaja danych na temat nadaw-
cy. Druga kategoria obejmuje podzial na zachowania werbalne
i niewerbalne, ktdére zostaly wyszczegolnione ze wzgledu na stoso-
wane przez dziecko érodki przekazu®. Do trzeciej zaliczamy , ko-
munikaty bezposrednio/posrednio wyrazajace stany wewnetrzne
nadawcy, okre$lone na podstawie jawnosci tresci skladajacych sie
na przekazywang wiadomos¢”10. Ostatnia kategoria to komunikaty
relacyjne i neutralne, ktére w aspekcie zachowarn komunikacyjnych
sa analizowane pod katem tego, czy zawarte w nich tresci odnosza
sie¢ do emocji jednostki komunikujgcej sie, czy do otoczenia ze-
wnetrznego wobec partnerow!!.

Magdalena Grochowalska, analizujgc wspomniane kategorie,
zasygnalizowala, ze moga mie¢ one znaczenie w sytuacji, gdy chce

7 Ibidem, s. 43-45; Piszczek M., Metody komunikacji alternatywnej i wspomagajgcej
w edukacji dzieci glebiej uposledzonych umystowo i autystycznych. Czesé I, Rewalidacja
2000, nr 2 (8), s. 13-21; Idem, Metody komunikacji alternatywnej i wspomagajgcej w edukacji
dzieci glebiej upodledzonych umystowo i autystycznych. Czes¢ 1I, ,Rewalidacja” 2001,
nr1(9),s.3-21.

8 Idem, Diagnoza i wspomaganie rozwoju dziecka. Wybrane zagadnienia, CMPPP,
Warszawa 2007, s. 43-44.

9 L. Grzesiuk, Studia nad komunikacjq interpersonalng, Pracownia Testéw Psycho-
logicznych Polskiego Towarzystwa Psychologicznego, Warszawa 1994, s. 12-21.

10 Grochowalska M., Gestykulacja i mowa. O niewerbalnym komunikowaniu sig dzie-
ci w wieku przedszkolnym, Wydawnictwo Naukowe Akademii Pedagogicznej, Kra-
kow 2002, s. 11.

L. Grzesiuk, Studia nad komunikacjq interpersonalng, Pracownia Testéw Psycho-
logicznych Polskiego Towarzystwa Psychologicznego, Warszawa 1994, s. 12-21.
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sie pozna¢ niewerbalne formy komunikacji dzieci'2. Na potrzebe
podjetych badan autorka przyjeta kategorie prewerbalnych zacho-
wan komunikacyjnych, jednoczesnie dookreslajac, Ze méwiac o pre-
werbalnych zachowaniach komunikacyjnych dziecka z wieloma za-
burzeniami w rozwoju, wadami wrodzonymi - w tym przypadku
w postaci zespotu Cri du Chat - uwzglednita ich nastepujace elementy:
poziom zachowan w obrebie komunikacji pierwotnej, sensorycznej,
dzwiekowej, organizacji zachowania oraz sygnalizowania potrzeb.

Dziecko z zespotem Cri du Chat -
obraz kliniczny a mozliwosci rozwoju
w perspektywie psychopedagogicznej

W 1963 r. francuski genetyk Jerome Léjeune zauwazyt, Ze niekto-
re dzieci w pierwszych dniach po narodzinach majg wysoki i cichy
placz. Byl to jeden z charakterystycznych symptoméw zaburzenia,
ktéremu nadat nazwe zespét Cri du Chat (Cri du Chat Syndrome, od
franc. cri du chat - krzyk kota). Jest to rzadka choroba genetyczna
diagnozowana u okolo jednego na 15-20 tys. do jednego na 50 tys.
zywych urodzen'3. Zespot Cri du Chat czesto jest tez okreslany jako
zesp6l monosomii 5p, zesp6t delecji 5p, zespot Lejeune’a oraz zesp6t
kociego krzyku'4. Ostatnia nazwa jest coraz rzadziej uzywana, po-
niewaz ma ona wymiar stygmatyzujacy. Najczesciej CdC powstaje
de novo, czasem jako efekt translokacji lub mozaicyzmu odziedziczo-
nego po jednym z rodzicow. Wéréd przyczyn w literaturze przed-
miotu wymienia si¢ aberracje chromosomowq cze$ciowq i rzadziej

12 Tbidem, s. 11.

13 P.C. Mainardi, M.L. Albani, M. Pedrinazzi, ABC - Cri du Chat (Zespot Kociego
Krzyku), materialy informacyjne opublikowane przez A.B.C. Associazione Bambini
Cri du chat (Stowarzyszenie na Rzecz Dzieci z zespolem Kociego Krzyku), 2014, s. 1.

14 Klasyfikacja ICD- 10: Q93.4 - Delecja krétkiego ramienia chromosomu 5.

»Q93.4 is a billable ICD code used to specify a diagnosis of deletion of short
arm of chromosome 5. A ‘billable code’ is detailed enough to be used to specify
a medical diagnosis”, zrédto: https:/ /icd.codes/icd10cm/Q934 [dostep: 9.09.2017].
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Tabela 1. Objawy kliniczne zespotu Cri du Chat

Symptomy somatyczne

Symptomy psychoruchowe

- niska masa urodzeniowa dziecka,

- obnizone napiecie mie$niowe,

- mikrocefalia,

- zmiany w obrebie twarzy: owalna twarz, nis-
ko osadzone uszy, hiperteloryzm, zmarszczka
nakatna,

- wysokie podniebienie; niedorozwdj zuchwy,
rozszczep wargi i podniebienia (rzadko),

- nieprawidlowa budowa i funkcja krtani,

- bruzda poprzeczna dtoni; palcozrost (rzadko),

- skolioza,

- epilepsja,

- wady serca

- zaburzenia rozwoju psychoruchowego,

- zaburzenia koordynacji ruchowej,

- niepelnosprawnos¢ intelektualna réz-
nego stopnia (okolo 70% stopieri znacz-
ny i gleboki, 20% umiarkowany, 10%
lekki)

Charakterystyczne cechy psychiczne

- przyjazne usposobienie,
- nadpobudliwosc,

- tiki nerwowe,

- autoagresja,

- autostymulacja,

- zachowania autystyczne,
- wycofywanie sie

Zré6dto: opracowanie wlasne na podstawie: A. Czapiga, Dziecko z zespolem Cri du Chat, [w:]

Dzieci chore, niepetnosprawne i z utrudnieniami w rozwoju, red. B. Cytowska, B. Winczura,
A. Stawarski, Oficyna Wydawnicza , Impuls”, Krakéw 2013, s. 121-129; P.C. Mainardi, Cri du
Chat syndrome, Orphanet Journal of Rare Diseases, ojrd.biomedcentral.com, z dnia 9.09.2017;
P.C. Mainardi, M.L. Albani, M. Pedrinazzi, ABC - Cri du Chat (Zesp¢t Kociego Krzyku), materialy
informacyjne opublikowane przez A.B.C. Associazione Bambini Cri du chat (Stowarzyszenie
na Rzecz Dzieci z zespotem Kociego Krzyku)

wystepujaca catkowita delecje ramion krétkich chromosomu 5.
Wspomniane uszkodzenia powoduja opéznienie w rozwoju lub nie-
petnosprawnos¢ intelektualng'®. Najczesciej objawy kliniczne CdC sa
dzielone na dwie gléwne grupy. Pierwsza z nich to symptomy soma-

15 A. Czapiga, Dziecko z zespotem Cri du Chat, [w:] Dzieci chore, niepetnosprawne
i z utrudnieniami w rozwoju, red. B. Cytowska, B. Winczura, A. Stawarski, Oficyna
Wydawnicza ,, Impuls”, Krakéw 2013, s. 125.



148 AGNIESZKA KAMYK-WAWRYSZUK

Tabela 2. Rozwdj komunikacji dziecka z zespotem Cri du Chat w $wietle literatury

przedmiotu
Umieietnosé Norma Rozpietosé Wiek dziecka
1€ rozwojowa wieku z CdC
Gaworzenie ok. 7. miesigca 4-48. miesigc | ok. 14. miesigca

Wypowiadanie pierwszych ok. 10. miesigca | 7-72. miesigc | ok. 23. miesigca

stow

Rozumienie poleceri ok. 10. miesigca | 6-120. miesiac | ok. 23. miesiagca
Komuru.k owarie sie inymt | 1 1o, miesigca 1-11. roku ok. 2. roku
znakami

Postugiwanie sie stowami ok. 20. miesiaca 1-12. roku ok. 4. roku

Zrédlo: M. Buchnat, A. Wojciechowska, M. Rzepka, Wapieranie rozwoju mowy i komunikacji
dzieci z zespotem Cri du Chat, ,Forum Logopedyczne” 2014, nr 22, s. 114; D.]. Campbell, Early
Development of Indyviduals with Cri du Chat Syndrome (unpublished doctoral dissertation, Au-
burn University), Auburn 2002

tyczne, druga zas$ psychoruchowe. Mozna takze nakresli¢ charaktery-
styczne cechy psychiczne (zob. tabela nr 2).

Oprécz wspomnianych wczeéniej objawéw mozna takze zau-
wazy¢ zaburzenia mowy, koncentracji uwagi oraz motoryki'¢. Ba-
dania przeprowadzone w 2002 r. w Stanach Zjednoczonych przez
Denis J. Campbell wskazaty specyfike rozwoju komunikacji dziecka
z CdC (tabela nr 3), ktory jest znacznie opézniony w stosunku do
zdrowych réwiesnikow.

Rozpietos¢ liczona w miesigcach miedzy norma rozwojowa
a osiggnieciem wspomnianych umiejetnosci przez dziecko z CdC
sugeruje, jak bardzo zindywidualizowany jest rozw6j dziewczyn-
ki/chtopca z zespotem Cri du chat. Zaréwno symptomy somatyczne,
psychoruchowe, jak i cechy psychiczne ksztaltuja sie indywidual-
nie. Podjecie wczesnego wspomagania dziecka z CdC oraz zaanga-

16 M. Buchnat, Zespdét Cr idu Chat, [w:] Nieznane? Poznane. Zaburzenia rozwojowe
u dzieci z rzadkimi zespolami genetycznymi i wadami wrodzonymi, red. M. Buchnat,
K. Pawelczak, Wydawnictwo Naukowe UAM, Poznar 2013, s. 180.
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zowanie wielu specjalistow daje mozliwos¢ rozpoczecia etapu dia-
gnozy funkcjonalnej i terapii, ktéra uwzgledni okresy sensytywne
w jego rozwoju. Jest to czas pracy obejmujacy stymulacje polisenso-
ryczng, ksztattowanie integracji percepcyjno-motorycznej czy swiado-
mosci wiasnego ciatal”. Alina Czapiga opisata plan pracy rewalidacyj-
nej i terapii psychologicznej dziewczynki/chtopca z CdC, wskazujac
w nim sfery, ktére nalezy stymulowaé. Wéréd nich autorka wymienita
procesy: orientacyjno-poznawcze, intelektualne (operacje umystowe),
emocjonalne, motywacyjne oraz mechanizmy kontroli's.

Tabela 3. Liczba dzieci z zespolem CdC w Polsce

Zrédio Rok LIC.Z b? Uwagi
dzieci

www.genetyczne.pl 2009 | od 50 do 60 | brak

www.gazetakrakowska.pl |2012| ok.50 |brak

www. poradnikzdrowia.pl | 2016 ok.50 | brak

https:/ / parenting.pl 2017 30 brak
Przytoczone dane Stowarzyszenia na Rzecz
Dzieci z Zaburzeniami Genetycznymi
»~GEN” (obecnie zgodnie z danymi za-

www.stefanek-lubin.pl/ 2017 | ok.45 |wartymi na portalu http://bazy.ngo.pl
w stanie likwidacji, zatem nie ma mozli-
wosci potwierdzenia tej informacji wéréd
cztonkéw zarzadu stowarzyszenia)

Zrédlo: opracowanie wlasne na podstawie https://www.genetyczne.pl/choroby-genetycz
ne/zespol-cri-du-chat-objawy-diagnostyka-leczenie/ [dostep: 1.08.2017]; Zuzia Trojan walczy
z ,kocim krzykiem”. Mozemy jej pomoc, http:/ /www.gazetakrakowska.pl/artykul/585287,zu
zia-trojan-walczy-z-kocim-krzykiem-mozemy-jej-pomoc,id,t.html [dostep: 29.0.5.2012]; http:/ /www.
poradnikzdrowie.pl/zdrowie/choroby-genetyczne/ zespol-kociego-krzyku-przyczyny-objawy-
leczenie_42069.html, [dostep: 10.10.2017]; E. Rycerz, Zespot kociego krzyku - objawy, leczenie,
https:/ / parenting.pl/zespol-kociego-krzyku-objawy-leczenie, z dnia 8.05.2017; http://www.
stefanek-lubin.pl/o_chorobie.html, [dostep: 10.10.2017]

7 A. Czapiga, Dziecko z zespotem Cri du Chat, [w:] Dzieci chore, niepetnosprawne
i z utrudnieniami w rozwoju, red. B. Cytowska, B. Winczura, A. Stawarski, Oficyna
Wydawnicza , Impuls”, Krakéw 2013, s. 128.

18 Ibidem, s. 127-128.
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Metody badan wiasnych

Badania zostaly przeprowadzone z wykorzystaniem metody
sondazu diagnostycznego oraz narzedzi:

- autorskiego kwestionariusza dotyczacego oceny funkcjono-

wania dziecka z CdC,

- autorskiego kwestionariusza dotyczacego zachowarn komuni-
kacyjnych dziecka z CdC,

- kwestionariusza do badania umiejetnosci komunikacyjnych
u dzieci glebiej uposledzonych umystowo (z niepelnospraw-
noscig intelektualna w stopniu znacznym i glebokim) w opra-
cowaniu Elzbiety M. Minczakiewicz,

- Indywidulanego arkusza kompetencji komunikacyjnych - ob-
szar komunikacji prewerbalnej, autorstwa Aleksandry Nowak,
Katarzyny Kobylackiej-Sikory.

Gléwny problem badawczy brzmiatl: jakie sa prewerbalne za-
chowania komunikacyjne dziecka z zespolem Cri du Chat w ocenie
rodzicéw?

Sformulowano takze pytania szczegétowe:

- Jaki jest poziom komunikacji prewerbalnej (pierwotnej, senso-

rycznej i dZwiekowej) dziecka z zespolem Cri du Chat?

- Jakie sa zachowania komunikacyjne dziecka z zespotem CdC
i na jakim poziomie organizacji?

- Jaki jest poziom sygnalizowania potrzeb przez dziecko z CdC?

Badania byty prowadzone od sierpnia do grudnia 2017 r. Skia-
daly sie z trzech etapow. Pierwszy (wstepny) polegal na gromadze-
niu i analizie literatury dotyczacej rozwoju, funkcjonowania os6b
z CdC oraz poszukiwaniu stowarzyszen/fundacji, ktére maja pod
opieka dzieci z tg choroba. W Polsce nie ma organizacji zrzeszaja-
cych tylko i wytacznie rodzicow tych dzieci. Jedyna prezna forma
wsparcia jest zalozona na portalu spoteczno$ciowym Facebook gru-
pa Cri du Chat Polska. Ma ona charakter zamkniety. Cztonkami sa
rodzice pochodzenia polskiego, jednak nie wszyscy mieszkajacy na
terenie kraju. Rézne Zrédla podaja inng liczbe oséb z CdC zyjacych
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w Polsce: waha sie ona od 30 do 60 (tabela nr 3), w tym dzieci oraz
nastolatkow. Stad ograniczona liczba rodzicéw, ktérzy wzieli udziat
w badaniach. Drugi etap polegal na doborze 0s6b do badan. Kryte-
riami doboru bylo posiadanie dziecka z CdC, zamieszkanie na tere-
nie Polski. Kwestionariusz mégt wypetnic¢ tylko jeden z rodzicow.
Kwestionariusz byt dostepny na forum przez cztery miesiace,
a informacja o prowadzonych badaniach zostala zamieszczona na
forum dla rodzicéw dzieci z CdC oraz w grupie na portalu. Trzeci
etap badania to analiza zebranego materiatu.

W badaniu wzielo udzial 20 rodzicéw (19 matek i jeden ojciec -
zawsze tylko jeden rodzic danego dziecka, wyboru dokonywali
sami respondenci) w wieku 27-45 lat. Prawie potowa badanych mia-
ta wyksztalcenie $rednie (9). Druga liczng grupe stanowily osoby
z wyksztalceniem wyzszym (8), nastepnie z zawodowym (2) i pod-
stawowym (1). Najwiecej rodzicow (7) mieszkalo w miescie od
50 tys. do 100 tys. mieszkaricow. Pozostali w miescie do 50 tys.
mieszkanicow (5), na wsi (4), w miescie powyzej 200 tys. mieszkan-
cow (4). Najczesciej diagnoze zespot Cri du Chat miato pierwsze (5),
drugie (4) lub trzecie (5) dziecko. Przedzial wiekowy dzieci to od
2. do 13. roku zycia. Srednia wieku wynosi 10 lat.

Rodzice bioracy udzial w badaniu wypelniali kwestionariusze
dotyczace oceny prewerbalnych zachowan komunikacyjnych swo-
ich dzieci, ktore stanowily grupe:

- pod wzgledem pici: 13 dziewczynek i 7 chlopcow;

- obecnie uczeszczajacych do: szkoly specjalnej (6), przedszkola
terapeutycznego (3), osrodka rehabilitacyjno-edukacyjno-wycho-
wawczego (2), specjalnego (1), integracyjnego (1), gimnazjum
specjalnego (1), szkoty publicznej (1), majacych nauczanie in-
dywidulane (1), przebywajacych w domu i nie uczeszczaja-
cych do zadnej placowki oswiatowej (3) oraz objetych wcze-
snym wspomaganiem rozwoju (1);

- z nastepujacymi objawami klinicznymi CdC: najwiecej dzieci
mialo obnizone napigcie miesniowe (19), niska mase urodze-
niowa (12), wysokie podniebienie i zaburzenia koordynagcji ru-
chowej (10). Pozostate objawy kliniczne przedstawia wykres 1.;
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Wykres 1. Objawy kliniczne zaobserwowane u badanych dzieci z zespotem CdC

obnizone napiecie miesniowe
zmarszczke nakatna

niska masa urodzeniowa
zaburzenia koordynacji ruchowej
wysokie podniebienie
bruzde poprzeczng dtoni
skolioza

nieprawidtowy zgryz
zaburzenia wzroku
zaburzenia stuchu
wada serca

niedorozwdj zuchwy
mikrocefalia
ptaskostopie

palcozrost

epilepsja
rozszczep krtani

dysmorfia twarzy

o
N
IN
<))
oo
=
o
=
N
=
IS
=
o
=
)
N
o

Zrédlo: badania wlasne

- posiadajaca nastepujace cechy psychiczne: zaburzenia uwagi
(16), nadpobudliwoé¢ (13), przyjazne usposobienie (12), za-
chowania agresywne (11), nasilong autostymulacje (9), tiki
nerwowe (6), zachowania autystyczne (4);

- ze zdiagnozowang niepelnosprawnos¢ intelektualng w stopniu:
lekkim (1), umiarkowanym lub znacznym (18), gtebokim (1);

- w ktorej, w zyciu codziennym komunikacje alternatywna sto-
sowala mniej niz potowa dzieci (8). Rodzice wskazywali me-
tody: Makaton, PCS oraz gest, dzwieki lub metoda wlasna;

- posiadajaca orzeczenia i opinie: wczesnego wspomagania
rozwoju (16), o potrzebie ksztalcenia specjalnego (15), naucza-
nia indywidualnego (2);
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- uczeszczajaca na zajecia: terapii logopedycznej (15), rewalida-
cyjne (12), wczesnego wspomagania rozwoju oraz integracji
sensorycznej (11), terapii behawioralnej (3).

Prewerbalne zachowania komunikacyjne dziecka
z zespotem Cri du Chat — wyniki badan

W obszarze komunikacji pierwotnej potowa (10) dzieci z CdC obje-
tych badaniem zawsze wyraza swoje odczucia w okreslony sposob
i reaguje specyficznie na pojedyncze bodZce ze najblizszego otoczenia.

Najwiecej badanych dzieci niekiedy (9) lub czasem (6) reaguje
ruchem ciala na sygnaly z otoczenia w sposéb niespecyficzny, np.
poprzez reakcje napieciowa catego cialta. W przypadku reakcji
w spos6b specyficzny na pojedyncze wybrane bodZce z otoczenia,
takie jak odwracanie glowy w kierunku glosu matki, rozluznianie
sie przy jej dotyku zawsze reaguje potowa dzieci (10), pozostate (9)
natomiast czesto. Swiadomos¢ wlasnego ciata ma tylko oémioro

dzieci (8) (tabela nr 4).

Tabela 4. Komunikacja pierwotna badanych dzieci z zespotem CdC

Czestotliwos¢ wystepowania

Komunikacja pierwotna (liczba odpowiedzi)
nigdy |z pomoca | niekiedy | czesto | zawsze

Niespecyficzny sposéb wyrazania od- 4 0 9 5 ’
czué plynacych z wlasnego ciala
Okreslony sposob wyrazania odczué 1 0 3 6 10
plynacych z wlasnego ciata
Reagowanie ruchem ciata na sygnaty ’ 0 9 6 3
z otoczenia w sposob niespecyficzny
Reagowanie w sposob specyficzny na 1 0 0 9 10
pojedyncze wybrane bodZce z otoczenia
Swiadomos¢ wlasnego ciata 1 1 5 5 8

Zrédto: badania wlasne
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W obszarze komunikacji prewerbalnej na poziomie sensorycz-
nym prawie polowa objetych badaniem dzieci czesto (9) lub zawsze
(8) reaguje ruchowo na sygnat z otoczenia. Te reakcje to np. wypro-
stowanie ramion jako odpowiedZ na ustyszany hatas czy usmiech
na widok matki (tabela nr 5).

Tabela 5. Komunikacja sensoryczna badanych dzieci z zespotem CdC

Czestotliwosé wystepowania
Komunikacja sensoryczna (liczba odpowiedzi)

nigdy |z pomoca | niekiedy | czesto | zawsze

Reagowanie ruchowo w spos6b zréznico-

. - 1 0 2 9 8
wany zaleznie od sygnatu z otoczenia

Reagowanie na glos - aktywne poszuki-
wanie Zrodla glosu, nawigzanie i utrzy-| 0 0 1 4 15
manie przez chwile kontaktu wzrokowego

Zrédto: badania wlasne

Wiekszos¢ badanych dzieci (15) reaguje na wybrane bodzce
z otoczenia, takie jak glos rodzica, zawsze aktywnie poszukujac
zrodla ustyszanego dzwieku. Po zlokalizowaniu kierunku, z ktére-
go bylo stycha¢ glos matki lub ojca, dzieci nawigzywaly na krétko
kontakt wzrokowy z dorostym. Opiekunowie uwazajg, ze wiek-
szos¢ ich dzieci (13) zawsze reaguje na swoje imie oraz czesto inicju-
je kontakt z druga osoba, wykorzystujac do tego gest lub dotyk.
Natomiast potowa (10) zawsze sygnalizuje w sposéb okreslony po-
trzeby zwigzane z codziennymi rytualami. Mniejsza liczba dzieci
zawsze (8) lub czesto (7) reaguje na proste komunikaty stowne
z otoczenia. Sygnalizowanie potrzeb okre§lonym gestem czy ru-
chem wykazuje niekiedy (7) lub czesto (5) tylko kilkoro dzieci. Po-
zostale sytuacje komunikacyjne na poziomie organizacji zachowania
dzieci pojawialy sie¢ w pojedynczych przypadkach - wyniki za-
mieszczono w tabeli 6.

Analizujac kontakt badanych dzieci z otoczeniem na poziomie
konkretno-obrazowym z wykorzystaniem elementéw mowy dzwie-
kowej, mozna zaobserwowa¢, ze zdecydowana wiekszoé¢ z nich (17)
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czesto uzywa gestow w kontekscie sytuacyjnym, jak i wokalizuje (14)
w celu sprowokowania kontaktu z druga osoba. Natomiast ponad
polowa (11) zawsze wyraza mimika swoje stany emocjonalne. Mo6-
wigc o wokalizacji dziewczynki/chlopca z zespotem CdC bierzemy
pod uwage podjete proby nasladowania glosem fonemoéw, sylab,
na ktoérych artykulacje pozwala jej/jego gotowos¢ narzadéw artyku-
lacyjnych.

Tabela 6. Kontakt z otoczeniem na poziomie organizacji wlasnego zachowania
badanych dzieci z zespotem CdC

L o L Czestotliwosé wystepowania
Komunikacja na poziomie organizacji

X (liczba odpowiedzi)
zachowania - —
nigdy |z pomoca | niekiedy | czesto | zawsze

Reagowanie na dZwiek swojego imienia 0 0 0 7 13
Reagowanie na proste komunikaty stowne 1 1 3 7 3
z otoczenia
Sygnalizowanie w sposob okreslony potrzeb

i . . . 2 2 3 3 10
zwigzanych z codziennymi rytuatami
Inicjowanie kontaktu z drugg osoba za po- 0 1 1 13 5
mocg gestu, dotyku
Sygnalizowanie potrzeb okreslonym gestem,

6 1 7 5 1

ruchem

Zrédlo: badania wlasne

Druga liczna grupa zachowan, jakie przejawiaty badane dzieci
na poziomie okreslonym jako ,czeste”, to pokazywanie gestem, ze
rozumiejg wyrazy (10); sygnalizowanie wlasnych potrzeb okreslo-
nym dzwiekiem (9); rozumienie znaczenia niektérych wyrazow
i wchodzenie w dialog za pomoca dzwieku i/lub gestu (9), wyraza-
nie mimika swoich stanéw (45%); uczestniczenie w dialogu stowno-
obrazkowym oraz chwilowe reagowanie na zakaz przerwaniem
wykonywanej czynnosci (8). Pozostale sytuacje komunikacyjne na
poziomie kontaktu z otoczeniem zdarzaly sie dzieciom rzadziej -
wyniki zamieszczono w tabeli nr 7.
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Tabela 7. Kontakt badanych dzieci z zespolem CdC z otoczeniem na poziomie
konkretno-obrazowym z wykorzystaniem elementéw mowy dzwiekowej

Kontakt z otoczeniem na poziomie konkretno- Czestotliwos¢ wystepowania
-obrazowym z uzyciem elementéw mowy (liczba odpowiedzi)
dzwiekowej nigdy|z pomocg|niekiedy |czesto|zawsze

Nasladowanie wokalizy drugiej osoby 0 2 7 7 4
Wokalizowanie w celu sprowokowania kontak- 1 1 3 14 1
tu z druga osoba
Sygnalizowanie potrzeb okreslonym dzwigkiem | 3 2 2 9 4
Rozumienie znaczenia niektérych wyrazéw 0 0 3 9 8
Stuchowe $ledzenie tresci mowy otoczenia 0 1 6 7 6
Uczestniczenie w dialogu stowno-obrazkowym 2 2 6 8 2
Pokazywanie gestem, Ze rozumie si¢ wyrazy 4 1 3 10 2
Podejmowanie préb nasladowania gltosem fone-

. 2 2 4 7 5
mow, sylab
Wyrazanie mimika swoich stanow 0 11
Rozumienie prostych polecer
Uzywanie gestow w kontekscie sytuacyjnym 0 1 17
Wchodzenie w dialog za pomoca dzwieku i/lub 1 ) 6 9 ’
gestu
Weskazywanie reka w kierunku pozadanego przed- ” 1 2 6 9
miotu
ChwﬂoYv_e reagowanie na zakaz przerwaniem 1 0 10 3 1
czynnosci

Zrédlo: badania wlasne.

Tabela 8. Komunikowanie potrzeb przez badane dzieci z zespotem CdC

Komunikowanie swoich potrzeb i zainteresowan

Czestotliwosé
wystepowania
(liczba odpowiedzi)

Dawanie do zrozumienia, czego dziecko potrzebuje,

w spos6b czytelny dla otoczenia >
Czasami reagowanie w sposob czytelny dla otoczenia 12
Sporadycznie przejawianie préb czytelnych reakgji 3

Zrédto: badania wlasne.
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Ponad potowa dzieci z CdC objetych badaniem (12) przekazuje
reakcje, ktére sa czytelne dla oséb z ich otoczenia. Zdecydowanie
mniejsza grupe (5) stanowily zachowania, ktére dawaty opiekunom
do zrozumienia czego dziewczynka/chtopiec w danej sytuagji czy
chwili potrzebuje. Pozostate dzieci sporadycznie przejawiaty préby
nawiazania kontaktu (3) (por. tabela nr 8).

Najwiecej badanych dzieci (11) potrafi gestem i mimika twarzy
zademonstrowac swoje potrzeby lub samopoczucie. Mniej niz po-
towa (6) wola matke, gdy ma poczucie bycia w trudniej sytuacji,
wymagajacej wsparcia doroslej osoby oraz wydaje sygnat w kierun-
ku matki (3) Swiadczacy o odczuwaniu niepokoju (tabela nr 9).

Tabela 9. Nawigzanie kontaktu przez badane dzieci z zespotem CdC z rodzicem

Czestotliwosé
wystepowania
(liczba odpowiedzi)

Komunikowanie swoich potrzeb poprzez nawigzanie
kontaktu z matka

Gestem i wzrokiem (mimika twarzy) manifestuje potrzeby

lub sw¢j stan psychiczny H

Wota matke, gdy znajduje sie w trudnej sytuacji

Wydaje sygnat niepokoju kierujac go do matki

Zrédto: badania wlasne

Zdecydowana wiekszos¢ objetych badaniem dzieci (16) z zespo-
tem CdC poszukuje kontaktu z matka, a gdy ja odnajdzie, cieszy sie
na jej widok (tabela nr 10).

Tabela 10. Reakcja na matke badanych dzieci z zespotem CdC

Czestotliwosc
Reakcja na matke wystepowania
(liczba odpowiedzi)
Znajdujac matke, cieszy sie w sposéb czytelny 16
Szuka matki, ktéra sie schowata 3
Nie wykazuje reakcji np. szukania matki

Zrédlo: badania wlasne
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Zdaniem rodzicow wszystkie dzieci w aspekcie:

- reakcji stuchowych: usmiechajg sie w odpowiedzi na méwie-
nie do nich, dotykanie czy glaskanie; rozpoznaja glos ojca
i manifestuja to;

- interakgji: wydaja intencjonalne dzwieki; ozywiaja sie w kon-
taktach z bliskimi; zmieniajg ekspresje twarzy w zaleznosci od
okolicznosci; badaja nieznane sobie otoczenie, obserwujac obce
osoby;

- komunikowania swoich potrzeb i zainteresowan: wyrazaja
z10s¢, gdy nie sa zadowolone; zblizaja sie¢ do oséb bliskich lub
znajomych i wyciagaja rece, aby je wziety na rece lub przytulili
(zainteresowali sie nim).

Wiekszos¢ dzieci (16-19) z CdC w opinii opiekunéw w aspekcie:

- interakgji stuchowych: nieruchomieje na glos matki; w skupie-
niu stucha hataséw w pokoju; ozywia sie na gtos rodzenstwa;
czynnie reaguje na zblizenie sie¢ méwigcej do niego osoby ob-
cej; szuka i dotyka ust matki, gdy wydaje dzwiek; nasladuje
i wydaje dZwieki intencjonalne skierowane do najblizszych;
rozréznia obce, nieznane glosy dajac do zrozumienia domow-
nikom, Ze czego$ potrzebuje;

- interakgji: dotyka ciata matki; rozréznia obce, nieznane glosy;
$mieje sie, gdy sie do niego méwi; w kontakcie z bliskimi wy-
daje dzwieki mowy ludzkiej (najczesciej pojedyncze); aktyw-
nie szuka i bada twarze domownikéw; wyciaga rece, aby do
niego podejs¢ lub przytuli¢; w sytuacji leku przed nieznanym
tuli sie w ramionach matki lub swych bliskich; macha reka na
pozegnanie os6b bliskich;

- komunikowania swoich potrzeb i zainteresowan: szuka ojca
na polecenie matki i rodzenstwa; gdy sie je prosi, glaszcze,
obejmuje i caluje rodzicéw; przynosi zadany przedmiot (za-
bawke); poszukuje kogo$ z domownikéw do udzielenia mu
pomocy (np. podanie picia, posadzenie na nocniku, zapiecie
ubrania, zawigzanie sznurowadet itp.) lub bawienia si¢; wyra-
za zainteresowanie przedmiotem badajac go rekoma i ustami
(dotyka i postukuje, rzuca, podnosi itp.).
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Dyskusja i podsumowanie

Kim Cornish i John Pigram zbadali 27 dzieci z CdC na terenie
Stanéw Zjednoczonych. Analizujac poziom komunikacji, wykazali,
ze wiekszos¢ z nich nabyla umiejetnosé¢ komunikacji bez wykorzy-
stania sfery werbalnej. Brak mowy - zdaniem badaczy - nie utrud-
nial komunikacji, poniewaz dzieci byly w stanie zasygnalizowac
swoje potrzeby w sposob niewerbalny?. Kilka lat péZniej badania
przeprowadzone przez Angele Rodriguez-Caballero, Daniela Tor-
res-Lagares i innych réwniez pokazaly, ze dzieci sa w stanie wyra-
zi¢ swoje potrzeby poprzez nawigzanie odpowiedniej relacji z doro-
stymi, pomimo braku u niektérych z nich mozliwosci rozwiniecia
mowy werbalnej?0. Badacze uwazajg, Ze réznice w poziomie komu-
nikacji os6b z CdC mozna przypisa¢ zarowno cechom fenotypo-
wym, jak i thumaczy¢ dziataniem czynnikéw $rodowiska zewnetrz-
nego?l. Wspomniani badacze nie wskazali jednak, jakie to sa
zachowania. Ten wniosek potwierdzaja takze badania autorki za-
prezentowane w niniejszym artykule. Brak mowy werbalnej u dzie-
ci z CdC nie odbiera im mozliwosci porozumiewania si¢ z najbliz-
szymi osobami. Przedstawione w artykule prewerbalne zachowania
komunikacyjne dzieci z zespolem Cri du Chat wskazuja, ze sa one
zréznicowane, poczawszy od wskazywania gestem tego, co potrze-
buja w danym momencie, do wokalizowania w celu sprowokowa-
nia kontaktu z drugg osobg. Wskazane przez rodzicéw zachowania
corki/syna moga stanowi¢ podstawe do procesu nauczania komu-
nikacji prewerbalnej. Wspomniany proces - zdaniem Marzeny

19 K.M. Cornish, ]J. Pigram, Developmental and behavioural characteristics of cri du
chat syndrome, ,, Archives of Disease in Childhood” 1996, nr 75, s. 449-450.

20 Badania dotyczace mowy werbalnej dzieci z CdC przeprowadzit w 2007 r.
K.M. Kristoffersen, wyniki przedstawit w artykule , Speech and language development
in cri du chat syndrome: A critical review”, ,Clinical Linguistics & Phonetics” June
2008, vol. 22(6), s. 443-457.

21 A, Rodriguez-Caballero, D. Torres-Lagares, A. Rodriguez-Pérez, M. Serrera
Figallo, J.-M. Hernandez-Guisado, G. Machuca-Portillo, Cri du chat syndrome:
A critical review, ,Med Oral Patol Oral Cir Bucal” 2010 May, nr 15 (3), s. 477.
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Buchnat, Anety Wojciechowskiej i Michata Rzepki - powinien obej-
mowac:
- wzbudzenie u dziecka motywacji do podejmowania kontaktu
z doroslg osobg,
- nadawanie intencji komunikacyjnej zaréwno dzwiekom, jak
i ruchom dziecka,
- organizowanie wspdlnego pola uwagi,
- nauke funkcjonalnego korzystania z przedmiotéw,
- podejmowanie prostych zabaw ruchowych z rodzicem, jak i za-
baw naprzemiennych,
- wprowadzanie w proces terapii/nauki przedmiotéw, ktére
dziecko zna z réwnoczesnym wskazaniem jego zastosowania?2.
Zatem znaczenia nabieraja zauwazone przez rodzicow prewer-
balne zachowania komunikacyjne cérki lub syna. Z przeprowadzo-
nej analizy zebranego materialu empirycznego wynika, ze dzieci
z CdC w wieku 2-13 lat (D=6) przejawiaja zachowania na poziomie:
- komunikacji pierwotnej:
o wyrazanie w okreslony sposéb odczu¢ ptynacych z wtasne-
go ciala (czestotliwosc¢: zawsze, ogoétem 10),
o reagowanie w specyficzny sposéb na pojedyncze wybrane
bodzZce z otoczenia (czestotliwosé: zawsze, ogotem 10);
- Sensorycznej:
o reagowanie na glos, aktywne poszukiwanie Zrédla dzwieku,
nawigzanie chwilowego kontaktu wzrokowego (czestotli-
wos¢: zawsze, ogélem 15);
- dzwiekowe;:
o wokalizowanie w celu nawigzania kontaktu (czestotliwos¢:
czesto, ogéltem 15),
o pokazywanie gestem, ze rozumie wyrazy (czestotliwos¢:
czesto, ogétem 10),
o uzywanie gestow w kontekscie sytuacyjnym (czestotliwosc¢:
czesto, ogétem 17),

2 M. Buchnat, op. cit, s. 117.
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o wyrazanie mimika swoich stanéw (czestotliwos¢: zawsze,
ogolem 11);

- organizagcji:

o reagowanie na wiasne imie (czestotliwos¢: zawsze, ogotem 13),
o sygnalizowanie w okre$lony sposob potrzeb zwigzanych
z codziennymi rytualami (czestotliwos¢: zawsze, ogotem 13),

o inicjowanie kontaktu z drugq osoba za pomoca gestu (czesto-
tliwos¢: czesto, ogotem 11);

- sygnalizowania wlasnych potrzeb:

o reakcje dziecka sa czytelne (czestotliwos¢: czasami, ogoétem 12),

o gestem i wzrokiem manifestowanie potrzeb i samopoczucia
(czestotliwosc¢: zawsze, ogdtem 11),

o odnalezienie matki i rado$¢ na jej widok (czestotliwosc¢: zaw-
sze, ogbolem 16).

Poziom umiejetnosci jest zréznicowany, tak jak grupa badanych
(warto przypomnie¢, ze 11 dzieci objetych badaniem bylo niepeino-
sprawnych intelektualnie).

Odpowiedzi rodzicow dotyczace zachowan komunikacyjnych
ich dzieci $wiadcza o wysokiej swiadomosci, ze kazda czynnos¢ -
gest, dZwiek - jest komunikatem, ktéry nalezy wzmacniac i szukac
mozliwosci jego rozbudowy. Jednoczesnie rodzice maja $wiado-
mosé¢, w jakim stopniu jest ograniczony przekaz informacji i ich
odbiér przez cérke lub syna wynikajacy ze specyfiki objawoéw za-
réwno somatycznych, jak i psychicznych zespotu Cri du Chat.
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