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SINDROMOM

SAZETAK

Rad se temelji na studiji slucaja djevojcice s rijetkim genetskim
poremecajem, Williams-Beurenovim sindromom. Jezicni je razvoj sudionice
pracen dvije godine (od devete do jedanaeste) na vecem broju jezicnih varijabli,
ali je cilj ovoga rada prikazati samo njezin receptivni rjecnik te utvrditi
poboljsava i se rjecnik s porastom kronoloske dobi. INDIFF metodom,
statistickim postupkom namijenjenim upravo za pracenje individualnoga razvoja,
pokazano je statisticki znacajno napredovanje u leksickome razvoju. Medutim,
usporedujuci postignuca sudionice u svim Cetirima vremenskim tockama
ispitivanja s ocekivanim rezultatima za njezinu kronoloSku dob, zakljucuje se da
njezin leksicki razvoj uvijek zaostaje za razvojem njenih kronoloskih vrsnjaka.

Kljucne rijeci:  Williamsov sindrom, jezicni razvoj, kognitivni razvoj, receptivni
rjecnik
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UvoD

Williamsov (ili Williams-Beurenov) sindrom (u nastavku WS) rijedak
je neurorazvojni poremecaj s incidencijom kod novorodencadi od 1 : 20 000
(Paterson, 2000) do 1 : 25 000 (Bellugi i sur., 1994). Poremecaj se javlja
podjednako u oba spola, u svim etni¢kim skupinama, pa je razumljiva njegova
zabiljezenost u cijelom svijetu (Mervis i sur., 2004). Uzme li se u obzir broj
novorodene djece u Hrvatskoj i ucestalost Williamsova sindroma, moze se
pretpostaviti da se godisnje u Hrvatskoj rodi jedno do dvoje djece s ovim
genetskim sindromom. Williamsov sindrom prvi je puta opisao kardiolog J. C.
R. Williams 1961. godine. On je sa svojim suradnicima identificirao Cetiri
djeteta s mentalnom retardacijom (u prosjeku oko 60), supravalvularnom
stenozom aorte 1 specifinim crtama lica (Bellugi i sur., 1994). Beuren i sur.
(1962) listi simptoma dodali su fizicke karakteristike, kao na primjer male i
nepravilno poloZene zube i pulmonalnu valvularnu stenozu. Black i Bonham-
-Carter (1963), a neSto kasnije Martin i sur. (1984), povezuju fizicke
simptome s hiperkalcinemijom, odnosno poremec¢ajem metabolizma. Danas se
zna da su u osoba s WS-om prisutne abnormalnosti kardiovaskularnog
sustava, osobito stenoza velikih krvnih zila (Petkovi¢, 2004), bubrega,
muskuloskeletnog sustava, endokrinog sustava i drugih organa. U neke djece s
WS-om prisutna su i obiljezja iz autisticnog spektralnoga poremecaja
(Gillberg i Rasmussen, 1994).

Uzrok sindroma je mikrodelecija na dugom kraku sedmog
kromosoma, tocnije regija 7q11.23 (Scerif i sur., 2004). Pri tome dolazi do
gubitka genetskog materijala, odnosno do gubitka 25 do 30 gena koji su bitni
za oznaCavanje WS-a (Bayés i sur.,, 2003). Presudan je gubitak gena
odgovornog za stvaranje proteina elastina (ELN) koji je sastavni dio arterijske
stjenke. Elastin odreduje ¢vrstocu i elasti¢nost krvnih Zila, a nuZan je i za
normalnu elasti¢nost koze. Cak 75% djece s WS-om ima stenozu arterija koja
ometa pravilnu opskrbu srca krvlju.

Pouzdano se zna da nedostatak genetskoga materijala na sedmom
kromosomu dovodi do poteskoca u razvoju jezika, odnosno do kasnjenja u
jezi¢nome razvoju te do iznimnih poteskoca u jezi¢noj proizvodnji (Torniero i
sur., 2007).

Jezi¢ni razvoj osoba s Williamsovim sindromom

Poticaj za lingvistickim opisivanjem jezi¢noga razvoja djece s WS-om
proizasao je iz postavke Noama Chomskoga o modularnosti jezika. Naime
kada se verbalne sposobnosti usporeduju s neverbalnim, tada te dvije
sposobnosti kod djece urednoga razvoja predstavljaju dva usporedna razvojna
procesa. Medutim kod djece s WS-om te su dvije sposobnosti u nerazmjeru,
pri ¢emu je verbalna sposobnost razvijenija od neverbalne. Drugim rije¢ima,
relativno dobre jezicne sposobnosti djece s WS-om u znacajnom su raskoraku
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s njihovim nizim intelektualnim sposobnostima (Mervis i sur., 2004; Volterra
i sur., 2004; Levy i sur., 2003; Levy i Hermon, 2003; Bellugi i sur., 2000;
Bellugi i Wang, 1996) pa su razumljive veCe poteSkoce u obradivanju
neverbalnih od verbalnih informacija kod djece s WS-om. Jedna druga vrsta
poremecaja, posebne jezi¢ne teSkoée (PJT), predstavlja proces suprotan WS-u:
slabija verbalna sposobnost usprkos urednim neverbalnim sposobnostima.
Tako zaklju¢ak o modularnosti jezika proizlazi iz dvostruke disocijacije. Osim
Sto je klinicka slika WS-a potkrijepila Chomskyjevu postavku o postajanju
specifiénoga modula za jezik, istovremeno je dobila i prihvatljivo objasnjenje
u njegovu stajaliStu o autonomnosti jezi¢noga sustava u odnosu na druge
kognitivne sposobnosti.

Iako su postignuéa znacajno bolja u jezicnim nego u nejezicnim
zadacima, ipak je atipican jezi¢ni razvoj glavno odredenje jezi¢ne sposobnosti
djece s WS-om. Vecina dosadaénjih istrazivanja govori 0 zaostajanju i u
proizvodnji i u razumij evanJu iako neka 1stra21van]a upucu]u na neobican, ali
zammljlv podatak o veé¢im poteSkoc¢ama u razumljevanju nego u pr01zvodnJ1
(Mervis i sur., 2004). Razlozi zaostajanja i atipi¢nosti jezi¢noga razvoja jos
uvijek nisu razjaénj eni, a do sada provedena istrazivanja nisu uspjela objasniti
jezi¢nu obradu u ovoj klinickoj skupini. D]eca s WS-om progovaraju SVO]u
prvu rije¢ kasnije nego djeca urednoga jezinoga razvoja, pri Cemu
pokazivanje na objekte ne prethodi izgovaranju prvih rijeci. lako se izrazavaju
sintaktic¢ki pravilnim i punim re¢enicama, veliki dio njih razumije jednostavne
upute, dok tek mali dio ove populacije razumije sloZene upute bez dodatnih
objasnjenja (Holwin i Udwin, 2006). Uglavnom usvoje osnove pismenosti, a
manje od polovice u moguénosti je zadovoljiti slozenije pismene zahtjeve
poput pisanja niza recenica ili konstrukcije jednostavnog pisma. U odnosu na
djecu s WS-om, odrasle osobe s WS-om pokazuju zavidno jezi¢no znanje.
Jezik je u odraslih osoba s WS-om leksic¢ki bogat, a fonologija je relativno
dobra. Posebice su izrazene izuzetno dobre pragmaticke vjestine. Odrasle
osobe s WS-om lako stupaju u komunikaciju ¢ak i s nepoznatim osobama,
dosta su pricljive, vole pricati price, iako vrlo ¢esto ne mogu odgovoriti na
postavljeno pitanje vezano uz sadrzaj ispricanoga.

Izrazito dobre komunikacijske vjeStine koje se odrazavaju u
spontanome govoru osoba s WS-om daju lazni dojam o dobro razvijenorne i
strukturiranome jeziku. Naime ciljana 1sp1t1vanja kao Sto je ve¢ navedeno,
pokazu]u da osobe s WS-om ne uspijevaju primjerice usvojiti slozemje
jezic¢ne vjestine, diskutirati na zadanu temu ili objasniti dogadaje oko sebe. Ne
mogu raspravljati ni o jeziku jer im je razina metajezi¢noga znanja nedovoljno
razvijena. Sve ovo s jedne strane opravdava definiranje Jezﬂ(a kod osoba s
WS-om kao relativno dobroga, a s druge strane upucuje na neraskidivu
ovisnost jezika o kognitivhome razvoju.
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Rjecnik djece s Williamsovim sindromom

Djeca s WS-om inicijalno kasne u leksickome razvoju (B6hning i sur.,
2004), a posljedi¢no tome, kasne i u morfosintaktickome razvoju (Zukowski,
2005). Tek oko dvadesetog mjeseca progovore svoju prvu rije¢ (Siegmiiller i
Bartke, 2004), a kombiniranje rije¢i zapocinje tek oko trece godine. Tako nije
neobi¢no da dijete sa Sest godina ima rjecnik trogodiSnjaka. Mervis i sur.
(2004) i Mervis (2006) okarakterizirali su usvajanje jezika djece s WS-om kao
normalno, odnosno leksi¢ki razvoj kod djece s WS-om slijedi putanju
leksi¢koga razvoja djece urednoga jezi¢noga razvoja, ali brzina kojom se on
razvija znacajno je sporija. Na primjer kategorizacija koja se obi¢no javlja oko
18 mjeseci, kod djece s WS-om jo$ uvijek u toj dobi nije prisutna. Ranije
provedena istrazivanja neusvojenost su kategorizacije povezivala s
kognitivnim deficitom, dok istrazivanje Nazzi i sur. (2003) uzrok tomu
pronalaze u poteskocama govorne percepcije. RJCCIllel brzac u djece s WS-
-om nije povezan s kategorlzacuom koja oznafava usvajanje semantic¢kih
reprezentacija. Sve to upucuje na manje oslanjanje na semantiku pri usvajanju
rjecnika kod djece s WS-om (Thomas i sur., 2001).

Ispitujuéi receptivni rje¢nik djece s WS-om, Temple, Almazan i
Sherwood (2002) zakljucili su da, kada je mentalna dob usporedna mjera
izmedu djece s WS-om i djece urednoga razvoja, postignuca na receptivhome
rje¢niku nesto su veca kod djece s WS-om. Medutim poteSkoce u receptivnom
rjeéniku postaju izrazito uocljive kada zadaci uklju¢uju mnogostruke
semantiCke distraktore. Sli¢no pronalaze Clahsen, Ring i Temple (2004).
Naime pri rjeSavanju zadataka receptivnoga rjecnika, za Sto je dovoljno samo
semanticko znanje, kada distraktori nisu blisko povezani sa zadanim pojmom,
djeca s WS-om postizu znacajno bolje rezultate od djece urednoga razvoja iste
mentalne dobi. Medutim kada pronalazenje znacCenja rije¢i =zahtijeva
istancanije semanti¢ko znanje, a distraktori su iz iste semanticke kategorije,
njihovi su rezultati daleko losiji od rezultata djece iste mentalne dobi.

Ispitivanje provedeno u madarskome jeziku pokazuje da su djeca s
Williamsovim sindromom na zadatcima imenovanja znacajno losija od svojih
vr$njaka urednoga razvoja, ali ¢ak i od djece urednoga razvoja iste jezicne
dobi (Lukacs, 2003). Imenovanje pojmova u ove djece zaostaje za njihovom
razinom receptivnog rjecnika. Na zadacima imenovanja, osobe s
Williamsovim sindromom postizu rezultate sline rezultatima ispitanika
urednoga razvoja iste mentalne dobi (Ypsilanti i sur., 2006).

Velik se broj istrazivanja temeljio na usporedivanju jezika djece s
WS-om i djece s Downovim sindromom kao takoder genetskoga poremecaja s
posljedicom snizenih intelektualnih sposobnosti (Ypsilanti i sur., 2006; Vicari
i sur., 2004; Paterson, 2000; Bellugi i sur., 2000). Zanimljivo je da, iako u
ranome jezi¢nome razdoblju i djeca s WS-om i djeca s Downovim sindromom
pokazuju kaSnjenje u jezi¢nome razvoju, ipak s porastom kronoloske dobi
djeca s WS-om brze napreduju u razvoju. To se brze napredovanje u djece s
WS-om potvrduje i u jezicnim usporedbama izmedu odraslih s WS-om i
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odraslih s Downovim sindromom, gdje su dobiveni znacajno bolji rezultati u
osoba s WS-om (Paterson, 2000).

Kada se leksi¢ki razvoj promatra u odnosu na druge jezicne
sastavnice, onda je on, uz pragmatiku, jedna od razvijenijih sastavnica u
jeziku osoba s WS-om. Vrlo Cesto se u opisima jezi¢nih obiljezja WS-a
navodi bogat rjecnik u kojem su zastupljene i neobicne rije¢i niske pojavnosti
u govoru. Pretpostavlja se da je dobar razvoj rjecnika kod osoba s WS-om
posljedica dobroga slusnoga, odnosno fonoloskoga pamcenja, a ne semantike
(Grant i sur., 1997).

CILJ ISPITIVANJA

Glavni je cilj ovoga rada bio ispitati receptivni rjecnik te utvrditi
napredovanje u leksickome razvoju djevojcice s Williamsovim sindromom.

U odnosu na postavljeni cilj, odredena je pretpostavka prema kojoj ¢e
postignu¢a djevojCice s WS-om u receptivhome rje¢niku u svim ispitnim
vremenskim tockama biti ispod razine postignuca djece urednoga razvoja iste
kronoloske dobi.

METODE RADA
Uzorak

S obzirom da je u Hrvatskoj zabiljezeno tek desetak djece i osoba s
Williamsovim sindromom, tesko je prikupiti uzorak od nekoliko ispitanika
koji bi bili izjednaceni barem prema jednom kriteriju, primjerice prema
kronoloskoj ili mentalnoj dobi. Iz tog se razloga ovo ispitivanje temelji na
studiji slu¢aja, odnosno na praéenju jezicnoga razvoja jedne djevojice s
dijagnosticiranim Williamsovim sindromom.

Djevojcica je rodena u Cetrdesetom tjednu trudnoce u lipnju 1996. kao
prvo dijete u obitelji. Trudnoéa i porod bili su uredni (Apgar 10/10). Prvu
neobi¢nost u razvoju djevojéice uocio je pedijatar u drugoj godini djetetova
zivota, kada je upucena na genetsku analizu. FISH analizom periferne krvi
(pomoc¢u DNA metode specificne za Williamsov sindrom) u svibnju 1999. u
Klinickom bolnickom centru Zagreb utvrden je normalni Zenski kariotip i
mikrodelecija na sedmom kromosomu (regija 7q11.2 ELN). U ispitanim je
stanicama bio prisutan signal na jednom od kromosoma 7 te je ovim
ispitivanjem dokazana delecija lokusa i postavljena dijagnoza Williamsova
sindroma. Ponovljena FISH analiza 2004. u Klinici za djec¢je bolesti potvrdila
je prvotnu dijagnozu.

Radi bolje preglednosti, u tablici 1 sazeto su prikazani osnovni podaci
iz razli¢itih nalaza o razvoju djevojcCice te poteskoce koju se zabiljezene.
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Tablica 1. Sazeti prikaz poteSkoca u razvoju djevojcice s WS-om

Table 1. A short list of difficulties in the client with Williams syndrome
Nalaz Osnovni podaci

logopedski — kaSnjenje u usvajanju prve rijeci, proizvodnji dvoclanih i

viSeclanih iskaza
— zaostajanje u razumijevanju i proizvodnji
— poteskoce u pisanju i ¢itanju

psiholoski — poteskoce u odrzavanju paznje i koncentracije

— emocionalna nestabilnost

— niska tolerancija na frustraciju

— hiperaktivno ponasanje

— neverbalni IQ na donjoj granici grani¢ne inteligencije

neuropedijatrijski | — usporen psihomotorni i somatski razvoj
kardioloski — stenoza pulmonalne valvule i stenoza supravalvularne aorte
oftamoloski — strabizam

Kao $to je navedeno u tablici 1, djevojCica ima vecinu obiljezja koja
definiraju klinicku sliku WS-a. Osim poteskoc¢a u usvajaju jezika i govora te
smanjenih neverbalnih sposobnosti, kod djevojcice su zabiljezeni i srcani
problemi, problemi vida, kao i poteSko¢e u motorickome i senzorickome
razvoju.

Djevojcica je u vrijeme zapocCinjanja jezi¢noga pracenja polazila treci
razred osnovne Skole. Obrazovanje je zapocela u osmoj godini Zivota i to
prema prilagodenome programu u redovnoj Skoli.

Istrazivacki materijal

Za procjenjivanje receptivnoga rjecnika kod sudionice s Williamsovim
sindromom upotrijebljen je Peabody slikovni test rjecnika (PPVT-III-HR;
Dunn i sur., 2009). Hrvatska inacica ovoga testa nastala je na temelju izvornika
Peabody Picture Vocabulary Test (Dunn i Dunn, 1997), ali je test jezi¢no i
kulturoloski prilagoden za hrvatski jezik (o postupku prilagodavanja PPV T-III-
-HR-a vidi viSe Mustapi¢ i Hrzica, 2006; Hrzica i Mustapi¢, 2005). PPVT-III-
-HR standardizirani je test kojim se procjenjuje razumijevanje rije¢i u
govornika hrvatskoga jezika u dobi od 2;6 do 90;00 i viSe godina. Test je
standardiziran na nacionalnoj razini, na stratificiranom uzorku od 1 710 osoba.

Test sadrzi Cetiri zadatka za uvjezbavanje 1 204 zadatka grupiranih u 17
nizova s po 12 ispitnih rijeci. Nizovi rijeci poredani su od laksih rije¢i prema
tezima. Svaki se zadatak sastoji od Cetiri crno-bijele ilustracije, smjeStene na
stranici nazvanoj slikovni predlozak (vidi sl. 1). Zadatak je sudionika da
odabere sliku koja najbolje prikazuje znacenje ispitne rijeci koju joj je ispitivac
usmeno izrekao. Ispituju se imenice, glagoli i pridjevi. Vrijeme ispitivanja traje
u prosjeku 11 minuta jer veéina osoba odgovara u prosjeku na pet nizova, ili 60
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rijeci, prikladne tezine. Veci dio bodovanja, koje je brzo i objektivno, moze se
obaviti prilikom primjene samoga testa (Dunn i sur., 2009).

POKAZI MI CDJEJE ROC. POKAZI MI CDJE SE SALUTIRA

Slika 1. Primjer dvaju slikovnih predlozaka iz PPVT-III-HR-a (preuzeto
iz Dunn i sur., 2009, Naklada Slap)
Figure 1. An example of two cartoons from PPVT-III-HR (reprented from

Dunn et al, 2009. Naklada Slap)

Slika 1 prikazuje dva slikovna predloska. Na prvome je predlosku
prikazana trazena rije¢ (rog) u okruzenju s jo§ trima semantickim distraktorima
(saksofon, truba i klarinet). Na drugom predlosku trazena rije¢ (salutirati),
okruzena je dvama semantickim distraktorima (pozdravljati masuéi te
pozdravljati rukujuci se) te s jednim fonolos§kim distraktorom (salto).

Nacdin ispitivanja i na¢in obrade podataka

Zadatak je sudionice, djevojCice s WS-om, bio da izmedu cetiriju slika-
-rije¢i identificira rije¢ koju je ispitiva¢ imenovao. Svaki niz odgovara
odredenoj kronoloskoj dobi. Ispitivanje je zapocelo prvom rijeci iz niza koja je
odgovarala dobi sudionice. Taj se niz naziva pocetnim nizom. Ako na
pocetnome nizu sudionik napravi viSe od jedne pogreske, ispitivanje se vraca
unatrag, tj. na niz za mladu dobnu skupinu, sve dok sudionik ne rijesi cijeli niz
s najvise jednom pogreskom. Ispitivanje prestaje na nizu u kojem sudionik ima
osam ili viSe pogresaka.

Oduzimanjem ukupnoga broja pogresaka na svim ispitanim nizovima
od posljednje ispitane rijeci (tzv. zavrSna rije¢) dobiva se sirovi rezultat. Taj se
rezultat moze pretvarati u dobne normirane bodove: standardizirane
vrijednosti, centile, stanine, ekvivalente normalne distribucije i dobne
ekvivalente. Za te derivirane rezultate postoje i intervali pouzdanosti, unutar
kojih se nalazi pravi rezultat.
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Kako je jezi¢ni razvoj djevojcice pracen tijekom 18 mjeseci na vecem
broju jezicnih varijabli (imenovanje rije¢i, ponavljanje recenica, tvorba
mnozine, ispitivanje padeznih nastavaka, slaganje rijeci u re¢enice, semanticka
fluentnost itd.), bilo je potrebno primijeniti metodu kojom ¢e se moci
analizirati komponenta promjene. Iz tog je razloga odabrana INDIFF metoda
(Momirovi¢ i Karman, 1982) koja je namijenjena upravo studijama slucaja,
odnosno istrazivanjima u kojima se sposobnosti jednoga ispitanika mjere u
nekoliko vremenskih toCaka. Pomoc¢u ove metode iz vidljivih se promjena
stvara prva, glavna komponenta i na taj na¢in daje uvid u zajednicki faktor
prom]ene Druglm rijeima, upotrebom INDIFF metode mogu se analizirati
razvojne promjene na manjem broju analiziranih varijabli u nekoliko
vremenskih to¢aka. U ovome radu INDIFF metodom analizirana je samo
varijabla receptivnoga rjecnika u Cetirima vremenskim tockama, i to s 9 godina
i 4 mjeseca (9;4), 9 godina i 10 mjeseci (9;10), 10 godina i 4 mjeseca (10;4) te
10 godina i 10 mjeseci (10;10).

REZULTATI I RASPRAVA

PPVT je Cesto i Siroko primjenjivan test za procjenjivanje pasivnoga
rjecnika jer se u velikom broju istrazivanja na razli¢itim skupinama sudionika
(djeci s posebnim jezi¢nim teSkocama, osobama s autizmom, dvojezi¢nim
govornicima) potvrdio kao valjan i objektivan pokazatelj leksi¢koga znanja
(Bishop, 2008; Mawhood i sur., 2000; Wasik i Bond, 2001).

Do sada provedena ispitivanja na razliitim testovima receptivnoga
rjeCnika pokazala su da djeca s Williamsovim sindromom postizu relativno
dobre rezultate (Temple i sur., 2002; Lukéacs, 2003; Clahsen i sur., 2004). S
obzirom na to da nekoliko radova upucuje na podatak da su testovi koji se
temelje na mnogostrukim distraktorima, a takav je i PPVT, najvjerodostojniji
pokazatelji leksickoga znanja, iz tog je razloga uzet PPVT-III-HR kako bi se
procijenio receptivni rjecnik, ali 1 utvrdilo napredovanje u leksi¢kome razvoju
sudionice s WS-om.

Kao §to je opisano u poglavlju Nacin ispitivanja i nacin obrade
podataka, rezultat na PPVT-u izracuna se tako da se od posljednje ispitane
rije¢i oduzme broj pogreSaka. Stoga drugi stupac u tablici 2 (rezultat) oznacava
uspjesnost sudionice na testu, odnosno broj rije¢i za koje je ponudila to¢ne
odgovore. Nakon toga, dobiveni rezultati u svakoj vremenskoj tocki ispitivanja
sudionice s WS-om konvertirani su u normirane vrijednosti: standardni rezultat
(SR), standardnu devijaciju (SD) i dobni ekvivalent (DE).
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Tablica 2. Uspjesnost rjeSavanja PPVT-a za svaku ispitnu vremensku tocku
Table 2. PPVT results at each of the four measurement points
Kronoloska dob Rezultat Standardni Standardna Dobni ekvivalent
(KD) rezultat (SR) devijacija (SD) (DE)
9:4 77 59 ~2,5 5:1
9;10 96 66 -2,50 5;5
10;4 104 72 —2,00 5;9
10;10 114 80 -1,35 6;2

Analiza tablice 2 pokazuje da sudionica u svim kronoloskim dobima
znacajno zaostaje za postignué¢ima u receptivnome rjeCniku u odnosu na svoje
kronoloske vrsnjake. Isti podatak dobiven je u nizu ispitivanja osoba s WS-om.
Tako primjerice Semel i Rosner (2003) te Mervis i sur. (1999), transformiranjem
rezultata osoba s WS-om na PPVT-u u dobne ekvivalente, uocavaju kako su
njihova postignuca znacajno bolja od njihove mentalne dobi, ali niza od
kronoloske. Ispitujuéi receptivni rjecnik triju djevojéica i jednoga djeCaka s
Williamsovim sindromom, Temple, Almazan i Sherwood (2002) takoder
potvrduju njegovu dobru razvijenost u odnosu na mentalnu dob. Prosjec¢na
mentalna dob sudionika bila je 6;6 godina, dok je prosjecna ekvivalenta dob
receptivnog rjecnika bila 8;6 godina. Podatci dobiveni u ovome ispitivanju, a u
usporedbi s podatcima iz drugi studija (Semel i Rosner, 2003; Temple i sur.,
2002.), zapravo navode na vaznost razliCitih zaklju¢aka dobivenih uporabom
razli¢itih usporednih mjera. Naime kada se djeca s WS-om usporeduju prema
mjeri mentalne dobi s djecom urednoga razvoja, njihovo postignuce na leksickoj
varijabli znacajno se ne razlikuje. Uzme li se mjera kronoloSke dobi, odnosno
kada se djeca s WS-om usporeduju sa svojim kronoloskim vr$njacima, njihova su
postignuca znacajno losija.

Nadalje, promotre li se rezultati iz tablice 2 vertikalno, odnosno
razvojno, uocava se napredovanje s porastom kronoloske dobi (s 9;4 vrijednost
standardne devijacije iznosila je —2,75, a s 10;10 iznosila je —1,35) i to u
vrijednosti od 1,4 standardne devijacije. Provedena INDIFF metoda (tabl. 3)
pokazuje da je to napredovanje u leksickome razvoju sudionice s WS-om s
obzirom na pocetnu (nl = 58) i zavr$nu (n2 = 79) vremensku tocku ispitivanja
statisticki znacajno (F (58, 79) = 93,84; p < 0,000).

Tablica 3. Znacajnost komponente promjene
Table 3. The significance of the difference component
A F nl n2 p
Komponenta 3,90 93,84 58 79 0,000
promjene
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Ovaj podatak wupucuje na statisticki znacajno napredovanje u
receptivnome rjecniku sudionice s WS-om. Dobiveni podatak u skladu je s
nalazima koji upuéuju na relativno bogat rjecnik odraslih osoba s WS-om
(Lukacs, 2003; Plesa Skwerer i sur., 2005; Tager-Flusberg i sur., 2003). Naime
kako sudionica s porastom dobi napreduje u svome rje¢niku, na taj se nacin
upravo priblizava odredenju da je leksikon izuzetno razvijenija sastavnica kod
osoba s WS-om. Tako su primjerice Mervis i sur. (1999), u istrazivanju u koje su
ukljucili 123 osobe s Williamsovim sindromom izmedu 4 i 49 godina, dobili
podatak da je ¢ak 42% odraslih sudionika s WS-om imalo rezultat PPVT-a unutar
granica rezultata osoba urednoga jezicnog razvoja. Mervis i Becerra (2007)
navode da se rjecnik kod djece s WS-om pocinje znacajno razvijati i napredovati
u Skolskome razdoblju.

Normirane vrijednosti iz tablice 2: standardni rezultat, standardna
devijacija i dobni ekvivalent stavljeni su u korelaciju s komponentom promjene,
odnosno testiralo se dogada li se razvojno promjena u napredovanju u
leksi¢kome razvoju kod sudionice s WS-om i, ako se dogada, je li ona znacajna.

Tablica 4. Matrica korelacije i komunaliteta komponente promjene
Table 4. Correlation matrix and the comunality of the difference
component
PPVT Korelacija s komponentom | Komunaliteti komponente

promjene promjene

standardni rezultat 1,00 1,00

standardna devijacija 0,95 0,97

dobni ekvivalent 0,99 1,00

Vrijednosti su tih korelacija iznesene u tablici 4 iz koje se isCitava da je
napredak u receptivnome leksiCkome razvoju sudionice s Williamsovim
sindromom u visokoj korelaciji s komponentom promjene Sto se oCituje u visokoj
vrijednosti te korelacije (vrijednosti su jednake ili blizu 1). Odnosno, komunalitet
je izmedu promatrane zavisne varijable, a to je receptivni rjecnik, i nezavisne
komponente promjene izuzetno visok. To znaci da sudionica, iako zaostaje za
postignuéem u razumijevanju rijeci u odnosu na svoje kronoloske vr$njake, ipak
pokazuje znacajan napredak s porastom kronoloske dobi. Navedeni opis jasno se
zrcali u grafickome prikazu u kojemu su uzete dvije normirane vrijednosti,
standardni rezultat (SR) i standardna devijacija (SD), i postavljene u suodnos s
komponentom promjene (KP); (vidi sl. 2). Samo z-vrijednosti u prvim dvjema
vremenskim tockama ispitivanja padaju u donji, negativni dio distribucije.
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Slika 2. Prikaz promjene na varijabli receptivnoga rjecnika u ispitnim
vremenskim tockama
Figure 2. Changes in receptive vocabulary at each measurement point

Da distraktori znacajno umanjuju uspjesnost na ispitivanju receptivnog
rjecnika, potvrduju i Clahsen, Ring i Temple (2004) koji su ispitali receptivni
rjecnik sedmero djece s Williamsovim sindromom u dobi od 5;3 do 7;9 godina.
Dobiveni rezultati pokazali su kako djeca s Williamsovim smdromom postizu
bolje rezultate od djece urednoga jezi¢noga razvoja samo ako prikazani
distraktori u zadatku nisu previSe fonoloski ili posebice semanticki slicni.
Problemi za osobe s WS-om nastaju kada distraktori potjecu iz iste semanticke
skupine, odnosno onda kada je za rjeSavanje zadataka potrebno istancanije
semanticko znanje.

U svim cetirima ispitivanjima PPVT-III-HR-a, sudionica je neto¢no
odgovorila na ukupno 66 slikovnih predlozaka. Pri tome se raspon pogresaka nije
znacajno mijenjao (min = 28, max = 36, X = 31). Nasumice su odabrana i u
tablici 5 prikazana cetiri primjera pogresaka iz triju skupina pogresaka koje je
sudionica ucinila tijekom ispitivanja. Pogreske su odijeljene u tri skupine:
semanticke, fonoloske i ostale pogreske koje nisu ni u kakvoj vezi s trazenom
rijecju.

Pogresni odgovori u najve¢em postotku (60%) pripadaju skupini
semantickih pogresaka. Fonoloske pogreske (9%), iako ih je bilo znatno manje,
uzastopno su se prenosile, odnosno ponavljale u svim cetirima ispitivanjima.
Tako je primjerice na slikovnome predlosku na kojemu se trazio zupcanik,
djevojcica stalno pokazivala zube, umjesto salutirati pokazivala je salto, umjesto
brusiti odabirala je busiti. Iste se pogreske, semanticke i fonoloske, vrlo Cesto
javljaju i kod djece urednoga jezicnoga razvoja, ali je vazno naglasiti da broj
pogresaka s porastom kronoloske dobi u toj skupini opada.
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Tablica 5. Prikaz nekih semantickih, fonoloskih i ostalih pogresaka tijekom
rjeSavanja PPVT-III-HR-a kod djevojcice s WS-om
Table 5. Some of the semantic, phonologica and other errors made during
the completion of PPVT-III-HR in the client with Williams
syndrome
POGRESKE
semanticke fonoloske ostale
trazena rijec¢ odabir trazena rijec¢ odabir trazena rijec¢ odabir
koza ovca zupcanik zubi rahlo Salica
trokut kvadrat pleter pletenje namotaj Stap
splav ¢amac salutirati salto uniforma crtati
glezanj koljeno brusiti busiti tropsko obronci

Ponekad je sudionica s WS-om kao odgovor odabirala sliku koja ni
fonoloski ni semanticki nije slicna trazenoj rijeéi Takve pogreske u ovome radu
nazvane su ostale pogreske, a prmzvela ih je 31%. Ostale pogreske inace su
najmalobrOJmJe u djece urednoga jezi¢noga razvoja. Cini se da djeca urednoga
razvoja pri nemogucnosti pruzanja to¢noga odgovora pokusavaju dati odgovor
koji je utemeljen na nekom nacelu, primjerice fonoloskome ili semantickome, §to
upucuje na dobru umrezenost rijeci i funkcionalan nacin leksicke obrade.

Nadalje, usprkos podrobnoj analizi svih Cetiriju slika na slikovnome
predlosku, provodenju postupaka usporedbe i eliminacije, ipak su ponekad djeca
urednoga jezi¢noga razvoja odgovarala da ne znaju traZzenu rije¢. Neodgovaranje
kod djece urednoga jezicnoga razvoja umanjuje broj svih vrsta pogresaka, a
najviSe iz skupine ostalih pogresaka. Medutim takvo odgovaranje, odnosno
neodgovaranje, nije zabiljezeno kod djevojCice s WS-om. Moguénost davanja
odgovora ne znam pruza se svakom sudioniku na pocetku ispitivanja u sklopu
uputa koje mu se daju prije provedbe ispitivanja. Svi ovi podaci upucuju na to da
djevojcica s WS-om ne preispituje vlastito jezicno znanje.

ZAKLJUCAK

lako je Williamsov sindrom u srediStu istrazivanja vise od 40 godina,
ipak su prikupljeni podatci Cesto oprecni. Rijetka pojavnost ovoga poremecaja, iz
Cega proizlaze poteskoce oblikovanja Veéega uzorka ispitanika te njihovo
uJednacavanJe prema jednom kriteriju ili vi§e njih, oteZava op1s1vanje jezi¢noga
I‘aZVO_]a ove skupme ispitanika. Posljedi¢no tome, onemogucava se i tumacenje
jezi¢noga razvoja u odnosu na ostale kognitivne sposobnosti.

Provedeno ispitivanje na temelju studije slucaja potvrduje podatke drugih
istrazivanja da, usprkos relativno visokoj razini receptivnog rje¢nika, djeca s WS-
-om rijetko kada dostizu razinu razumijevanja kakva je kod djece urednoga
jezi¢nog razvoja iste kronoloske dobi. Naime dobiveni rezultati ovoga
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istrazivanja u procjenjivanju receptivnoga rjecnika sudionice s WS-om upucuju
na znaCajno zaostajanje u razumijevanju rijeci u odnosu na postignuca djece
urednoga jezi¢noga razvoja. S druge pak strane, promotre li se dobiveni rezultati
s obzirom na dob sudionice, uocava se evidentan napredak s porastom
kronoloske dobi. Zakljucuje se kako se receptivni rjecnik sudionice s WS-om
razvija sporije u odnosu na djecu urednog razvoja, ali se to zaostajanje ipak
umanjuje s porastom kronoloske dobi.

Kako literatura navodi, leksicki je razvoj, iako zaostaje, relativno dobro
razvijen kod djece s WS-om, posebice usporedi li se s razvojem ostalih jezi¢nih
sastavnica. Medutim navedena Ccinjenica viSe odgovara leksickome profilu
odraslih osoba s WS-om. Analizira li se leksicki razvoj djece s WS-om, svakako
ga odreduju na primjer kaSnjenje u pojavi prve rijeci i imenovanju pojmova,
nerazumljevan]e svakodnevnih i u govoru ucestalih rijeci. Ovo obvezatno treba
uzeti u obzir jer uopcena klinicka slika jezi¢ne sposobnosti odraslih osoba s WS-
-om moze navesti na zaklju¢ak kako je intervencija logopeda nepotrebna, §to
svakako nije to¢no.

I na kraju, vazno je naglasiti da PPVT-III-HR, zahvaljuju¢i svojoj
strukturi, pruza i viSe podataka od samoga podatka o semantickome znanju
sudionika ispitivanja. Neizravno se iz podataka mogu is¢itati podatci o na¢inu na
koji sudionik manipulira svojim leksi¢kim znanjem, kako rjeSava problem
distraktora i na temelju ¢ega donosi odluku o kona¢nome odgovoru. Na taj se
nacin tema jezi¢noga razvoja nadopunjuje podatcima o kognitivnim procesima
kao podupiracima i pratiteljima jezicne obrade.
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RECEPTIVE VOCABULARY OF A GIRL WITH THE WILLIAMS
SYNDROME

SUMMARY

The study is based on a case study of a girl with a rare genetic syndrome,
the Williams-Beuren syndrome. Client's language development has been
monitored for two years (from 9 until 11 years of age) on a number of variables.
However, the aim of this study is to show the results for receptive vocabulary
only and to determine whether it is improving with her chronological age.
Receptive vocabulary is analysed at four time-points. The results show
statistically significant improvements in lexical development, although at each
time point the client lags behind her peers.
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