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SaZetak: Rana intervencija je proces informiranja, savjetovanja, edukacije i podrske djeci u ranoj dobi kod koje je utvrdeno
stanje moguceg odstupanja u razvoju s visokim rizikom za daljnji razvoj, kao i njihovim obiteljima. Ovaj proces obuhvaca i djecu
kod koje postoji cimbenik rizika za razvojno odstupanje koje bi kasnije moglo utjecati na njihov daljnji razvoj. Program rane
intervencije moze se pruzati u razlicitim okruzenjima, no naglasak se stavilja na prirodno okruzenje djeteta. Pokazalo se da je
program rane intervencije najefikasniji ako se s njim pocne odmah po utvrdivanju odstupanja ili otkrivanju teskoce u razvoju.

Osnovni cilj ovog rada je prikaz edukacijsko—rehabilitacijskog programa usmjerenog poticanju kognitivnih, emocionalnih,
socijalnih, motorickih, komunikacijskih i govornih vjestina djece s visestrukim teSkocama u okviru Ranog razvojnog integracijskog
programa za dijete s visestrukim tesko¢ama koji se provodi u Kabinetu za ranu psihomotoricku stimulaciju Centra za rehabilitaciju
Edukacijsko-rehabilitacijskog fakulteta Sveucilista ua Zagrebu.

Program se provodio u obitelji blizanki s West sindromom kronoloske dobi 2,5 godine uz superviziju Kabineta za ranu
psihomotoricku stimulaciju Centra za rehabilitaciju Edukacijsko-rehabilitacijskog fakulteta, kroz akademsku godinu 2010./2011.

Rani razvojni integracijski program koji se provodio obuhvacao je osnovne elemente neurorazvojnog tretmana (NDT),
programa senzorne integracije, kognitivne elemente razvoja (Piagetova teorija poticanja kognitivnog razvoja i funkcionalno
ucenje), Dennisonovu edukinesteticku metodu, komponente govora i jezika, orofacijalnu stimulaciju te podrsku obitelji.

Za postupke procjene i evaluacije koristena je Miinchenska funkcionalna razvojna dijagnostika i Gunzburg test cije komponente
se koriste kao varijable ovog istrazivanja. Kao metoda obrade podataka koristena je INDIF komponentna analiza stanja ispitanika
kroz niz jednako udaljenih vremenskih tocaka.

Uzimajuci u obzir statisticke pokazatelje, moze se zakljuciti da je Rani razvojni integracijski program imao pozitivan utjecaj na razvoj
djevojcica. Kako bi u potpunosti mogli razumjeti njihov razvoj treba uzeti u obzir genetsku predispoziciju te okruzenje u kojem odrastaju.

Kljucne rije€i: rana intervencija, West sindrom, Rani razvojni integracijski program, INDIF komponentna analiza

UvVOD funkcioniranja. Ovi ciljevi se ostvaruju pod uvjetom
. . A L individualnih razvojnih, odgojno-obrazovnih i tera-

R“ana} mte,rv,encu aje mult1d1sqp linarni P“StuP peutskih usluga za djecu i na suradnji s obitelji kod
narrujelvlgen d]ec1. (,)d ,nthOVOg roden]‘a pa %0 6-7 go@— planiranja podrske za ¢lanove obitelji (Meinsels i
ne. Sluﬂ dOb@bltl djeteta,'l.mapr.ed'uje C!J“”’_CJ" zdraV'lje, Shonkoff, 2000, prema Vidovi¢, 2008). Bitno je
poti¢e razvoj kompetencija, minimalizira razvojne
teSkoce, prevenira funkcionalno pogorsanje, pomaze
kod prilagodbe roditelja i cjelokupnog obiteljskog

naglasiti da neurorazvojna plasti¢nost i mogucnost
utjecaja na kvalitetu razvoja postoje i1 nakon trece
godine djetetovog Zivota (Kosicek i sur., 2009)
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West sindrom

West sindrom je tip epilepsije koju karakteri-
ziraju tri simptoma: infantilni spazmi, abnormalni
EEG koji pokazuje hipsaritmiju i psthomotorno
zaostajanje. Pojavljuje se izmedu 4. i 6. mjeseca
zivota, u 90% slucajeva do 1. godine, a iznimno
do 4. godine. Jo$ se naziva i generalizirana flek-
sorna epilepsija, infantilna miokloni¢na encefalo-
patija, konvulzije dzepnog nozica, jaka miokloni-
ja, salaam spazam, infantilni spazam, hipsaritmija,
mentalna retardacija, epilepticki napad, itd. West
sindrom je dobio ime po engleskom lijecniku
William James Westu (1793.-1848.) koji je prvi
opisao u pismu medicinskim novinama ,,The
Lancet* 1841. godine infantilne spazme od kojih
je bolovao njegov sin. West opisuje dogadaje kao
»klupko* gdje se glava izdize naprijed prema
koljenima, a zatim se odmah spusta u uspravni
polozaj. Ove faze ,,izvijanja* i ,,opusStanja‘ naiz-
mjence bi se ponovile u intervalima od nekoliko
sekundi, a ponavlja se 10 do 20, ili viSe puta za
svaki napad, koji ne traje duze od 2 ili 3 minu-
te, a moze se pojaviti 2, 3 ili vise puta u danu
(Glauser i Morita, 2006). On je stavio naglasak
na njegovu nezaustavljivu prirodu, te na njegove
posljedice u obliku mentalne retardacije. Stanje se
smatralo neizlje¢ivo dok nije otkriven adenokorti-
kotropni hormon (ACTH) koji kontrolira epilep-
ticke napadaje. Ovaj detaljan opis klinicke slike
100 godina kasnije opisan je zbog tipi¢nih EEG
intervala kao hipsartimija. 1952. godine Gibbs i
Gibbs su prvi opisali jedinstveni EEG zapis koji
je zabiljezen kod velikog broja djece s infantilnim
spazmima: hypsarhythmia (od grckih rijeci hypsi,
$to znaci ,,visoko®, te arrythmia koja znaci ,,nedo-
statak ritma*) koja je karakterizirana nepravilnim
visoko voltaznim, nesinhroniziraju¢im Siljcima i
sporim valnim aktivnostima. Trijada simptoma
koja se sastoji od infantilnih spazama, mentalne
retardacije i hipsaritmi¢nog EEG zapisa je gru-
pno nazvan od 1960. godine West sindromom
(Gestaut i suradnici, 1964, prema Vidovi¢, 2008).
Pronalazak Vigabatriona bio je novi znacajan
korak u tretmanu West sindroma. Evolucijom od
rane epilepti¢ne encefalopatije do West sindroma
i do Lennox-Gestaut sindroma te je tri vrste dobro
povezanih epileptickih encefalopatija istaknuo i
opisao Ohtahara (Vidovi¢, 2008).

Prevalencija i epidemiologija

Pojavnost West sindroma je oko 1: 20 000 do 1:
60 000 zivorodene djece. Statisticki podaci poka-
zuju da su vise pogodeni djecaci u odnosu na dje-
vojCice u omjeru 2:3 za djecake. U 90% slucajeva
prvo spazmi su se pojavili izmedu 3.1 12. mjeseca
zivota. U manjem broju slucajeva prvi spazmi su
se pojavili do 3.mjeseca ili izmedu 2. i 4. godine.
Najcesce se pojavljuju izmedu 4. 1 6. mjeseca zivo-
ta. Prema Glauseru i Moriti (2002), West sindrom
¢ini 2% epilepsija i 25% epilepsija koje su nastale
prije prve godine zZivota.

Jos uvijek su nepoznati biokemijski mehaniz-
mi koji dovode do pojavljivanja West sindroma.
Pretpostavlja se da je doSlo do poremecaja neu-
rotransmiterskih funkcija, preciznije poremecaja
u regulaciji i procesu prijenosa GABA neurotran-
smitera.

Etiologija

Infantilni spazmi ili West sindrom prema etio-
logiji dijeli se na: simptomatican i idiopatski ili/i
kriptogeni (Glauser, 2006).

O simptomaticnom West sindromu govori se
kada je identificiran faktor koji je odgovoran za
sindrom. Gotovo bilo koji faktor koji moze proi-
zvesti oStecenje mozga moze biti povezan s West
sindromom. Ako je poznat uzrok te izaziva West
sindrom ili se manifestira kao simptom neke druge
anomalije govorimo o simptomaticnom West sin-
dromu (Gauser, 2006). Oste¢enje mozga moze
nastati: prenatalno, perinatalno i postnatalno.
Poremecaji koji su nastali prenatalno a povezani su
s West sindromom su hidrocefalus, mikrocefalija,
hidranencefalija, shizencefalija, polimikrogirija,
fakomatoze, Sturge — Weber sindrom, inkontinen-
cija pigmenti, trisomija 21, trisomija 13, Aicardi
sindrom, vaskularne malformacije, hipoksi¢no-
ishemijska encefalopatija, kongenitalne infekcije
(citomegalovirus) 1 traume. Perinatalni poremeca-
ji ukljucuju hipoksicno-ishemijsku encefalopatiju
encefalopatiju, meningitis, encefalitis, traume i
intrakranijalno krvarenje. Postnatalni poremecaji
ukljucuju fenilketonuriju, mitohondrijsku encefalo-
patiju, bakterijski meningitis, encefalitis, degenera-
tivne bolesti, neketonicka hiperglicinemija, manjak
biotinidaze, cerebralna atrofija, cefalohematom.

131



Helena Strsoglavec, Ines Jokovi¢ Oreb, Renata Pinjatela: Prikaz ranog edukacijsko-rehabilitacijskog razvojnog programa kod djece s West sindromom

Kod djece s West sindromom je moguce da je pri-
sutna fakomatoza, jer je to jedan od ¢esc¢ih pore-
mecaja, javlja se u 10-30% prenatalnih slucajeva.
Pronadena je povezanost izmedu tuberkulozne skle-
roze, West sindroma i farmakoze, tj. u tim obite-
ljima pronadena je geneticka bolest. Tuberkulozna
skleroza je autosomno dominantna bolest, kojoj
su simptomi sr¢ani tumori, tumori bubrega, kozne
malformacije. U djece s West sindromom u 70-75%
slucajeva epilepsija je simptomati¢na. Taj postotak
ovisi o dijagnostickoj i medicinskoj tehnologiji.
Razvoj neurodijagnosticke tehnike promijenit ce taj
postotak u prednost simptomati¢nom obliku West
sindroma (Glauser, 2006).

O kriptogenom West sindromu govori se kada
uzorak nije identificiran, ¢ak ni pomocu suvreme-
ne medicinske tehnologije. Ovaj oblik javlja se u
8-42% slucajeva. Ovaj Sirok raspon odnosi se na
varijacije u odnosu na definiranje ,,kriptogen* i
dob dijagnoze, posto je procjena razvojnih razina
u ranom djetinjstvu teska. Ponekad vise djece u
istoj obitelji moze razviti West sindrom. U ovom
slucaju takoder se naziva kriptogenim te geneticko
naslijede ima vaznu ulogu u njegovom nastajanju.
To su slucajevi u kojima se West sindrom pojavlju-
je uzastopce u narastajima djecaka, a to ima veze s
X-kromosomskim nasljedstvom.

O idiopatskom West sindromu govorimo ako
je psihomotorni razvoj prije pocetka simptoma i
uzimanja terapije bio normalan i nema patoloskih
neuroloskih niti neuroradioloskih nalaza. Postotak
idiopatskog West sindroma danas je sve manju
zbog napretka medicinske dijagnostike (Glauser,
2000).

Klinicka slika

West sindrom karakterizira trijada simptoma:
infantilni spazmi, intelektualne teskoce i abnormal-
na mozdana izbijanja koja se nazivaju hipsaritmija.

Spazmi se mogu javljati u rasponu od dZepnog
spazma do tzv. slaam spazma. Epilepti¢ki napad se
javlja kod djece kod koje nisu primije¢ene nikakve
psihofizicke abnormalnosti, te kod djece kod koje
postoje utvrdene abnormalnosti, te ostavljaju teske
posljedice. Ova vrsta epilepsije javlja se vrlo rano,
u dojenackoj dobi, najcesce izmedu 4. i 6. mjeseca,
u 90% slucajeva do 1. godine, a najkasnije do 4.

godine. Spazme karakterizira nagli pocetak, brze i
iznenadne toniCke simetrije, bilateralne kontrakcije
aksilarnih misi¢nih skupina, koje se potpuno relak-
siraju za vise od 0,5 do 2 sekunde. Kontrakcija traje
oko 5-10 sekundi, intenzitet moze biti od laganog
podizanja glave pa do snazne kontrakcije ¢itavog
tijela. Mogu se pojavljivati jedan za drugim, ¢esto
1 nekoliko desetaka, u razmaku od 5-30 sekundi.
Spazmi se ¢esto pojavljuju prije spavanja i nakon
budenja, a rijetko i tijekom sna. Iznenadni jaki
zvukovi ili buka, te taktilna stimulacija mogu ih
pospjesiti.

Karakteristike epileptickih napada ovise o tome
da li su: a) fleksorni misi¢i predominantno pogode-
ni; b) ekstenzorni misi¢i predominantno pogodeni;
¢) mijesani oblik. Takoder, karakteristike epileptic-
kog napada ovise o broju i distribuciji zahvacenih
misi¢nih skupina.

Fleksorni spazmi se pojavljuju u 34% do 42%
slucajeva, a karakteriziraju ih kratke kontrakcije
fleksorne skupine misica vrata, trupa i ekstremiteta,
Sto rezultira kratkotrajnim gréem. To su simetricni
spazmi. Oni rezultiraju ,,samo-grljenjem™ i praceni
su krikom. Dijete se nakon toga relaksira, nakon
Cega opet slijedi spazam. Napadaji se ponavljaju
tijekom dana jedan za drugim u trajanju od 1 pa
do 10-15 minuta ili viSe puta tokom dana (Gauser,
2000).

Napadi ,,dzepnog nozic¢a“ i adukcija gornjih
ekstremiteta podsjecaju na ritual klanjanja, te je
taj napad dobio ime ,,salaam napad®. Kada su obu-
hvacdeni samo vratni fleksorni misi¢i, spazmi ¢e se
pojaviti u obliku klanjanja glave. Obuhvacenost
ramenog pojasa moze se manifestirati kao slije-
ganje ramenima (Kallaway i sur., 1976., prema
Vidovi¢, 2008).

Ekstenzorni spazmi pojavljuju se u 19% do 23%
slucajeva, ¢ine ih kontrakcije ekstenzorne skupine
misica vrata, trupa i ekstremiteta. Ekstenzorni spaz-
mi su nesimetri¢ni ili bilateralni, Cesto povezani sa
simptomatskim slucajevima.

Mjesoviti spazmi su najcesc¢i, pojavljuju se u
42% do 50% slucajeva. Sastoje se od fleksije vrata
i ruku te ekstenzije donjih ekstremiteta ili eksten-
zije gornjih ekstremiteta i fleksije donjih ekstre-
miteta. Spazmi takoder mogu biti praceni kratkim,
vertikalnim o¢nim devijacijama ili nistagmi¢nim
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pokretima, promjenama u disanju, dok su sréane
promjene rijetke.

Kod 1/3 djece, psihomotorni razvoj je norma-
lan prije pojave napada. Kod 2/3 djece kod kojih
nije bio ustanovljen uzrok infantilnih spazama,
pojavljuje se odredeni stupanj neuropsiholoskog
odstupanja koji se javio prije pojave spazma bez
odredenih utjecajnih faktora. Aksijalna hipotonija
i gubitak zahvacanja rukom su najcesce izgublje-
ne sposobnosti kod djece. Gubitak kontakta ,,0¢i u
oCi* ima negativan prognosticki znaca;.

Uobicajene abnormalne EEG promjene kod
infantilnih spazama se sastoje od rasirenih visoko
amplitudnih, nesinkronizirajuéih, paroksimalnih
sporih valova theta i delta aktivnosti sa gubitkom
prijasnjih karakteristika koje se nastavljaju kada je
dijete budno ili u djeli¢ima sna. Ovaj hipsaritmic-
ki uzorak moze biti simetri¢an, asimetri¢an zbog
dodatnih $iljaka ili unilateralan. U drugim uvjetima
se sastoji od jednog od mnogih Siljaka kada je dije-
te budno sa sekundarnom generalizacijom u snu.
Drugi zapisi su specifi¢no determinirani razlicitim
uzrocima. EEG je kod infantilnih spazama okarakte-
riziran hipsaritmijom sa kontinuiranim, nepravilnim
dezorganiziranim, visokovoltaznim $iljcima i aktiv-
nostima sporih valova. Hipsaritmija se pojavljuje u
ranim stadijima infantilnih spazama, najces¢e kod
male djece 1 prisutna je u 66% slucajeva. Takav
,»kaotican“ EEG sa vremenom postaje organizira-
niji, te izmedu 2. i 4. godine Zivota moZze se razviti u
ostre i spore valne obrasce Lennox-Gestaut sindro-
ma (Kallaway 1 sur., 1976, prema Vidovi¢, 2008).

Prognoza

Dugoro¢na prognoza West sindroma povezana je
s etiologijom. Djeca s idiopatskim West sindromom
imaju bolju prognozu od djece s simptomati¢nim
West sindromom. Samo 14% dojencadi sa simpto-
maticnim West sindromom ima normalan kogni-
tivni razvoj, dok dojencad s idiopatskim 28-50%
(Glauser 1 Morita, 2006). Teza mentalna retarda-
cija prisutna je u 70% pacijenata, ¢esto pracena
psihijatrijskim potesko¢ama te nekim znacajkama
poremecaja iz autistickog spektra i hiperaktivno-
sti. Nerijetko se spazam moze pojavljivati do zrele
dobi. West sindrom u 18-50% djece u kasnijoj dobi
(od 2. do 4. godine) ¢e prije¢i u Lennox-Gestaut

sindrom. Podskupovi djece simptomati¢ne grupe
West sindroma imaju bolju prognozu. Studija na
17 — ero djece s trisomijom 21 i infantilnog spazma
govori da 13 —ero od 16 prezivjelih u razdoblju od
1. do 10. godine ne uzima antikonvulzivnu terapiju.
Studija od 15 — ero djece s neurofibromatozom tipa
1 i West sindrom imaju dobar ishod kognitivnog
razvoja (Glauser i Morita, 2000).

Pet ¢imbenika povezano je s pozitivnom pro-
gnozom kod West sindroma: starija dob pojave
epilepti¢kih napadaja (nakon pet mjeseci starosti),
normalni razvoj prije pojave napada, rani tretman
(pocetak od jednog mjeseca nakon pocetka spazma),
krace trajanje spazma; pomakanje prijasnjih napada.

Prognoza je losija kod djece sa stalnim EEG
abnormalnostima, slabim odgovorom na ACTH
terapiju, kasnije iniciranim lijeCenjem, te kod veli-
kog gubitka kognitivnih funkcija.

Medicinska dijagnostika i terapija

Dijagnoza se postavlja na temelju klinicke slike
koju karakterizira pojava spazma tijekom prvog
mjeseca zivota te na temelju laboratorijskih pretra-
ga, elektroencefalograma, nalaza kompjuterizirane
tomografije i magnetske rezonancije. Ostale pretra-
ge obuhvacaju o¢ni pregled — mogu¢ korioretinitis
zbog kongenitalne infekcije, retinalni tuberi kod
tuberozne skleroze, korioretinalna lakurarna infek-
cija kod osoba s Aicardi sindromom; Woodova
lampa koristi se da bi se iskljucila ili utvrdila
tuberozna skleroza koja je najces¢i prepoznatljivi
uzrok West sindroma; neuro — screening metode;
intrajektalne jednostruke foto — emisije kompjuter-
ske tomografije (SPECT); misljenje neuropedijatra
o odstupanjima u kognitivnom razvoju djeteta, o
odstupanjima u ponasanju, itd. (Glasuser, 2002).

U odnosu na druge oblike epilepsija, sindrom
West je tesko lijeciti. Da bi se povecale Sanse za
uspjesno lije¢enje te smanjio rizik od sekundarnih
posljedica, vazno je s lijeCenjem krenuti odmah
po donoSenju dijagnoze. No nema garancije da ¢e
terapija biti uspjesna; za sada ne postoji dovoljno
istrazivanja koja bi mogla potvrditi pozitivan uci-
nak terapije. Na temelju toga $to je danas poznato,
prognoza uglavnom ovisi o uzroku napada i dulji-
ni trajanja hipsaritmije. Opéenito je prognoza losa
ako bolesnik ne reagira na terapiju te se nastavljaju
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daljnje mozdane abnormalnosti.

Lijecenje se razlikuje od osobe do osobe, ovi-
sno o uzroku. Zbog nuspojava se trenutno koriste
dvije vrste lijekova: adenokortikotromni hormon
(ACTH) i prednisone.

Prednisone rezultira smanjenjem broja napada-
ja ili poboljsanjem stanja bolesnika, te nestankom
hipsaritmi¢nog EEG obrasca. Vigabatrin (Sabril)
— odobren je u nekoliko zemalja Europe, Kanadi
i Meksiku. Viganatrin je poznat kao ucinkovit,
osobito kod djece s tuberoznom sklerozom. Neke
studije dokazale su da uzimanjem Vigabatrina
dolazi do suzenja vidnog polja (gubitak perifernog
vida), stoga u SAD-u jo$ nije odobren. Takoder se
raspravljalo da moze biti koristan ako se uzima do
6 mjeseci, jer u tom periodu ne djeluje negativno na
vid. No s obzirom na Ceste napadaje tijekom dana
i progresiju mentalnog zdravlja, roditelji se ipak
odlucuju za taj lijek bez obzira na rizik gubitka vida.

Ako se ta dva lijeka pokazu kao neaktivna, mogu
se koristiti u kombinaciji s drugima. Topirama
(Topamax), lamotrigine (Lamictal), levetiracetam
(Keppra) i zonisamide (Zonegran) se najvise koriste
(Kumada, Okazawa i Yamauchi, 2006).

Istrazivanja su pokazala da ketonicka dijeta ima
pozitivan u¢inak u lijecenju spazma, od 50-70% su
smanjeni napadaji.

U nekim slucajevima se radi i kirurSka zaris-
na kortikalna resekcija. U nekih bolesnika, kad je
lokalizirana regija izbijanja abnormalnih impulsa,
resekcija moze rezultirati nestankom spazma.

Visoka doza pyridoxine — vitamina B6 (100 mg/
kg do 300 mg/kg po danu) dobro utjece u tretma-
nu na pacijenta s West sindromom (s minimalnom
toksic¢nosc¢u). Kod pacijenata dolazi do poboljsa-
nja unutar 1 ili 2 tjedna nakon pocetka tretmana
(Kumada, Okazawa i Yamauchi, 20006).

Re/habilitacija djece s West sindromom

S obzirom na mogucénost zaostajanja u kogni-
tivnom, psihomotori¢kom i socijalnom razvoju,
kljucno je $to ranije uspostavljanje dugorocne mul-
tidisciplinarne skrbi za djecu s West sindromom.
Nuzna je procjena, re/habilitacija i pracenje od
strane stru¢njaka razlicitih disciplina, poput djecjih
neurologa, pedijatara, djecjih razvojnih psihijata-

ra, rehabilitatora, fizioterapeuta, radnih terapeuta
i logopeda (Wheless i sur., 2012).

Gajewska 1 sur. (2005) prikazali su primjenu
psihokineticke terapije u rehabilitaciji djece s West
sindromom. Cilj terapije je poboljSanje kvalitete
zivota, socijalne adaptacije i poboljSanje kognitiv-
nog funkcioniranja.Budu¢i da se zbog prenatalnih,
perinatalnih i postnatalnih poteskoca javlja psiho-
kineticko zaostajanje, vazno je, uz farmakoterapiju,
primijeniti i stimulacije koje se temelje na plasticitetu
moga. Samo slozena, intenzivna i dugotrajna rehabi-
litacija djeteta moze osigurati najoptimalniji razvoju.
Pedagoski pristup s bihevioralnim metodama, neu-
ropsiholoski pristup baziran na reorganizaciji funk-
cionalnog sustava, neurolingvisti¢ki pristup s ciljem
poboljsanja komunikacije te psihosocijalni pristup s
ciljem socijalne adaptacije trebali bi biti sadrzani u
kompleksnoj rehabilitaciji djece s West sindromom.
Takav dugotrajan integrirani terapijski proces zahti-
jeva blisku suradnju stru¢njaka razlicitih disciplina.

PROBLEM I CILJ RADA

Osnovni cilj ovog rada je strukturiranje edu-
kacijsko-rehabilitacijskog programa usmjerenog
poticanju kognitivnih, emocionalnih, socijalnih,
motori¢kih, komunikacijskih i govornih vjestina
djece s visestrukim teSko¢ama u okviru Ranog
razvojnog integracijskog programa za dijete s vise-
strukim teSko¢ama koji se provodi u Kabinetu za
ranu psihomotoricku stimulaciju Centra za reha-
bilitaciju Edukacijsko-rehabilitacijskog fakulteta.

HIPOTEZA

Rezultati ispitivanja utjecaja programa koji
uklju¢uje komponente neurorazvojnog tretmana i
senzoricke integracije, na razvoj neurorizi¢nog dje-
teta pokazali su efikasnost primjene ovakvog pro-
grama jer ima pozitivan utjecaj na psihomotoricki
razvoj djeteta (Jokovi¢-Oreb, 2002). Rana primjena
terapijskih postupaka moze pospjesiti procese pla-
sticnosti mozga, te ¢e dovesti do oporavka osSte¢ene
funkcije. Na toj ¢injenici temelje se jedinstvene
mogucénosti razvojne rehabilitacije. Prema tome,
rana dijagnostika i rana primjena terapijskih postu-
paka su vazna strategija u rehabilitaciji oSte¢enja
sredisnjeg zivCanog sustava (Jokovi¢ Oreb, Horvat,
Stefanec, 2003).
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Koriste¢i ovo polaziste definirana je hipoteza:
primjena Ranog razvojnog integracijskog program
za dijete s viSestrukim teSko¢ama koji obuhvaca
osnovne elemente neurorazvojnog tretmana (NDT),
programa senzorne integracije, kognitivne elemen-
te razvoja (Piagetova teorija poticanja kognitivnog
razvoja i funkcionalno uc¢enje), Dennisonovu edu-
kinesteticku metodu, komponente govora i jezika,
orofacijalnu stimulaciju te vaznost podrske i rada
u obitelji djece s viSestrukim teSkocama rezultirat
¢e uspjehom u definiranim podruc¢jima procjene za
djecu s West sindromom.

METODE RADA

Uzorak ispitanika

U istrazivanju su sudjelovale djevojcice kro-
noloske dobi 2,5 godine rodene u 32,6 tjednu iz
blizanacke trudnoce, carskim rezom zbog pato-
loskog CTG-a. Kod obje djevojcice postavljena
je dijagnoza: West syndrom, Marker kromosom
— dicentrik 15. Kod djevoj¢ice A anamneza uklju-
cuje i psihomotorno zaostajanje te stanje nakon
periventrikularne infekcije, a kod djevojcice B
stanje nakon perinatalne asfiksije. Dicentrik 15 ili
idic (15) je kromosomska anomalija kod koje se
dijete rodi s dodatnim genetskim materijalom 15
kromosoma. Osobe s idic (15) su obi¢no rodene
s 47 kromosoma u njihovim tjelesnim stanicama,
umjesto normalnih 46. Pojedinci s idic (15) imaju
poteskoca s kaSnjenjem jezi¢nog razvoja i moto-
rickih sposobnosti kao $to su hodanje ili sjedenje.
Ostale osobine mogu ukljucivati niski tonus misi-
¢a (hypotonia), napadaji, nizak rast i intelektualne
teSkoce. Posebne znacajke lica povezane s idic
(15) mogu ukljucivati epicantus (kozni nabori na
unutarnjoj ugla ociju), spljosten nosni most, gum-
basti nos i visoko lu¢no nepce (krov usta). Neki
pojedinci s idic (15) takoder imaju osobine autiz-
ma, kao §to su problemi u komunikaciji, socijalne
interakcije, te ponavljanje i stereotipno ponaSanje
(npr., postavljanje na igracke, igranje s igrackama
na isti nacin iznova i iznova, pljeskanje, ljuljanje
naprijed-natrag). U tezim slu¢ajevima moze doci
do potpunog nedostatka govora. U danasnje vrije-
me ne postoji specifian tretman kojim se mogu
ponistiti bilo koje kromosomske abnormalnosti,
niti genetski uzorak koji se vidi u osoba s idic (15).

Dodatni kromosomski materijal bio je prisutan na
ili neposredno nakon zaceca i njegov utjecaj na
razvoj mozga poceo se odvijaju dugo prije nego
Sto je dijete rodeno. Terapije pomazu u rjesavanju
mnogih simptoma povezanih s idic (15). Fizikalna,
okupacijska i govorna terapija zajedno s posebnim
obrazovnim tehnikama moze potaknuti djecu s idic
(15) da razviju svoj puni potencijal.

INSTRUMENTI ZA PROCJENU I UZORAK
VARIJABLI

Opservacija i edukacijsko-rehabilitacijski pro-
gram provedeni su u domu djevojCica u vremen-
skom razdoblju 0od 20.10.2010. do 26.9.2011. godi-
ne uz superviziju Kabineta za ranu psihomotoricku
stimulaciju Centra za rehabilitaciju Edukacijsko-
rehabilitacijskog fakulteta Sveucilista u Zagrebu.

Za procjenu sposobnosti primijenjena je
Miinchenska funkcionalna razvojna dijagnostika
za 1.1 2. godinu zivota (Mejaski-Bosnjak i Vajda,
1985) i Test za procjenu socijalnog i osobnog
razvoja - Gunzburg test (Gunzburg, 1974).

Miinchenska funkcionalna razvojna dijagno-
stika je terapijski i dijagnosticki instrument kojim
se ispituje psihomotorni razvoj djeteta. Sastoji se
od sustava razvojnih testova i predstavlja ljestvicu
najvaznijih djetetovih psihomotorickih funkcija. Za
prvu godinu ispituje se osam dobi, a to su: dob puza-
nja, dob sjedenja, dob hodanja, dob hvatanja, dob
percepcije, dob razvoja govora, dob razumijevanja
govora i socijalna dob. Za drugu i trecu godinu ispi-
tuju se sljedece dobi: dob hodanja, dob spretnosti,
dob zamjecivanja, dob govora, dob razumijevanja
govora, dob drustvenosti i dob samostalnosti.

U Gunzburg testu zadaci za procjenu psihomo-
tornih sposobnosti postavljeni su prema dobi djeteta
od 0-8 godine, §to znaci da svaka dob ima odredeni
broj zadataka koje dijete moZze u toj dobi izvrsiti i
koji opisuje djetetov psihomotorni razvoj. Zadaci za
to¢no odredenu dob predstavljaju 100% psihomo-
tornih sposobnosti djeteta odredenog uzrasta. Prvi
krug predstavlja sposobnosti djeteta od 0-4 mjese-
ca starosti, a svaki slijedeci predstavlja daljnjih 4
mjeseca i tako sve do 1. godine zivota. Drugi krug
predstavlja po jednu godinu zivota od 1-8. godine.
Test je orijentiran na 4 podrucja socijalnog razvoja:
samopomo¢, komunikacija, socijalizacija, interesi.
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U svrhu istrazivanja definirane su varijable u 8
problemskih podrucja, odnosno razvojnih dobi u
skladu s Miinchenskom funkcionalnom razvojnom
dijagnostikom za 1. godinu zivota i 4 problemska
podrucja u skladu s Miinchenskom funkcionalnom
razvojnom dijagnostikom za 2. godinu zivota: Dob
puzanja (PUZ), Dob sjedenja (SJED), Dob hoda-
nja (HOD), Dob hvatanja (HVAT), Dob percepcije
(PERC), Dob govora (GOV), Dob razumijevanja
govora (RAZGOV), Socijalna dob (SOC), Dob
spretnosti (SPRET), Dob zamjec¢ivanja (ZAMIJE),
Dob drustvenosti (DRUST), Dob samostalnosti
(SAMOS).

U skladu s Gunzburgovim testom definirane su
4 varijable: Samopomo¢ (SAM), Komunikacija
(KOM), Socijalizacija (SOC) i Interesi (INT).

Nacin prikupljanja podataka

Integrativni program se provodio u obitelji dje-
vojéica jednom tjedno u razdoblju od 20.10.2010.
do 20.08.2011., a u razdoblju od 20.08.2011. do
26.09.2011. triput tjedno. Susret se sastojao od
individualnog rada s djecom koji je ovisio o raspo-
loZzenju djece te njihovoj spremnosti za rad (20-40
min.) i savjetovanja roditelja te ostalih ukucana, pri
¢emu se velika pozornost posvecivala obiteljskoj
dinamici i spremnosti roditelja za ucenje. Za ispiti-
vanje i rad s djecom koriSten je materijal iz seta za
Miinchensku funkcionalno razvojnu dijagnostiku te
razli¢iti didakticki materijali po izboru i materijali
vlastite izrade.

Metode obrade podataka

Podaci su obradeni metodom INDIF
(Momirovi¢ i Karaman, 1982). Metoda INDIF sluzi
za analizu promjena stanja nekog objekta istraziva-
nja opisanog nad skupinom kvantitativnih varijabli.
Radi se o komponentnoj analizi promjena stanja
jednoj ispitanika opisanog kroz skup kvantitativ-
nih varijabli kroz neki vremenski period. Takvom
analizom dobiva se uvid u strukturu komponenata
promjena odnosno u odnose registriranih varijabli i
komponenata promjene te jednostavan prikaz rela-
cija medu vremenskim tockama. Taj nacin omo-
gucava uvid u promjenu stanja jednog ispitanika

Za komponentnu analizu stanja djece opisanih
nad skupinom kvantitativnih varijabli registriranih

kroz odredeni vremenski period (12 vremenskih
toCaka) primijenjena je modifikacija algoritma
INDIF (Nikoli¢, 1991). Za ocjenu efikasnosti tre-
tmana u svakoj vremenskoj tocki izvrseno je mje-
renje na navedenim varijablama.

Prvi put je program INDIF u defektologiji pri-
mijenjen u okviru istrazivanja metoda modifika-
cije ponasanja u radu s djecom s tezom i teskom
mentalnom retardacijom (Frey, 1986), a u podrucju
tjelesne invalidnosti u okviru istrazivanja znacaja
defektoloskog programa za razvijanje perceptivno-
kognitivnih i motorickih funkcija djeteta s cere-
bralnom paralizom (Jokovi¢-Turalija, 1988, prema
Ljuti¢, 2010)

Ova metoda na temelju analize prve glavne
komponente izracunava komponentu promjena,
komunalitete 1 svojstvene vrijednosti te korelacije
izmedu manifestnih varijabli i funkcija promjena.
Na taj na¢in mogu¢ je uvid u analize promjena
stanja subjekta, koji je opisan skupinom kvantita-
tivnih varijabli registriranih putem niza vremenskih
toCaka (Antunovic¢, 2007).

Edukacijsko — rehabilitacijski program

Rani razvojni integracijski programi provo-
de se u sklopu Kabineta za ranu psihomotoricku
stimulaciju Centra za rehabilitaciju Edukacijsko-
rehabilitacijskog fakulteta u Zagrebu, a nastali su
kao nadopuna re/habilitacijskoj praksi u Hrvatskoj,
a obuhvacaju razlicite ranointerventne postupke
kod djece s neurorazvojnim rizikom i njihove
obitelji u najranijem razdoblju djetetovog razvoja
(Horvat, 2011).

Program koji se provodio ukljucivao je:

a) komponente neurorazvojnog tretmana (Coling
Cain, 1991; Dolenc, 2005); b) senzornu integraci-
ju (Ayres, 2002; Biel i Peske, 2007); ¢) elemente
kognitivnog razvoja (Greenspan i Wieder, 2004); d)
program bazi¢nog motori¢ko-perceptinog poticanja
(Kis Glavas, Teodorovi¢ i Levandovski, 1997), e)
Piagetovu teoriju poticanja kognitivnog razvoja; f)
funkcionalno ugenje (Separovié, 2006); g) kompo-
nente programa orofacijalne stimulacije; h) kom-
ponente govora i jezika (Jokovi¢ Oreb, Antunovic¢
i Celizi¢, 2005); 1) Dennisonovu edukinesteticku
metodu (Dennison i Dennison, 2008; Soldo, 2009);
j) program rada s obitelji (Strsoglavec, 2012).
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REZULTATI I DISKUSIJA

Rezultati na Miinchenskoj funkcionalnoj
razvojnoj dijagnostici za ispitanicu A (MFRD A)

Inspekcijom korelacijske matrice varijabli dob
puzanja, sjedenja, hodanja, hvatanja, percepcije,
govora, razumijevanja govora, socijalna dob, dob
spretnosti, zamjec¢ivanja, drustvenosti, samostal-
nosti na Miinchenskoj funkcionalnoj razvojnoj
dijagnostici za 1. i 2.godinu zivota za ispitanicu
A uocljivo je da su najvise korelacije postignu-
te su izmedu varijabli Spretnost i Samostalnost
(SPRET i SAMOS 0,99), a najmanje izmedu vari-
jabli Sjedenje i Spretnost (SJED i SPRET, 0,12).

Za ekstrakciju faktora u prostoru promatranih
varijabli koristen je GK kriterij. Prostor od 12 vari-
jabli sveden na jednu glavnu komponentu promje-
na koja objasnjava 80% ukupne varijance sustava.
Ova glavna komponenta sadrzi osnovu promjena
koje su se dogodile u vremenskim to¢kama u susta-
vu promatranih varijabli.

Raspon komunaliteta pojedinih varijabli izracu-
nati u prostoru jedne glavne komponente krece se
od 0,08 do 0,92 (Tablica 1). Varijable SOC, HOD,
GOV, DRUST i PERC imaju najvisi komunalitet
Sto znaci da ¢e imati bitnog utjecanja na strukturi-
ranje glavne komponente.

Tablica 1. Komunaliteti

MFRD A Multiple - R-Square
PUZ 0,515455 1,000000
SJED 0,080661 0,127273
HOD 0,890370 1,000000
HVAT 0,741239 1,000000
PERC 0,864730 1,000000
GOV 0,891419 0,958333
RAZGOV 0,858592 1,000000
SOC 0,921773 1,000000
SPRET 0,695687 1,000000
ZAMJE 0,815934 1,000000
DRUST 0,872362 1,000000
SAMOS 0,743035 1,000000

U tablici 2. prikazane su komponente promjena
primijenjenih varijabli. Prvu komponentu promjena
definiraju gotovo sve varijable. Prema vrsti varijabli
koje identificiraju tu komponentu promjena moguce
je imenovati kao generalni faktor napretka.

Tablica 2. Korelacija varijabli s komponentom promjena

MFRD A
PUZ -0,711837
HOD -0,941482
HVAT -0,863011
PERC -0,927527
GOV -0,942303
RAZGOV -0,928213
SOC -0,961397
SPRET -0,838053
ZAMJE -0,906415
DRUST -0,934541
SAMOS -0,865922

1z slikovnog trajektorija (Grafikon 1) vidljivo
je da je kod ispitanice A doslo do porasta vrijedno-
sti na glavnoj komponenti promjena doslo nakon
5. tocke procjene. Nakon 10. toc¢ke procjene slijedi
skokovit napredak.
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Grafikon 1. Graficki prikaz komponente promjena na
MFRD za ispitanicu A

Rezultati na Miinchenskoj funkcionalnoj
razvojnoj dijagnostici za ispitanicu B (MFRD B)

Korelacije varijabli su izracunate na osnovi
sumarnog vektora prosjecnih vrijednosti za svaku
varijablu. Inspekcijom korelacijske matrice uoclji-
vo je da su najvise korelacije postignute su izmedu
varijabli Razvoja govora i Samostalnos (RAZGOV
i SAMOS, 0,99), a najmanje izmedu varijabli
Sjedenje i Govor (SJED i GOV, 0,48).
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Za ekstrakciju faktora u prostoru promatranih
varijabli koriSten je GK kriterij. Prostor od 12
varijabli sveden je na jednu glavnu komponentu
promjena koja objasnjava 82% ukupne varijance
sustava. Ova glavna komponenta sadrzi osnovu
promjena koje su se dogodile u vremenskim toc-
kama u sustavu promatranih varijabli.

Komunaliteti pojedinih varijabli izracunati u
prostoru jedne glavne komponente prikazani su u
tablici 3. Raspon komunaliteta se kre¢e od 0,52 do
0,904. Varijable HOD i SOC imaju najvisi komu-
nalitet §to znaci da ¢e imati bitnog utjecanja na
strukturiranje glavne komponente.

Tablica 3. Komunaliteti pojedinih varijabli

MFRD B | Multiple - R-Square
PUZ 0,801132 0,898305
SJED 0,520188 1,000000
HOD 0,904895 1,000000
HVAT 0,747559 1,000000
PERC 0,803300 1,000000
GOV 0,843464 0,000000
RAZGOV 0,868562 1,000000
SOC 0,904895 1,000000
SPRET 0,877367 1,000000
ZAMJE 0,842294 1,000000
DRUST 0,869448 0,900000
SAMOS 0,874372 1,000000

U tablici 4. prikazane su komponente promje-
na primijenjenih varijabli. Prvu komponentu pro-
mjena definiraju varijable SJED, SOC, DRUST,
SPRET, GOV, ZAMJ. Prema vrsti varijabli koje
identificiraju te komponente promjena moguce je
imenovati kao generalni faktor napretka.

Tablica 4. Korelacija varijabli s komponentom promjena

MFRD B
PUZ -0,895060
HOD -0,721240
SJED -0,951260
HVAT -0,864615
PERC -0,896270
GOV -0,918403

RAZGOV -0,931967
SoC -0,951260

SPRET -0,936679
ZAMJE -0,917766
DRUST -0,932442
SAMOS -0,935079

1z slikovnog trajektorija (Graf 2) vidljivo je
da je kod ispitanice B doslo do porasta vrijednosti
na glavnoj komponenti promjena nakon 5. tocke
procjene. Nakon 9. toc¢ke procjene slijedi nagli
napredak.
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Grafikon 2. Graficki prikaz komponente promjena na
MFRD za ispitanicu B

Rezultati na Gunzburgovom testu

1z pojedinacnih rezultata ispitanica dobi-
venih poslije obrade podataka programom
INDIF, dobiven je uvid u podatke za definirane
varijable Samopomo¢ (SAM), Komunikacija
(KOM), Socijalizacija (SOC) i Interes (INT) na
Gunzburgovom testu kroz 12 (jednako udaljenih)
vremenskih tocaka. Graficki prikaz rezultata vidljiv
je na grafikonima 3 i 4.

Rezultati na Gunzburgovom testu za ispitanicu
A (Gunzburg test A)

U prvom dijelu tretmana kod ispitanice A na
varijabli Samopomo¢ uvocavaju se znatno nizi
rezultati dok se nakon 5. tocke procjene poste-
peno primjecuje napredak. Najveci napredak je
zabiljezen izmedu 11. 1 12. to¢ke procjene. Na
varijabli Komunikacija od 6. tocke procjene doslo
je do pozitivnijih promjena, a najve¢i napredak
je izmedu 10. i 11. tocke procjene. Na varijabli
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Grafikon 3. Graficki prikaz promjena na svakoj

varijabli (Z vrijednosti) i komponente promjena na
Gunzburg testu za ispitanicu A

Socijalizacija doslo je do pozitivnijih promjena
nakon 6. tocke procjene, a najveci napredak vidljiv
je oko 10. tocke procjene

Na varijabli Interes pozitivnije promjene zabi-
ljezene su nakon 6. to¢ke procjene, a skokovit
napredak vidljiv je oko 9. tocke procjene.

Rezultati na Gunzburgovom testu za ispitanicu
B (Gunzburg test B)

Iz grafikona 4. vidljivo je da je na varijabli
Samopomo¢ kod ispitanice B doslo do pozitivni-
jih promjena nakon 6. tocke procjene i krenuo je
postepen napredak. Na varijabli Komunikacija od
5. tocke procjene doslo je do pozitivnijih promjena,
anajveci napredak u vecini varijabli je od 11. tocke
procjene. Na varijablama Socijalizacija 1 Interes
nakon 6. tocke procjene doslo je do pozitivnijih
promjena, a najveci napredak vidljiv je oko 10.
tocke procjene.

“lako spoznaje koje se mogu izvesti na temelju
ovoga rada treba razmatrati s odredenim ograni-
¢enjima zbog malog uzorka sudionika, dobiveni
rezultati pokazuju da se primjenom razvojnog
integracijskog programa moze utjecati na pobolj-
Sanje psihomotori¢kog razvoja djeteta s West sin-
dromom.”
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Grafikon 4. Graficki prikaz promjena na svakoj
varijabli (Z vrijednosti) i komponente promjena na
Gunzburg testu za ispitanicu B

ZAKLJUCAK

Rana intervencija je proces informiranja,
savjetovanja, edukacije i podrske djeci u ranoj
dobi (i njihovim roditeljima) kod koje je utvrdeno
stanje moguceg odstupanja u razvoju, s visokim
rizikom za daljnji razvoj. Ovaj proces obuhvaca
i djecu kod koje postoji faktor rizika za razvojno
odstupanje koje bi kasnije moglo utjecati na nji-
hov daljnji razvoj i buduce Skolovanje. Program
rane intervencije moze se pruzati u razlic¢itim
okruzenjima, no naglasak se stavlja na prirod-
no okruzenje djeteta. Pokazalo se da je program
rane intervencije najefikasniji ako se s njim pocne
odmah po utvrdivanju odstupanja ili otkrivanju
teSkoc¢e u razvoju.

Uklju€enjem u programe rane intervencije,
roditelji postaju sigurniji u sebe i svoje postupke
te svrsishodnije provode vrijeme s djetetom pritom
ne zanemarujuéi ostale ¢lanove obitelji. Terapeut
pomaze obitelji da lakse prihvati novonastalu situ-
aciju.

Rani razvojni integracijski programi pazljivo su
planirani i usmjereni na individualni razvoj djeteta
i cjelokupne obitelji.

Uzimajuéi u obzir statisti¢ke pokazatelje moze-
mo re¢i da je Rani razvojni integracijski program
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(koji sadrzi osnovne elemente neurorazvojnog
tretmana (NDT), programa senzorne integracije,
kognitivne elemente razvoja (Piagetova teorija
poticanja kognitivnog razvoja i funkcionalno uce-
nje), Dennisonovu edukinesteticku metodu, kom-
ponente govora i jezika, orofacijalnu stimulaciju te
vaznost podrske i rada u obitelji djece s visestrukim
teSko¢ama) imao pozitivan utjecaj na razvoj ispita-
nica. Kako bi u potpunosti mogli razumjeti njihov
razvoj treba uzeti u obzir genetsku predispoziciju
te okruzenje u kojem odrastaju.
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EARLY EDUCATION AND REHABILITATION
DEVELOPMENT PROGRAM IN CHILDREN WITH WEST
SYNDROME

Abstract: Early intervention is the process of informing, consulting, training and support to children at early age at which the
state of the possible variations in the development of a high risk for further development, as well as their families, is determined. This
process includes children at risk factor for developmental deviations that would later have an impact on their future development.
Early intervention program can be provided in a variety of environments, but the focus is on the natural environment of the child.
It turned out that the program is the most effective if the early intervention began immediately after determining deviations or
disclosure of a disability.

The main objective of this paper is to present educational and rehabilitation programs, which objective is to foster cognitive,
emotional, social, motor, and communication skills of children with multiple disabilities in the early-integration program. The
program was conducted in the family with twins with West syndrome chronological, age 2.5 years, under the supervision of the
Cabinet in early psychomotoric stimulation of the Rehabilitation Centre for Education and Rehabilitation Sciences, during the
academic year 2010-2011.

Early developmental integration program, that was implemented, included the basic elements of neuro-developmental treatment
(hereinafter: NDT), sensory integration programs, cognitive elements of development (Piagets theory of cognitive development
and promotion of functional learning), elements of Dennison educational kinesiology, the components of speech and language,
orofacial stimulation and support to the family.

Procedures for the assessment and evaluation used Munich Developmental Diagnostic and Gunzburg test whose components
are used as variables of the study. As a data processing method was used INDIF component analysis through a series of equally
distant time points.

Taking into account the statistical data, it can be concluded that the early developmental integration program had a positive
impact on the development of girls. In order fully to be able to understand their development needs to take into account the genetic
predisposition and the environment in which they grow up.

Keywords: early intervention, West syndrome, Early developmental integration program, INDIF component analysis
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