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STRESZCZENIE/ABSTRACT

Wstep. Zespot Silver-Russella (SRS) jest zespotem uwarunkowanym genetycznie o nie do konca poznanej etiologii oraz
sposobie dziedziczenia. Rozpoznanie zespolu stawia si¢ na podstawie kryteriow, ktore zostaty dotychczas najlepiej scha-
rakteryzowane przez Wollmanna. Celem pracy jest ocena zdolnosci poznawczych u dzieci z zespotem Silver—Russella,
ktore zostaty ocenione za pomoca testu Wechslera (wersja WISC-R) dla dzieci w wieku 6-17 lat, mierzacego iloraz in-
teligencji (IQ) pelny oraz w skali stownej 1 bezstownej. Material i metody. Analizie poddano 28 dzieci z rozpoznanym
zespotem Silver—Russella (na podstawie kryteriow Wollmanna): 14 dziewczat i 14 chlopcow w wieku 6-17 lat. 17 z 28
dzieci (60,61%) to pacjenci z mtodszej grupy wiekowej 610 lat. Wyniki. Zakres wartosci 1Q petnego w 39,29% przy-
padkéw miescit si¢ w granicach 90-109, czyli w zakresie przecigtnej dla populacji, natomiast az w 21,43% stwierdzo-
no uposledzenie umystowe (IQ < 69). Sredni iloraz inteligencji petny, a takze w skali stownej i bezstownej rozktadat sig
w podobnym przedziale wartosci, jednak z nieco wyzszymi warto$ciami w skali bezstownej na korzys¢ chtopcow. Po-
réwnanie petnego ilorazu inteligencji, w skali stownej i bezslownej oraz w poszczegdlnych testach skali stownej i bez-
stownej nie wykazalo istotnej statystycznie roznicy migdzy plcia (test Manna-Whitneya, p > 0,1). Na wartos$¢ 1Q pel-
nego, w skali stownej oraz bezstownej nie miaty wplywu: wyksztatcenie rodzicow, liczba rodzenstwa, warunki bytowe
ani mieszkaniowe oraz pochodzenie. Wnioski. 1. Dzieci z zespolem Silver—Russella wykazuja obnizenie petnego ilo-
razu inteligencji w stosunku do populacji dzieci zdrowych, ze stosunkowo duzym odsetkiem dzieci uposledzonych, bo
az 21% (2,2% w populacji zdrowej). 2. Nie obserwuje sig istotnych statystycznie ré6znic migdzy ilorazem inteligencji
w skali stownej i bezstownej, a takze réznic w zakresie pici. 3. Na wartos¢ 1Q petnego, w skali stownej oraz bezstow-
nej nie mial wptywu status socjoekonomiczny rodziny. 4. Dzieci z zespotem Silver—Russella wymagaja wielospecjali-
stycznej opieki juz od wezesnych lat zycia. Szybkie rozpoznanie i wdrozenie terapii umozliwi lepszy rozwdj tych dzieci,
a w konsekwencji polepszy jakos¢ ich zycia. Pediatr. Endocrinol. 9/2010;2(31):53-64.
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Introduction. The Silver—Russell syndrome (SRS) is a genetically determined disorder. Its exact cause and type of
inheritance remains unknown. The diagnosis of Silver—Russell syndrome is based on the presence of clinical criterion
best described by Wollmann. Aims. The cognitive abilities appraisal in children with Silver—Russell syndrome on
Wechsler Intelligence Scale for Children (WISC-R version) in the age of 6 to 17 y/o comprising full scale intelligence
quotient (IQ), verbal score and performance score. Material and methods. The 28 children with SRS included were
defined by the criterion described by Wollmann, 14 females and 14 males in the age of 6 to 17 y/o. The 17 of 28
children studied (60.61%) belonged to the younger group 6 to10 y/o. Results. The obtained results of full scale 1Q
in 39.29% cases revealed 90 to 109, and it was equal with the mean population range while in up to 21.43% cases
the diagnosis of mental handicap was established (IQ < 69). The mean full scale 1Q, as well as, verbal score and
performance score were distributed in the similar values range, but with a slightly higher results in performance score
for boys. There was no significant difference found between genders in the full scale 1Q, verbal score, performance
score and their subtest results (Mann-Whitney test, p > 0.1). No impact of parental education level, number of siblings,
residential conditions or provenance on IQ results was noted. Conclusions. 1. Children with Silver—Russell syndrome
achieve lower results in full scale of intelligence compared to healthy population of children. A marked increase of
mental handicap percentage up to 21% (2.2% in healthy population) was noted. 2. No significant difference between
genders in the full scale 1Q, verbal score, performance score and their subtest results was found. 3. No impact of the
family socioeconomic status on the full scale intelligence, verbal score and performance score in SRS children was
noted. 4. Children with SRS require multispecialistic care since early years of life. Early diagnosis and therapy onset

may improve SRS children development and as a result their quality of life. Endokrynol. Ped. 9/2010;2(31):53-64.

Wstep

Zespot Silver—Russella jest zespotem uwarunko-
wanym genetycznie o nie do konca poznanej etiolo-
gii oraz sposobie dziedziczenia. Liczne doniesienia
wskazujg na znaczenie zaburzen w chromosomach
7,8, 15,17, 18 [1]. Najszerzej opisang zmiang gene-
tyczng w zespole Silver—Russella jest matczyna uni-
parentalna disomia chromosomu 7, wystgpujaca we-
dhug réznych zrodet u 8-15% procent chorych [2—4]
oraz niedawno odkryta epimutacja 11ql5 [5-9],
ktorej czestos¢ wystgpowania oszacowano na oko-
fo 60%. Zespot Silver—Russella charakteryzuje
wiele nieprawidtowosci, ktore wystepuja z rézna
czestoscia. Najbardziej obrazowo przedstawil je
Wollmann i wsp. w 1995 r. oceniajac duza grupe
386 pacjentow [10]. Nastepnie zostaly one zmody-
fikowane przez Price’a w 1999 r. [11]. Do najwaz-
niejszych naleza pre- i postnatalne zaburzenie roz-
woju oraz szereg cech dysmorficznych, takich jak:
1) wady w budowie czaszki (trojkatny ksztatt czasz-
ki, wydatne guzy czotowe, waska czerwien war-
gowa, ze skierowanymi ku dotowi kacikami ust,
hiper- badz hipoteloryzm, wady uzg¢bienia, nisko
osadzone lub zrotowane matzowiny uszne); 2) asy-
metria ciata (konczyn i/lub twarzy); 3) klinodakty-
lia, brachydaktylia; 4) plamy cafe-au-lait na sko-
rze. Populacje¢ dzieci z zespotem Silver-Russella
charakteryzuje rowniez nieharmonijny rozwoj in-
telektualny. Opisywane sg zaburzenia mowy, czy-
tania, pisania oraz stuchu fonematycznego [12, 13].
Waznym elementem funkcjonowania dzieci jest ich
funkcjonowanie poznawcze. Ocena mozliwosci

intelektualnych dziecka nie prowadzi jedynie do
ujawnienia sumy badanych zdolnosci, ale umozli-
wia prze$ledzenie sposobu, w jaki zdolnosci te sa
potaczone [14]. Narzedziem badawczym doskona-
le nadajacym si¢ do tego jest test Wechslera, stuza-
cy do oceny intelektu [15]. Ze wzgledu na mierzone
funkcje struktura skali inteligencji prezentuje kilka
wymiarow: 1) wymiar sprawnosci funkcji poznaw-
czych, 2) zakres posiadanej wiedzy, 3) zdolnos¢ do
koncentracji, 4) umiejetnos¢ koordynacji wzroko-
wo-ruchowej. U dzieci stosuje si¢ wersje WISC-R.
Test sktada si¢ z dwoch skal: stownej 1 bezstowne;j
(tab. I). Skala stowna mierzy rozumienie werbalne
i pamig¢ dtugotrwata, rozumienie sensu stow, zdan
1 wyrazen, zakres pamigci bezposredniej, koncen-
tracj¢ uwagi, zdolno$¢ reprodukcji przyswojonej
wiedzy oraz uczenia si¢, zdolnos¢ do logicznego
rozumowania, zdolno$¢ rozumienia typowych zwy-
czajow, codziennych sytuacji spotecznych, zdol-
no$¢ abstrahowania i tworzenia poje¢ oraz spostrze-
gania zwiazkéw migdzy tymi pojgciami, zdolno$é
myslenia logicznego i asocjacyjnego [16].

Cel pracy

Ocena zdolnosci intelektualnych u dzieci z ze-
spotem Silver—Russella.

Materiat i metody

Oceng intelektu za pomoca testu Wechslera
(wersja WISC-R dla dzieci) przeprowadzono u 28
pacjentow w wieku 6—17 lat w tym 14 dziewczat
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Tabela I. Rodzaje testdw zawarte w skali stownej i bezstowne;

Table 1. Kinds of subtest of scores: verbal and performance

Wiadomosci [Vocabulary]
Podobienstwa [Similarities]
Arytmetyka [Arithmetic]
Stownik [Vocabulary]
Rozumienie [Comprehension]
Powtarzanie (cyfr) [Digit span]

Rodzaj testu
[Kind of test]

Uzupetnianie obrazkow [Picture completion]
Porzadkowanie obrazkéw [Picture concepts]
Wzory z klockow [Block design]

Ukfadanki [Puzzles]

Kodowanie [Coding]

i 14 chlopcow, z rozpoznanym zespotem Silver—
Russella sposrod populacji 38 dzieci z tym zespo-
tem. Pigcioro dzieci nie wyrazito zgody na badanie,
pigcioro nie spetniato kryteriow wiekowych prze-
prowadzenia testu (wiek < 6 lat). Iloraz inteligen-
cji (IQ) klasyfikowano wedtug nastgpujacej punk-
tacji: > 130 — inteligencja bardzo wysoka, 120—129
— wysoka, 110-119 — powyzej przecigtnej, 90—109
— przecigtna, 80—89 — ponizej przecigtnej, 70-79 —
pogranicze uposledzenia, < 69 — uposledzenie umy-
stowe. Testy w skalach stownych i bezstownych
byly wyrazane za pomoca wyniku przeliczeniowe-
go. Zakres warto$ci norm dla skali stownej 1 bez-
stownej miesci si¢ w granicach 8—14. Suma wyni-
kow przeliczeniowych z testow w poszczegodlnych
skalach (stownej 1 bezstownej) daje wynik przeli-
czeniowy skali stownej lub bezstownej, odczytywa-
ny w tabelach norm jako iloraz inteligencji w skali
stownej oraz bezstownej. Suma wynikow przelicze-
niowych w skali stownej i bezstownej daje wynik
przeliczeniowy skali petnej, co odpowiada okreslo-
nej pelnej skali inteligencji — 1Q.

Na skalg stowna sktadaja si¢ testy: Wiadomosci,
Podobienstwa, Arytmetyka, Stownik, Rozumienie,
Powtarzanie. Skala bezstowna okre$la organiza-
cje percepcji, wzrokowa pamig¢ dlugotrwala, zdol-
no$¢ do rozumienia ztozonych sytuacji i sensowne-
go ich ujmowania, przewidywanie i planowanie,
zdolno$¢ spostrzegania i analizowania form, koor-
dynacj¢ wzrokowo-ruchowa, zdolnos¢ do analizy
i syntezy wzrokowej oraz wizualizacji przestrzen-
nej, zdolnos¢ uczenia si¢ nowych umiejetnosci.
Na skale bezstowna sktadaja si¢ testy: Uzupehie-
nie obrazkow, Porzadkowanie obrazkow, Klocki,
Uktadanki, Kodowanie [16]. Skale wechslerowskie
pozwalaja na uzyskanie wskaznika globalnego
funkcjonowania intelektualnego, inteligencji wer-
balnej (stownej) oraz niewerbalnej (bezstownej)
[14] (tab. D).

Rozpoznanie zespotu postawiono na podsta-
wie kryteriow zaproponowanych przez Wollmanna

(tab. II). Do postawienia rozpoznania obligowato
spetnienie dwdch podstawowych kryteridw, jakimi
sa: niska masa urodzeniowa oraz zaburzenie rozwo-
ju w zyciu pozaptodowym, a takze wystapienie co
najmniej czterech innych nieprawidtowosci, w tym
co najmniej trzech cech dysmorficznych. Anali-
zie poddano réwniez anonimowa ankiete dotycza-
ca statusu spoteczno-ekonomicznego rodzin dzieci
z zespotem SRS. Pytania zawarte w ankiecie do-
tyczyly wieku, wyksztatcenia oraz stanu cywilne-
go rodzicow dziecka, liczby rodzenstwa oraz licz-
by 0s6b pracujacych w rodzinie, zroédet utrzymania,
typu szkoty do ktorej uczegszcza dziecko, warunkow
bytowych oraz mieszkaniowych, pochodzenia.

Wyniki

Sredni wiek pacjentow w badanej grupie wy-
nosit 10,1 lat (£ 3,19), w tym dziewczat 8,9 lat
(x 3,73), chtopcow 10,5 lat (£ 3,40). 60,6% dzie-
ci to pacjenci z mtodszej grupy wiekowej 6-10 lat;
39,4% to dzieci ze starszej grupy wiekowej > 10
lat. Oceniono wiek rodzicéw w chwili dokonywania
oceny intelektu grupy badanej: 53,3% matek mia-
fo powyzej 37 lat, a 51,7% ojcow powyzej 41 lat.
W przewazajacej wigkszosci (70,9%) dzieci uczgsz-
czaly do szkoly powszechnej badz przedszkola.
Tylko 12% sposrod nich powtarzato jedna klasg.
W 74,2% przypadkow prawnymi opiekunami byli
oboje rodzice, a w 19,3% dziecko wychowywata
jedynie matka. Wyksztatcenie zawodowe posiada-
to 74,2% ojcow, $rednie 1 wyzsze po 12,9%. Matki
w wigkszosci przypadkow, bo az w 77,4%, posia-
daly wyksztatcenie zawodowe; $rednie i wyzsze —
w 22,6%. Wigkszos¢ dzieci posiadata dwoje 1 wig-
cej rodzenstwa — 45,2%; 35,5% miato brata lub sio-
stre, 19,3% nie posiadato rodzenstwa. Rodzenstwo
pacjentow z grupy badanej nie byto obciazone cho-
robami przewlektymi i prawidtlowo rozwijato sig in-
telektualnie. W wigkszosci rodzin pracowali oboje
rodzice — 41,9%, jedynie ojciec pracowal w 38,7%
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Tabela Il. Czestos¢ wystepowania objawdw i cech dysmorficznych u dzieci z SRS wg Wollmanna i wsp. [21]
Table II. The frequency of signs and dysmorphic features noted in children with SRS according to Wollmann et al. [21]

Niska masa urodzeniowa
[low birth weight]

Niski wzrost [short stature]

Asymetria ciafa
[body asymmetry]

Makrocefalia [macrocephaly]
Tréjkatna twarz [triangular face]

Kaciki ust skierowane ku dotowi
[down slanted lips angles]

Nieregularne uzebienie
[irregular teeth]

Anomalie uszu
[ears anomalie]

Klinodaktylia V palca reki

[clinodactyly V]

Brachydaktylia V palca reki
[brachydactyly V]

Syndaktylia

[syndactyly]

Plamy cafe-au-lait

[cafe-au-/ait Stasin]

Opdzniony rozwdj psychoruchowy
[delayed psychomotoric development]

Przedwczesne dojrzewanie
[precocious puberty]

94
99
51

64
79

46

28

53

68

48

19

19

37

rodzin. Stata praca byla w 93,5% przypadkow
jedynym zrédlem utrzymania; 16,1% rodzicéw po-
bierato zasitek z Opieki Spolecznej. Warunki byto-
we jako dobre ocenito 48,4% ankietowanych, sred-
nie —35,5%. Ponad potowa pacjentow, bo az 58,1%,
okreslita swoje warunki mieszkaniowe jako dobre.
67,7% rodzicow dzieci zyto w zwiazkach matzen-
skich; 16,1% byto rozwiedzionych. Potowa pacjen-
tow pochodzita ze wsi i matego miasta (na korzys¢
wsi — 34,2%).

Zakres wartosci IQ petnego w 39,3% przypadkow
miescit si¢ w granicach 90-109, czyli w zakresie
warto$ci przecigtnej dla populacji (ryc. 1), nato-
miast az w 21,4% stwierdzono upos$ledzenie umy-
stowe (IQ < 69) (ryc. 2). Rozktad ilorazu inteligen-
cji ksztaltowal si¢ podobnie u dzieci z SRS oraz
w populacji dzieci zdrowych, jednak u dzieci z SRS
znaczacy odsetek bo az 21% stanowity dzieci z 1Q
< 69 punktow (ryc. 3). Srednie wartosci IQ petnego,

w skali stlownej i bezslowne] przedstawia tabe-
la III oraz ryc. 4—-6. Mozna zauwazy¢, ze w otrzy-
manych wynikach $redni iloraz inteligencji pelny,
a takze w skali stownej 1 bezstownej szacuje si¢
w podobnym przedziale wartoséci. Roznica pomigdzy
ilorazem inteligencji w skali stownej 1 bezstownej
wyraznie wskazuje na nieco wyzsze wartosci uzy-
skiwane w skali bezstownej na korzys¢ chlopcow
(tab. IV). Jednak poréwnanie przeprowadzone
testem Manna-Whitneya pomigdzy plciami a 1Q
pelnym, w skali stownej, bezstownej oraz w po-
szczegblnych testach skali stownej i bezstownej
nie wykazalo istotnych statystycznie réznic pomig-
dzy plcia (p > 0,1). Wsrod testow w skali stownej
wyniki ponizej przecigtnej (wartos¢ < 8) wystapily
u 57,1% dzieci w tescie Arytmetyka, u 42,8% dzieci
w tescie Wiadomosci oraz u 40,7% w tescie Powta-
rzania (ryc. 7). Natomiast w skali bezstownej najgo-
rzej wypadty testy: Wzory z klockow, bo az 57,1%
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Ryc. 1. Procentowy rozkfad petnego ilorazu inteligencji w badanej grupie
Fig. 1. Percentage distribution of full scale intelligence in the studied group

M >69

6,21%

[ <=69

22,79%

Ryc. 2. Odsetek dzieci z uposledzeniem umystowym w badanej grupie
Fig. 2. Percentage of children with mental handicap in the studied group

dzieci miato wynik ponizej przecigtnej, oraz Kodo-
wanie przy wartosci 53,5% (ryc. 8). Gorsze wyni-
ki w testach skali bezstownej (Klocki, Uktadanki,
Kodowanie) otrzymaty dziewczynki. Stosunko-
wo dobre wyniki, czyli w zakresie normy i powy-
zej (warto$ci > 8), uzyskato 71,4% dzieci w tescie
Rozumienie oraz Porzadkowanie Obrazkow, 67,8%
w tescie Stownik, Uktadanki oraz Uzupetnianie ob-
razkow, 64,3% w teScie Podobienstwa. Na war-
tos¢ 1Q pelnego, w skali stownej oraz bezstownej
nie miaty wplywu wyksztatcenie rodzicow, liczba

rodzenstwa, warunki bytowe ani mieszkaniowe
oraz pochodzenie. Wartosci powyzsze byly nie-
istotne statystycznie wedtug korelacji rang Spear-
mana z poziomem istotnos$ci — p > 0,1. W poszcze-
golnych testach skali stownej i bezstownej warto-
$ci osiagnigte w testach: Stownik oraz Uzupelnienie
obrazkéw wykazywaly istotny statystycznie zwia-
zek z faktem zamieszkiwania w miescie (p = 0,086;
p = 0,038). Stwierdzono réwniez zwiazek pomig-
dzy wyzszymi wynikami w tescie Kodowania a wy-
ksztatceniem ojca (p = 0,024).

57



Praca oryginalna Endokrynol. Ped., 9/2010;2(31):53-64

—»— Populacja normalna —=— Pacjenci

(o)
o

9]
o

N
o

Za

Procent badanych
w
o

g

<69 70-79 80-89 90-109 110-119 120-129 >=130
1Q

Ryc. 3. lloraz inteligencji w grupie klinicznej i grupie dzieci zdrowych
Fig. 3. Intelligence quotient in clinical group compared to healthy children

v
/

o

Tabela II1. Srednie wartosci 1Q w skali petnej, stownej i bezstownej w grupie Kliniczne]
Table lll. The mean values of IQ in full scale, verbal and performance score in clinical group

1Q petny [full scale] 28 88,14 94,50 40,00 130,00 23,94
1Q stowny [verbal] 28 88,25 90,00 43,00 122,00 21,05
IQ bezstowny [performance] 28 89,71 92,50 40,00 141,00 25,88

N - liczebnos$¢ grupy badanej [number of studied]

7

6

Liczba obs.
w

40 50 60 70 80 20 100 110 120 130 140

Ryc. 4. Rozktad ilorazu inteligenciji w badanej grupie
Fig. 4. The distribution of the intelligence quotient in clinical group
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Liczba obs.
w

40 50 60 70 80 90 100 110 120 130
IQ skala stowna

Ryc. 5. Rozktad ilorazu inteligenciji (1Q) w skali stownej w badanej grupie Klinicznej
Fig. 5. The distribution of intelligence quotient (IQ) in verbal score in clinical group

Liczba obs.
w

40 50 60 70 80 90 100 110 120 130 140 150
1Q skala bezstowna

Ryec. 6. Rozktad ilorazu inteligenciji (1Q) w skali bezstownej w badanej grupie klinicznej
Fig. 6. The distribution of intelligence quotient (IQ) in performance score in clinical group
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Tabela IV. Srednie ilorazu inteligencii pefnego, stownego i bezstownego w zaleznosci od pici w grupie (ns) Klinicznej
Table IV. The mean of intelligence quotient in full scale, verbal score and performance score in clinical group

Pte¢ Gender N Srednie Mean Mediana Median Min. Max. SD

K [F] 14 86,29 94,00 40,00 |114,00 |21,73
M [M] 14 90,00 95,50 40,00 |130,00 | 26,65
1Q stowny

Pte¢ Gender N Srednie Mean Mediana Median Min. Max. SD

K [F] 14 88,86 90,00 49,00 |[115,00 |19,38
M [M] 14 87,64 89,00 43,00 [122,00 |23,32
1Q bezstowny

Pte¢ Gender N Srednie Mean Mediana Median Min. Max. SD

K [F] 14 85,00 90,50 40,00 |110,00 |21,98
M [M] 14 94,43 102,00 40,00 [141,00 |29,32

Test Wechslera — skala stowna

W 0-7

W8-10 [HE11-12 []>12

rozumienie

stownik
arytmetyka
podobienstwa

wiadomosci

0% 20% 30% 40%

50%

60% 70% 80% 90% 100

Procent badanych

Ryc. 7. Procentowy rozktad dzieci z SRS w stosunku do poziomu testow w skali stownej
Fig. 7. The percentage distribution of children with SRS according to value subtests of verbal score

Dyskusja

U dzieci z zespotem Silver—Russella obserwu-
je sig istotny statystycznie (p < 0,0001) obnizony
catkowity poziom ilorazu inteligencji, ktory srednio
wynosi 88,14 (SD 23,94) w porownaniu z populacja
dzieci zdrowych ze $rednia 100 (SD 15). Podobne
wyniki uzyskatl rowniez Lai i wspot. w 1994 1. prze-
prowadzajac badanie za pomoca testu Wechslera
w populacji 25 dzieci, w tym 20 chtopcow i 5 dziew-
czat, w ktorym uzyskano $redni iloraz inteligencji

85,9 (SD 23,7) w stosunku do $redniej populacyjnej
100 (SD 15) [12]. Srednia wicku badanych dzieci
w badaniu Lai oraz w analizie przedstawionej przez
autorow byla réwniez podobna: odpowiednio 8,8
lat oraz 10 lat. W grupie badanej w populacji dzie-
ci niskorostych z cechami dysmorficznymi (SRS)
stwierdzono upos$ledzenie umystowe w 21% przy-
padkéw, a w badaniu Lai i wsp. w 32%. W populacji
zdrowej odsetek 0sob z uposledzeniem umystowym
szacuje si¢ na 2,2% [12]. Poréwnujac rozktad ilora-
zu inteligencji, mozna zauwazy¢, ze ksztattuje si¢
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Ryc. 8. Procentowy rozktad grupy dzieci z SRS w stosunku do poziomu testow w skali bezstownej
Fig. 8. The percentage distribution of children with SRS according to value subtests of performance score

on podobnie u dzieci z SRS oraz w populacji dzieci
zdrowych, z ta jednak roznica, ze w populacji z SRS
znaczacy odsetek, bo az 21% (w naszym badaniu),
stanowia dzieci z [Q < 69 punktow. Biorac pod uwa-
ge trudnosci, jakie niesie za soba zidentyfikowanie
przyczyn powodujacych wrodzone zaburzenia neu-
rologiczne, uzyskanie jednolitej, okreslonej grupy
okazato si¢ bardzo trudne. Takiego zadania podjat
si¢ Noeker, opisujac grupe dzieci z zespotem Si-
lver—Russella bardziej homogenna. Wytaczyt on ze
swojej analizy dzieci z wrodzonymi zaburzeniami
neurologicznymi oraz innymi defektami mogacymi
wplywac pozytywnie badz negatywnie na otrzyma-
ny wynik [17]. Srednia wieku badanych przez niego
pacjentow wynosita 7,5 lat (2,5-12,5 lat). Badanie
zostalo przeprowadzone z uzyciem innego niz We-
chsler testu oceniajacego potencjat intelektualny,
amianowicie Kaufiman Assessment Battery for Chil-
dren. Sredni wynik IQ badanych dzieci z SRS 95,7
(SD 10,63), poréwnany ze $rednim IQ ich rodzen-
stwa — 104,20 (SD 12,32) oraz $rednia populacyj-
na — 100 (SD 15), okazal si¢ istotny statystycznie,
wskazujac na znaczne obnizenie intelektu w grupie
badanych dzieci [17]. Nie zauwazono istotnych sta-
tystycznie réznic w uzyskanych wynikach pelego
ilorazu inteligencji pomigdzy picia w badaniu No-
ekera, jak i naszym. Natomiast w badaniu Lai i wsp.
réznica ta byta duza: $redni IQ dziewczat wynosit
68,2 (SD 15,7), chtopcow — 90,3 (SD 23,5). Gor-
szy wynik 1Q uzyskany przez dziewczynki wynikat
prawdopodobnie ze nierownej proporcji liczebno-
$ci plei (5 dziewczynek, 20 chlopcow) [12]. Wyniki

uzyskane w grupie badanej w zakresie skali stownej
i bezstownej szacuja si¢ w zakresie podobnych war-
tosci, ale ponizej przecigtnej. Porownujac obie skale,
nieznacznie lepszy wynik calosciowo dzieci uzy-
skaty w skali bezstownej, ale nie jest on istotny sta-
tystycznie (p > 0,1). Skala bezstowna wypadta le-
piej w przypadku chtopcow. Dzieci z grupy badane;j
nie posiadaty przecigtnych zdolno$ci werbalnych,
takich jak zdolno$¢ do abstrakcyjnego myslenia,
klasyfikowania i uogdlniania, wykorzystywania po-
siadanej wiedzy o otaczajacym $wiecie do rozwia-
zywania stawianych problemow natury spotecznej
oraz nie prezentowaly adekwatnego do swojej gru-
py wiekowej poziomu rozwoju jezyka i bogactwa
pojeé, logicznego rozumowania oraz koncentracji
uwagi. Dzieci te nie wykazywaty rowniez przecigt-
nego poziomu rozwoju takich zdolnosci niewerbal-
nych, jak: operowanie stosunkami przestrzennymi,
tworzenie cato$ci na danych spostrzeganych wzro-
kowo, oraz nie posiadaty dobrej pamigci wzrokowej
oraz umiej¢tnosci wnioskowania w oparciu o wzro-
kowo spostrzegane fragmenty, a takze nie posiada-
ty przecigtnych zdolnosci do logicznego myslenia
na materiale liczbowym. Podobne wyniki otrzymat
Lai i wsp. [12]. W przeprowadzonych przez nas ba-
daniach status socjoekonomiczny, tj. wyksztalce-
nie rodzicéw, liczba rodzenstwa, warunki bytowe
1 mieszkaniowe oraz pochodzenie nie miaty wpty-
wu na wartosci pelnego ilorazu inteligencji, a tak-
ze ilorazu inteligencji w skali stownej 1 bezstowne;.
Podobne wnioski wyciagnal Low w 1992 r., twier-
dzac, ze wewnatrzmaciczne zahamowanie rozwoju
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i status socjoekonomiczny nie ma wptywu na sto-
pien deficytow intelektualnych u dzieci z IUGR
[18]. Powszechnie wiadomo, ze iloraz inteligencji
rodzicow ma wptyw na rozwoj intelektualny dzie-
ci. Anderson w 1997 r. stwierdzit, ze zdolnosci po-
znawcze dzieci w sposob istotny zaleza od kon-
dycji domowego srodowiska i1 ogdlnej inteligencji
rodzicéw [19]. Czynniki rodzinne moga w dwojaki
sposob wpltywaé na rozwoj poznawczy dzieci z za-
burzeniami wzrastania. Po pierwsze poprzez gene-
tyczng transmisj¢ uwarunkowan poziomu rodzinnej
inteligencji, po drugie poprzez Srodowiskowo prze-
kazywane czynniki edukacyjne i psychologiczne
w rodzinie [19]. W badanej przez nas grupie nie
ocenili$§my ilorazu inteligencji rodzicéw. Ich zdol-
nos$ci intelektualne mozemy oszacowac jedynie na
podstawie ich wyksztalcenia, co nie jest do konca
miarodajne, a wigkszo$¢ rodzicoOw posiadata wy-
ksztatcenie zawodowe. Noeker dobierajac grupe
badanych dzieci z SRS z ich rodzenstwem podjat
probe eliminacji wszystkich mozliwych czynnikoéw
mogacych zakldcac badanie [17].

Analizujac szczegotowo testy skali stownej
i bezslownej, zauwazono pewne zwiazki migdzy
poszczegolnymi sktadowymi statusu socjoekono-
micznego a testami skal. Mianowicie na uzyska-
ne wyniki w testach, ktore okreslaja zakres pa-
migci bezposredniej, zdolnos¢ koncentracji uwagi,
organizacj¢ percepcji, wzrokowa pamig¢ dlugo-
trwata, koordynacje wzrokowo-ruchowa, spostrze-
ganie 1 analizowanie form, miaty wpltyw liczba
prawnych opiekunow zamieszkujacych stale z dziec-
kiem oraz stan cywilny rodzicéw. Natomiast zdol-
no$¢ uczenia si¢ nowych umiejetnosci zalezata od
wyksztatcenia ojca. Dzieci z zespotem Silver—Rus-
sella zaliczaja si¢ do tych, u ktoérych wewnatrz-
maciczne zaburzenie rozwoju rozpoczyna si¢ we
wczesnym okresie ciazy, w rezultacie dochodzi do
redukcji zarowno masy ciata, jak i1 dtugosci (hipo-
trofia symetryczna), co w konsekwencji ma zna-
czacy wplyw na gorszy rozwoj mozgu [12]. Dla-
tego ogolne zdolno$ci poznawcze dzieci z SRS
moga by¢ gorsze niz u tych urodzonych z prawi-
dtowa masa ciata, a nawet u tych, ktore urodzity si¢
z mala masa ciata, ale czynnik wewnatrzmacicz-
nego zahamowania rozwoju zaczal dziala¢ pozniej

(hipotrofia asymetryczna) [12, 20]. Wielu auto-
rOW uwaza, Ze€ W rozwoju poznawczym dzieci uro-
dzonych z niska masa podstawowa role odgrywaja
czynniki socjoekonomiczne i warunki srodowisko-
we. Ich zdaniem mniejsze znaczenie ma wplyw
czynnikow okoloporodowych, takich jak: niedo-
tlenienie, hipoglikemia czy wczes$niactwo [12].
W grupie dzieci z zespotem Silver—Russella powta-
rzajace si¢ hipoglikemie, szczegdlnie w okresie no-
worodkowym i niemowlecym, mogly jednak wpty-
wac na dalszy rozwdj intelektualny dzieci [21, 22].
W naszym badaniu nie sprawdziliémy zalezno$ci
migdzy 1Q a zaburzeniami okotoporodowymi, jed-
nak wplyw warunkéw socjoekonomicznych na 1Q
byt nieistotny statystycznie. Wigkszo$¢ ankietowa-
nych przez nas rodzicow okreslita warunki bytowe
i mieszkaniowe jako dobre.

Dzieci z SRS powinny zosta¢ objete specjalnym
programem nauczania dostosowanym do potrzeb
zwiazanych z gorszymi funkcjami poznawczymi.
Niektore z tych dzieci wymagaja indywidualne;j te-
rapii mowy, ¢wiczen poprawiajacych koncentracje
oraz zdolnosc¢ skupienia uwagi.

Whioski

1. Dzieci z zespolem Silver—Russella wykazu-
ja obnizenie pelnego ilorazu inteligencji w stosunku
do populacji dzieci zdrowych, ze stosunkowo du-
zym odsetkiem dzieci z upo$ledzeniem intelektual-
nym, bo az 21% (2,2% w populacji zdrowej).

2. Nie obserwuje sig¢ istotnych statystycznie ro6z-
nic, miedzy ilorazem inteligencji w skali stownej
i bezstownej, a takze réznic w zakresie pici w ba-
danej grupie.

3. Na wartos¢ 1Q pelnego, w skali stownej oraz
bezstownej nie miaty wptywu wyksztatcenie rodzi-
cow, liczba rodzenstwa, warunki bytowe ani miesz-
kaniowe oraz zamieszkiwanie w mie$cie lub na
wsi.

4. Dzieci z zespotem Silver—Russella wymaga-
ja wielospecjalistycznej opieki juz od wczesnych
lat zycia. Szybkie rozpoznanie i wdrozenie tera-
pii umozliwi lepszy rozwoj tych dzieci, a w konse-
kwencji polepszy jakos¢ ich zycia.
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