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VIZUOSPACIJALNE SPOSOBNOSTI DJEVOJCICE
S WILLIAMSOVIM SINDROMOM

DIANA ARAPOVIC!, VISNJA PRANJIC?

Sindrom Williams (ili Williams — Beuren) sindrom je rijedak neurorazvojni poremecaj karakteriziran medicinskim i kognitivnim
razvojnim poteskocama. Pogada kognitivno, bihevioralno i motorno podrucje razvoja.

Ovo je istrazivanje provodeno na djevojcici s Williamsovim sindromom, cije su visuospacijalne sposobnosti ispitivane longitu-
dinalno tijekom 22 mjeseca, u dobi od 9 godina i 3 mjeseca do 11 godina i 1 mjeseca. Smatrali smo da ce djevojcica s Williamsovim
sindromom imati slabije vizuospacijalne sposobnosti negoli njezini vrsnjaci, te da ce u finalnom ispitivanju, zbog utjecaja sazrije-
vanja, postici bolje rezultate. Vizuospacijalne sposobnosti su ispitane sljedecim varijablama: spajanje linija prema zadanom mode-
lu, precrtavanje geometrijskih likova, crtez zZivotinje, prepoznavanje lica. Postoji statisticka razlika u vizuospacijalnim sposobnosti-
ma izmedu djevojcice s Williamsovim sindromom i djece urednoga razvoja na svim ispitanim varijablama, osim na onoj prepoznavanja
lica. I u zavrsnom ispitivanju u dobi od 11 godina i 1 mjeseca djevojcica je, pod utjecajem sazrijevanja, postigla znacajno bolje

rezultate nego u pocetnom ispitivanju.

Deskriptori: WILLIAMSOV SINDROM — psihologija, patofiziologija; NEUROPSIHOLOSKI TESTOVI; VIDNA PERCEPCIJA; PROSTORNA PERCEPCIJA

UvOoD

Sto je Williamsov sindrom?

Sindrom Williams (ili Williams — Beu-
ren) sindrom je rijedak neurorazvojni
poremecaj karakteriziran psihi¢kim, me-
dicinskim i razvojnim slabostima. Pogada
kognitivno, bihevioralno i motorno po-
drugje razvoja. O rijetkosti ovog sindroma
govori i pojavnost od 1 : 20 000 (Pater-
son, 2000.) do 1 : 25 000 novorodencadi
(Bellugi i Wangand Jernigan,
1994.). Ovaj podatak mozemo usporediti
s pojavnostima nekih genetskih pore-
mecaja s kojima se najéesce usporeduju
osobe sa Williamsovim sindromom, kao
§to je X fragilni sindrom 1 : 4 000 za
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muskui 1 : 6 000 za zensku novorodencad
(Scerif 1 sur, 2004.). Prevalencija
poremecaja iz autisticnog spektra je
4,5:10.000 (pojavnost u SAD-u je
10:10.000), dok Downov sindrom ima
pojavnost od 1 : 700 porodaja (Zergo -
Ilern i sur., 1994.). Broj novorodene
djece s Downovim sindromom posljed-
njih je godina smanjen zbog uspjesne pre-
natalne dijagnostike.

Vizuospacijalne sposobnosti osoba
s Williamsovim sindromom

Osobe s Williamsovim sindromom
imaju izvrsno razvijene socijalne vjestine,
izvrstan rjecnik i memoriju, $to se ne
moze re¢i za njihove vizuospacijalne
vjestine (Scerif i sur, 2004., Bel-
lugi, Wang i Jernigan, 1994,
Lukacs, 2003., Bellugi i Wang,
1996., Sacks, 1999.). Williamsov sin-
drom povezan je sa znacajnim nedostat-
kom kratkoro¢ne vizuospacijalne memo-
rije (Gathercole 1 Alloway,
2006.). Mnogi podatci u literaturi govore
o velikim potesko¢ama koncepcije pro-

stora, koje postaju ocite na zadatcima po-
put crtanja ili slaganja kockica (Scerif
isur,2004., Landau i Zukowski,
2003., Mervis 1 sur, 1999, Far-
ran i Jarrold, 2003, Siegmiiller
i Bartke,2004., Bellugi i Wang,
1996.).

Vizuospacijalne sposobnosti ove djece
slabije su od sposobnosti djece urednoga
razvoja, izjednagenoj prema kronoloskoj
i/ili mentalnoj dobi. (Landau i Zu-
kowski, 2003.). Mnoga djeca s Wil-
liamsovim sindromom imaju poteskoca s
vizuospacijalnim zadatcima i1 vizuomo-
tornom izvedbom, a rezultati rjeSavanja
zadataka ovog tipa mogu navesti na
pogrjesan zakljucak o njihovoj neverbal-
noj inteligenciji. Scerif i sur. (2004.)
ispitivali su vizuoselektivhu pozornost
(sposobnost orijentiranja na relevantne
informacije, ignorirajuéi irelevantne) u
djece s Williamsovim sindromom i djece
s X fragilnim sindromom. U djece s X
fragilnim sindromom zamijecene su po-
teskoce u izvr$noj kontroli kao i kod djece
s Williamsovim sindromom. Ove potes-
koc¢e vjerojatno nastaju zbog atipi¢nog
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receptivnog procesuiranja. Elektrofizio-
loski nalazi, kako starije djece tako i odra-
slih, takoder pokazuju atipi¢no vizuoper-
ceptualno procesuiranje. Starija djeca i
odrasli s X fragilnim sindromom imaju
tipian razvoj, koji se ocituje nemo-
guénoscéu zanemarivanja ometajucih ¢im-
benika(Scerif i sur.,2004.). Mozemo
zakljuciti kako osobe i s Williamsovim
sindromom i X fragilnim sindromom
imaju karakteristini atipi¢an razvoj
vizuospacijalnih sposobnosti. Scerifovi
nalazi (2004.) govore o viSe repetativnih
pogrjesaka (dodirivanje prije ponovnog
pronalazenja cilja iako je on ve¢ oznacen)
u hodancadi s X fragilnim sindromom.

Zarazliku od njih hodanc¢ad s William-
sovim sindromom brka distraktore sa ci-
ljem vise od ikoje ispitivane skupine, po-
gotovu ako su traZeni objekti slabije istak-
nuti. Ovi se nalazi podudaraju s tvrdnjama
o suptilnim vizuospacijalnim deficitima u
osoba s Williamsovim sindromom. L an -
dau i Zukowski (2003.) istrazivali
su vizuospacijalne sposobnosti pomocu
crtanja i slaganja kockica. Zapazene su
nize vizuospacijalne sposobnosti u odno-
su na djecu urednog razvoja iste dobi. Pri
kopiranju predmeta od vise kockica djeca
s Williamsovim sindromom dupliciraju
predmet tako da zadovolje formu, dok
djeca s Downovim sindromom iste men-
talne dobi slazu rubove (Landau i
Zakowski, 2003.).

Crtezi djeteta s Williamsovim sindro-
mom su neprepoznatljivi bez djetetovoga
verbalnog  objasnjenja (Bellugi,
Wang i1 Jernigan, 1994.). Djeca s
Williamsovim sindromom se pri crtanju
usredotocuju na dijelove, ali dijelovi
crteza mogu biti smjesteni na papiru a da
nisu povezani u cjelinu (Bellugi i
Wang, 1996.).

Vizuospacijalni deficiti javljaju se u
ranom razvoju, a poneki perzistiraju i u
odrasloj dobi Mervis i sur, 1999.).
Ovi vizuospacijalni deficiti djece s Wil-
liamsovim sindromom sli¢ni su kao u
osoba s oStecenjem desne strane mozga,
kad je vecina jezi¢nih funkcija posStedena,
dok su narusene ba$ vizuospacijalne spo-
sobnosti (Tompkins, 1995.). Medutim,
magnetska rezonancija nije potvrdila
osteéenja desne strane mozga kod djece s
Williamsovim sindromom (Bellugi,
Wang i Jernigan, 1994.). U prilog
ocuvanosti desne hemisfere govori i do-
bra prozodija osoba s Williamsovim sin-
dromom, koju osobe s oSte¢enjem desne
strane mozga nisu u mogucnosti koristiti
(Pell, 1999.). Dobra sposobnost prepoz-
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navanja lica tipi¢na je funkcija desne stra-
ne mozga, a osobe s Williamsovim sin-
dromom izvrsne su u takvim vjestinama
(Finn, 1991.). Vizuospacijalni deficit u
osoba s Williamsovim sindromom ne-
posredno je vezan za funkciju hipokam-
pusa (Meyer-Lindenberg i sur,
2005.).

Prema Landau i Zukowskom
(2003.) vizuospacijalne vjestine djece s
Williamsovim sindromom znac¢ajno vari-
raju unutar testova. Prepoznavanje lica je
tipicno najjaca vizuospacijalna vjestina
djece s Williamsovim sindromom (Far-
ran i Jarrold, 2003.). Na zadatcima
prepoznavanja lica djeca s Williamsovim
sindromom uspjesnija su od djece s Dow-
novim sindromom i ne odstupaju zna¢ajno
od djece urednoga razvoja (Bellugi,
Wang i Jernigan, 1994.). Uz pre-
poznavanje lica, izvrsni su u prepozna-
vanju ljudskih osjecaja preko facijalne
ekspresije. Posebno suuspjes$ni uuocavaju
sretnih lica (Sac ks, 1999.).

Osobe s Williamsovim sindromom u
mogucnosti su procesuirati vizualne in-
formacije na globalnoj razini. Slabije
rezultate imaju na standardnim zadatcima
s kockama i zadatcima crtanja. Djeca
urednog razvoja u dobi od 4,6 godina
crtaju bolje od djece s Williamsovim sin-
dromom u dobi 0d 9,6 godina (Farran i
Jarrold, 2003.), ali sa 13,6 godina cr-
tanje im postaje organiziranije i moze se
usporediti s crtezom djeteta urednog
razvoja u dobi od 5,6 godina. Sieg-
miller i Bartke (2004.) smatraju
da je vizuospacijalni deficit vjerojatno
posljedica nizih neverbalnih sposobnosti.
Bellugi, Wang 1 Jernigan
(1994.) isticu kako je za specifi¢no vizuo-
spacijalno procesuiranje odgovorna od-
stupajuca neuralna organizacija.

Razlike globalnog i lokalnog procesui-
ranja, preko percepcije, pozornosti i kon-
strukcijskih zadataka, medu osobama s
genetskim i kognitivnim nedostatcima
ispitali su Porter 1 Coltheart
2006. godine. Ispitana je 31 osoba s Wil-
liamsovim sindromom, 15 osoba s Dow-
novimsindromom, 8 osobasporemecajima
iz autisti¢nog spektra i 27 osoba urednoga
razvoja. Osobe s Williamsovim sindro-
mom su zadatke precrtavanja ¢esto sma-
trale frustriraju¢im. Pojedinim osobama
ove skupine bilo je potrebno i 10 minuta
kako bi precrtale zadani lik. Rezultati su
potvrdili hijerarhijski deficit njihova pro-
cesuiranja. Ova klinicka skupina bila je
statisticki znacajno slabija u kopiranju

globalnih oblika i imala je viSe poteskoca
integracije u odnosu na ostale skupine
ispitanike. Takoder je uocena njihova he-
terogenost. Neki od ispitanika s William-
sovim sindromom pokazivali su intaktno
globalno procesuiranje, uspijevajuéi izvr-
sno precrtati zadani lik. Ova varijabilnost
nije uo¢ena u osoba s Downovim sindro-
mom ni u onih s poremeéajima iz au-
tistinog spektra.

Osobe s Williamsovim sindromom
imaju specificne osobitosti u razvoju
mozga, $to se moze odraziti na lateraliza-
ciju, odnosno na dominantnost desne ili
lijeve ruke. Carlier i sur (2006.)
pratili su dominantnost ruke kod 45 osoba
s Downovim sindromom, 34 osobe s Wil-
liamsovim sindromom i 81-og djeteta
urednog razvoja. Prosje¢na mentalna dob
osoba s genetskim o$te¢enjem iznosila je
13 godina. Ispitivane su vjestine crtanja,
bacanja predmeta, drzanja reketa, rezanja
Skaricama, uvodenja konca u iglu, sluzenja
lopatom , dijeljenja karata, upotrebe Cet-
kice za zube, udaranja i poklapanja zdje-
le. Najveca proporcija ljevaka uocena je u
skupine osoba s Downovim, sindromom,
dok je populacija s Williamsovim sindro-
mom pokazivala ¢e§¢u dominantnost lije-
ve ruke u odnosu na djecu urednog
razvoja.

Strein i sur, (2005.) takoder su
ispitivali dominantnost desne odnosno
lijeve ruke u osoba s Williamsovim sin-
dromom. U istrazivanju je sudjelovalo 25
zenskih 1 25 muskih ispitanika u dobi od
5,10 1 38,3 godina. Ispitivane su aktivno-
sti crtanja, upotrebe ¢etkice za zube, odvr-
tanja ¢epa na boci, bacanja lopte, upotre-
be teniskog reketa, Skarica, gumice za
brisanje i §iljila za olovke. Rezultati govo-
re o znacajno vecoj prevalenciji domi-
nantnosti lijeve ruke u populaciji osoba s
Williamsovim sindromom (26%) u odno-
su na zdravu populaciju (10 — 12%). Za
zdravu populaciju karakteristi¢na je J kri-
vulja, odnosno najmanji je broj osoba s
izrazitom dominantno$éu lijeve ruke i
ambidekstera (veci broj u djetinjstvu), a s
godinama najvise osoba ima izrazitu do-
minantnost desne ruke. Ovako veliki broj
osoba s dominantno$¢u lijeve ruke vje-
rojatno je posljedica sporijeg sazrijevanja
osoba s Williamsovim sindromom. U pri-
log ovoj tezi govori podatak o najvecoj
uCestalosti ove dominantnosti ba§ u
najmladih ispitanika izmedu pet i 15 go-
dina. Takoder, dominantnost lijeve ruke
¢esce je zabiljezena u djecaka negoli u
djevojcica, §to se opet povezuje sa Spo-
rijim sazrijevanjem dje¢aka. U Zena iz-
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medu 16 1 38 godina dominantnost lijeve
ruke javlja se u 10% slucajeva, $to odgo-
vara opcoj populaciji. LoSe vizuospacijal-
ne sposobnosti kao i ovi nalazi vjerojatno
su posljedica neobi¢ne anatomije mozga,
ali zasigurno nisu posljedica oStecenja de-
sne strane mozga. LoSe vizuospacijalne
sposobnosti osoba s Williamsovim sin-
dromom sa smanjenim okcipitalnim kor-
teksom (Gothelf i sur,2005.). Ca-
stelo-Branco i sur, (2007.) za-
biljezili su abnormalne karakteristike
retine osoba s Williamsovim sindromom.
Otkrili su da postoji redukcija ganglion-
skih stanica vlakana retinalnog zivca, $to
se moze povezati sa slabijim vizuospa-
cijalnim moguénostima osoba s William-
sovim sindromom.

CILJ ISTRAZIVANJA

Cilj ovog istrazivanja je bio utvrditi
koliko su razvijene vizuospacijalne spo-
sobnosti djevojéice s Williamsovim sin-
dromom u odnosu na vr$njake, te kako ¢e
na vizuospacijalne sposobnosti utjecati
sazrijevanje.

HIPOTEZE

HI1.- Djevojéica ¢e postici slabije re-
zultate na zadatcima za ispitivanje vizuo-
spacijalnih sposobnosti negoli njezini
vrsnjaci.

H2.- Djevojcica ¢e imati bolje rezulta-
te u finalnom negoli u inicijalnom ispi-
tivanju, jer ¢e sazrijevanje, tijekom 22
mjeseca, koliko je trajalo longitudinalno
istrazivanje, pozitivno utjecati na razvoj
vizuospacijalnih sposobnosti.

METODE RADA

Uzorak

Uzorak je ¢inila djevoj¢ica s William-
sovim sindromomm ¢ije smo jezi¢ne i
vizuospacijalne sposobnosti zeljeli ispita-
ti. Djevojcica je rodena u 40. tjednu
trudnoce 2. lipnja 1996. godine. To je bila
prva maj¢ina trudnoca i protekla je ured-
no. Majka je djevoj¢icu dobila u dobi od
42 godine, dok je ocu bilo 29 godina.
Nakom rodenja djevojcica je bila teska
2560 g i duga 45 cm. Ocjene prema Apga-
ru bile su 10 nakon prve minute poslije
rodenja 1 10 pet minuta nakon njega. Pe-
dijatar je prvi uocio neobi¢nosti djevojCice
te je uputio na geneti¢ko savjetovanje. U
Klini¢kom bolni¢kom centru Zagreb 6.
svibnja 1999. ucinjena je FISH analiza

periferne krvi (pomo¢u DNA metode
specifi¢ne za Williamsov sindrom). Meto-
da je osjetljiva i brza , a kultura stanica
nije potrebna (Bari§i¢ i Marusic¢
Della Marina, 2007.). Utvrden je
normalni Zenski kariotip i mikrodelecija
na 7. kromosomu (regija 7q11.2 ELN). U
ispitanim stanicama prisutan je signal na
jednom od kromosoma 7, te je ovim ispi-
tivanjem dokazana delecija lokusa i po-
stavljena dijagnoza: Williamsov sindrom.
Ponovljena FISH analiza 25. svibnja
2004. u Klinici za djecje bolesti potvrdila
je prvotnu dijagnozu. Istrazivanje je pro-
vedeno u skladu s etickim standardima
Helsinske deklaracije iz 1975.godine i
odvijalo se uz pristanak i prisutnost rodi-
telja u njihovom domu.

Varijable

Ispitni materijal /zadatci/ pomoc¢u ko-
jega smo obavili ispitivanje konstruiran je
za ovo istrazivanje, jer je to prvo istra-
zivanje vizuospacijalnih sposobnosti dje-
teta s Williamsovim sindromom u Hrvat-
skoj.

Spajanje linija prema zadanom modelu

Zadatak je ovoga ispitnog materijala
da ispitanica kopira linije koje su spojene
tockama. Svako polje sastoji se od devet
toCaka (tri reda sa tri tocke) i sadrzi
predlozak. Ispitanici se daje prazno polje
s obiljezenim tockama. Zadatci pocinju
onim najlaksim, kopiranjem linije koje
spajaju dvije tocke, dok su najslozenije
linije spojene sa Sest tocaka. Ispitni mate-
rijal sadrzi ukupno 25 zadataka i ispitani-
ca ih rjeSava tri puta zaredom. U prvom
ispitivanju sve zadane tocke su crne, u
drugom se izmjenjuju crne i bijele tocke,
a u zadnjem su tocke zute, plave i crvene.
Analizom se utvrduje koliko boje toc¢aka
igraju ulogu u uspjesnosti rjesavanja za-
dataka. Ako se ispitanica umori, potrebno
je uciniti stanku 1 potom nastaviti ispiti-
vanje. Vrijeme za rjeSavanje ovog zadatka
nije ograniceno.

Precrtavanje geometrijskih likova

Ispitni materijal se sastoji od 35 zada-
taka koje ¢ine razliciti likovi. Ispitanici je
zadan geometrijski lik ¢iji su dijelovi
razli¢itih boja ili su sastavljeni od razlicitih
linija. Zadatak je ispitanice bio da precrta
zadane likove. Ako su likovi bili obojeni,
trebali su biti pravilno obojeni. Nema vre-
menskog ograni¢enja za rjeSavanje ovog
zadatka.

Crtez Zivotinje

Ovim zadatkom moze se dobiti uvid u
razliku izmedu vizuospacijalnih i verbal-
nih sposobnosti. Zadatak je ispitanice na-
crtati zivotinju prema vlastitom izboru i
verbalno opisati njezine karakteristike.
Nije bilo vremenskog ogranicenja za rje-
Savanje zadatka.

Prepoznavanje lica

Ispitni materijal je ¢inilo 100 fotogra-
fija djevojaka i mladi¢a u dobi od oko 18
godina.Na papiru formata A3 bilo je pore-
dano 20 fotografija (4x5 cm). Ispitanici je
pokazivana svaka fotografija pojedina¢no
u trajanju od 10 sekunda. Nakon toga
ispitanica je na predlosku od 20 fotogra-
fija morala pronaci onu zadanu.

Nacin provodenja ispitivanja

Djevojéica je pra¢ena longitudinalnim
ispitivanjem jezi¢nih i vizuospacijalnih
sposobnosti tijekom vremenskog razdo-
blja od 22 mjeseca, i to od 9,10 godine do
11,1 godina. Zadatci vizuospacijalnih
sposobnosti ispitivani su u tri vremenske
tocke; u dobi od 9,10, 10,51 11,1 godine.
Sva ispitivanja provedena su u sredini
poznaoj djevojCici, u okruzju njenog
doma, radi smanjenja straha od nepoznate
osobe i uspjesnije suradnje ispitanika i
ispitivaca. Iako nije bilo vremenskog
ogranicenja za rjeSavanje zadataka, nakon
30 minuta uéinjena je stanka zbog brzog
opadanja koncentracije 1 distraktibilne
pozornosti djevojéice. Djevojéica je ispi-
tivana jedan do dva puta na tjedan. Svako
ispitivanje pojedinacnoje trajalo prosjecno
60 minuta. Sva ispitivanja snimana su za
potrebe daljnje detaljne analize. Snimanje
je obavljeno Sony M diktafonom — 470
microcassette — corder na mikrokasete
Sony MC — 60.

Metode obrade podataka

Podatci su obradeni INDIFF metodom
(Momirovié¢ i Karman, 1982.)) za
obradu podataka dobivenima na jednoj
ispitanici.

REZULTATI RADA I RASPRAVA

Vizuospacijalne sposobnostidjevojcice
s Williamsovim sindromom ispitali smo
zdatcima spajanja linija, zadatcima precr-
tavanja geometrijskih oblika, zadatcima
prepoznavanja lica i crtezom odabrane
Zivotinje.
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Tablica 1. Znacajnost komponente promjene ispitanih varijabli
Table 1. The significance of components of changes of examined variables

komponenta/ lambda F DF1 DF2 p
component
1. 2,93 425 20 60 0,001

Komponenta promjene statisticki je
znadajna (tablica 1). Statisticku znacaj-
nost dosegle su i varijable prepoznavanje
lica 1 uspjesno spojene linije crnim i bije-

Tablica la. Komponenta promjene
Table la. Components of change

Komunaliteti
komponente
promjene/
Communality
of component
of change

Korelacija s
komponentom
promjene/
Correlation
with compo-
nent of change

Varijabla/
Variable

Uspjesno
spojene linije
crnim tockama/
Success in
linking up black
dots

0,84

Uspjesno
spojene linije
crnim i bijelim
to¢kama/
Success in
linking black
and white dots

0,72 0,52

Uspjesno
spojene linije
Sarenim
tockama/
Success in
linking coloured
dots

0,86 0,73

Broj uspjesnih
pokusaja
precrtavanja/
Number of
successful
attempts at
tracing

0,86 0,75

Uspjesno
prepoznata lica/
Recognition of
faces

0,37 0,14

Tablica 1b. Osnovni podatci o varijablama
Table 1b. Basic data on variables

lim to¢kama (tablica 1b). S komponentom
promjene najviSe korelira varijabla us-
pjesno spojene linije crnim tockama,
91%. Ista varijabla ima najve¢i komunali-
tet s komponentom promjene, pa je i
najviSe definira. Grafikon 1 prikazuje
promjenu rezultata tijekom ispitivanja.
Mozemo uo€iti uzlaznu liniju komponen-
te promjene. Povecanjem kronoloske dobi
ispitanica je postajala uspjeSnija pri
rjesavanju spacijalnih zadataka.

Spajanje linija prema zadanom modelu

Zadaci spajanja linija sadrze tri vrste
zadataka. U jednom zadatku sve tocke

preko kojih treba spojiti linije su crne, u
drugom su crne i bijele, dok su u treCem
plave, zute i crvene. U svakom redu,
uzduzno i poprijeko, zadane su tri tocke.
Zeljeli smo utvrditi koliko boja tocaka
moze poboljsati rjeSavanje ovih zadataka.
Analizom rezultata zakljuéili smo kako je
ispitanica uspjesno precrtala likove po-
mocu crnih to¢aka u 67% sluéajeva, crnih
i bijelih tocaka od 80% i plavih, zutih i
crvenih od 77%. Najuspjesniji je zadatak
bio sa crnim i bijelim to¢kama. Crne tocke
su manje informativne, dok previse boja
odvlaéi pozornost od zadatka. Medutim,
povecanjem kronoloske dobi doslo je do
znatnijeg porasta uspjesnosti samo testa
sa crnim toc¢kama. Pocetnim ispitivanjem
testa sa crnim tockama djevojCica ga je
rijesila 56%, a zavr§nim 80%. Uspjesnost
pocetnog rjesavanja testa crnim i bijelim
to¢kama u pocetnom ispitivanju iznosila
je 80%, a u zavrsnom 84%. Uspjesnost
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Varijable/Variables:
1. Uspjesno spojene linije crnim to¢kama/ Successful joining black dots
2. Uspjesno spojene linije crnim i bijelim to¢kama/Successful joining black and white dots
3. Uspjesno spojene linije $arenim to¢kama/Successful joining coloured dots
4. Broj uspjesnih pokusaja precrtavanja/Successful attempts at tracing
5. Uspjesno prepoznata lica/Recognition of faces

Grafikon 1. Graficki prikaz rezultata na zadatcima spajanja tocaka linijama, zadatcima precrtavanja geome-

trijskih oblika i zadatcima prepoznavanja lica

Graph 1. Results of task of joining dots, Tasks of tracing geometric shapes and Recognition of faces

Aritmeticka Aritmetic¢ka Standardna o Sr?;(ia:z?;?ke y Minimalni Maksimalni
Varijabla/ - sredina razlika/ devijacija/ pog rezultati varijabli/ | rezultati varijabli/
: sredina/ . . Standard .. . t - test p
Variable . . Arithmetic mean Standard . Minimum results | Maximum results
Arithmetic mean . .. deviation . .
difference deviation . variables variables
difference
1. 17,19 0,40 2,21 0,24 14,00 20,00 1,70 0,428
2. 20,19 0,07 0,73 0,25 19,00 21,00 0,27 0,011
3. 19,56 0,13 1,06 0,31 18,00 21,00 0,43 0,224
4, 21,63 0,47 2,18 0,24 17,00 24,00 1,97 0,375
5. 98,06 0,07 0,75 0,33 97,00 99,00 0,20 0,001
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Sarenih toCaka kretala se od 76% do 84%.
Iznosimo tek neke pogrjeske koje je dje-
vojcica €inila prilikom rjeSavanja ovih za-
dataka (slika 1 i 2). Promatrajuci kopirane
likove moZzemo zamijetiti niz pogrjesaka
koje svjedoCe o vizuospacijalnim potes-
koc¢ama ispitane djevojéice. Cesto su pri-
sutni problemi odredivanja smjera linije
(slike 11i2). Cak i kad bi pravilno odabra-

la smjer koji bi linija morala pratiti, pri-
sutni su problemi u samom spajanju zada-
nih tocaka. Ove poteskoée zorno nam
prikazuje slika 9 gdje je lik zaista precrtan
prema zadanim toCkama, ali ne sli¢i na
zadani lik. Takoder su bila prisutna zrcal-
na precrtavanja (slike 3 1 4) tipi¢na za dje-
cu urednog razvoja prije polaska u skolu
(slike 5, 6, 71 8).

Mozemo uoéiti kako i dalje perzistiraju
pogrjeske iz mlade dobi. Broj pogrjesaka u
odnosu na pocetno ispitivanje smanjen je
sa 40 na 33% (slike 9, 10, 111 12).

Pogrjeske koje je ispitanica Cinila pri
rjeSavanju ovih zadataka prisutne su do
zavr$nog ispitivanja u dobi od 11,1 godi-
na. Podatci o zrcalnom precrtavanju liko-
va su nam dragocjeni jer mogu upudivati
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na probleme pri pisanju. Ispitanica zaista
ima poteskoca s pisanjem i majka navodi
kako je uciteljica neprestano upozorava
na neurednost pri pisanju. Lenhoff i
sur. (1997.) povezuju vizuospacijalni
deficit osoba s Williamsovim sindromom
delecijom 7. kromosoma koji ukljucuje
gen LIM kinazu 1. Ovaj je gen inace akti-
van u mozgu, pa njegov gubitak moze
djelovati na razvoj mozga.

Uocljiv je kontrast izmedu relativno
dobrih verbalnih sposobnosti osoba s Wil-

liamsovim sindromom i lo§ih vizuospa-
cijalnih sposobnosti poput crtanja i precr-
tavanja. Zanimljivu usporedbu vizuospa-
cijalnih vjestina osoba s Williamsovim i
Downovim sindromomiznose Lenho ff
i sur. (1997.). Autori smatraju kako su
razlike posljedica razli¢ite mozgovne
anatomije. Ovu tvrdnju podupiru opisom
nedostataka u ovih osoba. Osobe s Wil-
liamsovim sindromom imaju vizuospa-
cijalne poteskoée poput osoba s mozdanim
udarom desne hemisfere, pa se usmjera-

9,10
Slika 13.
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10,5

vaju na pojedine detalje, zanemarujuci
cjelinu.

Precrtavanje geometrijskih likova

Cox (2000. prema Lukiéu i
Plosnic¢u, 2006.) daje opis razvoja
dje¢jeg precrtavanja: Mlada djeca raz-
likuju se od starije samo u shvaéanju
objekata otvorenima ili zatvorenima.
Krug, kvadrat i romb mladoj su djeci
identi¢ni po tome S$to su svi zatvoreni.
Budu¢i da je najlakSe nacrtati krug, mala
se djeca njime sluze za prikaz svih zatvo-
renih oblika. Precrtavanje geometrijskih
likova vrlo je slozeno. Cox isti¢e kako
dijete, ¢ak i kad shvati da treba reproduci-
rati crtez onako kako je prikazan, mora
donijeti niz odluka tijekom planiranja
crteza: mora razdvojiti lik na sastavne
dijelove, odluciti gdje poceti i kojim smje-
rom krenuti, kako bi se dobio dobar pro-
storni raspored. Teze je precrtati oblike
koji sadrze kose linije. Pri crtanju kvadra-
ta mogu pomoc¢i vertikalni i horizontalni
rubovi papira. Pri crtanju romba oblik pa-
pira ne pomaze, pa je i njegovo crtanje
oteZano.

Rezultati precrtavanja pruZaju nam
uvid u vizuokonstruktivne sposobnosti
ispitane djevojcice. Na zadatcima precrta-
vanja geometrijskih likova nasa ispitanica
je postigla rezultate u rasponu od 49% do
69% uspjesnosti. Porastom kronoloske
dobi izvedbe djevojCice su postale us-
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pjesnije, ali nedostatno za njenu dob.
Prikaz nekih pogrjesno precrtanih likova
(slike 141 15).

Zadatak s kojim je ispitanica imala
poteskoca bio je precrtati tri pravca koji
se presijecaju u istoj tocki (slika 15).

Prilikom precrtavanja slova, koja su
sastavljena od nekih manjih oblika,
uocava se, specificno za Williamsov sin-
dromom, usmjeravanje na detalje (slika
16). Izvedbe porastom dobi postaju zrelije
i pocinju zadovoljavati formu. Odra-
stanjem je vidljivo poboljSanje vizuospa-
cijalnih sposobnosti ispitane djevojcice.

Tezu o slabijim vizuospacijalnim mo-
gucnostima djece s Williamsovim sindro-
mom potvrduje jednostavan zadatak kopi-
ranja uzorka kocaka (Sacks, 1999.).
Djevojcica s Williamsovim sindromom, u
dobi od osam godina, morala je napraviti
kriz od 8 pravokutnika. Ovaj zadatak koji
petogodis$njaci rjeSavaju bez problema,
djevojcici s Williamsovim sindromom
¢inio nepremostive poteskoce. Djevojéica
je nakon uzastopno neuspjesnog po-
kusavanja umjesto kriza slozila slovo T,
uopce ne uvidajuci svoju pogrjesku. Svoj-
stveno za sindrom Williams, ova je
djevojc¢ica imala problema sa shvaéanjem
pojmova i konceptualizacijom.

Georgopoulos 1 sur. (2004.)
procjenjivali su sposobnost kopiranja
10-ero djece s Williamsovim sindromom
u dobi izmedu 61 14 godina i 10-ero djece
urednog razvoja izmedu 3 i 6 godina
izjednacene mentalne dobi. Zadano je Sest
likova koje je trebalo precrtati. Zadatak je
sadrzavao otvorene i zatvorene geome-
trijske likove, presjecene linije 1 oblike
koje su sa¢injavali manji oblici poput kru-
gova. Rezultati govore o gotovo jednakoj
uspje$nosti objiju skupina ispitanika na
jednostavnim likovima. Poveéanjem slo-
zenosti zadatka djeca s Williamsovim sin-
dromom postajala su sve neuspjesnija.
Posebno im je bio tezak zadatak precrta-
vanja geometrijskog lika sacinjenog od
manjih likova. Uocena je znacajna ovi-
snost izvedbe zadatka o kronoloskoj dobi
u obje skupine ispitanika, ali ipak
znacajnije kod djece s Williamsovim sin-
dromom. Ovi nalazi pokazuju kako su
nacela kopiranja sli¢ni i da je u djece s
Williamsovim sindromom prisutan raz-
vojni, a ne devijacijski poremeca;j. Iako se
trude, njihovi crtezi su bili neprepoznat-
jivii Bellugi i sur. (2000.) us-
poredivali su spacijalne sposobnosti (pro-
storne odnose) adolescenata i odraslih
osoba s Williamsovim sindromom s dje-

Slika 14.

11,0

Slika 15.

com urednog razvoja prosjeéne dobi od
11 godina. Znacajno vise pogrjesaka ima-
le su osobe s Williamsovim sindromom
(11%) u odnosu na djecu urednog razvoja
(0%). Na zadatku opisivanja prostornog
polozaja obojenog objekta u odnosu na
onaj neobojeni potvrdene su slabije spa-
cijalne vjestine osoba s Williamsovim
sindromom. Landau i Zukowski
(2003.) susporedivali su spacijalne vje-
Stine dvanaestero djece s Williamsovim
sindromom (prosje¢ne dobi 9 godina i
Sest mjeseci), djece urednog razvoja
izjednacene po mentalnoj dobi (prosjecne
dobi pet godina) i studenata. Ispitanicima

je prikazano 80 videoisje¢aka prostornih
odnosa i dogadaja koje je trebalo opisati.
Sve tri skupine sluzile su se istm glagoli-
ma i sli¢no opisivale dogadaje. Medutim,
djeca s Williamsovim sindromom izosta-
vljaju dio opisa (npr. umjesto Kutija je
pala sa zida, opisuju sa Kutija je pala).
Landau 1 Zukowski zakljucuju
kako su djeca s Williamsovim sindromom
sposobna opisati spacijalne dogadaje,
ukljucujuéi semantic¢ko sintakticke odno-
se izmedu spacijalne reprezentacije do-
gadaja i jezi¢ne strukture. Smatraju kako
su poteskoce pri opisivanju dio problema
spacijalne memorije osoba s Williamso-
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Slika 16.

vim sindromom, koja je znacajno slabija
od verbalne memorije.

Mervis 1 Becerra (2007.)
usporedivali su rezultate djece s William-
sovim sindromom od pet do sedam godi-
na, na testovima PPVT i Test of Relational

Concepts koji opisuje pet relacija: vremen-
ska (prije — poslije), kvantitativna (vise—
manje), dimenzionalna (duze—kraée), spa-
cijalna (ispod — iznad) i ostalo (isto-raz-
li¢ito). Svi ispitanici postigli su znacajnije
slabije rezultate na testu relacija.

vy UV

Slika 17. Crtez macke ; kronoloska dob 9,10 godina
Figure 17. Drawing of a cat, chronological age 9.10

Slika 18. Crtez macke; kronoloska dob 11,1 godina
Figure 18. Drawing of a cat, Chronological age 11.1
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Crtez Zivotinje

Djecji crtezi su najbolji na¢in na koji
se dijete moze izraziti i sve se viSe sma-
traju odrazom njihova emocionalnog
zivota i osobnosti. Djeca urednog razvoja
pocinju ¢rckati izmedu druge do treée go-
dine, sa Cetiri godine pocinji se pojavlji-
vati odvojene linije koje daju podlogu da
se prijede na stadij crtanja oblika koji
prikazuju ono §to izmedu pete i Seste go-
dine vide oko sebe, da bi u dobi od sedme
do 11. godine rasla njihova sposobnost da
realisti¢no ilustriraju objekte i likove te
otkriju dubinu, pokret i boju kakvu nala-
zimo u prirodi (Luki¢ i Plosnié,
2006.) (slika 17).

Procjenjujudéicrtezdjevojéice, mozemo
uoditi kako on zaostaje za kronoloSkom
dobi ispitanice, ali je prepoznatljiv. No
napredak na crtezima se ne opaza.
Djevojcica pri crtanju zadovoljava formu
i nije usmjerena samo na detalje crteza.
Svi dijelovi crteza nalaze se na odgo-
varaju¢em mjestu, ali se ne opaza dubina.
Proporcije crteza takoder su neod-
govarajuce. Glava je mnogo vecéa od tije-
la. Jedina vidljiva promjena uocava se pri
crtanju usiju. Karakteristiéne Siljate usi
macke mozemo zamijetiti tek u dobi od
11,1 godina. Bez obzira na opisani detalj,
crtez u ovoj dobi ¢ak je losiji od crteza u
mladoj dobi (slika 18).

Kako bi se lakse uocile nedostatnosti
crteza ispitane djevojéice, prilazemo crtez
macke djecaka od 6,2 godina. Na crtezu
se lako moze razabrati koja je to zivotinja
(slika 19).

Bertrand, Mervis i Eisen-
berg (1997.) daju prikaz istrazivanja

VIL (M
6

Slika 19. Crtez macke, djecak Vilim kronoloske dobi
od 6 godina

Figure 19. Drawing of a cat, the boy Vilim, chrono-
logical age 6 years
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razvoja vizuomotorne integracije u djece
s Williamsovim sindromom izmedu 91 10
godina. Kontrolne skupine ¢inila su djeca
urednog razvoja, jedna izjednacena po
kronoloskoj, a druga po mentalnoj dobi.
Zadatak je bio nacrtati, a zatim precrtati
cvijet, kucu i slona. Rezultati su, kao Sto
se 1 o¢ekivalo, pokazali da su crtezi djece
s Williamsovim sindromom znacajno
manje prepoznatljivi u odnosu na ostale
ispitanike. Nedostatci uo¢eni na crtezima
djece s Williamsovim sindromom bili su
prisutni i kod mlade djece urednog raz-
voja.

Promatrajudi crteze bicikla djece s Wi-
lliamsovim i djece s Downovim sindro-
mom vidljive su ocite razlike (Finn,
1991.). Crtez djece s Downovim sindro-
mom izgleda nezgrapno, ali prepoznatlji-
vo. No na crtezima djece s Williamsovim
sindromom raspoznaju se kotaci, pedale,
lanci, ali se dijelovi ne dodiruju. Svi dije-
lovi su nacrtani, ali nisu u medusobnom
odnosu.

Nakamura i sur. (2002.) ispitali
su vizuospacijalne sposobnosti  tri-
naestogodisnjeg djeéaka sWilliamsovim
sindromom. Djecakov je zadatak bio na-
crtati cvijet u loncu i kucu s vratima i pro-
zorima. Djecak je nacrtao cvijet, ali izvan
posude za cvijeée, dok su na crtezu kuée
prozori bili smjeSteni na kuci, ali su vrata
bila nacrtana izvan nje. Ovakvo crtanje
objekata karakteristi¢no je za djecu s Wil-
liamsovim sindromom.

Prepoznavanje lica

Vjestina prepoznavanja lica zasigurno
je najrazvijenija vizuospacijalna sposob-
nost ispitane djevoj¢ice s Williamsovim
sindromom. Uspjesnost testa kretala se
izmedu 97% 1 99%. Lica koja ispitanica
nije prepoznala uvijek su prikazivana na
kraju ispitivanja kad su se poceli javljati
znakovi umora ili zasi¢enja samim za-
datkom. Zadatci su sastavljeni tako da je
djevojcica gledala fotografiju osobe, a za-
tim ju je trebala prepoznati medu 19 dis-
traktora, odnosno drugih osoba. Namece
se zaklju¢ak kako je zadatak djevojcici
o¢ito bio prelagan, ali visoki postotak
uspjesnosti ne mozemo potpuno zanema-
riti. Tako su ove sposobnosti ispitane
djevojcice naoko intaktne, podatci iz lite-
rature govore druk¢ije:

Karmiloff-Smith (2007.) opi-
suje kako rani deficit odredenog dijela
mozga moze imati suptilne posljedice na
drugi dio mozga u razvoju zbog genetskih
promjena. Atipi¢na epigeneza poput Wil-

liamsovog sindroma cesto je povezana s
nedostatkom specijaliziranih i lokalizira-
nih mozdanih funkcija tijekom razvoja.
Djeca se ne radaju s decidiranim modu-
lom za procesuiranje lica. Ove funkcije se
progresivno javljaju uz iskustvo i mozda-
nu specijalizaciju. Procesuiranje lica kod
djece urednog razvoja u ranom djetinjstvu
izaziva aktivaciju Sirom korteksa u obje
hemisfere. Nakon $estog mjeseca zivota
ove se funkcije postupno premjestaju u
desnu hemisferu. No u djece s Williamso-
vim sindromom Karmiloff-Smith
i sur. (2004.) nisu zabiljezili razliku
elektrofizioloskih odgovora medu hemi-
sferama, odnosno dominacija desne he-
misfere pri procesuiranju lica nije prisut-
na u djece s Williamsovim sindromom.
Potkraj prve godine Zzivota lokalizacija
procesuiranja lica u mozgu djeteta ured-
nog razvoja priblizava se lokalizaciji u
odraslih. Ova progresivna specijalizacija
funkcija omogucena je postupnim propa-
danjem nerelevantnih veza u djetetovu
mozgu. Rafiniranje nepotrebnih veza na-
stavlja se tijekom cijelog djetinjstva i
razdoblja rane adolescencije. Nedostatak
specijalizacije i lokalizacije procesuiranja
lica u osoba s Williamsovim sindromom,
bez obzira na svakodnevno iskustvo s lici-
ma, upucuje na kasniju pojavu ovog mo-
dula. Ipak, na standardiziranim testovima
koji mjere ove sposobnosti vecina djece s
Williamsovim sindromom postize rezul-
tate unutar granica normale (Karmilo
ff—Smith,2007.; Bellugi, Wang
i Jernigan, 1994.).
Plesa—Skwerer i sur. (2005.)
ispitali su sposobnosti prepoznavanja lica
47 osoba s Williamsovim sindromom, 49
osoba s intelektualnim poteskocama ili
poteskocama ucenja i 58 osoba urednog
razvoja. Svi su ispitanici imali izmedu
12;8 132;3 godina. Prikazana lica odavala
su sreéu, tugu, ljutnju i strah. Osobe ured-
nog razvoja bile su uspjesnije od ostalih
dviju skupina pri odredivanju negativnih
emocija, ali ne i u prepoznavanju sretnih
lica u kojem su sve skupine postigle iste
rezultate. Obje skupine s poteskocama
uspjesnije su prepoznavala tuzna lica nego
ona ljutita i prestrasena, za razliku od oso-
ba urednog razvoja koje su sve negativne
emocije prepoznavale podjednako.
Tager—Flusberg i sur.
(2003.) takoder su ispitivali sposobnost
prepoznavanja lica u 47-ero adolescenata
i odraslih osoba s Williamsovim sindro-
mom (12 do 36 godina), usporedujucéi ih
sa 39-ero ispitanika urednog razvoja (12
do 37 godina). Ispitni materijal dobiven je

preradom digitalne fotografije lica $kol-
ske djece neutralne ekspresije. Obradena
fotografija sadrzavala je glavne crte lica
jednog djeteta, o¢i drugog, nos treeg i
usta Cetvrtoga. Istrazivanjem se Zzeljelo
utvrditi procesuiraju li lica osobe s Wi-
lliamsovim sindromom holisti¢ki, sluzeci
se istim mehanizmima kao i osobe ured-
nog razvoja. Nalazi su bili opre¢ni pri-
jasnjim istrazivanjima i pokazali su kako
osobe s Williamsovim sindromom lica
procesuiraju normalno.

VERIFIKACIJA HIPOTEZA

Temeljem rezultata dobivenih nasim
istraZivanjem vizuospacijalnih sposobno-
sti djevoj¢ice s Williamsovim sindromom
hipotezu H1 koja je glasila:

HI. Djevojcica ¢e postici slabije rezul-
tate na zadatcima za ispitivanje vizuospa-
cijalnih sposobnosti negoli njezini vrs-
njaci, ne mozemo u cijelosti prihvatiti, jer
je djevojéica pokazala veliku uspjesnost
na varijabli prepoznavanje lica.

Hipotezu H2 koja glasi:

H2. Djevojcica ¢e imati bolje rezultate
u finalnom negoli u inicijalnom ispiti-
vanju, jer ¢e sazrijevanje, tijekom 22 mje-
seca, koliko je trajalo longitudinalno is-
traZivanje, pozitivno utjecati na razvoj
vizuospacijalnih sposobnosti, mozemo u
cijelosti prihvatiti, jer su rezultati bili bolji
u finalnom ispitivanju.

ZAKLJUCAK

Dobro poznavanje jakih i slabih strana
djece s Williamsovim sindromom nuzno
je zbog poboljsanja njihove kakvoce Zivo-
ta. Vizuospacijalne sposobnosti, temeljem
podataka iz literature i naSeg istrazivanja,
pripadaju najslabijim sposobnostima dje-
ce s Williamsovim sindromom i koce
njihov $kolski uspjeh. U ovom smo is-
trazivanju primijenili zadatke: spajanje
linija prema zadanom modelu, precrta-
vanje geometrijskih likova, crtez Zivotinje
i prepoznavanje lica. Na svim je zadatci-
ma djevoj¢ica imala slabije rezultate nego
njezini vr$njaci podjednake dobi, osim na
onom prepoznavanje lica.

Vizuospacijalne sposobnosti ispitane
djevojCice poboljsavaju se poveéanjem
kronoloske dobi, ali ne dosezu razinu dje-
ce urednog razvoja. Temeljem naseg, ali i
sliénih istrazivanja provedenih u inozem-
stvu, zeljeli bismo predloziti neke smjer-
nice za rad s djecom s Williamsovim sin-
dromom, kako bismo smanjili njihov
Skolski neuspjeh. Djecu, prije svega treba
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smjestiti u prvu klupu, po moguénosti uz
mirnu djecu. Ispitivanje treba provoditi
usmeno i uvijek valja provjeriti je li dijete
razumjelo pitanje. Radi usmjeravanja po-
zornosti potrebno je fleksibilno raspore-
diti vrijeme provedeno u radu sa ¢estim
stankama. Takoder je vazno minimalizira-
ti distraktore, kako slusne tako i vizualne.
Djetetu treba dopustiti odredeni stupanj
izbora aktivnosti i osigurati rad u manjim
skupinama uz Ceste konzultacije s tera-
peutom. Kad je to moguce, u rad treba
ukljuciti glazbene aktivnosti, kojima se
moze duze odrzati pozornost djece s Wil-
liamsovim sindromom.
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Summary

THE VISUOSPATIAL ABILITIES OF A YOUNG GIRL WITH WILLIAMS SYNDROME

D. Arapovié, V. Pranjic¢

Williams syndrome (or Williams- Beuren) is a rare neurodevelopmental disorder characterized by medical and cognitive devel-
opmental difficulties. It influences several developmental fields (cognition, behavior, motor).

This research was carried out on a young girl with Williams syndrome, whose visuospatial abilities were tested longitudinally
over a period of 22 months, from age 9 years and 3 months to 11 years and 1 month. The assumption was that the girl with Williams
syndrome would have poorer visuospatial abilities than typically developing peers, and that in all tasks, due to the maturation pro-
cesses, she would achieve better results in the final testing. Visuospatial abilities were analyzed by the following variables: connect-
ing lines according to the model, copying geometric shapes, animal drawing, recogniz faces. A statistical difference was found be-
tween the visuospatial abilities of the girl with Williams syndrome and typically developing peers in all tested variables, except in
face recognition. Moreover, in the final testing at the age of 11 years and 1 month, the girl achieved significantly better results than
in the initial test, which is primarily the result of ongoing maturation.

Descriptors: WILLIAMS SYNDROME — psychology, physiopathology; NEUROPSYCHOLOGICAL TESTS; VISUAL PERCEPTION; SPACIAL PERCEP-
TION
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