Indlaering og adfaerd ved
Duchennes muskeldystrofi

Vejledningen “Learning and Behavior Toolkit for Duchennes
Muscular Dystrophy”, oversat med tilladelse fra Parent Project UK
Duchenne Muscular Dystrophy (PPUK)

FORORD

Denne vejledning er oprindeligt produceret af den engelske foraeldreorganisation PPUK,
der har taget initiativ til at samle en lang raekke artikler fra forskere med viden om
Duchennes muskeldystrofi (DMD). Vi har valgt at overseette teksten og laegge den frem
primeert for fagfolk (laerere, paedagoger, psykologer m.fl.), der har med drenge med
diagnosen Duchennes muskeldystrofi at gare. Men vi vil ogsa anbefale foraeldre til drenge
med DMD at lzese vejledningen, selv om vi godt ved, at visse artikler mest er skrevet af
fagfolk til fagfolk og derfor kan vaere sveere at forsta for andre.

Nar vi har valgt at oversaette vejledningen skyldes det, at materialet er den farste, starre
samling artikler inden for omradet. Desuden mener vi, at materialet kan give et vaesentligt
indblik i den seneste viden om de kognitive problemer, der ofte er forbundet med
diagnosen Duchennes muskeldystrofi. Kognitive problemer vil sige vanskeligheder med
den psykologiske proces, der omfatter at taeenke og erkende, at have overblik, at
gennemtanke en situation m.m. | de senere ar har der veeret et stigende fokus pa netop
de kognitive problemer hos drenge med DMD, og isaer at problemerne skal ses i
sammenhaeng med deres diagnose.

For en del ar siden mente laeger, forskere og andre behandlere i ind- og udland, herunder
ogsa konsulenterne i RehabiliteringsCenter for Muskelsvind, at diagnosen Duchennes
muskeldystrofi kun gav fysiske funktionsnedsaettelser. Og hvis drengene havde
indleeringsmaessige vanskeligheder, skyldtes det tilfeeldige forhold, der ikke havde noget
med muskelsvinddiagnosen at ggre.

Men den opfattelse var RehabiliteringsCenter for Muskelsvind med til at revidere efter
resultaterne af to psykologiske undersggelser af DMD-drenge, som rehabiliteringscentret
gennemfgrte i 1988 og 1993 ved henholdsvis psykolog Tonny Reimers og skolepsykolog
Jorn Greve.

Bade disse undersggelser og senere forskning har vist, at Duchennes muskeldystrofi
meget ofte medfarer kognitive problemer. De seneste udenlandske undersagelser og
erfaringer viser ogsa, at disse problemer kan afhjeelpes ved en tidlig indsats og en
vurdering af den enkelte elevs behov for stgtte. Den viden, mener vi, er meget vigtig at fa
formidlet til savel fagfolk som foreeldre, og derfor er dette engelske materiale en oplagt
mulighed for at fa udbredt den seneste viden pa omradet.



Artiklerne i vejledningen er skrevet af anerkendte, engelske forskere, som har arbejdet
med Duchennes muskeldystrofi igennem flere ar. Som laeser af vejledningen skal man
vaere opmaerksom pa, at artiklerne er skrevet ud fra engelske forhold, som ikke altid kan
overfgres til danske. Desuden er der tale om en direkte oversaettelse, der betyder, at den
holdning og de formuleringer, artiklerne giver udtryk for og anvender, ikke ngdvendigvis
repreesenterer vores holdning og praksis i RehabiliteringsCenter for Muskelsvind.

Vi arbejder i gvrigt pa at supplere vejledningen med en beskrivelse af den danske praksis,
hvilke muligheder vi har i det danske skole-, social- og sundhedssystem til at stgtte drenge
med Duchennes muskeldystrofi, og hvilke anbefalinger vi vil give, sa de kognitive
problemer, som mange af drengene med DMD har, kan blive opdaget tidligt.

RehabiliteringsCenter for Muskelsvind
v. chefleege Jes Rahbek
September 2007

P& www.ppuk.org kan man downloade den originale version af vejledningen pé engelsk
samt se en grundigere gennemgang af forfatterne.
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AFSNIT 1: OVERBLIK

1.2 FORFATTERE (forkortet udgave, red.)

Annie Aloysius: Taleterapeut for the Dubowitz Neuromuscular Centre pa Hammersmith
Hospital London.

Gill Backhouse: Autoriseret psykolog i The Department of Human Communication
Science pa University College London.

Nick Catlin: Initiativtagende medlem og aktuel bestyrelsesformand for Parent Project UK
Muscular Dystrophy.

Dr Michelle Eagle: Fysioterapeut ved Institute of Human Genetics, University of
Newcastle upon Tyne.

Dr Angela Fawcett: Lektor pa Department of Psychology ved University of Sheffield.
Professor Veronica Hinton: Assisterende professor i neuropsykologi ved Columbia
University New York USA.

Janet Hoskin: Praktiserende speciallaerer for unge mennesker med dysleksi og specifikke
indlaeringsvanskeligheder i Waltham Forest London.

Cathy Szeplaki: Seniorpaediatrisk ergoterapeut i Leeds Neuromuscular Team.

Dr Angela Mijovic: Speciallaege i bgrne- og ungdomspsykiatri.

Professor David Skuse: Leder af the Behavioural and Brain Sciences Unit ved Institute of
Child Health, University College London.

Shana Cyrulnik: Kandidat fra Colombia University New York.

Dr James Poysky: Assisterende professor i b@rnepsykologi ved Baylor College of
Medicine og klinisk neuropsykolog ved Texas Children’s Hospital, Houston, Texas, USA.
Professor Jeremy Turk: Professor i udviklingspsykiatri og barne- og voksenpsykiater ved
Division of Clinical Developmental Sciences pa St. George’s, University of London.

Oktober 2006.

1.3 SADAN BRUGER DU DENNE VEJLEDNING

Af Nick Catl lanet Hoski

Forkerte vurderinger af lzerings- og adfeerdsvanskeligheder hos drenge med Duchennes
muskeldystrofi (DMD) kan medfare, at de klarer sig darligt i skolen eller maske
ungdvendigt sendes pa specialskoler. Med denne vejledning saetter vi fokus pa, hvordan
man foretager de rigtige vurderinger sa tidligt som muligt for at sikre, at foreeldre og
fagpersoner samarbejder om at kortleegge behovene. Det er vores opfattelse, at den
almindelige folkeskole kombineret med specialuddannet stgttepersonale skaber de bedste
rammer for drenge med DMD. Det bredtfavnende pensum og det sociale netveerk af
kammerater uden sygdommen er det optimale miljg for drengene i forhold til at lsere og
indga livslange venskaber.



Du sidder sikkert med denne vejledning, fordi du er bekymret for din sgns adfeerd eller
leering. Eller fordi du for farste gang har mgdt en Duchenne-dreng i skolen eller i dit
naeromrade. Denne vejledning er redigeret af Nick Catlin og Janet Hoskin fra Parent
Project UK (PPUK), som er en britisk forening for folk med DMD, samt Veronica J. Hinton
som forsker i de kognitive, adfeerdsmaessige og psykosociale aspekter af DMD. PPUK har
ligeledes bedt andre eksperter inden for laering og adfeerd om at bidrage til vejledningen
for at give bade foreeldre og skoleleerere nogle redskaber til, hvordan de kan forbedre
tilveerelsen for de drenge, som har DMD. Ved at samle og videregive det, vi ved om
sygdommen, og de metoder vi kan anvende til at vurdere og behandle eventuelle
problemstillinger, haber vi at kunne forbedre livskvaliteten for alle de drenge og familier,
der er bergrt af DMD.

Vejledningen indeholder forskellige forskningsresultater, meninger, vurderingsmetoder og
forslag til undervisning. Vi er klar over, at den ikke er udtemmende, og at den ikke
repreesenterer de samlede synspunkter fra en gruppe eller en person. Det er vigtigt, at alle
foraeldre og fagpersoner ogsa anvender deres egne metoder og erfaring til at vurdere og
stgtte unge mennesker med DMD. Vi haber, at denne vejledning vil give en bedre viden
om DMD og dermed danne grundlag for en mere malrettet tilgang til at vurdere behovene
hos unge mennesker med sygdommen.

Vejledningen er ikke en bibel, men en slags grundbog, som kan bruges som basis for en
vurdering af Duchenne-drenges behov. Alle drenge med DMD er forskellige, og derfor er

det yderst vigtigt at fa lavet en fuldsteendig vurdering sa tidligt som muligt for at sikre, at
den pageeldende persons behov er helt afdeekkede.

1.4 SPORGSMAL OG SVAR

Af Veronica Hinton og Shana Cyrulnik

1. Har drenge med Duchennes og Beckers muskeldystrofi (DMD/BMD) kognitive
problemer?

Ja. Set som gruppe er deres |1Q ca. én standardafvigelse lavere end
befolkningsgennemsnittet. De fleste barn med DMD eller BMD ligger dog stadig inden for
normalomradet, men de intellektuelle faerdigheder hos mange barn med DMD er darligere
end befolkningsgennemsnittet. Derudover scorer bgrn med DMD eller BMD seerlig lavt i
test af sproglige feerdigheder.

2. Hvordan kan en muskelsygdom give problemer med indlaering?

Sygdommen hedder muskeldystrofi, men det er ikke kun en muskelsygdom. Sygdommen
er forarsaget af en genetisk defekt, som indvirker pa udviklingen af bade musklerne og
hjernen. Bearn med DMD/BMD mangler et protein, som kaldes dystrofin i bade deres
muskler og hjerne. Uden dystrofin fungerer visse dele af hjernen (fx hjernebarken og
lillehjernen) ikke sa effektivt, og det kan resultere i den type indleeringsproblemer, man har
observeret hos bgrn med DMD og BMD.



Dystrofin er muligvis ansvarlig for den synaptiske funktion i hjernen. Hvis en hjerne
udvikler sig uden dystrofin kan den maske ikke overfgre informationer sa effektivt som en
hjerne, der udvikler sig normalt. Denne mangel pa effektivitet kan fa indflydelse pa
koordinationen af kognitiv information. Det betyder at disse bgrn kan have sveert ved at
bearbejde kognitiv information pa en hurtig og koordineret made, hvilket andre bgrn ikke
har problemer med. Derfor kan et barn med DMD have sveert ved at bearbejde
information, der kraever koordination af flere forskellige oplysninger. Det kan veere, hvis de
prover at bearbejde en instruktion, der bestar af mange lag, eller pragver at udtale et ord
med mange fonemer.

3. Forbinder man DMD/BMD med en specifik neuropsykologisk profil?

Ja. Alle drenge med DMD eller BMD har den samme kognitive profil uanset deres
intellektuelle niveau eller grad af funktionsnedsaettelse.

Det betyder IKKE, at alle drenge med DMD/BMD har nedsat funktion. Tveertimod findes
der pa tveers af DMD/BMD-gruppen karakteristiske mgnstre af relative styrker og
svagheder.

4. Hvad er profilen?

Drenge med DMD/BMD er generelt svage til at opfatte og forsta kompleks verbal
information. Det betyder, at de, nar de praesenteres for komplicerede og sammensatte
verbale informationer, simpelthen ikke forstar det. Et dagligdags eksempel kunne vaere en
foraelder, som siger: "Ga ovenpa, barst dine teender, tag dit nattgj pa og ga i seng.”
Foraelderen gar derefter ovenpa og ser at drengen har lagt sin pyjamas pa sengen. Det
kan veere frustrerende, at han ikke har gjort, det han har faet besked pa. Men det faler
han, at han har, fordi han kun forstod en del af det, der blev sagt og ved, at det havde
noget at ggre med nattegj og seng. Han kan forsta dele af dette udsagn, men det er, nar det
hele seettes sammen, at det bliver for uoverskueligt.

Endvidere har drenge med DMD/BMD ogsa sveert ved at skelne talelyde fra hinanden
samt vanskeligheder ved fonologisk bearbejdning. Unge med sygdommen substituerer
maske lyde i deres tale og har sveert ved at gentage lyde korrekt. De har ogsa seerlig
sveert ved at leere at laese ord ved at sige bogstavernes lyde. Generelt har bgrn med
DMD/BMD de samme lzesevanskeligheder som ordblinde bgrn og barn med
leesehandicap, og kan ofte ikke skelne visse lyde fra andre. Det er en lille, men alligevel
vigtig opdagelse, som kan fa stor indflydelse pa deres tidlige sprogudvikling og
efterfglgende evne til at tilegne sig laesefeerdigheder.

5. Er der omrader, hvor de er steerke?

Ja! Drenge med DMD/BMD har en lang reekke styrker. De er gode til at laere ting udenad.
De er gode til at opfatte ting visuelt (dvs. de kan skelne mellem visuelle mgnstre,
genkende ufuldendte billeder og er gode til at lave puslespil). De har et godt ordforrad, og
de er gode til at Igse problemer og teenke abstrakt.



Det er meget vigtigt at have disse styrker i baghovedet, nar man skal finde metoder til at
hjeelpe dem i skolen. Ved at bruge disse styrker kan man afhjeelpe mange af bgrnenes
leeringsrelaterede frustrationer.

6. Bliver deres laeringsproblemer stgrre med tiden?

Nej. | modseaetning til de fysiske aspekter ved DMD er de kognitive problemer ikke
progredierende. Tvaertimod bliver de bedre med tiden. De sprogproblemer, som sma bgrn
keemper med, kan veere meget begraensede i tre- eller firearsalderen. | fem- og
seksarsalderen er nogle bgrn ikke naet til at forstd de samme mundtlige informationer som
deres jeevnaldrende, og det kan medfgre, at de agerer ukontrolleret eller pa anden made
opfarer sig problematisk og far problemer. De keemper maske ogsa med at opna basale
leesefeerdigheder. Nar de er syv eller otte har de som regel meget bedre kontrol over den
mundtlige forstaelse. Og nar de er ni eller ti er deres vanskeligheder langt mindre
problematiske.

Vanskeligheden ved at forsta komplekst sprog er tilsyneladende et forsinket skridt i deres
udvikling og ikke en mangel, hvilket betyder, at drengene indhenter det med tiden.
Generelt er drenge med DMD/BMD to ar laengere tilbage, end de skulle veere, nar det
geelder denne faerdighed. Til gengeeld er de alderssvarende i forhold til alle andre
mundtlige feerdigheder.

Man skal dog vaere opmaerksom pa, at barn, der ikke kan associere bogstaver med lyde,
nar de farst laerer at laese, maske klarer sig forholdsmaessigt darligere, i takt med at
undervisningen bliver mere kraevende. Ved at gennemga de foniske feerdigheder, nar
barnet med DMD eller BMD bliver lidt eeldre og sikre sig, at barnet kan afkode sproget, kan
man forebygge dette.

7. Forbinder man DMD/BMD med en bestemt adfaerd?

Forzeldre til drenge med DMD/BMD beskriver dem som vaerende mere umodne end deres
raske sgskende. De har ogsa flere sociale problemer og det er generelt de to omrader,
hvor unge mennesker med DMD/BMD star svagest. For nogle barn med DMD/BMD (men
ikke flertallet) er disse problemer sa alvorlige, at de ligner de samme adfaerdsproblemer,
man ser hos autister, da de pavirker bade sproglige feerdigheder og evnen til at opleve
gensidighed i sociale relationer. Der er flere barn med DMD/BMD, som lider af autistiske
forstyrrelser, end der ses i befolkningen generelt. De fleste har dog kun mindre
adfeerdsmeessige problemer, som ikke falder under nogen diagnose. Nogle forskere har
antydet, at drengene har starre koncentrationsbesveer end deres jeevnaldrende. Andre
forskere antyder, at drengene er mere modtagelige for depression end andre bgrn, men
nyere undersggelser viser, at drenge med DMD/BMD ikke ser sig selv som veerende mere
deprimerede end deres sgskende.

8. Hvis de GRUNDLAGGENDE har besveaer med at koordinere kognitiv information,
hvordan pavirker det sa deres adfeerd og feerdigheder i skolen?

Generelt udvikles deres sprogfeerdigheder langsomt. Foreeldre til drenge med DMD/BMD
beretter oftere om forsinket tale hos disse drenge end hos deres sgskende.



Samlet set scorer de lavere i sprogtest, end deres jeevnaldrende. Tidligere undersggelser
har pavist, at den sproglige IQ er lavere end den ikke-sproglige 1Q. Til gengaeld har de en
hgj forstaelse af enkelte ord. Test viser, at barn med DMD/BMD klarer dig darligt, nar de
skal forholde sig til lange strenge af information praesenteret i serieform.

Forzeldrene betegner deres bgrn som veerende umodne, eller at de har
koncentrationsbesvaer. Maske er de umodne pa den made, at de ikke forstar sa meget
som andre bgrn pa deres alder. Maske skyldes deres koncentrationsbesveer, at de ikke
kan fglge komplicerede instruktioner.

Undervisning i skolen bygger generelt pa evnen til at lytte til og forsta komplekse
instruktioner, sa en ringe forstaelse af undervisningen far selvfglgelig indflydelse pa alle
aspekter af den boglige preestation.

Drenge med DMD/BMD leeser bedre ved at genkende ord end ved at seette bogstavlyde
sammen. At lzese ved hjeelp af bogstavlyde kreever mange trin — fgrst skal bogstavet
forbindes med en lyd, sa skal lydene seettes sammen, sa betydningen af ordet
fremkommer. Maske kreever dette de samme feerdigheder, som det at forsta komplekse
instruktioner.

9. Hvad kan man gere for at hjeelpe?

Man bar have i baghovedet, at disse resultater er baseret pa det, vi ved om bagrn med
DMD/BMD som en samlet gruppe. For at bestemme de kognitive styrker og svagheder for
hvert enkelt barn og for at kunne planlaegge, hvor der skal saettes ind, er det nadvendigt
med en individuel vurdering.

En skolemodenhedsmaessig eller neuropsykologisk vurdering foregar som en vurdering pa
tomandshand, enten ved hjeelp af spgrgsmal og svar eller papir-blyant-opgaver. En erfaren
konsulent administrerer, evaluerer og fortolker barnets resultat. Et barn med DMD/BMD vil
maske score relativt lavt i test af tal, seetningsgengivelse, gentagelse af ikke verbalt
materiale, tekstgenfortaelling og sammensaetning af lyde sammenlignet med test af det
receptive ordforrad, evnen til at memorere lister, information, matrice-test og test af
abstrakt teenkning.

10.Findes der en model for, hvordan det hele haenger sammen?
Ja, vi tror det haenger sadan sammen:

= DMD/BMD skyldes, at et gen pa X-kromosomet er muteret. Normalt koder dette gen
for et protein, der kaldes dystrofin.

= Det muterede dystrofin-gen forhindrer dannelsen af dystrofin.

= Et barn, som har sygdommen, udvikler sig uden, at der dannes dystrofin. Det
mangler simpelthen i deres muskler og hjerne.



= Konsekvensen for musklerne er kendt og resulterer i progredierende
muskelsvaghed. Det er mere uklart, hvad det betyder for hjernen, men det
resulterer i et lavere stofskifte i saerlige omrader af hjernen, herunder lillehjernen og
hjernebarken. Dette forbindes med en formindsket evne til at lytte og bearbejde
mundtlig information. Bern, der lider af DMD/BMD kan huske faerre tal og kortere
saetninger end deres raske sgskende.

= Sma drenge med DMD/BMD udvikler de tidlige sprogfaerdigheder senere end deres
jeevnaldrende og har maske en underudviklet begrebsdannelse mht. social
forstaelse.

= Nar de har udviklet deres kommunikative sprog, er afvigelserne maske ikke sa
udtalte. En dreng med DMD/BMD vil dog stadig veere to ar bagud med at forsta
kompleks sprog i forhold til sine jeevnaldrende. Men selv om han kan forsta faktuelle
oplysninger og have et ordforrad og en evne til at Igse gader, der er pa niveau med
hans jeevnaldrende, kan det stadig veere betydeligt sveerere for ham at forsta
mundtlige instruktioner.

= Hvis bgrn med DMD/BMD ikke er i stand til at bearbejde den undervisning, de
modtager, helt sa godt som deres jeevnaldrende, tilegner de sig maske heller ikke
de basale boglige feerdigheder. Derudover kan de have seerlig sveert ved at laere at
aflaese og afkode talelyde, og dette kan veere meget frustrerende.

= Generelt er de boglige feerdigheder hos bgrn med DMD/BMD ikke sa gode som hos
deres jeevnaldrende. Selv om dette kan skyldes mange ting, fx traethed, humgar og
fysisk formaen, har vores undersggelse vist, at det er de darlige mundtlige
feerdigheder, som mere end noget andet har betydning for, at drenge med DMD er
boglig svagere end andre.

AFSNIT 2 (udeladt, red.)
AFSNIT 3: VURDERING

3.1 INDLEDNING

Af Nick Catlin og Janet Hoskin

Vi vil kraftigt anbefale, at alle vurderinger og programmer for lzering, tale og sprog samt
adfeerd udfgres af foraeldre og fagpersoner i samarbejde. Familier, som er ramt af
Duchennes muskeldystrofi, og som er i faerd med at forholde sig til en meget alvorlig,
uhelbredelig muskelsvinddiagnose, rammes maske endnu hardere, nar de opdager, at
sygdommen ogsa tit involverer problemer med lzering og adfeerd i skolen. Ved at optimere
samarbejdet mellem fagpersoner og foreeldre er der taget et keempe skridt i retning af at
tilbyde drenge med DMD den undervisning og stgtte, de har brug for.



Skolepsykologer, talepaedagoger, kliniske psykologer, specialleerere, ordblindeleerere,
stotteleerere og autistradgivere kan komme til at spille en vigtig rolle i at vurdere de
kognitive og leeringsmaessige feerdigheder hos Duchenne-drenge. Vi anerkender, at
forskellige faggrupper foretraekker forskellige test- og vurderingsmetoder, men haber at de
folgende forslag kan indfgjes i eller komplimentere de redskaber, der anvendes til at
afdeekke mulige kognitive og leeringsmeessige problemer hos Duchenne-drenge. Vi kan
varmt anbefale Dyslexia? Assessing and reporting The PATOSS Guide, redigeret af
Gill Backhouse og Kath Morris Hodder Murray i 2005, som er en

virkelig god test- og vurderingsguide.

3.2 OVERBLIK OVER OG VURDERING AF DE FORSKELLIGE STADIER

Af James Poysky

Adfaerd og kognitiv funktion kan variere meget blandt bern med DMD. Generelt scorer
Duchenne-drenge en standardafvigelse lavere en deres raske kammerater, nar det geelder
IQ og bogligt betinget praestation. Nar deres praestation sammenlignes med normative
data, raske sgskende eller bgrn med en anden muskelsvindssygdom, scorer bgrn med
DMD som gruppe konsekvent lavere. Deres resultater speender imidlertid bredt, saledes at
de fleste af dem scorer inden for "normal”- omradet, mens 30-35 % scorer inden for
omradet "mentalt retarderede”. Deres evne til at reesonnere verbalt ser ud til at veere mere
pavirket end deres evne til at raeesonnere nonverbalt. De kognitive faerdigheder er dog ikke
progredierende, og der er fundet bevis for, at deres verbale 1Q endda kan blive bedre med
alderen. Der rapporters om svagheder inden for sprogbrug/-behandling, herunder auditiv
forstaelse, ordforrad og genforteelling. Indleering af information praesenteret ad flere
omgange ligger inden for normalomradet, hvilket ogsa geelder deres langtidshukommelse.
Derimod har man fundet svagheder inden for auditiv/verbal korttidshukommelse, ogsa
kaldet hukommelsesspaendvidde, arbejdshukommelse og den meengde information man
er i stand til at rumme pa et givent tidspunkt. Der kan ogsa vaere problemer med
bearbejdningshastigheden og kompleks opmaerksomhed. Resultaterne af forskningen
inden for korttidshukommelse er dobbelttydige. Den visuelle opfattelse ser ud til at vaere
intakt. De basale laese-, matematik- og stavefaerdigheder kan vaere darlige, hvilket er
blevet sat i forbindelse med svagheder inden for verbal arbejdshukommelse. Op til 40 % af
Duchenne-drengene kan veere ordblinde med tilhgrende problemer inden for fonologisk
bearbejdning.

Folelses- og adfaerdsmaessige problemer forbindes ogsa med DMD, og hyppigheden af
disse kan sammenlignes med andre neurologiske udviklingsforstyrrelser. Visse



adfeerdsvanskeligheder kan veere forbundet med den underliggende aetiologi, mens andre
kan vaere reaktive reaktioner pa den fremadskridende sygdom. De fleste data stammer fra
foreeldrenes egne rapporteringer. 30-40 % rapporterer om veesentlige sociale
adfeerdsproblemer, og det skgnnes, at forekomsten af autisme ligger pa 4-19 %. Der er
dog stigende tegn pa, at nogle af de autistiske treek, der ses hos personer med DMD,
forsvinder med alderen, herunder uvilligheden til at knytte sig til andre, dele interesser med
andre og felelsesmaessig/social gensidighed. 12-24 % af forseldrene forteeller, at deres
barn med DMD lider af opmaerksomhedsforstyrrelser og hyperaktivitet (ADHD). Duchenne-
drenge med en ADHD-diagnose er typisk darligere til at tilpasse sig psykosocialt end
drenge uden ADHD-diagnosen. 8-50 % af DMD-drengene kan have symptomer pa
folelsesmaessige problemer sasom depression og/eller angst, og disse kan vaere
forbundet med foraeldrenes mestringsstrategier. Dvs. jo bedre foreeldrene er til at handtere
barnets sygdom, jo mindre sandsynligt er det, at barnet vil fgle sig deprimeret. Det er
ekstremt vigtigt at anerkende, at en sygdom som Duchenne pavirker hele familien, og at
de enkelte familiemedlemmers fglelsesmaessige handtering kan pavirke hinanden.

Folgende kategorier er teenkt som generelle retningslinjer for vurderingen af drenge og
unge meend med DMD. De udelukker ikke hinanden og kan derfor overlappe hinanden
temmelig meget. Listen af metoder er ikke udtammende og méaske heller ikke altid
brugbar, afheengig af det pageeldende barn, de kliniske rammer og aktuelle bekymringer.

Foraeldreinterviews med skolespykolog og SENCo'’

Interviews med foraeldrene er uundveerlige for at forsta det enkelte barn og kan give stor
indsigt i barnets individuelle styrker og svagheder. Foreeldre til drenge med DMD er ofte pa
et meget tidligt tidspunkt opmaerksomme pa deres barns problemer med forsinket mental
udvikling og tale- og sprogproblemer. De er ogsa dem, som hver dag ma handtere
eventuelle adfeerdsmaessige problemer. Nogle forzeldre er maske ikke glade for at tale om
disse problemer af frygt for at skabe postyr, eller simpelthen fordi de ikke onsker, at deres
barn skal stemples som problembarn i skolen. Men forzeldrenes indsigt er vigtig, for at
man kan udrede potentielle problemer i en DMD-vurdering.

0-5 ar

Op til 35 % af de drenge, der far diagnosen DMD, henvises til sundhedssystemet pga.
forsinket sproglig og kognitiv udvikling. Det er derfor vigtigt, at yngre DMD-bgrn far lavet
en detaljeret neurologisk vurdering. En sadan bar omfatte deres evne til at udtrykke sig
sprogligt og opfatte sprog, visuel-spatiel problemlgsning, samt finmotoriske og
grovmotoriske faerdigheder. Test, der giver instruktioner i et simpelt sprog, eller som ggr
det muligt at gentage instruktionerne, kan specielt anbefales, sa man sikrer, at det er

" SENCo (Speciel Educational Needs Coordinator): En SENCo er ansvarlig for, at der effektivt ydes
uddannelsespsykologisk stette, undervisningsstette og stette til bern med adfaerdsproblemer, at der
foretages en vurdering af berns specielle undervisningsbehov, administrationen af disse vurderinger
samt at der ydes stotte til foreeldrene. En SENCo kan vaere en medarbejder pa en skole, som er
ansvarlig for at koordinere ydelser til bern med specielle undervisningsbehov pé den padgaldende
skole. P4 sma skoler er det som regel inspekteren, der har denne opgave. Sterre skoler kan have et
helt team, der star for koordineringen af specielle undervisningsbehov (Ref. RCfM).
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barnets faerdigheder, der testes, og ikke dets evne til at forsta instruktionerne. Man bgr
overveje at screene for forstyrrelser inden for det autistiske spektrum hos alle DMD-drenge
i 0-3 ars alderen og om ngdvendigt foretage en mere omfattende vurdering af autisme. |
denne periode kan der ogsa opsta problemer med impulsivitet forbundet med ADHD samt
anden udadreagerende adfeerd sasom oppositionel/argumenterende adfaerd og
aggressivitet. Bemaerk, at pga. DMD's fysiske begraensninger kan impulsivitet veere mere
dominerende end hyperaktivitet i hyperaktiv-impulsiv ADHD og kombinerede typer. Rigide
tankemgnstre og tilpasningsproblemer kan veere seerligt nedbrydende og forstyrrende i
denne alder. Pga. risikoen for ordblindhed anbefales det at teste for fonologisk forstaelse
og hurtig navngivning af ting (rapid naming) i 4-5 ars alderen.

Anbefalede metoder:

Mullen Scales of Early Learning (vurdering af udvikling)

Child Development Inventory (skala til vurdering af udvikling)

Parent’s Evaluation of Developmental Status (skala til vurdering af udvikling)
Wechsler Preschool and Primary Scale of Intelligence (IQ)

Preschool Language Scale (sprogligt udtryk og opfattelse)

Comprehensive Test of Phonological Processsing (fonologisk bevidsthed, hurtig
navngivning)

Modified Checklist for Autism in Toddlers (screening for autisme)

Childhood Autism Rating Scale (autismeskala)

Social Communication Questionnaire (autismeskala)

Behaviour Assessment System for Children (bred adfeerdsskala)

6-11 ar

Problemer med at mestre de boglige udfordringer er et almindeligt klagepunkt hos
Duchenne-drenge i de fgrste skolear. De boglige vanskeligheder kan skyldes seerlige eller
generelle indlaeringsproblemer. IQ-test med indeks for bade mundtlig og ikke-munditlig
besvarelse, besvarelseshastighed og arbejdshukommelse kan veere gode, men at
kombinere dem til en fuldsteendig 1Q kan fgre til misfortolkning af et barns styrker og
svagheder. Man bar overveje, at bruge ikke-mundtlige 1Q-test, der stiller begraensede krav
til tid og motorik. Dette er isaer vigtigt, nar der anvendes IQ-diskrepans til at bestemme
kriterierne for en specifik indlaeringsvanskelighed. Nar laesefaerdighederne skal vurderes,
anbefales det at bruge test, som maler ordgenkendelse og afkodning af tale, da disse
feerdigheder har vist sig at volde problemer for personer med DMD. Problemer med verbal
arbejdshukommelse og opmaerksomhed kan forekomme hos DMD-drenge i denne alder,
men kan nemt overses af foraeldre og leerere, fordi de ikke er forstyrrende. Det anbefales
at evaluere disse ved hjeelp af foraeldre/laerer-bedgmmelsesskalaer og objektive tiltag.
Ligeledes bgr det overvejes at evaluere de udevende faerdigheder, herunder planlaegning,
organisation, mental fleksibilitet og initiativ.

| takt med, at drengenes bevidsthed skaerpes, kan der opsta akutte falelsesmaessige
reaktioner og udadreagerende adfaerd som reaktion pa deres sygdom. Disse problemer
kan opsta i alle aldre, men i arene lige inden de mister evnen til at ga, kan de veere seerlig
problematiske. Derfor har Duchenne-drenge i alderen 8-10 ar en gget risiko for ikke at
kunne tilpasse sig psykosocialt. Vurderinger bar ogsa omfatte perseveration samt mental
ensporethed/rigiditet. Flere psykiske, psykosociale og kognitive faktorer kan ogsa bidrage
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til sociale problemer, og det anbefales, at man laver en omfattende vurdering. Vurdering af
foreeldrenes stressniveau og mestringsstrategier kan ogsa hjaelpe med til at bestemme,
hvordan der skal seettes ind.

Anbefalede metoder:

Wechsler Intelligence Scale for Children (bred 1Q)

PHAB (Phonological Assessment Battery)

WRAT (Wide Range Achievement Test)

WRIT (Wide Range Intelligence Test)

BPVS (British Picture Vocabulary Test)

Leiter Inernational Performance Scale (nonverbal I1Q)

Raven’s Progressive Matrices (nonverbal 1Q)

Woodstock-Johnson Test of Academic Achievement (bred test af boglige feerdigheder)
Test of Word Reading Efficiency (laesefeerdigheder — ord og ikke-ord)

Gray Oral Reading Test (laesefeerdigheder og forstaelse)

Children’s Memory Scale (verbal og visuel leering og hukommelse)

Symbol Digit Modalities Test — Mundtlig version (bearbejdningshastighed/kompleks
opmeerksomhed)

Digit Span (verbal arbejdshukommelse)

Token Test for Children

Behaviour Assessment System for Children (bred adfeerd)

Children’s Yale-Brown Obsessive-Compulsive Scale (tvangsneurotiske symptomer)
Behaviour Rating Inventory of Executive Functions (udgvende funktioner)
Children’s Depression Inventory (depression)

Multidimensional Anxiety Scale for Children (angst)

12 ar og op

Nar Duchenne-drengene far mere ansvar (i takt med at de bliver aldre), kan svaghederne
i deres verbale arbejdshukommelse og udgvende evner fa indflydelse pa deres boglige,
arbejdsmaessige og sociale liv. Dette kan ogsa ske for unge meaend, som ikke tidligere har
haft problemer pa disse omrader. Som tidligere anbefalet, bar disse problemer ogsa
evalueres.

Pa det psykosociale omrade kan den tidlige ungdom veere en sveer tid for unge maend
med DMD. Dette kan dels skyldes deres fysiske begraensninger, dels at deres
udviklingscyklus er blevet afbrudt af medicinsk behandling (fx lav hgjde eller forsinket
pubertet som fglge af steroidbehandling). De bgr derfor kontrolleres rutinemeaessigt for
symptomer pa depression og angst. Bekymringer i forhold til afhaengighed og
uafhaengighed bgr ogsa vurderes. Nogle familier vil ogsa fa brug for hjeelp til spargsmal
vedrgrende daden.

Anbefalede metoder:
Mange af de samme test, der er opremset i foregaende afsnit, kan anvendes.

Personalilty Inventory for Youth (psykosocial og fglelsesmaessig tilpasning)
Beck Depression Inventory (depression)
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Wechsler Memory Scale (verbal og visuel leering og hukommelse)
Delis Kaplan Executive Function System (udgvende funktioner)

3.3 RAD TIL SKOLEPSYKOLOGER

Af Gill Backhouse

Beretninger fra foraeldre sammenholdt med spirende forskningsresultater (afsnit 6) peger
pa, at der er et stort behov for en anerkendelse af, at mange — muligvis hovedparten af —
drenge med DMD har indlzeringsproblemer, og at disse bar betragtes uafhaengigt af deres
andre udviklingsproblemer. Alt for ofte har deres medicinske tilstand og prognose haft
tendens til at overskygge bekymringerne for deres fremskridt pa uddannelsesomradet. Da
de er frataget muligheden for at fglge med deres kammerater pa legepladsen, til
sportsaktiviteter og lignende, er de dobbelt ramt pa deres selvtillid og trivsel, hvis de ogsa
keemper med bare at folge nogenlunde med i klassen. Skolepsykologer spiller en vigtig
rolle i at fremme forstaelsen af, at disse drenge kan have specielle behov, samt
vigtigheden af, at de vurderes og tildeles effektiv stgtte pa et tidligt tidspunkt.

Selvom forskningen stadig befinder sig pa et tidligt stadie, har man indtil nu kunnet sla
fast, at selvom DMD-populationen kan mange ting, er der typiske og specifikke kognitive
problemer pa de fglgende omrader:

* Verbal hukommelsesspeaendvidde/arbejdshukommelse

* Fonologisk bearbejdning
Som fglge af disse problemer opstar der typisk ogsa problemer med lydmetoden og
tilegnelsen af alderssvarende laese- og staveegenskaber. Mange vil derfor fremsta som
ordblinde.

Der rapporteres ligeledes om mange problemer med forstaelse — hvad enten det er i
forbindelse med det harte eller det laeste — men det er uklart pa nuveerende tidspunkt, om
dette konsekvent skyldes en darligere verbal hukommelsesspaendvidde eller et specifikt
sprogproblem. Tale- og sprogvurderinger vil kunne kaste lys over den relative betydning af
disse to faktorer.

Vurdering af 1Q

Se kommentarerne fra James Poysky (afsnit 3.2 6-11 ar)

Laesning

En mulig svaghed kan veere afkodning (pga. ringe fonologisk bearbejdning) ligesom
forstaelse, som vil svaekke brugen af top-down bearbejdning. Det er derfor ngdvendigt
med en grundig analyse af laesefeerdigheder og -strategier.

» Hastighed og ngjagtighed ved laesning af enkeltord — ordbilleder jf.

afkodningsfaerdigheder. Her vil en test af, hvor effektivt ordene laeses (Test of Word
Reading Efficiency - TOWRE), veere saerdeles velegnet. Ethvert misforhold mellem
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afkodningsfaerdigheder og ordgenkendelse vil med det samme give en speciallaerer
et fingerpeg om, hvor der skal szettes ind med laesestgtte. En Nonword Reading
Test eller Graded Nonword Reading Test eller Nonword Subtest, de sakaldte
PhAB-test (Phonology Assessment Battery — en testsamling, der vurderer de
fonologiske feerdigheder) kan her anvendes til alene at undersgge
afkodningsfaerdighederne.

Hvis afkodningsfaerdighederne er darlige, er det ekstremt vigtigt at forklare
skolepersonalet, at kodning, dvs. stavetraening, er langt det vigtigste middel til at skabe
forstaelse for, hvordan ord staves.

* Leeseforstaelse. En diagnostisk laesetest udformet til svage laesere, der indeholder
et afsnit til lytteforstaelse er derfor velegnet, og pa baggrund af blot tre afsnit, som
barnet skal laese, skal man kunne give point for ngjagtighed og udtryksevne samt
forstaelse.

En afklaring af funktionsforstyrrelsen vil kunne afslgre drengens strategi for at laese
fortlobende tekst. Leerere og foraeldre vil sandsynligvis vide, om han forveksler ord, der ser
ens ud, eller om han prgver at geette/forudsige, hvad noget kunne betyde, men ofte ikke er
sikker pa, hvordan han malrettet kan bruge sine styrker til at kompensere for sine
svagheder.

Parlzesnigsmetoden (Paired Reading, se afsnit 4.3) kan generelt anvendes til at forbedre
forradet af ordbilleder, udtryksevnen og forstaelsen. Fordelene ved metoden er, at foraeldre
og statteleerere kan opleeres i den, og at man omgar afkodningsfeerdighederne. Den
malretter sig dog hverken mod lydmetoden eller stave- og afkodningsfeaerdigheder — som
fortsat vil veere en udfordring.

Stavning

En omhyggelig vurdering af de fonologiske feerdigheder, som kan danne grundlag for
praktisk radgivning om staveundervisning er vigtig. (Hvis drengen allerede konsulterer en
talepaedagog, er han maske godt pa vej til at udvikle disse feerdigheder.) Afheengig af den
information, der er tilgaengelig i skolen, kan det ogsa veere ngdvendigt at checke lyd-
symbol-sammenhaengen i bade laesning og skrivning.

Test af fonologisk bearbejdning, der pt. anvendes i UK:
Phonological Abilities Test (kun 5-7 ar), PhAB (6-14 ar), Sound Linkage (7+ ar, indeholder
et omfattende statteprogram), CTOPP.

Vejledning i, hvilket segmenteringsniveau drengene kan handtere, er saerdeles nyttig for
specialleererne, da det har direkte betydning for, hvilket niveau man skal malrette
stavetraeningen efter.

Eksempler:

» Drengen kan have brug for treening i at klappe/teelle stavelser og for at lzere reglen
om, at enhver stavelse skal indeholde en vokal.
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» Eller han har behov for en masse hgreleere/mundtligt arbejde med bogstavrim og
rim parallelt med staveundervisning pa onset/rime-niveau. (For almindelige ord
kreever denne tilgang langt mindre arbejdshukommelse.)

* Han er maske klar til en mere avanceret fonemisk tilgang og er i stand til at adskille
klynger i begyndelsen af ord, selv om han stadig mangler treening i at hegre de to
lyde i en klynge i slutningen af ordet.

En gennemgang af hans skriftlige arbejde vil hurtigt afslare, om han staver alfabetisk eller
ikke, nar han skriver pa saetnings-/tekstniveau, samt om han er sikker eller usikker i sin
handtering af stavemgnstre og -regler.

Stattelaerere forstar ofte ikke vigtigheden eller baggrunden for multisensoriske
undervisningsmetoder, og det anbefales derfor, at de modtager vejledning og radgivning
i brugen af fx plastikbogstaver, whiteboards og filtpenne.

Derudover bgr det ogsa understreges, at det er vigtigt at seette praecise mal og inkorporere
en god portion ekstra traening og forstaerkning (ved hjzelp af spil, IT, osv.) da den stotte,

der gives — selv om den er velstruktureret — ofte gives for hurtigt til at et ordblindt barn kan

folge med.

Lyttefeerdigheder

En nedsat verbal hukommelsesspaendvidde vil uden tvivl fgre til problemer med
undervisningen, og leererne vil derfor kunne ggre brug af felgende rad:

* Voksne bgr tale i korte saetninger og opmuntre barnet til at gentage
instruktioner/omseette dem til egne ord/visualisere selv at udfgre dem.

» Voksne bar veere opmeaerksomme pa, i hvilken raekkefglge tingene siges. Sig fx
ikke: "Nar du har lagt din matematikbog og dit penalhus vaek og hentet dine
danskbgger, kan du veelge en leesebog", men derimod: "Laeg dine matematikbager
og dit penalhus i din skuffe, hent sa dine danskbgger, og veelg sa en laesebog".

Som altid vil den travle stattelaerer vaere taknemmelig for praktiske rad som er klare og
bredt anvendelige — hvad skal der ggres og hvordan — som kan bruges i en kontekst af
skolens egne ressourcer (stagttemateriale og personale), og som kan udvides til ogsa at
omfatte hjemmearbejdet. Klare mal fordelt pa prioriterede SMART-mal hilses iseer
velkomne.

Duchenne-drenge identificeres allerede pa deres medicinske tilstand. Men den viden, der
omhandler deres kognitive profiler og dermed forbundne indleeringsvanskeligheder er pa
nuveerende tidspunkt begraenset, isaer hvad angar udviklingen af talfeerdigheder. PPKU
modtager derfor gerne observationer fra skolepsykologer, som tilser Duchenne-drenge, og
som kan bidrage til en forstaelse af deres saerlige behov.

Test
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Comprehensive Test of Phonological Processing (CTOPP); 1999; Wagner R., Torgeson J.
& Rashotte C.; Harcourt Assessement

Diagnostic Reading Analysis; 2004; Crumpler, M. & Mc Carty, C; Hodder & Stoughton
Graded Nonword Reading Test; 1996; Snowling, M, Stothard, S. & McLean, J.; Harcourt
Assessement

Nonword Reading Test; 2004; Crumpler M. & Mc Carty C.; Hodder & Stoughton
Phonological Abilities Test (PAT); 1997; Muter, V., Hulme, C. & Snowling, M. J.; Harcourt
Assessement

Phonological Assemssment Battery (PhAB; 1997; Fredrickson. N., Frith, U. & Reason R;
NFER Nelson

Sound Linkage; 2001; Hatcher, P.; Wiley

Test of Word Reading Effeciency (TOWRE); 1999; Torgesen, J. K.; Wagner, R. K. &
Rashotte, C. A.; Harcourt Assessment

3.4 TALE- OG SPROGVURDERINGER

Af Annie Aloysius

Talepaedagoger mgder sommetider bgrn med DMD i skolerne eller i deres praksis, og
nogle gange henvises de direkte til dem for at foretage en kommunikationsvurdering. Nar
disse barn vurderes, er det vigtigt, at talepsedagogen er opmaerksom pa de specifikke
kognitive og sproglige vanskeligheder, de kan have. Deres verbale
hukommelsesspandvidde og evne til at genforteelle noget kan veere seerlig pavirket og
have indflydelse pa deres evne til at udfgre konceptualiseringsopgaver.

Den nyeste forskning saetter fokus pa disse potentielle svagheder, hvilket muligger en
mere malrettet screening og vurdering.

Screenin

The Token Test for Children af Frank DiSimoni er en hurtig screening-test, der maler lette
funktionssvigt i sprogforstaelsen hos bgrn. Den anvendes normalt ikke af talepaedagoger,
men er ogsa anvendelig som screenings-redskab. Den gger gradvist kompleksiteten af
den information, der skal huskes og sekvenseres, og understreger derved de
vanskeligheder, bagrnene har med at rumme og huske ggede maengder verbal information.

Specifikke vurderinger

Anvendelige undertest fra Clinical Evaluation og Language Fundamentals (CLF3)

» Koncepter og vejledninger
» At genforteelle seetninger
* At lytte til afsnit

Disse undertest kan maske belyse de ggede vanskeligheder med sprogforstaelse og

hukommelse, nar maengden og kompleksiteten af den information, der skal bearbejdes,
agges. Ved at sammenholde resultatet af disse test med test af det receptive ordforrad, vil
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man opdage de seerlige vanskeligheder, der er observeret hos barn med DMD. Disse
viser, at vanskelighederne naermere bestar i den maengde information, der skal
bearbejdes, end specifikke problemer med konceptforstaelse. Resultaterne kan veere et
lavt gennemsnit for deres kronologiske alder, eller at de er op til to ar bagud pa disse
omrader. Dette afspejler en forsinkelse i disse faerdigheder mere end en bestemt
forstyrrelse.

The Renfrew Bus Story (Renfrew 1977), der tester konsekutiv tale, paviser barnets
vanskeligheder med at huske og genfortzelle en historie. Genforteellingen er ofte
usammenhaengende og ikke i den rigtige reekkefalge, men hovedtemaerne fra historien
kommer frem.

Talepaedagogen bare veere i stand til at belyse/screene disse omrader gennem en
malrettet vurdering. En mere detaljeret vurdering er derefter ngdvendig for at kunne
bestemme specifikke kognitive vanskeligheder i forhold til disses indflydelse pa laesning og
fonologisk bevidsthed. Det vil derefter vaere hensigtsmaessigt at henvise til en
skolepsykolog eller lignende for en mere detaljeret kognitiv vurdering, der kan belyse
styrker og svagheder i en reekke modaliteter.

Informationerne fra en sadan tvaerfaglig vurdering vil derefter blive sammenholdt og
anvendt som grundlag for et passende interventionsprogram.

En tidlig screening og vurdering fra en talepaedagog kan sikre en passende, malrettet
stgtteordning, sa man undgar tidlige problemer med laesning og regning og dermed et
tidligt uddannelsesmaessigt nederlag. Hvis leererne er opmaerksomme pa specifikke
vanskeligheder, bliver det muligt at tilpasse leeringsmiljget og derved gare bgrnene i stand
til at lykkes med seerlige aktiviteter og opgaver.

Der er en hgjere forekomst af forstyrrelser inden for det autistiske spektrum i forhold til
specifikke problemer, nemlig vanskeligheden ved at identificere affekt og tolke
ansigtsudtryk. Dette kan resultere i problemer med social interaktion og
adfeerdsvanskeligheder, og det er derfor vigtigt at screene pa disse omrader og
intervenere, hvor det er ngdvendigt.

3.5 SCREENING AF BORN MED DUCHENNE FOR LASERELATEREDE
VANSKELIGHEDER

Af Angela Fawcett

Duchennes muskeldystrofi er en sygdom, der udover at forarsage gradvis tab af
muskelkraft, ogsa kan give kognitive problemer. Nye forbedrede behandlingsmetoder har
betydet, at barn med sygdommen lever lzengere. Men parallelt med de forbedrede
prognoser for barnene er det blevet afgagrende for deres livskvalitet, at de mgder stgrre
anerkendelse af deres kognitive problemer.

Nar det geelder udvikling af leesefaerdigheder, viser forskningen, at det er vigtigt, hvornar
der seettes ind, og at jo tidligere man seetter statteordninger i veerk, jo mere effektive og
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rentable er de. Problemet er, at foraeldre og laerere selvfalgelig altid faler sig overveeldet af
at fa stillet diagnosen Duchenne og derfor fokuserer mere pa de fysiske problemer end pa
de kognitive.

Inden for nyere forskning er der fundet en potentiel sammenkaedning mellem de kognitive
symptomer ved Duchenne og symptomerne ved ordblindhed. Hvis vi ser pa symptomerne
for begge tilstande, er de karakteriseret ved fonologiske problemer savel som problemer
med alle typer verbale hukommelsesbaserede feerdigheder. Det antages, at lillehjernen
spiller en vigtig rolle i begge tilstande. Begge grupper af bgrn (Duchenne-drenge og
ordblinde barn) har problemer med laesefeerdighederne, seerligt at laese, skrive, fonologi
og hukommelsespaendvidde. Barn med Duchenne er typisk karakteriseret ved, at deres
intelligens ligger en standardafvigelse under gennemsnittet, sa pa mange mader har de
samme profil som bgrn med generelle indleeringsvanskeligheder.

For at sikre at barn med Duchenne far den bedst teenkelige statte, kan man med fordel
anvende screeninger, der er udarbejdet med henblik pa at undersgge ordblinde barns
profil. Sadanne test er konstrueret til at tegne en profil af faerdighederne hos bgrn i alderen
3,5 ar og op Dyslexia Early Screening Test (Nicolson og Fawcett, 2003) for
aldersgruppen 4,5-6,5 ar og Dyslexia Screening Test, Junior and Secondary (Fawcette
and Nicholson, 2005 for aldersgruppen 6,5-16,5 ar). Det er en nem og hurtig metode til at
teste en lang raekke feerdigheder, der forbindes med laeseproblemer. Den samlede test
tager kun 30 minutter og er sjov for bgrnene at udfere og nem for leererne at fortolke.
Resultaterne kan sammenlignes med normerne for bgrn i samme aldersgruppe, og derved
er det muligt at se et manster for svagheder og styrker. Resultatet kan ogsa sammenlignes
med en karakteristisk ordblindeprofil for at finde ligheder og forskelle.

Udover at teste de kognitive feerdigheder indeholder disse test ogsa normer for motoriske
feerdigheder sasom at saette perler pa snor og kropsstabilitet.

Det kan veaere en god ide at konsultere en ergoterapeut for at vurdere, om det er
hensigtsmeessigt at teste denne gruppe for kropsstabilitet.

Testerne er udarbejdet til at undersage praestationer inden for en raekke faerdigheder og
kraever kun minimal vedholdenhed, hvilket ggr dem saerdeles velegnede til Duchenne-
drenge. Bemeerk, at der ogsa findes en raekke andre test, der tester for fonologiske
feerdigheder og leesefeerdigheder, fx de computerbaserede COPS-test. Flere af disse
anbefales af talepeedagoger og kan anvendes sammen med screeningerne for at belyse
yderligere problemomrader.

Séaledes udstyret med denne behovsprofil er det muligt at skraeddersy en individuel
undervisningsplan til hver eneste Duchenne-drengs behov. Undervisningen bgr veere
struktureret og opsamlende og ikke vaere baseret pa verbal hukommelse. En teknik som fx
den britiske Toe-by-Toe, som maler selv meget fa fremskridt, er velegnet til nogle barn
med Duchenne. Hvordan den samlede undervisningsplan skal sammenseettes, bar draftes
med de forskellige fageksperter pa omradet.
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AFSNIT 4: STOTTEORDNINGER

4.1 INDLEDNING

Af Nick Catlin og Janet Hoskin

Forskningen viser, at Duchenne-drenges 1Q er en standardafvigelse lavere. Men for de
fleste drenge har det ingen seerlig betydning. De gar gode fremskridt i skolen, og mange af
dem er i stand til at fglge et normalt pensum og tage en almindelig folkeskoleeksamen.
Hovedproblemet hos dem er derfor den fysiske statte, som bevilliges i samarbejde med
ergoterapeuter, fysioterapeuter og IT-medarbejdere i takt med, at drengene mister
muskelstyrke og skeletmuskulatur.

For nogle drenge har sygdommen markant indvirkning pa deres indleering og adfaerd, men
den kan veaere harfin og sveer at afdaekke. Det er her behovet for omhyggelige vurderinger
opstar.

Mange drenge klarer sig darligt i opgaver, der kreever verbale feerdigheder. Lees
skolepsykologerne og talepaedagogernes rapporter for at finde ud af, hvordan de scorer i
test af verbale faerdigheder. De viser maske, at drengene kun er lidt bagud, men det kan
alligevel have stor betydning.

Det kan nemlig have direkte indflydelse pa deres tale. Drengene finder det maske sveert at
udtale ord eller finde netop det ord, de gerne vil bruge. Dette kan medfgre, at de far
problemer med at kommunikere og derved bliver frustrerede.

Unge mennesker med DMD synes maske, det er sveert at forstd komplekse instruktioner,
og det kan virke som om, de ikke hgrer efter. Dette sker ofte, nar drengene er
koncentrerede om en bestemt opgave. Det er tilsyneladende ikke let for dem at skifte fra
en opgave til en anden. Veer derfor sikker pa, at alle, som er i bergring med en Duchenne-
dreng, forstar og tager hensyn til dette, nar der gives instruktioner til fx hele klassen.
Denne mangel pa interesse for, hvad man siger, kan fa dem til at virke uopdragne og
uinteresserede. Bed drengene om at se pa dig og hare efter, og veer forberedt pa at skulle
hjeelpe med seerlig komplekse instruktioner.

Problemer med de verbale feerdigheder kan fa indflydelse pa udviklingen af den
fonologiske forstaelse og derfor forsinke processen med at laere at lzese. | modsaetning til
tabet af muskelkraft er det ikke et progressivt problem, men kan afhjeelpes med god
undervisning. Det er altid bedst at saette ind sa tidligt som muligt.

4.2 KOM | GANG — STRATEGIER FOR SKOLE OG HJEM

Af Nick Catl lanet Hoski
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Laesning og stavnhing

Fra Veronica Hintons forskning (1.4 Spargsmal og svar, spgrgsmal 4) ved vi, at mange
drenge med DMD vil fa svaert ved at skelne talelyde, ofte kaldet fonologisk bearbejdning.
Noget lignende ses ofte hos ordblinde (og kaldes ogsa nogle gange ’specifikke
indlaeringsvanskeligheder’).

Sekundare feerdigheder, der SKAL lzeres

At skrive er at kode ved hjeelp af bogstaver, der repraesenterer lyde. For at kunne laese
effektivt skal man kunne bryde denne kode. Dette sker ikke automatisk — det er

ngdvendigt at udvikle visse sekundaere feerdigheder. Carmen og Geoffry McGuinnes
(The Reading Reflex, Penguin 1998) har udarbejdet en liste over disse faerdigheder:

» laese grupper af bogstaver fra venstre mod hgjre

» koble visuelle symboler sammen med lyde

» fa seerskilte lydenheder til at blive til ord

» segmentere lyde til ord

» forsta, at to eller flere bogstaver kan udgare en enkelt lyd

» forsta, at de fleste lyde kan fremkomme pa mere end en made
» forsta, at visse dele af koden kan udgere mere end en lyd

De fleste af os udgver disse sekundaere faerdigheder ubevidst og automatisk, nar vi laeser
noget.

Her McGuinness’s eksempel fra en bergmt amerikansk barnebog "The Cat in the Hat” af
Dr. Seuss:

This mess is so big so deep and so tall,
There’s no way to clean it up, no way at all

| lige preecis dette bgrnebogsuddrag har du anvendt de ovennaevnte sekundaere
feerdigheder. Fx har du set, at nogle lyde som ’th’ repraesenteres af to bogstaver, nogle
bogstaver som fx '0’ kan repraesentere to forskellige lyde som i 'no’ og ’to’. Lyden 'ee’ kan
repraesenteres af bogstaverne 'ee’ og 'ea’. Det er muligt at lagre nogle ord i din
hukommelse, men de fleste af os kan kun huske to eller tre tusinde ord. For at blive i stand
til at leese pa et hgjere niveau og anvende et bredere ordforrad er det vigtigt at udvikle
disse sekundeere feerdigheder. Hvis du ikke tror os, sa prav lige McGuinness’s udvidede
version af Dr. Seuss:

This Gallimaufry is multitudinously gargantuan, puissantly capcious sand ineffably
Junoesque and in consequence of such Protean tribulations and in such psychotic
contravention of stereotypical consuetundinary hygiene, there exists the infinitesimal
exiguity of a satisfactory resolution to this cataclysmic dilemma.

"The 100 high frequency words” (de 100 ord, man skal kende for at kunne laese de fleste
tekster) som National Literacy Stretegy har udvalgt, kan maske fa din sen gennem de
forste skolear med stor succes, men han vil dog hurtigt komme til kort, i takt med at
leesestoffets kompleksitet ages.
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Hvordan kan vi undervise vores born i disse faerdigheder? (McGuinnes-metoden)

1.

Veaelg enkle ord pa tre bogstaver (konsonant-vokal-konsonant) som fx hat. Bryd dem
op i forskellige lyde og skriv de bogstaver, der udger disse lyde pa individuelle
stykker papir - sa man har et stykke papir med ’'h’, et med 'a’ og et med 't’. Find et
billede af en hat i et blad eller en bog, og forteel, at du vil skrive ordet ’hat’. Fa dit
barn til at danne ordet ved at saette lydene sammen i den rigtige raekkefglge.

Fa nu barnet til at lsese de enkelte lyde hgjt og derefter hele ordet.

. Fa barnet til at skrive hver lyd pa en lille tavle eller et stykke papir, sa han siger hver

lyd hgjt, mens han skriver den.

Ovennaevnte metode kaldes multisensorisk. Den lzerer barnet at danne og segmentere ord
ved hjeaelp at syn, lyd og bevaegelse. Det er vores erfaring, at denne metode er langt den
bedste til at lzere unge ordblinde og unge med specielle indleeringsvanskeligheder at lzese.

1.

Dit barn kan nu ga videre med en mere kompleks kode og forsta, at nogle lyde kan
udggres af mere end et bogstav (pa engelsk fx 'oa' i 'boat’, 'th', 'sh' osv.).

Han skal laere at forsta, at det samme bogstav sommetider kan have forskellige
lyde, fx er 'ea’ i 'bread’ forskellig fra 'ea’ i 'gleam’.

Nogle gange lyder forskellige bogstaver ens, fx udgar 'oe’ i 'toe’ den samme lyd
som 'ow' i 'snow".

For bade eks. 5 og 6 kan han kun laere den rigtige stavemade ved at laere, hvilke ord der
er rigtige ord, fx skal han vaelge 'gleem’, som er et rigtigt ord pa engelsk frem for 'glem’,
som ikke er et ord.

1.

Drenge med lzesevanskeligheder vil have brug for en masse ekstra treening for at
tilegne sig disse sekundeere faerdigheder. For at give dem gvelse i at bryde ord op
lidt efter lidt, er det ofte n@gdvendigt at ga tilbage til meget lette ord pa tre bogstaver
og derfra ga videre til at takle mere komplekse ord.

. Ord skal brydes op i stavelser. Hjeelp drengene med at forsta, at laengere ord er sat

sammen af smabidder, der indeholder en vokal. Det vil ggre dem i stand til at give
sig i kast med meget svaerere ord.

Trin 1-8 er vigtige for udviklingen af laese- og stavefaerdigheder. Det er dog samtidig
vigtigt, at drengene bevarer interessen for at laese alle slags tekster. Det er vigtigt for
drenge med DMD at have et godt ordforrad og at styrke deres brug af ord og viden
gennem hgijtlaesning, museumsbes@ag, opslagsveerker, Internettet, diskussioner, fiernsyn
og selvfglgelig et bredtfavnende skolepensum. Veer ikke bange for at laese hgijt fra noget,
hvor sproget er for komplekst, og ger ikke dit sprog simpelt, nar du taler til dem - dette er
yderst vigtigt for udviklingen af deres talesprog, som har indflydelse pa deres evne til at
leere at laese. Lyt til lydband og cd’er, da det er en god made at ggre dem interesserede i
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historier pa. Laes ogsa bgger for dem, der er blevet omdannet til populzere film, fx Robin
Hood, Harry Potter, Ringenes Herre osv.

Parleesning (afsnit 4.3) kan styrke udviklingen af udtryksevne og selvtillid, hvis der
anvendes tekster, der finder sammenhang mellem ordforrad og interesser.
Parlzesningsmetoden vil dog ikke alene vaere nok til effektivt at leere at leese og stave. Her
er det ngdvendigt ogsa at anvende trin 1-8.

Som regel er unge mennesker med laesevanskeligheder ikke selv seerlig ivrige for at
forbedre deres leesning og stavning. Barn med fonologiske problemer fgler helt ned i 6-ars
alderen, at de ikke slar til. Det er vores erfaring, at det er vigtigt at veere velforberedt, give
klart udtryk for, hvad man vil leere dem og have kontrol over bgrnene, nar man arbejder
sammen. Korte lektioner af ca. 20 minutters varighed er ideelle, og serg for at slutte
lektionen med noget positivt. Det er simpelthen uacceptabelt at fortaelle barnet, at det ikke
kan finde ud af det. Det dur heller ikke, at barnet bliver sur, nar man prover at laere det
noget. Det er forkert at springe over leese- og stavegvelserne, fordi man har ondt af barnet
og ikke vil bebyrde det med flere problemer. Det bliver meget gladere, nar det foler, det er
blevet god til at laese og skrive, hvilket er de grundlaeggende forudsaetninger for at klare
sig godt i skolen og i fremtiden. Mange unge mennesker, der ikke far lzert at laese og skrive
i 5-6 ars alderen, bliver frustrerede og kan som konsekvens udvikle adfaerdsproblemer.
Ved at give dem gode leesefeerdigheder far de ogsa en ordentlig portion selvtillid.

Hvis du gnsker hjeelp eller rad om, hvordan man arbejder med disse multi-sensoriske-
metoder, kan vi anbefale, at du leeser "The Reading Reflex". Du er ogsa velkommen til at
kontakte os: Janet Hoskin janet@ppuk.org eller Nick Catlin nick@ppuk.org.

Matematik

Mange mennesker, der oplever en form for ordblindhed, har ogsa problemer med
matematik, saerlig en-til-en korrelation, sekvensering, forstaelse af retning og rum, brug af
korttids- eller arbejdshukommelse, fx at huske tal i hovedet, lave beregninger i hovedet og
forstd matematisk sprog. Det er vigtigt at ggre de matematiske problemer sa konkrete som
muligt, fx ved at anvende penge eller klodser til at regne med. Der eksisterer meget lidt
forskning pa dette omrade, iseer hvad angar Duchenne-drenge. En matematisk vurdering
vil kunne hjeelpe med at kortleegge styrker og svagheder. Unicorn Maths
(www.unicornmaths.com) udbyder fremragende kurser for ordblinde barn.

5.-9. klasse

Drenge, som oplever vanskeligheder i 5.-9. klasse, bgr tilbydes en ekstra vurdering samt
at fa afklaret deres behov. De har maske brug for at repetere de fgrnaevnte laese- og
stavegvelser og for at fa stette af en ekspert. Deres studiefeerdigheder er ogsa vigtige, idet
drengene skal veere i stand til at handtere nyt materiale uden at ga i panik. Teknikker
sasom at overstrege nagleord, identificere underoverskrifter og forsta, hvad spagrgsmalene
ngjagtigt gar ud pa, er vigtige i denne periode.

Drengene kan fa bevilliget laengere tid til eksaminer, og hvis de har problemer med
lzesning eller forstaelse, kan de fa bevilliget en lzeser. Skriver de langsomt, kan de maske
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anvende tekstbehandling eller fa en person til at skrive for sig. Mange drenge vil ogsa
veere kvalificeret til at holde ekstra pauser og fa tildelt ekstra tid. Det er vigtigt at drafte den
enkelte drengs specifikke behov med en speciallzerer. Vi anbefaler bogen 'Dyslexia:
Assessing the need for Access Arrangements during Examinations. A practical
Guide Second Edition’ af Gill Backhouse med Elizabeth Dolman og Caroline Read.
Udgivet af PATOSS.

Pa gymnasieniveau og videregaende uddannelser bagr de unge maend tilbydes ekstra
stotte, bade i form af fysisk stgtte, men ogsa som stgtte til indleering, fx hjeelp med
planlaegning af hjemmearbejde og opgaver.

4.3 PARLAESNING (PAIRED READING)

Af Gill Backhouse

At lzese er en kompleks feerdighed, og den eneste made at forbedre den pa er ved at gve
sig regelmaessigt. Nar et barns leesefeerdigheder ikke regelmaessigt forbedres, bliver den
daglige laesning en sur pligt, som ofte giver anledning til frustration og angst for alle de
involverede. Parlaesning er en gennemprgvet metode til at fremme lzeseferdighederne pa
en stille og rolig made.

Teorien

Erfarne lzesere genkender en stor andel af de ord, de mader pa tryk, det sakaldte "sight
vocabulary”.

Hvordan @ger man sa stgrrelsen af dette "sight vocabulary”? For hvert ord, laeseren
mader, men ikke genkender, kan han:

* prove at leese ordet ved hjeelp af lydmetoden og/eller

e gaette/forudsige, hvad ordet sandsynligvis er

» fa ordet fortalt af en hjaelper. Denne metode kaldes "se og forteel".
De farste to strategier virker maske/maske ikke. De afbryder laesningen, hvorved
meningen med teksten maske gar tabt. Den tredje metode er dog ALTID brugbar —
selvfglgelig under forudsaetning af, at hjeelperen laeser korrekt!
Parlzesning opbygger det sakaldte "sight vocabulary" ved hjeelp af se og forteel-metoden.
Fordelene ved denne metode er ofte, at selvtilliden gges, og angsten for at skulle lzese

noget bliver mindre.

Metoden For smabgrn/0.-4. klasse

1. Veelg en gennemillustreret bog — fiktion eller virkelighed. Sgrg for, at den er skrevet
i et sprog, barnet forstar. Ideelt set bar barnet kunne laese 90-95 % af teksten uden
hjeelp, men hvis lzeseevnen ikke svarer til alder/interesseniveau, kan dette vaere
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sveert at na. Det er en forudseaetning, at barnet kan lide bogen, sa det er ofte bedre
at vaelge en, som er interessant eller sjov, men lidt for sveer, end en der er let, men
kedelig.

2. Kig i bogen sammen med barnet. Snak om titlen og bagsideteksten og bladr
derefter gennem siderne, mens | udpeger de vigtigste personer og laerer deres
navne, kigger pa billeder og danner et overblik over historien. Dette ger det muligt
at geette/forudsige eventuelle ord. Begynd farst nu at lsese bogen fra ende til anden.
Laes et kort afsnit hgjt for barnet, mens du peger pa hvert ord, sa han ser hvert
enkelt ord, mens han harer det. Et kort afsnit svarer til mellem en saetning og et
afsnit. Dette afhaenger af barnets alder og evner.

3. Du og barnet skal nu lzese det samme afsnit hgjt sammen — maske kan han
allerede nu pege pa ordene.

4. Derefter er det barnets tur til selv at laese det samme afsnit hgjt. Hvis han tgver
(giv ham 3-4 sekunder) eller laver fejl, ret ordet eller vendingen med det samme og
bed ham om at gentage det og derefter ga videre.

5. Bliv ved med at laese pa denne made, afsnit for afsnit, mens | snakker om indholdet
med jeevne mellemrum for at sikre, at han forstar det.

Barnet har nu leest alle de ord, han ikke kendte, korrekt tre gange hurtigt efter hinanden.
Hans "sight vocabulary" vil gradvist blive udvidet. Du vil se, at han leerer
lange/useedvanlige ord (som fx flyvemaskine og dinosaur) hurtigere end korte, lette ord,
som ligner hinanden meget (fx far/for/far).

| takt med at barnet bliver mere sikker, foretraekker han maske at springe trin 4 over
eller at dele lzesningen (Shared Reading) med dig. Her skiftes hjalper og barn til at
laese et afsnit, samtidig med at hjeelperen stotter barnet som i trin 5.

Reglerne

Fastlaeg en rutine — et specielt tidspunkt og sted, hvor der lzeses. Bare en lille smule hver
dag (omkring 10 min.) er bedre end en hel masse én gang om ugen.

Veer positiv og talmodig. Det er vigtigt at vaere opmuntrende, isaer hvis barnet er bekymret
eller frustreret over sin laesning.

Vis, at du er glad for, at barnet prover at lzese. Ros ham, sa meget du kan, fx for at laese
med et bestemt udtryk, at lsese en masse rigtigt, at lsese lange, sveere ord, intelligente
geet, at veere interesseret i historien, at sidde stille, og meget andet.

For en slags regnskab over, hvor laenge | lzeser, og giv point, klistermaerker el. lign. for
hvert 10. minut, eller hvad der nu passer til det pagaeldende barn. Dit barns klasselaerer
forer sandsynligvis allerede protokol over, hvordan det gar i skolen, og vil derfor ogsa
anerkende de fremskridt, der ggres derhjemme.
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Sig aldrig til barnet, at det kunne han gere bedre, hverken med ord eller ansigtsudtryk
(styr dine gjenbryn!). Sig aldrig til ham, at han skal "hgre sig frem”, "bryde det op”, "se pa
det igen” eller "teenke sig godt om”, og pointer heller aldrig, at han godt kender et ord, fordi
han har kunnet laese det for. Fortael ham derimod ganske roligt, hvad der star, igen og
igen, sa leenge det er nadvendigt. Der bor kun veere ubetinget anerkendelse og

stotte pa dagsordnen.

Hold den daglige treening ved lige i mindst seks uger.

Personen

Den person, der laeser sammen med barnet skal vaere gvet i at bruge metoden og have
evnen til konstant at vaere rolig, positiv og opmuntrende. Han/hun skal ogsa have tid til at
leese med barnet hver dag. En foreelder eller et andet familiemedlem er selvfalgelig den
bedste til dette. | skolen kan frivillige foreeldre, en hjeelper eller aldre elever ogsa opleeres i

parlaesningsteknikken. Barnet kan ogsa laese sammen med et lydband eller cd eller virke
som hjeelper for et yngre barn (saerdeles godt for selvtilliden).

4.4 RAD TIL SPECIALLAERERE/SENCO?

Af Nick Catlin og Janet Hoskin

Det er muligvis det farste unge menneske med Duchenne, du har mgdt. Din rolle med at
vurdere hans behov og stgtte ham og hans familie er afgerende for, om han far succes i
skolen. Vi er godt klar over, at de rad, vi giver her, allerede anvendes i praksis pa mange
skoler. Vi ser dog ofte at specialleerere og skolepsykologer overser de indlaerings- og
adfeerdsproblemer, der forbindes med DMD, da sygdommen typisk betegnes som en
fysisk lidelse. Det er afggrende, at du er den nggleperson, som sikrer, at alle de i afsnit 3
anbefalede vurderinger bliver udfgrt, og at du er i stand til at samle de centrale
fagpersoner (seerlig skolepsykologer, ordblindelaerere og talepaedagoger), sa de kan rade
og vejlede skolens personale.

Sarg for, at disse fagpersoner radgiver om klare undervisnings- og laeringsprogrammer,
der udarbejdes pa baggrund af deres vurderinger og observationer. God
klasseundervisning i de tidlige ar med ekstra leererstatte kan blive et uvurderligt springbraet
for disse Duchenne-drenge til at overvinde problemer med at laese og skrive. Hvis
drengene tages ud af klasseundervisningen (mange af dem har brug for tidlig intensiv
specialundervisning) anbefaler vi derfor, at det sker i form af korte en-til-en lektioner i
specielle faerdigheder (se afsnit 4.2 og 4.3) eller multisensorisk undervisning, udviklet af
dig eller af andet stgttepersonale. Sgrg for, at alle fremskridt males, og bed som minimum
om, at der jaevnligt foretages vurderinger af lzese- og stavealder. Involver sa vidt muligt
foreeldre og familiemedlemmer i disse laeseprogrammer og tilbyd traening og stgatte.

Vi gar her ud fra, at skolen sarger for at afthjaelpe de unges fysiske handicap, og at de har
fuld adgang til hele skolen. | Storbritannien skal skolerne nu efterleve "the SEN and

2 Se forklaring ved afsnit 3.2
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Disability Act (2001)”, som aflgste "the Disability and Discrimination Act (1995)
www.dfes.gov.uk, og har derfor allerede tilpasset bygninger til elever med fysiske handicap
eller har planer om at foretage sadanne aendringer. Vi anbefaler, at skolen foretager en
risikovurdering, der sikrer en minimering af de risici, unge med fysiske handicap kan mgde
pa skolens omrade. Sgg rad og vejledning hos ergoterapeuter og fysioterapeuter, og hjeelp
med at gere laeseplanen bedre for de unge handicappede.

Vi haber ogsa at kunne opmuntre skolerne til at fastholde Duchenne-drengene i det
almindelige skolesystem, da vi er fuldt overbevist om, at de far stgrst gavn af et fuldt
folkeskolepensum og af at blive undervist sammen med deres jaevnaldrende.

Checkliste

» Tal med foreeldrene og noter dig, hvilke bekymringer de ggr sig om tale, sprog,
adfaerd eller laese- og stavevanskeligheder. Det er yderst vigtigt ikke at virke
demmende over for foreeldrene, affeerdige problemerne eller overfortolke de
problemer, der er opstéet. Foraeldrenes observationer er vigtige og kan bidrage til
en efterfglgende diagnose og fremtidige laerings- og adfeerdsprogrammer.

» Observer drengens leering og adfaerd i klassen
* Undersgg, om der er foretaget en vurdering af en skolepsykolog (afsnit 3.3)
* Undersgg, om der er udarbejdet en rapport fra talepaedagogen (afsnit 3.4)

* Huvis ikke, bed skolepsykologen og talepaedagogen om en fuld vurdering. Denne
bar indeholde hele spektret af test og observationer foretaget i skolen

» Har drengen nogensinde haft en stgtteleerer pga. sin adfeerd eller veaeret henvist til
et program for autister? (se afsnit 5)

* Duchenne-drenge skal have vurderet deres seerlige undervisningsbehov, herunder
deres fysiske behov. | de fleste tilfeelde ber denne vurdering ogsa kortlaegge
problemer vedr. lzering, tale og sprog samt adfeerd

» Drengene har brug for statte i klassen, for de flestes vedkommende minimum 50 %
af skoleugen

» De fleste drenge har brug for korte perioder med en-til-en lektioner veek fra klassen,
hvor der anvendes en passende multisensorisk lzese- og stavemetode (afsnit 4.2)

» Det er afgegrende, at stgtteleerere er uddannet til at arbejde med elever med
specifikke indleeringsproblemer (ordblindhed) (afsnit 4.5)

» Alle Duchenne-drenge bgr fglge et individuelt undervisningsprogram, der stiller

specifikke og malbare mal. Disse bagr gennemgas jeevnligt med skolepersonale og
foreeldre.

26


http://www.dfes.gov.uk/

4.5 RAD TIL STOTTELARERE

Af Nick Catlin og Janet Hoskin

Din funktion som stattelaerer for unge drenge med DMD er vigtig bade for deres boglige
udvikling og deres succes med at skabe sociale kontakter. Men det er vigtigt, at du ogsa
ved, hvornar du ikke skal hjeelpe og gribe ind. Lad drengene bega fejl, bade i
undervisningen og i forhold til deres kammerater. De skal gore de samme ting som deres
raske klassekammerater, hvad enten det er i klassen eller pa legepladsen. Det er vigtigt at
opmuntre til uafhaengighed.

Du vil imidlertid fa et teet forhold til drengen og veere i stand til at hjeelpe ham med lzesning
og stavning, hvis du fglger nogle velgennemtaenkte laeseprogrammer. Generelt bgr du
sikre, at du

Er uddannet til at hjeelpe med en-til-en lzese- og stavelege, iseer dem, der hjeelper
de yngre drenge med at sammenkaede og segmentere fonemer

Er blevet vejledt i, hvilken stgtte der kreeves pa det adfeerdsmaessige omrade,
herunder statte som falder under autismespektret

Er uddannet i parlaesning (afsnit 4.3)
Giver klare instruktioner til drengene, sa de forstar, hvad laereren kraever af dem
Giver drengene masser af plads til at bega fejl

Statter i klassen og sarger for, at drengene forstar betydningen af og kan stave til
nggleord i lektionerne, fx 'fotosyntese’ i biologi

Hjeelper drengene med at tilegne sig viden og ordforrad i timerne

Hjeelper drengene med forstaelsesspgrgsmal og med at formulere svar

Laerer drengene selv at organisere deres skolegang i forhold til at medbringe det
rigtige skoleudstyr, skemaer, dagbager, baerbare computere, lektier, frokost,
toiletbesag osv. De skal selv leere at klare sig med dig i baggrunden som et par
ekstra haender, nar der er brug for dem

Er med til at sgrge for, at malene for drengenes individuelle laeseplan nas, og

vejlede speciallzereren/en SENCO om nye mal for laering og adfeerd pa
evalueringsmaderne
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» Udvikler et godt forhold til drengene. Mange af dem har et godt ordforrad og
forskellige interesser, som de gerne vil snakke om.

AFSNIT 5: ADFARDSMASSIGE PROBLEMER

Af Angela Mijovic, Jeremy Turk, Veronica Hinton og James Poysky

Ikke alle drenge med DMD har adfeerdsmaessige problemer. Forskningen peger tveertimod
pa, at de fleste undersggte drenge har en sund indstilling til livet, og at de ikke
ngdvendigvis bliver deprimerede over deres tilstand. De yngre drenge gnsker sig de
samme ting som deres kammerater (legetgj og udflugter til sjove steder), og aeldre drenge
med respirationsstatte beretter om hgjere livskvalitet, end deres omsorgsgivere tror, de
har. Foreeldrene har fortalt PPUK, at deres drenge har en bemaerkelsesvaerdig evne til at
leve livet, som de plejer, og at de har de samme behov og interesser som andre unge
mennesker pa deres alder. Der er dog bevis for, at unge mennesker med DMD har stgrre
risiko for autismespektrumrelaterede adfaerdsvanskeligheder end unge, der ikke har
sygdommen. Bgrn med DMD kan ogsa udvise koncentrationsbesveer og har, som alle
andre bgrn med en kronisk lidelse, gget risiko for at udvikle humgrsvingninger. Det er
vigtigt at drgfte bernenes adfeerd indgaende med foreeldrene og forsgge at finde positive
interventionslgsninger.

5.1 GENNEMGRIBENDE UDVIKLINGSFORSTYRRELSER (PDD)

Barn med DMD har gget risiko for at udvikle gennemgribende udviklingsforstyrrelser eller
forstyrrelser inden for det autistiske spektrum. Autisme forekommer oftere, end man skulle
tro, hos personer med DMD, selvom de fleste barn med DMD IKKE er autister. Der findes
ingen laboratorietest for autisme — diagnosen fastslas klinisk gennem interviews med
barnet og familien og gennem direkte observation af og interaktion med barnet. De
primaere symptomer pa disse gennemgribende udviklingsforstyrrelser bestar af

» kvalitativ sveekkelse af socialiseringsevnen
» sveekkelse af verbal og nonverbal kommunikation
* begreensede og gentagne adfeerdsmgnstre

Fagpersoner anvender flere forskellige diagnostiske interview for at na frem til diagnosen.
De to mest almindelige interviewformer i England er Autism Diagnostic Interview (ADI) og
Diagnostic Interview for Social & Communication Difficulties (DISCO). Disse bestar af
detaljerede spagrgeskemaer, som man skal veere uddannet i at anvende. Autisme og
Asperger Syndrom er begge forstyrrelser inden for det autistiske spektrum, selvom
diagnosen Asperger normalt gives til personer med hgjere intellektuel funktionsevne og et
godt ekspressivt sprog.
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Barn med DMD har ofte sma adfaerdsproblemer, der falder inden for diagnosen, men ikke
omfatter alle aspekter af den. De bgrn, der opfylder kriterierne for forstyrrelser inden for
det autistiske spektrum, opdages maske ikke, for de begynder i skolen, hvor deres mange
afvigelser fra andre barn bliver synlige. De bliver maske opfattet som meerkelige, seere,
usaedvanlige, reserverede, excentriske, professoragtige, eller uden sund fornuft.

Kvalitativ svaekkelse af socialiseringsevne

En sadan svaekkelse afhaenger af barnets alder, udviklingstrin, og hvor sveert det er
pavirket. Barn med autisme vil ofte ignorere andre mennesker eller virke ligeglade med
andre menneskers behov, tanker eller fglelser. De er ofte ikke i stand til at tillaegge andre
mennesker en uafhaengig mentaltilstand og har stort besveer med at udtrykke og forsta
folelser. De sager ikke gjenkontakt og bruger ikke ansigtsudtryk eller anden non-verbal
kommunikation som fx eendring af ansigtsudtryk, fagter og holdning i sociale situationer.
De anvender sjeldent fagter, fx at pege, til at kommunikere med. De har ofte sveert ved at
samarbejde, deles om eller skiftes til noget. De foretraekker for det meste at lege alene og
viser meget lidt interesse for at lege forestillingslege. De kommer bedst ud af det med
forstaende voksne. Det er sveert for dem at socialisere med andre bgrn og indga
venskaber.

Svakkelse af verbal og non-verbal kommunikation

Et af de mest problematiske symptomer ved autisme og ofte det, der farst giver grund til
bekymring, er, nar barnet ikke er i stand til at kommunikere rigtigt. Neesten alle bergrte
barn har sprogvanskeligheder, bade med at forsta (forstaelse) og med at tale (ekspressivt
sprog). Flere sveert pavirkede barn lzerer maske aldrig at tale eller kommunikere pa andre
mader. Hvis de begynder at tale, gengiver de maske bare, hvad der er blevet sagt, eller
taler pa andre maerkelige mader.

Begransede og gentagne adfeerdsmgnstre

Barn med autisme eller Asperger Syndrom foretraekker velkendte rutiner og modseetter sig
ofte forandringer, som de finder ubehagelige og besveerlige. De kan ogsa have
usadvanlige interesser som fx landkort eller elektroniske dimser. De kan vaere meget
falsomme over for lyde, smag, lugte, noget de ser eller materialer som fx stramt eller
irriterende t@j. De gor maske ogsa underlige kropsfagter som fx at ryste med handen, trille
tommelfingre eller rokke frem og tilbage med kroppen. Ethvert forsgg pa at standse disse
aktiviteter og interesser kan fore til vrede protester og gare dem kede af det (se afsnit 5.4).
Nar de er kede af det, far de maske raserianfald eller gar skade pa sig selv. Omvendt har
nogle af dem ogsa et seerligt talent for at tegne, spille musik eller regne.

Mange barn med DMD har en reekke autistiske tendenser, men nar ikke
diagnoseteaersklen for autisme eller Asperger. De kan maske bedre beskrives som havende
neurologiske udviklingsforstyrrelser i form af sociale og kommunikative vanskeligheder,
der ligner dem, der ses hos autisterne. Klinisk beskrives dette i stigende grad som
forstyrrelser inden for det autistiske spektrum.
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Der findes kun begreensede dokumenterede mader at behandle autisme pa, og ingen
behandlingsform kan kurere sygdommen. Psykouddannelse, dvs. information om autisme,
sygdommens arsager, prognose og mulige afhjeelpningsstrategier er sandsynligvis den
vigtigste del af behandlingen, og specielle uddannelsesmeessige input, der fokuserer pa
de tre udviklingsforstyrrende symptomer beskrevet ovenfor, er kendt for at have stor effekt.

Barn med en IQ pa 70 eller derunder kraever specialordninger, der deekker deres behowv.
Elever med Asperger kan med fordel modtage almindelig klasseundervisning, men har ofte
brug for ekstra statte. Det vigtigste er, at lsererne har kendskab til diagnoserne. Alle bgrn
med autisme eller Asperger eller med autistiske tendenser har i langt hgjere grad brug for
struktur, forudsigelighed, rutine, systematik og veltilrettelagt faerdighedstraening end
normale bgrn.

Der findes mange medicinske behandlinger af de symptomer, der forbindes med autisme,
fx ADHD (forstyrrelser af opmaerksomhed, aktivitet og impulsivitet), epilepsi,
udadreagerende adfeerd, humearsvingninger, tvangsneuroser og soveproblemer. Far disse
pabegyndes, bar man dog radfere sig med lzeger, der er specialister pa omradet.

5.2. OPM/AERKSOMHEDSFORSTYRRELSER

Barn med DMD har gget risiko for at udvikle opmaerksomhedsforstyrrelser. Disse
diagnosticeres normalt farst i de fgrste skolear. Nogle gange fortseetter symptomerne ind i
puberteten og endda i voksenalderen. Et barn med ADHD har problemer med
opmaerksomhed, koncentration og/eller med hyperaktivitet og impulsivitet. Selv med gode
intentioner kan barnet have sveert ved at hare efter, organisere sit arbejde og falge
instruktioner. Det kan ogsa veere problematisk for barnet at samarbejde i sport og spil.
Barn med ADHD handler, fgr de teenker, og det kan give problemer med foraeldre, lzerere
og venner. Disse barn er ofte rastlgse, urolige og ude af stand til at sidde stille. Problemer
relateret til ADHD viser sig pa mange omrader af et ungt menneskes liv og kan veere
meget problematiske for den unge, familien og personalet i skolen. For bern med DMD
kan det veere sveert at skelne sprogvanskeligheder og begraensede sociale faerdigheder
fra opmeerksomhedsforstyrrelser, som alle viser sig ved, at barnet er uopmaerksomt pa
verden omkring sig.

Behandling af ADHD omfatter psykologisk bearbejdning, herunder psykoedukation,
forbedring af foraeldrenes feerdigheder, adfeerdsterapi, vrede-styring og medicinering. Den
hyppigst anvendte og bedst dokumenterede medicin er methylphenidat (Ritalin, Equasym,
Concerta), som er en ekstrem sikker interventionsmetode, der virker i 70-80 % af
tilfeeldene. Bivirkninger sasom sgvnlgshed, nedsat appetit, hovedpine, mavepine,
svimmelhed, nervgse tics og humgrsvingninger kan i nogle tilfeelde betyde, at man bliver
ngdt til at stoppe behandlingen, men i disse tilfeelde kan man anvende anden gunstig
medicin og psykologisk behandling.

5.3 HUM@RSVINGNINGER
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Nar drenge med DMD bliver zldre, begynder de maske at meerke konsekvenserne af
deres kraftige muskelsvind og risikerer derved gradvist at blive mere socialt tilbagetrukne,
opleve tristhed og isolation. Det er pavist, at barn med progredierende og kroniske
sygdomme har en gget risiko for at udvikle depression. Forskning viser, at Duchenne-
drenge, som far god stette af familien, ikke viser maerkbare tegn pa depression. Det er dog
vigtigt, at man i forbindelse med en vurdering tager hensyn til, at drengene kan opleve
humgrsvingninger. Depressionslignende fglelser kan veere steerkere og mere ubehagelige
end de korte episoder med tristhed, som vi alle oplever fra tid til anden. Falgende
symptomer kan vaere tegn pa, at et ungt menneske faler sig nedtrykt:

» er sjeldent glad og har trukket sig tilbage fra sit daglige liv

* ertreet og mangler energi

» erirritabel, staedig og/eller bliver let ophidset

* har sveert ved at traeffe beslutninger

» foler sig skyldig

* har nedsat appetit, veegttab (nogle oplever dog de modsatte symptomer og tager
pa)

* har sveert ved at falde i sgvn og vagner tidligere end normailt

* har lav selvtillid, selvveerd, faler sig veerdilgs

» har et negativt syn pa fremtiden eller vil ikke taenke pa fremtiden

* har ringe koncentrationsevne og hukommelse

* har let til tarer

* har selvmordstanker

Isaer hos barn kan fysiske symptomer eller irritabilitet vaere de farste tegn pa nedtrykthed.
Disse symptomer kan ggre barnet meget ulykkeligt og fa indflydelse pa barnets dagligdag.
Ca. 1 ud af 10 personer, som lider af depression, oplever ogsa perioder, hvor de faler sig
oplgftede og overaktive.

Den optraeden, man generelt forbinder med drenge med DMD (begraensning i
ansigtsudtryk, fagter og almindelig beveegelse som fglge af udbredt muskelsvaghed), gar
det ofte sveert at diagnosticere depression. Det er derfor vigtigt at fastsla diagnosen pa
baggrund af symptomerne i stedet for at basere den pa udseende eller interaktion under
en samtale. Det kan vaere ngdvendigt at fa en vurdering fra en specialiseret
barnepsykolog.

Behandling

De fleste mennesker med depression behandles med en eller anden form for
samtaleterapi, antidepressiva eller begge dele med god effekt. Fire ud af fem mennesker
med depression bliver raske uden hjaelp, hvilket normalt tager 4-6 maneder. Behandling er
dog vigtig, da det bade forkorter depressionen og forebygger

- at sygdommen genopstar
- risikoen for selvmordstanker eller for at forsgge at tage sit eget liv
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Forskning viser, at et barns made at reagere pa en kronisk sygdom ulgseligt haenger
sammen med foreeldrenes mestringsstrategier. Derfor kan familieterapi veere et godt
middel til at hjselpe de forskellige familiemedlemmer med at handtere de mange
problemer, der forbindes med DMD.

Selvom adfaerdsproblemer kan vise sig i en hvilken som helst alder, er de typisk mest
udbredte hos de yngre drenge. | mange tilfaelde er der flere faktorer, der medvirker til disse
adfeerdsproblemer.

5.4 OPPOSITIONEL - TRODSIG ADFAERD

Mange, men ikke alle barn, som udviser en saerlig oppositionel adfaerd, har problemer
med at kontrollere deres opfgrsel. Mere specifikt kan de vaere impulsive og have
betydelige problemer med at "saette bremserne i" og at teenke, for de taler. Derudover har
de, pa samme made som de har sveert ved at kontrollere deres impulser, ogsa sveert ved
at styre deres fglelsesmaessige reaktioner. Impulsive bgrn har typisk lettere ved at blive
frustrerede, utalmodige og vrede end andre bgrn pa deres alder og sveerere ved at styre
deres vrede. Pa samme made har de sveert ved at laere af deres fejl og reagerer ikke sa
hurtigt pa straf som andre barn. Kognitive faktorer kan ogsa medvirke til en oppositionel
adfeerd. Barn, som er mere uorganiserede og har lettere ved at blive overveeldede, kan
ogsa reagere oppositionelt. Derudover kan oppositionel og argumenterende adfeerd
skyldes problemer med mental fleksibilitet eller evnen til at tilpasse deres tanker. De
beskrives ofte som "steedige” og "pastaelige” og har maske ikke det store overblik eller har
vanskeligt ved at se tingene fra en anden persons perspektiv. Impulsivitet og kognitive
faktorer opfattes typisk som veerende biologiske, men andre faktorer af en mere
psykosocial karakter kan ogsa medvirke til adfeerdsproblemer. Nogle barn leerer maske, at
de kan opna noget, hvis bare de kaemper laenge nok. Derudover kan fglelsesmaessige
problemer sasom depression og angst gare et barn irritabelt og oppositionelt. Der er ogsa
den mulighed, at et barn med en progredierende neuromuskulaer sygdom fgler, at det har
for lidt kontrol over sit helbred og ansvar for sig selv. Dette medfgrer maske, at det
forsgger at fa kontrol over andre dele af sit liv ved hjaelp af kommanderende eller
oppositionelle strategier. Man skal dog ikke tro, at disse strategier anvendes bevidst eller
med vilje.

5.5 AGGRESSION

Problemer med at styre sin adfeerd (som naevnt ovenfor i 5.4) er ofte en forlgber for
aggressiv adfeerd. Kognitive faktorer spiller ligeledes ind her. Pa den made opstar der
oftest aggressioner, nar Igsningen af et problem overstiger barnets faerdigheder. Eller
rettere, en social konflikt udvikler sig, og barnet er ikke i stand til at kontrollere sine
folelser/impulser og/eller finde Igsninger pa en konflikt. Men aggressioner kan ogsa
"leeres". Et barn laerer maske, at det kan opna, hvad det vil, hvis det udviser aggressiv
adfaerd (som nogle fx opnar ved mobning i skolen). De leerer maske ogsa om aggression
ved at observere fx medierne eller ldre bradre. | nogle tilfeelde kan de leere den
aggressive adfaerd fra foraeldrene eller andre voksne, de omgiver sig med.
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En omfattende vurdering er afggrende for behandlingen af adfeerdsproblemer. Selv om det
kan vaere en hjeelp ogsa at analysere foraeldrenes opdragelsesstrategier, er det vigtigt at
forsta, at adfeerdsproblemer ikke altid er et resultat af "darlige foraeldre”. Mange bgrn med
adfeerdsproblemer reagerer ikke pa "typiske” opdragelsesstrategier. Adfaerdsterapi og
intervention kan afhjaelpe visse aspekter af adfaerdsproblemerne. Men nar biologiske
faktorer sasom ringe selvregulering og kognitive problemer er fremherskende, kan det
blive ngdvendigt med medicinsk og/eller anden intervention, fgrend barnet er i stand til at
fa noget ud af en egentlig adfaerdsterapi.

5.6 ADF/FERDSREGULERING - PRAKTISKE FORALDRESTRATEGIER

Af Nick Catlin og Janet Hoskin

» Sorg for, at barnet ser pa dig, nar du giver instruktioner.
» Giv ikke for mange instruktioner pa en gang.
» Stet barnet i at vaere velorganiseret og forberedt pa sine opgaver.

» Forbered barnet grundigt pa nye situationer ved at forklare, hvad der sandsynligvis
vil ske, og hvad der forventes af det, fx til feellessamling, pa skoleudflugten, i naeste
time, nar det skal mgdes med familiemedlemmer, ud at handle, osv. Forklar, hvad
der kommer til at ske, og hvad du gnsker, barnet skal gare. Sperg dig selv, om han
virkelig forstar, hvad du siger, nar du siger, at du gerne vil have ham til at opfare sig
ordentligt. Maske er det bedre at sige, fx inden | skal ud at handle, at du gerne vil
have ham til at skubbe indkgbsvognen og veelge den frugt, | skal bruge. Der vil dog
altid opsta episoder, hvor han flipper ud (saerlig nar | skal skynde jer, og du er
stresset), men prgv at forblive positiv og ikke bekymre dig om, hvad du tror, andre
folk teenker om jer.

» Seet klare graenser for barnet, gar det klart, hvad du forventer, og ros ham rigtig
meget, nar noget gar godt.

* Hvis din sgn er diagnosticeret med en autismespektrumforstyrrelse, bar du sgge
rad og statte fra en specialist.

 DMD-drenge kan have problemer med mental fleksibilitet. De har maske en meget
stiv og ensporet tankegang. De har derfor problemer med at skulle omstille sig, hvis
forventningerne til dem eendres, og bliver let frustrerede, hvis tingene ikke gar efter
deres hoved. | sadanne situationer kan man ggre flere ting: 1) Forklare, hvorfor du
har sagt nej i stedet for blot at forvente, at de falger dine instruktioner. 2) Hjeelpe
dem med at na frem til et kompromis ("Vi kan ikke ggre det her og nu, men hvis du
ger, som jeg siger nu, kan vi ggre det senere i dag", osv.) 3) Advare om
forandringer eller aendringer pa forhand, fx: "Om fem minutter skal vi .....
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