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Introduzione al Manuale Professionale

Benvenuti nel mondo della associazione CHARGE! Dentp avrete gia intuito, la sindrome
CHARGE €& una malattia molto complessa. Ogni bambidoverso. Con il passare degli anni, abbiamo
ricevuto molte richieste di chiarimenti da partepgofessionisti che operano o stanno operando con
persone affette dalla sindrome. Tali professionisgrcano da noi informazioni sulla Sindrome di
CHARGE che in futuro gli saranno utili. Oggigiornd € una gran varieta di informazioni sulla
sindrome, disponibili ai medici e agli specialigtl settore. Il primo gene CHARGE (CHD?7) fu
individuato nel 2004. Se siete interessati ad etenaltre informazioni mediche dettagliate, vi
preghiamo di accedere all'indice della pagina webwgenetests.orgin particolare siete invitati a
leggere l'articolo “la sindrome CHARGE” nella seae® GeneReviews). La Fondazione Sindrome di
CHARGE pubblica regolarmente la rivisManagement Manual for Parents la quale contiene
informazioni mediche ed altre ancora riguardanti ggprofondimenti sulla materia. Il Manuale é
disponibile in formato pdf collegandosi al sito ldelFondazione (www.chargesyndrome,oig
“Resources”) ed in formato cartaceo presso la acstde. Sono anche disponibili online numerosi
articoli riguardanti la sindrome, estratti dallaisita The American Journal of Medical Genetics.

Nonostante le informazioni mediche siano molteplititentativo € quello di mettere assieme la
conoscenza acquisita indispensabile agli educataagli specialisti che si occupano delle persone
affette da CHARGE. Questo Manuale tenta di forraresuoi lettori una breve introduzione sulla
sindrome, le sue caratteristiche e le possibgitsgrie da adottare nell'ambiente educativo e tatoe
Siete invitati a stampare l'articolo provenientd daotidianoASHA Leader, il quale contiene un
approfondimento sulla genetica, sulla diagnosi@dinsulle orecchie, l'udito, il cibo, il comportamto

e lapprendimento. Siete inoltre invitati a leggefarticolo di David Brown “Behavior” sui
comportamenti caratteristici della sindrome. ltinob, passando attraverso le altre sezioni del esttiold
Manuale, troverete dei consigli utili su come aftare le fasi dell'apprendimento di un bambino con
associazione CHARGE in una classe di bambini narmal

Si tratta di un lavoro in divenire. Siamo consapiesioe esistono altre fonti oltre alle nostre di ran
siamo a conoscenza. Sappiamo anche che vi sone laoline del sapere sulle quali stiamo lavorando
e che pian piano riusciremo a colmare. Siete itivdacomunicarci i vostri commenti o le vostre
opinioni: fateci sapere quali parti del suddettonMae vi sono risultate piu utili, quali vorreste
approfondire e se siete venuti incontro ad altfermazioni aggiuntive. Scrivete alla Fondazione
(marion@chargesyndrome.grg (meg@chargesyndrome.prg

MEG Hefner. M.S.
Consulente Genetico
Direttore del Consiglio di Amministrazione dellaritazione Sindrome di CHARGE
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www.asha.org/about/publications/leader-onlie/arebi2006/061017
CHARGE syndrome. The ASHA Leader, 11(14), 6-7. (1@ttobre 2006).

SINDROME CHARGE: ANOMALIE CONGENITE MULTIPLE E DISO RDINI
DEI SENSI E DELLA COMUNICAZIONE, DEL LINGUAGGIO,
DELL'ALIMENTAZIONE, DELLA DEGLUTIZIONE E

COMPORTAMENTALI

Le orecchie e 'uditodi James W. Thelin e Lori A. Swanson

La Sindrome di CHARGE e una malattia genetica (@onato su 10 000/15 000
sopravvive) che si caratterizza per molteplici aaben fisiche, sensoriali e
comportamentali. | bambini affetti dalla sindroméHARGE vengono solitamente
sottoposti ad una decina di interventi chirurgié prima dei tre anni. Nonostante i tassi
di mortalita precoce raggiungano dal 10% al 20%&ski di sopravvivenza sono oggi
aumentati anche grazie agli interventi cardiaci. persone affette da CHARGE
presentano disordini rispetto a quasi tutte le fitéddaensoriali e manifestano sovente
problemi comportamentali di varia natura. CHARG&tealmente negli U.S.A. la causa
genetica principale di sordita e cecita del naszitu

| genitori focalizzano le loro cure alla cresciéddla comunicazione e all'educazione del
loro bambino che sopravvive all’eta infantile. Lleduge del bambino pud migliorare solo
grazie all'intervento di audiometristi ed espeatnifatri. Il valore dei servizi offerti dagli
SLP e logopedisti € arricchito allorquando anche aspetti riguardanti la cura dei
disordini riscontrati nei bambini affetti dalla diome quali la diagnosi clinica, genetica,
dell'alimentazione, della deglutizione, del componento e dell’educazione vengono
approfonditi. Le prime ricerche sul comportamentublo sviluppo comparirono in una
speciale edizione del 2004 sulla sindrome di CHARGulla rivistaAmerican Journal
of Medical Genetics [disponibile alla pagina “Resources” del sito
www.chargesyndrome.org]

e orecchie e l'udito
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In presenza di CHARGE, il sistema uditivo &€ coin@dh ogni sua parte. Le anomalie
esterne dell'orecchio sono cosi evidenti che, &ey@ gia possibile fare una diagnosi
preliminare della sindrome sulla base unicamentdadgio del lobo (vedi foto sopra).
Le anomalie ossee dell’orecchio medio possono caysardite del condotto fino a 70
dB e otite cronica media con disfunzione dei tubEdstachio a livello di percentual
elevatissime. Il sottosviluppo delle strutture eael e vestibolari (inclusa la displasia di
Mondini — assenza delle parti inferiori [cocleaag®ilo] e I'assenza completa delle parti
superiori [utricolo e canali semicircolari]) e fugnte e provoca sovente perdite
sensoriali dell’'udito e dell’equilibrio. Il diametrdel nervo uditivo si riduce; le latenze
possono essere prolungate durante la fase di trecah test uditivo. La mancata
formazione del callo osseo € visibile. Le disfunzibpiche sono di natura mista con
molte componenti conduttive e di sostanziale cdoiveento cocleare, le quali risultano
piu evidenti durante la fase di alta frequenzaptesenza di una perdita grave dell’'udito
viene riscontrata nel 50% circa dei casi.

La valutazione audiometrica dei bambini con aszome CHARGE e importante per
molte ragioni:

1) Molti bambini non parlano né si esprimono con iréeg

2) Problemi visivi interferiscono durante I'analisicaometrica.

3) La difesa con i gesti € comune.

4) La perdita dell’'udito & spesso notevole e asimmetri

5) Vi possono essere resistenza e rischi associatsathministrazione di sedativi.

La capacita audiometrica puo essere resa diffisaltola: pinne sottili che non
sostengono bene i supporti uditivi, gravi perditiitive che richiedono apparecchiature
per le orecchie ben aderenti che prevengano nitrag e canaline stenotiche per le
orecchie con scorrimento per I'otite media cronica.

Scegliere e appoggiare in maniera appropriata degghio acustico non €& cosa
semplice. Alcuni individui hanno beneficiato di irapti cocleari e altri apparecchi
uditivi ben ancorati alle orecchie.

Nonostante le sfide associate con i deficit multf@ici e sensoriali siano molte, i
bambini affetti da CHARGE a livelli anche signiftsa hanno imparato a comunicare
usando il linguaggio dei simboli. Quelli che riesoomeglio sono quelli che hanno
subito un consistente numero di interventi audiocietolto presto nella loro vita ed
una educazione alla comunicazione (linguaggio fIa®agestuale) - anche quando la
salute del bambino era povera e le ospedalizzakrequenti.
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Comunicazione e argomenti correlati

Circa il 60% dei bambini affetti da CHARGE acquisiao un linguaggio simbolico e

comunicano con la lingua parlata, i segni e/o dombgli visivi. La meccanica della

parola puo essere disturbata da anomalie craniafacproblemi di respirazione, e

palatoschisi. La riuscita nella acquisizione di limguaggio simbolico &€ associata
all'apprendimento nella comunicazione che inizipaatire dai 3 anni, alla capacita di
superare la perdita dell’'udito, e l'agilitd nel dowiare a camminare da soli. Una
spiegazione per quest'ultima € che un bambino @dpedto riesce a comunicare con |
suoi mezzi, ossia il bambino vede e sente l'intelare in maniera ottimale. | bambini
che usano il linguaggio simbolico, tuttavia, mostradi avere spesso problemi nel
parlare e nel linguaggio. | bambini che usano lent simboliche hanno spesso dei
problemi a continuare il discorso, specie quaniddogo turno.

| bambini che non acquisiscono un linguaggio sindeoimparano a volte a dimostrare
forme piu elevate di comunicazione prelinguisticepme la gestualita e la
vocalizzazione, in modo tale da recuperare il aomtfy sul comportamento degli altri.
Coloro che sono maggiormente audio o0 video lesiebbero produrre comportamenti
preterintenzionali, che i parenti o i tutori potoelo intendere come intenzionali. Ma
siccome i bambini affetti da CHARGE spesso mardgigst un alta frequenza di
comportamenti ripetitivi, i parenti e i genitori fpebbero trovarsi in difficolta
nell’assegnare un dato significato ad un potenzgjal#o comunicativo.

L’insegnamento del Livello Prelinguistico Adattif&MT, Warren & Yoder, 2002) e
0ggi materia di approfondimento da parte di Baghires Brady della University of
Kansas, come un possibile mezzo atto ad aumentaleelilo e la varieta della
comunicazione prelinguistica nei soggetti sordi eiechi. PMT approfondisce I'uso
crescente delle forme gestuali (es.: punti distalasticita, esposizione e gestualita
predominante), il livello crescente della comunicae e della sensibilizzazione dei
genitori, i quali sembrano predire le crescentiacat@ linguistiche dei bambini disabili
(Brady, Marquis, Fleming, & McLean, 2004). | geptesentano spesso dei vantaggi
rispetto alle forme simboliche della comunicaziore.differenza dei segni, sono
compresi dalla maggior parte degli interlocuton. giu, i gesti possono facilitare la
comprensione tra le persone durante la conversazion

| bambini con associazione CHARGE presentano sppssisiemi di nutrizione e di
deglutizione, problemi comportamentali specificil@esindrome e molti altri bisogni
specifici educativi. Prima che CHARGE fosse ricanot come sindrome, si pensava
che le persone che ne erano affette presentassercsarie di fattori anomali non
correlati tra loro. Le cure che ricevevano dai ddvespecialisti non venivano sempre
coordinate a sufficienza. Adesso che CHARGE e nesoiuta come sindrome, e chiaro
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che i trattamenti diventano ottimali allorquandcevia collaborazione tra i medici e gli
specialisti della comunicazione, del comportamendella educazione.

| problemi relativia CHARGE sono spesso legatilbra, la comunicazione € una parte
essenziale della reazione clinica effettiva. Adgse, alcuni ricercatori dell’'Universita
di Tennessee chiesero ai genitori in che maniereofaunicazione del loro bambino
affetto da CHARGE era influenzata dal suo compoetaim | genitori risposero che in
molti casi una certa incapacita a comunicare ligyx@ ad assumere un comportamento
inappropriato.

Tutto cio ci suggerisce che un primo interventopdate di logopedisti, foniatri, ed
educatori permette l'acquisizione da parte del bamldi un linguaggio simbolico
essenziale per lo sviluppo della comunicazione, [ieterazione sociale e per
I'apprendimento. Un intervento precoce e duratwb marlato, sul linguaggio, sulla
deglutizione, e sui disordini dell’'udito pudo miglame in maniera preponderante la
gualita di vita dei bambini affetti dalla sindrordé CHARGE, anche per coloro che
soffrono di frequenti disturbi e per quelli che seno severamente coinvolti. Una
maggiore consapevolezza dei problemi causati dalldrome dovrebbe portare ad una
maggiore efficienza dei servizi offerti dai profiesssti del settore.

James W. Theliné un Professore Associato del Dipartimento di Foaedt di Patologia
del Linguaggio dell’'Universita di Tennessee, a Kvitke (UTK). jthelin@utk.edu

Lori A. Swanson € un Professore Associato del Dipartimento di Hoaet Patologia
del Linguaggio di UTK. Iswanson@utk.edu
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Diagnosi Genetica
Di Conny van Ravenswaaij

Nonostante la sindrome CHARGE sia solitamenteajpoa, € risaputo da tempo che
viene causata da fattori genetici. Il livello dncordanza di gemelli monozigoti € molto
alto e coppie gemelle malate compaiono con frecuenkbbiamo notato una
piccolissima perdita del cromosoma 8 in due bamBHARGE. Questa piccola regione
del cromosoma 8 sembra contenere un gene nuovo:7CMDtazioni di questo gene
sono state finora riscontrate in 16 o 17 paziemtiduelli selezionati. Ad oggi, una
moltitudine di pazienti sospetti di avere malformaz CHARGE sono sotto analisi e
una mutazione del CHD7 e stata riscontrata in diré®% di loro. Nei pazienti che
soddisfano i criteri diagnostici clinici, I'indivigazione del livello di mutamento puo
arrivare fino al 90%. Tuttavia, le mutazioni poss@ssere riscontrate anche in pazienti
che non soddisfano completamente i criteri, meatparte piu superficiale dello spettro
clinico non e ancora totalmente conosciuta.

La sindrome di CHARGE ricorre I'1-2% delle voltao@uo essere dovuto all'insorgere
di un mosaico di linee genetiche germinali. Cii#iga che nonostante uno dei genitori
non ne sia affetto, alcuni dei suoi spermi o dselle uova trasportano la mutazione
genetica CHD7. Alcune volte, in fratelli e/o soeeihfetti/e, una mutazione del mosaico
del gene CHD?7 viene gia rilevata in uno dei genitortale situazione, il rischio della
ricorrenza di tale sindrome e elevato. A guestotgu raccomanda di analizzare |l
DNA di entrambi i genitori del bambino. La diagn@senatale consente un'attendibilita
del 100%, grazie alla campionatura dei villi cariéln individuo affetto da CHARGE
corre al 50% il rischio di trasmettere la mutazio@elD7 alla progenie. Tuttavia,
essendo molto comune linfertilita negli individDHARGE, la trasmissione da padre o
madre a figlio o figlia & rara. Oggigiorno gli sciati stanno portando avanti altre
ricerche per determinare se vi sono altri genieolr CHD7 che possono portare
all'evolversi di tale sindrome.

Conny van Ravenswaaij € una ricercatrice di genetica/citogenetica clinidel
Dipartimento di Genetica della University Medicar@re di Groningen, Paesi Bassi.
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Diagnosi Clinica

di Meg Hefner e Sandra L. H. Davenport

Nonostante la sindrome di CHARGE sia una condizgpeetica la maggior parte delle
volte causata da mutazioni del gene CHD7, la disgrddinica € basata sulla
compresenza di altre caratteristiche maggiori eomirOltre a queste, si riscontrano
molte peculiarita di CHARGE determinanti per latgese della sindrome stessa.

Le principali caratteristiche sono coloboma oculatesia delle coane, anomalie dei
nervi del cranio (anosmia [perdita temporanea aleadi percezione degli odori], plasia
facciale, scoordinamento grave nel succhiare erimege caratteristiche dell’orecchio
(forma della parte esterna, anomalie dell’osso sfudrioni del tubo di Eustachio,
anomalie cocleari e/o del canalino semicircolata. principali caratteristiche della
sindrome sono le anomalie cocleari o del canalemiaircolare, le quali si riscontrano
gia durante la risonanza magnetica in circa il 98&b bambini CHARGE. Altre
patologie comuni della sindrome sono spesso meecifgfhe (ad es. i difetti cardiaci),
o piu difficili da valutare con una certa frequenza es., il viso caratteristico delle
persone con sindrome CHARGE). Inoltre, si riscamtraaratteristiche minori come
difetti congeniti al cuore, ipoplasia genitale, aradie renali, atresia tracheo-esofageale e
fistola-esofageale, labbro o palato leporino, ditamella crescita e caratteristiche
peculiari del viso e delle mani.

Le caratteristiche emergenti di CHARGE non possessere diagnosticate da sole, ma
sono abbastanza evidenti da caratterizzare lasmee sono importanti per la cura.
Queste includono la sequenza Di George e l'assén22qll.2, onfalocele o ernia
ombelicale, scoliosi dell'osso o dell'emi vertebrearatteristiche dismorfiche aggiuntive
(anomalie del pollice o dell'arto, collo corto gaio con spalle calanti, anomalie del
capezzolo). Se una diagnosi sulla sindrome di CHERiGuarda un individuo adulto, il
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tipico comportamento CHARGE pu0 essere anche gmemge utile. Molte altre
sindromi (in particolare la perdita di 22q e al@eomalie cromosomiche) hanno
caratteristiche che si sovrappongono con CHARGEa Uimlmgnosi precoce sulla
sindrome di CHARGE dovrebbe essere fatta da un coegdenetista informato sui
problemi della malattia.

| bambini affetti da CHARGE mostrano ritardi moltearcati nello sviluppo motorio
dovuti a disfunzioni vestibolari in combinazione nc@rolungate ospedalizzazioni,
Ipotonia troncata e lassismo legamentoso, dimim&idella vista e perdita dell'udito.
Molti bambini sono riluttanti a gattonare, spessonsiovono rapidamente in un
gattonamento precipitoso, spingendo con i piedip@sizione supina o usando un
gattonamento a cinque punte (con la testa sottefa Imedia per camminare e 3-4 anni,
Lo sviluppo del linguaggio e ritardato a causardelteplici deficit sensoriali, motori, e
ritardi nello sviluppo di un appropriato sistemantmicativo.

Nonostante vi sia una alta probabilita di ritaradlan sviluppo dei bambini affetti dalla
sindrome, l'incidenza di deterioramento cognitnala sindrome di CHARGE ha una
probabilita del 50% o meno. Molti dei fattori cdete ad un miglior sviluppo durante gl
anni dell'adolescenza sono legati all'eta del gattento e al grado di difficolta visiva.
Alcuni bambini affetti dalla sindrome di CHARGE henuna incapacita specifica di
apprendimento come ad esempio la difficolta nel m@mdere la matematica. Molti
adulti affetti dalla sindrome vivono autonomi e thatrivano quasi fino all'eta adulta.

Meg Hefner & un professore di medicina associato, Dipartimentdedicina Genetica,
Dipartimento di Pediatria presso I'Universita didiena di Saint Louis.

Sandra L.H. Davenport & una pediatra genetista e dello sviluppo a Blogtoim, MN.
Lavora con i Programmi del Minnesota sui CiechuieSordi.
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Nutrirsi e Deglutire
di Sara Rosenfeld-Johnson

| problemi della nutrizione sono comuni in persarfilette dalla sindrome di CHARGE;
le cause e la gravita dei problemi di nutrizionearao molto. | disordini piu gravi sono,
come segnalate dalle diagnosi mediche, "disfagian rapprovata nei casi di
alimentazione per via orale." Nei casi in cui ihid@no non puo assumere cibo o liquidi
per bocca. Alcuni studi della deglutizione sugldiindui con tale diagnosi hanno
identificato problemi psicologici nei meccanismilldedeglutizione. Quindi, il cibo o
I'ingerimento di liquidi pud causare soffocamerdtrpzzamento, e/o aspirazione del
cibo. Tali individui non possono ricevere cibi quidi per bocca fino a quando non e
data l'approvazione medica.

La diagnosi medica per il secondo gruppo € la &djef”: approvata solo per cibi
specifici o per tessuti liquidi. Gli studi sullaglatizione hanno identificato, basandosi
sui deficit psicologici del meccanismo della degilone di cibi o liquidi sicuri e non.
Tali individui avranno una dieta prescritta da wmihtra specializzato in terapie della
nutrizione e della deglutizione. Diversi tipi dissaiti del cibo non possono essere
somministrati senza diretta comunicazione del nzedic

Il terzo gruppo consiste di individui con deficitustolari uniti a disordini dovuti a
debolezza e/o bassa pianificazione motoria. Il meismo della deglutizione e intatto in
guesto gruppo, ma la fase del bolo da deglutiranielggiata/deteriorata. | muscoli degli
zigomi sono deboli, si vedono le labbra e la lingua

Vi € un problema addizionale sottostante riscoatiat quasi tutti gli individui con
associazione CHARGE: i deficit sensoriali. Una ctetgp analisi del cavo orale
determinera la presenza di iposensibilita oralersensibilita orale, sensibilita orale
mista, sensibilita orale fluttuante. La difesail@tto la risposta alla paura in presenza o
in fase di posizionamento di certi tessuti allintedella bocca, pud essere sovrapposta a
ciascuna di queste.

Sara Rosenfeld-Johnsore una logopedista specializzata in cavo orale prizsJalk-
Tools /Innovative Therapists International di TUCSON, AZ.
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Fenotipo del comportamento
di Timothy S. Hartshome

| bambini affetti da CHARGE sviluppano dei problecomportamentali, alcuni dei
guali possono essere descritti come quasi autisticnpulsivo-ossessivi, con difficolta
di concentrazione o tic nervosi. Vi sono potenzeite molteplici soluzioni per queste
difficolta, la ricerca sta cercando di risolverli. deterioramento multi sensoriale, le
frustrazioni della comunicazione, la debolezzacfise lo sconforto sono tutti stati
coinvolti. Tuttavia, alcuni bambini con abilita semiali piu acute, comunicativa
adeguata e apparentemente piu entusiastici possancora presentare un
comportamento provocatorio. Il deterioramento ctigmisi presenta in alcuni, ma non
In tutti. Sembra vero che alcuni problemi neurocglsigici persistono. Una recente
ricerca sostiene la permanenza di disfunzioni dlprai di spostamento, iniziazione,
inibizione, o azioni di sostegno basate sulla idtigtella corteccia cerebrale pre-frontale.

Un'altra area esplorata e la presenza di disorhei rendono difficile al bambino
regolare i complessi processi come il ciclo delndweglia, il ciclo della fame e della
sazieta, la loro abilita a consolarsi, a gestirent®zioni e a pianificare I'attivita motoria.
Recenti ricerche hanno riscontrato la presenzasdrdini del sonno significativi in piu
di meta di questi bambini, i quali possono avere significativo impatto sul
comportamento dei bambini. La presenza di strdesse di disordini dati da stress post
traumatico dovuti a sofferenza, a malattie, adrusteti clinici molteplici e da esperienze
difficili nella scuola e a volte in casa sono andggetto di studio. Diversi ricercatori
hanno riscontrato che l'eta in cui il bambino ingpar camminare € indicativo delle
difficoltd comportamentali e di comunicazione. Lagygior parte dei bambini affetti da
CHARGE camminano a 3 anni, ma quelli che imparano tprdi si espongono a
maggiori rischi. Le difficolta comportamentali sospesso risolte con l'assunzione di
una grande varieta di medicine. | bambini affeti @HARGE possono avere reazioni
paradossali ai farmaci, spesso le medicine perdgaolualmente di efficacia. Gli
interventi basati sull'analisi funzionale del comjonento riguardano le fasi di
apprendimento del linguaggio, le quali non esitiaardire che sono molto importanti.

Timothy S. Hartshorne € un professore del Dipartimento di Psicologia sweka
Central Michigan University.
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Educazione
di Kathleen Stremel

E' ormai risaputo che i bambini affetti da CHARGEeagono benefici migliori da un
intervento precoce e da programmi educativi speaidlativi sia ai problemi dell'udito
che della vista. Il linguaggio parlato e scritt@iame possono giovare ai bambini affetti
da deficit uditivi e visivi. | bambini totalmenteilechi potrebbero aver bisogno di
tecniche di riabilitazione che comprendono il tas.: segnali al tatto, linguaggio di
segni al tatto), movimenti e strategie sensoriatitarie. Oggi i Primi Interventi e
programmi educativi per bambini affetti da CHARGEcludono una gamma di
interventi educativi, inclusi i collegi, le scuoheaschili o femminili, I'insegnamento a
domicilio, classi separate e classi regolari. Laot Perkins per i Ciechi € I'unica che ha
una classe specificatamente per bambini con sinel©OHARGE.

Uno sforzo coordinato tra famiglie, un primo intemto degli specialisti, e Programmi
Statali per sordo ciechi (solo in USA) devono essera priorita allorquando i bambini
affetti da CHARGE ricevono servizi ben coordinagattamenti precoci all'ambiente,

CHARGE Syndrome Foundation Profesditmfarmation Packet (Version 1, May 2008) 12



sistemi comunicativi precoci, ed interventi alémo del contesto delle abitudini
guotidiane giornaliere in contesti verosimilmentdunali. Gli educatori dei programmi
appositi per questi bambini elaborano i seguergomenti: gli effetti della disabilita
multiple sugli esiti educativi, aspettative eduegatin seguito ad impianto cocleare e
pragmatica nell'educazione. Vi e un grande bisatjiraurricula appropriati per bambini
affetti da CHARGE, cosi come di materiale educatpes i genitori e i fornitori di
servizi qualificati.

Il National Technical Assistance Consortium (NTA@antiene il censimento nazionale
degli individui sordo-ciechi e fornisce assisteteenica a progetti per sordo-ciechi in
tutti gli Stati Federati. Questi servizi sarann@weg da una nuova organizzazione
chiamata National Techical Assistance e Dissenonatienter for Children and Youth
Who are Deaf-Blind. Il sito web per questa nuov@anizzazione descrive come
accedere agli indirizzi per tutti i progetti surdo-ciechi degli Stati Federati. | bambini
affetti da CHARGE dovrebbero essere registratingdiino del Programma sui sordo-
ciechi dello Stato Federato, il quale forniscestssiza tecnica alle famiglie e fornitori di
servizi per programmi educativi appropriati e adtevita.

Kathleen Stremelé Direttore Progettuale del Centro Nazionale diigteaza Tecnica e

Disseminazione per bambini e giovani sordo cieeffiijiato al Teaching Research
Institute presso la Western Oregon University.
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Suggerimenti

"Comportamenti" CHARGE : Sfide o adattamenti?

| bambini con la sindrome CHARGE sono seriamentanteggiati" a livello multi
sensoriale, essi hanno difficolta non solo coniséave con l'udito, ma anche con i sensi
che aiutano a percepire l'equilibrio, il tatto, temperatura, il dolore, la pressione,
I'odore, insieme ai problemi legati al respiroaaleglutizione, al mangiare, al bere, alla
digestione e al controllo della temperatura. | bamébffetti da CHARGE presentano
una particolare gamma di comportamenti che soresgpdescritti come "provocatori”
[Hartshorne e Cypher, 2004], ed e vero che i cotapmenti da parte di questi soggetti
pPOSSONO essere estremi, persistenti, e apparertepeadossali.

Molti decenni di ricerche e di lavoro con i bambafietti da CHARGE dimostrano che
alcune volte i comportamenti denominati come "paatori” sono, in effetti, risposte
adattive a seri livelli di danno multi-sensorialeésposte che aiutano i bambini a
proseguire in maniera corretta [Salem-Hartshorndaeob, 2004]. Un approccio
terapeutico-educativo che accetti e riconosca nalltiquesti comportamenti come
conquiste, e in segquito li usi per lavorare in fone di un ulteriore sviluppo delle
capacita, cercando di ridurre i livelli di stresaietando i bambini a sviluppare strategie
di adattamento alle proprie esperienze sensosatia di maggior successo rispetto a
guelle che mirano, come prima priorita, di rimuavéali comportamenti e rimpiazzarli
con altri pit funzionali [Moss, 1993].

E' importante evitare di enfatizzare gli aspettataristici della sindrome e considerare
piuttosto I'impatto di altri deficit sensoriali. @uado si esaminano i bambini CHARGE
dal punto di vista multisensoriale, alcuni deglpets piu imbarazzanti e preoccupanti
che li caratterizzano diventano esplicativi. Anechequesto senso, si riscontrano molti
comportamenti provocatori che non possono esseegap unicamente attraverso la
prospettiva sensoriale e molti altri fattori, corhelolore, gli aspetti che riguardano la
salute e I'impatto di malformazioni specifiche defvello, le quali sono tutte una fonte
importante per la ricerca. Discuterd qui innankitudelle prime implicazioni correlate

all'equilibrio, alla vista e all'udito. Affronterbargomento inserendo alcuni commenti
sulla integrazione sensoriale (Sl) e la comunigaion seguito vi dard alcuni aneddoti
per illustrare il tema.

Si pensa che la maggior parte delle persone affett€HARGE abbiano poco o nessun
senso dell'equilibrio dovuto al malfunzionamentallassenza di canali semicircolari (i
recettori del senso dell'equilibrio) nelle oreccidmiral et al. 1998], e le anomalie del
nervo uditivo (nervo craniale VIII) [Davenport, 1991 canali semicircolari giocano un
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ruolo cruciale nell'organizzare la percezione seak attraverso tutti gli altri canali
sensoriali [Murofushi et al., 1997; Maynard, 200&]cosi questa anomalia gioca un
effetto profondo su tutte le aree del funzionamenttel comportamento per l'intera vita
del bambino. Tuttavia, la sua importanza e l'impait solitamente sovra stimato e
minimizzato, specialmente una volta che il baml@no piedi e cammina correttamente.
La Tavola | elenca molti degli effetti di quesiéfidolta di equilibrio nel bambino.

Tavola I. Primi effetti di un senso dell'equilibi@bole nei bambini affetti da CHARGE
- Tono muscolare molto debole ("muscoli flaccidi")

Debole controllo della testa e generalmente unesaceapacita di resistenza
alla gravita
Forte insicurezza nella postura quando in piediedus sulle ginocchia di
gualcuno
Una marcata preferenza a stare supini o di latangd durante le attivita,
inclusa quella motoria
Mobilita ritardata, quindi tendenza a movimenti tgaiari come dondolarsi
con la testa, muoversi di lato, gattonare a cinpuete (usando entrambe le
ginocchia, le braccia, e la testa in basso in cérsapporto)
Preferenza a stare seduti per terra con le ganib¢'an modo tale da avere
una base piu larga e piu sicura
Alcuni livelli di comunicazione visiva, uditiva elcani stadi della capacita
motoria sviluppata in posizione supina che quashg@iono (e devono essere
ri-appresi) quando il bambino e in piedi.
La coordinazione bilaterale puo essere influenzatala predominanza delle
mani che sono cosi forti che l'altra parte del covfene ignorata, oppure la
predominanza delle mani potrebbe non giocare nessnlp e la dominanza
della vista potrebbe anch’essa essere assente
Fatica dopo che si e tentato di resistere allaigrges. sedendosi senza un
supporto o tenendo la testa eretta) per un pedotempo relativamente breve

Problemi rilevanti con il senso dell'equilibrio lomscono lo sviluppo di un linguaggio
espressivo del corpo, in quanto il controllo d@ésstura, I'equilibrio, il tono muscolare,
e la coordinazione motoria ne saranno tutti infasgn[Abadie et al., 2000]. Un senso
dell'equilibrio assente e anche probabile che ahhiaffetto negativo sullo sviluppo
della memoria, sulla vista (in particolare la visteulare centrale), e il processo di
stimolo uditivo, i quali hanno tutti un effetto agrativo sulla parola e sullo sviluppo del
linguaggio [Colby Trott et al., 1993]. Difficoltalevanti date dall'espressivita, o la
sensazione costante che gli altri fraintendanordgpnta comunicazione espressiva, puo
portare alcuni bambini a lasciar perdere, o a cemptomportamenti esplosivi che
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diventano man mano imprevedibili, irrazionali, ecc.

Durante l'infanzia piu tardiva e I'adolescenzarabtemi di affaticamentodi controllo
della postura, il sedersi o lo stare in piedi sesigaporto puo essere meno evidente ma
sempre presente. Alcune volte lo studente benafideuna sedia adatta, con braccioli e
poggiapiedi, possibilmente anche con uno schiemad&nato per incoraggiare un
postura piu attiva. Vi sara forse maggiormente dmsodi far riposare la testa in uno o
entrambi i braccioli o addirittura sul tavolino pmslavanti, in modo tale da leggere o
scrivere. Alcuni bambini grandi o piccini sembralaworare bene sul loro scrittoio
anche per lunghi periodi di tempo, ma hanno anaebegho periodicamente di alzarsi
per rilassarsi o per ricaricare le loro energie Ipesuccessive esercitazioni. Potrebbero
anche aver bisogno di stare in piedi per un pomiodo tale da riorganizzare il loro
sistema sensoriale utilizzando comportamenti cocadécsre i piedi, muovere le mani,
sgranchire la schiena, iperventilare, o guardarsovia luce [Colby Trott et al., 1993].
Periodi lunghi in piedi e completamente non sum@ibitono spesso particolarmente
difficili da mantenere.

Un tono muscolare persistentemente basso (in ettaaé in parte una complicanza che
porta a seri problemi di equilibrio. E' anche intalare associata a vista debole,
difficolta di respirazione, ridotta sensibilita semniale, e quindi minore consapevolezza
percettiva. Il problema e quindi incrementato dati@ncanza di motivazione a muoversi
e la risultante perdita di "elasticita". Reaziomilutari, stare in piedi, dondolare, e
camminare indipendentemente si sviluppano molto tpidi, come rilevato da una
ricerca inglese che stabili I'eta media per cammaiaad4 anni [Blake and Brown, 1993].
Quando i bambini imparano a camminare, alcuni &spegati al procedimento
rimangono evidenti per molti anni: piedi molto distiati, ginocchia piegate per
abbassare il centro di gravita, corpo che sbandméddato e dall'altro dopo ogni passo,
piedi che scivolano sul pavimento o piantati aaetopo ogni passo (forse anche piu
volte, come scalpitando sul suolo con i piedi),racbia tirate su come un funambolo.
Alcuni bambini camminano con ripetuti movimenti calari oscillanti della parte
superiore del corpo e della testa, come per medtiErerova la padronanza del rischio ai
limiti di una postura sicura.

Un monitoraggio delle fasi da parte di un fisiopgsta € importante in quanto vi € un
alto rischio di sviluppo della scoliosi neuro musece (curvatura della spina) in eta
infantile e durante l'adolescenza. E' importanteqopedici ed esperti riconoscere la
natura neuro muscolare (non ossea) della scolesshg il tipo di trattamento e diverso.
Una consapevolezza ritardata e il controllo de#tacica e dei movimenti dell'intestino
possono essere attribuiti ad un basso controllsidema nervoso dovuto, in parte, ad
una perdita del tono muscolare. Non vi sembra esgdeattavia, correlazione tra la
ritardata capacita di avere cura di se stessiedldipotenziale di sviluppo.
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Un tono muscolare basso & anche associato a unalithodel tatto e un senso
propriocettivo (percezione di sé in rapporto al mondo esterno)tanskarso, la
consapevolezza della presa, del dolore, della teatyz@ possono essere moderatamente
presenti. | bambini spesso adottano posture spkeifies. orizzontale, con entrambe le
gambe piegate e una caviglia in su che incrodi@d'ginocchio, o0 gambe leggermente
incrociate, o dita rannicchiate, o pugni chiusi r@deia incrociate). Queste posture
forniscono informazioni extra tattili essenzialicdrvello circa dove si trovano gli arti
del bambino nello spazio. Essi ci danno la confedm@ sono ben fissati e che non si
muovono oppure che volteggiano intorno. Paradossakm dopo tutto quel piantare |
piedi per terra, alcuni bambini, una volta che lmammparato a camminare, sviluppano
uno stile a piedi nudi sulla punta dei piedi, igpieaudi massimizzano l'input tattile, e
stando sulle punte massimizzano la percezioneion¢eattraverso i piedi, le caviglie, il
polpaccio, le ginocchia, le cosce ed il sedere.

Una considerazione finale sul tono, sul tatto erisabntro percettivo debole e il rischio
che queste possano portare il bambino a fare wmeoséccessivo per farle funzionare e
quindi adottare un tono muscolare piu alto, usaddio movimenti piu forti, tenersi
aggrappato con eccessiva forza, ed un eccessofal@idéaa contatto con le persone o gli
oggetti, i quali possono essere interpretati coguygessivi, rozzi, o goffi dagli altri.

Una mancanza di senso dell'equilibrio ed i problesaltanti dal disequilibrio portano
ad un significativo ritardo nei movimenti. La sieaza della postura ed un buon senso
dell'equilibrio dipendono dallo sviluppo effettivdal funzionamento di tre diversi ma
indipendenti sistemi sensoriali (un equilibrio ariatle"), in particolare il senso della
vista, il senso dell'equilibrio, ed i sensi detdat della percezione interiore. Nei bambini
affetti da CHARGE tutti e tre questi sistemi seraopotrebbero venire a mancare o
deteriorarsi, cosa che spiega molto bene il lentlagpo delle capacita motorie e della
mobilita, ma ci fa anche capire come la maggiotepdei bambini affetti da CHARGE
riesce ad un certo punto a rialzarsi e a cammin@relsiasi stimolo che serve a
migliorare la prestazione dei sensi di questa Eriddll'Equilibrio puo, quindi, essere
considerato come dare un contributo allo svilupptla posizione orizzontale e della
capacita di camminare. Per esempio si € scopeépl'gipoterapia, o I'andare a cavallo
a scopi terapeutici migliora l'energia, il cammmalt correre e saltare [McGibbon et al.,
1998], ed hanno avuto effetti positivi sui bamlaffetti dalla sindrome [Kruger, 2000].

Vi sono forti legami tra il senso dell'equilibriol@ vista [Glimcher, 1999] e problemi
legati all'equilibrio che possono influenzare Ipa&eta di mantenere un campo visivo
stabile, seguire oggetti lentamente con gli occhntre si muovono, e differenziare se e
I'oggetto o noi che ci muoviamo [Gregory, 2001]céti bambini sembrano "sfasati"
gualora la loro postura e troppo compromessa, n&sqgn® anche sviluppare altre
capacita visive (e altre ancora) una volta poggigiancia in giu o da un lato su di una
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superficie morbida. Quando crescono, i bambinizzino la vista residua per stare in
piedi (pensate alla Triade dell’Equilibrio), essbmpensano l'avere poco senso
dell’'equilibrio utilizzando le forti impressioni sive che hanno quando in posizione
orizzontale e, specialmente, le linee verticaliuma stanza (es.: angoli, i lati delle
finestre, delle porte, gli angoli dei tavoli e lergici montate sui muri). EsSsi possono
avere molto meno equilibrio fuori casa all'apettorquando questi forti impulsi visivi
sono assenti o lontani dal campo visivo. Un rigaltdi tutto cid potrebbe essere la
riluttanza a uscire fuori all'aria aperta, per gsendurante l'intervallo a scuola, ed un
altro potrebbe essere lincapacita di portare aniter determinati obiettivi che
potrebbero essere risolti in casa piu che altr®es.i bambini che leggono, 'uso di un
tiposcopio (una cornice a forma di buca delle teltpud essere utile per isolare una riga
del testo alla volta. Allo stesso modo, l'utilizziouna barra spaziatrice sul computer puo
essere molto utile al bambino, non perché la spaat visiva € povera ma per isolare
le righe del testo sul quale sta lavorando.

Vi potrebbero anche essere legami fra il sensdedeilibrio e 'abilita ad elaborare
suoni e a sviluppare la lingua parlata [Colby Teital., 1993]. Per i bambini affetti da
CHARGE, tutto cio ha implicazioni ulteriori rispetad altre difficolta dell'udito, ed un
approccio collaborativo che accomuna un insegnapecializzato per i sordi, un
logopedista, ed un ergoterapista specializzatoang&dhrapia SI (0 una qualsiasi
combinazione di questi) potrebbe risultare moltdeutLe difficolta a elaborare gli
stimoli dell'udito contribuiscono all'insorgere giroblemi legati alla memoria e
all'apprendimento di alcune regole accademicheadieb Abbiamo tutti bisogno di
muoverci in un certo senso per ascoltare, ma i bandon problemi di equilibrio
potrebbero aver bisogno di muoversi ancora di gitigscoltare e per capire, cosi che
dirgli di "stare in piedi ed ascoltare" potrebbee¥s controproducente.

Uno stimolo regolare da parte di un logopedistacitarimportante per tutti i bambini
affetti da CHARGE, ma questi esperti dovrebbereresmformati circa la probabilita di
riscontrare in questa popolazione gravi problemieduilibrio e di approfondire le
implicazioni che essi comportano [Blake and Brovi®993; Admiral et al., 1998;
Gregory, 2001].

In aggiunta alle difficolta visive che possono ligte da un senso dell’equilibrio non
corretto, difetti oculari specifici associati a CR&E avranno anch'essi un effetto
significativo sulle capacita visive. | coloboma ldefetina causeranno perdite della
capacita visiva, principalmente della parte supericCio significa che il bambino

inizialmente apparira completamente cieco o0 poeeldemplicemente sembrare
ossessivamente concentrato sulle luci chiare. San@nente, essi potrebbero rivolgere
lo sguardo verso oggetti "sottosopra” (in posizisagina con la testa tirata all'indietro e
I'oggetto sopra di loro). In seguito, quando svamo in piedi a camminare, il bambino
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potrebbe aver bisogno di tirare indietro la testanodo tale da vedere davanti a luli,
guesta postura potrebbe essere di aiuto per asentaivamente mentre camminano ma
non permette ai bambini di vedere dove mettonaedipied € molto pericolosa per la
postura da seduti e in piedi e per un equilibroud. Si potrebbero presentare delle
necessita conflittuali nei riguardi della posiziatedla testa mentre si cammina, un buon
equilibrio, il bisogno di una visione nitida di d®si poggiano i piedi, e la fotofobia
potrebbe anche portare il bambino ad inclinaredtatin avanti e la faccia in giu, ma la
testa dovrebbe anche essere tenuta indietro céacdésa in su in maniera da vedere
veramente I'ambiente circostante. Se il colobontia detina é localizzati a macula o sul
nervo ottico, allora anche la vista ne sara compssa. Il risultato di questa
combinazione di perdita di concentrazione e di alsucentrale potrebbe portare i
bambini a non vedere piu distintamente gli oggete persone, anche se Ili stanno, in
realta guardando. | coloboma della retina comportam alto rischio di distacco della
retina, cosi che attivita ad alto impatto visivonnsono consigliate. Una maggiore
attenzione €& anche richiesta quando i bambini congpimovimenti ritmici elevati o
attivita fisica. Per i bambini piu grandi, i risathi alcuni sport (trampolino, boxe, nuoto,
atletica, football, etc.) dovranno essere prestansiderazione. Una inchiesta su ogni
cambiamento drammatico dello sviluppo del bambinerebbe portare assolutamente
ad un esame oftalmico [Pagon, 1999].

L'acume visivo e i campi visivi non dovrebbero essenfluenzati dai coloboma
dell'iride, ma tale anomalia potrebbe creare probie contatto con certi livelli di luce
(fotofobia), problemi che possono comparire a vaeche senza la presenza di
coloboma nell'iride. Indicatori di fotofobia sono ktrofinamento degli occhi o la
copertura degli occhi con le braccia o con le mémnere la testa all'ingiu verso |l
pavimento a lungo anche quando fuori c'e il sasistenza ad uscire di casa durante il
giorno, rifiutarsi di sedersi vicino alla finestiraclasse, rifiutarsi di guardare gli schermi
del computer accesi. Fornire occhiali da sole o visgera 0 un cappello pudo spesso
migliorare molti di questi problemi. Un apparentramosso si nota quando i bambini
che mostrano di avere dei disordini della fotofobidnanno bisogno di informazioni
visive sgranano deliberatamente gli occhi verso flodi anche se non necessitano di
ulteriori stimoli visivi (il quale potrebbe essemen indicatore della necessita di
riorganizzare il sistema sensoriale dovuta a seardy stress, o eccessiva stimolazione
sensoriale). In altre parole, la luce forte va bgqunando il bambino la necessita, ma e
una terribile scocciatura quando non ne sentonedassita.

La paralisi facciale (il nervo cranico VII) e untal anomalia comune che ha
conseguenze sulla vista. Se le anomalie faccial svarcate, € possibile che un occhio
non si apra abbastanza (ptosi), e/o che la rimaepeahle dell'altro occhio non si chiuda
piu. Con la ptosi, il bambino avra bisogno di piegka testa indietro per vedere da sotto
la palpebra superiore, possibilmente utilizzandodito per aprire maggiormente la
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palpebra. Se l'occhio non si chiude, bisogneraizméite il collirio per prevenire
l'ispessimento ed la cicatrizzazione della corfgpn, 1999]. La paralisi facciale puo
compromettere I'espressione visiva, questo portaltstiori problemi rispetto a quelli
gia esistenti proprio nella comunicazione espressvspesso porta ad errate aspettative
negli altri. Una combinazione di paralisi faccidéaterale e di coloboma maculare
(perdita della vista centrale) porta un bambin@arre le espressioni del suo volto e dei
suoi occhi, e di conseguenza porta ad ulterioringmnmsi nella comunicazione
espressiva.

Anomalie dell'orecchio e difficoltd dell'udito pas® anche non essere collegate a
CHARGE ma possono essere considerate nell'insidmentativi di diagnosi della
malattia possono essere fatti occasionalmente smm@nte attraverso l'analisi delle
deformita esterne dell'orecchio [Thelin et al., 4PRlcune volte la forma dell'orecchio
esterno puo essere modificata dopo la nascitavatta delle procedure non chirurgiche.
Molto spesso la chirurgia viene usata successivemelurante il periodo della
fanciullezza per facilitare I'utilizzo di ausili Wladito, o piu semplicemente per ragioni
cosmetiche. Siccome la cartilagine dell'orecchianeélle e deficitaria, l'intervento
chirurgico non ha sempre una buona riuscita. nla&adell'orecchio puo anche essere
molto stretto, cosi che ostruzioni temporanee somdto frequenti. Tali anomalie
causano problemi con il montaggio ed il posizionaimealelle protesi acustiche. A cio
puo aggiungersi la preferenza del bambino allazomwse supina, e potrebbe essere
necessario elaborare soluzioni pit ingegnose i(esrpotti o gli adesivi per bambini), o
I'utilizzo di ausili di conduzione attraverso I'osd bambini che passano la maggior
parte del loro tempo seduti di schiena rischiane lehsecrezioni nasali e della bocca
accumulate arrivino fino alle orecchie, rovinandb agusili uditivi e causando il
bloccaggio ed altre infezioni del canale uditivondJ respirazione rumorosa e
congestionata € un'altra caratteristica della smér CHARGE, che ha implicazioni
sulla capacita del bambino di percepire e rispamdgli stimoli dell'udito esterni.

Accade spesso che le ossa dell'orecchio medio sralformi [Dhooge et al.,1998],

causando quindi una perdita significativa dellodiionnettivo dato dall'accumulo di
liquidi nella parte media dell'orecchio [Thelin &k, 1999]. La preferenza di molti
bambini nel preferire la posizione orizzontale auta ulteriormente il rischio di

accumulo di liquidi nella parte media. La risuleperdita complessiva di udito a livello
connettivo puo richiedere un alto livello di amgézione. Tali livelli non fanno che

aumentare le difficolta causate dagli effetti coptoducenti di protesi acustiche mal
posizionate e di posture scorrette.

In aggiunta alle perdite dell'udito, la maggiortpatei bambini CHARGE mostrano una
sensibile perdita dell'udito a livello dei nervinseriali dovuta alle malformazioni della
coclea [Dhooge et al., 1998; Thelin et al., 19981\ impianti cocleari sono ora a
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disposizione anche di alcuni bambini affetti da GM2E, con vari livelli di riuscita.
[Weber et al., 1998, Stjernholm, 2003].

Vi sono specifiche anomalie del sistema nervosdraknassociate a CHARGE, come
ad esempio i nervi uditivi anomali (nervo craniglil), i quali congiungono la coclea
alla corteccia cerebrale e la corteccia cerebréleeavello. Tali anomalie possono
causare I'Elaborazione di un Disordine Centraleti\ai(Central Auditory Processing
Disorder - CAPD). Il significato e le implicazionii queste anomalie € ancora oggi
oggetto di studio [Thelin et al., 1999]. Le manifesoni di CAPD piu comuni viste
finora sono le difficolta a percepire un particel@egnale quando intorno c'é rumore, e
problemi relativi all'elaborazione e alla comprems del linguaggio parlato.

La disfunzione dell'integrazione sensoriale (Sihbea riguardare anch'essa la sindrome
CHARGE, si riscontrano comunemente problemi cawmathe da sistemi di sensori
lesi e poco modulati. Molti comportamenti, alcuniidquali apparentemente
contraddittori, potrebbero indicare la necessitaatisiderare l'ipotesi Sl o il trattamento
attraverso un ergoterapista specializzato. Vedolgal.

TAVOLA |l Segnali di Integrazione Sensoriale (StpBlemi relativi ai bambini affetti da CHARGE

Respingere 1 tessuti presenti nella bocca esclusiho sotto forma semi liquida
(passati di verdura ecc), ma masticare qualsgsidi oggetto-non alimentaceme,
per esempio, pietre, legno, stoffa, terra.

Assenza di masticazione e attivita del mordere i solidi, ma eccesso di
masticazione e attivita del mordere di oggetti-nalimentari, e spesso con
persistente digrignare dei denti.

Respingere certi stimoli del tatto come se facessasle, e una non appare
consapevolezza verso altri impulsi al tatto chegbauni potrebbero essere dolorosi!
Nei primi tempi, insicurezza elevata nella postywando seduti o in piedi o quando
spostati dalla propria postazione in maniera imgddévle da un adulto,
piacevolmente collaborativi verso esperienze di faovimenti ritmici (es.: cullare,
saltare, dondolarsi).

Gravi problemi di regolazione dei livelli di ecam@nto, spesso dasti come
periodi di iper-attivita frenetica e di sovra-eegibne e stress, ma anche improwvvisi
periodi di apparente apatia.

Soglie estremamente alte di sopportazione del dolor

Uso inconsistente o inappropriato della pressiarendo si tocca o si afferra con le
mani, spesso descritto come se il bambino fossez6too "disordinato" o
"aggressivo", in generale, movimenti poco raffinati

Tardiva consapevolezza dei movimenti dell'intesaraella vescica.

Ritmi del sonno disturbati.
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Comprtamenti che richiedono e forniscono impulsi selafiomolto forti come
mordersi o graffiare, scarnire la pelle, volteggjadondolarsi, saltare, stringere le
spalle, dondolare le gambe, iperventilare, colpeime per trovare un modo per
riorganizzare il corpo.

Alcune tecniche tipiche suggerite da un terapissaguito di un intervento includono il
protocollo dello spazzolamento (tecnica di rilassatn), la compressione ritmica delle
mascelle, il massaggio profondo dei tessuti, tilmao vibro tattile, una ampia gamma
di attivitd motorie, e l'utilizzo di vestiario pega. Una varieta di risultati puo essere
anticipata grazie all'utilizzo di queste tecnicimejuso il perfezionamento della capacita
del bambino di sperimentare le informazioni seraomlate dall'ambiente, il tono
muscolare, la consapevolezza e la tolleranza &b, tdt livello di attenzione e la
diminuzione delle distrazioni, il ridotto bisognoi cassumere comportaments
autolesionisti, il miglioramento dei ritmi del samnle quali in generale aumentano la
capacita del bambino di rimanere sia concentrasocalmo in situazioni di stress
[Wilbarger and Wilbarger, 1991; Stock Kranovitz,989 Deuce, 2002; Larrington,
2002].

Questo tipo di prospettiva S| potrebbe essere sadas regolarmente o periodicamente,
durante tutto I'arco della vita dell'individuo emndovrebbe mai essere considerata come
una fase unica e irripetibile. L'esperienza suggerinoltre che ciascun individuo affetto
da CHARGE beneficerebbe di gran lunga di un progmanregolare S| sotto la
supervisione di un ergoterapista qualificato. Ajleendo si richiede una valutazione Sl é
Importante elencare i comportamenti specifici cherto portato a sospettare la presenza
di difficolta sensoriali integrative cosicché ilrapista sara aiutato in anticipo ad
individuare i punti chiave [Maynard, 2001].

Molti bambini affetti da CHARGE necessitano di tempnghi per elaborare le
informazioni, e spesso sviluppano tecniche chézméiho per stabilire una forte "base"
fisica, emotiva, percettiva e cognitiva ogni vottae devono rispondere. Un livello di
insegnamento buono dipende spesso dall'accondscead tale necessita e dal tempo
impiegato a far notare al bambino la tua medesimagnza, la tua identita, cosa farete
assieme, come e dove sara trascorso il tempo, &iaodl bambino potrebbe necessitare
di piu tempo, e di maggiore assistenza, in mod® dal stabilire una forte e stabile base
di appoggio come prima priorita nell' interaziomentinicativa con l'esterno.

Tutti e ciascuno di questi modi comunicativi sorqpr@priati ai bambini affetti da
CHARGE. Ogni bambino deve essere considerato camedividuo, e I'esposizione ad
una varieta di modalita di comunicazione (in paface quelle che prevedono l'uso
sistemi oggettivi simbolici, disegni, o simbolitpitici) € spesso utile, in quanto permette
al bambino di fare una scelta rispetto a quale rdedi preferisce, i quali possono
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differenziarsi sia dal punto di vista della ricamosia della espressivita. Come esempio,
alcuni bambini imparano a capire la lingua parlggpesso con enfatizzazioni), ma si
esprimono prevalentemente tramite il linguaggio degni - cid non deve essere
considerato come una cosa bizzarra o non logicaemglicemente come un riflesso di
come ciascuna delle anomalie CHARGE presenti iroleaitl puo porre degli ostacoli
alla produzione di una base linguistica chiaratieaata.

A dispetto di una lista cosi allarmante, la pamlapesso la modalita di espressione
preferita per la maggioranza dei bambini, nonostaggsi imparino anche ad usare
deliberatamente altri segni o simboli pittorici ec@rbase di supporto addizionale e
compensativa di una poverta di articolazione dejuaggio. Molte delle anomalie date
da CHARGE, se escludiamo le lesioni della visteek#wtlito, comportano anche delle
conseguenze sulla comprensione e sull'utilizzoesspro della lingua dei segria
capacita di utilizzare i segni puo essere compss@ela uno scarso funzionamento del
tatto, dall'auto percezione, dal tono muscolaresdyasiai gravi problemi di equilibrio e
disprasia, che sembra essere un problema per dn@tiesti bambini [Maynard, 2001;
Nicholas, 2005]. | Disordini del Processo Uditiver@rale includono le difficolta della
percezione e della comprensione della lingua farlat

TAVOLA lll. Ostacoli ad una Chiara Articolazione lteeparola in bambini con sindrome CHARGE

Disfunzioni dell’'udito

Disfunzioni della vista

Paresi facciale

Basso tono muscolare

Senso del tatto impoverito
Palatoschisi orale-facciale

Lingua ingrandita

Movimento della lingua scarso
Mandibola abbassata

Anomalie della laringe e della faringe
Difficolta respiratorie

Difficolta di deglutizione

Anomalie dei denti

Capacita di masticazione immatura e/o disarticolata

Molte persone affette da CHARGE, inclusi coloro ckembrano padroneggiare
discretamente il linguaggio, dimostrano di averf@iatiita a memorizzare i vocaboli, a
Iniziare uno scambio di idee, a utilizzare espmrssarticolate nelle forme astratte del
linguaggio parlato e di quello dei segni. | problezhe sorgono in questa prima fase
possono essere dati da specifiche anomalie cer@iretholas, 2005). L'assimilazione di
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una modalita di comunicazione attraverso strumenticreti (es., oggetti, simboli,
disegni, frasi), possibilmente sotto forma di Lidella Comunicazione, puo essere di
enorme aiuto in caso di necessita, durante ladaiséziazione, nel chiarire i significati,
e in generale nello spronare una capacita comuvecgitl sicura, animata e fluente.

| seguenti aneddoti sui bambini affetti dalla sorde CHARGE sono esemplificativi di

comportamenti che erano stati inizialmente consatiléiprovocatori” da parte della

famiglia e della scuola ma che poi diventarono,udapunto di vista multisensoriale

basato sulle ricerche scientifiche, "non provocatam molti di questi esempi, vi era una
forte necessita di fare una valutazione e una prograzione Sl assieme alle altre
strategie menzionate:

Un bambino piccolo al quale era stato detto diesseduto appoggiato con la
schiena e al quale era stati dati oggetti stimglastava praticando e sviluppando
le sue capacita di muoversi e di orientarsi, usdadasta ed il tatto per esplorare
gli oggetti, in maniera molto creativa. Mentre fagecio aveva bisogno di
sdraiarsi sul pavimento ogni 10-20 minuti per geomizzare il suo sistema
sensoriale durante il quale si verificarono breypisedi di stereotipi e di
iperventilazione.

In un asilo, un bambino si faceva spesso male aga@ndo veniva distratto o
sovra eccitato da stimoli accidentali e movimendirid causati da persone che
camminavano ripetutamente attorno al suo seggiol@Quando il seggiolone fu
piazzato al sicuro contro il muro, egli diventd me@utolesionista e piu
disponibile all'interazione con gli altri.

Molte persone furono colpite allorquando un gioveagazzo comincio a insistere
sull'idea inusuale di portare ogni giorno dei ciesitetti attorno alle punta di ogni
singolo dito delle sue mani inclusi i pollici. Egsprimeva questa necessita di
maniera tale da ottenere maggiori attenzioni elldagare la sua base sensoriale,
stimoli che lo aiutarono a controllare maggiormdatpostura e a raffinare la cura
delle mani e delle dita.

Ogni mattina in una scuola materna un allievofgsita di sedersi per terra con il
resto della classe a guardare l'insegnante mimaaestoria. Quando gli venne
finalmente data una sedia, l'allievo si sedettesa@lgd con notevole interesse e
maggiore partecipazione.

Molti bambini che erano incapaci di sedersi su s#ggnormali e che
partecipavano ad attivita per un prolungato periddi@mpo mostravano di avere
un livello di attenzione, di capacita visiva, ma#ore cognitiva maggiore
allorquando gli venivano fornite sedie con bradcmlpoggia piedi. Uno dei
bambini usava raramente i braccioli ma si appoggiavece molto con le gambe
aperte e i fianchi tesi contro i lati della sedimmodo tale da riuscire ad ottenere

CHARGE Syndrome Foundation Profesditmfarmation Packet (Version 1, May 2008) 27



il necessario equilibrio per muoversi in manierazionale in posizione eretta
sulla sedia.

Una bambina molto indisciplinata causo linterrm&odella lezione cosi che la
classe fu costretta ad ascoltare mentre si dilumgaer oltre 30 minuti con

I'insegnante usando il linguaggio dei segni. Qualdwmsegnante decise di
chiedere alla studentessa di agire durante le pdiusgerruzione (cercare una
penna, aprire la porta, prendere un libro, por@ee fogli alla direzione), le

attivita disturbanti cessarono notevolmente.

Un adolescente amava, ed era anche molto dotagoeisto, il calcio durante |'ora
di ginnastica, non voleva o non poteva giocaresaélrno per la mancanza di forti
indicatori verticali visivi che lo aiutassero cofequilibrio. La capacita di

partecipare a tali complesse attivita fisiche st€eno non si sviluppo fino a
guando non gli furono assegnati significativi steurn di accomodamento.

Un altro adolescente non voleva andare all'estataante l'intervallo per

problemi dati dal bagliore e dalla fotofobia chmitava la mobilita e il senso di

orientamento, cosi come anche la partecipazioeecatliversazioni in Lis. Questa
difficolta fu ad un certo punto risolta provvedenaldornirgli degli occhiali da

sole ed una visiera.

Durante la fase di orientamento e le sessioni greaplimento alla mobilita, un

adolescente si rifiutava di stare in piedi e dieviere istruzioni in lingua

parlata/scritta, ma il problema fu risolto allorgda allo studente fu permesso di
ritrovare I'equilibrio appoggiandosi contro un paloun albero o un muro, o
mettendo una mano sulla spalla dell'istruttore oligréga conversazione.

Ci troviamo davanti ad un dibattito molto accesd momportamento CHARGE"
all'interno delle famiglie e tra i professionisg oggi un livello di attenzione maggiore
sul comportamento sta emergendo da piu parti delgba. VVorrei ricordare a Voi tutti le
enormi difficolta che i bambini affetti da CHARGRcontrano per ogni cosa che fanno
e, di conseguenza, degli alti livelli di stress cquali devono imparare a convivere per
tutta o quasi la durata della loro vita. Il tempastorso a cercare di ridurre il livello di
stress e a cercare di dare ai bambini gli stimetiessari per imparare a sbrigarsi da soli,
e uno dei regali piu grandi che possiamo offrirgtl,anche uno dei favori piu grossi che
possiamo farci come componenti della famiglia, cehecatori, come esperti.

David Brown*
Servizi per Sordo ciechi della California
San Francisco, California

*Corrispondenza con: David Brown, California DedfAl Services, 5016 Mission
Street, San Francisco, CA 94112.
E-mail: davidbrowi234@hotmail.com © 2005 Wiley-Liss, Inc
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Accogliere un bambino affetto dalla sindrome CHARC in classe.
Una prospettiva sul comportamento

Di Laurie S. Denno, MA, BCBA
Analista del comportamento

| bambini affetti dalla sindrome CHARGE sono penma cosa dei bambini. Anche se la
loro condizione genetica € rara e i danni sensanalteplici, la maggior parte dei loro
comportamenti sono simili a quelli degli altri s&undii. Essi possono attirare le attenzioni
o fare i capricci se non ottengono cio che vogligmassono buttare del materiale a terra
0 piangere se la mansione risulta troppo complicEal possono intrattenere qualsiasi
tipo di comportamento distruttivo o indesideralplgr di ottenere le attenzioni degli
adulti e degli altri compagni. Tali comportamenspondono generalmente bene ad un
trattamento appropriato basato su una approforaditdisi funzionale dell’umore. Un
analista del comportamento dovrebbe essere avapfmwsitamente per aiutarli a
superare tali meccanismi contorti. Un analistaaehportamento osservera lo studente
e parlera con il team e con la famiglia. L'analitacomandera il trattamento ideale,
disegnera un piano d'azione, istruira lo staff eneimbri della famiglia affinché siano
messe Iin atto le procedure e portati a termineofiettivi, seguendo una linea di
trattamento regolata in base all'esito finale. Bssere piu incisivi, il trattamento
analitico educativo richiede un impegno costardeir@turo.Se non siete in contatto con
un analista del comportamento, potrete ottenereriie di un analista consultando il sito
www.BACB.come cercando un analista iscritto all’Albo piu viciakda vostra citta o al
vostro quartiere. Potete anche chiamare le organiaazi che si occupano di bambini e
adulti disabili come ARC, Easter Seals Foundatibospedale per bambini o |
dipartimenti universitari specializzati in disatilipresso gli ospedali e i dipartimenti di
educazione e psicologia presso l'universita a Movigina.

| bambini affetti dalla sindrome CHARGE manifestan;m dato numero di
comportamenti inusuali e diversi da quelli evidatizpoc’anzi. Alcuni sono molto gravi
e richiedono cure particolari, come linterventoicpmtrico o medico. Tali
comportamenti includono:
- un elevato grado di ansia e di nervosismo

domande ripetitive circa lo stesso argomento

comportamento inflessibile

rabbia verso cambiamenti repentini o interruzioelendrmale iter o della routine

comportamenti ripetitivi non funzionali (OCD)- (st®tipie)

aggressivita o comportamenti autolesionisti conmultato di interruzione di

stereotipie

crisi
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comportamenti tipo autistico
problemi nell'addormentarsi e nel restare addortoeta

I modo migliore per superare questi comportameéntdi lavorare insieme con la
famiglia per costruire una risposta adeguata. Lenwocazioni di modifiche al
programma, la ripetitivita dei fatti, delle reg@éd il loro rafforzamento operano insieme
al superamento dell'ansia di cambiamento rispdihorautine. Il tempo per rilassarsi e
per stare assieme (che non significa una pausdi-laeticolo di David Brown) puo
alleviare le molte difficolta riscontrate durangefbse di approccio. La maniera migliore
e quella di "lavorare intorno" ai comportamentitfgto che cercare di reprimerli. In
generale, un riscontro negativo, il rimproveroplaizione fisica non sembrano avere
alcun effetto positivo nel cura di questi bambini.

Lista di controllo delle cause dei comportamenti CARGE

Martha M. Majors, M.Ed., Insegnante per Sordo diech
Pam Ryan, M.A., CAGS, Psicologa accreditata dellatolutiva

Ogni comportamento accade per una ragione. | baratf@tti dalla sindrome CHARGE
presentano molti fattori complessi che influenzd@sito comportamentale. Molti
cambiamenti improvvisi, inaspettati, del comportatnesono dovuti a fattori clinici. Il
seguente e un elenco che puo0 aiutare lo staffastoed per questi bambini ad aumentare
la loro consapevolezza delle ragioni per cui tainportamenti si verificano.

Il bambino ha dormito abbastanza?

Il bambino ha mangiato a sufficienza?

Il bambino é stato visitato da dottori per la siteysle infezioni dell'orecchio e
costipazione?

Il programma del bambino é stato studiato per priegd affaticamento?

0 Il bambino ha seguito molte lezioni in una sessiocm@secutiva e non riesce
a prestare attenzione a lungo senza fare una pausa?
0 Il bambino ha vissuto a diverse riprese problenvigia e di udito e deve

quindi lavorare di piu per ottenere un risultatalwire di comunicativita e
di curriculum, essendo finora i risultati ottengtielli di poca attenzione,
esplosioni di rabbia o0 mutismo?
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Hanno i bisogni uditivi/visivi/sensoriali del bammoi finora trovato riscontro di
maniera tale che lei/lui ora rispondono attivamealle esercitazioni durante la
lezione in classe?

0 Il testo & accessibile?

L’ambiente € rumoroso?

Il sole o il rumore all'esterno sono fastidiosi?

Il banco del bambino é di disturbo per il passagigiobambini in aula?
Sono funzionanti le batterie dei supporti uditiridinita FM funzionano?
Gli occhiali sono in buono stato e puliti?

oooQo

Se il bambino fa riferimento alla lingua dei segnd € disponibile ovunque si trovi il
bambino durante il giorno

Otteniamo un riscontro nella comprensione del siat€eomunicativo in periodi di
stress tramite disegni, quaderni di appunti, ldon testi e commenti brevi (fai un
respiro breve, chiedi aiuto, chiedi silenzio, ec&&pno questi ultimi sempre a
disposizione del bambino?

Il programma é flessibile?

Le reazioni del bambino su una o tutte delle calusei sopra potrebbe consistere in:
Aumento dell’ansia
Aumento di tipi di comportamento e di pensiero tiipa e non funzionali,
Aumentata curiosita verso cio che deve succedsuece® che é successo, ecc.
Aumento dei livelli generici di eccitamento
Scatti d'ira, mutismo, agitazione generale
Diminuzione della capacita di comunicare con clrizaaee a difendersi

Comportamenti auto stimolatori: mordersi le ungpiessioni sulla pelle, sui capelli
e sul corpo

CHARGE Syndrome Foundation Profesditmfarmation Packet (Version 1, May 2008) 31



Caratteristiche fisiche dei bambini con sindrome CHA\RGE
Maryann M. Girardi, PT, DPT, ATP

| bambini con associazione CHARGE presentano eaustithe fisiche che influenzano
le loro performance motorie. Tali caratteristicheeragiscono le une con le altre
influenzando I'equilibrio del bambino e la sua cefia ad interagire con I'ambiente.
Tratteremo qui di seguito tali caratteristiche,ldeo reciprocita e le innumerevoli
possibilita di espansione:

Tono muscolare debole

Il tono muscolare viene definito come “la capacitaesistenza a impulsi passivi’ . Ci
chiediamo se, quando il muscolo viene stimolatsijste al movimento (toni alti), Si
attiva insieme ai movimenti (toni normali) oppuraraiove velocemente senza tensione
(toni bassi). Il tono muscolare € involontario & mwvrebbe essere confuso con la forza.
Un tono muscolare basso € piu resistente alla @mptre e difficilmente riesce a
mantenerla in egual misura rispetto ad un tono olase normale. Cio significa che i
bambini con associazione CHARGE potrebbero nonressegrado di stare seduti per
un prolungato periodo di tempo come i loro compad@io richiede un cambio di
postura ci ogni 30 minuti circa. Questi cambiamerdmprendono stare in piedi e
lavorare sopra superfici piu alte (cosi che nomgsigostretti necessariamente ad
inclinare la testa), appoggiarsi con lo stomacotpaa (in modo tale da ottenere una
posizione piu stabile) con gli esercizi davantioao) e sedersi su di una sedia piu
confortevole, come un pouf imbottito o sedia reatite in modo tale da diminuire la
intensita dello sforzo fisico richiesta per stazdgi.

Deterioramento visivo

La diminuzione del campo visivo (buchi della retinserdita della vista superiore,
coloboma retinico) e la diminuzione dellacume sdatiori di deterioramento visivo
che influenzano le performance motorie.

Le informazioni visive sono usate per guidare |ggrenance muscolari, i movimenti e
sono anche una componente dell'equilibrio. Allomg@ vi € una diminuzione delle
informazioni visive, la qualita e/o la capacita diuoversi ne sono influenzate.
Consultando uno specialista della vista si puovare a capire le origini del
deterioramento visivo e il modo migliore per risel al meglio. Le soluzioni sono
guelle di garantire una adeguata illuminazione,entare il contrasto dei bordi/lati degli
oggetti e fornire dei fogli di carta speciali coghe molto alte.

Anomalie dello scheletro
Le anomalie della spina dorsale sono spesso presgrudono fusioni congenite della
spina dorsale, cifosi e scoliosi. Molti hanno itdigollo e riescono ad usare meno le
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spalle. Cio influenzera la loro capacita di:

1 Ruotare la testa, ossia muovere il tronco peranper vedere da un lato all’altro

2 Alzare la testa per guardare in alto (per soppeail@ perdita del campo visivo
superiore)

3 Mantenere il tronco rialzato con la testa in pasizi eretta

4 Alzare le braccia — essi spesso non riescono ateale braccia al di sopra delle
spalle

Tutti gli oggetti dovranno essere sottoposti ahbano tenendo conto dei limiti fisici
della postura del bambino. Gli adattamenti allaipose seduta durante la lezione in
classe sono necessari per poter accedere pienaalangteriale. Consultandovi con un
fisioterapista e con un ergoterapista otterretensli giusti per apportare le opportune
modifiche a favore dello stato di salute del barabin

Anomalie del sistema vestibolare

Le anomalie del sistema vestibolare pressoché masepti nei bambini affetti da
CHARGE inibiscono la capacita di individuare i mmoenti del corpo e la posizione
nello spazio. Il sistema vestibolare € importarge pantenere la posizione eretta ed &
parte integrante del sistema di equilibrio.

L’equilibrio

La capacita del corpo di mantenere I'equilibrionpmrta un complesso meccanismo
che sfrutta normalmente gli impulsi provenientilaalista, dai muscoli, dalle giunture e
dal sistema vestibolare. Tutte queste informazimmgono elaborate dal cervello e
trasformate in azioni motorie (i movimenti). | bambaffetti dalla sindrome CHARGE
presentano problemi relativi a tutte questi aspdissi sviluppano una graduale
diminuzione della percezione visiva e vestibolddato il tono muscolare basso e le
anomalie dello scheletro, le informazioni provetietai muscoli e dai recettori delle
giunture anch’essi diminuiscono gradualmente. Laac#a di elaborare queste
informazioni pud anch’essa diminuire. Il risultamtietto motorio € influenzato anche
dalla diminuzione del tono muscolare e dal liveli@egrado visivo. Il tempo di risposta
motoria pud aumentare. La stabilitd delle giuntdieinuisce ed e difficile da
mantenerelLe informazioni visive non dirigono i movimenti afcienza. Alcune volte

I bambini cadono a terra o chiedono di distendgrspavimento per un po’! La capacita
di muoversi puo essere diversa all'interno (mug skrvono da segnale visivo) piuttosto
che all’'esterno, cid € causato dai diversi segwialvi (muri, porte) e/o dal grado di
superficie (pavimento, prato).

Gli apparecchi possono servire a migliorare le rmi@zioni sensoriali disponibili le
guali a loro volta possono a turno aumentare laac#g di equilibrio. Questi includono
aumento dell’illuminazione e l'uso di contrastiablore per definire i lati delle scale, i
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marciapiedi, o altri cambiamenti della superfichee @umentano le informazioni visive.
Affinché le prestazioni che richiedono il raggiumginto dell’equilibrio, come

camminare su di una trave (modificata per aumenta@mnpo di informazione visiva),

andare sui pattini a rotelle o guidare una motoiaatib esito positivo, € necessario
garantire un ambiente sicuro ed una garanzia dcasso maggiore. Aiutiamo a
raggiungere gli obiettivi con sempre meno ripetiéivnello sforzo, le reazioni di

equilibrio positive possono essere “imparate”. @dtasevi con un fisioterapista per
fornire allo studente I'adeguato alloggiamento.

Informazioni sulla sindrome di CHARGE: Ergoterapia (OT)
Anna Shinkfield, OTR/L

Quando lavoriamo con uno studente affetto dalladreme CHARGE, molti dei
trattamenti di ergoterapia tipici necessitano dees alterati o modificati.
Per esempio, € vantaggioso per lo studente chesséamni siano predisposte con:
Una attivita di routine tra una sessione e l'altra
Una tabella visiva (disegni o simboli) di modo talee lo studente diminuisce
I'ansia, o di modo tale da anticipare cio che ax&var seguito.
Fornire un “traguardo” per il bambino di modo deegrare tutte le mansioni
Fornire motivi di distrazione minimi visivi e udiio
Organizzare pause sensoriali durante la sessione

Ciascuno studente affetto da CHARGE € un caso wchiede una valutazione piena
da parte di un team per determinare quali adattangemuali modifiche avranno
probabilita maggiore di avere successo. ldealmehtegam al completo include i
genitori, gli insegnanti e gli educatori, i logojd i fisioterapisti ed altri specialisti
della eta evolutiva. In aggiunta, le informazioat@& dai numerosi specialisti medici (es.,
oftalmologi, audiometristi, neurologi, cardiologi¢vono essere a disposizione e prese in
considerazione. Se possibile, uno specialista @shportamento dovrebbe essere
invitato a far parte del team. Lo specialista delmportamento potrebbe offrire
suggerimenti su come adeguare lI'ambiente circostantne provvedere in caso di
comportamenti negativi.

Alcune delle caratteristiche presenti nella sindko0@HARGE che necessitano di
attenzione di esperti di ergoterapia sono:

Malformazioni dell’'osso e dei muscoli della mano

Aumento della tensione e accorciamento dei musetiiarea delle spalle

Tono muscolare basso risultante in giunture deboli

CHARGE Syndrome Foundation Profesditmfarmation Packet (Version 1, May 2008) 34



- difficolta a tenere in mano una matita o unanae

ipotonia della parte superiore del corpo

- stanchezza piu frequente paragonata a queltdegagni

diminuzione della mobilita delle spalle (molti ndascono ad alzare le braccia
al di sopra del livello delle spalle)

Tali anomalie possono inibire la capacita del baoli completare le mansioni, incluse
guelle della vita quotidiana, linguaggio dei scgdespressivita tramite I'uso delle mani,
la scrittura, ed altre attivita motorie legate aitibiente della scuola. E’ importante
considerare quello che viene chiesto al bambinfaréi e se egli e fisicamente in grado
di eseguire l'ordine. La consapevolezza dei lirditciascun bambino & importante per
organizzare le attivita del giorno.

Un’altra area che forse necessita di essere antdizizversamente per quanto riguarda la
sindrome CHARGE ¢ la struttura di base del quatidiaPer poter godere di un
maggiore coinvolgimento nel programma e per ardigpe prepararsi alle esercitazioni,
cercate di mantenere il controllo degli eventi akeadono durante il giorno e durante le
sessioni terapeutiche. Una stretta collaboraziomglt esperti SLP e le altre terapie Vi
incoraggeranno a riassumere i momenti di maggiacesso nella comunicazione
raggiunti durante le sessioni di routine.

Terapia della parola e del linguaggio
Lisa Anne Guerra, MS, CCP-SLP

Gli studenti affetti dalla sindrome CHARGE vengosmttoposti a terapie del parlato e
del linguaggio che |Ii aiutano ad espandere le lorapacita linguistiche
recettive/espressive, quelle sociali/pragmatiche ied alcuni casi, la capacita di
elaborazione di un discorso su tematiche dispatatevalutazione e il trattamento da
parte dei logopedisti e dei foniatri si differemmanei riguardi di uno studente affetto
dalla sindrome di CHARGE rispetto agli altri pazierL'approccio deve essere di
gruppo, coinvolgendo eventualmente l'insegnargenitori, I'insegnante d'appoggio dei
bambini con problemi visivi, i foniatri, gli ergatpisti ed i fisioterapisti. L'esperto del
linguaggio e della parola (SLP) integrera i fattorisivi, uditivi, sensoriali,
comportamentali e le informazioni relative a ciaszstudente basandosi sulle diagnosi
di ciascuna delle rispettive discipline.

Nei confronti di questi studenti, un approccio asaulla comunicazione totale
funziona meglio.Comunicazione totalsignifica incorporare il linguaggio parlato, gli
esercizi vocali, gli oggetti, i simboli tangibili,linguaggio del corpo, i gesti, la lingua
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dei segni, il linguaggio dei segnali del tatto, fteéografie, i tratteggi (es. i simboli
pittorici di Mayer-Johnson) ed il testo in Brailke seconda del profilo del singolo
studente. L'approccio della comunicazione totalerelibe essere usata per trasmettere
informazioni allo studente e allo stesso modo déepi#ello studente per comunicare. Si
dovrebbe ricordare ai genitori che imparare i s€gpesso sono la prima cosa che il
bambino impara) non significa che il bambino norasa grado di imparare a parlare o
usare qualsiasi mezzo di comunicazione!

Un esperto della parola e del linguaggio deve petdutare il bambino affetto da
CHARGE come un qualsiasi individuo, tenendo in aiEi®zione le caratteristiche
strutturali, anatomiche e psicologiche della simip cosi come le necessita di
posizionamento, i bisogni sensoriali e il comporato del bambino. Molto spesso uno
studente non € capace a sbrigare e/o portare antemm obiettivo a causa della
patologia. Cio puo essere interpretato come inatamp o0 mancanza di intendimento
anche quando non si tratta di nessuna delle due.eBampio, quando gli viene
presentata una nuova mansione, lo studente potnatibe esplorare l'attivita in quei

termini e non invece dover portare a termine giettlyi solo per quanto e capace a fare.

Lo studente affetto da CHARGE beneficia abitudini radicate, nel senso che la

maggior prevedibilita gli consente di diminuirenkia e quindi di assicurare maggiore
disponibilita all'apprendimento. Lavorando in #fecollaborazione con il team

permettera agli esperti della parola e del linguagg stabilire un buon rapporto con lo
studente e portare al massimo della crescita lactt@pcomunicative dello studente.

Assistenza Tecnica (TA) a bambini con perdite di utb e di vista (sordo ciechi)
Betsy McGinnity, M. Ed.

La maggior parte dei bambini affetti dalla sindror@#1ARGE presentano diversi gradi
di perdita dell'udito e della vista. Cio e rifersd una sordo cecita anche quando vi &€ un
fattore di vista e/o di udito residuale. | bambsardo ciechi richiedono particolari
procedimenti educativi che assicurano la riusgébloro potenziale. Cio significa che
gli approcci usati per i bambini che hanno soldpemi di perdita dell'udito o solo della
vista non sono sempre sufficienti. Anche i bamlman un vista ed un udito buono
ricevono informazioni dai sensori distorte o incdetp. Per poter beneficiare delle cure,

I bambini affetti da CHARGE richiedono un significed supporto e modifiche al
programma.

La maggior parte dei bambini sordo ciechi frequeatée scuole del distretto locale.
Dato che la sordo cecita € una disabilita con meadénza molto bassa, un distretto
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locale pud anche non aver mai avuto a che farainorstudente sordo cieco e potrebbe
non sapere come gestire il cak@assistenza tecnica sia dello Stato Federale siald
Progetto Nazionale per i Sordo ciechi permette aiistretti locali di individuare I
iInsegnamento e l'appoggio necessario a far crescegeesti bambini. L'assistenza
tecnica € un processo che permette di congiungecerioscenza e I'applicazione della
ricerca scientifica alla soluzione di un "dato" lIplema. L'assistenza tecnica e finalizzata
ad aiutare i clienti a sviluppare o migliorare stemi, le organizzazioni, i programmi e
I'esito (NECTAC, 1989).

| programmi statali e nazionali sono specializaaii sordo ciechi e sull'addestramento
degli insegnanti sia nuovi che veterani circa o particolari degli studenti sordo
ciechi, sulle diagnosi appropriate e sulle tecnicheinsegnamento maggiormente
efficaci.
Programmi Statali sui Sordo ciechi
- assistere i bambini e le loro famiglie in ogni Btdker trovare un progetti nel tuo
Stato, contatta DB-LINK (800) 438-9376) www.dbliakg (link "People and
Programs")
offrire formazione, supporto e consulenza agli gmsati, ad altri membri del
team e alle famiglie
lavorare con lo Stato e le Autorita Locali affincleési forniscano i servizi
appropriati ai bambini sordo ciechi.
Consultare un Consulente familiare offra sostegthauea rete di contatto piu
ampia per le famiglie

Consorzio Nazionale sui Sordo Ciechi (NCDB)ttp://nationaldb.org/

- lavora, a livello nazionale, per identificare idmsi dei bambini e dei giovani che
sono sordo ciechi
fornisce una vasta gamma di assistenza tecnicagpére incontro alle famiglie,
ai fornitori di servizi e alle agenzie
rafforza le competenze dei fornitori di servizi &ld agenzie che si occupano dei
bambini e dei giovani adulti sordo ciechi e detimlfamiglie
aumenta la partecipazione attiva della famiglia &bki della crescita del bambino
collega i programmi di ricerca allo Stato, ai foom locali di servizi e alle
famiglie

DB-LINK e NCDB http://nationaldb.org/ISDefault.php

Facilita lo scambio di informazioni e di pratiche tagenzie, organizzazioni e
individui
Fornisce risorse e servizi personalizzati a chiengecessiti di informazioni
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riguardanti i bambini sordo ciechi attraverso ihmaro verde (800) 438-9376 e su
internet

Aiuta i genitori, gli insegnanti e altri fornendofoermazioni che incoraggiano la
capacita, le strategie, e la sicurezza necessdaa @escere e curare i bambini
sordo ciechi

identifica, coordina e dirama, a costo zero, infazrani relative ai bambini
adolescenti sordo ciechi dall'infanzia fino allavgntu

Informazioni sulla vista tipica della sindrome CHARGE

Donna Bent
Specialista abilitata di Orientamento e Mobilita
Insegnante abilitata sulle Disfunzioni Visive

| bambini affetti da CHARGE hanno spesso disfunziesive dovute ai coloboma. La

maggior parte dei bambini con coloboma hanno pewdlitampo visivo, di solito nella

parte superiore. Vi possono essere buchi o folametina e problemi di acume visivo in
aggiunta ad una perdita del campo visivo. | colobamell'iride possono portare alla
ipersensibilita per le luci forti, anche in ambieohiusi. In molti casi, un occhio &

maggiormente danneggiato dell'altro, causando usiane monoculare ed una perdita
di percezione della profondita.

Comprendere l'estensione dei danni visivi € fondaale per la pianificazione
educativa. Un bambino che riesce ad rialzare uhofalj carta dal tavolo potrebbe non
riconoscere l'insegnante nella stanza o espredsicciali di persone a poca distanza da
lui. Un bambino affetto da CHARGE avra probabilngestibito danni notevoli all'udito

e potrebbe presentare delle anomalie al vestibebpiljbrio), entrambe le quali
diminuiscono la quantita e la qualita delle infomai ricevute dall'ambiente
circostante. Idealmente, in questi casi, uno spstEadei sordo ciechi dovrebbe essere
consultato per riuscire a comprendere le complcazassociate a questa doppia
disabilita sensoriale (vedi Assitenza Tecnica).

Un insegnante abilitato specializzato sulle DisfaneVisive (CTVI) fornira valutazioni
funzionali della vista e dara i consigli utili perigliorare la capacita visiva. | consigli
dovrebbero essere dati nel senso della sicurezsiacome nel senso del miglioramento
della capacita visiva in ambienti diversificafinche se il bambino non sembra avere
gravi problemi di vista, imparare per lui/lei pussere difficoltoso questo € dovuto ad
una combinazione di fattori specifici legati allll@RGE cosi come la perdita di altri
sensori come I'equilibrio e l'udito.
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Con la perdita del campo visivo o monoculare, &ailié seguire il tratteggio o una serie
di linee. Leggere o provare a leggere e impegnaistancante. Un tratteggio grande, in
neretto, sottolineato o evidenziato puo essereamiile.

Una perdita del campo visivo richiede che il barmbrenga esaminato sistematicamente
in modo tale da avere il quadro visivo completocié pud eventualmente seguire una
conversazione scritta e la probabilita di ottenera risposta esauriente. In un contesto
educativo tradizionale, l'informazione visiva pudwenire tramite il linguaggio dei segni
(piu distante) o delle mani (piu ravvicinato) onige una proiezione al computer o ad
una lavagna (piu distante). | bambini hanno ditfcoa elaborare tutte queste
informazioni al medesimo tempo in maniera coereBitératta di una esercitazione che a
lungo termine potrebbe sembrare a qualsiasi bambiancante. Gli insegnanti di
appoggio dei disabili visivi possono aiutarsi aiilindo strategie di risoluzione e
rafforzcamento delle capacita visive. | CTVI potranessere di ulteriore sostegno
all'insegnante per adattare il materiale di lawt@mbiente in modo tale da facilitare la
fase di apprendimento.

| bambini affetti da CHARGE presentano spesso dbffecolta a muoversi nello spazio
e ad imparare tramite i sensori della vista. Unecelista abilitato dell'Orientamento e
della Mobilita (COMS) pud aiutare le persone combtemi visivi ad imparare a
muoversi nell'ambiente in maniera sicura ed effide Quasi tutti gli individui
CHARGE hanno difficolta a mantenere I'equilibriosigono tecniche specifiche di
Orientamento e Mobilita che aiutano a compensarequilibrio instabile. | deficit del
campo visivo danneggiano il senso di sicurezza rdara movimenti in quanto gli
ostacoli o altri oggetti possono non essere ideatif Molti bambini CHARGE hanno
difficolta a transitare in diversi ambienti. L'adti@amento all'orientamento e alla
mobilita forniscono una struttura ed una acquisieio di tecniche specifica le quali
permettono ai bambini di transitare in manieraetbare sicura.

Cavo orale/alimentazione

Anna Shinkfield, OTR/L
Lisa Anne Guerra, MS, CCC-SLP

La maggior parte degli studenti con associazioneARBE presentano problemi di
alimentazione attraverso il cavo orale. Questi esttidoeneficiano di terapie eseguite da
un equipe di esperti della parola e del linguad&ibP) e da ergoterapisti (OT). Il team
che si occupa della alimentazione tramite il cakaleopud essere compreso anche dai
parenti, pediatri, gastroenterologi, infermiergpesi del comportamento, fisioterapisti,
psichiatri/psicologi e anche dagli insegnanti. Laegtienza degli incontri e la
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comunicazione fra coloro che si occupano del bambimolto importante.

A causa del complesso profilo medico di questi estilicl insieme alla forte componente
emotiva durante la pausa del pranzo, e assolutenmecessario considerare il bambino
nella sua interezza. Dato che l'alimentazione éargomento multi disciplinare, la
diagnosi deve essere eseguita da tutti i membtedeh contemporaneamente. Una volta
che lo staff medico ha determinato che lo studgni@ mangiare per via orale, la
diagnosi fara riferimento agli argomenti seguel@iesigenze nutrizionali (calorie), la
struttura e il funzionamento del cavo orale, lassahta sensoriale del cavo orale, |l
posizionamento, la capacita di tollerare i vari dptrama/consistenza/temperatura del
cibo. Lo studio sulla deglutizione modificata ateso il bario solfato (si tratta di una
procedura durante la quale il processo di degtrizie il movimento del cibo dalla
bocca attraverso l'esofago € esaminato di modo daledeterminare il livello di
protezione delle aree respiratorie durante la dieghne) varra probabilmente come
punto di partenza per la valutazione del pazieGte.esperti SLP e OT lavorano
insieme per costruire un programma di cure, tenewthdo di tutte le informazioni date
dalla diagnosi. E' fondamentale che il team siisicen periodicamente di maniera tale da
misurare il processo di evoluzione della cura.

DAL MANUALE DEDICATO Al GENITORI:

La sindrome CHARGE influenza i nervi del cranioesialmente quelli che includono le

capacita motorie del cavo orale e la deglutizid®erecchi bambini vengono alimentati
con peg per anni. Coloro che mangiano per via aafginueranno ad avere in seguito
problemi a deglutire i cibi con una determinatam@ao consistenza. Il rischio di

soffocare pud rimanere a lungo o per sempre. Altamori secondari che portano ad
avere problemi di alimentazione attraverso il caxae comprendono il reflusso gastro-
esofageo (GER) e altre complicazioni cardiachespiratorie.

Il reflusso pud portare a polmonite e aggravarfdguenza di infezioni all'orecchio e
sinusiti. Il dolore associato alle infezioni pu@e la causa di cambiamenti repentini di
comportamento dei bambini affetti da CHARGE. Quasidavvertono dei cambiamenti
di comportamento (inclusi i comportamenti appaner@ete aggressivi o autolesionisti),
bisognerebbe mettere innanzitutto a fuoco le cawesdiche del dolore prima di istituire
un programma di modifiche al comportamento.
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Esigenze educative dei bambini affetti dalla Sindnme CHARGE

Martha M. Majors, M.Ed.
Sharon Stelzer, M.Ed.

Educare un bambino CHARGE e una questione moltgtessa. Nel comporre un
programma educativo bisognerebbe considerare nicltepmponenti. Queste
includono i seguenti argomenti:

COMUNICAZIONE

La maggior parte dei bambini CHARGE soffrono digiex sia della vista che dell’'udito
(danno sensoriale doppio: sordo cecita). La magggote beneficiano di un approccio
comunicativo totale La comunicazione totale significa incorporarascuna cosa e
gualunque cosa: gesti, segnali semplici, disegaillBr espressioni facciali, simboli, e
PECS (Sistema di scambio comunicativo attraverdisagni) in aggiunta alla parola e
alla lingua dei segni. Le modalita di approcciosomlto diverse per ciascun bambino
ed il team di lavoro al completo (inclusa la fanayjdeve poter partecipare allo sviluppo
e alla programmazione.

PERDITE SENSORIALI E EFFETTI SULLA VISTA E L'UDITO

E’ importante che il team faccia molta attenzioila sisione funzionale del bambino
cosi come alle sue capacita uditive, agli effetgllad perdita dell’'udito sulla
comunicazione e sulle funzioni quotidiane. Queattoki determinano i limiti della
comunicazione. Questi ultimi includono anche i timiditivi e visivi. Pertanto sara
necessario prendere in considerazione fattori clameace, rumori ambientale ed altri.
Saranno necessarie, nel contesto educativo, mgdtdogie di accomodamento e
dovranno tutte essere riportate nel registro IEBN@ Educativo Individualizzato)- PEI
del bambino (per I' Italia). La consultazione diespalisti della vista e dell’udito puo
essere utile nel determinare gli adattamenti ap@tp

Curriculum

Il curriculum deve essere organizzato e adeguatelazione al tempo e al contenuto. |
bambini affetti da CHARGE sono molto capaci. A @adegli sforzi di comunicazione e
i ritardi nell'uso del linguaggio espressivo, ladacapacita cognitiva generale € spesso,
se non quasi sempre, sottostimata. Infatti, mo#imbini CHARGE sono molto
intelligenti, hanno una capacita impressionantasgimilare informazioni, di trattenere
idee e di eccellere nelle materie scolastiche. Basino desideri di apprendimento
specifici, beneficiano volentieri di tecniche disegnamento nuove e devono poter
essere stimolati attraverso un curriculum motivantiéessibile. Essi beneficiano di un
curriculum che comporta capacita diversificateirgérno di una varieta notevole di
contesti. Allorquando vengono raggiunti gli obaattisi possono aggiungere altre prove
per migliorare la consapevolezza e la crescita.
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AMBIENTI
| bambini CHARGE richiedono spesso delle “pausefisseiali. Alcuni esempi di
intervallo includono:

pouf imbottito

cuscino soffice sul pavimento

riviste e libri disponibili sopra un ampio appoggi

stanza silenziosa con luce bassa; spaziettst@ tre muri e sedie
confortevoli

sedie a dondolo di diverso tipo

coperte pesanti o vestiti pesanti

Vi dovrebbe essere uno spazio adeguato all'intelelte classi o nelle vicinanze per
assicurare al bambino una pausa di relax, la pbssii fare qualcosa che lo calma e
gli permetta di tranquillizzarsi (vedi I'articoloi ddavid Brown). La fatica pud presto
prendere il sopravvento. La capacita di fare ureu$§a” veloce e importante; lo staff
dovrebbe essere consapevole dei “segnali di cormuperito” e di come rispondere al
bambino; la richiesta della necessita di fare umssp € un fattore chiave che permette di
minimizzare gli sbalzi d'umore e di creare un ambeeeducativo favorevole per il
bambino affetto da CHARGE!

L’ambiente fisico pu0 essere organizzato in mode ti motivare e incuriosire il
bambino CHARGE. In un ambiente flessibile che cambi cresce, la fase di
apprendimento puo accrescere ancora di piu. Pempése
- Avere uno spazio che riflette le esigenze delladettie, come appendere
disegni e poster di persone familiari o di riferite puo rendere il lavoro o
'ambiente di relax invitante.
Gli ambienti o gli spazi decorati con materialiatrei catturano l'interesse
dello studente e rendono la fase di apprendimentpipcevole.
Materiali che si muovono per catturare linteresseincentivare le
motivazioni del bambino.
Usando idee creative e immaginarie si puo camhiacespazio normale in
qualsiasi cosa. Per esempio, il laboratorio dirsmmepud diventare una
navicella spaziale che vola in orbita verso ilesisa solare.

Metodi di insegnamento per bambini affetti da CHARGE
Per quanto € possibile, queste idee dovrebberoeesdegrate in tutti le discipline e le
materie.
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Metodi per strutturare le attivita

0]

o

o

Metodi organizzativi - lavorare in maniera orgaamizez(da sinistra verso
destra, da sopra a sotto), utilizzando delle tisontrollo.

Negoziazione - permettere al bambino di averenitr@dlo della scelta.
Proporre una rosa di opzioni, da scegliere primaadsare alle strategie.
Condividere - incentivare l'interazione tra compagglla modalita uno
a uno. Incoraggiare l'alternanza della parola, fagoi tempi della
conversazione.

Motivazioni - selezionare le attivita piu interesBaper lo studente.
Usare materiali che sono interessanti e gratificant

Selezionare le persone - scegliere CHI si occupdare lezioni o di
intrattenere lo studente

Partecipazione Parziale vs. Piena - dare la pdissilsil bambino di
completare la maggior parte possibile di compitiegercizi fino a
rendersi soddisfatto. Evitare di mostrare di temardallimento qualora
la mansione sia troppo lunga o difficile da portatermine.

Attivita funzionale - in tutte le attivita, chiedst "sara questa tecnica o
esercitazione utile in futuro?"

Modulare - portare il bambino a modulare le fasimia attivita

Scegliere - permettere di fare delle scelte derdmtsessioni. Lasciate
che il bambino senta di avere il controllo dellaugzione. Le opzioni
potrebbero essere limitate o guidate, ma devoneressdla portata del
bambino.

Contenuto/curriculum appropriato all’eta - il comi#o e il curriculum
dovrebbero basarsi sull’eta e sulle abilita cogaitiNon sottostimate le
abilita cognitive di questi bambini! Entrambi i tiati dovrebbero essere
presi in considerazione durante la fase di progeite.

Apprendimento attivo vs. passivo - alternare d#ivilassanti (lavoro
sul banco) a attivita piu stimolanti (lavori di s®mgna, raggiungere
oggetti, educazione fisica, intervallo, ecc.)

Aspettative chiare/imposizione di limiti - ponetmiti chiari/decisi che
rimangano duraturi. Date al bambino il tempo e [@sgbilita di
assimilare tali aspettative.

Sequite la leadership degli studenti - permettgle saudenti di fare i
leader, osservate cio che gli interessa. Incorpdealoro idee durante le
lezioni.

Ambienti naturali per le attivita quotidiane- insege in ambienti dove
le attivita si svolgono in maniera naturale.

Una varieta di contenuti stimolanti - nonostantedatine e le strutture
siano fondamentali, fare in modo tale che per hbimo CHARGE |l
contenuto rimanga dinamico e critico.

CHARGE Syndrome Foundation Profesditmfarmation Packet (Version 1, May 2008) 43



o Analisi dei compiti assegnati - distribuite i com@ssegnati in fasi piu

piccole per permettere al bambino di riuscire neglsvolgerili.

Tecniche sensoriali

o

o

0]

Consapevolezza delle mani/tatto — permettere digii i toccare per

indicare, segnali tattili (picchiettare), ecc.

Segnali: Verbali/Uditivi/Visivo-gestuali per ottergel’attenzione, usare
la voce o altri segnali sonori per attirare I'attieme

Livelli di sollecitazione tipo una mano-sotto-lI'edltmano — una tecnica
meno invasiva puo essere quella di usare la manm didulto come

guida sotto quella del bambino

Pause sensoriali — permettere delle pause durantiVita e tra una
attivita e I'altra.

Tempistica

o

Inizio, fase intermedia, fine — assicurarsi cheetlg attivita abbiano un
inizio, una fase intermedia ed una fine che siararamente
comprensibili da parte degli studenti.

Struttura e routine — delle scadenze e delle reutprevedibili

permettono al bambino CHARGE di sentirsi a suo .agio

Concedere il tempo necessario per dare una rispo8BPETTATE,

ASPETTATE, ASPETTATE, permettete al bambino CHARGI:

rispondere nella maniera che sente piu consona.

Curriculum

o

o

Un curriculum specifico sulla situazione del banabin il bambino
dovrebbe guidare il curriculum, e non il curriculguidare lui.
Espandere I'ambiente - alcuni bambini affetti da ARGE devono
ricominciare le attivita in ambienti “piu piccol{meno spaziosi 0 meno
arieggiati). Dal momento che maturano e crescoro,ambienti
diventano piu grandi (fisicamente) e piu compeiitiv

Cio che gualsiasi studente CHARGE ha bisogno di sape:

Tecniche sociali (come diventare un comuniegto

0)
0]

0]

0]

Come entrare a far parte del gruppo - come farsttare

Come imparare a negoziare — come sostenere leig@magioni e capire
guando cedere

Come organizzare i turni e scambiarli - fare lesgaappropriate durante
la conversazione - IMPARARE ad ascoltare oltre @iparlare

Come aiutare, siete parte di una famiglia quan@glszte gli obiettivi.
Prendetevi delle responsabilita anche a scuola.
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Tecniche cognitive

0]
0)

o

o

Come organizzarsi il lavoro, pensare ed eseguingainiera organizzata
Come anticipare le attivita (sistema a calendariegpere esattamente
guando le cose avvengono ed in quale ordine

Come reagire ai comportamenti - sapere quando e ¢ara in caso di
stress 0 sovraesposizione sensoriale.

Come fare delle scelte - sapere che ci sono opeiopizioni che a volte
fanno parte di un ordine prestabilito. Sappiate i©be tutte le opzioni
sono possibili ad ogni momento.

**\Vedi le strategie di insegnamento**

Risorse per gli insegnati/Sindrome di CHARGE
Betsy McGinnity, M. ED.

Educazione

Fonte: Minnesota DeafBlind Technical Assistancgdeito
http://www.dbproject.mn.org/education.html

Metodi educativi e Modifiche di contenuto per i banbini Sordo Ciechi
Fonte: Texas School for the Blind and Visually Innpd
http://nationaldb.org/ISSelectedTopics.php?topitid

Considerazioni ambientali
Fonte: DB-LINK presso il National Consortium on D&dindness
http://www.tsbvi.edu/Outreach/seehear/spring06édsdutm

Lavoro strutturato di gruppo per uno studente SordoCieco
Fonte: Prospettive per Sordo Ciechi
http://www.tr.wou.edu/tr/dbp/pdf/sept00.pdf.

Alfabetizzazione
Fonte: Texas School per Sordo Ciechi
htp://nationaldb.org/ISSelectedTopics.php?topidCaB?2

Indicatori di Qualita IEP per studenti Sordo Ciechi
Fonte: Texas School per Sordo Ciechi
http://www.tsbvi.edu/Oureach/deafblind/indicatotmh

CHARGE Syndrome Foundation Profesditmfarmation Packet (Version 1, May 2008) 45



Considerazioni documentate sullo sviluppo di IEP dlbambini Sordo Ciechi
Fonte: Texas School for the Blind and Visually Innpd
http://www.tsbvi.edu/Outreach/seehear/archive/modliions.html
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