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Περίληψη

Στη  παρούσα  διπλωματική  εργασία  αποτυπώνεται  η  διερεύνηση  της  κλινικής  εικόνας  και  των

χαρακτηριστικών του σπάνιου συνδρόμου Coffin –  Siris (CSS), δίνοντας έμφαση στην ανάπτυξη

των  γλωσσικών  δεξιοτήτων  (φωνολογία,  φωνητική,  μορφο  -  σύνταξη,  λεξιλόγιο  και

πραγματολογία) στην προσχολική παιδική ηλικία. Το εκ γενετής αυτό σύνδρομο χαρακτηρίζεται

από  ήπια  έως  σοβαρή  νοητική  υστέρηση,  υποτονία,  καθυστέρηση  στη  γλωσσική  και  κινητική

ανάπτυξη, υποπλασία δαχτύλων και συγκεκριμένα αδρά χαρακτηριστικά του προσώπου. Η έρευνα

που εκπονήθηκε  αποτελεί  μελέτη  περίπτωσης  ενός  μαθητή  ηλικίας  6  ετών  με  διάγνωση  CSS.

Πραγματοποιήθηκαν πέντε διαφορετικές διαδικασίες με σκοπό την ποσοτική και ποιοτική συλλογή

δεδομένων  σχετικά  με  τις  γλωσσικές  και  μεταγλωσσικές  δεξιότητες  του  παιδιού

συμπεριλαμβάνοντας  τη  περιγραφή  εικόνας  και  του  τρόπου  εκτέλεσης  του  αγαπημένου  του

παιχνιδιού, την αφήγηση αστείου και ιστοριών με αλληλουχία γεγονότων, τεστ ικανότητας ορισμού

λέξεων, ένα λεξιλογικό τεστ καθώς και η αξιολόγηση αυτών σε σχέση με τις τυπικές ηλικιακές

ικανότητες.  Όλες  οι  διαδικασίες  ηχογραφήθηκαν και  απομαγνητοφωνήθηκαν.  Τα αποτελέσματα

δείχνουν ότι το παιδί είναι σε θέση να περιγράψει μια εικόνα σε ικανοποιητικό βαθμό για την

ηλικία  του  και  δεδομένου  των  στοιχείων  που  αποτελούν  το  σύνδρομο  του.  Στην  αφήγηση

αντιμετωπίζει κάποιες δυσκολίες, όμως με τις κατάλληλες κατευθυντικές ερωτήσεις πετυχαίνει τον

αρχικό ερευνητικό στόχο. Οι ικανότητες ορισμού λέξεων είναι σε επίπεδο αντίστοιχο της ηλικιακής

του ανάπτυξης, χρησιμοποιώντας διάφορα είδη ορισμών με καλύτερη απόδοση στους ορισμούς των

ουσιαστικών σε σύγκριση με αυτών των ρημάτων και των επιθέτων. Τέλος, το λεξιλόγιο του είναι

σε υψηλό επίπεδο, ενώ υπολείπεται στις πραγματολογικές ικανότητες. Θεωρούμε πως η έρευνα

μπορεί  να  αποτελέσει  έναυσμα  για  ακόμη  πληρέστερες  και  σε  μεγαλύτερο  δείγμα  παιδιών  με

σπάνια σύνδρομα έρευνες, αναφορικά με τη γλωσσική ικανότητα, αφού παρόμοιες απουσιάζουν

από τη βιβλιογραφία.

Λέξεις – κλειδιά: σύνδρομο Coffin –Siris, γλωσσική ανάπτυξη και ικανότητα, ικανότητα ορισμού

λέξεων,  λεξιλογικές γνώσεις



Abstract

The present master’s thesis attempted to investigate the clinical profile and characteristics of Coffin

– Siris syndrome (CSS), with emphasis in language ability (phonological, phonetic, grammatical,

lexical and pragmatological) at preschool age. Coffin – Siris syndrome is characterized by mild to

severe intellectual disability, hypotonia, delayed development of speech or motor skills, hypoplasia

of fingers and specific facial features described as coarse. The research was based on a case – study

of  a  six-year-old  boy  with  CSS  diagnosis.  Five  different  tasks  were  employed,  in  order  to

investigate in a quantitative and qualitative manner the child’s linguistic and metalinguistic abilities.

The tasks included description of an image and the process of his favorite game, narration of a joke

and stories with succession of events, a word definition task, as well  as a vocabulary test.  The

participation of the child in all of the tasks were audio – recorded and then transcribed. The results

indicated that the child can describe an image sufficiently, according his age’s demands and his

diagnosis. He has some difficulties at narration, but with the suitable investigator’s questions, he

reaches the main aim. His definitional skills are at the typical age – level, using different types of

definitions. Results showed a better performance on noun definitions compared with adjectives or

verbs. Finally, his lexical knowledge is at a high level, whereas pragmatological skills are not. It

would be interesting for future studies to investigate in a multidimensional manner and on the basis

of a substantially bigger sample children diagnosed with rare syndromes, specifically with regard to

their language ability, because similar references are missing from the current literature.    

Key – words: Coffin – Siris syndrome, language development and ability, definitional skill, lexical 

knowledge 
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