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Od przedszkolaka do ucznia - redefiniowanie
czy intensyfikacja potrzeb edukacyjnych dziecka
z chorobg Sanfilippo

Abstrakt

Wraz ze zmiang stanu zdrowia dziecka zmienia sie takze poziom jego funkcjo-
nowania nie tylko w §rodowisku rodzinnym 1 lokalnym, lecz takze 1 szkolnym.
Mozna to zauwazy¢ u ucznia ze zdiagnozowang chorobg Sanfilippo (mukopo-
lisacharydoza typu III), ktéra ma charakter neurodegeneracyjny. Determinuje
pojawienie sie zmian o charakterze regresywnym w sferze rozwoju poznawczego
1 motorycznego. Przyczynia sie to do stopniowego redefiniowania potrzeb edu-
kacyjnych dziecka. Celem podjetych badan bylo opisanie potrzeb edukacyjnych
dziecka z chorobg Sanfilippo w wieku przedszkolnym 1 mlodszym szkolnym.
Gléwne pytanie brzmialo: Jakie procesy zachodza w potrzebach edukacyjnych
dziecka z chorobg Sanfilippo wraz z kolejnym etapem edukacy]nym 1 zmlanaz sta-
nu zdrowia? Na podstawie przeprowadzonych badah mozna wskazaé, ze u dziec-
ka z MPS III zaistnialy wspomniane w czescl teoretycznej potrzeby edukacyjne
zwigzane ze zdilagnozowang chorobg. Jednocze$nie dostrzezono, ze ulegajg one
okreslonym procesom. Mogg podlega¢ redefinicji lub intensyfikacji.

Stowa kluczowe: potrzeby edukacyjne, dziecko z chorobg Sanfilippo (MPS III),
redefiniowanie potrzeb edukacyjnych, intensyfikacja potrzeb edukacyjnych

From pre-schooler to student: redefining or intensifying
the educational needs of a child with Sanfilippo syndrome

Abstract

Along with the change in the child’s state of health, the level of his function-
ing changes not only in the family and local community, but also at school.
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This situation can be seen among students diagnosed with Sanfilippo syndrome
(mucopolysaccharidosis type III), which is neurodegenerative in nature. It de-
termines the appearance of regressive changes in the sphere of cognitive and
motor development. Consequently, it contributes to a gradual redefinition of his
educational needs. The aim of the study was to describe the educational needs of
a child with Sanfilippo syndrome in preschool and junior school. The main ques-
tion was: What kind of processes arise within the educational needs with the
next educational stage and the change in health of the children with Sanfilippo
syndrome? Basedon conducted research it can be indicated that for children
with MPS III appeared special educational needsrelated to the diagnosed syn-
drome, mentioned in the theoretical part.At the same time, it was noticed that
they undergo specific processes. They can be redefined or intensified.

Keywords: educational needs, child with Sanfilippo syndrome (MPS III), rede-

fining educational needs, intensifying educational needs

Wprowadzenie

otrzeba najczescie] jest pojmowana jako subiektywne odczucie braku za-
p spokojenia lub pragnienie okreslonych rzeczy/warunkéw, ktére mogtyby
by¢ dla danej osoby niezbedne, aby umozliwi¢ jej rozwéj, lub sg konieczne
do utrzymania jej przy zyciu (Kozlowska, 2014, s. 5). Jedng ze sfer zycia, do
jakie] mozna odnie$¢ pojecie potrzeby, jest edukacja. Wowczas bedzie ono
sygnalizowalo doswiadczanie trudnosci w codziennym zyciu uczniowskim,
polegajgce m.in. na ograniczeniu uczestnictwa w swobodnym, dajgcym moz-
liwos¢ rozwoju srodowisku szkolnym (Krakowiak, 2017, s. 11). Te potrzeby
moga w toku zycia dziecka by¢ redefiniowane, czyli okreslane na nowo, lub
si¢ intensyfikowad, czyli nasilaé. Przyktadem redefiniowania potrzeby edu-
kacyjne] w wieku przedszkolnym jest niezaspokojona potrzeba ruchu, na-
wet podczas wykonywania zadania, zwigzana z nadpobudliwoscig ruchowa,
w wieku mlodszym szkolnym za$ — dostosowanie tempa pracy do aktualnych
mozliwosct wynikajacych z ograniczenia ruchu (potykania si¢, upadania,
trudnoSci z poruszaniem si¢ w roznej przestrzeni). Przykladem nasilenia sie
potrzeby edukacyjnej jest poczatkowe wspomaganie polecenia stownego po-
mocami wizualnymi (obrazkami, piktogramami), aby ostatecznie zastoso-
waé adekwatne instrukcje wykonania zadania w formie obrazkowej, obrazko-
wo-sfownej czy multimedialnej. Takie zmiany potrzeb — zaréwno gdy méwi
si¢ o redefiniowaniu, jak 1 o intensyfikacji — beda zwigzane z pogarszaniem
sie stanu zdrowia dziecka, tak jak w przypadku choroby degeneracyjnej, ale
takze z poprawg stanu zdrowia. W tym opracowaniu podjeto prébe opisania
potrzeb edukacyjnych ucznia ze zdiagnozowang chorobg Sanfilippo, ktéra
ma charakter degeneracyjny.
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Dziecko z choroba Sanfilippo

ukopolisacharydoza typu III (MPS III), inaczej okreslana jako choro-
m ba Sanfilippo, nalezy do grupy lizosomalnych choréb spichrzeniowych.
Dzieli sie na cztery podtypy: A, B, C 1 D. Jest dziedziczona w sposéb auto-
somalny recesywny (Kloska, Tylki-Szymanek, Wegrzyn, 2011, s. 133). Istota
choroby jest deficyt enzymu biorgcego udzial w metabolizmie mukopolisacha-
rydéw (glikozoaminoglikanéw)' (Pytrus, 2013, s. 53). MPS III to choroba rzad-
ka. Czestotliwos¢ jej wystepowania jest zréznicowana 1 zalezna od typu. Zrédta
podajg rézne jej rozpowszechnienie. W niektérych krajach moze ona wyste-
powaé czeScie] niz w innych, np. w Australu MPS IIIA oraz III B wystepuje
cze$cie] niz w Polsce czy Holandii (Kloska, Tylki-Szymanek, Wegrzyn, 2011,
s. 133-134; Ingrosso, 2015). Polskie Zrédla podaja, ze wedlug danych z 2000 r.
choroba Sanfilippo wystepuje z czestotliwoscig 1 : 66 000 (Federacja Pacjentow
Choréb Rzadkich w Europie Centralnej 1 Wschodniej, b.rw.). Na podstawie ba-
dan klinicznych przeprowadzonych przez M.J. Valstar 1 in. (2011, s. 4), w kto-
rych przebadano 69 pacjentéw z MPS III, mozna zauwazy¢, ze ich rozwdj nie
ma wyraznie okreslonego przebiegu 1 charakteryzuje sie niecharmonijnym wzo-
rem. Wraz z wiekiem dziecka nastepuje pogorszenie si¢ funkeji poznawczych
oraz nasilenie zaburzeh motorycznych (Valstar 11n., 2011, s. 4) (rycina 1).
Dzieci z MPS III mogg zatem by¢ nadpobudliwe ruchowo, inne natomiast
moga mie¢ trudnoéci z chodzeniem, zdiagnozowany rézny stopien niepelno-
sprawnosci intelektualnej (poczatkowo w stopniu lekkim, potem umiarkowa-
nym, w wieku szkolnym glebokim), zaburzenia koncentracji uwagi 1 spostrze-
gawczoscl. Dodatkowo moga przejawiaé réznego stopnia nasilenie zachowan
autoagresywnych lub agresywnych czesto zwigzanych z nad- lub/1 podwrazli-
wosclg sensoryczng czy zaburzeniami komunikacji. Niektére dziect wokalizu-
ja, inne nie méwig weale. Nieraz diagnozuje si¢ u nich padaczke czy réznego
stopnia zaburzenia narzadu stuchu. Trudno jest jednak okresli¢, jaka jest ich
czestotliwosé ze wzgledu na fakt, ze nie zawsze jest mozliwe wykonanie badan.
Pomimo zréznicowania symptomoéw u kazdego dziecka wraz z wiekiem jest
zauwazalny regres funkeji poznawczych oraz rozwoju motorycznego. W pod-
jetych badaniach przyjeto, ze MPS III jest zaburzeniem spichrzeniowym,
charakteryzujacym si¢ ciezkim zwyrodnieniem osrodkowego uktadu nerwo-
wego, prowadzacym do nieprawidlowosci behawioralnych 1 utraty wyuczonych
umiejetnoscl (Gliddon, Hopwood, 2004, s. 65).

''W przypadku MPS III A jest to N-sulfataza siarczanu heparanu, MPS IIT B —
N-acetyloglukozoaminidaza, MPS III C — acetylotransferaza Acetylo-CoA: alfa-
-glukozoaminidowa, MPS III D — sulfataza 6-S-N-acetyloglukozoaminidu (Pytrus,
2016, s. 54).
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Rycina 1. Rozwdj dziecka z choroba Sanfilippo
Zrodto: Valstar i in. (2011, s. 43); Kamyk-Wawryszuk (2018a, s. 108-124; 2018b, s. 299-314).

Katalog potrzeb edukacyjnych dziecka z choroba Sanfilippo -
propozycja

K azde dziecko, bez wzgledu na to, czy jest zdrowe czy do$wiadcza trudno-
$c1 w rozwoju, ma okreslone potrzeby edukacyjne. Mogg one by¢ zwigzane
z przejawianymi zdolnos$ciami, wynika¢ z zaniedban srodowiskowych, z okre-
Slonej sytuacji zdrowotnej. Gdy omawia/opisuje sie potrzeby ucznia z trud-
nosclami w rozwoju czy z niepelnosprawnoscia, stosuje sie¢ pojecie specjalne
potrzeby edukacyjne (SPE), ktére jest zapozyczeniem z jezyka angielskiego
terminu special educational needs (SEN) (Plichta 11in., 2017, s. 14). Istnieje wiele
definicji SPE, stad w prowadzonych badaniach przyjeto, ze specjalne potrzeby
edukacyjne odnoszg si¢ do uczniéw, ktérzy w codziennym zyciu doswiadczajg
trudnosci ,w swobodnym, umozliwiajgcym rozwoj 1 satystakcjonujgcym zyciu
w Srodowisku spolecznym, 1 we wspdlnocie szkolnej” (Krakowiak, 2017, s. 11).
Biorge pod uwage nieharmonijny rozwéj ucznia lub — jak weze$niej wspomnia-
no w przypadku dzieci z MPS III nieharmonijny wzér rozwojowy — mozna
wyszczegolmc cztery dziedziny specjalnych potrzeb edukacyjnych (1) komu-
nikacje 1 kontakty miedzyludzkie, (2) procesy myslowe 1 przyswajanie infor-
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macji, (3) zachowanie, emocje 1 rozwdj spoleczny, (4) rozwd) zmystéw 1/lub
rozwoj fizyczny (Krzyzyk, 2012). Wszystkie wspomniane obszary sg dostrze-
galne w rozwoju dziecka z chorobg Sanfilippo (rycina 2).

« niepetnosprawnos¢ intelektualna
réznego stopnia,

procesy myslowe « trudnosci lub brak rozumienia
+ stopniowa, ale progresywna i przyswajanie prostych polecen
utrata mowy,

) informacji
+ ograniczony lub brak

kontaktu wzrokowego

\

komunikacja Specjalne zachowanie,
i kontakt potrzeby emocje
I xontakty edukacyjne ) J“
miedzyludzkie i rozwdj
spoteczny

« nadpobudliwos¢ ruchowa,

« w starszym wieku trudnosci

« nad lub/i podwrazliwos¢ sensoryczna

«+ zaburzenia zachowania,
z utrzymaniem rownowagi, czeste

upadanie, a nawet zaprzestanie
chodzenia,

« gryzienie rak oraz réznych
rozwdj zmystéw przedmiotow

lub/i fizyczny

Rycina 2. Obszary specjalnych potrzeb dziecka z MPS IlI

Zrédto: opracowanie wiasne na podstawie: Krzyzyk (2012, s. 7-16); Kamyk-Wawryszuk (2018a,
s. 108-124).

Coraz czeScie] podejmuje sie dyskusje, czy okreélenie ,specjalne” powinno
si¢ odnosi¢ do potrzeb edukacyjnych dziecka z trudnosciami w rozwoju. Jest
to podyktowane tym, ze zaréwno rodzice, jak 1 nauczyciele oraz terapeuct
coraz czescle] zwracajg uwage na stygmatyzujacy charakter tego pojecia. Jak
zauwaza D. Podgorska-Jachnik (2018, s. 74), ,przyszlos¢ pojecia «specjalne
potrzeby» wydaje sie wiec niepewna, tym bardziej, 1z wedlug Gernsbacher
pojecie to wywoluje wiecej pytan bez odpowiedzi co prowokuje z kolet do
1dentyf1kac]1 tych pytan. ]ednym z nich moze by¢ pytame o to, ]akle skutki
teoretyczne 1 praktyczne wigzg si¢ ze zbudowaniem omawianego pojecia wo-
kot psychologicznej kategorii «potrzeby»”. Dlatego w tym artykule zaloZono,
ze potrzeby dziecka sa nadrzedne wobec kategorii specjalnych potrzeb edu-
kacyjnych 1 opisujac edukacje ucznia z chorobg Sanfilippo, przyjeto katego-
rie potrzeb edukacyjnych.

Na podstawie literatury opisujace] funkcjonowanie dziecka z MPS III
w wieku przedszkolnym 1 mlodszym szkolnym (Valstar 1 in., 2011; Kamyk-
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Tabela 1. Wybrane potrzeby edukacyjne dziecka z choroba Sanfilippo

Wybrane
symptomy
choroby
Sanfilippo

Cechy/zachowania

Potrzeby edukacyjne

z 2

Niepetnosprawnos$¢ intelektualna

w stopniu umiarkowanym i znacznym

trudnosci z przyswajaniem
umiejetnosci z zakresu
samoobstugi i samodzielnosci
(ubieranie sie, czynnosci
higieniczne itp.);

rozwoj poznawczy na poziomie
przedoperacyjnym;

niedokfadne spostrzeganie,
dostrzeganie mniejszej liczby
elementéw;

trudnosci z zapamietywaniem,
przechowywaniem,
rozpoznawaniem i odtwarzaniem
wiadomosci;

btedne ujmowanie powigzan

i relacji miedzy zjawiskami;
stabsza koncentracja uwagi, uwaga
ma charakter mimowolny;
pamie¢ nietrwafa, mechaniczna;
skupianie sie na silnych bodZcach;

w stopniu glebokim

duza r6znorodno$¢ poziomu

i mozliwosci funkcjonowania:
brak zdolnosci percepcyjnych lub
zdolno$¢ do uwagi mimowolnej,
zdolnos¢ zapamietywania;
najczesciej porozumiewanie sie

z wykorzystaniem niewerbalnych
form komunikacji (kontakt
wzrokowy, nieartykutowane
dzwieki, Smiech itp.);

myslenie ma charakter
monokonkretny i jest powigzane
bezposrednio z podstawowymi
elementami subiektywnego
dodwiadczenia;

wiedza o $wiecie ograniczona do
elementéw najblizszego otoczenia;
poznanie ma charakter globalny

i catosciowy;

zredukowanie do niezbednego
minimum tematyki o wysokim
stopniu abstrakgji, dalekiej

od mozliwosci poznawczych

i codzienno$ci ucznia;
stosowanie zasady pogladowosci
i przedstawianie zagadnien

na konkretnych przykfadach
odwotujacych sie do wydarzen
bliskich dzieciom;

potrzeba nauczania
czynnosciowego, opartego na
dziataniu dziecka, jego aktywnosci,
zaangazowaniu, przezywaniu,
odkrywaniu i poznawaniu;
wydtuzenie czasu pracy

i stosowanie przerw podczas pracy
wedtug potrzeb dziecka;
dostosowanie poziomu trudnosci
(liczby elementdéw) obrazkéw itp.;
stosowanie metody pogladowosci
— umozliwienie poznawania
wielozmystowego;

stosowanie adekwatnych
instrukcji wykonania zadania —
obrazkowej, obrazkowo-stowne;j,
multimedialnej;

potrzeba zwigzana z nauczaniem
czynno$ciowym, opartym

na dziafaniu dziecka, jego
aktywnosci; zaangazowaniu,
przezywaniu, odkrywaniu

i poznawaniu;
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Wybrane

symptomy

choroby
Sanfilippo

Cechy/zachowania

Potrzeby edukacyjne

z 2

Nadpobudliwo$¢ psychoruchowa

nadmierna aktywno$¢ motoryczna
pozbawiona celowego dziafania;
dziecko jest niespokojne, ciagle

w ruchu, zawsze biega;

trudnosci z koncentracja na
zadaniu;

problemy z dfuzszg koncentracja
na okreslonej aktywnosci pomimo
dostosowanych warunkéw
zewnetrznych, szybko sie
rozprasza z powodu nieistotnych
bodzcow;

duza meczliwos¢;

nieuwazne stuchanie;
zapominanie polecen;

trudnos¢ z zakorczeniem
rozpoczetych prac;

wspomaganie polecer stownych
wizualnymi (obrazki, piktogramy);
dostosowanie tempa pracy do
aktualnych mozliwosci przez
robienie czestych, krétkich
przerw miedzy jednym a drugim
zadaniem;

stosowanie kolorowych, sztywnych
ramek, ktére beda ufatwiaty
koncentracje na danym obrazku;
niezaspokojona potrzeba ruchu
nawet podczas wykonywania
zadania;

stosowanie krotkich polecer,
przypominanie instrukgji;
umozliwienie wykonywania
zadania w etapach/fragmentach;
potrzeba zwigzana z nauczaniem
czynno$ciowym, opartym

na dziafaniu dziecka, jego
aktywnosci; zaangazowaniu,
przezywaniu, odkrywaniu

i poznawaniu;

Zaburzenia mowy i komunikacji

opozniony rozwo6j mowy;
niekorzystanie z komunikagji
alternatywnej;

komunikacja oparta na
prewerbalnych zachowaniach
komunikacyjnych;

czasem wokalizacja ,nana”,
,dzidzia”, niezwigzana z dang
sytuacja;

przekazywanie krétkich

i precyzyjnych komunikatéw
stownych;

taczenie tresci ksztalcenia

z najblizszym Srodowiskiem
zycia i wychowania, a takze
indywidualnym doswiadczeniem;
stosowanie adekwatnych
instrukgji wykonania zadania —
obrazkowej, obrazkowo-stowne;j,
multimedialnej;

Nad- i/lub
podwrazli

z 2

WOSC

sensoryczna

nadwrazliwos¢ na gtosne dzwieki;
praca w duzych grupach pobudza
zachowania destrukcyjne;

czesto mruzy oczy;

nie lubi by¢ dotykany po gtowie,
szyi lub plecach;

lubi mocny nacisk;

zwiazane z dostosowaniem
otoczenia dziecka, takie jak:
ograniczenie silnych bodzcéw
dzwiekowych i hatasu w sali
(np. zastosowanie wykfadziny),
odpowiednie posadzenie ucznia
w klasie (np. unikanie siedzenia
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Wybrane
symptomy . :
el Cechy/zachowania Potrzeby edukacyjne
Sanfilippo
* wkfada do ust rézne niejadalne przy oknie czy drzwiach), stwo-
9 przedmioty. rzenie kacika wyciszajacego zfozo-
- _g g nego z materaca i kotdry dociaze-
=N s niowej, ograniczenie przedmiotéw
B g w otoczeniu dziecka;
z T?i ) * stosowanie przerw podczas pracy

w celu do stymulowania, np.
masaz pitkg sensoryczna.

Zrodto: Skibska (2013, s. 144-165); Chrzanowska (2015, s. 280-284).

-Wawryszuk, 2018a, 2018b) wygenerowano liste jego potrzeb edukacyjnych.
Gléwnym kryterium przedstawionej klasyfikacji sg najczesécie] wystepujace
symptomy choroby (niepelnosprawnos¢ intelektualna, nadpobudliwos¢ psy-
choruchowa, zaburzenia mowy 1 komunikacji oraz nad- lub/i podwrazliwosé
sensoryczna) (tabela 1).

Metodyka badan wiasnych

formutowano nastepujacy glowny problem badawczy: Jakie procesy za-

chodzg w potrzebach edukacyjnych dziecka z chorobg Sanfilippo wraz
z kolejnym etapem edukacyjnym 1 zmiang stanu jego zdrowia?

Problemy szczegdtowe:

— Jakie procesy zachodzg w potrzebach edukacyjnych zwigzanych ze
zdiagnozowang niepelnosprawnos$cig intelektualng dziecka w wieku
przedszkolnym 1 mlodszym szkolnym z MPS III?

— Jakie procesy zachodza w potrzebach edukacyjnych zwigzanych z nad-
pobudliwo$cig ruchowg dziecka w wieku przedszkolnym 1 mlodszym
szkolnym z MPS III?

— Jakie procesy zachodzg w potrzebach edukacyjnych zwigzanych z za-
burzeniami mowy 1 komunikacji dziecka w wieku przedszkolnym
1 mlodszym szkolnym z MPS IIT?

— Jakie procesy zachodza w potrzebach edukacyjnych zwigzanych z nad-

1/lub podwrazliwoécig sensoryczng dziecka w wieku przedszkolnym
1 mlodszym szkolnym z MPS IIT?
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Badania osadzono w strategii jako$ciowej. Byly one prowadzone w 2018 r.
12019 r. z wykorzystaniem metody indywidulanego studium przypadku oraz
technik:

— analizy dokumentacji pedagogicznej 1 psychologiczne) dziecka,
— obserwacji uczestniczacej podczas zajed,
— wywiadu z matka dziecka.

W badaniach zostaly wykorzystane narzedzia umozliwiajgce oceng eta-
pu rozwoju, a takze wskazanie obszaréw wymagajacych wsparcia badanych
dzieci, ktére bedg generowaly potrzeby edukacyjne. Byly to:

— Autorski kwestionariusz ankiety dla rodzicéw dotyczacy funkcjono-
wania dziecka, skladajgcy sie z czterech czesci (metryczka dziecka):
(1) pordd 1 wiek niemowlecy, (2) wiek poniemowlecy, (3) wiek przed-
szkolny, (4) mlodszy wiek szkolny. Zawarte w nim pytania dotyczyly
rozwoju dziecka, dotychczasowej terapii 1 edukacji.

— Kwestionariusz obserwacji uczestniczace], sktadajacy sie z dwoch cze-
§ci: (1) zachowanie dziecka podczas zaje¢ edukacyjnych w placéwce
edukacyjnej, (2) zachowanie dziecka podczas zaje¢ terapeutycznych
w trakcie turnusu rehabilitacyjnego.

— Kwestionariusz oceny wrazliwosci sensoryczne] autorstwa B. Naso-
na. Jest to szczegblowy kwestionariusz sluzacy do okreslenia doktad-
nego profllu sensorycznego badanego dziecka (Nason, 2017, s. 410).
W pierwsze] czgSci oceniane sg zmysly: dotyku, propriocepcji, réw-
nowagl, stuchu, wzroku, wechu 1 smaku oraz reakcji ogélnych. Druga
cze$¢ odnost sie do stymulacyy, ktérej dziecko poszukuje lub unika, kto-
ra je uspokaja 1 reguluje.

— Kwestionariusz oceny gltéwnych deficytéw autorstwa B. Nasona. Sklada
sie on z krétkich formularzy do oceny czterech obszaréw probleméw:
sensorycznych, poznawczych, spolecznych 1 emocjonalnych.

Badaniami objeto trzech chtopcéw w wieku 6, 7111 lat ze zdiagnozowang
mukopolisacharydozg typu IIL

Michat (6 lat)

Chlopiec urodzit sie w 2013 r. sitami natury. W dniu badania miat skon-
czone sze$¢ lat. W wieku czterech lat zdiagnozowano u niego mukopolisa-
charydoze typu III B oraz padaczke 1 astme wezesnodziecieca. W wieku 10
miesiecy zaczal raczkowad, a chodzi¢ po ukonczeniu pierwszego roku zycia.
Na podstawie badania przeprowadzonego z wykorzystaniem Kart rozwoju
psychoruchowego ustalono, ze: rozwdj spostrzegania wzrokowego 1 koordy-
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nacji wzrokowo-ruchowej u chlopca ksztaltuje sie na poziomie 18. 24. mie-
slgca zycla; rozwé] motoryki precyzyjnej 1 lateralizacji — na poziomie 18.—23.
miesigca.

Michat ma takze zdiagnozowany niesamoistny opdZniony rozwdj mowy.
Obecnie z rodzicami (zwlaszcza z matkg) porozumiewa sie kilkoma stowa-
mi (mama, tata, daj, nie). Ma trudno$ci ze zrozumieniem rozbudowanych
polecen, czasem tez prostych. Jest to uzaleznione od chwilowego jego samo-
poczucia. Chlopiec bardziej skupia uwage na przedmiotach niz na osobach,
ktére znajdujg sie wokét niego. Zdarza sie, ze zapatrzy sie w jeden punkt 1 na
kilka minut traci kontakt z otoczeniem. Podczas jedzenia musi wykonywaé
jakie$ ruchy (bawi¢ sie szelkami od krzeselka) lub trzymaé w reku telefon
1 oglagda¢ wybrane bajki. Jest nadaktywny ruchowo. Nie sygnalizuje potrzeb
tizjologicznych, nosi pieluche. Ma nadwrazliwosé dotykows 1 stuchowa. Po-
jawlaja sie¢ w zachowaniu reakcje obronne podczas zabawy 1 w momencie
chwytania go za reke. Jest wrazliwy na glosne dzwieki. Czesto slyszy czesto-
tliwosci niestyszalne dla 1nnych 0séb. Jest pobudzony podczas zajgc W duzeJ
gruple. Chioplec nadmiernie si¢ §lini. Nadal samodzielnie gryzie 1 przezuwa
pokarmy o r6znej konsystencji. Nie krztusi sie. Mozna zaobserwowac u nie-
go szarpane ruchy gatek ocznych. Kiedy nie chce wykona¢ jakiego$ zadania,
usztywnia clalo 1 sie kfadzie. U chlopca zdiagnozowano niepetnosprawnosé
intelektualng w stopniu umiarkowanym.

Marcin (7 lat)

Chlopiec urodzit sie w 2012 r. W 2019 r. zdiagnozowano u niego mukopolisa-
charydoze¢ typu III A. W dniu badania mial skonczone 7 lat. Nie sygnalizuje
potrzeb fizjologicznych. Obecnie potrafi przej$¢ przeszkode oraz kopnac.
Wymaga stalej asysty nauczyciela. Z pomocg wchodzi na schody, wiekszg
trudno$¢ ma z zejSciem z nich. Nie potrafi samodzielnie podnies¢ sie z pod-
togi, chociaz wczesniej te czynnos¢ wykonywal nawet bez wsparcia. Trud-
noéci mozna takze zauwazy¢ podczas wykonywania sklonéw 1 podskokéw.
Nie przejawia nadpobudliwos$ci ruchowe]. Nie wykonuje czynnoéci samoob-
stugowych, takich jak np. mycie rak, ubieranie sie, spozywanie pokarméw
w postacl plynnej (np. zupy). Jest w stanie zje$¢ bez pomocy kanapke. Nie
wykonuje polecen nauczyciela, prawdopodobnie wynika to z faktu, ze ich nie
rozumie. Przy modyfikacji polecenia i1 wsparcia gestem (chodZ, weg) wyko-
na je. Nie porozumiewa si¢ z wykorzystaniem mowy werbalnej. Wokalizuje
tylko ma-ma, ba-ba, jednak bez powigzania z sytuacjy. Nie reaguje na wlasne
imie. Nie nawigzuje kontaktu z réwiesnikami. Nie przejawia zachowan auto-
agresywnych. Obecnie ma zalozone dreny do obu uszu. Ma nadwrazliwosé
dotykows 1 stuchowsg. Nie lubi chodzi¢ boso ani czynnosci higienicznych,
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takich jak obcinanie paznokci. U chlopca zdiagnozowano niepelnospraw-
nos¢ intelektualng w stopniu znacznym. Zachowania trudne przejawia tylko
wtedy, gdy odczuwa bdl. Jest to spowodowane problemami z komunikacjg
1 ograniczong mozliwoscig przekazania obecnego samopoczucia.

Mariusz (11 lat)

Chlopiec urodzit si¢ w 2008 roku. W wieku 6 lat zdiagnozowano u niego
mukopolisacharydoze typu III A. W dniu badania mial skofczone 11 lat.
Obecnie nie sygnalizuje potrzeb fizjologicznych, nosi pieluche. Porusza sie
tylko 1 wylgcznie z pomoca opiekuna. Chodzi z widoczng rotacjg tutowia
1 lewego kolana. Czesto si¢ potyka 1 przewraca. Nie spozywa samodzielnie
positkéw, czesto sie krztusi podczas karmienia. Nie wykonuje czynnoSci
samoobstugowych, takich jak np. mycie rak, ubieranie si¢. U chlopca zdia-
gnozowano niepetnosprawnos¢ intelektualng w stopniu glebokim (w wieku
6 lat w stopniu umiarkowanym, za§ 7 — w stopniu znacznym). W wieku 7
lat méwil proste zdania typu mamo scie bum, mamo scie pié, obecnie tylko
wokalizuje ma. Przez moment utrzymuje kontakt wzrokowy. Brak uwagi
dowolnej, mimowolng wywotuje natomiast tylko bardzo silny bodziec. Nie
rozumie oraz nie wykonuje prostych polecen. Mariusz takze nie reaguje na
wlasne imie. Przejawia cechy nadwrazliwosci dotykowej: nie lubi by¢ trzy-
many za reke, chodzi¢ boso, nakrywac¢ glowy. Przejawia takze zachowania
z zakresu nadwrazliwosci stuchowej, np. podczas hatasliwych zaje¢ staje
si¢ pobudzony 1 przejawia trudne zachowania. Lubi stucha¢ muzyki. Moz-
na zauwazy¢, ze chlopiec czuje sie przyttoczony duzymi zmianami miejsc
1 ma trudno$ci z poruszaniem si¢ miedzy miejscami o réznej nawierzchni.
Ma duzg tolerancje na bél. Mariusz jest nadwrazliwy na wysokie tempera-
tury, podwrazliwy za$ na niskie. Nie przejawia zachowan autoagresywnych
ani agresywnych.

Biorac pod uwage takie parametry, jak: sprawno$¢ motoryczna, poziom
funkcji poznawczych oraz mowa, mozna zauwazy¢, ze:

— wraz z wiekiem u badanych chlopcéw sprawnosé motoryczna obnizy-
fa sie (od nadpobudliwosci ruchowej do chodzenia z pomocsg, poty-
kania si¢);

— w wieku przedszkolnym byla diagnozowana niepelnosprawnosé inte-
lektualna w stopniu umiarkowanym, nastepnie znacznym, az w mlod-
szym wieku szkolnym w stopniu glebokim;

— jezeli chodzi o rozwé); mowy, to w wieku przedszkolnym diagnozowano
niesamoistne opdznienie rozwoju mowy, w mlodszym szkolnym za$§ —
wokalizacje pojedynczych dZzwigkéw (rycina 3).
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‘niepefnosprawnosc
intelektualna opéZniony rozwoj
w stopniu mowy
umiarkowanym
z pomoca wchodzina
schody, nie podnosi niepelnosprawnosc
sie sam z podiogi, intelektualna wokalizacja ,ma-ma"
potrafi kopnaci ‘W stopniu znacznym
nie poruszasie bez niepelnosprawnoé¢ &
pomocy opiekuna, intelektualna i "“}“
przewraca sig, potyka w stopniu glebokim {RUCE ENIE)

Rycina 3. Rozwoj badanych chtopcéw ze zdiagnozowana choroba Sanfilippo
Zrédto: opracowanie wiasne.

Potrzeby edukacyjne dziecka z chorobg Sanfilippo w wieku
przedszkolnym i szkolnym — wyniki badan wtasnych

czescl teoretyczne] przyjeto, ze rozwazajgc zagadnienie potrzeb edu-

kacyjnych dzieci z chorobg Sanfilippo, mozna méwi¢ o ich redefinio-
waniu lub intensyfikacji (nasileniu). Mozna zatem wskaza¢ pewnego rodzaju
procesy, jakie zachodzg na tym polu (tabela 2).

Analizujac potrzeby edukacyjne zwigzane ze zdiagnozowang niepelno-
sprawnoscig intelektualng, mozna zauwazy¢, ze sg one bardziej zintensyfi-
kowane, czyli nasilajg si¢ wraz z regresem funkcji poznawczych 1 wiekiem
dziecka. Pojawia si¢ takze proces redefiniowania. Wynika to ze specyfiki
rozwoju motorycznego ucznia z MPS III. Przedszkolak zazwyczaj prze-
jawia nadaktywnos¢é ruchowa, pézniej zas, w mlodszym wieku szkolnym,
przeksztalca sie to w trudnosci z chodzeniem, potykanie sie czy niemoz-
no$¢ wchodzenia 1 schodzenia. Potrzeby edukacyjne zwigzane ze zwigk-
szong potrzebg ruchu wraz ze wzrostem dziecka zanikajg, a pojawiajg sie
nowe — zwigzane z probami zwiekszenia aktywnosci, gdy rozwéj motorycz-
ny zaczyna spowalnia¢, a nawet mie¢ cechy regresu. Dlatego mozna méwicé
o redefiniowaniu potrzeb edukacyjnych. Jest to oczywiscie wniosek wycig-
gniety na podstawie badan jako$ciowych (analizy trzech studiéw przypad-
kéw), wymaga wiec poglebienia.

Jezeli chodzi o zaburzenia wrazliwoSci sensorycznej, to mozna zauwa-
zy¢, ze wraz z wiekiem dziecka pojawia sie wiecej trudnosci zwigzanych
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Tabela 2. Potrzeby edukacyjne badanych chtopcéw ze zdiagnozowana choroba Sanfilippo

. Michat Marcin .
Potrzeby edukacyjne (6 lat) 7 lat) Mariusz (11 lat)
zredukowanie do niezbednego TAK TAK TAK
minimum tematyki o wysokim stopniu
abstrakgji, dalekiej od mozliwosci
poznawczych i codziennosci ucznia
stosowanie zasady pogladowosci TAK TAK TAK
i przedstawianie zagadnieri na
konkretnych przyktadach odwotujacych
sie do wydarzen bliskich dzieciom
potrzeba nauczania czynno$ciowego, TAK TAK TAK/NIE
opartego na dziataniu dziecka, (zalezne od
jego aktywnosci, zaangazowaniu, samopoczucia
przezywaniu, odkrywaniu i poznawaniu dziecka,
ograniczona
aktywnosc¢
£ fizyczna)
[s+]
2 wydluzenie czasu pracy i stosowanie TAK TAK NIE
i‘j przerw podczas pracy wedtug potrzeb (plano.wanle tak
£ dziecka zadania, aby
2 byfo krétkie
S
= i nie wymagato
g_ przerwy,
2 zadania
£ jednoetapowe)
o
.GEJ dostosowanie poziomu trudnosci (ilosci  TAK TAK TAK
elementéw) obrazkow i itp.
stosowanie metody pogladowosci — TAK TAK TAK
umozliwienie poznawania
wielozmysfowego
stosowanie adekwatnych instrukgji TAK TAK NIE
wykonania zadania — obrazkowej, (komunikat
obrazkowo-stownej, multimedialnej poparty gestem)
potrzeba zwigzana z nauczaniem TAK TAK TAK/NIE
czynnosciowym, opartym na (zalezne od
dziataniu dziecka, jego aktywnosci, samopoczucia
zaangazowaniu, przezywaniu, dziecka,
odkrywaniu i poznawaniu ograniczona
aktywnos¢
fizyczna)
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wykonania zadania — obrazkowej,
obrazkowo-stownej, multimedialnej

. Michat Marcin .
Potrzeby edukacyjne (6 lat) (7 lat) Mariusz (11 lat)
wspomaganie polecen stownych TAK TAK TAK
wizualnymi (obrazki, piktogramy) (ze wzgledu  (ze wzgledu
na duzg na duzg
meczliwo$¢, meczliwos¢,
a nie potrze- a nie potrzebe
be ruchu) ruchu)
dostosowanie tempa pracy do TAK NIE NIE
aktualnych mozliwosci przez robienie
czestych, krétkich przerw miedzy
jednym a drugim zadaniem
stosowanie kolorowych, sztywnych NIE NIE NIE
$  ramek, ktore beda utatwiaty
_:8 koncentracje na danym obrazku
S niezaspokojona potrzeba ruchu, nawet  TAK NIE NIE
é podczas wykonywania zadania
8
2 stosowanie krétkich polecen, TAK TAK NIE
_% przypominanie instrukgji (stosowanie
e krétkich polecen
2 popartych
= gestem,
& zadanie tak
skonstruowane,
Zeby nie
przypominac
instrukgji)
umozliwienie wykonywania zadania NIE TAK TAK
w etapach/fragmentach
potrzeba zwiazana z nauczaniem TAK TAK NIE
czynnosciowym, opartym na (bardzo
dziataniu dziecka, jego aktywnosci, ograniczona
zaangazowaniu, przezywaniu, aktywnos¢
odkrywaniu i poznawaniu fizyczna)
przekazywanie krétkich i precyzyjnych — TAK TAK TAK
z komunikatéw stfownych
2 g taczenie tresci ksztatcenia z najblizszym — TAK TAK TAK
2 $rodowiskiem zycia i wychowania,
@ £ atakze indywidualnym doswiadczeniem
NG
32 stosowanie adekwatnych instrukdji TAK  TAK TAK
N
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Michat Marcin

(6 lat) (7 lat) Mariusz (11 lat)

Potrzeby edukacyjne

zwigzane z dostosowaniem otoczenia TAK TAK NIE
dziecka, takie jak: ograniczenie silnych

bodzcéw dzwiekowych i hatasu

w sali (np. zastosowanie wyktadziny),

odpowiednie posadzenie ucznia

w klasie (np. unikanie siedzenia przy

oknie, drzwiach), stworzenie kacika

wyciszajacego, ztozonego z materaca

i kotdry dociazeniowej, ograniczenie

przedmiotéw w otoczeniu dziecka

stosowanie przerw podczas pracy NIE NIE TAK
w celu dostymulowania, jak np. masaz
pitka sensoryczng

nad i/lub podwrazliwos¢ sensoryczna

Zrédto: opracowanie wiasne.

z podwrazliwo$cig niz nadwrazliwoscig, w szczegdlnosci dotykowsa. Uczen
wymaga zatem czeSciej niz przedszkolak zaje¢ o charakterze dostymuluja-
cym. Dlatego podczas wykonywania réznych ¢wiczen rewalidacyjnych na-
lezy wprowadzaé takze przerwy na takie czynnoSci. Analizujac potrzeby
edukacyjne zwigzane z nad- 1/lub podwrazliwoscig sensoryczng badanych
chtopcéw, mozna zauwazy¢ ich nasilenie si¢ (intensyfikacje) wraz z przecho-
dzeniem z roli przedszkolaka do roli ucznia. W przypadku zaburzeh mowy
1 komunikacji na podstawie analizy zebranego materialu nie mozna okreslic,
jak proces zachodzi. Wiadomo jednak, ze mowa wraz z wiekiem zanika, ale
potrzeby edukacyjne majg ten sam charakter.

Biorge pod uwage neurodegeneracyjny charakter choroby Sanfilippo,
mozna zauwazyc, ze potrzeby edukacyjne dziecka mogg zaréwno nasilaé sie,
jak 1 redefiniowad. Proces przeksztalcania potrzeb nie zachodzi. Potrzeby
edukacyjne zwigzane z rozwojem motorycznym wymagaja dalszych badan
uwzgledniajacych nie tylko nadpobudliwo$é ruchows.

Podsumowanie

teliczne publikacje opisujg funkcjonowanie osoby z chorobg Sanfilippo
N z uwzglednieniem jej charakteru neurodegeneracyjnego 1 jednoczesnie
odnoszg to do edukacji. Cenne sg wiec te, ktére przedstawiajg zmiany, ja-
kie zachodzg w ogblnym rozwoju cztowieka. Opisano fenotypy behawioralne
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0s6b z chorobg Sanfilippo na etapie dojrzatosci 1 dorostosci. We wnioskach
podkreslono, ze w kolejnych badaniach powinno si¢ bardziej ktas¢ nacisk
na opisanie progresywnego charakteru zaburzenia, a nie na mapowanie wi-
docznych r6znic. Mozna to takze odnie$¢ do wezesniejszych etapdéw rozwoju
dziecka — wieku przedszkolnego 1 mtodszego szkolnego.

Na podstawie przeprowadzonych badan mozna wskazaé, ze u dziecka
z MPS III zaistnialy wspomniane w czeéci teoretyczne] potrzeby eduka-
cyjne zwigzane z symptomami choroby, takimi jak: niepelnosprawnos¢ in-
telektualna, nadpobudliwos$¢, zaburzenia mowy 1 komunikacji, nad- 1/lub
podwrazliwo$é. Jednocze$nie dostrzezono, ze ulegajg one okreslonym pro-
cesom. Mogg podlega¢ redefinicji lub intensyfikacji. W zakresie niepet-
nosprawnoscl intelektualnej dochodzi do intensyfikacji potrzeb. Jak wska-
zano w analizie zebranych danych w obszarze nadpobudliwosci ruchowe;,
u dziecka z chorobg Sanfilippo dochodzi wraz z wiekiem do stopniowego
obnizania si¢ aktywnos$ci fizycznej, co powoduje redefiniowanie zwigza-
nych z tym obszarem potrzeb edukacyjnych. Potwierdzaja, to takze ba-
dania przeprowadzone przez M. Bax’a 1 G. Colville, ktére wskazujg, ze
badane przez nich dzieci byly czesto doé¢ silne fizycznie 1 mialy dobrg
mobilnos¢, ale w wieku ponizej 10. roku zycia (Bax, Colville, 1995). W ob-
szarze nad- 1/lub podwrazliwosci sensorycznej] mozna zauwazy¢ intensyfi-
kacje potrzeb edukacyjnych.

Zaistnienie tych proceséw przyczyni sie do zmian w przyjetych strate-
giach nauczania. Analizujac zatem potrzeby edukacyjne dziecka z chorobg
Sanfilippo w §rodowisku szkolnym, powinno sie najpierw okresli¢ procesy,
jakie miedzy nimi zachodzg (proponuje spojrze¢ na nie z perspektywy na-
silania czy redefiniowania), aby méc adekwatnie wspieraé jego edukacje.
Takie podejécie bedzie wymagalo wspélpracy miedzy nauczycielami a te-
rapeutami, sumiennego przygotowania dokumentacji ucznia, gdy konczy
jeden etap edukacyjny 1 zaczyna drugi, aby mogta ona by¢ przekazana do
kolejnej placowki.
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