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Mucopolysaccharidosis (MPS) is a rare and progressive disorder. It gradually causes the disappearan-
ce of the child’s learned skills. There are few scientific papers concerning the rules of conduct with
a child of preschool age with MPS, and therefore therapists” work often comes down to searching for
adequate methods of therapy in order to preserve the skills acquired by the pre-schooler as long as
possible. The main research question was: “How does the treatment of a child with mucopolysaccha-
ridosis at an Inclusive Preschool look like from the perspective of therapists?” Four therapists working
with two boys suffering from MPS were surveyed in the study.
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Wprowadzenie

Mukopolisacharydozy (MPS) to grupa choréb rzadkich, dziedzicznych,
ktére , stanowig zesp6t genetycznych choréb metabolicznych z grupy lizoso-
malnych choréb spichrzeniowych”!. Objawiaja sie deficytem enzymu, ktéry
bierze udzial w metabolizmie glikozoaminoglikanéw? (takze nazywanych

! A.Kloska, A. Tylki-Szymanska, G. Wegrzyn, Mukopolisacharydozy - biochemiczne mechani-
zmy chorob oraz mozliwosci terapeutyczne, Postepy Biochemii, 2011, 57(2), s. 133.

2 Glikozoaminoglikany sa to ,zwiazki o charakterze cukréow ztozonych, z ktoérych
wiekszoé¢ zawiera reszty weglowodanowe N-acetyloheksozoamine i kwas uronowy. GAG
oraz ich kompleksy zwigzane z bialkiem pGAG, tzw. proteoglikany, stanowia gléwny skladnik
ilosciowy substancji podstawowej tkanki tacznej”, T. Pytrus, Dziecko z mukopolisacharydozqg, [w:]
Dzieci chore, niepetnosprawne i z utrudnieniami w rozwoju, red. B. Cytowaska, B. Winczura, A. Sta-
warski, Krakow 2008, s. 53.
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mukopolisacharydami). Obecnie zdiagnozowano jedenascie niedoboréw en-
zymatycznych, ktére wywoluja odrebne MPS (tab. 1). Gromadzone w orga-
nizmie glikozoaminoglikany stopniowo uszkadzaja komorki oraz narzady
chorego (np. serce, kosci, watrobe)®. U chorego na MPS moze doj$¢ do zmian
miedzy innymi:

- w ukladzie oddechowym, gdzie gromadzenie mukopolisacharydéw
przyczynia sie do pogrubienia strun gtosowych, zwezenia tchawicy i oskrze-
li, co powoduje trudnosci w oddychaniu, zaburzenia snu i bezdechy senne;

- w ukladzie sercowo-naczyniowym, gdzie gromadzenie mukopolisacha-
rydéw przyczynia sie do uszkodzenia pni naczyniowych (koarktacja aorty),
zastawek serca i wad zastawkowych, ktére moga wymagac leczenia opera-
cyjnego;

- w ukladzie kostno-stawowym i narzadzie ruchu, ktére mozna zauwa-
zy¢ w postaci tzw. cech charakterystycznych, takich jak: wydluzona czaszka
z pogrubieniem kosci sklepienia, nieprawidlowy ksztatlt i szerokie rozstawie-
nie zebéw, nadmiernie wypukly ksztalt klatki piersiowej itp.* Zmiany kostne
tworza zesp6l objawow okreslany takze jako dysostosis multiplex®.

Tabela 1
Typy mukopolisacharydozy
Typ Nazwa Brakujacy enzym
MPS IH* Choroba Hurler a-L-iduronidaza
MPS IS* Choroba Scheie’a a-L-iduronidaza
MPSIH/S* | Choroba Hurlera-Scheie’a a-L-iduronidaza
MPS I Choroba Hunter 2-sulfataza iduronianu
MPSIII A Choroba Sanfilippo A sulfohydrolaza N-sulfoglukozoaminy
MPS III B Choroba Sanfilippo B N-a-acetyloglukozoaminidaza
MPSIII C Choroba Sanfilippo C ge-;z?ﬁ—ogé—ugliiljzzjamini d
MPS III D Choroba Sanfilippo D 6-sulfataza N-acetyloglukozoaminy
MPSIV A Choroba Morquio A 6-sulfataza N-acetylogalaktozoaminy

3 Rzadkie choroby genetyczne - broszura, Federacja Pacjentéw Choréb Rzadkich w Europie
Centralnej i Wschodniej, s. 16.

* T. Pytrus, Dziecko z mukopolisacharydozg, s. 56-59.

® Dysostosis multiplex - sa to cechy dysplazji kosci, ktéra p6zniej objawia sie niskorostoscia,
szponiastymi dlorimi, znieksztalceniem kregostupa (garb ledzwiowy) i przykurczami stawow,
S. Strobel i in., Choroby wieku dziecigcego, Warszawa 2010, s. 408.
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MPS IV B Choroba Morquio B [-galaktozydaza

MPS VI Choroba Maroteaux-Lamy 4-sulfataza N-acetylogalaktozoaminy
(arylosulfataza B)

MPS VII Choroba Sly B-glukuronidaza

MPS VIII Sulfaturia keratanowa hialuronoglukozoaminidaza (hialuro-

nidaza)

*MPS IH, IS oraz IH/S sa podtypami MPS I wyréznionymi na podstawie objawéw klinicznych,
w kazdym z tych podtypéw dotyczy deficytu tego samego enzymu.

Zrédto: Rzadkie choroby genetyczne - broszura, Federacja Pacjentéow Choréb Rzadkich w Europie
Centralnej i Wschodniej, s. 16; T. Pytrus, Dziecko z mukopolisacharydozq, [w:] Dzieci chore, niepetnosprawne
i z utrudnieniami w rozwoju, red. B. Cytoska, B. Winczura, A. Stawarski, Krakow 2008, s. 54-55; A.
Kloska, A. Tylki-Szymanska, G. Wegrzyn, Mukopolisacharydozy — biochemiczne mechanizmy chordb oraz
mozliwosci terapeutyczne, Postepy Biochemii, 2011, 57(2), s. 134.

Czestos¢é wystepowania wszystkich typow MPS jest trudna do oszacowa-
nia, jednak w literaturze medycznej mozna spotkaé¢ informacje, ze typ I-H
to 1:100 000, typ I-S to 1:500 000, typ II 1:100 000, typ III - 1:250 000, za$ typ
IV - 1:100 000°. Brakuje danych dotyczacych liczby chorych w typie VI i VIL
W Polsce zdiagnozowano do tej pory typy I, II, III, IV, VI i VII". Mukopolisa-
charydoza jest choroba rzadka, stad liczba dzieci, u ktérych sie ja diagnozuje
jest nieliczna.

W prowadzonych przeze mnie badaniach wzieli udziat terapeuci, kto-
rzy pracuja z dzie¢mi z mukopolisacharydoza typ III (Choroba Sanfilippo),
w ktorej odkladanie sie glikozoaminoglikanow w organizmie powoduje
przede wszystkim uszkodzenie komoérek uktadu nerwowego dziecka. Poja-
wiaja sie trudnosci w rozwoju mowy, braku kontroli w zakresie czynnosci
fizjologicznych. Wczeéniej nabyte zachowania spoteczne z kazdym rokiem
zycia osoby ulegaja regresji. Niektore dzieci maja napady padaczkowe oraz
stany drgawkowe. W przypadku Choroby Sanfilippo moze takze nastapi¢
niepelnosprawnos¢ intelektualna. Obecnie nie ma skutecznego leczenia MPS
typu III, pozostaje tylko objawowe. Jest to choroba progresywna, ktéra pro-
wadzi do $mierci. Przyczyna zgonu moze by¢ zakazenie lub niewydolnos¢
ukladu krazenia®. Niewiele objawéw manifestuje sie w wieku niemowlecym
oraz mtodszym, jednak z wiekiem dziecka narastaja’.

¢ T. Pytrus Dziecko z mukopolisacharydozg, s. 55.
7 Rzadkie choroby genetyczne - broszura, s. 16

8 T. Pytrus Dziecko z mukopolisacharydozg, s. 55.
% Rzadkie choroby genetyczne - broszura s. 20-21.
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Badania wlasne

Badania zostaty osadzone w podejéciu jakosciowym. Zastosowano meto-
de etnograficzng, z wykorzystaniem techniki wywiadu otwartego pogtebio-
nego. Celem badan byto nakreslenie przebiegu terapii dzieci z choroba rzad-
ka - mukopolisacharydoza typu III. Pytanie glowne brzmialo: Jak przebiega
terapia dziecka z mukopolisacharydoza w Integracyjnym Punkcie Przed-
szkolnym? Zostaly takze sformulowane pytania szczegétowe:

- jakie obszary w terapii dziecka z choroba rzadka wymagaja wsparcia?

- jakie zachowania dziecka utrudniaja jego proces terapii?

- jakie innowacyjne rozwiazania zostaly wprowadzone w procesie terapii
dziecka?

- jakie kompetencje powinien mie¢ terapeuta pracujacy z dzieckiem
z choroba rzadka?

W prowadzonych eksploracjach wzieto udziat czterech terapeutéw z In-
tegracyjnego Punktu Przedszkolnego ,Tuptusie” w Rotmance, pracujacych
z dwojgiem dzieci z mukopolisacharydoza:

- Aleksandra, wiek 25 lat, absolwentka wczesnej edukacji z logopedia,
zintegrowanej wczesnej edukacji oraz oligofrenopedagogiki. Obecnie stu-
diuje integracje sensoryczna. Jest wychowawczynia grupy integracyjnej. Staz
pracy w zawodzie cztery lata.

- Sylwia, wiek 22 lata, absolwentka pedagogiki specjalnej, pelni funkcje
nauczyciela wspomagajacego. Staz pracy w zawodzie rok.

- Dominika, wiek 31 lat, fizjoterapeutka. Staz pracy w zawodzie dziesie¢
lat.

- Kinga, wiek 31 lat, psycholozka. Staz pracy w zawodzie osiem lat.

Udzial w badaniu byl dobrowolny. Poszukiwanie os6b do badan zajelo
okoto szesciu miesiecy. Bylo to podyktowane faktem, iz mukopolisachary-
doza jest choroba rzadka, stad niewiele dzieci w wieku przedszkolnym ma
ja zdiagnozowang. Druga przyczyna wigze sie¢ z okazywanym lekiem przez
terapeutow odnoszacym sie do bycia ocenianym. Obawa przed ocenianiem
innych terapeutow moze wynikac z faktu, iz nie ma procedur postepowania
z dzieckiem z mukopolisacharydoza w wieku przedszkolnym, a praca tera-
peutéw czesto odnosi sie do prébowania nowych rozwiagzan, poszukiwania
réznych drég ,dotarcia do dziecka”. Specjalisci pracujacy w Integracyjnym
Punkcie Przedszkolnym , Tuptusie” jako jedyni wszyscy wyrazili zgode na
udzial w badaniu i che¢ podzielenia si¢ swoimi doswiadczeniami. Nieliczna
literatura oraz brak komunikacji miedzy osrodkami, ktére majg pod opie-
ka dziecko z MPS, nie utatwiajg pracy terapeutom. Warto w tym miejscu
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zasygnalizowad, iz role wsparcia specjalistow w ich pracy stanowia czesto
rodzice chorych dzieci oraz stowarzyszenia, ktére daza do popularyzacji
problematyki zwigzanej z funkcjonowaniem 0s6b z choroba rzadka. Przy-
ktadem moze by¢ Stowarzyszenie Chorych na Mukopolisacharydoze i Cho-
roby Rzadkie z siedziba w Gloskowie koto Warszawy.

Sadze, ze podkreslenia wymaga fakt, iz Integracyjny Punkt Przedszkolny
» Tuptusie” w Rotmance ma pod opieka az dwoje dzieci z mukopolisachary-
zdoza, co nalezy do rzadkosci.

Terapia dziecka z mukopolisacharydoza w przedszkolu
- obszary wsparcia

Konsekwencje zdiagnozowania u dziecka choroby rzadkiej przejawiaja
sie nie tylko w procesie medycznym (leczenie lekami sierocymi, trudnosci
z dostepem do leczenia i specjalistow itp.), ale takze edukacyjnym i terapeu-
tycznym. Brakuje publikacji naukowych o charakterze metodycznym, ktére
nakredlityby kierunek pracy terapeutycznej z dzieckiem z mukopolisacha-
rydoza, zarysowaly jej zasady, jak i procedury z nim postepowania. Stad,
wskazane jest ukazanie obszaréw terapii dziecka z MPS, ktore z perspektywy
terapeutow wymagaja wsparcia.

Wsrod nich mozna wymienié¢ specyficzne zachowania podopiecznych.
Zachowania niepozadane w sferze spotecznej wynikajace ze zdiagnozowa-
nej choroby wplywaja na spostrzeganie chtopcéw nig dotknietych przez gru-
pe rowieénikow (np. strach przed kontaktem z dzieckiem z MPS z obawy
przed uderzeniem). Sa one zwigzane ze zmianami w ukladzie nerwowym,
jakie zachodza wskutek odkladania si¢ mukopolisacharydéw w organizmie
dziecka. Wér6d nich mozna wymieni¢ reakcje agresywne. Ilustruje to poniz-
sza wypowiedZ.

Dla nas najwazniejsze jest, aby byli akceptowani przez réwiesnikow i potrafili sig
odnalez¢é w grupie przedszkolnej. Choroba Adama sprawita, ze stat sie niebezpiecz-
ny dla kolegow i kolezanek z grupy, ktérych bil. Ten obszar funkcjonowania Adama
sprawil, Ze podjeto decyzje o przydzieleniu nauczyciela ,,cienia” dla niego (Sylwia).

Progres MPS moze przebiega¢ zréznicowanie - od przebiegu szybkie-
go po stopniowe narastanie trudnosci, a nawet po okres stabilizacji (okres
plateu). W literaturze przedmiotu mozna znalez¢ klasyfikacje stadiéw muko-
polisacharydozy typu III. Pierwsze charakteryzuje sie pojawieniem zacho-
wan okreslanych mianem nietypowych, a odnoszacych sie miedzy innymi
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do nadaktywnosci ruchowej, potrzeby gryzienia réznych przedmiotéw™.
Dotycza dzieci do wieku szkolnego, co obrazuje wypowiedz fizjoterapeutki.

Adam lubi biegaé, chodzi¢ po platformach réwnowaznych, bujac sie. Rzuca po-
dawanymi przedmiotami, niekoniecznie do wskazanego celu. Prowadzony za reke
czasami podejmuje nowe zadania, czesciej jednak wyrywa sig i biega czy rzuca przed-
miotami (Dominika).

W stadium drugim nadal przejawiana jest aktywnos¢ ruchowa. Pojawia-
ja sie zaburzenia snu, potrzeba gryzienia wszystkiego. Stopniowo nastepuje
utrata mowy i jej rozumienia. W stadium trzecim mozna zauwazy¢ wyrazne
zahamowanie rozwoju dziecka. Trudno utrzymaé mu réwnowage, z czasem
przestaje samodzielnie chodzi¢.

Obszarem wymagajacym wsparcia beda opisane przez terapeutéw zacho-
wania chlopcéw, ktére sg charakterystyczne dla pierwszego stadium choroby
(chtopcy sa w wieku przedszkolnym, stad mozna moéwié o ich funkcjonowa-
niu, terapii z uwzglednieniem pierwszego stadium choroby). Ilustruje to po-
nizsza wypowiedz.

Niestety, wigkszoS¢ obszarow potrzebuje wsparcia, poniewaz wystepujgce za-
chowania niepozgdane, stabo rozwinigta motoryka oraz nieprzetwarzanie polecen
utrudniajq prace dziecka na zajeciach. Podczas zajec grafomotorycznych Adas z Kac-
prem potrzebujq osoby, ktora poprowadzi ich za reke, poniewaz sami nie sq w stanie
wykona¢ zadan z tej dziedziny (Aleksandra).

Progres choroby, objawiajacy sie miedzy innymi zahamowaniem rozwoju
i utrata nabytych umiejetnosci, stanowi wyzwanie w procesie terapii dziecka.
Z doswiadczenia rozméwczyn wynika, ze dziecko w wieku przedszkolnym
z mukopolisacharydoza ma trudnosci w obrebie motoryki malej oraz rozu-
mienia wydawanych przez terapeutéow w czasie zaje¢ polecen. Dzieci maja
duze problemy z samodzielnym pisaniem po $ladzie. Bardzo ciezko zaintere-
sowac je wykonywaniem prac plastycznych, potrzeba , bycia w ruchu” utrud-
nia prowadzenie zaje¢/¢éwiczen, ktére wymagaja skupienia uwagi i ograni-
czenia aktywnosci fizycznej. Innym waznym aspektem jest rozwdj spoteczny,
ktory stanowi takze wyznacznik rozwoju poznawczego'. Jak ogromne zna-
czenie ma ten aspekt podkreslaja Jagoda Cieszyriska i Marta Korendo, ktére
uwazajg, ze

10 Tamze, s. 21.
1 J. Cieszynska, M. Korendo, Wezesna interwencja terapeutyczna. Stymulacja rozwoju dziecka
od noworodka do 6. roku zycia, Krakéw 2007, s. 225.



Dziecko z mukopolisacharydozq w przedszkolu - perspektywa terapeutow 305

poznanie moze odbywac sie jedynie poprzez dzialanie w $rodowisku, poprzez od-
bieranie na drodze komunikacji informacji plynacych z zewnatrz. Nawet zdolnosci
motoryczne maja wplyw na rozwdj spoleczny, z jednej strony umozliwiajac fizyczne
bycie z cztowiekiem (na przyktad wtedy, kiedy dziecko, raczkujac zbliza sie do matki),
z drugiej strony wplywajac na rozwéj mowy i zdolnosci komunikacyjne'.

Zatem, skoro u dzieci z Choroba Sanfilippo moze by¢ zaburzony rozwdj
motoryczny, czy woéwczas pojawiaja sie takze zaburzenia w sferze rozwoju
poznawczego? Z wypowiedzi terapeutek wynika, Ze s one zauwazalne.

Mukopolisacharydoza charakteryzuje sie tym, zZe z czasem pewne umiejetnosci
zaczynajq zanikaé. Uwazam, Ze warto skupi¢ sie na cwiczeniu i jak najdtuzszym
utrzymaniu mowy, komunikacji oraz umiejetnosci poruszania sie. W naszej placow-
ce oprocz tych dwoich aspektow skupilismy sie na sferze spotecznej Adama i Kacpra
(Sylwia).

Dzieci z mukopolisacharydozq odbierajq swiat gtdwnie poprzez gesty czy mimike
twarzy, dlatego wazne jest dobieranie adekwatnych do sytuacji (Aleksandra).

Z badan przeprowadzonych przez lekarzy zajmujacych sie dzie¢mi z mu-
kopolisacharydoza wynika, ze patogeneza uszkodzenia ukladu nerwowego
dzieci z MPS III nie jest znana. Wskutek postepujacych uszkodzen ograniczo-
ny jest rozwdj mowy oraz zachowania spoleczne, czesto pojawiaja sie reakcje
agresywne'. Potwierdzaja to takze badani terapeuci.

Terapie utrudniajg najbardziej zachowania agresywne i gwattowne. Rowniez me-
chaniczne i stereotypowe. Takie zachowania sq barierq do wspdtpracy z dzieckiem,
zwlaszcza kiedy mowa przestaje byc zrozumiata (Sylwia).

Wiek przedszkolny stanowi wazny moment w rozwoju emocjonalnym
i spolecznym dziecka. Jest ono dojrzate do ,funkcjonowania w grupie spo-
tecznej, co przyspiesza z kolei zdolno$¢ rozumienia i akceptowania obowia-
zujacych zasad i norm”". W przypadku dziecka z MPS III, kiedy nastepuje
uszkodzenie ukladu nerwowego, réwniez pojawiajq sie zaburzenia w obrebie
rozwoju spolecznego, co ilustruje ponizsza wypowiedz.

Najwiekszq trudnosciq jest sfera spoteczna. Chtopcy z trudem komunikujg sie
z nauczycielem oraz z dzie¢mi. Nie potrafig skoncentrowac sie dluzszy czas na zada-
niu. Trudno ich zmotywowacé, cho¢ czesto bezposrednia lub odroczona nagroda (naj-

12 Tamze.
13 T. Pytrus, Dziecko z mukopolisacharydozg, s. 57.
™ . Cieszynska, M. Korendo, Weczesna interwencja terapeutyczna, s. 255.
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czesciej zabawa lub smakotyk) wystarcza, by dziecko ukoriczylo rozpoczete zadania.
Sfrustrowani zaczynajq ptakac bqdz przerywajq rozpoczete zadanie (Kinga).

Opisane przez terapeutéw zachowania moga nasilac¢ sie z wiekiem dziec-
ka, stad istotne wydaje sie¢ poszukiwanie nowych drég rozwigzarh w pracy
nad tym aspektem zycia przedszkolaka z choroba rzadka. Nasilenie zacho-
wan agresywnych jest indywidualne, stad ich tagodzenie czy wyciszanie
stanowi zindywidualizowany proces. Rozwiazaniem moze by¢ zatrudnienie
nauczyciela wspomagajacego, prowadzenie zaje¢ terapeutycznych, a nawet
proby przekierowania uwagi na wykonywanie innych czynnosci. Brzmi to
banalnie, ale daje mozliwos¢ poszukiwania bardziej ukierunkowanych dzia-
tan terapeutycznych.

Adam, jak i Kacper pochtaniali swoim zachowaniem bardzo duzo uwagi. Adam
miat wtedy 4 lata 8 m. Byl agresywny w stosunku do rowiesnikow, biegat, rzucat
zabawkami oraz wchodzil na kazdg napotkang przeszkode, np. na przedmioty oraz
dzieci. Stat sig niebezpieczny dla grupy przedszkolnej. W takiej sytuacji nasza pani
psycholog Kinga zaproponowata dla niego nauczyciela ,,cienia”, aby wzmacniac po-
zytywne zachowania Adama, a wygaszac te negatywne. W obecnej sytuacji funkcjo-
nowanie Adama i Kacpra w grupie uwazam za bardzo dobre. Jednak wymagato to
czasu i pracy ze strony wszystkich nauczycieli, aby zachowanie chtopcow byto akcep-
towane przez rowiesnikow (Sylwia).

Trudnoscia sa takze zaburzenia w percepcji dotykowej, ktére stanowia
wyzwanie w obszarze pracy fizjoterapeutycznej. Dominika méwi:

Kacperek nie lubi dotyku, szczegdlnie w okolicy barkéw, a wlasnie ta strefa po-
trzebuje go najwiecej. Wykorzystuje czas, kiedy jest zajety zabawkg-stolikiem, aby
rozmasowac obrecz barkowq. Chilopiec lubi naciskac zabawki dzwiekowe i Swiecqce.
Pasjonuje go rowniez wrzucanie pitek do koszyka, czy zbieranie zabawek jezykow do
pudta. Zabaw, w ktore si¢ angazuje, jest niewiele. Poprzez rozne modyfikacje jedna
zabawa stuzy realizowaniu wielu celow terapeutycznych (Dominika).

Opisane przez Dominike zachowanie dziecka jest charakterystyczne dla
Choroby Sanfilippo, w ktorej pojawia sie fascynacja przedmiotami, podgry-
zanie rak, ubran, czy nawet zaburzenia snu. Terapeutka korzystajac z wiasnej
wiedzy na temat przebiegu MPS, potrafi w odpowiedni sposéb pokierowac
charakterystycznym zachowaniem dziecka, aby realizowac zatozone cele te-
rapeutyczne. Umiejetnos¢ dostosowania sie do stanu zdrowia/samopoczucia
dziecka z choroba rzadka jest niezwykle potrzebna w procesie jego terapii.
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Analizujac wypowiedzi terapeutéw, mozna nakresli¢ trzy obszary w pro-
cesie terapii dziecka z mukopolisacharydoza, ktére wymagaja wsparcia.
Pierwszy odnosi si¢ do funkcjonowania w grupie i wdrazania zachowarn
zgodnych z normami spotecznymi, drugi - do wdrazania do ¢wiczeri wyma-
gajacych mniejszej aktywnosci ruchowej, trzeci zas - do pracy nad umiejetno-
Sciami, ktore wraz z postepem choroby zanikaja.

Wiedza i sSwiadomos¢ pedagogéw specjalnych, terapeutow, fizjoterapeu-
tow oraz innych specjalistow zajmujacych sie dzie¢mi z chorobami rzadkimi
wzrasta. W toku studiéw coraz czesciej realizowane sg zagadnienia z tej dzie-
dziny, co potwierdzaja wypowiedzi terapeutow.

Uwazam, ze osoba zajmujqca sie dzieckiem z mukopolisacharydozq poza jego do-
mem powinna mie¢ wyksztatcenie w obrebie pedagogiki specjalnej lub oligofrenope-
dagogiki. Na tego typu studiach mozna poznaé podstawowe choroby, w tym te gene-
tyczne i rzadkie. Nie chodzi tu jednak o pustq teorig, ktora pokaze nam jak objawia
si¢ dana choroba i jakie nosi ze sobq skutki, ale przez caty akademicki okres edukacji
mozna nauczyc sig 0golnie, jak nalezy pracowac z dzieckiem posiadajgcym trudne
i niepozqdane zachowania. Oczywiscie, nie samo wyksztalcenie miesci si¢ w kompe-
tencjach potrzebnych w naszej pracy. Liczy sie rowniez podejscie do dzieci i to, jak one
odbierajq nauczyciela czy terapeute (Aleksandra).

Zaréwno Aleksandra, jak i Sylwia sa zdania, ze podstawg jest uzyskanie
przez terapeute wyksztalcenia z zakresu pedagogiki specjalnej.

W mojej opinii wychowawca/nauczyciel/terapeuta powinien przede wszystkim
posiadac wiedze z zakresu pedagogiki specjalnej/oligofrenopedagogiki. Rowniez powi-
nien posiadac wiedze na temat mukopolisacharydozy (Sylwia).

Zdobycie specjalistycznego wyksztalcenia stanowi jednak tylko podsta-
we. Jest to podyktowane minimum trzema przestankami. Po pierwsze, mamy
zidentyfikowanych ponad szes¢ tysiecy choréb rzadkich, stad nie ma moz-
liwosci, aby wszystkie byly oméwione w toku studiéw. Po drugie, rozwdj
MPS moze przebiega¢ w zindywidualizowany sposob. Po trzecie, Choroba
Sanfilippo moze mie¢ posta¢ od lekkiej do ciezkiej, co utrudnia postawienie
czasem diagnozy na wczesnym etapie zycia dziecka, dlatego terapeuta moze
pracowac z przedszkolakiem nie majac wskazéwek co do rozpoznania, poste-
pow choroby, specyficznych objawow itp.

W trakcie prowadzonych badari rozméwczynie zwrécily réwniez uwage
na cechy charakteru specjalistow pracujacych z dzieckiem z choroba rzadka.
Wsrod nich zostala wymieniona cierpliwosé, konsekwencja, wytrwatosé, jak
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i pozytywne nastawienie. Stanowczo$¢ i konsekwencja wydaje sie niezbedna
w pracy z dzieckiem z zaburzeniami zachowania.

Taki terapeuta powinien byc cierpliwy, systematyczny, konsekwentny i wytrwaty
podejmujqc zadania terapeutyczne z dzieckiem. Jednoczesnie warto pamigtac o usmie-
chu na twarzy, pozytywnym ,stylu bycia” oraz energicznym podejsciu, poniewaz
dzieci z mukopolisacharydozq sq bardzo pozytywne, petne energii i proszq sie o ciepte
uczucia wzgledem nich (Sylwia).

Aleksandra, poza podkreéleniem cech terapeuty, zwraca takze uwage na
proces adaptacji dziecka do nowej sytuacji, jaka jest wspétpraca z nowym na-
uczycielem.

Taka osoba powinna by¢: mila, sympatyczna, odpowiedzialna, sumienna,
a kiedy sytuacja tego wymaga, to stanowcza i konkretna. Na przykladzie na-
szych dzieci mozna pokazac, ze nie udaje sie zaprezentowac idealnych cech
nauczyciela dla dzieci z mukopolisacharydoza, poniewaz:

- Adam jest dzieckiem pracujgcym najlepiej z nauczycielami o mocnym i silnym
charakterze. Najlepiej odbiera osoby stanowcze o mocnej barwie glosu.

— Kacper to dziecko najlepiej pracujace z osobami bardziej stonowanymi, o spo-
kojniejszej barwie glosu. Zazwyczaj tego typu osoby w pierwszym kontakcie nie sq od
razu otwarte.

Wybierajgc nauczyciela odpowiedniego dla Adama, nie kierowatam sie pierw-
szym kontaktem, poniewaz poczqtki sq zazwyczaj trudne. Dziecko przyzwyczaja sie
powoli, bo jest to dla niego nowa sytuacja. Wazne, aby z biegiem czasu dotarty sie te
dwie osoby. Adas wyczuwat, na co moze sobie pozwoli¢, na co nie. Nauczyciel musiat
dostosowac sig tonem gtosu, poziomem stanowczosci oraz sprawnosci do chtopca. To
byt dobry wybor, poniewaz szybko nawiqzali swietny kontakt. Teraz wspolpraca jest
jeszcze lepsza — Adas bezpieczniej funkcjonuje w grupie, jest weselszy i rzadziej krzy-
czy (Aleksandra).

Wypowiedz Aleksandry sygnalizuje, jak bardzo moze by¢ zindywiduali-
zowany przebieg MPS. Jednak wsp6lnym mianownikiem pracy z przedszko-
lakiem z mukopolisacharydoza jest zaakceptowanie przez dziecko nauczycie-
la i nawigzanie relacji umozliwiajacej prowadzenie terapii.

Wspomniany zestaw cech warto réwniez wzbogaci¢ o jeden atrybut - kre-
atywnos¢ i elastyczno$¢ w pracy terapeutycznej (m.in. gotowos¢ do podno-
szenia kwalifikacji, che¢ poglebiania wiedzy, poszukiwania nowych rozwia-
zan itp.).

Weczedniejszag wypowiedZ Aleksandry potwierdza Dominika, ktéra sy-
gnalizowala, ze nie wszyscy specjaliSci, pomimo wysokich kompetencji,
moga zosta¢ zaakceptowani przez dziecko.
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Zaakceptowanie mnie przez Kacpra zajeto okoto 4 miesiecy. Dostatam informacje
od mamy, ze z niektorymi terapeutami lubi cwiczy¢, a z niektérymi zawsze placze.
Nie tracqc nadziei, Ze trafie do pierwszej grupy, testowatam rézne formy wspolpracy
(Dominika).

Proces akceptacji powinien by¢ dwustronny. Oprocz checi ze strony dziec-
ka, wazne jest takze zaangazowanie terapeuty, ktéry musi tolerowac specy-
ficzne zachowania przedszkolaka z MPS i nie traktowac ich jako personalny
atak, a raczej trudnos¢, nad ktéra nalezy pracowac.

Adas lubi glaskaé, szczypac terapeute. Zachowanie to utrudnia wspolprace.
Mimo fakturowania, masazu dociskowego, czy prob odwrocenia uwagi chtopca, nadal
do tego wraca (Dominika).

Rozwazajac funkcjonowanie dziecka z mukopolisacharydozg w przed-
szkolu, nie sposéb poming¢ aspektu dotyczacego wyksztalcenia i kompeten-
qji specjalistow prowadzacych zajecia. Wydaje sie jednak, ze jak w przypad-
ku pracy z dzieckiem z wielorakimi zaburzeniami, tak i w pracy z dzieckiem
z MPS wazne jest zdobycie fachowej, rzetelnej wiedzy, jak réwniez predyspo-
zycji osobowosciowych terapeuty.

Indywidualizacja
- podazanie za dzieckiem z choroba rzadka

Rozwazajac funkcjonowanie dziecka z choroba rzadka, jak w przypadku
innych dzieci z zaburzeniami w rozwoju i odchyleniami rozwojowymi o réz-
nej etiologii, nalezy nakresli¢, czym sa specjalne trudnosci w uczeniu sie, kto-
rych one doswiadczaja. Owe trudnosci determinuja

zastosowanie specjalnej organizacji procesu edukacyjnego [mozna réwniez to odnies¢
do procesu terapeutycznego - A.K.W.] w zakresie: organizacji warunkéw technicz-
nych, metod i srodkéw stosowanych w procesie dydaktycznym, ksztattowania relacji
spolecznych, wspétpracy ze srodowiskiem rodzinnym?™.

Pojedyncze publikacje dotyczace terapii dziecka z mukopolisacharydoza
podkreslaja wage trudnosci, jakich doswiadcza pedagog w codziennej pracy.
Agata Chilmon-Procyk juz na pierwszych stronach artykutu , Edukacja i wy-
chowanie dziecka z mukopolisacharydozg” sygnalizuje, ze

15 J. Glodkowska, Model ksztatcenia uczniow ze specjalnymi potrzebami edukacyjnymi - roznice
nie mogq dzieli¢, [w:] Podniesienie efektywnosci ksztatcenia uczniow ze specjalnymi potrzebami eduka-
cyjnymi. Materialy szkoleniowe, cz. I, Warszawa 2010, s. 49.
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w przypadkach tych istnieje koniecznos¢ wykorzystywania bardzo zréznicowanych
metod i narzedzi, zaczerpnietych z réznych rodzajéw terapii. W literaturze przed-
miotu brakuje jednak teoretycznych i praktycznych wskazéwek na ten temat. Kazdy
przypadek to zupelnie odmienna sytuacja (czasami dzieci z réznymi typami MPS ta-
twiej jest porownywac z chorymi na zupelnie inne jednostki, niz ze soba nawzajem).
Trudno wiec o systematyzowanie wiedzy*.

Stad, wydaje sie¢ naturalne poszukiwanie réznych rozwigzan, ktére moga
tagodzi¢ niektére zachowania specyficzne dziecka z MPS (np. gryzienie
wszystkiego). Z pozoru te rozwigzania wydaja sie banalne, jednak ich prosto-
ta sprawdza sie w codziennej pracy. Jednym z nich moze by¢ zatrudnienie na-
uczyciela wspomagajacego. Na podstawie wypowiedzi psycholozki mozna
stwierdzi¢, ze osoba nauczyciela wspomagajacego daje miedzy innymi dziec-
ku poczucie zrozumienia i bezpieczeristwa. To swego rodzaju , bycie razem
nauczyciela i dziecka” pozwala przedszkolakowi na uczestniczenie w gru-
pie réwiesniczej nie tylko dlatego, Ze ta relacja utatwia kontrolowanie specy-
ficznych jego zachowan (ich wyciszenie umozliwia pelniejsze uczestnictwo
w zajeciach), ale staje sie réwniez tacznikiem w sytuacjach braku zrozumienia
komunikatu przekazywanego przez niego innym osobom.

Jeden z chtopcow jest zawsze ,,cieniowany” przez te samq panig. Nauczyciel-cient
towarzyszy mu praktycznie non stop, co daje dziecku duze wsparcie. Chlopiec wie, ze
ta konkretna osoba jest w stanie mu pomoc i czesto poszukuje nauczycieli wzrokiem,
gdy napotyka trudnosci. Odkgd wprowadzony zostat nauczyciel-cien dziecko stato sig
duzo spokojniejsze i chetniej uczestniczy w zajeciach grupowych (Kinga).

Inne rozwigzania zaproponowane przez terapeutow odnosily sie do
wprowadzenia do codziennego uzytku dziecka przedmiotéw, ktére miaty
pomoc w stopniowym neutralizowaniu gryzienia rak.

Gryzak okazat sie Swietnym zastqpieniem wkladania przedmiotow i rgk do buzi.
Chtopcy zaspokajajq nim potrzeby, a wyglad gryzakow jest adekwatny do ich wieku
i nie jest obiektem drwin. Uwazam, Ze innowacyjnym rozwiqzaniem okazato sie przy-
znanie nauczyciela-cienia Adasiowi, poniewaz nie kazde przedszkole si¢ na to godzi.
Tego typu osoba jest raczej przydzielana dzieciom autystycznym. W tym przypadku
sprawdzito sig to rewelacyjnie, poniewaz zwigkszyto sie u chtopca poczucie bezpie-
czeristwa, a co za tym idzie - nierzucanie zabawkami, niewkladanie przedmiotow do
buzi. Adas mniej krzyczy i jest radosny (Aleksandra).

16 A. Chilmon-Procyk, Edukacja i wychowanie dziecka z mukopolisacharydozq, [w:] Niepetno-
sprawnosé. Interpretacje teoretyczne i praktyczne, red. T. Zétkowska, J. Bulawa-Halasz, I. Ramik-
-Mazewska, L. Skryplonek, Szczecin 2015, s. 63.
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Co najistotniejsze, w trakcie poszukiwan adekwatnych sposobéw wspie-
rania rozwoju dziecka czy wyciszania jego specyficznych zachowan istotna
jest godnos¢ dziecka. Proponowane pomysly nie powinny - na co zwrécita
uwage w swojej wypowiedzi Aleksandra - przyczynia¢ sie do uprzedmio-
towienia przedszkolaka, oémieszenia poprzez proponowanie rzeczy, ktére
sa ponizej jego wieku czy umiejetnosci. Pomimo ze Choroba Sanfilippo jest
progresywna, wspomniany aspekt wydaje sie niezwykle istotny z punktu
widzenia funkcjonowania dziecka w grupie réwieéniczej. Stygmatyzacja,
naznaczanie innosci jest przyczyna izolacji. Zastosowanie przez terapeutke
gryzaka, biorac pod uwage mlodszy wiek chtopca, nie podkreslalo jego dys-
funkcji. Wyzwaniem bedzie jednak zastosowanie innego rozwiazania, kiedy
dziecko podrosnie.

W wypowiedziach terapeutéw mozna zauwazy¢, jak zesp6t réznych spe-
cjalistow (oligofrenopedagog, terapeuta wczesnego wspomagania rozwo-
ju, psycholog, fizjoterapeuta i inni) potrafi wspélpracowac, aby usprawniac
proces terapii dziecka. Ta wspotpraca jest oparta na konsekwentnym reali-
zowaniu zasad, ktére zostaly wczedniej ustalone. Zatem, plynny przeptyw
informacji (nie ograniczajacy sie tylko do wymiany doswiadczerr podczas
spotkan rady pedagogicznej) miedzy poszczegélnymi terapeutami dziecka
jest niezbedny do realizowania zalozen terapii.

Drugi chlopiec korzysta z roznych form wsparcia i z checig chodzi na zajecia
indywidualne (poczgtkowo reagowat ptaczem na kazde wyjscie z sali). Adam byt wy-
prowadzany z sali za kazdym razem, gdy rzucal zabawkami. Nauczycielka za kazdym
razem powtarzata , Rzucam zabawkami to wychodze”, w dos¢ krotkim czasie zacho-
wanie to udato sig prawie catkowicie wygasi¢ (Kinga).

Wypowiedzi badanych terapeutéw podkreélaja zré6znicowanie przebiegu
choroby u chlopcéw z MPS. Jak wspomniatam wczesniej, sytuacja ta determi-
nuje takze inne podejécie do pracy terapeutycznej kazdego z nich.

U dzieci z mukopolisacharydozq z biegiem czasu pogarsza sie pamigc. Dlatego
nalezy jq cwiczyc. W naszej placowce sprawdzilo sig to poprzez spiewanie ulubionych
piosenek. W zwigzku z tym, ze Adas niechetnie mowi, a Spiewanie piosenek sprawia
mu przyjemnosc, to postanowitysmy wykorzystac te czynnosc do utrwalania pamieci.
Kacperek mowi tylko pojedyncze stowa typu: ,mama”, , daj”, dlatego tu te cwiczenia
wygladajg nieco inaczej. Bardziej na zasadzie wpojenia schematu np. dnia, czy planu
na terapii indywidualnej (Aleksandra).

Pomimo ze chtopcy majq takq samq diagnoze, to dostosowujemy prace do indywi-
dualnych potrzeb dziecka (Kinga).
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Badani terapeuci zwrécili uwage, iz wspétpraca wychowawcy z nauczy-
cielem wspomagajacym okazala sie istotna w kontekscie pracy z dzieckiem
z choroba rzadka. Poziom i forma pracy z przedszkolakami z MPS jest jednak
uzalezniona od stanu zdrowia podopiecznego.

Kiedy Adasiowi zostal przyznany nauczyciel-cier, jego zachowanie diametral-
nie zmienito sig. Juz po miesigcu funkcjonowania z osobg towarzyszqcqg mu przez
caty okres w przedszkolu, chtopiec szukat jej wzrokiem w celu zlokalizowania jego
ostoi bezpieczeristwa. Nie wystepujq juz zachowania niepozqdane, typu agresja wo-
bec dzieci i nauczycieli. Widzqc te wszystkie pozytywne aspekty, zastanawiamy sie
nad przydzieleniem nauczyciela-cienia Kacprowi. Na poczqtku nie bylo takiej po-
trzeby, poniewaz Kacperek nie mial niebezpiecznych zachowat wobec otoczenia. Te-
raz zdarza sig, Ze chlopiec czesto chce wychodzi¢ z sali i rzucaé zabawkami. Mysle,
ze Kacperek poczuje sie pewniej z dodatkowq osobg u swojego boku (Aleksandra).

Zréznicowanie przebiegu choroby nie wplywa jednak na dobrze pro-
wadzong prace terapeutyczna z cala grupa przedszkolng. Istotne jest
bezinteresowne zaangazowanie dzieci w pomoc kolegom, bez poczucia
wyzszosci wobec nich, co obrazuje ponizsza wypowiedz.

W obecnej sytuacji Adama mozna juz samego zostawic wsrod rowiesnikow bez
obawy o konflikt. Chetnie przysiada sie do dzieci, a te chetnie sig z nim bawig. Zauwa-
zyty, ze Adam i Kacper chodzq z gryzakami, wiec jesli ktorys z nich wktada zabawke
do buzi, szybko jg wyciggajq i podajq gryzak kolegom (Sylwia).

Niezbedne jest takze dostosowanie warunkéw prowadzenia zaje¢ spe-
gjalistycznych. Pomimo adekwatnego wyposazenia punktu przedszkolnego,
wazne jest takze ograniczenie w przestrzeni dziecka bodzcéw rozpraszaja-
cych, co potwierdza wypowiedz fizjoterapeutki.

Do pracy z Kacprem najlepiej sprawdza sie pusty gabinet. Nalezy usunq¢ z za-
siegu wzroku zabawki, ktore mogq go rozpraszac, poniewaz zle znosi zabieranie
przedmiotow lub kiedy probuje prowadzic go za reke przy cwiczeniach. Protestuje
wtedy, ptacze, chce skoriczyc zajecia. Kacper rzadko interesuje sie proponowanq za-
bawgq. Czesto z kolei w trakcie trwania tych samych zajeé¢ po uptywie kilku minut
sam do niej wraca. W terapii ruchowej z Kacprem nalezy za nim podgzac oraz ste-
rowac zabawy poprzez podsuwanie rekwizytow do nich. Jest zadowolony, jesli sam
wybierze i zainicjuje zabawe (Dominika).
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Zakonczenie

Edukacja przedszkolna dziecka z choroba rzadka i zwigzana z nia te-
rapia stanowi nadal nie do kornca odkryte pole badawcze. Terapeuci oraz
inni specjalisci wskazuja na brak publikacji poruszajacych te tematyke. Etap
przedszkolny to wyzwanie zaréwno dla pedagogéw, jak i rodzicow. Jest
okresem, w ktérym moga pojawiac sie pierwsze symptomy choroby, dajace
mozliwosé postawienia diagnozy, jak i nieoczywiste przestanki do jej spo-
rzadzenia.

Jak wynika z przeprowadzonych badan, przebieg mukopolisacharydo-
zy moze by¢ zréznicowany. Wsrod aspektéw pracy terapeutow i rozwoju
dziecka, ktore wymagaja wsparcia, nalezy wskaza¢ zaburzenia zachowa-
nia, nadaktywnos¢ ruchowg, czesto uniemozliwiajaca skupienie uwagi na
wykonywanym zadaniu oraz progres choroby powodujacy wraz z wiekiem
stopniowe zanikanie juz osiagnietych umiejetnosci. Brak publikacji meto-
dycznych z zakresu terapii dziecka z Choroba Sanfilippo powoduje poszu-
kiwanie przez specjalistow nowych rozwiazan. Sa one zdeterminowane po-
ziomem funkcjonowania przedszkolaka, jak i zachowaniem podstawowych
zasad w pracy z dzieckiem z dysfunkcjami w rozwoju (indywidualizacji,
szacunku, godnosci itp.). Owo poszukiwanie oparte jest na fachowej wie-
dzy z dziedziny choréb rzadkich oraz kreatywnosci pedagoga specjalne-
go. Uczestniczki badann poproszone o podanie cech, jakie powinien mie¢
terapeuta pracujacy z mtodszym dzieckiem z mukopolisacharydoza wska-
zaly: odpowiedzialnos¢, stanowczosé, sumiennoéé, jak i okazywanie sym-
patii. Badani terapeuci pomimo posiadania wiedzy, ze mukopolisacharydo-
za jest choroba progresywna, w przebiegu ktérej dane umiejetnosci dziecka
beda stopniowo zanikaé, podejmuja nad nimi prace. Jest to o tyle wazne, iz
daje mozliwos¢ dziecku wspoétuczestniczenia w zadaniach wykonywanych
przez réwiesnikow - oczywiscie z zachowaniem zasady dostosowania trud-
nosci - oraz przyczynia sie do ich integracji w grupie.
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