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Sazetak'

Osteogenesis imperfecta ili bolest staklenih kostiju stanje je koje uzrokuje krhkost, slabost i laku
lomljivost kostiju, a oboljeloj je djeci potreban holisticki pristup radi prevencije dodatnih teskoca.
Ta je rijetka bolest nedovoljno predstavljena hrvatskoj akademskoj zajednici, a dostupna je
literatura pretezito medicinska. Potrebno je osvjestavanje strucnjaka predskolskog sustava
odgoja i obrazovanja koji su jedan od klju¢nih dionika u pruZanju podrske djeci s dijagnozom
osteogenesis imperfecte. U svrhu boljeg razumijevanja njihova stanja, rad opisuje dijagnozu,
simptome, lijeCenje, karakteristike oboljele djece, kao i nacine prilagodbe u radu s djetetom,
vrsnjacima, roditeljima, medicinskim strucnjacima i ostalim stru¢njacima u podrucju odgoja i
obrazovanja. Obuhvacena je Znanstvena i strucna literatura u cilju pruzanja potrebne podrike
i lakseg odabira adekvatnih didakticko metodickih pristupa u radu s ovom skupinom djece.

Kljuéne rijedi: osteogenesis imperfecta, podrska, predskolski sustav odgoja i obrazovanja

Uvod

Osteogenesis imperfecta ili bolest staklenih kostiju uzrokovana je genetskim
poremecajem i pripada rijetkim stanjima koja negativno djeluju na ko$tane strukture i
ostatak organizma. Svakodnevno funkcioniranje otezano je ili onemoguéeno (Boban,
2019, Juri¢ Civro, 2021).

' ,Rad je nastao na temelju obranjenog zavrinog rada pod nazivom Djeca s osteogenesis imperfectom
autorice Lucce Lali¢, a pod vodstvom mentorice dr. sc. Aleksandre Krampa¢-Grljusi¢, doc. Rad je obra-
njen 14. rujna 2022. na Fakultetu za odgojne i obrazovne znanosti Sveucilista Josipa Jurja Strossmayera u
Osijeku.”
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,Osteogenesis imperfecta (OI), znana kao bolest staklenih kostiju, jest genetski
poremecaj karakteriziran krhkim kostima koje se lako lome.“ (Rodd i dr., 2016: 5)
»Rijetko je genetsko stanje koje pogada 1 u 10 000 rodenih. Pretezno je uzrokovano
izmjenom u genima odgovornim za proizvodnju kolagena.“ (Castro i dr.,2020:5) Vedi-
na definicija nagla$ava neizljec¢ivost ove bolesti. Njene su karakteristike brojne, a ovise
o tipu dijagnoze koju postavlja niz stru¢njaka. Osim medicinskih djelatnika, potrebno
je i razumijevanje ¢lanova obitelji i odgojno - obrazovnih djelatnika kako bi se ovoj
skupini djece uz holisti¢ki pristup pruzila potrebna podrska. Poznato je $est tipova
osteogenesis imperfecte, od kojih su ¢etiri glavna, a ostali se rijetko pojavljuju: tip I, tip
I, tip III, tip IV, tip V i ostali tipovi osteogenesis imperfecte. Tjelesne karakteristike
osoba oboljelih od osteogenesis imperfecte razlikuju se od osoba urednog razvoja, a
primjetna su odstupanja u obliku glave koji je trokutast, ekstremiteti i kraljeznica su
iskrivljeni, a boja bjeloo¢nice nerijetko je plava (Boban, 2019). Osobe s tipom I osteo-
genesis imperfecte ¢esto su uredne visine, a frakture su mogude, ali ne ucestale te
njihova pojavnost opada nakon puberteta jer hormonalni utjecaj pospjesuje Evrstocu
kostiju (Boban, 2019). Tip II najte%i je oblik pri kojem novorodenée zbog multiplih
fraktura u pravilu ne prezivljava perinatalno razdoblje, a uzroci smrti mogu biti i krva-
renja u lubanji i deformiteti sredi$njeg Zivéanog sustava (Boban, 2019, Juri¢ Civro,
2021). Tip Il opisan je kao teski progresivni tip u kojem su vidljive deformacije prsno-
ga kosa i glave te skolioza, a oboljele osobe cesto se pri kretanju oslanjaju na elektro-
motorna pomagala, dok djeca razvijaju nove metode kretanja kako bi smanjili optere-
¢enje drugih kostiju (Boban, 2019). Simptomi tipa IV teZi su nego u tipu I, a laksi no u
tipu III. Kao i u ostalim tipovima, i u tipu IV karakteristi¢ni su lomovi kraljeznice, a i
promjena nijanse bjeloo¢nice koja je plava pri porodu, a naknadno postaje bijela
(Boban, 2019). Osteogenesis imperfecta tipa V obiljezena je luksacijom glavice radiju-
saislabijom pokretljivo$¢u podlaktice. Uz navedene tipove dijagnoze, postoje i oni koji
se prema autoru Bobanu ,,..ne mogu razlikovati isklju¢ivo na osnovi Klinicke slike, a
mogu imitirati tipove bolesti I-IV te neke ostale bolesti koje uklju¢uju poveéanu
fragilnost kosti..“ (Boban, 2019: 16-17)

1. Simptomi bolesti Osteogenesis imperfecta

Osteogenesis imperfecta uzrok je teskih stanja kostanih sustava i o$te¢enja drugih
organskih sustava. Uobicajena je krhkost popra¢ena lomovima i deformacijama. Ovis-
no o tipuy, stanja i izgled variraju od uobi¢ajenog tjelesnog izgleda, do onih ,...koji su
vrlo niskoga stasa i ¢esto ne mogu hodati., (Alston, 1983: 19). Genetski poremecaj
uzrokuje osteogenesis imperfectu zbog nedostatka kolagena odgovornog za razvoj
kostiju, zglobova, krvnih Zila i zubi (Boban, 2019). Slabija kostana struktura onemo-
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gucava oslanjanje na vlastito tijelo te moze rezultirati frakturama, a one dodatno prido-
nose ve¢ odstupajucem izgledu ekstremiteta. Podlaktice i donji ekstremiteti ¢esto su
iskrivljeni $to onemogucava pravilan razvoj i pospjesuje lomljivost (Boban, 2019).
Autorica Juri¢ Civro (2021) uvida ¢estu pojavnost prijeloma u perinatalnom razdoblju,
pri rodenju i u djetinjstvu, a takvi simptomi nerijetko uzrokuju smrtne ishode u peri-
natalnom periodu (Boban 2019, Juri¢ Civro 2021). Autori Radojevi¢ i dr. (2021)
analizirali su fetalne i neonatalne obdukcije u periodu od 1. sije¢nja 2018. g. do 31.
prosinca 2020. g. te su zakljudili kako je osteogenesis imperfecta jedna od sedam najées-
¢ih anomalija skeleta pri kojima je najucestalija spina bifida (33,34%) dok je osteoge-
nesis imperfecta zastupljena u 3,33% slu¢ajeva. Autor Boban (2019) isti¢e velika
opterecenja kraljeznice kojima je rezultat skolioza, ali pritisak trpi i prsni ko§ koji nakon
ozljede gubi volumen te uzrokuje otezano disanje i brzo umaranje organizma. Zubi,
kao i kosti, sadrze kolagen u strukturi, a zbog ovog oboljenja podlozni su pucanju,
ispadanju, opterecenju i promjeni boje. Jednako trpi i glava koja nalikuje 'naopakom
trokutu' te je veda i teza u odnosu na ostatak tijela, a posljedica njena neuobic¢ajena
razvoja moze biti i u obliku glavobolja, vrtoglavica i u¢estalog kaslja (Boban, 2019).
Autor Boban (2019) takoder navodi narugavanje funkcija krvozilnog sustava kao i
mogucnost o$te¢enja slu§nog aparata kod osoba koje ga koriste.

2. Lije¢enje osteogenesis imperfecte

Osteogenesis imperfecta trajno je neizlje¢ivo stanje koje je mogude tretirati simp-
tomatski ili operativno u svrhu ublazavanja tegoba i sprje¢avanja daljnjih pogorsanja
stanja. Jedna od metoda simptomatskog lije¢enja jest intravenska terapija bisfosfona-
tima koji djelovanjem povecavaju gusto¢u kostiju koje postaju otpornije i manje sklone
prijelomima, a takoder umanjuju razvoj skolioze (Boban, 2019). Autor Boban (2019)
navodi i lije¢enje teriparatidima i monoklonalnim protutijelom denosumabom koji se
koriste i u lije¢enju simptoma osteoporoze u odraslih, kao i stani¢nu terapiju te
transplantaciju kostane srzi. Autor Boban (2019) navodi kako operativno lije¢enje ne
nastupa prije nego dijete prohoda, a odluka se donosi u slu¢aju ucestalih fraktura u
djece koja pokusavaju hodati i ostajati u uspravnom polozaju. Tada se operativnim
metodama pomocu ¢avla, vijaka i Zica stabiliziraju kosti i ispravljaju deformiteti (Boban,
2019). Osim terapijskih pristupa, vazno je brinuti o prevenciji ozljeda i trauma te olak-
$avanju svakodnevice oboljeloj osobi, u ¢emu vaznu ulogu imaju ¢lanovi obitelji, odgo-
jitelji i samo dijete, a njihova medusobna suradnja rezultira adekvatnim odgovorom na
potrebe djeteta. U slucaju iscrpljenosti nakon terapija, djetetu je potrebno omoguc¢iti
vrijeme za odmor i osloboditi ga odredenih aktivnosti. U nastavku ¢lanka fokus je na
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detaljnijem predstavljanju odgovarajuceg pristupa i potrebnih prilagodbi u radu s
djecom s osteogenesis imperfectom.

3. Pristup i prilagodbe u radu s djecom s osteogenesis imperfectom

Svakom djetetu s osteogenesis imperfectom potrebno je individualizirati pristup
i prostor u kojem ono boravi kako bi se olaksalo svakodnevno funkcioniranje.
Republika Hrvatska ratificirala je i potpisala brojne dokumente poput Opce deklaracije
o ljudskim pravima (1948), Konvencije protiv diskriminacije u obrazovanju (1960),
Konvencije o pravima djeteta (1989), Svjetske deklaracije o obrazovanju za sve (1990)
te Konvencije o pravima osoba s invaliditetom (2006) Isti¢e se kako Republika Hrvat-
ska osigurava pravo na obrazovanje u najmanje restriktivnoj okolini, bez obzira na
razli¢itosti i moguénosti pojedinca. Autorica Karamati¢ Bréi¢ (2011) naglagava obra-
zovnu inkluziju kao temu relevantnu za drustveni i pedagoski kontekst te isti¢e vaznost
uklju¢ivanja djece i odraslih podloznih socijalnoj isklju¢enosti zbog raznih socijalnih,
psihofizi¢kih, kulturnih ili eti¢kih razlika. Umjesto obespravljenosti, autorica Predlaze
provodenje prava svakog djeteta na obrazovanje u skladu s njegovim moguénostima.
»Kako bismo stvorili uvjete za inkluzivno obrazovanje djece s teSko¢ama moramo imati
zajednic¢ku viziju i kreirati potrebne promjene i smjernice od kojih ée cijelo drustvo
imati koristi.“ (Krampa¢-Grljusi¢ i dr., 2020: 2. prema Pavlovi¢ i Sari¢, 2020). Kako bi
se provela inkluzija djeteta s osteogenesis imperfectom u odgojno-obrazovni sustav,
potrebno je naéiniti brojne prilagodbe. Prema Brittle Bone Society (2017) isti¢e se
pozeljnost organizacije sastanka na kojem se iznose vazne informacije o djetetu, a u
Autor Brodin (1993) naglasava vaznost suradnje i informiranja djelatnika odgojno -
obrazovnih ustanova, ustanova za njegu i roditelja. Nakon razdoblja razvoja govora
suradnjaje s djetetom pojednostavljena jer ono samo moze istaknuti odredene potrebe,
ali takoder i verbalizirati vlastito nezadovoljstvo odredenim nedostatcima u odnosu na
vrénjake. Tad je djetetu s tesko¢ama potrebna podrska roditelja, vrinjaka i stru¢njaka
kako bi mu se ublazio utjecaj tih tesko¢a (Krampa¢ - Grljusi¢, Marini¢, 2007). Vige
izvora (Brittle Bone Society 2017, Rodd i dr., 2016) navode preporuke poput ustu-
panja dodatnoga vremena za obrok ukoliko dijete ima poteskoce sa hranjenjem zbog
slabosti zuba, prilagodbe vremena provedbi aktivnosti radi brzeg umaranja te provo-
denja aktivnosti uz viSe odmora radi mogucnosti oporavka. Dijete s osteogenesis im-
perfectom ponekad moze koristiti vlastito stanje kako bi drugi odredene zadatke u¢inili
umjesto njega, ¢ak i ako je ono sposobno u¢initi ih samostalno (Brodin, 2019) stoga je
potreban dodatan poticaj na sudjelovanje u dijelovima aktivnosti u skladu s mogu¢no-
stima djeteta kako ono ne bi bilo pasivan ¢lan skupine ve¢ jednakopravan sudionik ¢ije
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se jake strane isticu. Djeca sa staklenim kostima ¢esto se manje druze s vr$njacima i
nemaju mnogo prijatelja (Brodinm 2019) stoga je potrebno poticati interakciju djeteta
s teSko¢ama s vr$njacima i da educiraju vré$njake o odgovaraju¢em nacinu pristupa i
kako pruziti potrebnu podréku. (Krampa¢ - Grljusi¢, Marini¢m 2007). U protivnom,
bez prijatelja dijete se moze osjecati izolirano ili usamljeno (Saenz, 2003).

Osim socijalne, djetetu s osteogenesis imperfectom potrebno je pruziti i fizicku
podrsku, pritom ne nanosedi pritisak tijelu. Pridrzavanje i preno$enje djeteta mora biti
njezno, oprezno i polako, a ekstremiteti se ne smiju savijati ili pokusavati ispraviti.
Podizanje djeteta ne obavlja se postavljanjem ruku ispod djetetovih pazuha ve¢ pridr-
zavanjem straznjice jednom rukom uz postavljanje druge ruke pod ramena. Pridrzava-
nje tijela preporuceno je rasirenih prstiju uz posebno pruzanje potpore glavii obracanje
paznje na polozaj djetetovih ekstremiteta u svrhu sprje¢avanja ozljeda. PozZeljno je
djetetu omoguditi ¢este promjene polozaja, kao i neovisne pokrete koji potic¢u razvoj
misica i pospje$uju ravnotezu vrata i glave. Pri previjanju djeteta koje nije ovladalo
samostalnim obavljanjem nuzde, ono se ne hvata za gleznjeve ve¢ za guzove, podlaktica
njegovatelja postavlja se ispod djetetovih nogu, a druga ruka se ragirenih prstiju pozi-
cionira pod straznjicu (Roddi dr., 2016). Uz primjenu svih preporu¢enih metoda njege
i podrske, moguce su ozljede djeteta s osteogenesis imperfectom, a naj¢e$ce se ocituju
kroz modrice, otekline, deformacije ili djetetovo odbijanje kretanja. Akcije u slu¢aju
nezgode uklju¢uju kontaktiranje roditelja i hitne medicinske pomo¢i uz napomenu
dijagnoze djeteta, osiguravanje udobnosti djetetu i ne transportiranje osim u slu¢aju
nuzde. Imobilizacija dijelova tijela primjenjuje se isklju¢ivo ukoliko je roditelj uputio
odgojitelje i njegovatelje da tako postupaju. Udlage je tada potrebno prilagoditi djetetu
iizbje¢i dodatan pritisak, stoga se koriste jastuci, ru¢nici i sli¢ni meki predmeti. S ver-
balnim je djetetom potrebno razgovarati i prihvatiti njegove savjete u pruzanju podrske
(Rodd i dr., 2016). Prilagodbe se kreiraju i u odnosu na koli¢inu, stupanj podrike,
stupanj sudjelovanja, prezentaciju sadrZaja, vrijeme, zamjenski cilj i kurikulum, a sve u
cilju omoguéavanja vece ukljucenosti djeteta s tesko¢ama u aktivnosti skupine (De-
schenes i dr., 1994). Dobre prilagodbe jesu one koje odgovaraju na individualne potre-
be djeteta i omogucuju djetetu s tesko¢ama da u inkluzivnom okruzenju s vr$njacima
putem individualiziranog pristupa razvija vjestine i znanja te da se osposobi za sljedeci
stupanj odgoja i obrazovanja (Krampa¢ - Grljusi¢, Marini¢, 2007). Iznimno je vazno
istaknuti kako je klju¢no da ,okruZenje bude izmijenjeno tako da podupire dijete, a ne
da dijete bude promijenjeno kako bi pristajalo okruzenju.“ (Rodd i dr. 2016: 15)
Prostor u kojem dijete boravi treba biti prostran i imati osigurano mjesto za dodatna
pomagala za dijete poput hodalica, kolica i deka ili nekih drugih mekih povrsina.
Preporuceno je pripremiti previjaliSte i lezaj za odmor, kao i jastuke ili prilagodene
stolice za dijete kojemu je zbog pritiska na tijelo nelagodno sjediti na drvenim stolicama
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ili na podu. Vazna je i visinska prilagodba povr$ina s materijalima za ucenje i igru.
(Brittle Bone Society 2017, Rodd i dr., 2016).

4. Suradnja s roditeljima

Partnerske odnose roditelja i djelatnika odgojno - obrazovnih ustanova potrebno
je njegovati zbog benefita djetetovom sveopéem razvoju (Krampa¢ - Grljusi¢ i dr.,
2020). Prije uklju¢ivanja djeteta s osteogenesis imperfectom u djeji vrti¢ pozeljno je
organizirati razgovor s roditeljima kako bi ih upoznali s radom ustanove, ali i zaprimili
informacije o djetetu, njegovoj dijagnozi i jakim stranama. Na razgovoru se iznose i
mogucénosti povreda djeteta za vrijeme boravka u odgojno-obrazovnoj ustanovi te se
donose mjere koje se poduzimaju u takvim situacijama. Takoder, vrinjacima je potreb-
no pojasniti simptome djeteta s osteogenesis imperfectom koje se ukljuc¢uje u skupinu
(Osteogenesis Imperfecta Foundation). Upravo u igri s vr$njacima najée¢e moze dodi
do lomova, od ¢ega roditelji strahuju i prema djetetu se odnose zastitnicki. Ipak, osim
podrske i zastite, djetetu je potrebno pruziti razumijevanje i omoguciti razvoj samo-
stalnosti (Brodin, 1993). Podrtku iziskuju i roditelji oboljeloga djeteta koji esto umje-
sto empatije primaju sazaljenje okoline (Brodin, 1993). Sveobuhvatna suradnja odgo-
jitelja i roditelja podrazumijeva komunikaciju o procjeni problema, zajednic¢ko prace-
nje ponasanja djeteta, pra¢anje njegovih uspjeha te dogovori planiranje. Takav pristup,
uz redovito informiranje roditelja o djetetovim aktivnostima, rezultira djetetovim
uspjesima. Ako je informiranje roditelju nejasno, moze se osjecati otudeno i izdano
(Krampaé - Grljugi¢ i dr., 2020) stoga je informiranje potrebno obaviti jednostavnim i
svima poznatim jezikom. Priprema za individualne razgovore odgojiteljima je klju¢na
kako bi znali pruzZiti podrsku na reakcije roditelja uslijed emocionalno teskih tema.
Razgovori u pozitivnom tonu, isticanje kvaliteta djeteta i zajednitko donosenje ideja za
poticanje rezultiraju ohrabrivanjem roditelja te osnazivanjem partnerskih odnosa s
odgojiteljima (Bartolo, 2002).

Zakljucak

Djeca s osteogenesis imperfectom u znanstvenoj i stru¢noj literaturi nedovoljno
su zastupljena, a dostupni su radovi pretezno medicinski $to djelatnike odgojno-obra-
zovnih ustanova moze uskratiti za informacije klju¢ne u djelovanju s ovom skupinom
djece. Iako se radi o rijetkoj bolesti, vazno je da ona bude istaknuta i da se o njoj govori
jer oboljela djeca imaju jednaka prava kao i njihovi vr$njaci, a informiranje i obrazo-
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vanje na temu ovoga stanja pospjesuje razvoj novih pristupa u radu. Djeci s osteoge-
nesis imperfectom potrebno je pruziti podrsku u uklju¢ivanju u odgojno-obrazovne
ustanove kroz prilagodbe prostora i programa, upoznavanje stru¢nih suradnika i
vré$njaka sa stanjem djeteta, kao i kroz neprekidnu empati¢nu i otvorenu suradnju s
roditeljima. Partnerstvo s roditeljima ostvaruje se uzajamno otvorenom i iskrenom
komunikacijom te redovnom izmjenom informacija o stanju i napretku djeteta, kao i
njegovim potrebama i Zeljama. U trenutcima oporavka djeteta od terapijskih postupaka
nuzno je osigurati mu udobnost i olaksati aktivnosti kako bi nesmetano moglo prolaziti
kroz odgojno-obrazovni proces ukoliko je to moguée nakon lije¢enja. S djetetom je u
svim situacijama potrebno njezno i polako ophodenje i pridrzavanje kako bi se smanyjili
rizici za ozljede i frakture, a u slu¢ajevima povreda smiren pristup i pracenje preporuka
klju¢ni su za minimaliziranje daljnjih o$tecenja i trauma. Mozemo zakljuiti kako je
uloga odgojno - obrazovnih djelatnika klju¢na u pruzanju podrske djeci s osteogenesis
imperfectom, a njihovo izu¢avanje ovoga stanja uvelike olak$ava odabire didakti¢ko
metodi¢kog pristupa u radu s oboljelom djecom. Uz primjerenu podrs$ku odgojno -
obrazovnog sustava po$tuju se prava ove djece na inkluziju $to im omogucuje razvoj i
djelovanje kao ravnopravnih ¢lanova zajednice.
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PRESCHOOL TEACHERS’ SUPPORT TO CHILDREN WITH
OSTEOGENESIS IMPERFECTA IN EARLY AND PRESCHOOL
EDUCATION INSTITUTIONS

Abstract

Osteogenesis imperfecta or brittle bone desease is a condition which causes fragility, weakness and
easy brittleness of bones, and affected children need a holistic approach to prevent additional
difficulties. This rare desease is insufficiently represented in the Croatian academic community,
and the accessible literature is predominantly medical. Hence, there appeared a need to raise
awearness of preschool education experts which are one of the key participants in providing
support to children with the diagnosis of osteogenesis imperfecta. For the purpose of better
understanding of their condition, this article describes the diagnosis, symptoms, treatment,
characteristics of affected children, as well as the ways of adaption in work and in relation to the
child, peers, medical professionals and other experts in the field of education. Professional and
scientific literature is included in order to provide the necessary support and ease the selection of
adequate didactic and methodological approaches in working with this group of children.

Key words: osteogenesis imperfecta, support, preschool educational system



