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Irsi cohotdon sortlonmis heterogen xastaliklor grupuna aid olan Sanfilippo sindromu insan
organizminds sokor molekullarini par¢alamaq vazifasini icra edon fermentlor sistemi yani,
mukopolisaxaridlorin gatismazligi ilo slagadar formalasan nadir Xxastsliklordan biridir. EImi
todgigatlarda mukopolisaxaridlori adoton GAG olarag adlandirirlar. Resessiv xarakter kosb
edon Sanfilippo sindromunun patogenetik mexanizminin giymatlondirilmasi hamin usagin ham
tibbi, ham do sosial reabilitasiyasinda mivaffaqiyyatli iraliloyislorin asasini goyur. Patoloji ha-
lin anatomik — bioloji dayarlondirilmasini hayata kegirdikda kognitiv va nevroloji inkisaf, pa-
tologiyanin dord alt kateqoriyasin1 miiayyan etmays imkan verir. Genetik metabolizm pozul-
masi hesab olunan bu xastolik A, B, C, D kateqoriyalarindan ibaratdir va har bir kriteriya 6z0-
nln tibbi va sosial cohatlori ilo farglonir. Togdim olunan bu biokimyavi tasnifat organizmda
hor hansi fermentin ¢atismazligimdan xabar verir. Lakin butin hallarda xotti polisaxarid he-
sab olunan heparan sulfatilizosomlarda toplandigi vo mutasiyali faaliyyatin baslandigi1 geyd
olunur. Karbohidratlarin badonds misyyan nisbatinin qurulmasinda lizosomal saxlama funksi-
yas1 mihim shamiyyat kasb edir. Mohz bu baximdan sanfilippo sindromunu fenotipik mexa-
nizmini aydmlasdiranda lizosomal saxlama xastaliyi olaraq tosvir edirik. Qusurun strukturunu
muoyyanlasdiran genetiklor 111 tip MPS-un dord kateqoriyasi belo saciyyalanir:

e III tip MPS A kateqoriyast - N sulfazat fermentinin ¢atigmazligina gatirib gixarir. Xoste-
nin goriinisi normaldir lakin patoloji hliceyralorin say1 artdigcaxastaliyin 6zunl biruzs vermo
soviyyasi agirlasir. Osas diaqnoz iki yasinda qoyulur.

e III tip MPS B kateqoriyasi - N asetil a-qlilkozaminidaza ¢atismazligina gatirib ¢ixarir.
Bu zaman 0z formasmda anomalliqlar yaranmaga baglayir. Simptomlarin aksariyyati nevro-
loji xarakter dasisa da bioloji va fiziki slamatlor do oks olunur.

e |l tip MPS C kateqoriyasi - o glukozaminid N asetiltransferaza ¢atismazligina gotirib
¢ixarr. Bu zaman hiperaktivlik, yuxusuzlug, nitgi anlama vo motor foaliyystin pozulmasi 6n
plana kegir.
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III tip MPS D kateqoriyasi - N asetilqlilkozamin sulfatazanin ¢atigmazliga gotirib ¢ixa-
rir. Sindromun an yingul va nadir rast golinon formasi hesab olunur.

I11 tip MPS Gglin konkret patogenetik mialics iisulu olmadigindan asas hadof simptomatik
terapiyalar, ailo muhitinin alverisli xarakterds olmasi va inkliiziv tahsil hayatina erkon addim-
lamasinin sistemli togkilini tomin edir. Tobii olarag, sosial reabilitasiyani sartlondiran tibbi
reabilitasiyanin erkon togkil olunmasi usagin inkisaf fenotipini misyyanlasdirmok, mutasiya-
larm sistemliliyini doqiq todqgig etmokdoan asilidir. Sanfilippo sindromlu usaqda fizioloji vo
histoloji doyisikliklor xastaliyin paradigmasmi vermoays vo sosial reabilitasiyani tochiz edon
inkltziv tohsil parametrlorinin duzglin segilmasino gotirib ¢ixarir. Patopsixoloji voziyyatin
agirliq saviyyasi artdiqca davranis problemlori, nitq vo timumi inkisaf geriliyi, xiisusi ilo qu-
lag va bogazda infeksiyalar daha da siddatlonir. Bu baximdan tahsil faaliyyatins baslayan hor
bir bu sindromdan aziyyat ¢okon usaq miiayyan tibbi iraliloyis alds etdikdon sonra natica alda
edo bilir. Aparilan elmi aragdirmalar naticasinds belo gonasts galmok olar ki, morfofunksional
inkigaf xususiyyatlori ilo forglonan sanfilippo sindromlu usagin tohsil foaliyyostinin todris
planina basqa sozlo desak, inklziv tohsilinin inkisaf perspektivlorine asagidakilar aid edilir:

= valideyn mogsadlori

® fiziki saglamliq

® Xxostalik hagqinda otrafli informasiyanin aldo olunmasi

Bu nozoloji grupa aid olan usaqlar miitoxassislor tarafindon daim nozarat altmda saxlanilma-
lidir. Tadris aldig1 miiassisanin rahbarliyi tarafindon usagin multidisiplinar miialicasine do XUsu-
si diggat gostarmoak lazimdir. Psixoloji, nevroloji néqteyi-nazardon nazarstin ham inkliziv toh-
sil mihitinda, ham ailo mihitinds ham da sosial comiyyat muhitinds diggst morkazinds saxla-
nilmasi aktual masalolor sirasindadir. Comiyyatin bu usaqlara stereotipik anlayislar ¢orgivasinds
baxisiin mévcudlugu onlarin fardi inkisaf xiisusiyyatlorini nozaro alaraq toskil olunan xiisusi
tohsili sortlondirir. Fardi 8yronmoys asaslanan tadris modelinin yaradilmasi, 6yradici mihitda
stimullasdiric1 vaziyyatin toskili inkliiziv tohsilin asas perspektivi hesab olunur. Standart tahsil
planinin adaptasiyas1 vo modifikasiyasi vasitasilo mivafiq tohsil-tadris mogsadlorinin tofsilatli
Vo sistematik sokilda strukturlasdirilmasi bir ¢ox tadqiqatgilar tarafindon xiisusi usaqlarin inkli-
ziv siniflordo tadrisi Gi¢lin an yaxs1 tominat metodu kimi nazardan kegirilir. (1, s. 10).

Inkliiziv tohsil soraitindo pedaqoji tinsiyyatin istanilon marhalasinds sistemliliyi tamin et-
mok Ucln osas perspektiv, sanfilippo sindromundan aziyyst ¢okon usagin fordi tacriibasindan
mimkiin gadar istifads etmokdan ibaratdir. Lakin bunun tgiin ilk ndvbada xastaliyin inkisa-
finin klinik tozahirlorini ayird etmok lazimdir. Bu barads soxsi tacriibasi va informasiyasi ol-
mayan misllim 6yradici sinif mihitinds arzuolunan liders cevrilo bilmaz. Odur ki, sanfilippo
sindromunun inkisaf xatti 3 moarhalodon ibaratdir.

1. Birinci marhals usagm inkisafinda ilk dord ili ohato edir. Bu zaman diagnozun goyul-
mas1 olduqca ¢atindir. Cunki 6ziinu gdstoran faktorlara nitgin vo esitmonin itkisinin bas ver-
masi aid edilir.

2. Ikinci marhals usagin dord yasindan on yasmna qodar olan dovrds formalasir. Agirlasan
bu marholods davamli hiperaktivlik, yuxu pozulmalari, intellektual inkisaf geriliyi miisahido
olunur.

3. Uglinci marhala adoton on yasidan sonra miisahido olunur. Bu marhaloni saciyysalon-
diron asas cohat agir demensiyanin va biitiin qazanilmig motor funksiyalarin tadricon itirilmo-
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sinda ibaratdir. Hotta bozi hallarda hipotenziya, konvulsiv sindrom va azals spastikliyinin ol-
dugu geyd olunur.

M1 tip MPS bu siddatli spektrini mioyyanlosdirmok sosial reabilitasiyanin xiisusi tohsil va-
sitasi ilo aldo olunmasina osas dostok faktoru kimi gabul edilir. Hoyata kegirilon tacribays uy-
gun olaraq geyd eds bilorik ki, bu sindromlu usaqlarin miiraciat etdiklori reabilitasiya mor-
kozlori tohsil muassisalori ilo isi iki istigamatda hoyata kegirir:

e Birinci istigamat — erkon midaxilo xidmatlorindon yararlanan valideyn reabilitasiya
morkazlarina miraciot edir. Mivafiq tibbi reabilitasiya hoyata kegirildikdan sonra markaz uy-
gun olaraq tohsil muassisasina istigamatlondirir. Qeyd etmak lazimdir ki, bu qayda diinyada
gobul edilmis norma kimi saciyyalonir

e Ikinci istiqgamot — usaq tohsil miassisasinds foaliyyatini davam etdirdiyi miiddstdo onun
omok terapiyasi, sosial vo tibbi xidmatlorini hoyata kecirir

Inkliiziv tohsil muhitinds bu usaqlarm hor seydon avval garsilasdiglar1 problem qobul
edilma ilo olagadar ola bilor. Belo ki, sanfilippo sindromlu usaqlar digor homyasidlarin xarici
gOrkomina gbra 6zinemaxsus xususiyyatloro malikdir: uzanan bas formasi, genis alin vo ga-
linlasmis alt dodaq. Bu baximdan avvalca usagin homyasidlar: tarafindon gobul edilmasi va
onlar ilo Uinsiyyat sferasina daxil olmasi baslica amildir. Digor asas masalo iso todris prosesin-
do amokdasliq modelinin diizgiin toskil olunmasidir. Bura hom valideynlor ilo dizgln funk-
sional alags hom do lazimi miitaxassis doastayinin verilmasi aiddir. Taskil olunmus fardi tadris.
planinda usaq i¢Un nazards tutulmus biitiin miivafiq todbirlor 6z oksini tapir. Fordi giymot-
londirma vo morkazlosdirmo sistemi usagin fiziki imkanlar1 nozoro alinaraq qurulur.
Multisensor faaliyyatin, inkliziv dars — sinif rejiminin mogsadouygun toskili sanfilippo sind-
romlu usagm sosial tacriibs qazanmsina olduqca giiclii tasir edon amillor hesab olunur. Odur
ki, keyfiyyatli inkliziv tahsil galocok reabilitasiya isinin xiisusi ilo sosial reabilitasiyanin mii-
vafigliyine zomin yaradir.

Problemin aktualhgi. Miasir dévrds hayata kegirilon elmi tadgigatlar lizosomal saxlama
xastaliklori grupundan olan sanfilippo sindromlu usaqlarin inkisafinin yalniz miioyyan aspekt-
lorini ohato edir. Xoastaliyin bioloji négteyi-nazardan tasviri oksar tadgiqatlarin morkazi ndg-
tosi olsa da, inkliziv tohsil baximindan inkisaf paradigmasinmn asas istigamatlori hortorofli
todqiq edimomisdir. Bels ki, sanfilippo sindromlu usaqlarin sosial reabilitasiyasina multidisip-
linar yanagsmaya osaslanaraq apardigimiz tadqigat bu usaqlarin moahz inkliiziv tahsil perspek-
tivlorini miayyanlosdirmoya vo muvafiq hall yollarinin arasdirilmasma hasr olunmusdur.

Problemin elmi yeniliyi. Bu mogalods, ilk dofs olaraq, sanfilippo sindromlu usaqlarin
inkltziv tohsilinin tagkil olunmasina innovativ yanagsma vo mdvcud problemlarin aradan gal-
dirilmasina istigamatlonon soraitin toskili arasdirilmis, nozori vo praktik cohotdon inkisaf
perspektivlori imumilosdirilmisdir.

Problemin praktiki shamiyyati va tatbiqi. Mogalods 6z oksini tapan tokliflor vo perspek-
tiv naticalor inkllziv tohsilo moruz qalan sanfilippo sindromlu usaqlarin sosial reabilitasiya-
smin togkiline asasl tasir gostaracok, bu sahs ilo baglh faaliyyat gostoron musllimlor ondan
monba Kimi istifads etmok imkan1 alds eds bilocaklor.
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IlepcnekTHBBI MHKJIIO3MBHOI0 00PAa30BAHUS B COMAJIbHOM peaduIuTALIMM 1eTel ¢
cHHAPOMOMcaH(UIUNO B 001eCTBE
Pe3rome

[Tomumo omnpezneneHus: KIMHUYECKUX MPOsIBICHUN cuHapoMa CaH(UIMNNO, XapaKTepu-
3YIOIIETOCs JIeTeHepalueil HeMPOHOB U HEJeTpaJaaluel MOJICKyJ renapaHcyibdara, B CTaThe
OTpakeHbI CHOPMHUPOBAHHBIE HA STOW OCHOBE MEIMKO- COIIHAIbHBIC PeaOUINTAlMOHHBIC HATl-
paBlieHUs. DTOT TPOIECC, Pa3BUBAIOIIUICSA MOCTETICHHO U CHCTEMHO, OTPaXaeT 3aBEpIICH-
HOCTb pabOTHI C TIEPCIIEKTUBON MHKITIO3UBHOTO 0OpazoBaHus. OOpa3oBarenbHas cpena, opra-
HU30BaHHAs B COOTBETCTBHHM CO CTAaHJApTaMU HMHKIIFO3UBHOTO OOpa3oBaHMSs, MpEArojaraet
AKTUBHBIC PEIICHHUS 1O OOOTAIICHUIO COIMAIBLHOTO OMbITa ATUX jaerei. MHdpopmanms, oTpa-
JKEHHas B CTaThe, OCHOBAHA HA aHAJIM3€ COBPEMEHHON CHUTyallid WHKJIIO3UBHOTO 00pazoBa-
HUS KaK Ha OMOJIOTHYECKUX, TaK U HA COIMAIBHBIX IIPUMEPAX.

G.Y. Abbasli

Perspectives of inclusive education in social
rehabilitation of children with sanfilipo syndrome tothe society
Summary

In addition to defining the clinical manifestations of Sanfilippo syndrome, which is
characterized by neuronal degeneration and non-degradation of heparan sulfate molecules, the
medical and social rehabilitation directions formed on this basis are reflected in the article.
This process, which develops gradually and systematically, reflects the completeness of work
with inclusive education perspectives. An educational environment organized in accordance
with inclusive education standards addresses active solutions in enriching the social
experience ofthese children. The information reflected in the article was based on the analysis
ofthe current situation of inclusive education with both biological and social examples.

Redaksiyaya daxil olub: 10.05.2024

106



