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1 Johdanto

Harvinaiset sairaudet ovat monisyisia, vakavia seka ilmenemisen muodoiltaan moni-
naisia. Ne voivat olla perinndllisia, etenevia, pysyvasti vammauttavia tai hengenvaa-
rallisia. Suomessa arvioidaan olevan noin 6 000 — 8 000 harvinaista sairautta tai vam-
maa. Suomessa sairauden tekee harvinaiseksi, jossa sita sairastaa enintdaan 2 700
henkiléa. (Harvinaissairaudet 2018.) Suurin osa harvinaisista sairauksista on perinnol-
lisia. Monet harvinaiset sairaudet, jotka vaikuttavat oppimiskykyyn tai ulkonakéon
havaitaan lapsuusidssa, mutta kaikkia harvinaisia sairauksia ei havaita lapsuusialla.
Tahan ryhmaan kuuluvat esimerkiksi tietyt dementiaoireyhtymat. (Monimuotoisuus

2018.)

JNCL eli Juveniili neuronaalinen seroidi-lipofuskinoosi kuuluu vaikeisiin, eteneviin kes-
kushermoston sairauksiin. Suomessa syntyy arviolta vuosittain kaksi lasta, jotka sai-
rastuvat JNCL-tautiin. Talld hetkelld Suomessa on noin 50 tautia sairastavaa lasta/ai-
kuista. Tautiin ei ole parannuskeinoa ja lopulta se johtaa kuolemaan 15-30 vuoden
idssd. (Punkari 2019.) Tautia sairastavat lapset kehittyvat ensimmaiset ikdvuodet nor-
maalisti. Taudinkulkuun kuuluu ndon heikkeneminen 4-8 vuoden idssa, sokeutumi-
nen voi tapahtua nopeastikin, mutta tavallisesti vasta toisella vuosikymmenella.
Muita etenevia oireita ovat alyllinen tason lasku, epilepsian puhkeaminen, parkinso-

nismi oireet seka psyykkiset ongelmat myohemmin. (Sillanpaa 2004, 344.)

JNCL-asiakkaan kuntoutus on haastavaa, koska sairaus etenee vililla nopeallakin tah-
dilla heikentden toimintakykya. Kuitenkin sairauteen liittyvia haasteita ja toimintaky-
vyn heikkenemisen vaiheita tunnetaan jo melko hyvin. Kuntoutuksen oikea-aikaisuus
ja kuntoutuspolun asiakaslahtoisyys tulee talldin erityisen tarkedksi asiakkaan kun-
toutumisessa. Sairauden alkuvaiheessa ovat JNCL:n sairastuneet lapset joko aloitta-
massa koulupolkuaan tai ovat jo aloittaneet sen. Nakdvamma on ensimmainen
JNCL:n sairastuneiden lasten toimintakykyyn vaikuttava vamma. Tdma opinnaytetyo
keskittyy taudin alkuvaiheen naénkuntoutuksen menetelmiin, jolloin lapsen naén-

kuntoutus on isossa osassa toimintakyvyn yllapitamista.



2 Nakovammaisuus

Nakévammainen on henkild, jonka paremman silman naontarkkuus silmalasien
kanssa mitattuna on alle 0.3. Nakévammainen henkild voi olla heikkondkdinen tai so-
kea. Nakévammaisilla henkil6illa nakévamma aiheuttaa huomattavaa haittaa arjessa
selviytymisessa. Silmalaakari tekee aina nakévammaisuuden virallisen maarityksen.
(Jantunen, Mantyjarvi, Rattari & Bjorkberg 2019, 3.) WHO:n maaritelmassa heik-
konadkoiset jaetaan kahteen luokkaan, heikkonakaisiin seka vaikeasti heikkonakdisiin.
Henkilé on sokea, jos silmalaseilla korjattuna naéntarkkuus on alle 0.05 tai nakdken-
tan halkaisija jaa alle 20 asteen. WHO:n (2018) luokituksessa on kolme luokkaa so-
keille: syvasti heikkonakoéinen, lahes sokea seka taysin sokea. (Ndkévammaisuuden

madrittely ja luokittelu n.d)

WHO arvioi, ettd maailmanlaajuisesti ainakin 2,2 miljardilla ihmiselld on jonkinastei-
nen ndkdvamma. Nakévammoista toteamatta tai ehkaistavissa olevia on noin 1 mil-
jardilla ihmisella. (World report on vision 2019, 23.) Suurimmat nakévammaisuuden
aiheuttajat maailmanlaajuisesti ovat korjaamattomat taittovirheet, kaihi, makulade-
generaatio eli silmanpohjanrappeuma, glaukooma, diabeettinen retinopatia, sarveis-
kalvon sameus seka trakooma eli bakteerin aiheuttama pitkallinen side, -ja sarveis-
kalvon tulehdus. Eri maiden valilld on hyvinkin paljon vaihtelua eri nddnsairauksien

esiintyvyydessa. (World report on vision 2019, 26.)

Kaihi on tila, jossa silman linssi [apdisee heikosti valoa ja on samentunut. Kaihia esiin-
tyy eritysesti matalan, -ja keskitulotason maissa enemman, kuin korkean tulotason
maissa. Korkean tulotason maissa taas diabeteksen aiheuttama retinopatia eli silman
verkkokalvosairaus, silmanpohjan ikdrappeuma seka silmanpainetauti eli glaukooma
ovat yleisempia nakévammaisuuden aiheuttajia. Lasten kohdalla nédkévammaisuuden
aiheuttajat vaihtelevat my6s suuresti eri maiden valilla. Matalan, -ja keskitulotason
maiden kohdalla kaihi on suurin ndkévammaisuuden aiheuttaja, kun taas korkean tu-
lotason maiden kohdalla ennenaikainen retinopatia. (Blindness and vision im-

pairment 2018.)



Nakévamma vaikuttaa kokonaisvaltaisesti yksilon elamaan. Varhain nakévamman
saaneilla lapsilla ilmenee usein motoristen taitojen viivastymista, kielellisia seka
tunne ja sosiaalisen elaman seka kognitiivisen kehityksen ongelmia. Kouluikaisilla lap-
silla ilmenee haasteita akateemisissa taidoissa seka itsetunto-ongelmia verrattain
normaalin nakdkyvyn omaaviin lapsiin. Nakévammaisilla aikuisilla taas ilmenee
muuta vdestod enemman ahdistuneisuutta seka masennusta. (World report on vision

2019, 14-15.)

Suomessa yleisin nakévammaisuuden aiheuttaja aikuisilla on makuladegeneraatio.
Muita nakévamman aiheuttajia aikuisilla ovat erilaiset siimanpohjan perinnélliset
rappeumat, Glaukooma eli silmanpainetauti seka diabeteksesta johtuvat silmanpoh-
jan muutokset. Suomessa tehdaan 50 000 - 60 000 kaihileikkausta vuosittain ja tasta
syysta Kaihin aiheuttamat nakévammat ovat Suomessa harvinaisia. (Ndkévamman ai-

heuttajia n.d.)

2.1 Lasten nakovammat Suomessa

Nakévammaisia on Suomessa noin 60 000, joista lapsia ja nuoria muutama tuhat
(Kuka on ndkévammainen 2019). Suurin osa lasten ndkdvammoista Suomessa johtuu
neurologisista syista tai ovat synnynnaisia. Perinnélliset syyt aiheuttavat ndkévam-
maisuuden joka neljannelld nakdvammaisella lapsella. Monivammaisia lapsia on noin
60 % kaikista nakdvammaisista lapsista. Suomessa muiden korkean elintason maiden
tavoin on nakévammaisuus verrattain harvinaista. Tarkeda on kuitenkin huomioida,
ettd lasten nakdvammat ovat usein vaikeampia, lapsilla on usein muita nakbvamman
kompensointia vaikeuttavia vammoja tai sairauksia seka lapset tulevat elamaan na-
kévamman kanssa koko lopun eldamaansa. Tama vaatii erityishuomiota koko lapsen
elaman ajan, kuten paivakodissa, koulussa ja myds ammatinvalintaa pohdittaessa.

(Gissler 2017, 165.)



2.2 Nakoévammaisten lasten kasvun tukeminen

Ndakoévamman vaikutukset toimintakykyyn ovat moninaisia. Nakévammaisen lapsen
tarvitsee kayttaa kaikkia aisteja oppimisensa tueksi ja harjaannuttaa kuulo, tunto,
haju ja maun kautta tulevaa tietoa. Kielellista kuvailua taytyy kayttaa paljon ja antaa
lapsen kokeilla konkreettisesti esineita ja paikkoja, jotka muutoin nakdaistin avulla
havaittaisiin. Nakdvammainen lapsi tutkii kehonhahmotuksen ja liikkeiden avulla syy-
ja seuraussuhteita sekd hahmottaa tilaa ja ymparistda. (Ndakévammaisen lapsen kehi-

tyksen tukeminen 2018.)

Jo vastasyntynyt vauva nakee ja peilisolujen avulla kopioi didin ilmeitd. Nakoaisti on-
kin tarkeda kommunikaation ja vuorovaikutuksen oppimisen kannalta seka kiintymis-
suhteen luomisessa omaan vanhempaan, tilankasitteen hahmottamisessa seka sil-
man liikkeiden ja muiden liikkeiden kehittymisessa. (Hyvarinen 2016, 21,23.) Nako-
vammaisen lapsen vuorovaikutus eroaa nakevan lapsen vuorovaikutuksesta siina,
etta lapsi ei valttamatta vastaa aikuisen vuorovaikutusyrityksiin ja ndin ollen myos
vanhempien vuorovaikutusyritys jaa vahvistumatta. Lapsella voi olla katsekontaktia,
mutta se voi olla poikkeavaa. Vaarat tulkinnat vuorovaikutuksessa nakévammaisen
lapsen kanssa mahdollisesti vahentdvat vuorovaikutusta. Nakévammaisen lapsen
kanssa vuorovaikutuksessa onkin tarkedaa huomioida kaikkia aisteja ja tuoda lasta ak-
tiivisesti mukaan vuorovaikutukseen. Koska lapsi ei voi ndakoaistin avulla havainnoida
kiinnostavia asioita ymparistdsta vaaditaan vuorovaikutuksen toiselta osapuolelta
enemman aktiivisuutta keskustelussa. Keskustelussa tuodaan esineita lahelle ja anne-
taan lapsen tunnustella naita. Kommunikaation tukena voidaan kayttaa AAC mene-
telmia eli puhetta tukevia ja korvaavia menetelmia, jotka voivat tuoda merkitysta

naonkaytolle ja vahvistaa puheilmaisua. (Ojanen 2011.)

Sosiaalisuuden tukemiseen tulee kiinnittaa erityista huomiota nakévammaisilla lap-
silla. Erilaisten leikkien ja pelien avulla nakévammaisella lapsella on yhdenvertaiset
mahdollisuudet osallistua leikkiin muiden lasten kanssa. Kehityksen kannalta on tar-
keda, ettd ndkdvammainen lapsi paasee omien ikdtovereiden ryhmadn mukaan. Osal-
listuminen ryhmaan ja vaikuttaminen ryhman sisalla kehittaa lapsen vuorovaikutus-

taitoja seka opettaa lapselle uusia nakokulmia itsestdaan. Taman lisaksi lapsi oppii



toisten huomioimista ja vastuunottamista. (Virta 2006.) Leikissa on tarkeda huomi-
oida, ettd ndkévammainen lapsi on usein kiinnostunut eri asioista kuin muut lapset
sekd toimii hitaammin nopeasti vaihtuvassa leikissa (Nakovammaisen lapsen kehityk-

sen tukeminen 2018).

Monilla nakévammaisilla lapsilla voi olla nakokykya jaljella vield niin, etta se soveltuu
suurennetun tekstin lukemiseen, kasvojen tunnistamiseen lahietaisyydelta, varien
tunnistamiseen seka avustavaan naonkayttoon liilkkumisen tukena lapselle tutussa
ymparistossa. Nakokyky voi olla hyvinkin yksil6llista, vaikka lapsilla olisi sama naén-
sairaus voivat lapset ndhda asiat silti eri tavalla. (Fast 2018.) Kouluymparistossa va-
laistussuunnittelu ja kontrastien kdyttaminen on tarkeaa lapsen itsendisen liikkumi-
sen seka jaljella olevan naonkadyton tukemiseksi. Muiden korvaavien aistien kayttami-
nen herkistyy nakévammaisilla lapsilla. Esimerkiksi kuuloarsykkeet seka hajujen ha-

vaitseminen arjessa lisadantyy. (Ndkovammaisen lapsen kehityksen tukeminen 2018.)

Nakévamma vaikeuttaa hieno, -ja karkeamotoriikan kehitysta jo ensimmaisten kuu-
kausien aikana syntymasta. Aistijarjestelman mukautuvuus yhdistettyna varhain aloi-
tettuun kuntoutukseen vahentaa nakoaistin puuttumisen vaikutusta motoriikan kehi-
tykseen. (Heinz, Giovanni, Christa, Arend & Fabrizio 2001, 201.) Erityisesti hienomo-
toriikan kehittymisessa tuntoaistilla on tarkea rooli. Kasien kdyttaminen ja aikuisten
rohkaisu tavaroiden tunnustelemiseen vahvistaa hienomotoriikkaa ja luo hyvat edel-
lytykset pistekirjoituksen harjoittelulle. Nakbvammaisen lapsen opettamisessa voi-
daan kayttaa kasi kaden paalle-tekniikkaa, jolloin lapsen kattd ohjataan oman kaden
avulla. Nain lapsi saa tekemisen kautta tuntuman opeteltavasta asiasta. (Nakévam-

maisen lapsen kehityksen tukeminen 2018.)

2.3 Nakovammaisen lapsen tukeminen kouluymparistossa

On arvioitu, ettd jopa 80 % opetuksesta tapahtuu hyédyntden nidkdaistia. (Chadha

2010, 642.) Nakbvammaisten lasten opetuksen tukemisessa muiden korvaavien ais-
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tien seka jaljella olevan ndakokyvyn hyodyntaminen tulee ottaa huomioon. Nakévam-
maiset lapset keradvat ymparistostaan tietoa muiden aistien avulla, jonka takia on
tarkeaa, ettd oppimisymparisto on lapsille kiinnostava ja esteeton. (Fast 2018.) Liik-
kumisen avuksi voidaan kayttaa lattiaan merkittyja kohoviivoja, esineiden selkeat va-
rikontrastit helpottavat lasta hahmottamaan esineen, jos lapsella on nakokykya jal-
jelld. Adnimajakka on ohjelmoitu d3niopaste, jota voidaan toistaa, vaikka kaiuttimen
kautta, jolloin nakévammainen henkild voi suunnistaa sen avulla kohteeseen danta
kuuntelemalla. Adnimajakkaa voidaan hyédyntdd myds kouluympéristdssa helpotta-

maan ndakévammaisen lapsen suunnistamista esim. omaan luokkaan. (Virta 2006.)

Oppimisymparistdn suunnittelussa on tarkeaa myos oikeanlainen valaistussuunnit-
telu. Erityisesti heikkonakdisilla lapsilla ja valoherkilla lapsilla sopiva valaistus on tar-
keaa. Valoherkilla lapsilla ikkunasta tuleva luonnonvalo ja paanpaalta tuleva suora
valo hdikaisee ja aiheuttaa vaikeuksia toimia ymparistossa. Luokkahuoneen poytien
ja tuolien asettelu helpottaa nakdvammaista lasta suunnistamaan ymparistssa ja
luokkahuoneen kalusteiden siirtamista tulisikin valttaa, jotta lapsi pystyy helpommin

kulkemaan tutussa ymparistossa. (Fast 2018.)

Valteri on valtakunnallinen opetushallituksen alaisuudessa toimiva oppimis-ja ohjaus-
keskus, jolla on kuusi eri toimipistetta eri puolilla Suomea. Valterin tehtavana on tar-
jota tukea koulunkayntiin ja oppimiseen perheille seka koulujen lapsen Idhityonteki-
joille. Valterin tukipalvelut voivat olla esimerkiksi arviointi-ja tukijaksoja Valterin toi-
mipisteessd, ohjauskaynteja tai kartoituskaynteja lapsen koululle. (Valteri-tukea oppi-

miseen ja koulunkayntiin 2016.)

2.4 Nakoévammaisten lasten kuntoutus

Ensisijaisesti lasten kuntoutus tulisi olla arkeen liitettya toimintaa. Ajallisesti pitkdkes-
toiset kuntoutusmenetelmat vievat herkasti lapselta aikaa niin, etta lapsi ei ehdi osal-
listua muihin tarkeisiin asioihin kuten leikkiin ystaviensa kanssa. (Kauppila, Sipari &

Suhonen-Polvi 2016, 116-117.) Nakévammaisten lasten kuntoutuksen tavoitteena on

tukea lasta, lahipiiria sekd vanhempia niin ettd lapsesta varttuisi mahdollisimman
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omatoiminen aikuinen. Kuntoutuspalveluiden ajoituksessa on tarkeda huomioida lap-
sen normaali kasvu ja kehitys. (Rudanko 2011, 500.) Terveydenhuoltolain
(1326/2010, 29 §) mukaan kunnan on jarjestettava ladkinnallinen kuntoutus, johon
nakovammaisten kuntoutusohjaus myds kuuluu. Ensisijaisesti nakévammaisen lapsen
kuntoutuksesta vastaa kuitenkin alueen keskussairaala. Sairaalan kuntoutusohjaaja
toimii nakévammaisen lapsen kuntoutuksen koordinaattorina seka yhteyshenkilona.
Nakévammaisen lapsen kuntoutus voi sisaltda fysioterapiaa, toimintaterapiaa, puhe-
terapiaa, musiikkiterapiaa seka neuropsykologista kuntoutusta. Terapioiden lisaksi
kuntoutus voi sisaltaa erilaisia kursseja kuten sopeutumisvalmennuskursseja tai yksi-
I6llisia avo, -tai laitoskuntoutuskursseja, joita jarjestavat eri kuntoutuslaitokset. (Kun-

toutus 2019.)

LA-KU on nakévammaisen lapsen varhaiskuntoutusohjelmana ja on tarkoitettu 0-6
vuotiaiden nakévammaisten lasten taitojen arviointiin ja harjaannuttamiseen. Sen
avulla voidaan seurata lapsen nakdvamman vaikutusta toimintakykyyn, arvioida ja
loytaa kuntouttamistarpeita. LA-KU on jaettu kahdeksaan eri taitojen kartoitus-
osioon, jotka ovat kognitiivinen, kielellinen, sosiaalinen, nadnkayttd, nakoda korvaa-
vien aistien kayttd, omatoimisuus, hienomotoriikka seka karkeamotoriikka. Eri osa-
alueita arvioidaan moniammatillisesti seka lapsen lahipiirin kanssa. (Nakévammaisen

lapsen varhaiskuntoutusohjelma n.d.)

Keskussairaalan nadnkuntoutuksen kuntoutusohjaaja toimii osana moniammatillista
tyoryhmaa toimien naénkuntoutuksen asiantuntijana. Kuntoutusohjaaja tekee paiva-
koti, koulu ja kotikdynteja ja kartoittaa toimintaympariston valaistusmuutosten tar-
peita seka kirjoittaa nadista lausuntoja kunnan vammaispalveluun. Kuntoutusohjaaja
tekee myds apuvalinekartoitusta ja apuvalineiden sovitusta, seka antaa lilkkkumistai-
don ja naonkdyton ohjausta lapselle. (Honkanen 2013, 26.) Kuntoutusohjaaja antaa
myo0s ensitietoa ndakévammasta, sopeutumisvalmennuksesta seka seuraa kuntoutus-

prosessin etenemistd (Naonkuntoutus 2015).
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2.5 Liikkumistaidon ohjaus

Nakévamman takia lapsi tarvitsee ohjausta omaan turvalliseen ja itsendiseen liikku-
miseensa. Liikkumistaidon ohjauksen tavoitteena on opettaa lasta liikkkumaan mah-
dollisimman itsendisesti ja turvallisesti. Aluksi opetellaan liikkkumaan kodin lahipiirissa
ja myohemmin opetellaan oman koulureitin liikkkuminen seka reitti esim. lapsen kave-
rin luokse. Liikkumistaidon ohjaukseen tarvitaan maksusitoumus, aluksi ohjauksen
maksaa terveydenhuolto ja myéhemmin sosiaalitoimi. Ohjauksen toteuttajana voi
toimia, joko oman keskussairaalan liikkumistaidon ohjaaja tai vaihtoehtoisesti perhe
voi saada maksusitoumuksella ulkopuolisen liikkumistaidon ohjaajan. (Kuntoutus
2019.) Tavoitteet liikkkumistaidon ohjaukseen laaditaan aina yksil6llisesti ja liikkumis-
taidon ohjaaja tekee tarvearvioinnin. Arvioinnin perusteella laaditaan yhdessa asiak-
kaan kanssa kirjallinen suunnitelma, johon kirjataan ohjauksen tarpeet, tavoitteet

sekd toteuttamistavat. (Rattari 2018, 22.)

Nakévammaiset lapset, jotka ovat aloittamassa kouluaan osaavat jo muiden lasten
tapaan monia erilaisia taitoja. Lapsen vasemman ja oikean hahmottamisen kyky seka
lapsen kyky kulkea aikuisen opastuksessa antavat hyvat valmiudet uudet oppimiseen
lilkkumistaidon ohjauksessa. Heikkondkdiselle tai sokealle lapselle opastuksessa kul-
keminen pitaisi olla tuttua ennen koulun aloittamista. Valkoinen keppi toimii apuvali-
neenad liikkkumisessa. Sen kayton harjoitteleminen aloitetaan liikkumistaidon ohjaajan
kanssa. Usein kouluikdiset harjoittelevat valkoisella kepilld, jonka paassa on punainen
pallo. Lapsi harjoittelee heiluriliiketta seka tunnustelemaan ymparistédan kepin
avulla. Kepin oikea pituus on tarkeaa sovittaa lapsen kasvun mukaan. Kepin pituus
lasketaan maasta lapsen rintalastan alaosaan. Liikkumistaidon ohjaukseen on tarkeaa
sisallyttaa suunnanottoa, suunnistautumista, suoraan kulkemista, tilanhahmotta-
mista seka kuuntelemisen opettelua. Leikki ja motivoiva liikkuminen on tarkeaa sisal-
lyttaa harjoitteisiin mielekkdaan oppimisen tukemiseksi. Valmiuksia ndkdvammaisen
lapsen liikkumistaitoon tuetaan myos nadnkuntoutusjaksoilla, sopeutumisvalmen-
nuskursseilla seka Valterin tukijaksoilla. (Kouluikaisen lapsen liikkumistaidon ohjaus

2018.)
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2.6 Naonkayton ohjaus seka apuvalineet

Nakoaisti on yksi ihmisen perusaisteista ja sen puuttuminen tai heikentyminen ai-
heuttaa vaikeuksia selviytya monista arkielaman toiminnoista kuten tavaroiden |6yta-
misestd, suunnistamisesta eri paikkoihin tai juoman kaatamisesta mukiin. Heik-
konadkoisten naonkayttoa voidaan vahvistaa riittavalla valaistuksella, suurentavilla
apuvalineilla tai muilla teknisilla apuvalineilla. Sokeiden on taas opittava tutkaile-
maan ympadristédan enemman muiden aistien avulla ja kompensoitava ndin puuttu-

van aistitiedon aiheuttamaa haastetta arjessa. (Tetzchner 2019, 64.)

Sosiaali -ja terveysministerion asetuksessa (A 1363/2011, 1 §) laakinnallisen kuntou-
tuksen apuvilineiden luovutusperusteeksi kerrotaan, etta “henkilélld pitdd olla ldd-

ketieteellisin perustein todettu vamma, sairaus tai kehitysviivistymd, joka heikentdd
toimintakykyd sekd vaikeuttaa itsendistd selviytymistd. Apuvdlineiden tarkoituksena
on edistdd kuntoutumista, tukea, ylléGpitdd tai parantaa arjessa selviytymistd tai eh-

kdistd toimintakyvyn heikkenemistd”. Apuvalineen tarvetta arvioitaessa on otettava

huomioon “yksilélliset tekijéit, oikea-aikaisuus sekd kdyttdjdlédhtdisyys. Tarpeen arvi-
oinnissa on huomioitava myds henkilén elémdntilanne, toimintakyky seké henkilén

elinympdriston asettamat vaatimukset apuvdlineen kéytélle”. (A 1363/2011, 2 §.)

Ndakdévammaisten apuvalineet voidaan jakaa karkeasti kolmeen ryhmaan, liikkkumisen
apuvalineet, arjen toiminnoissa auttavat apuvalineet ja muut optiset apuvalineet.
Terveyskeskukset myontavat edullisimpia apuvalineita kuten valkoisen kepin, saneli-
men seka optisia suurennuslaseja. Keskussairaalan apuvalinekeskuksen kautta myon-
netaan kalliimpia apuvalineita kuten lukutelevisiot, opaskoirat, tietokoneen apuvali-
neohjelmat, tietokoneen lisdlaitteet ja kalliit optiset apuvalineet. (Nakévammaisten

yleisimmat apuvilineet n.d.)

2.6.1 Liikkumisen apuvalineet

Nakévammaisilla liikkkumisen apuvalineena kdytdssa olevalla valkoisella kepilld on
kaksi kdyttotarkoitusta. Keppi auttaa nakdvammaista hahmottamaan ymparist6a ku-

ten reunakivid, rappujen maaraa seka niiden korkeuseroja sekd muita esteitd. Taman
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lisdksi valkoinen keppi toimii merkkina ndkévammasta muille ihmisille kuten esimer-
kiksi autoilijoille. Valkoinen keppi valitaan aina yksikéllisesti henkilon aktiivisuuden

sekd pituuden mukaan. (Valkoinen keppi n.d.)

Opaskoira on itsendisen liikkumisen apuvaline, joka voidaan myontaa ladkinnallisen
kuntoutuksen apuvalineena nakévammaisille. Koira opetetaan ennen luovuttamista
nayttdmaan portaat, suojatiet seka kaiteet nakdvammaisille henkildlle. Koiran kanssa
opetellaan myos kulkemaan tiettyja reitteja, joita nakbvammaisen henkilén arjen

reitteihin liittyy esim. kauppareitti. (Mikad opaskoira? n.d.)

2.6.2 Naonkayttoa avustavat ja tehostavat apuvalineet

Yksinkertainen ja edullinen naénkadyton tuen apuvaline on suurennuslasi. Suurennus-
laseja on monella erilaisella suurennuksella ja kayttotarkoituksella. Taman takia on-
kin tarkeaa kokeilla eri voimakkuudella suurentavia, jotta omaan tarkoitukseen sopi-
vin suurennuslasi 6ytyy. Lapsille 16ytyy myos lukukivid seka suurentavia viivoittimia,
joiden avulla lukemisen harjoitteleminen on helpompaa lapselle. (Ndkévammaisten

yleisimmat apuvalineet n.d.)

Suurennuslasien koko vaihtelee pienista taskussa mukana kulkevista suurennusla-
seista isoihin poytakayttoisiin sisdisella valonlahteelld varustettuihin suurennuslasei-
hin. Tarvittaessa tehokkaampaa suurennusta voidaan kayttda elektronista suuren-
nuslaitetta, joka koostuu monitorista ja kameraosasta. Monitorilla voidaan itse saa-
taa, kuinka isoksi teksti halutaan suurentaa seka vaihtaa tekstin varia joka kontrastin
takia helpottaa joitakin ihmisia lukemaan tekstia paremmin. Joissakin malleissa on
myo6s skannaustoiminto, jolloin laite pystyy tekstin skannaamalla lukemaan tekstin

daneen. (Nakdvammaisten yleisimmat apuvalineet n.d.)
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3 NCL-taudit

NCL-taudit (neuronaaliset seroidilipofuskinoosit) ovat joukko periytyvia etenevia kes-
kushermostoa rapauttavia sairauksia, jotka vaikuttavat aivoihin ja yleensa myos sil-
man verkkokalvoon. (Tetzchner, Fosse & Elmerskog 2013, 1894.) Yhteista kaikilla
NCL-taudeille on keskushermostoon ja moniin muihinkin kudoksiin kertyva aine, joka
kudosopillisesti muistuttaa seroidia ja lipofuskinia. Kaikille NCL-taudeille on yhteista
peittyva periytyminen, normaali alkukehitys sen jalkeen ilmeneva eteneva kehitys-
vammaisuus seka yhta muotoa lukuun ottamatta sokeuteen johtava verkkokalvon
rappeuma ja ennenaikainen kuolema. NCL-taudeissa on kuitenkin joitakin eroavai-
suuksia kuten alkamisikd, neurologiset lisdoireet, neurofysiologiset ja neuropatologi-
set |I0yddkset seka elinaika. Lansimaissa NCL-tauteja pidetdan yhtena yleisimmista
etenevien aivotautien ryhmistd. Suomessa taudit kuuluvat tautiperintdon ja ovat eri-
tyisen yleisia. (Norio 2000, 262.) Lapsuusialla esiintyvid NCL muotoja on tavattu Suo-
messa viisi: varhaislapsuuden NCL-tauti eli INCL, yleensa leikki-idssa alkava LINCL seka
sen Suomalainen varianttimuoto seka keskimaaraisesti muutamaa vuotta myéhem-
min alkava nuoruusidan JNCL seka Kainuun alueella esiintyva pohjoisen epilepsia. (Sil-

lanpas 2004, 339.)

3.1 JNCL

JNCL (Juveniili neuronaalinen seroidi-lipofuskinoosi) tunnetaan myds nimella Spiel-
meyer-Vogt tai Batten aiheutuu paasaantoisesti CLN3 geenin mutaatiosta, mutta
my06s muiden CLN geenien muutoksista. Sairauden tunnusomainen piirre on vakava
nakovamma seka dementia, mutta sairauteen kuuluu myds muita toimintakykya hei-
kentdvia ongelmia kuten kielellisid ongelmia, alyllisen tason laskua, epilepsia, moto-
riikan ongelmia, psyykkisida ongelmia sekd uniongelmia. (Tetzchner 2019, 23.) JNCL
tautia esiintyy kaikkialla maailmassa, mutta eniten sita esiintyy Pohjois-Euroopassa
seka Skandinaviassa. Suomessa taudin geenid arvioidaan kantavan 1:70 henkil63 ja
taudin yleisyys on 1:20 000. Muualla maailmassa taudin yleisyys on 1:100 000 - 1:145
000. (Rintahaka 2018.)
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Yleensa JNCL-sairauden epailyt alkavat lapsen nakoékyvyn heikentyessa dkillisesti en-
nen kouluikaa. Verkkokalvo ja nakéhermo rappeutuvat ja lapsi sokeutuu muutaman

vuoden sisalla tasta, usein jo 10-vuoden ikdisend. Ensimmainen havaittava kognitiivi-
nen muutos on numero muistin heikentyminen. Vahitellen ensimmaisten kouluvuo-

sien aikana psykomotorinen taso laskee ja lapsilla on vaikeuksia pysya normaalissa

opetuksessa mukana, osaksi juuri nakékyvyn heikentymisen takia. (Aberg 2001, 23.)

Epilepsia puhkeaa monesti murrosidssa tajuttomuuskouristus-kohtauksina eli too-
niskloonisina kohtauksina. Yleisimpia ekstrapyramidaalioireita ovat heikentynyt tasa-
paino, kankeus, kumara olemus, sekava kavely seka lihasten vajaatoiminta. JNCL-
tautia sairastavilla vakavat psyykkiset sairaudet ovat tavallisia. Ensimmaisten vuosien
aikana kaytos oireet lisdantyvat. Masennus saattaa ilmeta aggressiivisina purkauk-
sina, levottomuutena tai ahdistuksena. Uniongelmat ovat hyvin yleisia ja ilmenevat
y0 heradilemisina, painajaisina seka vaikeutena rauhoittua nukkumaan. Taudin ede-
tessa yli 75 % ilmenee psykoottisia oireita kuten hallusinaatioita ja harhaluuloja.

(Aberg 2001, 24-25.)

Taudin elinianennuste vaihtelee yksikollisesti. Useimmiten kuitenkin tauti johtaa
kuolemaan 15-30 vuoden idssa. Tiedossa on kuitenkin myds yli 30-vuotiaaksi eldneita
tautia sairastavia henkil6ita. Nykylaaketiede ei tunne parannusta sairauteen. (Rinta-

haka 2018.)

3.2 JNCL-taudin vaiheet

Taudin eteneminen voidaan karkeasti jakaa neljaan vaiheeseen. Nama vaiheet ovat
tyypillisesti sidoksissa ikdan, mutta sairauden eri vaiheet eivat kuitenkaan valtta-
matta ala aina samaan aikaan. Kognitiivisten, kielellisten ja motoristen ongelmien
esiintymisajassa ja vaikutuksessa toimintakykyyn saattaa olla hyvinkin paljon vaihte-

lua. (Tetzchner 2019, 51.)
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Ensimmainen vaihe taudista ilmenee yleensa 4-8 vuoden idssa ja ensioireina ndhdaan
lapsen ndodn heikentyminen ennen kouluikda. Usein taudin alkuvaiheessa saatetaan
tehda vaara diagnoosi ja tulkita oireet Retinitis pigmentosan aiheuttamaksi, joka on
perinndllinen verkkokalvon rappeuma, joka aiheuttaa myos sokeutumisen mutta ei
aivoperadisia liitdnnaissairauksia kuten JNCL. Yleensa JNCL-lapsilla on ndadn heikennyt-
tya "ylikatsomista”. Verkkokalvon keskiosa rappeutuu, mutta reuna-alueelle jaa na-
kokykya. Lasta pyydettdessa katsomaan kohteeseen lapsi katsoo yli tai ohi kohteesta.
Ensimmaisessa vaiheessa ei yleensa ole havaittavissa muita toimintakykyyn vaikutta-

via sairauksia. (Tetzchner 2019, 52.)

Toisessa vaiheessa, joka alkaa yleensa 6-10 vuoden idssa alkaa lapsella esiintya kogni-
tiivisia ongelmia. Lapsella alkaa tavallisesti esiintyd ongelmia matemaattisen paatte-
lyn alueella. Lapsen ajattelussa ja kielellisissa taidoissa alkaa nakya tassa vaiheessa
muutoksia ja joillakin lapsilla alkaa tulla vaikeuksia seurata normaalia opetusta luo-
kassa. Toisaalta ongelmat saattavat olla my6s nakokyvyn heikkenemisen seurausta
eivatka liitannadisia dementiaan tai muihin kognitiivisiin ongelmiin. (Tetzchner 2019,

53.)

JNCL-taudin kolmannessa vaiheessa (9-14 vuotiaana) alkavat tavallisesti epilepsia oi-
reet. Aivojen rappeutuminen aiheuttaa epatavallista aivosahkdtoimintaa ja kdynnis-
taa epilepsiakohtaukset tyypillisesti tajuttomuuskouristuskohtauksina. Alkuun epilep-
siakohtauksia voidaan vahentaa oikealla 1dakitykselld, mutta ei poistaa niita koko-
naan. Myohemmin sairauden edetessa saattaa hoitoresistenssi kasvaa ja kohtausten
vahentaminen laakityksen avulla hankaloituu. Alkuvaiheessa voi olla lapselle parempi
hoitaa epilepsiaa pienella ladkityksella ja sietaa ajoittaisia kohtauksia, kuin liiallisen
laakityksen avulla poistaa kohtaukset, mutta aiheuttaa useita ladkkeiden sivuoireita.
Kolmannessa vaiheessa lapsella alkaa usein esiintyd myos kayttaytymisen muutoksia.
Monet asiat, jotka lapsi on aikaisemmin hallinnut tulevat lapselle vaikeammaksi.
Tama johtaa mielialavaihteluihin, turhautumiseen seka pakonomaista kaytosta muis-
tuttavaan kaytdkseen. Masentuneisuutta seka aggressiivista kdytosta saattaa esiin-
tya. Tilanne saattaa tarvita lapsiin erikoistuneen psykologin tai psykiatrin apua.

(Tetzchner 2019, 54-56.)
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JNCL-lapsilla uniongelmat alkavat keskimaarin 11-vuoden idassa. Normaali paivittdinen
unirytmi hairiintyy ja lapsen on vaikea nukahtaa ennen yo6ta. Uniongelmat saattavat
liittya psykologisiin tekijéihin kuten ahdistukseen, joka on seurausta lapsen haasta-
vasta tilanteesta. Ladkitysta on hyva arvioida nukahtamisen tueksi ja erityista huomi-
oita olisi kiinnitettava unihygieniaan. Myohaislapsuuden ja aikuisuuden kynnyksella
pienet motoriikan vaikeuden alkavat olla nakyvissa JNCL-lapsilla. Kbmpelyytta ja tasa-
painonvaikeuksia alkaa ilmaantua ja hienomotoriikan vaikeudet saattavat nakya vai-

keutena vaatteiden pukemisessa tai riisumisessa. (Tetzchner 2019, 53-56.)

Neljds vaihe alkaa murrosidn ja nuoren aikuisuuden kynnykselld noin 15-vuotiaana.
Murrosian hormonaaliset muutokset aiheuttavat haasteita etenkin tytaéilla, joilla kuu-
kautisten aikaan epilepsiakohtauksia voi esiintyd tihedmmin ja entista vaikeampina.
Neljannessa vaiheessa sairautta kommunikaatiotaidot heikentyvat osaksi kognitiivis-
ten ongelmien lisdannyttya ja osaksi aivojen motoriikka keskuksen hairiintymisen ta-
kia. Turhautuminen lisdantyy, koska nuorella on halu puhua mutta samaan aikaan
puhuminen on entista vaikeampaa. Nuoren puhe tulee sisalloltdaan yksinkertaisem-
maksi ja alkaa sammaltamaan. Monesti nuoren lahipiiri saa puheesta ainoastaan sel-
vaa. Puheeseen tulee myds paljon toistoa, ankyttamista ja saattaa sisaltda merkityk-
settomia fraaseja. Aika, jolloin puheesta tulee vaikeasti ymmarrettavaa, vaihtelee

suuresti 8:sta jopa yli 20- vuotiaaksi. (Tetzchner 2019, 56.)

Sairauden viimeisessa vaiheessa hallusinaatiot lisddantyvat. Ne voivat olla miellyttavia
ja taysin harmittomia, mutta myods pelottavia ja vaatia psykiatrin arviota laakityk-
sestd. Ympariston muuttumattomuus myos korostuu viimeisessa vaiheessa. Tuttu
ymparisto ja tutut ihmiset tuovat turvaa ja tasapainottavat tunteiden vaihteluita.

(Tetzchner 2019, 58.)

Sairauteen ei talla hetkellad ole parantavaa hoitoa olemassa vaan hoito perustuu oi-
reenmukaiseen hoitoon. Sairauden keskushermostoa rappeuttavan vaikutuksen takia
ladkkeiden vaikutukset saattavat vaihdella hyvinkin paljon ajan kuluessa. (Ostergaard

2016, 81.)
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Psyykkisiin oireisiin kdytetdan Citalopram, Risperidoni Olanzapine tai Quetiapine 133-
kitysta. Epilepsiakohtauksia hoidetaan antikonvulsantti eli kohtauksia estavalla 1aaki-
tykselld (Bozorg, Ramirez-Montealegre, Chung, Pearce 2009, 470). Antioksidantti hoi-
toa eli B2-, B6 ja E-vitamiinia seka Seleenia kaytettiin jo 70-luvulla hidastamaan eri oi-

reita (Norio 2000, 287).

3.3 JNCL lasten kuntoutusohjaus

Kuntoutusohjaajan tehtdva on toimia kuntoutujan kuntoutumisen prosessin edista-
jana ja kuntoutuksen palveluiden erityisosaajana. Kuntoutusohjauksen tavoitteena
on lisata kuntoutuksen vaikuttavuutta kuntoutujan toimintaymparistdssa. Kuntoutus-
ohjaus on tavoitteellista, asiakaslahtoista seka lakisdateista toimintaa. (Salminen

2016, 385.)

JNCL vaikuttaa kokonaisvaltaisesti lapsen toimintakykyyn ja vaatii laaja-alaista kun-
toutuspalveluiden koordinoimista, jotta lapsi saa oikea-aikaiset kuntoutuspalvelut.
JNCL lapsen kuntoutussuunnitelma laaditaan yleensa keskussairaalassa ja sairaalan
kuntoutusohjaaja toimii keskeisena yhteyshenkilona kuntoutuksen koordinoinnissa.
(JNCL-opas 2018, 5.) INCL-lapsille ei ole kuitenkaan nimettyna omaa tydntekijaa vaan
kuntoutusohjaus pyritdaan jarjestamaan eri vastuualueiden mukaan (JNCL-oppaan jul-
kistamistilaisuus 2019). Sairauden etenemisen takia kuntoutuksen suunnittelu vaatii
yhteisty6ta lastenneurologian ja nadonkuntoutuksen kesken (JNCL-opas 2018, 5).
Usein palveluiden tarve kasvaa 7-10 vuoden idssa, jolloin perheen palveluohjauksen
tarve myds kasvaa. Suomessa toimivan JNCL-yhdistyksen kautta perheiden on mah-
dollista |6ytaa vertaistukea ja osallistua perheille jarjestettaviin tapahtumiin. (JNCL-

opas 2018, 8).

3.4 Harvinaiskeskus Norio

Vuonna 2013 Vaestoliiton perinndllisyysklinikan, Rinnekotisaation lasten kuntoutus-

kodin ja Rinnekoti-sdaation genetiikan yksikon yhdistymisen seurauksena syntyi Norio-
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keskus. Keskus sai nimensa perinndllisyysladketieteen pioneerin Reijo Norion mu-
kaan. Vuonna 2019 keskus siirtyi osaksi Kehitysvammaisten Tukiliiton toimintaa ja

nimi muuttui Harvinaiskeskus Norioksi. (Harvinaiskeskus Norio 2017.)

Harvinaiskeskuksen tehtavana on tukea perheits, joilla on harvinaista sairautta sai-
rastavia lapsia seka tuottaa ja jakaa tietoa kaikille harvinaisista ja perinndllisista sai-
rauksista. Keskuksen perheille tarjoamia palveluita ovat sopeutumisvalmennuskurs-
sit, erityisperhetyd seka vertaistapaamiset. Harvinaiskeskus tarjoaa myos koulutuksia

ja seminaareja ammattilaisille. (Harvinaiskeskus Norio 2017.)

4 Tarkoitus ja tavoite

Opinnadytetyon tarkoituksena oli kuvata JNCL lasten kuntoutuskeinoja naénkuntou-
tuksen nakokulmasta seka lisata eri toimijoiden tietoisuutta JNCL lasten alkuvaiheen
kuntoutuksen haasteista seka tarjota nadnkuntoutuksen keinoja toimintakyvyn ylla-
pitdmiseen. Opinnaytetyon tavoitteena oli kuvailevan kirjallisuuskatsauksen avulla

kartoittaa JNCL-lasten nadnkuntoutuksen keinoja.

Opinnaytetyon tutkimuskysymys: milla nadnkuntoutuksen keinoilla voidaan tukea

JNCL-sairautta sairastavan lapsen toimintakykya arjessa.

4.1 Aineiston keruu

Tama tutkimus toteutettiin kirjallisuuskatsauksena. Kirjallisuuskatsaus voidaan jakaa
kolmeen tyyppiin kuvailevaan kirjallisuuskatsaukseen, systemaattiseen kirjallisuus-
katsaukseen seka meta-analyysiin. (Salminen 2011, 6.) Systemaattisessa kirjallisuus-
katsauksessa pyrkimyksena on tiivistaa tietyn aihepiirin aikaisempien tutkimusten
oleellinen tieto. Tutkimustietoa kdydaan lapi asettaen tiivistettya tietoa seka histori-

alliseen ettd oman tieteenalan kontekstiin. Systemaattinen kirjallisuuskatsaus sovel-
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tuu parhaiten hypoteesien testaamiseen, tutkimusten esittdmiseen tiivistetyssd muo-
dossa sekd arvioimaan tutkimusten johdonmukaisuutta. (Salminen 2011, 9.) Mene-
telma ei kdaytannossa sovellu opinnaytetydn menetelmaksi. Meta-analyysi jaetaan
kahteen kvalitatiiviseen seka kvantitatiiviseen suuntaukseen. Kvalitatiivinen eli laa-
dullinen metasynteesi on lahelld systemaattista kirjallisuuskatsausta ja siina tarkoi-
tuksena on tutkittavan ilmién ymmartaminen ja selittaminen. Samaa aihetta tutkaile-
vat tutkimukset yhdistetaan ja niita tarkastellaan erovaisuuksien ja yhtenevaisyyksien
avulla. Kvantitatiivinen meta-analyysi on kaikista haastavin kirjallisuuskatsauksen
muoto. Siind maarallisid tutkimuksia yhdistetaan tilastotieteellisin menetelmin ja teh-

daan yleistyksia naiden perusteella. (Salminen 2011, 12.)

Kuvailevan kirjallisuuskatsauksen tarkoituksena on keskittya tutkimuksen kannalta
olennaiseen kirjallisuuteen kuten aikakausilehtiin, tutkimusselosteisiin seka muihin
oleellisiin julkaisuihin (Hirsjarvi, Remes & Sajavaara 1997, 117). Kuvailevasta kirjalli-
suuskatsauksesta voidaan erotella kaksi erilaista orientaatiota narratiivinen ja integ-
roiva katsaus. Narratiivisen kirjallisuuskatsauksen avulla pystytadan antamaan ai-
heesta laaja-alainen kuva. Mahdollisesti voidaan myds kasitella tutkittavan aiheen
kehittymista tai historiaa. Yleensa puhuttaessa narratiivista kirjallisuuskatsauksesta
tarkoitetaan narratiivista yleiskatsausta. Talloin tarkoituksena on tiivistaa aikaisempia
tehtyja tutkimuksia. Analyysimuoto on tall6in kuvaileva synteesi, jolla pyritaan yti-
mekkadseen ja johdonmukaiseen yhteenvetoon tutkimusaineistosta. Integroivassa
katsausta kaytetdan tutkittavan ilmion mahdollisimman monipuolisessa kuvailussa.
Menetelman avulla voidaan tuottaa uutta tietoa tutkittavasta ilmiosta seka kasitella
aihetta kriittisesti. Kriittinen tarkastelu erottaakin integroivan katsauksen narratiivi-
sesta katsauksesta. (Salminen 2011, 7-8.) Tama tutkimus toteutettiin kayttden kuvai-
levaa kirjallisuuskatsausta, koska kuvailevassa kirjallisuuskatsauksessa tutkittavaa il-
miotd on mahdollista tarkastella laaja-alaisesti seka tarpeen mukaan luokitella ilmion

ominaisuuksia.

Tahan tutkimukseen aineistoa kerattiin eri kansainvalisista ja kotimaisista julkai-
suista. Painopisteena aineiston keruulle oli kuitenkin kansainvaliset julkaisut, koska
kotimaista tutkimusaineistoa ei saatu suorittamalla tiedonhakua. Aineistoa kerattiin

kansainvalisista tietokannoista Pubmed, Cinahl, Medline, Eric, seka Academic search
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elite. Kotimaisista tietokannoista oli kdytossa Arto ja Medic. Suomenkielisessa haussa
tietokannoista Arto ja Medic ei saatu hakutuloksia, myoskdaan muista suomenkieli-
sista tietokannoista ei saatu hakutuloksia. Tarkemmin tiedonhakemisesta ja aineiston

valinnan prosessista kuviossa 1.

Haku tietokannoista

707 artikkelia joille karsinta sisaanotto,-ja poissulkukriteerein

Hylattiin 688 artikkelia rajausten ja kaksoiskappaleiden takia

19 artikkelia lukuun, joista abstraktin perusteella hylattiin 6 artikkelia

13 artikkelia kokotekstin lukuun

Hylattiin 7 artikkelia, jotka eivat vastaa tutkimuskymykseen

Tutkimukseen valikoitui 6 artikkelia

Kuvio 1 Tiedonhaun ja valinnan prosessikaavio

Aluksi muodostettiin sisddnotto ja poissulkukriteerit tiedonhakua varten. Valitun ai-
neiston tuli vastata tutkimuskysymykseen, olla tieteellinen tutkimus, kasitella nako-
vammaisten lasten kuntoutusta seka julkaisukielen oltava suomi tai englanti. Tutki-
mus tuli myos olla julkaistu vuosina 2009-2019. Sisaanotto ja poissulkukriteerit 16yty-

vat vield tarkemmin taulukosta 1.
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Taulukko 1 Sisdanotto- ja poissulkukriteerit

o Tieteelliset tutkimukset e Artikkelin tai tutkimuksen kieli on

e  Julkaistu vuosina 2009-2019 muu kuin Suomi tai englanti

e Julkaisukieli on Suomi tai Englanti e  Tutkimuksessa on mukana muita sai-

e  Tutkimus kisittelee ndkévammaisten rauksia tai vammoja kuten kehitys-
lasten kuntoutusta vammaisuus, CP-vamma

e  Tutkimus saatavilla ilman maksua e  Artikkeli tai tutkimus on julkaistu en-

o Julkaisun on kasiteltava kuntoutusta nen vuotta 2009

e  Tutkimus maksullinen

e Julkaisu on yleismaallinen katsaus sai-
raudesta eika kasittele kuntoutusta

e  Tutkimuksen tutkittavat ovat joko ai-
kuisia tai nuorempia kuin paivakoti-

ikaisia

Tiedonhaun hakusanoina kaytettiin englanninkielisissa hakukoneissa sanoja visual
impairment, blind, visually handicapped, low vision. Ndihin hakusanoihin muodostet-
tiin hakulausekkeita kayttaen Boolen operaattoreita (AND, OR), jolloin yhdistettiin sa-
noja child seka rehabilitation. Suomalaisessa hakukoneessa kaytettiin suomenkielista
hakusanaa nakévamma, johon yhdistettiin sana lapsi luoden hakulauseke. Lopulli-
seen aineistoon valikoitui kuusi tutkimusta. Tarkempi listaus tietokannoista, lausek-
keista seka hakutuloksista liitteessa 1 seka opinnaytetyohon valikoitunut tutkimusai-

neisto liitteessa 2.

4.2 Aineiston analyysi

Aineiston analyysimenetelmana kaytettiin aineistolahtoista sisallonanalyysia. Sisal-
I6nanalyysissa pyritdan paatelmiin verbaalisesta, symbolisesta tai kommunikatiivi-
sesta datasta. Tavoitteena on analysoida dokumentteja systemaattisesti ja objektiivi-

sesti. Sisallénanalyysista voidaan erottaa kaksi analyysitapaa: sisallon analyysi ja sisal-
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I6n erittely. Sisdllénanalyysissa pyritdadan kuvaamaan dokumenttien sisaltoa sanalli-
sesti. Erittelyssa taas dokumenttien analysoidaan kuvaamalla kvantitatiivisesti tekstin

sisaltoéa. (Hiltunen n.d, 16-17.)

Aineistoldahtodiseen sisalldnanalyysiin kuuluu aineiston redusointi eli pelkistaminen
esim. tiivistamalla. Klusteroinnissa pelkistetty alkuperaisaineisto kaydaan lapi ja etsi-
taan samankaltaisuuksia ja/tai erovaisuuksia kuvaavia kasitteita. Taman jalkeen sa-
maa tarkoittavat kasitteet ryhmitellaan ja yhdistetdaan luokiksi ja nimetaan luokan si-
saltda kuvaavalla nimikkeelld. Abstrahointi on kolmas aineiston sisallénanalyysiin
kuuluva osa. Siina tutkimuksen kannalta oleellinen tieto erotellaan ja taman perus-
teella muodostetaan teoreettinen kasitteistd. (Hiltunen n.d, 18.) Tdssa tutkimuksessa
aineisto kaytiin ensin lapi alleviivaamalla avainsanoja tekstista. Taman jalkeen suori-
tettiin aineiston redusointi eli pelkistaminen ottamalla englanninkielinen osa ja kdan-
tamalla tama suomeksi. Taman jalkeen kddnnetty osio pelkistettiin eli tiivistettiin
oleellinen tieto kappaleesta. Esimerkki pelkistamisesta liitteessa 3. Pelkistamisen jal-
keen aineistoista alettiin etsia samankaltaisuuksia ja samat teemat yhdisteltiin luo-
kiksi. Naista syntyi alaluokat, joista muodostui yldaluokat ja lopulta ja taman jalkeen

paaluokat. Tarkemmin eri paadluokat ja alaluokat on listattu liitteessa 4.

5 Tulokset

Tutkimuksissa nousi erityisesti esille nakévammaisten lasten kuntoutuksen kannalta
ndakdvamman aiheuttamat osallisuuden haasteet, naonkuntoutuksen menetelmat ja

apuvalineiden tarve.

5.1 Osallisuuden haasteet nakévammaisilla lapsilla

Nakévamma aiheuttaa kokonaisvaltaisesti haasteita lapsen toimintakykyyn ja lapsen
arjen ympadriston esteellisyys vaikeuttaa osallistumista leikkiin sekd opetukseen. Nel-

jassa tutkimuksista tuotiin esille lapsen toimintaympériston esteellisyyden haasteet
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tai kasiteltiin ndkdvamman esteiden purkamista erilaisilla ympariston muokkaamisen
keinoilla. (Ganesh ym. 2013; Jazi ym. 2012; Negiloni ym. 2018; Uysal ym. 2012.) Negi-
loni (2018) tutkimuksessa haluttiin tehda suositukset kouluymparistoon nakévam-
maisten lasten inkluusion tehostamiseksi. Kahdessa tutkimuksista tuotiin esille, etta
lasten suurimmat haasteet opetukseen osallistumisessa ovat taululta kopioiminen,
tekstikirjan lukeminen kasivarren mitan paasta seka kirjoittaminen suoraan riville.
(Ganesh ym. 2013, 172; Negiloni ym. 2018, 288.) Monet lapset ovatkin omaksuneet
omia kompensointi keinojaan kuten tekstien kopioimista vieressa istuvalta tai siirty-
mista eteen istumaan. Kouluymparistossa apuvalineilld, lapsen sijoittamisella mah-
dollisimman lahella taulua, liidun ja taulun kontrastin vahvistamisella seka opetusma-
teriaalien fontin suurentamisella pystytaan helpottamana nakévammaisen lapsen

osallistumista normaaliluokassa opetukseen. (Negiloni ym. 2018, 288.)

Tutkimuksissa korostui myos varhain aloitettu nadénkuntoutus, jonka avulla ndkévam-
man vaikutukset toimintakykyyn voidaan minimoida ja vahvistaa lapsen oppimistai-
toja kouluymparistossa (Ganesh ym. 2013, 170). Myo6s varhain aloitetuilla fyysisilla
harjoitteilla nahtiin olevan vaikutusta nakévammaisten lasten toimintakykyyn seka
suuri vaikutus lasten sosiaaliseen elamaan, koska lapset pystyvat osallistumaan leik-
keihin ja peleihin paremmin (Jazi ym. 2012, 472). Heikkonakdisyydella nahtiin olevan
vaikutusta ei pelkastdaan lapsen rutiineihin ja akateemisiin taitoihin vaan psyykkisiin
tekijoihin. Erityisesti masennus, ahdistuneisuus ja pelkotilat nousivat esille (Ganesh
ym. 2013, 170, 173). Lapset eivat valttamatta itse ole kovinkaan tietoisia nakévam-
man aiheuttamista ongelmista eivatko osaa riittavasti tuoda esille omia haasteitaan

(Uysal ym. 2012, 39).

5.2 Kuntoutuksen menetelmia

Eri terapioilla ja jaljella olevan nadn vahvistamisella on iso merkitys nakévammaisen
lapsen toimintakyvyn yllapitamisessa seka vahvistamisessa. Ndadnvaraista havainnoin-
tikykya voidaan harjoittaa ja tdman avulla lisata lapsen selviytymistd arjen toimin-

noissa. Uysal (2012) tutkimuksessa tutkittiin kahden nadnvaraisen havainnointikyvyn
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harjaannuttamisohjelman vaikutuksia. Toisella ryhmalla oli kdytdssaan kyna ja pa-
peri, jolle harjoitukset tehtiin ja toisella ryhmalla tietokone. Tutkimuksessa havaittiin,
ettd harjoitusten tekemiselld paperille tai tietokoneelle ei ollut vaikutusta tuloksiin.
Molemmat harjaannuttamisohjelmat lisdsivat lasten sosiaalisia taitoja seka toiminta-
kykya. Kuitenkin lapset mahdollisesti kokevat tietokoneen motivoivammaksi vali-
neeksi tehda harjoituksia. Taman lisaksi lapset pystyivat pelaamaan peleja valiajalla
toisten lasten kanssa, joka lisadsi lasten osallisuuden tunnetta. Koska menetelmilla ei
ollut eroa on tarkeampaa valita menetelma lapsen nakbvamman haasteiden vuoksi

sekd kayttaa myos muita yksilollisia terapiakeinoja. (Uysal ym. 2012, 40.)

Nakoévammaisilla lapsilla tasapainon yllapitaminen kavellessa on erityisen tarkeas,
koska huono tasapaino lisaa kaatumisriskia. Dynaaminen tasapaino eli tasapainon yl-
lapitaminen asentoa vaihtaessa tai lilkkeessa olevat hairioét on yhdistetty korkeam-
paan kaatumisriskiin. Tutkimuksessa havaittiin, etta kahdeksan viikon tasapainohar-
joittelun jalkeen lasten dynaaminen tasapaino parantui huomattavasti. On todenna-
koistd, ettd dynaamisen tasapainon parantuminen johtui asentoaistin seka paino-

voima ja liikeastijarjestelman kayton lisdantymisesta. (Jazi ym. 2012, 472.)

Tsai (2013) tutkimuksessa tutkittiin nddnkuntoutuksen vaikutuksesta vaikeasti nako-
vammaisen 6-vuotiaan pojan toimintakykyyn. Naénkuntoutuksen keinona tutkimuk-
sessa kaytettiin valokontrastin erottelukyvyn harjaannuttamisohjelmaa seka fiksaatio
eli katseen kiinnittymisen harjaannuttamisohjelmaa. Tutkimuksessa havaittiin, etta
kolmen kuukauden harjoittelun jalkeen lapsen vihrean ja keltaisen varin erottelukyky
oli selkeampaa. (Mts. 443.) Intensiiviselld kontrastikyvyn harjaannuttamisen harjoit-
teilla ja silman liikkehermon harjoitteilla voidaan mahdollisesti parantaa jaljella olevaa
nakokykya vaikeasti nakévammaisilla lapsilla. Tutkimuksen tuloksena syntyi suosituk-
sia toimintaterapian osalta. Suositeltava harjoitteluaika on kaksi kertaa viikossa 40-50
min kerrallaan. Lapsen reagoimista harjoitteluun seka kayttaytymista tulee seurata
harjoitusten aikana intensiivisesti, jotta terapiakerrat eivat aiheuta liiallista vasymista
lapselle. Erityisen tarkeda on integroida harjoittelua leikin lomaan seka sopeuttaa

harjoitukset lapsen kognitiivisten taitojen mukaan, jolloin lasta saadaan rohkaistua
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aktiiviseen osallistumiseen harjoittelu tilanteessa. Harjoituksissa on hyva myos kiin-
nittdad huomiota harjoitusmateriaalien kokoon, kontrastiin eri esineiden ja ymparis-

ton valilla sekd ympariston riittavaan valaistukseen. (Mts. 446.)

Lapsen ympariston muokkaamisella pystytdaan vaikuttamaan lapsen jaljella olevan na-
kokyvyn maksimoiseen oikealla valaistussuunnittelulla. Kouluymparistossa luokan
valkotaulun ja taulutussien kontrastilla voidaan helpottaa lasta ndkemaan paremmin
taululle kirjoitettua tekstia. Myos taulun edustan valaistus tulisi olla 150-300 luxin va-
lilld. Opetusmateriaalien fontin suurentaminen, oppilaan istumapaikan sijoitus la-
hemmaksi taulua seka lapsen pulpetin valaistuksen saataminen helpottaa lapsen

opetukseen osallistumista. (Negiloni ym. 2018, 289.)

5.3 Apuvilineet

Erilaisilla nakokykya tukevilla apuvalineilla voidaan vahvistaa jaljella olevaa nakoky-
kya ja helpottaa lapsen selviytymista arjessa. Kolmessa tutkimuksessa kasiteltiin apu-
valineiden hyotya kuntoutuksessa, joko osana kuntoutusta tai apuvalineiden hyotya
kuntoutuksessa. Tunay (2016) tehdyssa tutkimuksessa yhtena tavoitteena oli maari-
tellda nakbvamman kliinisia ominaisuuksia, diagnoosin antamista seka vahvistaa naén-
kuntoutuksen merkitysta. Tutkimuksessa havaittiin, etta yleisin kaukonaén apuvaline
oli kiikarilasit seka |ahinadn apuvaline suurennuslasi. Erityisesti kiikarilasien kustan-
nustehokkuus seka koko verrattuna elektronisiin apuvalineisiin, kuten lukutelevisioi-
hin lisddvat niiden suosiota. Samalla tavalla 1dhindaon apuvalineena suurennuslasit
ovat helposti mukana pidettavia seka edullisia. Kuitenkin mita huonompi naéntark-
kuus lapsella on sitd, parempia tuloksia saadaan elektronisilla apuvalineilla. (Tunay
ym. 2016, 71.) Lapset, jotka ovat herkempia havaitsemaan kontrastia ja silman liikeh-
dintad on tarkkaa myo6s helpommin havaitsevat isompia esineitd sekd hyotyvat selvasti

suurentavien apuvélineiden kdytostda enemman (Tsai ym. 2013, 446).

Ganesh (2013) tehdyssa tutkimuksessa tutkittiin heikkonakoisten lasten toimintaky-

kya ennen ja jalkeen nadnkuntoutuksen. Lapsilla oli kdytossa kiikarilaseja, lukuteli-
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neita, lukuvaloja, kirjoittamisalustoja ja vahvistetulla tekstilld sekd suurennutulla fon-
tilla olevia oppikirjoja. Apuvélineiden aloittamisen jalkeen lasten naontarkkuudet pa-
ranivat huomattavasti. Suurimmalla osalla lapsista arjen aktiivisuus lisdantyi apuvali-
neiden kayton aloittamisen jalkeen. (Mts. 173-174.) Motivaatiolla on my0os iso rooli

apuvalineiden kayton omaksumisessa seka kaytossa.

Negiloni (2018) tutkimuksessa lapsille esiteltiin, kuinka nadntarkkuus paranee kaytta-
malla monokulaari- eli yhdensilmankiikaria nakemisen apuvalineena. Vaikka lapset
havaitsivat naéntarkkuuden paranemisen ainoastaan yksi lapsi halusi monokulaarin
kayttoon. Tutkimuksessa tuodaankin esille, kuinka apuvalineiden kayttaminen tarvit-
see lapsen oman motivaation lisdaksi myos tukea lapsen lahipiirilta seka kouluympa-

rist0ssa opettajilta. (Mts. 287-288.)

6 Pohdinta

6.1 Tulosten tarkastelu

Viimeisen kymmenen vuoden aikana tehdyt tutkimukset nakévammaisten lasten
kuntoutuksesta ja sen vaikuttavuudesta jaivat kirjallisuuskatsauksessa vahaisiksi.
JNCL sairautta sairastavien lasten sairauden kehitys saattaa vaihdella hyvinkin paljon
ja eri vaiheet saattavat alkaa eri ikdvuosina aiheuttaen toimintakyvyn haasteita. Na-
kdvamma ja sen vaikutus toimintakykyyn on kuitenkin kaikilla ja sairauden etenemi-
nen ja ensivaihe alkavat nakdkyvyn heikentymiselld. Nakokyvyn heikentyminen alkaa
yleensa koulupolun alkuvaiheessa, jolloin lasten toimintakyvyn haasteet tulevat esille

myo6s kouluymparistossa.

Arviolta 90 %:lla nakévammaisista on jaljella sellaista ndkdkykya, joka oikeanlaisen
kuntoutuksen kanssa tukisi toimintakykya arjessa. Nakovammaisten kuntoutuksessa

tarkeda onkin jaljella olevan nakdkyvyn maksimointi seka apuvalineiden ja ymparis-
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ton muokkaamisen keinoilla ndkévammaisen mahdollisimman itsenéisen selviytymi-
sen tukeminen arjen toimintaymparistoissa. (Lamoureux, Pallant, Pesudovs, Rees,
Hassel &Keeffe 2007.) Residuaali ndon eli jaljellad olevan nakokyvyn tukeminen joko
apuvalineiden avulla kuten suurentavien apuvalineiden, oikeanlaisen valaistussuun-
nittelun sekd nadnkayton harjoitteiden avulla korostuu naénkuntoutuksessa. Tutki-
mukseen valikoituneissa aineistoissa kasiteltiin residuaalinddon tukemista optisten
apuviélineiden avulla (Ganesh ym. 2013; Tunay ym. 2016) seka residuaalinddn vahvis-
tamista harjoitteluohjelmien avulla (Tsai ym. 2013; Uysal ym. 2012). Tutkimukseen
valikoituneessa aineistossa residuaalinadn hyodtya nakévammaisen lapsen liikkumi-

sessa ei kasitelty ollenkaan.

Liikkumistaidon ohjaus on aloitettava varhaisessa vaiheessa, jolloin lapsi pdadsee har-
joittelemaan valkoisen kepin kayttda seka tunnistamaan arjen kulkureittien ongelma-
kohtia varhaisessa vaiheessa. Liikkumistaidon ohjaus on tarkeda nakévammaisen lap-
sen itsenaisen ja turvallisen liikkumisen mahdollistamiseksi arjen ymparistoissa.
(McAllister &Gray 2006, 4). Lapsen itsenaista liikkumista tukee myos varikontrastien
erottelukyvyn parantuminen, jolloin myds liikkuminen uudessa ymparistossa helpot-
tuu (Tsai 2013,444). Valikoituneista tutkimuksista yksikaan ei kasitellyt liilkkumisen
apuvalineita tai liikkumistaidon ohjausta, joilla on iso merkitys nakévammaisen lap-
sen mahdollisimman itsenaisen liikkumisen mahdollistamisessa (McAllister ym. 2006,

6).

Tutkimusaineistossa kasiteltiin ndkévammaisen lapsen kouluympariston keinoja,
jotka vahentavat esteettomyytta ja tukevat lapsen oppimista koulussa. (Ganesh
2013; Negiloni 2018.) Tutkimuksissa ei kuitenkaan kasitelty ollenkaan lapsen koulu-
ymparistossa liikkkumisen tukemista tai valaistussuunnittelun tarkeytta nakévammai-
sen lapsen toimintaymparistossa. Lukuun ottamatta luokkahuoneen taulun edustan
valaistussuositusta. (Negiloni 2018, 289.) Suosituksissa ei tuotu esille muun kouluym-
pariston valaistussuunnittelun tai kontrastisuhteiden tarkeytta lapsen liikkkumiseen
toimintaymparist0ssa. Valaistussuunnittelussa on huomioitavaa myos valon heijastu-
minen. Pelkdstdaan valoisuusmaaraa lisaamalla ei valttamatta pystyta helpottamaan

ndakovammaisen lapsen taululle ndkemista vaan on huomioitava, etta valo ei tule
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kohtisuoraan seka luonnonvalon vaikutus haikaistymiseen. (Fast 2018.) Valikoitu-
neessa tutkimusaineistossa ei myodskaan tuotu esille luokkahuoneen poytien ja tuo-
lien paikkojen pysyvyyden merkitysta. Nakévammaisen lapsen on paastava oppimaan
kulkureitti luokkahuoneessa ja taman takia on tarkeaa, ettda ymparisto pysyy mahdol-

lisimman samanlaisena (Fast 2018).

Aikaisempia tutkimuksia, jotka kasittelevat toimintaterapian vaikuttavuutta nako-
vammaisen toimintakykyyn on olemassa vahan. Aikaisempien tutkimuksen perus-
teella kuitenkin tiedetdan, ettd optisten suurennusvalineiden kaytén harjoittelun
seka jaljella olevan nakdkyvyn harjaannuttamisen avulla voidaan auttaa tehokkaasti
lukutaidon vahvistumista. (Markowitz 2006, 345.) Aineiston tutkimuksissa tuotiin
esille suosituksia toimintaterapialle seka painotettiin tietokoneen kdyton mahdolli-
sesti motivoivaa vaikutusta harjoitteiden tekemisessa (Tsai ym. 2013; Uysal ym.
2012). Naonvaraisen havainnoinnin harjoittelukeinojen vertailussa tuodaan esille,
etta tietokoneella harjoittelu ei ole tehokkaampaa kuin kynan ja paperin avulla teh-
dyt harjoitteet. Kuitenkin motivaatiolla voi olla suurikin merkitys lasten harjoitteiden
tekemiseen ja tutkimuksessa tuodaan esille, etta tietokoneen kayttaminen on mah-
dollisesti motivoivampaa kuin kynan ja paperin lapselle. Taman lisdaksi on huomioita-
vaa, ettda nakdvammaisen lapsen osallisuuden tukeminen mahdollisesti onnistuu pa-
remmin tietokoneen avulla. Tall6in lapsi voi tehda harjoitteita pelien muodossa tois-

ten lasten kanssa. (Uysal ym. 2012, 40.)

Seka nakévammaisten lasten, ettd JNCL-sairautta sairastavien lasten toimintakyvyssa
esiintyy haasteita monilla osa-alueilla, jonka takia eri kuntoutusmuotojen yhdistami-
nen ja lapsen yksilollinen tilannekartoitus sekd kuntoutuskeinojen muokkaaminen
korostuu. 2008 Etelad-Afrikassa tehdyssa tutkimuksessa tutkittiin naénkuntoutuksen
vaikutusta eldmanlaatuun kdyttden elamanlaatumittaria (Qol). Tutkimuksessa ha-
vaittiin, etta tehokas naénkuntoutus vaatii monialaista [ahestymista toimintakyvyn
ongelmiin. (Oduntan 2008, 174.) Aineiston tutkimuksissa ei tuotu esille moniammatil-
lisen kuntoutuksen tarkeytta. Erityisesti lasten kuntoutuksessa korostuu moniamma-

tillisen yhteystyon merkitys lapsen kokonaisvaltaisen kuntoutuksen suunnittelussa.
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Aineiston tutkimuksissa (Tunay ym. 2016; Ganesh ym. 2013; Negiloni ym. 2018) kési-
teltiin eri ndonkayton apuvalineitd pintapuolisesti keskittyen Idhinna eri apuvalinei-
den kayton yleistymiseen. Ekonomisten tekijoiden merkitys apuvalineiden valinnassa
ei tue yksil6llista kuntoutuksen suunnittelua ja nakévammaisen lapsen todellisen tar-
peen huomioimista. Lapsen yksil6llisen tarpeen huomioimiseksi apuvalineen hinta ei
voi olla maarittava tekija kayttaa apuvalinetta. Aineiston tutkimuksissa kasiteltiin op-
tisia apuvalineita enimmakseen, kuitenkin elektronisten suurennuslaitteiden hyoty

erityisesti suurennustarpeen lisaantyessa tuotiin esille.

Aineisto vastaa osittain tutkimuskysymykseen, mutta ei kerro naénkuntoutuksen
koko keinovalikoimaa. Tarkoituksena oli kuvata JNCL lasten kuntoutuskeinoja naén-
kuntoutuksen ndakokulmasta seka lisata eri toimijoiden tietoisuutta JNCL lasten alku-
vaiheen kuntoutuksen haasteista seka tarjota ndaonkuntoutuksen keinoja toimintaky-
vyn yllapitamiseen. Tutkimus tarjoaa eri naénkuntoutuksen keinoja, jotka JNCL-
sairauden alkuvaiheessa tukevat lapsen arjessa selviytymista. Tutkimusten keinoina
kuitenkin kouluympariston muokkaaminen, lapsen harrastustoiminnan, leikin ja osal-
lisuuden lisadminen jaavat vahaiseksi. Esitetyt apuvalineet naénkayton tukemiseksi

seka toimintaterapian etta fysioterapian keinot ovat kuitenkin relevantteja.

Huomioitavaa on myds, ettd JNCL sairautta sairastavia nakdvammaisia lapsia ei ollut
tutkittu yhdessakaan aineistoon paatyneessa tutkimuksessa. Nain ollen tutkimustie-
toa on sovellettu ndakdvammaisten lasten kuntoutusmenetelmista. JNCL on kokonais-
valtaisesti toimintakykyyn vaikuttava niin kuin nakévammaisuuskin lapsella. Kuiten-
kin JNCL lasten toimintakyky alkaa heiketa ennen kouluikaa, johon asti lapset ovat ke-
hittyneet yleensa normaalisti. Monet taidot esim. motoriikan osalta ovat kehittyneet
jo hyvin, jolloin samankaltaisia toimintakyvyn haasteita ei valttamatta ole. Tutkimuk-
seen paatynyt aineisto on myos paasaantoisesti Turkista ja Intiasta, josta oli yhteensa
5 tutkimusta. Erityisesti nadnkayton apuvalineiden osalta ei tuloksia voida taysin luo-
tettavasti soveltaa Suomeen. Tutkimuksissa esiintyneet pienapuvalineet kuten suu-
rennuslasit seka kiikarilasit ovat taloudellisesti edullisia hankkia, kuitenkin vaikeasti
nakdévammaisten kanssa residuaali naén avustamiseksi voidaan tarvita monen ker-
taista suurennustehoa. Téllaista suurennustehoa pystyvat ainoastaan elektroniset

apuvdlineet kuten lukutelevisiot mahdollistamaan.
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6.2 Tutkimuksen luotettavuus ja eettisyys

Tutkimus toteutettiin hyvan tutkimuskaytannén mukaisesti. Hyvan tieteellisen tutki-
muksen lahtokohtina ovat “rehellisyys, yleinen huolellisuus, tutkimustyon tarkkuus
sekd tulosten tallentamisessa ettd esittdimisessd. Hyvdn tieteellisen tutkimustyén kéy-
tdnténd on myds tarkkuus tutkimusten tulosten arvioinnissa”. (Hyva tieteellinen kay-
tantd n.d.) Nama kaytannot ovat olleet perustana opinndytetytélle koko prosessin
ajan. Tutkimusprosessista on pyrittavat tekemaan mahdollisimman lapinakyva, jol-
loin eettisten kysymysten huomioiminen ja arvioiminen mahdollistuu (Saaranen-
Kauppinen & Puusniekka 2006). Opinnaytetyon raportoinnissa on tuotu esille tutki-
muksen eteneminen mahdollisimman yksityiskohtaisesti edistdaen tutkimuksen la-
pindakyvyytta. Tutkimusmenetelma, tiedon hakuprosessi seka tulosten analysointi on
raportoitu niin, ettd tiedonhaun toistettavuus olisi luotettavaa. Tutkimuksen luotet-
tavuuden takia on tarkeaa, etta tutkimustulos pystytdaan toistamaan. Tutkimusta voi-
daan pitaa luotettavana, jos tutkimuksesta saadaan samat tulokset toistaen tutkimus
kayttden samoja edellytyksia. (Hiltunen 2009.) Hyvaan tutkimuskdytantoon kuuluu
my0s toisten tutkijoiden tyon saavutusten kunnioittaminen ja oikeaoppinen teksti-
viittausten tekeminen (Varantola ym. 2013, 6). Opinndytetyon viittaukset lahteisiin

on merkitty asianmukaisesti ja valtetty plagiointia.

Tutkimuksen luotettavuutta heikentda aineiston rajaaminen englannin tai suomen
kielelle seka tutkimusaineiston laajuus. Mahdollisesti tutkimustiedon kannalta oleelli-
sia tutkimuksia on voinut jaada kielirajauksen vuoksi pois. Kaikki tutkimusaineisto oli
vertaisarvioituja tutkimuksia ja kaksi oli RCT eli satunnaistettuja kontrolloituja tutki-
muksia, joita pidetaan tutkimusasetelman puolesta vahvimpana tieteellisena tutki-
muksena. (Ruokoniemi, Strandberg & Vanhanen 2017.) Eri tutkimukset olivat eri jul-
kaisijoilta. Eri julkaisukanavien tieteellisyytta arvioitiin Julkaisufoorumi luokituksella.
Julkaisufoorumi on luokitusjarjestelma, jossa 1-3 arviointiasteikolla arvioidaan tie-
teellisen julkaisun tasoa. 1-tason julkaisut ovat perustasoa, 2-tason julkaisut johtavaa
tasoa ja 3-tason julkaisut korkeinta tasoa. (Julkaisufoorumi 2019.) Nelja tutkimuksista

oli julkaistu perustason julkaisuissa. Kahden tutkimuksen julkaisijaa (Tunay ym. 2016;
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Ganesh ym. 2013.) ei loytynyt julkaisufoorumilta. Tunay (2016) julkaisu on julkaistu
Oman journal of Ophtalmology-lehdessa Ganesh (2013) tutkimus on julkaistu Turkish

Journal of Ophtalmology-lehdessa.

6.3 Johtopadatokset seka jatkotutkimusehdotukset

Naonkuntoutuksen keinoilla voidaan vaikuttaa JNCL-sairautta sairastavan lapsen ar-
jen ymparistossa selviytymista ja tukea lapsen toimintakykya. Jaljella olevan nakdky-
vyn harjaannuttamisella yhdistettyna yksilollisesti valikoituihin nadnkaytén apuvali-
neisiin sekd kontrastien huomioimiseen toimintaymparistossa tuetaan JNCL-lapsen
toimintakykya sairauden alkuvaiheessa. Tasapainoharjoittelun avulla voidaan myoés
helpottaa lapsen liikkumista ja mahdollisesti ennaltaehkaista kaatumisia. Eri kuntou-
tusmenetelmat vahvistavat lapsen osallisuutta arjen toimintaymparistoissa ja helpot-
tavat inkluusiota kouluymparistdssa. Mahdollisimman varhain aloitettu naénkuntou-
tus, joka yksil6llisesti huomioi lapsen terapioiden seka apuvalineiden tarpeen arjessa

tukee JNCL lapsen arjessa selviytymista sairauden alkuvaiheessa.

Yhtadn tutkimusta ei 16ytynyt JNCL lasten kuntoutuksesta ja tutkimusta tarvittaisiin-
kin JNCL lasten kuntoutuksesta ja erityisesti kokonaisvaltaisesti JNCL lasten kuntou-
tuksen erityispiirteista. Tata tutkimusta tehdessa selvisi, etta nakévammaisten lasten
kuntoutuksen tutkimukset painottuivat apuvalineisiin seka jaljella olevan nakdkyvyn
vahvistamisen harjoitteluun. Tutkimusta tarvittaisiin enemman liikkkumistaidon oh-
jauksesta, fysioterapian menetelmien vaikutuksesta lapsen toimintakykyyn sekd mu-

siikkiterapian vaikutuksesta lapsen osallisuuteen.
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Liitteet

Liite 1.

Tietokannat, hakulausekkeet ja tulokset
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Hakulausekkeet (visual | (visual | vis- | (visual | ndkévam*AND | (visual nakovam*AND lapsi
impair- | impair- | ual impair- | lapsi impair-
ment ment im- ment ment or
or blind | or pair- | or blind or
or visu- | blind ment | blind visually
ally orvis- | AND | orvis- handi-
handi- | ually child | ually capped
capped | handi- handi- or low vi-
orlow | capped capped sion)
vision) | or low or low AND
AND vision) vision) child
child AND AND AND re-
child child hab*
AND
reha-
bilita-
tion
Tulokset 357 76 116 |57 7 94 0
Hakutulos rajauksen | 6 4 1 1 0 1 0
ja abstraktin lukemi-
sen jalkeen
Valikoituneet tutki- 3 2 0 0 0 1 0
mukset




Liite 2. Tutkimusaineisto
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Uysal, SA. Duger, T. Visual perception
training on social skills and activity
performance in low-vision children
(Scandinavian journal of occupational
therapy 2012;19:33-41

Arvioida kahden
erilaisen nako-
aistin harjoitte-
luun tarkoitetun
ohjelman vaiku-
tusta sosiaalisiin
taitoihin seka
toimintakykyyn
heikkonakoisilla
lapsilla

n 40, 7-14 vuotiaita lap-
sia

Molemmat ohjel-
mat hyvia kun-
toutuksessa
Tietokoneen
kaytto kuntou-
tuksessa mahdol-
lisesti lapsilla
motivoivampaa
kuin kynan ja pa-
perin

Lapset eivat ol-
leet kovin tietoi-
sia heikkonakai-
syyden vaikutuk-
sesta omaan toi-
mintakykyynsa
eivatka osanneet
kuvailla sita
Naonkayton har-
joitteiden lisaksi
olisi kaytettava
muita yksilollisia
toimintaterapian
keinoja mahdolli-
simman varhai-
sessa vaiheessa.

Jazi, S-D. Purrajabi, F. Movahedi, A.
Jalali, S. Effect of selected balance ex-
ercises on the dynamic balance of
children with visual impair-
ments(Journal of Visual Impairment &
Blindness,2012 August: 466-474

Tarkoituksena
selvittaa paran-
taako dynaami-
nen tasapaino-
harjoittelu ndko-
vammaisten las-
ten tasapainoa

n 9 lasta tasapainohar-
joitteluryhmadssa ja n10
lasta verrokkiryhmassa

Harjoitteluryh-
maan osallistu-
minen paransi
huomattavasti
ndakévammaisten
lasten tasapainoa

Negiloni, K. Ramani, K. Jeevitha, R.
Kalva, J. Sudhir, R. Are children with
low vison adapted to the visual envi-
ronment in classrooms of mainstream
schools? (Indian Journal of Oph-
talmology, 2018;66:285-289)

Arvioida luokka-
huoneiden ym-
paristoa nako-
vammaisille lap-
sille ja tarjota
suosituksia, jotka

n 110 lasta, 5-17 vuoti-
aita

Nakévammaisten
lasten inkluusio
luokkaan tarvit-
see ndakévam-
malle esteetto-
man luokkaym-
pariston
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vahentaisivat vi-
suaalista stres-
sia.

Esteettomyytta
tukevat toimen-
piteet ovat lap-
sen istumapaikan
etdisyyden hake-
minen taulusta
luokkahuoneessa
ndakévamman
mukaan. Taululle
kirjoitettavien
kirjaimien koon
suurentaminen
lapsen tarpeiden
mukaan, korkea
kontrastinen kir-
joitus suhteessa
tauluun ja tus-
siin/liituun, lap-
sen nadnkadyton
apuvalineiden
kaytto kuten lu-
kutelevisio.
Taulun edessa
olevan valaistuk-
sen oltava opti-
mitasolla 150-
300 luxia.

Tsai, L-T. Meng, L-F. Wu, W-C. Jang, Y.

Su, Y-C. Effects of visual rehabilitation
on a child with severe visual impair-
ment (The American journal of occu-
pational therapy, 2013;67:437-447)

Tutkia naénkun-
toutuksen vaiku-
tuksia sisdltaen
valoisuus kont-
rastin erottelu-
kyky ohjelman
seka kiinnittymis
harjoittelu ohjel-
man.

6-vuotias poika, jolla vai-
kea nakévamma.

Ohjelmien avulla
vihrean ja keltai-
sen varin erotte-
lukyky parani
Intensiivinen
kontrastien erot-
telukyky harjoit-
telu seka silma-
motoriikan har-
joitukset voi pa-
rantaa jaljelld
olevan naon toi-
mintaa aivoperai-
sissa nakévam-
moissa
Harjoitusten jal-
keen uudet opi-
tut ndonkayton
taidot siirtyivat
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arkeen ja auttoi-
vat itsenadisem-
massa liikkkumi-
sessa

asiasta tarvitaan
enemman tutki-
musta

Ganesh, S. Sethi, S. Srivastav, S.
Chaudhary, A. Arora, P. Impact of low
vision rehabilitation on functional vi-
sion performance of children with vis-
ual impairment (Oman journal of
ophthalmology, 2013;6(3):170-174)

Arvioida naon-
kuntoutuksen
vaikutusta heik-
konakoisten las-
ten toiminnalli-
seen nakoon

n 35 (6-16 vuotiaita)

80% lapsista oli
vaikeuksia opis-
kelu tai lukemi-
sen taidoissa. Eri-
tyisesti taululta
kopioimisessa,
tekstikirjan luke-
misessa kaden-
varren etdisyy-
delta, kirjoittami-
sessa suoraan.
Lapsilla oli my6s
vaikeuksia arkiru-
tiineissa.
Yksikdan lapsista
ei ollut saanut
ammattilaisen
apua eika naon-
kayton apuvali-
neita.
Nakovamma,
joka on saatu
lapsena aiheut-
taa laajat vaiku-
tukset lapsen
psyykkiseen seka
kognitiiviseen ke-
hitykseen.
Varhain aloitettu
nadnkuntoutus
voi vahvistaa lap-
sen visuaalisia
taitoja ja taten li-
sata oppimistai-
toja.
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Tunay, Z-O. Caliskan, D. Idil, A.
Oztuna, D. Clinical characteristics and
low vision rehabilitation methods for
partially sighted school-age children
(Turkish journal of ophthalmology,

2016;46:68-72)

Maaritella kliini-
set ominaisuu-
det seka diag-
noosin antami-
sen heikkonakoi-
sille kouluikai-
sille lapsille, ra-
portoida valitut
heikkonakdisten
nadnkuntoutuk-
sen keinot seka
vahvistaa naon-
kuntoutuksen
tarkeytta.

aani 10-vuotta.

n 150 lasta idltdan 6-18
vuotta. Lasten ian medi-

Yleisin heik-
konakdisyyden
diagnoosi oli pe-
rinnoéllinen nako-
vamma.
Yleisimmat naon-
kayton apuvali-
neet olivat tele-
skooppi linssit
kaukonaon tuke-
miseen ja suu-
rennuslasit 13-
hinaon tukemi-
seen

Hyvin heikon
naontarkkuuden
tukemiseksi par-
haat tulokset
saadaan sahkoi-
silla optisilla apu-
valineilla, kuten
esimerkiksi luku-
television avulla.

Liite 3. Esimerkki pelkistamisesta

Alkuperainen teksti

Teksti kddannettyna suo-

meksi

Pelkistaminen eli

redusointi

”Low vision interferes not
only with their routine
and academic activities,
but it has also been now
well- established that low
vision has psychological
consequences...the chil-
dren feel depressed, anx-
ious, fearful and con-
fused”

Heikkonakoisyys ei pel-
kdstaan vaikuta lapsen ru-
tiineihin ja akateemisiin
taitoihin vaan on nyt sel-
kedsti osoitettu, etta
heikkonakoisyydelld on
psykologisia vaikutuk-
sia...lapset ovat masentu-
neita, ahdistuneita, pelok-
kaita sekd hammenty-
neita

Lapsen nakévammalla on
moninaiset vaikutukset
lapsen toimintakykyyn




Liite 4. Paaluokkien muodostaminen
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Pelkistys

Alaluokka

Ylaluokka

Esteettomyys tukee ndkdvammaisten lasten in-
kluusiota kouluymparistossa

Kouluympariston muokkaa-
minen

Esteettomyys

Nakovammaisilla lapsilla on enemman haasteita sosi-
aalisissa taidoissa

Kavereiden saaminen kou-
luymparistossa

Nékévammaisilla lapsilla on vaikeuksia hahmottaa
omia arjen haasteitaan.

Hahmottamisen vaikeudet

Sosiaaliset suhteet

Lapsen nakdvammaisuudella on moninaiset vaikutuk-
set lapsen toimintakykyyn

Ndkdvamman vaikutus ke-
hitykseen

Ndkovamman vaikutukset

toimintakykyyn

Liitutaulun valaistus seka oppilaan tyopisteen valaistus
tulisi olla 150-300 luxin valilta.

Valaistussuunnittelu

Opiskelumateriaalinen fontin suurentaminen helpottaa
lasta lukemaan

Tekstin suurentaminen

Kouluympariston suunnit-

telu.

Havainnointi harjoittelussa kyna ja paperi ovat yhta te-
hokkaita menetelmia kuin tietokoneella tehty harjoit-
telu

Havainnointi harjoittelu ja silman nakdhermon harjoit-
teet yhdessa voivat vahvistaa jaljelld olevaan nakoky-
kya.

Jaljelld olevan nakdkyvyn

harjaannuttaminen

Tietokoneella harjoitteleminen saattaa motivoida lasta
paremmin

Tietokoneharjoittelu

N&aodnkayton harjoitteet

Varhain aloitettu naénkuntoutus voi vahvistaa lapsen
oppimistaitoja ja mahdollistaa opetuksen normaaliluo-
kassa

Kuntoutuksen oikea-aikai-

suus

Varhain aloitettu kuntou-

tus

Tasapainoharjoittelu paransi huomattavasti dynaa-
mista tasapainoa nakdvammaisilla lapsilla

Tasapainoharjoittelu

Fysioterapia

Vaikeasti ndakévammaisilla lapsilla elektroniset apuvali-
neet tukevat parhaiten seka kauko,-ettd Idhinakoa

Lukutelevisiot, tietoko-
neohjelmat, elektroniset
suurennuslasit

Elektroniset apuvalineet

Suurennuslasit

Suurennuslasi on heikkonakdoisille helpoimmin omak-
suttava apuviline

Kauko, - ja I1ahinaon tuke-
minen

Optiset apuvdlineet

Paaluokka




