Kilka zdan o funkcjonowaniu Marcelka (od mamy):

Marcelek w pazdzierniku skonczy 8 lat. W ciaggu tych kilku lat swojego zycia przespat w
catosci 1 spokojnie moze 6-7 nocy. Od urodzenia $pi niespokojnie, budzi si¢ w nocy czasami z
ptaczem, czasami z krzykiem. Ok. 2 r.z. zaczynal mowi¢ pojedyncze stowa, pdzniej nastgpit
olbrzymi regres - straciliSmy wszystko: kontakt wzrokowy, Marcelek przestal mowic¢. Te pierwsze
stowa zamienity si¢ w krzyk i dzwigki nieartykutowane, natomiast §miech i rado$¢ ustapity miejsca
labilnosci emocjonalnej - dominowat ptacz, ztos¢ i agresja.

W obecnej chwili Marcelek dokonat olbrzymich postgpéw w sferze spolecznej i1
emocjonalnej: jest pieszczochem, uwielbia si¢ przytulaé¢, zauwaza dzieci i powoli zaczyna si¢ z
nimi bawi¢. Mysle, ze uzyskaliSmy to po cz¢sci dzigki diecie, suplementacji i rehabilitacji. Jego
ogblny wiek rozwoju jest na poziomie 14 miesigcy. Niestety mimo naszego olbrzymiego starania
nie robi tak znaczacych postepow, jak inne dzieci z autyzmem.

Objawy Zespolu Arnolda Chiariego 1 Siringomielii mozemy stwierdzi¢ na podstawie
naszych obserwacji, bo Marcelek nie mowi, ale sygnalizuje nam to w inny sposob. Totalnie
zaburzony sen, o czym pisalam wyzej. Silne bole glowy zauwazamy szczegodlnie podczas zmiany
pogody i latem — Marcelek jest niespokojny, czesto placze, uderza dtonmi w glowe, wpada w z1os¢,
czasami tym bolom towarzysza do$¢ obfite krwawienia z nosa. Na pewno Zespét ten wplywa na
epilepsje Rolandyczna, o ile jej nie powoduje — w tej chwili wytadowania sg o charakterze cigglym
(zapis EEG). Zawroty glowy i problemy z rownowaga obserwowali§my od samego poczatku —
Marcelek ciagle si¢ przewracal, potykat, zaczat pdzno chodzi¢ ok. 20 miesigca. Towarzyszyly temu
wszystkiemu okropne wymioty — nie wykluczone, ze czut si¢ jak na karuzeli. W tej chwili caty czas
jest problem z napigciem migsniowym (jest bardzo obnizone) i koordynacja ruchéw. Czesto
zdarzaja si¢ upadki i1 sthuczenia glowy oraz nosa. Niekorzystnym efektem tych upadkow jest
skrzywiona przegroda nosowa i problemy z oddychaniem, szczegdlnie w nocy. Marcelek nie czuje
siebie — czgsto uderza roznymi czgsciami ciata, albo bierze moja lub me¢za dton i dociska nig swoje
poszczegblne czgdci ciata np. brode. Synek jest caly czas zmeczony, podczas spacerow bardzo
szybko si¢ meczy i nie chece chodzié. Nie kontroluje swoich zwieraczy — jest nadal pampersowany.
Wystepuje takze nocne moczenie. Wszystkie treningi czystosci jak do tej pory konczyly sie
fiaskiem. Ma problemy z nadwrazliwo$cia na Swiatlo 1 dZwigk, a takze olbrzymie trudnosci z
koncentracjg uwagi.

Zauwazamy, ze stan naszego synka pogarsza si¢. Zespot ten powoduje ogromne zaburzenia
w przeptywie ptynu moézgowo-rdzeniowego, niedotlenienie komorek mézgowych 1 w konsekwencji
ich obumieranie. W sytuacji intensywnego wzrostu, objawy beda si¢ coraz bardziej nasilaly. Rdzen
kregowy Marcelka jest przyrosniety do kosSci kregostupa w czesci ledzwiowo-krzyzowej. Wraz ze
wzrostem kosci rdzen kregowy bedzie coraz bardziej napigty, bedzie pojawialo si¢ coraz wiecej
pustych przestrzeni (jamisto$¢) blokujac coraz bardziej krazenie ptynu mézgowo-rdzeniowego. Bez
operacji Marcelek moze przesta¢ chodzi¢, bo powolne obumieranie komorek nerwowych 1 ucisk
moézdzku spowoduje stopniowy spadek sily migsniowej konczyn i olbrzymie zaburzenia
rownowagi. Jedynie zabieg sekcji Filum Terminale moze zahamowa¢ dalszy rozwoj choroby i
zniwelowac jesli nie caloSciowo to czesciowo bole gtowy i1 przywrocic czucie ciata.

Ponizej pordwnanie 2 metod postgpowania w przypadku Zespotu Arnolda Chiariego i
Siringomielii. W Polsce stosuje si¢ odbarczanie potyliczne u oséb dorostych i naprawde w
ostatecznosci. U dzieci - metod¢ odwlekania i czekania.

Odbarczenie ( poprzez odbarczenie otworu wielkiego lub otworu potylicznego)
Dabre strony:

1. uniknigcie przedwczesnej Smierci



2. stan niektorych pacjentow poprawia si¢ na pewien czas

Zte strony:

1. nie eliminuje przyczyny choroby

2. 0,5%-3% $miertelno$ci, najwyzszy procent przedwczesnej Smierci

3. metoda agresywna, okaleczajaca i powodujaca nawroty choroby

4. nieznaczne polepszenie

5. deficyt neurologiczny: zaleznie od miejsca urazu: niedowtad ciata od 0,5 do 2,1%, zmiana pola
widzenia od 0,2 do 1,4%, zaburzenia w mowie od 0,4 do 1%, deficyt czucia od 0,3% do 1%,
niestabilno$¢ ( problemy podczas chodzenia) od 10 do 30%

6. wylew wewnatrzmozgowy pooperacyjny lub w trakcie operacji, wylew zewnatrzoponowy,
srodmoézgowy, powodujace deficyt neurologiczny lub pogorszenie istniejacego juz deficytu od 0,5
do 5%

7. obrzek spowodowany brakiem doptywu krwi do komoérek nerwowych, zaleznie od sytuacji, do
5%

8. infekcja zewnetrzna od 0,1 do 6,8% gleboka lub mézgowa, z powstaniem ropienia mdézgowego
lub septycznego/aseptycznego zapalenia opon mézgowych.

9. zmiana hemodynamiczna spowodowana manipulacjg w rdzeniu

10. zator gazowy (pacjenci w narkozie)

11. wyciek ptynu mézgowo-rdzeniowego od 3 do 14% (przetoka LCR)

12. wodogtowie pooperacyjne

13. odma $rodczaszkowa

14. tetraparezja (utrata sity we wszystkich konczynach)

Sekcja Filum Terminale (SFT):
Dobre strony:

1. eliminuje przyczyng¢ choroby i prawdopodobnie moczenie nocne

2. 0% $miertelnosci, brak powiktan

3. technika minimalnie inwazyjna, czas zabiegu 45 minut, krotki czas pobytu w szpitalu, krotki czas
pobytu na bloku pooperacyjnym

4. poprawa objawoOw 1 zatrzymanie postepu choroby

5. poprawa zaburzen ruchowych
6. poprawa zaburzen czucia
7. poprawa doptywu krwi do mézgu i stymulacja jego aktywnosci.

8. poprawa krazenia krwi w calym Systemie Nerwowym (SN)

Zte strony:
1. minimalne nacigcie w cze$ci ledzwiowej



