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Cerebelarni mutizem - predstavitev primera

Cerebellar mutism: case study

Ajda Demsar,! Ivana Kreft Hausmeister,? Milica Stefanovic?

lzvlecek

Med moZzganskimi tumorji so tumorji zadnje lobanjske kotanje najpogostejsi mozZganski tumoriji pri otrocih. Izbira zdravlje-
nja je odvisna od mesta in nacina rasti tumorja ter s tem povezane moznosti odstranitve z operacijo, od vrste in razsirje-
nosti tumorja in od otrokove starosti. Z operacijo skusa kirurg odstraniti celoten ali ¢im vecji del tumorja, kar pa vedno ni
izvedljivo, saj bi odstranitev lahko povzrocila nesprejemljivo nevrolosko okvaro. Najpogostejsi zaplet po operaciji tumorja
zadnje lobanjske kotanje je sindrom cerebelarnega mutizma. S predstavitvijo obravnave predsolske deklice, ki se je na
Pediatricni kliniki v Ljubljani zdravila zaradi meduloblastoma in je po operaciji utrpela sindrom cerebelarnega mutizma,
Zelimo poudariti pomen zgodnje in kontinuirane timske rehabilitacije za optimalno okrevanje. Clanek zapolnjuje vrzel v
slovenski in tudi mednarodni strokovni literaturi na podrocju rehabilitacije po nastanku cerebelarnega mutizma.

Abstract

Among the brain tumours, posterior fossa tumours are the most common brain tumours in children. The choice of treat-
ment depends on the place and manner of growth of the tumour and the associated possibility of surgical removal, the
type and spread of the tumour and the child’s age. With the surgery, the surgeon tries to remove as much of the tumour
as possible. However, sometimes, it is not possible to remove the tumour due to its location, or the removal would cause
unacceptable neurological damage. The most common complication after posterior fossa tumour surgery is a cerebellar
mutism. In this article, we will present in more detail the occurrence of cerebellar mutism in a preschool girl after medul-
loblastoma surgery. We would like to emphasize the importance of early and continuous team rehabilitation for optimal
recovery. We aim to fill the gap in the lack of professional articles (both in Slovenia and abroad) in the field of the rehabili-
tation after the onset of cerebellar mutism.
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KLINICNI PRIMER

1 Uvod

Tumorji osrednjega Ziv¢evja so s pojavnostjo 25-40
obolelih na milijon otrok letno najpogostejsi solidni tu-
morji v otroski populaciji ter najpogostejsi vzrok smr-
tnosti zaradi rakave bolezni pri otrocih sploh (1).

Sindrom cerebelarnega mutizma po operaciji otrok
(SCM) je vecplastni zaplet po operaciji tumorjev v zad-
nji lobanjski kotanji (ZLK) (2). Prizadene priblizno 25 %
otrok s tumorji v tem predelu (3). O sindromu so prvi¢
porocali Harold L. Rekate in sodelavci v letu 1985 (4).

V preteklosti so se izrazi cerebelarni mutizem, psev-
dobulbarna paraliza, sindrom zadnje lobanjske kotanje
in cerebelarni kognitivno-afektivni sindrom uporab-
ljali za oznaclevanje zapletenega nevroloskega stanja
po kirurski odstranitvi tumorjev malih mozganov in
Cetrtega prekata (5). Uporaba razli¢nih izrazov, ki so
v strokovni literaturi oznacevali enak klini¢ni pojav,
je sprozila leta 2016 soglasno izjavo islandske skupine
Delphi Group, ki je uvedla izraz »sindrom cerebelar-
nega mutizma po operaciji otrok« (6). Danes se izraz
sindrom cerebralnega mutizma (SCM) univerzalno
uporablja za izrazanje izgube govora (prehodne ali traj-
ne), ki je tesno povezana s kakr$no koli prizadetostjo
mozganov (7).

V okviru Delphi Group in kasnej$ega sre¢anja med-
narodne skupine strokovnjakov in raziskovalcev SCM
se je oblikovala naslednja definicija (6):

»Za SCM je znacilen zapozneli nastop mutizma
(poslabsanja govora) in ¢ustvene labilnosti po operaciji
tumorja malih mozganov ali Cetrtega prekata pri otro-
cih. Dodatne skupne znacilnosti vkljucujejo hipotonijo
in orofaringealno disfunkcijo (disfagijo). Pogosto SCM
lahko spremlja cerebelarni motori¢ni sindrom, cerebe-
larni kognitivni afektivni sindrom in disfunkcija mo-
zganskega debla, vklju¢no z znaki v dolgem traktu in
s kranialnimi nevropatijami. Mutizem je vedno preho-
den. Toda okrevanje po SCM se lahko podaljsa. Govor
se nujno ne vrne v normalno stanje. Tudi drugi pri-
manjkljaji kognitivnih, custvenih in motori¢nih funkcij
pogosto vztrajajo.«

V vecini primerov se SCM ne opredeljuje kot izoli-
ran nevroloski primanjkljaj, ampak je sestavni del bolj
zapletene konstelacije nevroloskih tezav, ker izraza raz-
$irjeno skupino nevroloskih, ¢ustvenih in vedenjskih
motenj (7) s tipicnim zacetkom 1-2 dni po posegu v
ZLK (8). Mednarodni odbor drustva za ZLK in drugi
strokovnjaki na tem podro¢ju v diagnosti¢nih oprede-
litvah predlagajo 2 glavna simptoma, in sicer: okvaro
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govora in ¢ustveno labilnost (9).

Malbari in sodelavci navajajo, da bolniki pogosto
kazejo prehodne ali pa dolgotrajne primanjkljaje na
podrocju govora, ¢ustvene labilnosti, disfunkcije malih
mozganov in mozganskega debla (9). Okrevanje sicer
poteka spontano, vendar se kognitivne in vedenjske
motnje ter motnje govora (nerazlo¢nost), ki se poka-
zejo s fazo nemosti, vselej ustrezno ne razresijo in zato
pomembno ovirajo posameznikovo delovanje (6,7).

Kako poteka razvoj simptomov pri SCM po ope-
raciji otrok, $e ni ustrezno raziskano. Nekatere $tudije
so pokazale, da so dolgoro¢ni kognitivni, vedenjski in
motori¢ni primanjkljaji v korelaciji s trajanjem t. i. faze
nemosti in z izrazenostjo cereberalnega mutizma (3).
Druge $tudije kot pomemben dejavnik tveganja pou-
darjajo nevroloske tezave, ki spremljajo bolezen, in so
prisotne Ze pred operacijo mozganov (8,10).

1.1 Patofiziologija

Patofizioloski mehanizmi nastanka sindroma SCM
niso povsem jasni, zato se tudi SCM med kirursko
obravnavo otrok s tumorjem v zadnji kotanji v celoti ne
moremo izogniti. Nastanek SCM je najverjetneje posle-
dica ve¢ dejavnikov.

Na osnovi magnetnoresonanc¢nega slikanja (MRI)
po operaciji danes domnevamo, da se SCM po opera-
ciji pojavi zaradi kirurske poskodbe anatomskih struk-
tur, ki mozgane povezujejo z mozganskim deblom, in
sicer natan¢neje zaradi poskodbe proksimalne eferen-
tne cerebelarne poti (ECP). Proksimalna ECP vkljucuje
dentatno jedro, zgornje cerebelarne pedunkle in nje-
govo razcepi$ce v mezencefalicnem segmentu; njegova
vlakna pa potujejo proti rdecemu jedru in talamusu (t.
i. dentato-rubro-talamic¢ni trakt - DRTT) (11). Poleg
tega igrajo doloc¢eno vlogo pri nastanku SCM tudi sam
edem, ishemija in disregulacija nevrotransmiterjev,
kar se zgodi med posegom v ZLK. K nastanku klini¢ne
slike SCM prispeva tudi t. i. cerebro-cerebelarna dia-
shiza, ki suprimira en del mozganov. Nastane po po-
$kodbi oddaljenih delov mozganov. V primeru SCM
deli skorje velikih mozganov po poskodbi cerebeluma
med operacijo izgubijo cerebelarno stimulacijo, kar se
na slikovnih preiskavah kaze s hipometabolizmom in
hipoperfuzijo delov cerebralnega korteksa. Tovrstne
spremembe korteksa velikih mozganov se po doloce-
nem c¢asu lahko do neke mere popravijo (11).
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1.2 Dejavniki tveganja za nastanek cerebelarnega
mutizma po operaciji otrok

Kot mozne dejavnike tveganja za pojav SCM so
Ashida in sodelavci v preglednem ¢lanku (8) iz razi-
skav, opravljenih od leta 1996 do 2020, izluscili de-
javnike tveganja za nastanek SCM in jih razvrstili v 3
skupine:

1. Dokazani dejavniki tveganja:

« meduloblastom,

« vpletenost mozganskega debla,

« sredinska umes$c¢enost tumorja,
velikost tumorja,
kirurski pristop (vermijski rez v primerjavi s telo-
velarnim pristopom).

2. Mozni dejavniki tveganja:

« primanjkljaji govora pred operacijo.
3. Nedokazani dejavniki tveganja:

« spol bolnika,
obseg resekcije,
starost bolnika,
prisotnost hidrocefalusa,

« okuzba osrednjega Ziv¢nega sistema.

L]

L]

L]

L]

L]

Zaradi malo $tudij, ki so opravljene tudi na majhnih
vzorcih, v strokovna literaturi Se ni soglasja o dejavni-
kih tveganja (8).

1.3 Rehabilitacija bolnikov s sindromom
cerebelarega mutizma (SCM)

Ceprav obstajajo $tevilne raziskave o kognitivnih in
nevropsiholoskih posledicah, ki se pojavijo pri otrocih
z mozganskimi tumorji, je literature o pristopu k re-
habilitaciji mnogo manj (12). Zato $e ni strokovnega
soglasja o zdravljenju SCM (13).

Ker je pri otrocih s SCM torej povecano tveganje
za kognitivne in psihosocialne posledice bolezni in
zdravljenja, potrebujejo zgodnjo celostno rehabilitaci-
jo na 3 glavnih podro¢jih oskodovanosti:

o govor,
o kognicija (vkljucuje tudi vedenje),
o gibanje (11).

Pred operacijo in po njej je smiselno oceniti stanje
na teh podro¢jih otrokovega razvoja. Na osnovi oce-
ne se nato opredeli individualiziran rehabilitacijski
nacrt in tudi dolgoro¢no spremljanje razvoja. Pri re-
habilitaciji naj bi sodelovali naslednji strokovni profili:
fizioterapevt, logoped, specialist klini¢ne psihologije/
nevropsiholog in nevropsihiater (11). Kratkoro¢ni,
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srednjero¢ni in dolgoro¢ni cilji naj bi upostevali pri-
oritete mladega bolnika. Primarni namen vsakega ci-
lja mora biti ponovno vklju¢evanje otroka v druzbo in
$olo, pri ¢emer je potrebno upostevati razvojne spre-
membe na razli¢nih podro¢jih (kognicija, govor) (11).
V literaturi $e niso jasno opredelili posameznih tehnik
ali pristopov k rehabilitaciji, ¢eprav nekateri razisko-
valci predlagajo, naj obravnave potekajo v t. i. ¢im bolj
»ekoloskem kontekstu«, torej v otrokovem domacem
okolju.

Porocali so tudi o farmakoloskem zdravljenju za
zmanjs$anje in omilitev simptomov SCM v akutni fazi
(npr. fluoksetin, bromokriptin, zolpidem, midazolam,
delorazepam in risperidon) s spodbudnimi rezultati,
Ceprav teh porocil $e ni veliko (14).

2 Predstavitev primera

Starsi so na Pediatri¢no kliniko UKC Ljubljana pri-
peljali deklico, staro 2 leti in 7 mesecev, pri kateri so
zadnje 3 tedne opazali nestabilno hojo, vecerne gla-
vobole in obc¢asno bruhanje. CT glave je ob sprejemu
pokazal tumor velikosti 4 x 3,5 x 2,5 cm infratentori-
alno v podrodju vermisa ter Cetrtega prekata. Navedli
so izrazito dilatacijo stranskih prekatov z znaki akutno
nastajajocega hidrocefalusa ter herniacijo mozganovi-
ne skozi veliki foramen za pribl. 12 mm. Se isti dan so
urgentno vstavili zunanji ventrikularni dren (ZVD) ter
odredili jemanje deksametazona. Razsirjene slikovne
preiskave (MRI glave in spinalnega kanala) niso nasle
bolezenskih znakov drugje v centralnem zivcevju. Ob
blagem izboljsanju in stabilizaciji klini¢nega stanja po
vstavljenem ZVD in farmakoloskem zdravljenju so s
t. i. elektivno kraniotomijo tumor v celoti odstranili.
Dan po operaciji so ZVD odstranili in po MRI dekli-
co uspesno ekstubirali. Postala je izrazito nemirna,
razdrazljiva, zato stika z deklico ni bilo mogoce vzpo-
staviti. Kljub zdravljenju s klonidinom, midazolamom
in kloralihdratom v bolusu se ni pomirila, zato je $e 2
dni prejemala kontinuirano infuzijo z deksmedetomi-
dinom. V prvem tednu po operaciji smo nemir, epi-
zode tahikardije, jokavosti in razdrazenosti pripisovali
predvsem odtegnitvenemu sindromu. V nadaljnjem
poteku obravnave pa so znaki nemira in razdrazljivosti
sicer vztrajali, a so se po nekaj tednih izboljsali zaradi
zdravljenja z melatoninom, klonidinom ter protibo-
le¢inskega zdravljenja. Ugotovili smo desnostransko
hemiparezo z vecjo prizadetostjo roke, generalizirano
hipotonijo, ocesni stik pa je bil zelo kratek. Deklica
sploh ni zmogla sodelovati ob pregledu, na vprasa-
nja ni odgovarjala, govor pa je bil povsem odsoten.
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Na multidisciplinarnem sestanku konzilija v sestavi
nevrolog, onkolog, kirurg, fizioterapevt, klini¢ni psi-
holog smo se pogovorili o tezavah po operaciji, ki smo
jih ve¢inoma opredelili kot SCM. Dogovorili smo se za
redno fizioterapevtsko obravnavo ter klini¢nopsiholo-
$ko obravnavo deklice in njene druzine. Za farmakolo-
$ko zdravljenje simptomov SCM se nismo odlo¢ili, saj
ucinkovitost v literaturi ni jasno dokazana. S premo-
stitvenim kemoterapevtskim zdravljenjem smo priceli
5 tednov po operaciji. Po dopolnjenem 3. letu starosti
so deklici v tujini s protoni obsevali kraniospinalno ob-
modje. Nato se je nadaljevalo vzdrzevalno kemotera-
pevtsko zdravljenje.

V okviru multidisciplinarnega spremljanja posle-
dic zdravljenja tumorja osrednjega Zivénega sistema
je bilo pri starosti 3 let in 5 mesecev ob klini¢nopsi-
holoskem pregledu ocenjeno stanje splosne razvitosti.
Pregled je ugotovil pomemben razvojni zaostanek na
podroc¢ju miselnih in motori¢nih spretnosti. Zaosta-
nek na podrodju spoznavnega razvoja je bil v primer-
javi z motori¢nim razvojem sicer manjsi. Misljenje je
bilo upocasnjeno, fina motorika je bila v primerjavi z
grobo motoriko boljsa. Govor je bil zaradi slabe artiku-
lacije tezko razumljiv in pocasnejsi. Custvovanje je bilo
manj razgibano, obrazna mimika pa neizrazita. Njena
mati pa na podroc¢ju vedenja in custvovanja ni opazala
pomembnih odstopanj. Z ostalimi subspecialisticnimi
pregledi smo ugotavljali slabso vidno ostrino (hiper-
metropija) in deklici predpisali oc¢ala. Avdiometrija je
pokazala gluhost na desno uho.

Po zakljuceni hospitalizaciji na Pediatri¢ni kliniki se
je deklica vkljucila v celostno rehabilitacijo na Univer-
zitetnem rehabilitacijskem institutu republike Sloveni-
je Soca (URI Soca). Tam je bila vklju¢ena v program
delovne terapije, fizioterapije in logopedske obravnave.
Po zakljuceni strnjeni obravnavi na URI Soca je bila
napotena v razvojno ambulanto v nadaljnjo obravnavo
pri teh strokovnih delavcih. Delovno terapijo je imela
le 2- do 3-krat na mesec, fizioterapijo le 1-krat na me-
sec. Logopedske obravnave v okviru razvojne ambu-
lante deklici niso uspeli zagotoviti, zato so to eno leto
enkrat na mesec placevali starsi. Ob pomoci osebne
spremljevalke se je deklica spet vkljucila v vrtec.

V sklopu klini¢nopsiholoske obravnave smo obli-
kovali program kognitivne rehabilitacije, ki je vkljuce-
val gibalne in kognitivne vaje doma ter prilagoditve v
vrtcu. Vaje smo ves Cas prilagajali njeni starosti in tre-
nutnim zmoznostim. Po zakljuceni strnjeni logopedski
obravnavi v URI Soca naj bi se obravnave nadaljevale
v regiji bivalis¢a druzine, vendar zaradi kadrovskih te-
zav v zdravstvenem domu logopedskih obravnav niso
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uspeli zagotoviti. Zagotovitev ciljev logopedskega re-
habilitacijskega programa po operaciji je temeljni del
terapije za obvladovanje klini¢ne slike SCM (11).

Po slabih 2 letih (pri starosti 5 let in 2 mesecev)
je deklica opravila kontrolni klini¢nopsiholoski pre-
gled. Njene splosne intelektualne sposobnosti so bile
na ravni nizkega povpreéja. V primerjavi s predho-
dnim pregledom je bila ¢ustveno bolj razgibana. Tudi
obrazna mimika se je izrazila v ve¢ji meri kot na prvem
pregledu. Napredovala je tudi na podrocju govora in
motorike. Toda v primerjavi z vrstniki je bilo $e priso-
tno pomembno odstopanje (tezave na podrocju tekoc-
nosti in razlo¢nosti govora ter tezave s fino in grobo
motoriko, koordinacijo ter ravnotezjem). Pomembne
tezave so bile ugotovljene tudi na podrocju pozornos-
ti, spomina (priklic), vidne zaznave (slabovidnost) in
posameznih izvrsilnih funkcij (iniciacija, inhibicija).
Prisotna je bila tako mentalna kot tudi psihomotori¢na
upocasnjenost. Dekli¢ina mati pa na podrocju prilago-
ditvenih spretnosti, ¢ustvovanja in vedenja ni omenila
pomembnejsih tezav.

3 Razprava

Jasno je razviden dekli¢in napredek na vseh pod-
ro¢jih kljub moc¢no izrazenemu SCM. Rehabilitacijo
na podroc¢ju govora in motorike je zacela Ze med sa-
mim zdravljenjem na URI Soca in na Klinicnem od-
delku za otrosko hematologijo in onkologijo. Po koncu
zdravljenja je fizioterapevtsko in delovnoterapevtsko
obravnavo nadaljevala v obmoc¢nem zdravstvenem do-
mu, kar je bilo sicer zelo ugodno, ¢eprav zaradi kad-
rovskih tezav primarnega zdravstva ni potekalo tako
intenzivno, kot bi si Zeleli. Priporocila so zaradi po-
manjkanja raziskav skopa ali jih celo sploh ni. Znano
je, da motori¢na rehabilitacija pomembno izbolj$a mo-
tori¢ne rezultate pri otrocih z mozganskim tumorjem,
vendar $e vedno primanjkuje podatkov o ucinkovito-
sti. Prav tako Se ni objavljenih podatkov o najbolj ko-
ristni vrsti in intenzivnosti telesne rehabilitacije otrok
s pediatri¢nim SCM po operaciji (15).

Raziskovalci kognitivne rehabilitacije delijo pro-
gram v 2 kategoriji, in sicer v individualno obravnavo
v zivo in v rac¢unalni$ko podprto rehabilitacijo, ki se
izvaja v domacem okolju (15). Kognitivna rehabilitaci-
ja se je v nasem primeru izvajala individualno v okviru
klini¢nopsiholoske obravnave, v domacem okolju pa
ob podpori dekli¢inih starSev, kar je v skladu s pripo-
rocili tujih raziskav (14), da obravnave potekajo ¢im
bolj v t. i. »ekoloskem kontekstu«, kar je v otrokovem
domacem okolju. Prav tako smo deklici na ta nacin
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omogocili, da je ¢im vec ¢asa prezivela doma z druzino.

Hocking in sodelavci v svoji $tudiji poudarjajo
pomen socialne reintegracije kot del rehabilitacijskih
programov za podporo socialnih ves¢in otrok s SCM
(16). Tudi v nasem primeru je obravnava zelo poudar-
jala to komponento, saj smo starse aktivno spodbujali,
naj deklico vpisejo v vrtec in jo vkljucijo v razlicne de-
javnosti v domacem okolju.

Leta 2019 smo tudi v Sloveniji oblikovali priporo-
¢ila za sistemati¢no in kontinuirano spremljanje otrok
po zdravljenju mozganski tumorjev, ki v multidisci-
plinarno spremljanje teh otrok vklju¢uje tudi nevro-
kognitivno oceno, redno spremljanje in rehabilitacijo
(17).

Deklica je ob pomoci in veliki angaziranosti dru-
Zine ter strokovnjakov pomembno napredovala in do-
segla veliko funkcionalnih ciljev, ki ji omogocajo ¢im
vecjo vkljucenost v socialno okolje. Vse te obravnave
se bodo nadaljevale tudi v prihodnje.

4 Zakljucek

Sindrom cerebelarnega mutizma je eden pomemb-
nej$ih zapletov po operaciji pri obravnavi otrok s

tumorji v ZLK. Kljub novejs$im raziskavam ter analizi
dejavnikov tveganja za pojav SCM pa tega pojava kot
tudi obsega tezav $e ni mogoce predvideti.

Zato smo z opisom primera Zeleli opozoriti na po-
membnost zgodnje obravnave in predvsem celostne in
multidisciplinarne rehabilitacije po nastanku SCM.

Zgodnja rehabilitacija na razli¢nih podro¢jih lahko
pomembno ugodno vpliva na otrokov razvoj in omeji
ali celo zaustavi razvoj sekundarnih tezav. Pomembno
je ozaves$canje, predvsem strokovne javnosti, da se ot-
rokom s sindromom SCM ¢im prej in ¢im bolj inten-
zivno zagotovi ustrezna zgodnja rehabilitacija, ki lahko
zelo ugodno vpliva na nadaljnjo kakovost Zivljenja in
na dolgoro¢ne moznosti vklju¢evanja v druzbo.

Izjava o navzkriZju interesov
Avtorice nimamo navzkrizja interesov.

Soglasje bolnika in starsev za objavo

Bolnica in starsi se strinjajo z objavo ¢lanka kot pri-
kaz primera. Podali so pisno soglasje, ki se hrani na Kli-
ni¢nem oddelku za otrosko hematologijo in onkologijo
Pediatricne klinike Univerzitetnega klini¢nega centra
Ljubljana.
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