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Chiari ja syringonyelia ovat harvinaisia neuro-
logisia sairauksia. Sairauksien TONIIIHOLOISHHS
Jja tutkimustiedon prute tuovat mukanaan haas-
teita potilaiden boitoon ja eldmddn sairanden
kanssa. Tiedonpuute antaa tilaa vidrille tul-
kinnoille, ja siksi perehtyneisyys on ensiarvoista.
Kirjoitus esittelee potilaiden toiveita hoidostaan.
Potilaan tasapainon borjuessa turvaverkon, tissi
tapanksessa hoivaverkon, olemassaolo korostin,

Pieni poika joutuu viettimidn viikon te-
ho-osastolla. Jokaisen yon erossa vanhem-
mistaan. Jo se, ettd sairaalaympéristd ja
sairaana olo tekivit tilanteesta pelottavan,
oli pienelle pojalle entistd pelottavampaa
se, ettei hin ymmirtinyt kenenkédn pu-
hetta, eikd kukaan pubunut hinen kieltddn.
Sairaala on Suomessa, ja poika ruotsin-
kielinen.

Teini-ikdiselld tytolla on kipuja. Sellaisia
kipuja, joita nuorella tytolld ei pitaisi olla,
ja jotka rajoittavat tyton eldméd. Ladkirin
vastaanotolla tyttd saa kuulla, etteivat
kivat johtuisikaan hinen sairaudestaan
ja etteivit ne itseasiassa ole kummoisia.
Lidkari saa ilmoille myds ajatuksen, etta
jospa tyttd keksiikin kipunsa. Aitl tietdd,
ettd kivat ovat todellisia. Eihdn kukaan
sellaista pystyisi esittamaan.

Toisen nuoren tytdn aiti pohtii, kuinka
helposti lidkdrien ja hoitajien silmissa
saa hankalan vanhemman maineen. IKoe-
taanko, ettd vanhempi arvostelee heidéin
ty6tidn, tai tullaan heiddn reviirilleen,
vai miki leimautumiseen on syyni? Van-
hempi, jolla pohjimmiltaan on vain suuri
huoli lapsestaan.

Yhteisti lapsille on, ettd he kaikki sairas-
tavat Chiaria ja/tai syringomyeliaa. Tilan-
teet kertovat kohtaamisista, joissa potilas,
tal vanhemmat, ovat hauraassa tilantees-
sa, Kohtaamiset hoitohenkilékunnan

kanssa ovat hyvin sujuessaan potilaalle
ensiarvoisen tirkeitd, mutta pelko ja kipu,
vihittely ja kyseenalaistaminen, seka lei-
mautuminen hankalaksi potilaaksi ovat
myos tuttua monelle Chiati- ja syringo-
myeliapotilaalle. Kirjoituksen tarkoitukse-
na ei ole kritisoida hoitoty6td, vaan haas-
tavien ja toisaalta ikavienkin tilanteiden
kautta on mahdollisuus tuoda esille asioi-
ta, jotka ovat olennaisia huomioida. Hoito-
tyd on merkityksellistd, ja tarvallisen hoi-
don takaavan ammattilaisen vastuu on
suuri. Hankalat tilanteet Chiari- ja syringo-
myeliapotilaita kohdatessa johtuvat paa-
sdAntdisesti juuri monimuotoisista sairauk-
sista, joita on vaikea diagnosoida ja joille
ei ole hoito-ohjeita, seki tutkimustiedon
puutteesta, jolloin sairauksia on hankala
ymmiirtia. Hoitoty® koetaan turvaverkok-
si, joka potilaan tasapainon horjuessa on
ottamassa vastaan.

CHIARI- JA SYRINGOMYELIA

Chiari-malformaatio tyyppi 1 ja syringo-
myelia ovat harvinaisia neurologisia sai-
rauksia (ks. Neuvoston suositus 2009
/C 151/02). Oireisena Chiari-raken-
nepoikkeavuutta on Suomessa arviolta
noin 2500:1a ithmiselld, ja syringomyeliaa
sairastavia on noin 400 henked (Asula
2016; Kallanranta ym. 2008). Niihin
sairauksiin liittyy usein oireita tai ongel-
mia, joita palvelujirjestelmin on hankala
huomioida. Asiantuntemusta on vihin,
ja laadukasta, omalla didinkiclelld tuotet-
tua tietoa on saatavilla niukast, samoin
tutkimustietoa.

Chiari tyyppi 1-malformaatiossa kallon
takakuoppa, posterior fossa, on kehitys-
hiiridstd johtuen normaalia pienempi,
ja ahtauman vuoksi pikkuaivojen alaosa
tyontyy kallonpohjan aukon, foramen
magnumin, alapuolelle (tyéntymistd kut-
sutaan my6s nimelld Zonsillojen herniaatio),
joka johtaa pikkuaivokudoksen painu-
miseen. Pikkuaivojen painaessa selki-
ydinti seki takakuopan ahtauden takia
paine aiheuttaa hiiriGitd selkiydinneste-
kiertoon. (ASAP 2013a, 2013¢; Hawking
ym. 2014; Milhorat ym. 1999; Nishikawa
ym. 1996; Oro 2013a, 2013b; Rinne,
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20006a; Sekula 2005.) Hoitamattomana
sairaus voi kehittdd selkdytimeen tai
aivorungon alueelle selkdydinnesteen
vapaan virtauksen estavan ontelon, 5y-
rinxin, ja pahimmillaan aiheuttaa pysyvia
hermovaurioita tai halvauksen. Syringo-
myeliaa el selkiytimen tai aivorungon
ontelotautia voi esiintyd myos ilman
Chiari-malformaatiota. (ASAP 2013b;
Oro 2013a; Rinne 2006b.) Chiatin kohdal-
la diagnostisena 16ydoksend pidettivid
méiritelmad pikkuaivojen vihintiéin 3-5
mm:n tyontymisestd alaspiin foramen
magnumin tasosta pidetddn nykydin liian
rajoittavana (ASAP 2013¢; Milhorat ym.
1999; Sekula 2005), ja viime vuosikym-
menien tutkimusten mukaan alle 5mm:n
tonsillojen hetniaatio ei poissulje Chiari-
diagnoosia (Milhorat ym. 1999). Uutta,
objektiivista midritystd Chiarille etsitddn
aktiivisesti (Labuda 2008, 41).

Terve thminen

Pikkuaivor

Kallonpohjan aukko,
magaum

Selkiydinkanavs
! Chiagia ja sysia
; gomyeliag samastava

Chiag

== Sapimr

Chiari ja syringoniyelia

Osa Chiari-potilaista ei vilttdmiittd kos-
kaan saa minkéinlaisia oireita, tai ei
edes tiedd sairastavansa, ja toiset sen
sijaan kiirsivit voimakkaista oireista ja
elinikdisistd ongelmista. Chiarin oireet
ovat laaja-alaiset (Labuda 2008, 50), ja
se aiheuttaa aivohermo- ja pikkuaivope-
rdisid sekd selkdytimen kompressiosta
johtuvia oireita. Oireet alkavat usein
20-40 vuoden idssd, mutta sitd tavataan
my6s lapsilla. Ensioireet ovat vaihtelevia
ja kohtauksellisia, ja siksi se diagnosoi-
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daan usein vasta vuosien padstd oireiden
alkamisesta ja tulkitaan ensin yleisim-
misté sairauksista johtuviksi. (Milhorat
ym. 1999; Rinne 2006a.) Syringomyelian
alheuttamat oireet vaihtelevat myds yksi-
16llisesti. Neurologiset oireet johtuvat selki-
ytimen ja aivorungon hermovaurioista,
ja ovat usein tunto- ja litkehdirioitd. Sy-
ringomyelialle ominaista on voimakas
krooninen kipu. (ASAP 2013b; Rinne
2006b.) Osaa Chiarin ja syringomyelian
aiheuttamista oireista voidaan hoitaa
ldakkeilld tai valttdmalld oireita aiheut-
tavia tekijoitd, mutta ainoa varsinainen
hoitokeino molempiin sairauksiin on leik-
kaus, jossa turvataan esteeton selkiydin-
nesteen kierto. Chiari ja syringomyelia
ovat etenevid sairauksia, eikid niita voi
parantaa, Sairaudesta huolimatta niiden
kanssa on mahdollista eldi oirectonta tai
vihdoireista elimii, oikein hoidettuina.
(Hewitt 2011, 18).

POTILAIDEN TOIVEITA
KOHTAAMISISTA

Keskustelupalstoilla térmdd monesd petty-
neiden potilaiden kirjoituksiin kohtaami-
sista terveydenhuollon ammattilaisten
kanssa. Vastaanotolla keskitytian padnsar-
kyyn, potilas sen sijaan toivoo huomiota
muihinkin oireisiin ja toivoo oiteiden koko-
naisvaltaista ymmartimistd. Ladkari saat-
telee reseptin kanssa ulos, kun potilas
vield haluaisi konkreettisia neuvoja, miten
jonkun toimintaa rajoittavan vaikeuden
kanssa voisi eldd. IKohtaamiset eivit aina
mene potilaan odotusten mukaisesti.
Mitd Chiaria ja syringomyeliaa sairastavat
toivovat kohtaamisiltaan hoitoalan am-
mattilaisten kanssa? Ja mitd hoitajien tulisi
tietdd hoidosta? Kysyin asiantuntijoilta
— Chiari- ja syringomyeliayhdistyksen
jaseniltd ja potilailta. Sairastavien toiveita

Syringomyelian oireet.

lukiessasi huomaat, ettd moni yksittdinen
toive perustuu muutamaan perusperiaat-
teeseen, Toivotaan perehtyneisyyttid, jotta
osataan hoitaa, seki selkeitd ohjeita, joilla
valtetdin riskejd potilaan terveydentilassa.
Mutta yhti lailla ihmisen fyysisen tervey-
den hoitamisen lisiksi hoitajilta toivotaan
inhimillisyyttd, jossa ihmisen henkinen
puoli otetaan huomioon.

INHIMILLISYYS

Sairastava ihminen on enemmain kuin
diagnoosinsa. Ajatus tuntuu toisinaan
unohtuvan kiireisessd saitaalaympdris-
tOssd, jossa Chiaria tai syringomyeliaa sai-
rastava ndhddin lddketieteelliseni hat-
vinaisuutena ennemmin kuin kirsivina
potilaana. Merkityksellistd on inhimil-
linen kohtaaminen. Hoitajilta toivotaan
mydtituntoa ja kykya ndhdd asiat potilaan
nikokulmasta. Sairastavat toivovat hoitoa,
jossa heidin oireitaan ei vihitelld ja jossa
asiaankuulumattomat kommentit jitetiin
sanomatta. Tuki ja kannustus koetaan
tirkeiksi, seké toivotaan hoitajien auttavan
potilaita 16ytimédn voimavaroja. Toiveissa
korostuu yhteistydn merkitys, jossa rat-
kaisuja etsitddn hoitajan ja potilaan vuo-
ropuhelussa. My6s kiireeton hoito on
arvokasta.

Kuulluksi tuleminen on kohtaamisen
tirked elementt. ”On ddrimmiisen tir-
kedd kuunnella potilasta ja ottaa kivut
tosissaan, eihdn lapsi keksi mitddan”, muis-
tuttaa yhdistyksen jdsen, joka kertoo
tyttirestddn, joka on leikattu 8 kertaa
dekompressioleikkauksen jilkeen kehit-
tyneen hydrokefaluksen ja sunttitukosten
vuoksi. Tytdrtd patisteltiin ylos singystd,
vaikka hin oksenteli ja kivut olivat sieti-
mittdémat. Tyted ehtd kuukauden kirsid ti-
lanteesta ja hinet ehdittin jo kotiuttaakin,
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ennen kuin hydrokefalus ymmarrettiin,
Tamén kaltaiset tarinat osoittavat inhi-
millisen hoidon titkeyden, jossa muiste-
taan kuunnella potilasta ja herkistytign
huomioimaan potilaan oireet. Herkkyys
huomioida korostuu, erityisesti lapsia ja
"sankareita” hoidettaessa, joilla eris yh-
distyksen jisen tarkoittaa potilaita, jotka
eivit turtumukseltaan tuo kipujaan esille,
tai koettavat parjitd litan pitkddn, vaikka
tosiasiassa tarvitsisivat oloonsa ldikitysti.

Kaikki sairastavat ovat huolissaan. Sairas-
tava saattaa joutua punnitsemaan piivit-
tdin oireitaan ja oloaan, ja miettid seurauk-
sia. TAman edessd on erityisesti juuri diag-
noosin saanut. Hoitajalla on tirkei rooli
saada suuti huoli kohtuuden rajoihin. Vi-
hittelemattd potilaan tuntemuksia. Aut-
taessaan ensin konkreettisin neuvoin on
hyvi luoda valoa sairastavan tulevaisuu-
teen, jotta sairastava saavuttaisi tasapainon
sairautensa ja itsensd kanssa. Vaikeasti
oireilevan kohdalla sen sijaan on syyta kes-
kittyd sen hetkisiin oireisiin ja hakea nii-
hin viliténtd apua. IThminen on sairauden
edessd kaikkea muuta kuin oma itsensa.
On hyvi muistaa, ettei ole hankalia poti-
laita, tai hankalia vanhempia, vaan aino-
astaan hankalia vuorovaikutustilanteita,
jotka johtuvat usein huolista ja peloista,
odotuksista ja vaikeista elimantilanteista.
Olivatpa asiakkaat sitten pelokkaita tai
tunteikkaita, lisdd tietoa janoavia, visy-
neitd kipuihin, turhautuneita sairauden
tuomiin kidfnteisiin, sairastuneita lapsia
tai raskasta huolta kantavia vanhempia,
on ihmisen kiyttdytyminen ndistd 1dhto-
kohdista kisin varsin inhimillinen. Vaikka
asiakkaat olisivat niitd hankalia potilaita”,
kaipaavat he ymmarrystd omaan tilantee-
seensa.

PEREHTYNEISYYS

Hoitoty6ti tekevat ovat tirkedssi roolissa
luodessaan maiirityksid, joilla hoitotyota
tehdiin ja miten hoito toteutetaan niiden
médritysten pohjalta. Hoitotyotikian ei
voida kohdentaa oikeisiin asioihin, jos
ongelmaa ei tunneta. Tiedonpuute antaa
tilaa vairille tulkinnoille. Kohdatessaan
huimauksesta kirsivin, hoipertelevan
Chiaripotilaan, joka saattaa lisdksi voida
pahoin, olisi potilas helppo tulkita paih-
tyneeksi. Tai voimakkaasti kipuilevan
potilaan, joka toivoo kipuihinsa kovaa
ladkitystd, laakkeiden vidrinkaytedjiksi.
Kuten kitjoituksen alun nuoren tyton ja
hydrokefaluksen saaneen nuoren tyton



F.A.N.N. VOL 35/2016

kohdalla, turhan usein potilaiden kipuja ja
tuntemuksia vihitelldidn. Vahittelyjen ja
vidrien tulkintojen tekemisen vilttimisek-
si tarvitaan sen oivaltamista, ettd oireiden
kirjo on moninainen ja epiyhtenidinen.
Siksi kuuntelemisen taito, yhteistyd poti-
laan kanssa ja herkkyys huomata etilaisia
asioita korostuu. Jotta jokainen tirked
asia ja oire huomataan. Tehokas hoitoty6
edellyttdd moniticteellistd tietoa sekd
ymmirrystd sairaudesta kokonaisuutena.
Chiaria ja syringomyeliaa sairastavaa
neuvominen voi lidketieteellisissd asioissa
olla haastavaa, ja siksi vaatisikin asiaan eri-
koistuneen henkilén. On my6s hyvik-
syttdvi se, ettei kaikkea tarvitse tietda,
mutta on tirkedd osata etsid tietoa sitd
tarvittaessa. Potilas tarvitsee ymmartivin
hoitosuhteen, jossa hoitaja on valmis
ohjaamaan kokonaisvaltaisesti. Suomen
Chiari- ja syringomyeliayhdistys tekee
mielellidn yhteistyotd ja lisad tietoutta
sairauksista. My6s potilaat, jo pidemmain
aikaa sairastaneet, ovat sairautensa asian-
tuntijoita, ja toivovat vuorovaikutuksel-
lista hoitoa.

Chiaria ja syringomyeliaa hoitaessa pereh-
tyneisyys on ensiarvoista, ja hoito vaati
erityispiirteitd. Potilaat toivovat erityistd
huomiota kivunlievitykseen, silld Chia-

Tanlukko 1. Potilaat toivovat sairaanboitajilta:

Inhimillisyyttd I

Perehtyneisyyttd

rissa ja syringomyeliassa kipu voi olla
hyvin intensiivistd, vaikeaa ja lamauttavaa
kroonista kipua. Chiari- ja syringomye-
liapotilaiden leikkauksiin liittyen on
tarkedd tietdd, ettd potilaan singynpédty
leikkauksen jilkeen on oltava 45 asteen
kulmassa oikean selkiydinnestekierron
takaamiseksi. Lisdksi toivotaan huomioi-
maan, ettd sairauksiin liittyy hankalia lii-
tinndissairauksia, joiden suhteen tulee
olla tarkka potilaan hoitoa ja leikkauksia
suunniteltaessa. Erityisosaamista tarvitse-
via potilaita palautetaan usein terveyskes-
kusten hoidon pariin, jossa lidkarilld ei
ole kokemusta harvinaisen neurologisen
sairauden hoidosta. Siksi olisi merkityk-
sellistd jakaa tietoutta terveyskeskusten
vleisladkireille seki radiologeille, jotta
ohjaus erikoissairaanhoidon pariin toteu-
tuisi, sairaudet tunnistettaisiin varhain ja
hoito paistiisiin aloittamaan. Kohdates-
saan potilaita on my6s hyvi jakaa tietoa
olemassa olevasta yhdistyksesta seki vet-
taistuesta. Valtaosa potilaista kokee ver-
taistuen itselleen tirkeiksi, ja yhdistys
taas on ensisijaisessa asemassa jakaessaan
tiectoa seki olemalla sairastavan tukena.

OHJEET

Luottamus avun saamiseen on osa apua,

Ohjeita |

» Taitoa kuunnella potilasta

® Kykya empatiaan ja sympatiaan

» Yhteistyotd potilaan kanssa Ja hoitoon

e Ettei vahateltaisi kipuja eika oireita

¢ Otetaan todesta
kummallisimmatkin oireet, vaikkei
katsoisikaan niiden johtuvan
sairaudesta

o Ettei leimattaisi

o Asiaankuulumattomat kommentit
jatetddn sanomatta

o Potilaiden kohtelu neurologisina
potifaina
"Ei mieliala-potilaana, jos
fyysinen ongelma tuo
tullessaan psyykkisia
vaikutuksia, kuten
ahdistusta ja masennusta” neurologeja
* Herkkyys huomioida myos
“sankarit”

* Sairauksiimme erikoistuneita
|adkareitd ja hoitajia

* Perehtyminen, sairauksiin, oireisiin

o Kivunlievitys merkityksellistd
"Yksikaan Chiari- ja
syringopotilas ei valita
kivusta turhaan”

o Leikkauksen jalkeen potilaan
sangynpdaty paan puolelta tulee
olla koholla 45 asteen kuimassa,
varmistaa oikean nestekierron

 Yleis- ja paivystaville lddkareille ja
radiologeille ohjeistus, josta saavat
tietoa ko, sairauksista

o Potilasta tarkkailtava

kokonaisvaltaisesti, mm.
litannaissairauksien osalta

® P3ivystykseen toivotaan

» "Hoitaja saa kyselld”, kaikkea ei
sairauksista tarvitse tietad

* Auttava puhelinpdivystys, jossa
neurchoitaja olisi tavoitettavissa
"Jos on jotain akuuttia, niin
pitad mennd yleislaakarille,
kun ei ole paikkaa, johon
voisi oireista soittaa, ettd
onko vakavaa”

o Potilasohjeet mm. ko. sairauksien,
tutkimusten, hoidon osalta, myds
yhteystiedot yhteydenottoa varten

® Kirjallisia ohjeita

- Diagnoosin vastasaaneille
Kotihoito- ja lddkitysohjeet
leikkauksesta kotiutuville
Ohjeet siitd, millaisten
oireiden kanssa
hakeuduttava
paivystykseen, seka
letkkauksesta kotiutuvalle
ettd yleisend potilasohjeena

o Jakaa tietoa kotiavusta ja kotiin
saatavista apuvdlineistd

» Tiedon jakaminen vertaistuesta
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Hoitajilta toivotaan apua arkeen kon-
kreettisten ohjeiden ja tavoitettavuuden
kautta, silli Chiarin ja syringomyelian
moninaisten oireiden my6td voi potilaan
arki muuttua haastavaksi. Vastasairas-
tuneelle potilasohjeet yhteystietoineen
olisivat ensiarvoista tietoa, ja ohjaisivat
itsehoidon onnistumiseen sekd omien
oireiden tulkintaan. Tavoitettavuus puhe-
linpdivystyksineen ja muine neuvonta-
puhelimineen tukisi itsehoitoa ja antaisi
neuvoja vaikeiden kysymysten edessi.
Moni potilaista joutuu esimerkiksi pohti-
maan, milloin oitreet ovat ladkiri- tai sai-
raalahoitoa vaativia. Kirjalliset ohjeet
leikkauksien jilkeen ovat myds toivottuja
oikeine singysti nousemisasentoineen
ja lddkintdohjeineen. Lisdksi kirjallisia
ohjeita kaivataan oleellisten asioiden ym-
marrettaviksi tekemisen takaamiseksi;
potilas voi olla peloissaan, tai uuden tie-
don edessi niin himmentynyt, ettel muis-
ta puoliakaan saamastaan tiedosta, tai uu-
puneena ja kipuilevana asiat unohtuvat.

YHDISTYSTOIMINTA ALUILLAAN

Viime syksynid perustettiin Suomen
Chiari- ja syringomyeliayhdistys, mo-
nen potilaan, liheisen ja lasten ditien ja
isien haaveesta. Tavoitteenaan parantaa
sairastavien lasten, nuorten ja aikuisten
asemaa etenkin asianmukaisen tiedon ja
tasalaatuisen hoidon saannin suhteen.
Yhdistys toimii sairastavien sekd heidin
liheistensd tukena ja edunvalvojana.
Tarkoituksenaan yhdistykselld on lisdtd
sairastuneiden ja heidin kanssaan toimi-
vien tahojen, kuten potlasjirjestdjen ja
terveydenhuollon eri toimijoiden, detout-
ta kyseessd olevista sairauksista diagnos-
titkan, seurannan ja hoidon edistimiseksi.
Tavoitteena on luoda selkeit hoitopolut,
jotka yhteisty6lld terveydenhuollon
eri osaajien kanssa voidaan saavuttaa.
Sairastavien kokemukset kytketddn mu-
kaan yhdistyksen kaikkeen toimintaan,
Kattojdrjestona yhdistykselle toimii Neu-
roliitto. Yhdistyksen virallinen nimi on
Suomen Chiari- ja syringomyeliayhdistys
ry — Finlands Chiari- och syringomyeli-
forening rf. Olemme kaksikielisid siksi,
ettd pystymme olemaan apuna myo6s pie-
nen pojan kaltaisille lapsille seki nuorille
ja aikuisille, jotka ovat elimanmittaisen
haasteen edessa.

Suomen - Finlands

CHIARI SYRINGOMYELIA

yhdistys - forening
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