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Terapia neuropsychologiczna
i psychologiczna pacjentow
z mutyzmem mozdzkowym

Neuropsychological and psychological interventions

in patients with cerebellar mutism syndrome

STRESZCZENIE

Zespét tylnojamowy (Posterior Fossa Syndrome, PFS) dotyka pacjentéw po zabie-
gach neurochirurgicznych w obrebie tylnego dotu czaszki. Osiowymi objawami PFS
sa mutyzm mozdzkowy (Cerebellar Mutism Syndrome), zaburzenia motoryczne i po-
znawczo-afektywne. Pacjenci dotknieci PSF czesto traca mozliwos¢ komunikacji, takze
niewerbalnej, przy wzglednie zachowanej swiadomosci. Uwaza sie, ze poprawa na-
stepuje spontanicznie w okresie do 6 miesiecy. Czesciowe deficyty w zakresie funk-
¢ji jezykowych, ruchowych i poznawczo-afektywnych utrzymuja sie czesto wiele lat.
Prawidtowe postepowanie moze skroci¢ czas ostrej fazy objawoéw i poprawic¢ dalsze
funkcjonowanie pacjenta. Nie ma udowodnionej skutecznosci leczenia farmako-
logicznego w przypadku CMS, a kluczowe znaczenie ma terapia neuropsychologicz-
na i psychologiczna. Podejmowane wobec pacjenta dziatania powinny mie¢ na celu
w pierwszej kolejnosci odbudowe komunikacji i uwzglednia¢ wiek dziecka i jego
ewentualne deficyty neurologiczne.

Stowa kluczowe: mutyzm mézdzkowy, zespdt tylnojamowy, terapia neuropsycholo-
giczna, terapia psychologiczna

ABSTRACT

Posterior fossa syndrome (PFS) is a collection of neurological symptoms that occurs
following a surgical resection of a posterior fossa tumour. It is characterised by either
a reduction or an absence of speech (Cerebellar Mutism Syndrome), motor deficits as
well as cognitive and affective symptoms. Patients affected by PSF often lose the abil-
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ity to communicate, including non-verbal communication, staying at least partially
aware. It is believed that the improvement occurs spontaneously over the period of
up to 6 months. However, partial deficits in language, motor control and cognitive-af-
fective functions may be chronic. A proper treatment scheme may shorten the time
of the acute phase of symptoms and improve the patient’s further functioning. The ef-
fectiveness of pharmacological treatment for CMS is limited. The neuropsychological
and psychological therapy can contribute to the recovery of these patients. The main
aim of the therapy should always be to rebuild the communication skills, taking into
consideration the child’s age and his/her possible neurological deficits.

Key words: cerebellar mutism syndrome, posterior fossa syndrome, neuropsycholog-

ical therapy, counselling

Wprowadzenie

Zespot tylnej jamy (Posterior Fossa Syndrome,
PFS) to zbiér objawéw neurologicznych i neu-
ropsychologicznych, ktére wystepuja u pa-
cjentéw operowanych z powodu zmian zloka-
lizowanych w tylnej jamie czaszki (stan przed
i po takim zabiegu na fotografiach 11 2).
Pierwszy opis PFS pochodzi z pracy Reka-
teiin. (1985) i dotyczy 6 pacjentéw, u ktérych
wystapit mutyzm po resekcji guzéw moézdzku.
Osiowym objawem zespotu (PFS) jest mutyzm
mézdzkowy (Cerebellar Mutism Syndrome,
CMS) przyjmujacy rézne nasilenie, od catkowi-
tego braku mowy po ograniczenie fluencji wy-
powiedzi. Dodatkowo wystepuja: hipotonia,
ataksja orazinne zaburzenia motoryczne i kon-
troli ruchéw (Gudrunardottir, Sehested, Juhler,
Grill, Schmiegelow, 2011; Gudrunardottir, Se-
hested, Juhler, Schmiegelow, 2011; Thomale,
Driever, 2013; Marién, Borgatti, 2018). Ostatnia
kategorig objawéw sa deficyty poznawczo-
-afektywne opisywane w literaturze jako po-
znawczo-afektywny zespot moézdzkowy (Co-
gnitive-Affective Cerebellar Syndrome, CASS)
(Schmahmann, Sherman, 1998; Starowicz-Fi-
lip, Milczarek, Kwiatkowski, Betkowska-Korpa-
ta, Piatek, 2013; Schmahmann, 2019; Ahma-
dian, van Baarsen, van Zandvoort, Robe, 2019).
Objawy skutkujg czesto catkowitym bra-
kiem mozliwosci komunikacji, nawet niewer-
balnej. Jednoczesnie uwaza sig, ze $wiado-
mos¢ i zdolnos¢ odbioru bodzcéw jest u tych
pacjentéw wzglednie zachowana. Zespét
tylnojamowy wystepuje przede wszystkim
u dzieci. W zaleznosci od zrédet szacuje sie,
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ze dotyka 8-32% pacjentéow pediatrycznych
operowanych z powodu guzéw zlokalizowa-
nych w tylnej jamie czaszki (Van Calenbergh,
Van de Laar, Plets, Goffin, Casaer, 1995; Pol-
lack, Polinko, Albright, Towbin, Fitz, 1995; Kotil,
Eras, Akgetin, Bilge, 2008; Albazron, Bruss, Jo-
nes, Yock, Pulsifer, Cohen, Nopoulos, Abrams,
Sato, Boes, 2019). Wartosci te wzrastajg do 24—
39% u pacjentéw z rdzeniakiem (medullobla-
stoma). Czestos¢ wystepowania PFS u dzie-
Ci z rdzeniakami jest nawet dwa do trzech
razy wieksza niz w przypadku gwiazdziakéw
(astrocytoma) lub wyscidtczakow (ependy-
moma), ale powody tej korelacji nie s3 jasne
(Doxey, Bruce, Sklar, Swift, Shapiro, 1999; Ro-
bertson, Muraszko, Holmes, Sposto, Packer,
Gajjar, Dias, Allen, 2006; Catsman-Berrevoets,
Aarsen, 2010; van Baarsen, Grotenhuis, 2014).

Patogeneza PFS tez nie jest jasna. Czyn-
nikiem ryzyka jest lokalizacja guza obejmuja-
ca pien mézgu lub robaka mézdzku. Niekto-
rzy autorzy wsrdéd czynnikéw predysponuja-
cych wymieniaja takze uposledzenie jezyka
przed operacja, niski poziom spoteczno-eko-
nomiczny i leworecznos¢ (McMillan, Keene,
Matzinger, Vassilyadi, Nzau, Ventureyra, 2009;
Di Chieffo, Frassanito, Caldarelli, Massimi, Tam-
burrini, 2011; Kupeli, Yalcin, Bilginer, Akalan,
Haksal, Buyukpamukcu, 2011; Law, Green-
berg, Bouffet, Taylor, Laughlin, Strother, Fry-
er, McConnell, Hukin, Kaise, 2012). Objawy
zespotu tylnojamowego pojawiajg sie w cia-
gu 48 godzin po operacji. Catkowity mutyzm
jest zwykle przemijajacy i trwa w nasilonej
postaci nie dtuzej niz sze$¢ miesiecy (Ersa-
hin, Mutluer, Cagli, Duman, 1996; De Smet,
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Fot. 1. Przedoperacyjny obraz MR: guz tylnej
jamy czaszki, medulloblastoma

Baillieux, Catsman-Berrevoets, De Deyn, Ma-
rién, Paquier, 2007). Wycofywanie sie objawéw
moze by¢ dtugotrwate. Deficyty poznawczo-
-afektywne utrzymujg sie w wielu przypad-
kach 5 lat i dtuzej od zabiegu (Gudrunardot-
tir, Sehested, Juhler, Grill, Schmiegelow, 2011;
Schreiber, Palmer, Conklin, Mabbott, Swain,
Bonner, Chapieski, Huang, Zhang, Gajjar, 2017).

Nie ma jednoznacznych wytycznych do-
tyczacych postepowania z pacjentami z PFS.
Leczenie farmakologiczne ma w tym przy-
padku ograniczong skutecznos¢ (Caner, Alti-
nors, Benli, Calisaneller, Albayrak, 1999; Shyu,
Burke, Souweidane, Dunkel, Gilheeney, Ger-
shon, Khakoo, 2011; Akhaddar, Salami, El Asri,
Boucetta, 2012; Pitsika, Tsitouras, 2013; Ku-
per, Timmann, 2013). Wiekszosci pacjentéw
w okresie okotooperacyjnym podawane s3
glikokortykosteroidy, ale nie ma jednoznacz-
nej konkluzji na temat wptywu takiego dziata-
nia na przebieg PFS (Hockey, Leslie, Williams,
2009; Mekitarian, Carvalho, Cavalheiro, Hori-
goshi, Freddi, Vieira, 2011). Uznaje sie, ze ob-
jawy wycofuja sie spontanicznie w okresie do
6 miesiecy. Prawidtowe postepowanie moze
jednak przyspieszy¢ ten proces. Wobec braku
udowodnionej skutecznosci leczenia farma-
kologicznego pacjenci sa obejmowani rehabi-
litacjg ruchowg, terapig neuropsychologiczng

Fot. 2. Pooperacyjny obraz MR: stan po resekgji
guza tylnej jamy czaszki

i neurologopedyczna. Kluczowym celem re-
habilitacji jest odzyskanie lub poprawa mozli-
wosci komunikacyjnych pacjenta. Warto pod-
kresdli¢ duza role wsparcia psychologicznego
zaréwno dziecka, jak i jego rodziny.

Cel pracy

Chcac wzig¢ udziat w dyskusji na temat po-
stepowania z pacjentami, u ktérych wystapity
objawy zespotu tylnojamowego, autorzy pre-
zentuja swoje doswiadczenia w zakresie reha-
bilitacji neuropsychologicznej tych chorych.

Rehabilitacja funkcji komunikacyjnych
u pacjentoéw z PFS

Wydaje sie, ze najbardziej dotkliwym i trauma-
tyzujagcym objawem zespotu tylnojamowego
jest brak mozliwosci komunikacji, wynikajacy
z jednej strony z mutyzmu, a z drugiej z atak-
sji, zaburzen kontroli motorycznej i inicjacji
ruchéw, w tym czasem ruchéw oczu. W pracy
z takimi pacjentami kluczowa staje sie reha-
bilitacja neuropsychologiczna i neurologo-
pedyczna skoncentrowana na dziataniach
zmierzajacych do umozliwienia pacjentowi
komunikowania sie. W pierwszym okresie,
w ktérym objawy mutyzmu sa nasilone, naj-
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wazniejsze jest zapewnienie dziecku poczucia
bezpieczenstwa przez umozliwienie rodzinie
przebywania z nim na oddziale. W kolejnych
dniach warto rozpoczac¢ stymulacje pacjenta,
obejmujaca wszystkie zmysty. Dziatania tera-
peuty nie moga by¢ zbyt intensywne. Sesje
powinny by¢ krétkie i obejmowac rézno-
rodne bodZce angazujace wszystkie zmysty.
W tym czasie wazna jest uwazna obserwacja
wszelkich reakcji celowych. Zwykle pierw-
sze pojawiaja sie celowe ruchy palcéw, dtoni
lub celowe spojrzenia. Jednoznaczne reakcje
umozliwiaja ustalenie prostych zasad komu-
nikacyjnych typu: Spdjrz na mame - jesli tak;
spéjrz na mnie — jesli nie. Nalezy unika¢ uzywa-
nia do komunikowania sie reakgji, ktére moga
pojawi¢ sie mimowolnie, np. pojedynczego
mrugniecia. Pytania zamkniete umozliwiaja
nie tylko komunikacje w zakresie podstawo-
wych potrzeb, ale takze ocene stopnia orien-
tacji pacjenta, jego nastroju i podstawowych
deficytéw. Pytania sondujace stan poznawczy
pacjenta powinny by¢ jednoznaczne i miec
jedna wihasciwa odpowiedz, np. Czy teraz jest
noc? Pytania bardziej ogdlne, np. Czy chcesz
pic? — nie daja pewnosci, czy pacjent zrozu-
miat komunikat. W pracy z matymi dzie¢mi
takie metody maja wiele ograniczen. Zasada
wymagajaca zastosowania schematu jesli ...,
to ... bedzie prawdopodobnie za trudna dla
dziecka mtodszego niz 6-7 lat. U niektdrych
pacjentéw na kolejnych etapach rehabilita-
cji zastosowanie znajdzie wskazywanie liter
w alfabecie lub wykorzystanie piktogramoéw.
Kolejnym ograniczeniem jest wiek pacjen-
tow, ktoérzy nie potrafig jeszcze pisac albo nie
potrafig korzysta¢ z symbolu jako narzedzia
komunikacji. Uzyteczne bywajg metody wy-
korzystujace do komunikacji fiksacje wzroku,
czyli narzedzia typu,cyberoko”.

W doborze metod pracy nadrzednym kry-
terium powinien by¢ wiek dziecka, a takze po-
tencjalne deficyty neurologiczne, np. niedo-
wiady, czy ograniczenie pola widzenia, ktére
s czeste u pacjentdw neurochirurgicznych.
Dobrze jesdli pacjent od poczatku uczestni-
czy w terapii neurologopedycznej, obejmu-
jacej stymulacje aparatu mowy, c¢wiczenia

54

oddechowe, terapie dysfagii itp. Na kolejnych
etapach, kiedy wycofujg sie ostre objawy mu-
tyzmu, terapia neuropsychologiczna koncen-
truje sie na deficytach jezykowych i poznaw-
czych.

Wsparcie psychologiczne pacjenta
i rodziny

Trudnosci emocjonalne pacjentéw z PFS sg ty-
powe i moga mie¢ dwojakie podtoze. Z jednej
strony deficyty emocjonalne, labilnos¢ emo-
cjonalna, apatia, biernos¢ sa czesdcig zespotu
tylnojamowego i maja przyczyny organiczne
(Schmahmann, Sherman, 1998; Starowicz-Fi-
lip, Milczarek, Kwiatkowski, Betkowska-Kor-
pata, Pigtek, 2013; Starowicz-Filip, Chrobak,
Moskata, Krzyzewski, Kwinta, Kwiatkowski,
Milczarek, Rajtar-Zembaty, Zielinska, 2017).
Z drugiej - sytuacja psychologiczna dziecka
z zespotem tylnojamowym przypomina sytu-
acje kazdego innego dziecka chorego onko-
logicznie. Dominujaca emocjg jest zwykle lek,
ktoéry pojawia sie w odpowiedzi na niepew-
nosc¢ zwigzana z choroba.

Wsparcie psychologiczne dziecka w na-
silonym mutyzmie polega w pierwszym rze-
dzie na umozliwieniu rodzinie obecnosci na
oddziale. Dziecko w mutyzmie ma prawo do
bezpieczenstwa i informacji. Niezaleznie od
braku odpowiedzi ze strony pacjenta, nalezy
go ogodlnie informowac o jego stanie i plano-
wanych dziataniach. Liczne badania potwier-
dzaja, ze przygotowywanie dziecka do proce-
dur medycznych przez udzielanie mu infor-
macji zmniejsza lek. Informacje powinny by¢
dostosowane do wieku, mozliwosci rozwojo-
wych i ciekawosci dziecka. U mtodszych dzie-
ci, u ktérych dominuje myslenie konkretne, le-
piej sprawdzaja sie przyktady, rysunki, zabawa
(Hatava, Olsson, Langerkranser, 2000; Justus,
Wilson, Walther Wyles, Rode, Lim-Sulit, 2006;
Mansson, Dykes, 2004). Pacjent, ktéry komu-
nikuje sie z otoczeniem i terapeuta, moze zo-
stac objety tradycyjna opieka psychologiczna.

Wystapienie u dziecka syndromu tylno-
jamowego jest sytuacja niezwykle trudna tak-
ze dla jego rodzicéw. Rodziny dzieci, u ktérych
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wystapit PFS, powinny by¢ bezwzglednie ob-
jete opieka psychologiczng juz w oddzia-
le. Wsparcie psychologiczne powinno miec
nie tylko forme wsparcia emocjonalnego, ale
przede wszystkim informacyjnego. Udziela-
nie takiego wsparcia jest nie tylko zadaniem
psychologa, ale tez lekarza. Informacja o tym,
czym jest zespét tylnojamowy, jak przebiega
i jakie s rokowania oraz mozliwosci oddziaty-
wan, pozwala rodzinie lepiej zrozumie¢ sytu-
acje i zaplanowac¢ swoje dziatania, co wydat-
nie obniza lek. W uzasadnionych przypadkach
warto rozwazy¢ informacje o mozliwosci wy-
stagpienia PFS jeszcze przed zabiegiem. Roz-
mowa z lekarzem prowadzacym powinna by¢
zawsze wstepem do wspierania i umacniania
rodziny dziecka. W trakcie takiej rozmowy na-
lezy pamietac o podstawowych zasadach ko-
munikacji lekarz—pacjent. Trzeba tez zadbac
0 miejsce rozmowy, rozpocza¢ od ustalenia
stanu wiedzy rodzica na temat sytuacji dziec-
ka, rokowan itp., mowic przystepnie, rezygnu-
jac z medycznego zargonu, udziela¢ infor-
macji stopniowo od najmniej zagrazajacych
i ogolnych do bardziej szczegétowych, méwic
nie tylko o tym, co moze sie dzia¢, ale i o do-
stepnych sposobach pomocy dziecku. Celem
rozmow z rodzicami jest zawsze utatwienie im
konfrontacji z choroba, a w efekcie utatwie-
nie opieki nad dzieckiem. Zasady komunikacji
z pacjentem zostaly wyczerpujgco omdwione
w licznych publikacjach i szczegétowe oma-
wianie ich w niniejszym artykule wykracza-
toby poza jego zakres. Warto jednak podkre-
sli¢, ze wazna rolg psychologa jest przygoto-
wanie rodziny na kontakt z pacjentem z CMS.
Rodzicom nalezy wyttumaczy¢, na czym po-
lega stan dziecka, podkreslajac, iz mimo ze
nie moze im odpowiedzie¢, prawdopodob-
nie styszy i rozumie. Jednostronna komuni-
kacja jest trudna i nieintuicyjna. Naturalnie
oczekujemy odpowiedzi, ktéra w przypadku
pacjentéw z PSF poczatkowo nie nadchodzi.
Rodzice wymagajg wiec zapewnienia, ze mo-
wienie do dziecka ma sens, a takze podpowie-
dzi, jak i o czym moéwié. Warto zwracaé uwa-
ge nie tylko rodzicom, ale wszystkim przeby-
wajacym wokoét dziecka, ze nie nalezy moéwic

o rokowaniu i planowanych, nieprzyjemnych
procedurach, w sposéb ktérego nie powinno
ustysze¢ dziecko. Innym waznym zadaniem
jest wiaczanie rodzicéw w opieke nad dziec-
kiem i budowanie w nich poczucia bycia kom-
petentnym rodzicem. Rodzice chorych dzieci
czesto przestajg by¢ samodzielnymi i wystar-
czajacymi opiekunami swoich dzieci. Bada-
nia wskazujg, ze takie poczucie towarzyszy
niemal wszystkim rodzicom chorych dzieci,
znaczaco wzmagajac ich lek i wycofanie (Cof-
fey, 2006; Coyne, 1995). Rodzic, ktéry czuje
sie uzyteczny i potrzebny, bedzie w rezultacie
lepszym wsparciem dla dziecka, a takze lep-
szym partnerem do wspétpracy dla zespotu
medycznego.

Whioski

Mimo ze od pierwszego doniesienia Rekate
(1985) o mutyzmie mézdzkowym mineto po-
nad 30 lat, nadal niewiele wiadomo o skutecz-
nych metodach zapobiegania i leczenia tego
schorzenia. Wobec braku dowodéw na sku-
tecznos$¢ leczenia farmakologicznego wzrasta
znaczenie rehabilitacji neuropsychologicznej
i neurologopedycznej tych chorych. Prawidto-
we postepowanie moze wptywac na dtugosc
utrzymywania sie nasilonych deficytow, a tak-
ze na funkcjonowanie poznawczo-afektywne
pacjenta w péZniejszym czasie. Z tego powo-
du pacjenci, u ktérych wystapi PFS, powin-
ni by¢ bezwzglednie objeci specjalistyczna
opieka, w tym opieka neuropsychologiczng
i psychologiczna.
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