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1. UVOD

Kongenitalne malformacije mozga ozna¢uju abnormalnosti prisutne pri rodenju,
koje mogu biti rezultat poremecaja razvoja u razli¢itim stadijima embrija ili fetusa. Dandy
Walker sindrom (DWS) — rijetka kongenitalna malformacija koja zahva¢a mali mozak i
cetvrtu mozdanu komoru, karakteriziran je agenezijom ili hipoplazijom vermisa malog
mozga, cisticnom dilatacijom cetvrte klijetke i povecanjem straznje lubanjske jame s
pomakom lateralnih sinusa; tentorija (lat. tentorium cerebelli) i torkulara (lat. torcular
herophili) prema gore (1). Hidrocefalus je prisutan u oko 80% slucajeva i smatra se
posljedicom, a ne specifi¢nim dijelom anomalije. Znakovi i simptomi DWS-a, uglavnom
povezani s hidrocefalusom i disfunkcijom cerebralnih i kranijalnih Zivaca, opcenito su
prisutni tijekom prve godine nakon rodenja. Napretkom dijagnostic¢kih testova omogucéena
je ranija dijagnoza DWS-a, no udio slu¢ajeva s prenatalnom dijagnozom raste. Procjene
prevalencije krecu se od priblizno 1:25 000 do 1:30 000 diljem svijeta (2). Navedene
prevalencije objavljene u literaturi temelje se na studijama koje uklju¢uju samo zivorodene
slu¢ajeve, Sto upucuje da je ukupni broj sluCajeva vjerojatno i1 veéi. Smrtnost
novorodencadi i dojencadi procjenjuje se na 25% (2). Uoceno je da malformacija DWS-a
ima heterogenu etiologiju, uklju¢ujué¢i mutacije u genima faktora rasta fibroblasta i u
signalnom putu Hedgehog (Hh) (3). Mnoge studije izvjeStavaju o povezanosti s
kromosomskim anomalijama i genetskim sindromima. DWS dovodi do neuroloskih
problema od kojih su najizrazeniji: ataksija (gubitak koordinacije pokreta), kasnjenje u
razvoju, problemi s vidom, nistagmus i epilepti¢ni napadaji. Takoder osobe s DWS-om
sklone su problemima s paméenjem i ucenjem te promjenama raspolozenja (4). LijeCenje
je opcenito usmjereno na ublazavanje simptoma hidrocefalusa te ¢esto ukljucuje operativni
zahvat kojim se implementira mozdani $ant. Endoskopska tre¢a ventrikulostomija (ETV)

danas je zlatni standard u lijeCenju opstruktivnog hidrocefalusa (5).

Skrb medicinske sestre za pacijenta s DWS-om i ostalim kongenitalnim anomalijama
mozga proporcionalna je tezini stanja pacijenta. U akutnoj fazi, medicinska sestra ima
ulogu u pracenju neuroloSkog statusa, vitalnih funkcija pacijenta i provodenju mjera za
smanjenje intrakranijanog tlaka. Osnovne intervencije su aplikacija terapije, asistencija
prilikom postavljanja ventrikularnog katetera za drenazu viska cerebrospinalne tekuéine i
asistencija prilikom kirur§kog zahvata (6). U subakutnoj i kroni¢noj fazi, medicinska sestra

pruza skrb usmjerenu na rehabilitaciju 1 poboljSanje kvalitete zivota. Navedeno ukljucuje



pracenje neuroloskog statusa pacijenta, provodenje mjera za sprjeCavanje komplikacija
dugotrajnog mirovanja, te pomo¢ u izvodenju aktivnosti svakodnevnog zivota kao i pomo¢
u zadovoljavanju osnovnih ljudskih potreba prema V. Henderson. Takoder, medicinska
sestra pruza emocionalnu podrSku pacijentu i obitelji. Pacijenti s kongenitalnim
anomalijama mozga mogu imati poteskoce u izvr$avanju svakodnevnih aktivnosti te mogu
biti podlozni emocionalnim poremecéajima poput depresije, Stoga je vazno da medicinska
sestra pruzi podrSku i poticaj pacijentu tijekom procesa rehabilitacije. U konacnici, skrb za
pacijenta s DWS-om je individualizirana i prilagodena potrebama pacijenta. Vazno je da
medicinska sestra razumije uzroke kongenitalnih malformacija mozga, simptome,
komplikacije, nacine dijagnosticiranja i lijeCenja kao i razli¢ite mjere skrbi koje se mogu

primijeniti u specifi¢noj situaciji (6).



2. CILJ RADA

Primarni cilj zavrSnog rada je prikazati znacaj intervencija medicinske sestre u
skrbi za osobe oboljele od Dandy Walker sindroma kroz prikaz slu¢aja, uz prethodno
opisan tijek bolesti — od etiologije do konacne dijagnoze. Podcilj je opisati ostale
kongenitalne anomalije mozga; opisati specificnost zdravstvene njege osoba s
kongenitalnim anomalijama mozga; definirati ulogu medicinske sestre u skrbi za osobe s
kongenitalnim anomalnijama mozga i istaknuti vaznost obitelji u ouvanju i unaprjedenju

kvalitete zivota oboljelih.

Zavr$ni rad temelji se na znanstvenoj, stru¢noj, recentnoj literaturi pretrazivanoj putem

dostupnih bibliografskih baza podataka.



3. KONGENITALNE ANOMALIJE MOZGA

Kongenitalne malformacije mozga oznacuju abnormalnosti prisutne pri rodenju
koje mogu biti rezultat poremecaja razvoja u razli¢itim stadijima embrija ili fetusa.
Etiologija je heterogena; genetska, infektivna, vaskularna i metabolic¢ka (7). Klinicka slika
je nespecificna i moze ukljucivati zastoj u razvoju, hipotoniju, cerebralnu paralizu i/ili
epilepsiju (8). Neuroloski ishod iznimno je varijabilan ovisno o vrsti, opsegu i tezini
malformacije. Oslikavanje mozga u kombinaciji s genetskim testiranjem omogucuje ranu i

to¢nu dijagnozu i planiranje lijecenja (7).

3.1. Akveduktalna stenoza

Akveduktalna stenoza (AS) ili stenoza Silvijevog akvedukta ¢ini vecinu slucajeva
nesindromskog kongenitalnog hidrocefalusa (6-66% hidrocefalusa kod djece te 5-40% kod
odraslih) (9). Iako se najces¢e pojavljuje u djetinjstvu, moze se manifestirati u bilo kojem
trenutku zivota od rodenja do odrasle dobi. Muskarci su zahvaceni gotovo dvostruko ¢esce
od zena. AS je povezana i s malformacijama Chiari I i Il. Procjenjuje se da kongenitalna
AS ima genetsku etiologiju u 40% slucajeva, od kojih 5-15% ima X-vezani hidrocefalus
koji se javlja u muskaraca i povezan je s mutacijama u genu L1CAM, a prezentira se
adukcijom palceva, hidrocefalusom, spastiénom paraparezom 1 intelektualnim
potesko¢ama. Deset posto pacijenata ima endokrinu disfunkciju, koja je vjerojatno
sekundarna zbog kompresije osi hipotalamus-hipofiza uslijed povecanja tre¢e mozdane
komore (10). Kongenitalno akvedukt moze biti suzen uslijed kompresije uzrokovane
neoplazmom ili drugom intrinzi¢nom patologijom. Medutim, toksini, infekcije 1 krvarenja
mogu izazvati upalu koja posljedi¢no izaziva proliferaciju glija stanica i postinflamatornu
gliozu — osnovni uzro¢ni SA (11). Magnetska rezonanca preferirana je metoda izbora u
procjeni 1 dijagnozi akveduktalne stenoze. Sekvence faznog kontrasta ukljucene su za
procjenu protoka cerebrospinalne tekuéine kroz akvedukt i1 za objektivizaciju
funkcionalnosti zahvata kao Sto je endoskopska tre¢a ventrikulostomija. Slikovnom
dijagnostikom uocava se bilateralna ventrikulomegalija s lateralnim ventriklima ve¢im od
15 mm te dilatacija treCe moZdane komore uz ocuvanje normalne veli¢ine Cetvrte mozdane
komore. Lijecenje izbora Cesto je izvantjelesna drenaza cerebrospinalne tekucine S$ant
sustavima, dok su endoskopska tre¢a ventrikulostomija i cerebralna akvaduktoplastika

alternativne kirurske terapije u odabranih pacijenata (11).



3.2. Chiari malformacija tip |

Chiari I malformacija ¢e$¢a je u djece nego u odraslih. Na temelju prisutnosti
pomaka donjih cerebelarnih tonzila, identificira se u 1-4% populacije u studijama
prevalencije na temelju slikovne dijagnostike, iako su simptomatske malformacije rjede
(12). Etiologija je donekle kontroverzna, s razliCitim predloZzenim mehanizmima,
ukljucuju¢i hipoplaziju straznje jame, povecane intrakranijske i smanjene intratekalne
tlakove i prisutnost masovnog uéinka u straznjoj lubanjskoj jami, $to dovodi do kroni¢ne
impakcije i deformacije cerebelarnih tonzila kroz foramen magnum i gornji spinalni kanal
(13). Iako postoji odredena varijabilnost izmedu studija, malformacija Chari I obi¢no se
definira kao inferiorni pomak cerebelarnih tonzila veéi od 5 mm ispod inferiornog aspekta
foramena magnuma, iako do 6 mm tonzilarnog spustanja moze biti normalno u djece ispod
10 godina. Pomak tonzila od 3-5 mm je neodreden, dok se pomak od 3 mm ili manje
smatra unutar normalnih granica. Cerebelarne tonzile moraju biti usmjerene inferiorno

kako bi se postavila dijagnoza (8).

Otprilike 5-30% bolesnika s Chiari I malformacijom je simptomatsko. Klini¢ki, bolesnici
se najcesce javljaju s glavoboljama i mogu imati nistagmus i paralizu donjeg kranijalnog
zivca. Ciste ledne mozdine i skolioza pojavljuju se u 10-20% pacijenata, §to moze
pridonijeti simptomima (14). Takoder se mogu vidjeti bazilarna invaginacija platibazija,
atlanto-okcipitalna asimilacija i druge abnormalnosti baze lubanje. Stupanj spustanja
tonzila u korelaciji je s prisutno$¢u simptoma. U jednoj studiji svi pacijenti s pomakom
cerebelarnih tonzila ve¢im od 12 mm bili su simptomatski. Snimke faznog kontrasta
magnetne rezonance koriste se za procjenu opstrukcije likvora kroz foramen magnum i

straznju lubanjsku jamu (8).

3.3. Chiari malformacija tip 11

Chiari malformacija tip 1l sloZzena je anomalija straznjeg mozga koja je uvijek
povezana s mijelomeningokelom (otvoreni spinalni defekt) te hernijacijom cerebralnog
vermisa i mozdanog debla kroz foramen magnum. Uslijed nezatvaranja neuralne cijevi
dolazi do istjecanje amnionske tekuc¢ine kroz otvoreni spinalni defekt Sto dovodi do
nepotpunog Sirenja straznje jame. Kao rezultat toga, straZznja jama je mala 1 dolazi do
nagomilavanja neuralnih struktura s posljedicnom hernijacijom u susjedne prostore (14).

Dakle, glavne mozdane anomalije u malformaciji Chiari II uklju€uju inferiorno pomicanje
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mozdanog mosta (lat. pons), medule, Cetvrte klijetke (koja je izduzena) i vermisa malog
mozga u foramen magnum i gornji cervikalni kanal. Massa intermedia je ¢esto povecana.
Mozdano deblo moze izgledati izduzeno i uvijeno, a kljunasti tektum (eng. beaked tectum)
obi¢no se vidi zbog kolikularne fuzije (15). Djelomi¢na ili potpuna kalozalna ageneza
prisutna je u otprilike jedne tre¢ine bolesnika (s posljedicnom kolpocefalijom) i moze biti
popracena odsutno$éu septuma pelluciduma (14,15). Postoji visoka prevalencija
malformacija kortikalnog razvoja 1 anomalija neuronske migracije, ukljucujuci
polimikrogiriju i heterotopiju. Interdigitacija kortikalnih brazda u gornjoj sredi$njoj liniji
moze se vidjeti zbog hipoplazije ili odsutnosti pregrada koje odjeljuju lubanjsku Supljinu
(lat. tentorium cerebelli). Ukupno 85-90% pacijenata ima hidrocefalus (16). Od
deformiteta kraljeznice najces¢e prisutni su kifoza i skolioza. Anomalija je povezana s
izrazito visokim stopama mortaliteta 1 morbiditeta. Manje od polovice pacijenata moze
Zivjeti samostalno u odrasloj dobi. Ishod kognitivnih sposobnosti i sposobnosti koje se
odnose na samostalan Zzivot usko je povezan s hidrocefalusom i posljedicnim
komplikacijama. U dojencadi, najceS¢e manifestacije ukljuuju centralnu apneju i
disfunkcije donjeg dijela kranijalnih Zivaca, dok se u starije djece i odraslih Cesto
prijavljuju glavobolje, senzorne smetnje udova i bolnost u vratu. Apneja, stridor i disfagija
povezani su s visokim stopama mortaliteta. Do 15% svih simptomatskih slu¢ajeva umre do

tre¢e godine zivota (16).

3.4. Encefalokele

Encefalokele su rijetke kongenitalne malformacije koje ¢ine 10-20% kranijalnih
disrafizama i javljaju se u 1-3/100 000 zivorodene djece (17). Karakterizirane su
hernijacijom mozdanih ovojnica i mozga kroz kostane otvore. U Sjevernoj Americi, Europi
I Australiji vecina je encefalokela okcipitalna (80-85%) dok je u Aziji i Latinskoj Americi
veéina sincipitalna (fronto-etmoidalna) (18). Parijetalne encefalokele rijetke su i ¢ine oko
10% svih encefalokela (19). Hernirani mozak obi¢no ne funkcionira zbog nekroze, glioze,
krvarenja, kalcifikacije i anomalija neurona, od kojih se neke mogu identificirati in utero
putem fetalne slikovne dijagnostike (20). Okcipitalne encefalokele ¢esto su sindromske i u
tom kontekstu najcescée su dio Meckel-Gruberovog sindroma. Takoder mogu biti povezane
s Chiari I11 i rijetko Dandy-Walker malformacijama. Malformacija Chiari III ukljucuje sve
znacajke Chiari II zajedno s niskom okcipitalnom ili visokom cervikalnom encefalokelom.

Okcipitalne encefalokele nose mnogo ve¢i rizik od hidrocefalusa i konvulzija u usporedbi s

6



prednjima i mogu biti povezane s cistama ledne mozdine (8). Sincipitalne ili fronto-
etmoidalne encefalokele ¢eS¢e su u jugoistocnoj Aziji, a rijetko se vidaju u Europi,
Sjevernoj Americi i na Bliskom istoku (21). Ovi defekti zatvaranja neuralne cijevi ¢ine
15% svih encefalokela (22). Predstavljaju anomalije razvoja i zatvaranja nazo-frontalne
regije 1 imaju zajednicko ishodiste u foramenu cekumu. Otprilike 40-60% sincipitalnih
encefalokela su nazo-frontalne, 30% su nazo-etmoidalne, a 10% su nazo-orbitalne (22).
Hipertelorizam je Cest i pacijenti ¢esto imaju druge anomalije sredi$nje linije kao Sto je
rascjep nepca. Pridruzene intrakranijske abnormalnosti ukljucuju disgenezu zuljevitog
tijela — korpus kalozuma (lat. corpus callosum), interhemisferi¢éne lipome i anomalije
migracije neurona. Dijagnoza encefalokele je relativno jednostavna posto se mozgovno

tkivo nalazi unutar vrecaste mase (21).

3.5. Ageneza Zuljevitog tijela

Abnormalnosti korpus kalozuma imaju procijenjenu slikovnu prevalenciju od 0,3-
0,7% u opcoj populaciji i 2-3% u bolesnika s mentalnom retardacijom (23). Nalazi mogu
varirati od potpune kalozalne ageneze do disgeneze s djelomi¢nim odsustvom ili
hipoplazijom (24). Potpuna ageneza korpus kalozuma popracena je odsutnos$éu cingulatnog
girusa 1 sulkusa s posljedicnom zraceCom ili "sun¢anom" konfiguracijom cerebralnih
brazda na sagitalnim slikama (25). Cesto se slikovnom dijagnostikom prikazuje treéa
klijetka koja se proteze visoko, dorzalna (ili povremeno rostralna) interhemisferi¢na
arahnoidna cista i kolpocefalija, s rezultiraju¢im Sirokim odvajanjem lateralnih klijetki.
Kalozalna ageneza takoder moZe biti popracena izoliranom dilatacijom temporalnih rogova
lateralnih ventrikula i abnormalnom morfologijom hipokampusa zbog njihove nepotpune
rotacije. Vidljivi su Probstovi snopovi, a pacijenti takoder Cesto imaju malu prednju
komisuru (26). Hipokampalna komisura je gotovo uvijek odsutna, ali povremeno moze biti
poveéana i oponasati stanjeni korpus kalozuma. Sedamdeset i tri posto pacijenata ima
mentalnu retardaciju, 42% ima konvulzije, a manjina moze biti asimptomatska (26).

Dijagnoza se postavlja na temelju magnetne rezonance, a lijeenje je potporno.

3.6. Holoprozencefalija

Spektar holoprozencefalije predstavlja naj¢eS¢u kongenitalnu malformaciju

prednjeg mozga (27). Ovo je skupina anomalija kod kojih postoji neuspjeh divertikulacije



Sto dovodi do nepotpunog odvajanja i segmentacije embrijskog prozencefalona u dvije
razli¢ite hemisfere (28). Cesto je pracena raznim sredi$njim kraniofacijalnim anomalijama,
a najcesce je mogu izazvati poremecaji gena zvanog ,,sonic hedgehog®. Holoprozencefalija

je podijeljena u tri glavna tipa: alobar, semilobar i lobar (8).

Alobar

Alobarna varijanta je najtezi tip, karakteriziran prisutno$¢u monoventrikula i odsutnoscéu
prozirne pregrade (lat. septum pellucidum), srpolike mozgovne pregrade (lat. falx cerebri),
korpus kalozuma, prednje komisure, olfaktornih bulbusa te interhemisferi¢ne fisure.
Opticki zivei mogu biti normalni, spojeni ili odsutni (29). Na temelju izgleda na sagitalnim
slikama, primitivni mozdani parenhim moze se opisati kao lopta, Salica ili palacinka,
ovisno o tezini malformacije i stupnja tkiva koje okruzuje monoventrikul, koji Cesto
komunicira s velikom dorzalnom cistom (8). Bazalni gangliji, hipotalamus i talamus su
spojeni, $to rezultira nedostatkom trece klijetke. Anomalije srediSnje linije lica (osobito
rascjepi) uvijek su prisutne i najteze su u usporedbi s drugim oblicima holoprozencefalije.
Cesto se vidi mreza krvnih Zila koje se granaju od unutarnjih karotidnih arterija. Izrazena

azigotna arterija je ¢eS¢a kod blazih malformacija (30).

Semilobar

Semilobarna holoprozencefalija predstavlja intermedijarni oblik i karakterizirana je
monoventrikulom s rudimentarnim okcipitalnim i temporalnim rogovima i hipokampusom
te odsutno$¢u prozirne pregrade (27). Mozgovne pregrade i interhemisferi¢éna pukotina
mogu biti prisutne posteriorno zajedno s dijelovima korpus kalozuma u podrucju
odvojenog mozga (28). Duboko, sive jezgre spojene su u razliitim stupnjevima, ali
talamus 1 hipotalamus ¢esto ostaju neseparirani i praceni su atreti¢cnom tre¢com komorom 1i

dorzalnom cistom. Blage anomalije lica prisutne su u 15-20% bolesnika (28,29).

Lobar

Ovaj tip karakterizira prilicno dobro odvajanje mozdanih hemisfera, s izuzetkom
rostralnog i ventralnog frontalnog neokorteksa, koji ostaje spojen (29). Prozirna pregrada
je odsutan a mozdana pregrada, interhemisferi¢na fisura i talamus su prisutni i mogu biti

potpuno odvojeni (28). Prednji korpus kalozum moze biti displasti¢an ili odsutan na



zahvaéenom mjestu. Dorzalne ciste obi¢no nema, a treéi ventrikul je dobro formiran. Cesto
je prisutna azigotna prednja mozdana arterija. Na najblazem kraju spektra moze se pronaci
minimalni  oblik  holoprozencefalije ogranicen na subkalozalni ili  prednji
hipotalamus/suprahijazmati¢na regija s potpunim odvajanjem frontalnog neokorteksa (30).
Pacijenti takoder mogu imati rijetku i nedavno opisanu srednju interhemisferi¢nu varijantu,
takoder poznatu kao sintelencefalija. Neki oblici holoprozencefalije mogu imati

preklapajuce nalaze sa septo-optickom displazijom hipofize (27).

3.7. Septo-opticka displazija

Septo-opticka displazija (de Morsier sindrom) rijetka je kongenitalna malformacija,
s procijenjenom incidencijom od 1 na 10 000 zZivorodene djece (31). Veéina slucajeva je
sporadi¢na, ali povremeno je opisano pojavljivanje u obitelji. Septo-opticka displazija
¢eS¢a je u potomaka mladih i/ili primigravidnih Zena i povezana je s gestacijskim
dijabetesom, prijevremenim porodom i zlouporabom droga kod majke (8). Prezentacija je
varijabilna, dijagnoza septo-opticke displazije definirana je s dva ili viSe sljedecih
obiljezja: (1) abnormalnosti srediS$nje linije mozga (ukljucujuéi odsutnost prozirne
pregrade i/ili korpus kalozuma); (2) hipoplazija optickih Zivaca, prisutna u 96% bolesnika i
obi¢no je bilateralna; i (3) hipotalamo-hipofizna disfunkcija, koja se vidi u do 60-90 %

pacijenata (32).

Septo-opti¢ka displazija malformacija je prednjeg dijela mozga do ¢ijeg razvoja dolazi
krajem 1. mjeseca gestacije. Simptomi uklju¢uju smanjenu os$trinu vida na jednom ili oba
oka, nistagmus, strabizam i endokrine poremecaje — nedostatak hormona rasta,
insuficijenciju nadbubrezne Zlijezde, diabetes insipidus, hipotireozu 1 hipogonodizam.
Olfaktorni bulbusi mogu biti hipoplasti¢ni (31). Mogu se pojaviti konvulzije, poteSkoce u
ucenju, mentalna zaostalost, cerebralna paraliza 1 drugi oblici kaSnjenja u razvoju.
Dijagnoza se postavlja putem magnetne rezonance, a lijeCenje je potporno. Povezana je s
malformacijama kortikalnog razvoja od kojih je shizencefalija najkonzistentnija — vida se u
50% pacijenata 1 klasicno se manifestira napadajima. Paradoksalno, ti pacijenti imaju

ostatak prozirne pregrade i gotovo normalan vid (33).



3.8. Shizencefalija

Shizencefalija se javlja u otprilike 1/70 000 Zivorodene djece (34). Definira se kao
transcerebralni rascjep parenhima mozga koji spaja lateralne mozdane komore sa
subarahnoidalnim prostorom pruzaju¢i se kroz cijelu hemisferu. Stijenku rascjepa
Ispunjenog likvorom ¢ini heterotopi¢na, zadebljana siva tvar. Siva tvar koja oblaze takve
rascjepe je polimikrogiricna u polovice pacijenata, a displazija se Cesto proteze do
cerebralnog otvora i povrSine ventrikula. U mnogim slucajevima velike kortikalne vene
usko su povezane s displastiénom sivom tvari na kortikalnom otvoru defekta. Pedeset
posto pacijenata ima druge zone anomalija migracije neurona (35). Prozirna pregrada je
odsutna u 70% bolesnika (36). Ostale abnormalnosti ukljucuju malformacije oblika
hipokampusa, rotacije, anomalije straznje jame (ukljucujuci cerebelarnu displaziju i mega
cisternu magnu), arahnoidalne ciste i cerebralne kalcifikacije. Na slikovnoj dijagnostici,
otprilike polovica rascjepa je jednostrana, a polovica obostrana (36). Postoje dva tipa
shizencefalije: tipa | ili shizencefalija otvorenih usana (eng. open-lip) — rascjep sadrzi
likvor; i tip Il ili shizencefalija zatvorenih usana (eng. closed-lip)- zidovi rascjepa su u
medusobnoj apoziciji (35). Vec¢ina simptomatskih bolesnika ima konvulzije, a teZina
simptoma cesto je proporcionalna veli¢ini rascjepa, Opcenito, simptomi su ¢e$¢i i tezi u
bolesnika sa shizencefalijom otvorenih usana i/ili bilateralnim rascjepima Bolesnici s
tipom I imaju tezak poremecéaj neuroloskog razvoja, epilepsiju, mentalnu retardaciju,
hipotoniju i1 konvulzije. Bolesnici s tipom II mogu imati gotovo normalan neuroloski

razvoj, iako se mogu javiti konvulzije i spasticitet (35).

3.9. Liscencefalija

Lisencefalija predstavlja gladak izgled mozga i smatra se posljedicom defekta u
postmitotskoj migraciji neurona — nezreli neuroni povezuju se s radijalnom glijom i
pomicu s mjesta nastanka blizu mozdane komore, do povrSine mozga (37). Karakterizirana
je opseznim i teskim poremecajem grade korteksa, tj. odsutno$cu girusa. Ukljucuje spektar
abnormalnosti u rasponu od potpune agirije (potpuni nedostatak sulkusa) do pahigirije s
regionalnom dominacijom i heterotopijom subependimalnog pojasa. Moze se podijeliti u
Sest tipova: tip I (agirija-pahigirija kompleks, Miller-Diecekerov sindrom), tip Il (Walker-
Warburgov sindrom), tip Il (prava mikrocefalija-microcephalia vera), tip 1V (radijalna

mikrocefalija), tip V i VI (difuzna polimikrogirija). Fenotipska prezentacija opCenito ovisi
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0 temeljnoj genetskoj abnormalnosti. Iako mogu biti ukljuc¢eni mnogi geni, 85% slucajeva
lisencefalije tipa 1 proizlazi iz mutacija u LIS1 ili DCX genima (37). Mutacije u
autosomnom genu LIS1 mogu rezultirati difuznom lisencefalijom ili dovesti do
posteriorno-anteriornog gradijenta s parijeto-okcipitalnim dominantnim abnormalnostima.
Navedene mutacije dio su Miller-Diekerovog sindroma. Slikovna dijagnostika pokazuje
vrlo debeo korteks (u rasponu od 10 do 20 mm, u usporedbi s 4 mm u normalnom mozgu),
plitke Silvijeve pukotine (konfiguracija "osmice") i tanak periferni pojas pojacanog T2
signala koji odgovara zoni rijetkih stanica s povec¢anim sadrzajem vode (38). Mutacije u
LIS1 takoder mogu rezultirati lokaliziranom heterotopijom straznjeg subkortikalnog
pojasa. Mutacije u genu DCX (eng. doublecortin) su X-vezane i rezultiraju prednjom
predominantnom agirijom-pahigirijom u muskaraca i heterotopijom subkortikalnog pojasa
u zena (39). Karakteristike slikovne dijagnostike heterotopije su neobi¢ne i pokazuju traku
sive tvari u bijeloj tvari izmedu kortikalnog plasta i lateralnih klijetki. Ostali tipovi
lisencefalije proizlaze iz mutacije u nekoliko gena i prekomjerne migracija neurona.
Ukljucuju spektar abnormalnosti koje ¢ine dio Walker-Warburgovog sindroma (ima
najtezu prezentaciju) i Fukuyamine kongenitalne misiéne distrofije (najblazi oblik). Ceste
su abnormalnosti mozdanog debla (kao Sto su pregibi, ventralni rascjepi mosta i tektalna
displazija), a mali mozak moze biti displastican ili hipoplastican s malim cistama u
pozadini (38). Klinicki, pacijenti se radaju s hipotonijom, a kasnije u zZivotu razvijaju umna
zaostalost, spasti¢nost i konvulzije. Varijantni oblici lisencefalije mogu se pojaviti s
dvoslojnim 1ili troslojnim cerebralnim korteksom 1 razli¢itim stupnjevima zahvacéenosti
srednjeg 1 straznjeg mozga. LijeCenje je potporno, a mnoga djeca umiru prije 2. godine

Zivota (40).

3.10. Fokalna heterotopija sive tvari

Defekt postmitotske migracije neurona — heterotopija sive tvari predstavlja ostatke
sive tvari duz putova migracije neurona unutar bijele tvari. Moze se manifestirati bilo gdje
od stijenki ventrikula do supkortikalne bijele tvari, a klasificira se kao periventrikularna,
supkortikalna, laminarna (dio sindroma lisencefalije) i leptomeningealna heterotopija
(slikovno se ne moze otkriti) (41). Klinicki gledano, ovi pacijenti najceS¢e imaju
konvulzije i/ili mentalnu retardaciju. Vecina heterotopija jest periventrikularnog i
nodularnog tipa koje se manifestiraju kao ZzariSta sive tvari duz ependimalne povrSine

lateralnih ventrikula. X-vezane FLNA mutacije najéeS¢e su identificirane genetske
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abnormalnosti i vidaju se u gotovo svim obiteljskim oblicima i u manjini sporadi¢nih
slu¢ajeva (41). Bilateralna posteriorna periventrikularna nodularna heterotopija ima
razli¢itu prezentaciju od klasicnog oblika s poveéanom ucestaloS¢u malformacija
cerebralne kore i srednjeg/straznjeg mozga i kalozalne disgeneze, u odsutnosti FLNA
mutacija. Intrakranijske abnormalnosti povezane s heterotopijama sive tvari ukljucuju
displaziju cerebelarnog vermisa i korpus kalozuma, malformacije Chiari Il, pahigiriju,

shizencefaliju i cefalokele (38).

3.11. Kortikalna displazija

Kortikalne displazije heterogena su skupina defekata povezana s neuronskom
dezorganizacijom. Etiologija je multifaktorijalna i vjerojatno je rezultat in utero ozljeda
kao $to su ishemija, infekcija (osobito citomegalovirus), transfuzija i uzimanje lijekova od
strane majke, Sto rezultira laminarnom nekrozom koja zahvaca peti sloj cerebralnog
korteksa (42). Zarisne kortikalne displazije su lokalizirane i klasificirane u tri vrste ovisno
o njihovim patoloSkim karakteristikama laminacije, prisutnosti dismorfnih neurona i
povezanosti s drugim glavnim lezijama (43). Obuhvacaju spektar malformacija koje se
kre¢u od blagih do teskih kortikalnih i subkortikalnih abnormalnosti (38). Magnetna
rezonanca moze pokazati pojacan T2 signal sa ZariSnim gubitkom giralne strukture,
zamucenjem sucelja sivo-bijele tvari, povecanu kortikalnu debljinu, a u nekim sluc¢ajevima
i promjene transmantilnog signala (44). Zarisna kortikalna displazija tipa 2 tipa &esto je
povezana s hipomijelinizacijom supkortikalne bijele tvari (38). Kod polimikrogirije postoji
abnormalna laminacija s prekomjernim presavijanjem cerebralnog korteksa Sto dovodi do
viska malih vijuga i plitkih brazda (45). Najcesce se javlja u distribuciji grana srednje
mozdane arterije 1 moZe dovesti do kongenitalnog perizilvijevog sindroma. Perizilvijska
polimikrogirija ¢ini 61% slucajeva, a sljedeéi najces¢i obrasci su generalizirane (15%),
frontalne (5%) i parijeto-okcipitalne (3%) abnormalnosti. Anomalna venska drenaza Cesta
je u podrucjima polimikrogirije 1 moZe postojati perzistentna leptomeningealna
vaskularizacija fetusa. Cesto se primje¢uju duboki rascjepi s nenormalnom orijentacijom i
vjerojatno predstavljaju malformirane fisure i brazde. Klinicki, vecina pacijenata s

kortikalnom displazijom pati od konvulzija (45).
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4. DANDY WALKER

Mali mozak (lat. cerebellum) podijeljen je na tri dijela. Sredi$nji dio vermis, je
prema normalnoj anatomskoj strukturi podijeljen u smjeru kazaljke na sat na devet
reznjeva (lat. lingula, lobulus centralis, culmen, declive, folium, tuber, pyramis, uvula,
nodulus) (46). Veli¢ina i oblik ovih reznjeva mogu varirati kod razli¢itih jedinki, no svaki
od reznjeva ima specificne funkcije u kontroli pokreta i ravnoteze. Nadalje, dvije duboke
glavne pukotine (lat. fissura prima i fissura secunda) dijele mali mozak na tri glavna

reznja:

prednji ili gornji rezanj (lat. lingula, lobulus centralis, culmen)

srednji rezanj (lat. declive, folium, tuber, pyramis)

straznji ili donji rezanj (lat. uvula, nodulus) (46)

Dandy Walker malformacija (DWM), takoder poznata kao Dandy Walker sindrom, rijetka
je kongenitalna malformacija mozga u kojoj se cerebralni vermis (dio koji spala dvije
hemisfere malog mozga) ne formira u potpunosti, a Cetvrta klijetka i straznja lubanjska

jama (prostor iza malog mozga) proSirene su cerebrospinalnom tekuc¢inom (46).

Termin Dandy Walker sindrom ili Dandy Walker malformacija potje¢e od imena dvojice
americkih neurokirurga, Waltera Edwarda Dandyja i Arthura Earl Walkera. Danasnji
pojam DWS-a uveo je Bender 1954. godine kako bi ukazao na povezanost hidrocefalusa,
ciste straznje lubanjske jame 1 hipoplazije cerebralnog vermisa. lako je prvo izvjeSce o
navedenom entitetu pripisano Sattonu, ovu malformaciju prvi su nadopunili Dandy i
Blackfan 1914. godine, a zatim upotpunili Taggart i Walker 1942. godine (46). Opisi

Dandyjevog i Walkerovog trijasa jo$ se uvijek koriste kao djelomicni dijagnosticki kriterij:

e cisti¢na dilatacija Cetvrte klijetke
e djelomicni ili potpuni nedostatak cerebralnog vermisa

e hidrocefalus (46)

Godinama nakon, neurolog Brown (1977.) prosirio je dijagnosticke kriterije kako bi

ukljucio druga tri klinic¢ka 1 patoloska obiljezja DWS-a:

e poviSenje transverzalnog sinusa

e povecanje straznje lubanjske jame
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e nedostatak prohodnosti foramena Luschka i Magendie (46)

Medutim, prisutnost svih Sest kriterija koje je predlozio Brown nije nuzna za postavljanje
dijagnoze DWS-a. Dana$nji autori smatraju kako stupanj hidrocefalusa, hipoplazije
vermisa i veli¢ine ciste straznje lubanjske jame znatno variraju od slucaja do slucaja, bez
medusobne povezanosti s prohodnos¢u foramena, stoga su naporni znanosti posveéeni
prikupljanju drugih dokaza koji bi upotpunili etiologiju razvoja DWS-a i kona¢nih Kriterija

za postavljanje dijagnoze (46).

4.1. Klasifikacija

Izuzetna varijabilnost patoloskih obiljezja Dandy Walkerove malformacije
postavila je odredene probleme u razlikovanju drugih tipova cista straznje lubanjske jame,
kao $to su perzistentna Blakeova vrecica, retrocerebelarna cista, mega-cisterna magna i
arahnoidna cista od DWS-a. Harwood-Nash (1976.), Raybaud (1982.), i Barkovich (1989.)
revidirali su klasifikaciju cisti¢nih kolekcija straznje lubanjske jame (46). Najprihvacéeniju
radiolosku klasifikaciju predlozili su Barkovich i sur. 1988. godine. Oni su kategorizirali
cisticne nakupine straznje lubanjske jame u tri glavne skupine na temelju klini¢kih
podataka i nalaza magnetne rezonance (MR) koje se koriste za klasifikaciju diljem svijeta
(46).

S obzirom da Dandy Walker kompleks nije samostalan patoloski entitet, ve¢ skup

koegzistentnih razvojnih moZdanih abnormalnosti, prema podjeli razlikujemo:

e Dandy Walker sindrom
e Arahnoidna cista straznje lubanjske jame

e Mega cisterna magna (46)

4.1.1. Dandy Walker sindrom

Dandy Walker sindrom je najozbiljnija prezentacija bolesti. Straznja lubanjska jama
je povecana 1 tentorij je visoko postavljen. Prezentira se djelomi¢nom ili potpunom
agenezom vermisa malog mozga, te cisticnim proSirenjem cetvrte mozdane klijetke Sto
rezultira hidrocefalusom i komplikacijama drugih pridruzenih kongenitalnih stanja poput

spine bifide (46). Likvorna kolekcija straznje jame pokazuje jasnu komunikaciju s
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cetvrtom klijetkom. Na temelju prisutnosti ili odsutnosti cerebelarnog vermisa na MR
nalazu ili nalazu kompjutorizirane tomografije (CT) aksijalnom interpretacijom na razini
Cetvrte mozdane klijetke moze se prepoznati Dandy Walker tip A ili Dandy Walker tip B
(46). Tip A, kod kojeg vermis nije vidljiv, zbog hipoplazije i/ili rotacije, ukljucuje klasi¢ni
oblik Dandy Walker sindroma, koji zadovoljava Dandy i Blackfanove kriterije, te Dandy
Walker varijantu (DWYV), izraz koji su koristili Harwood-Nash i Fitz (1976.), a potom
Raybaud (1982.) za opisivanje "abortivnog" oblika malformacije, gdje je Cetvrta Kklijetka
bolje oblikovana, manje dilatirana 1 obi¢no komunicira s perimedularnim arahnoidnim
prostorom, takoder vermis je manje disgenetski, a straznja jama nije znacajno povecana
(46). Zapravo, autori su suglasni da ne postoji jasna razlika izmedu Dandy Walker
sindroma i Dandy Walker varijante, stoga se nekadas$nja klasifikacija koja je ukljucivala i

Dandy Walker varijantu viSe ne smatra etabliranom, te su oba tipa dio DWS-a (46).

4.1.2. Arahnoidna cista straZznje lubanjske jame

Razvojne retrocerebralne arahnoidne ciste rijetke su, ali klini¢ki bitne. Arahnoidna
cista straznje lubanjske jame oznacava nakupine likvora straznje jame koje ne
komuniciraju izravno s cetvrtom klijetkom. One se eventualno mogu povezati s
kompresijom, ali ne i s atrofijom ili agenezom vermisa. Ciste proguravaju naprijed ¢etvrtu
mozdanu klijetku 1 mali mozak te tako pokazuju vaZan spacio-kompresivni ucinak, no
vermis je postojan u ovoj inacici kompleksa (47). Klinicke znacajke, prognoza i lijecenje
razlikuju se od Dandy Walker sindroma; patofiziologija hidrocefalusa je drugadija,
povezana je s kompresijom koju cista vr§i na cerebelum i mehanickom opstrukcijom
akvadukta ili izlaznih otvora ¢etvrte mozdane klijetke. Izrazito je bitno razlikovati verziju
DWS-a od arahnoidne ciste Dandy Walker malformacije zbog razli¢itog terapijskog, tj.
kirur§kog pristupa (4).

4.1.3. Mega cisterna magna

Cisterna magna prostor je ispunjen cerebrospinalnom tekuc¢inom (CST) smjeSten u
straznjoj jami dorzalno od medule i kaudalno od malog mozga. Mega cisterna magna
odnosi se na cisticnu malformaciju straznje jame koju karakterizira povecana cisterna
magna, odsutnost hidrocefalusa i intaktni cerebralni vermis (47). Mora se razlikovati od

perzistentne Blakeove vrecice, arahnoidne ciste straznje jame, DWS-a i neoplazije straznje
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jame. Pretpostavlja se da se mega cisterna magna embrioloski razvija iz permeabilizacije
Blakeove vrecice (perforacija), te uslijed degenerativnih bolesti sredisnjeg ziv¢anog
sustava (SZS) i posljediénog poveéanja cisterne magne i &etvrte klijetke, bez povecanja
straznje lubanjske jame. Tipi¢no se otkriva slu¢ajnim radioloskim nalazom, no moze biti
povezana s odredenim psihijatrijskim stanjima. U manjim studijama pacijenti su imali
slabiji uc¢inak u specificnom kognitivnom funkcioniranju (paméenje, verbalno izrazavanje,
izvrSno funkcioniranje). Za bolesnike kod kojih se slucajno otkrije mega cisterna magna ne

postoji specifi¢no lijeCenje niti potreba za kirur§kom intervencijom (47).

4.2. Etiologija

Povijesno gledano, vjerovalo se da je DWS uzrokovan atrezijom Luschka i
Magendie foramena, §to je posljedi¢no utjecalo na dilataciju ¢etvrte klijetke i hipoplaziju
vermisa. Medutim, nedavni dokazi sugeriraju da je DWS posljedica razvojnih
abnormalnosti koje zahvacaju krov straznjeg mozga (lat. rhombencephalon), sto dovodi do
razli¢itih stupnjeva hipoplazije vermisa i cisticnog povecanja. Ova slozena malformacija
moze nastati pomocu dva razlicita patofizioloSka mehanizma: zaustavljanjem razvoja
vermisa i neuspjehom fenestracije foramena cetvrte mozdane klijetke $to dovodi do
povecanja Blakeove vrecice i uzrokuje kompresiju vermisa. Opcenito, DWS je uzrokovan
bilo kakvim poremecajem embrionalnog razvoja koji utjeCe na formiranje cerebralnog
vermisa, a najceS¢e genetskom mutacijom koja rezultira poremecenom migracijom 1

diobom stanica (48).

DWS moze biti izoliran ili povezan s kromosomskim abnormalnostima, Mendelovim
poremecajima, sindromskim malformacijama, kongenitalnim infekcijama 1 raznim drugim
komorbiditetima. Poremecaji SZS-a povezani s DWS-om ukljuéuju malformacije
kortikalnog razvoja, holoprozencefaliju, disgenezu korpus kalozuma i defekte neuralne
cijevi. Rijetke mutacije opisane su u nekim genima ukljucujuéi; FOXC1, FGF17, LAMCI,
NID1, ZIC1 i ZIC4 (49). U velikom broju slucajeva DWS-a uzrok je identificiran,
medutim u vedini slu€ajeva uzrok nije identificiran. Najmanje 21% oboljelih ima brata ili

sestru s DWS-om, a najmanje 16% ima roditelja s istom malformacijom (49).
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Genetska stanja

Genetski poremecaj identificiran je u oko 33% onih kojima je dijagnosticiran DWS nakon
rodenja. U studiji iz 2017. godine, utvrdeno je da 4,3% oboljelih ima PHACE sindrom;
stanje koje ukljucuje abnormalnosti mozga, kardiovaskularnog sustava i oka, dok je 2,3%
imalo Joubertov sindrom; stanje koje ukljucuje neuroloske, a ponekad i o¢ne i bubrezne
abnormalnosti. U drugoj studiji 21% do 81% onih s PHACE sindromom ima DWS (49).
Ostala genetska stanja koja su povezana s DWS-om ukljucuju:

e 3Csindrom

e Rubinstein — Taybi sindrom

e Marden — Walker sindrom

e Sheldon — Hall sindrom

e Walker — Warburg sindrom

e Fukuyamina kongenitalnu misi¢nu distrofiju
e Fraserov sindrom

e Aicardijev sindrom

e Akrokalozalni sindrom

e Langeov sindrom (49)

Mnogi od ovih poremecaja klasificirani su kao ciliopatije, genetski poremecaji koji utjeCu
na primarne stani¢ne cilije; tanke stani¢ne izboCine napravljene od mikrotubula za koje se
vjeruje da su klju¢ne u signaliziranju diobe i migracije stanica embrija. DWS je jedan od

najvecih pojedinacnih prediktora ciliopatske genetske bolesti (49).

Kromosomske abnormalnosti

U onih kojima je dijagnosticiran DWS prije rodenja na ultrazvuku, kod polovice je
otkriveno da imaju kromosomsku abnormalnost. Najces¢e je viden Edwardsov sindrom
(trisomija 18) u otprilike 26% slucajeva prenatalnog DWS-a. Takoder, 6,5% onih kojima je
nakon rodenja dijagnosticiran DWS isto ima Edwardsov sindrom (48). Druge

kromosomske abnormalnosti koje mogu dovesti do DWS-a ukljucuju:
e Triploidiju
e Patauov sindrom (trisomija 13)

e Trisomiju 9
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e Djelomi¢nu 3q deleciju ili duplikaciju (48)

Vanjski toksini

Poznato je da upotreba varfarina tijekom trudnoce dovodi do sistemskih defekata u fetusu,
ukljucujuéi disgenezu oka, mikrocefaliju, agenezu korpus kalozuma, abnormalnosti

kostura i sr¢ane mane. Godine 1985. primjena varifarina povezana je s DWS-om (50).

4.3. Epidemiologija

DWS i srodne varijante imaju prevalenciju od 1 na 20 000 zivorodene djece u
Sjedinjenim Drzavama. Ove malformacije ¢ine otprilike 1 do 4%  svih slucajeva
hidrocefalusa. Neke ustanove imaju procijenjenu stopu smrtnosti od 12 do 50%. Lijecenje
hidrocefalusa kirur§kim putem postavljanjem Santa zna¢ajno umanjuje smrtnost. Fetalna
smrtnost izravno korelira s prisutno$éu abnormalnosti izvan sredi$njeg ziv€anog sustava

(51).

4.4. Patofiziologija

Mali mozak pocinje se formirati u petom tjednu embrionalnog razvoja. Diferencira
se na vrhu metencefalona, dok se most u mozdanom deblu diferencira na dnu, odvojen
Cetvrtom klijetkom. Hemisfere malog mozga formiraju se na prednjoj povrSini Cetvrte
mozdane klijetke, koje se Sire 1 prevréu kako bi se spojile u srediSnjoj liniji 1 formirale
cerebralni vermis do 15. tjedna (52). Ako se ovaj proces ne zavrsi, cerebralni vermis se
nece u potpunosti formirati. Kod DWS-a cetvrta mozdana klijetka se otvara i nastavlja u
gotovo cijeli subarahnoidalni prostor straznje lubanjske jame. Vecina slucajeva je
sporadi¢na. Medutim, neki mogu biti posljedica kromosomske aneuploidije, Mendelovih

poremecaja 1 izloZenosti okoliSu, ukljucuju¢i kongenitalnu rubeolu i fetalnu izloZenost

alkoholu (4).

Patofiziologija hidrocefalusa

Razlog zasto dolazi do hidrocefalusa kod DWS-a jo§ nije u potpunosti razjasnjen.
Najraniji autori su to pripisali blokadi ili suzenju otvora Magendie i Luschka — otvori u

cetvrtoj mozdanoj klijetki koji omogucuju izlazak cerebrospinalne tekucine u
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subarahnoidalni prostor straznje jame. Medutim, kasnije studije otkrile su da su ti otvori
obi¢no otvoreni kod DWS-a. Oste¢enje protoka likvora moze biti izvan izlaza Cetvrte
mozdane klijetke. Iznesene su teorije o abnormalnom razvoju ili upali arahnoidne ovojnice
(47). Arahnoidea sadrzi granulacije neophodne za vracanje likvora iz subarahnoidalnih
prostora u duralne vene i cirkulaciju. Ekscizije cista u DWS-u nisu pokazale radi li se o
poremecenoj arahnoidnoj apsorpciji, buduéi da subarahnoidnom prostoru trebaju dani ili
tjedni da se napuni nakon ekscizije. Isto tako, stenoza akvedukta (suzZenje prolaza izmedu
trece 1 Cetvrte mozdane klijetke) nije faktor DWS-a. Prolaz je obi¢no otvoren, a Santovi
postavljeni u cistu straznje jame gotovo uvijek dreniraju sve iznad ventrikula. Poznato je
da jednom kad se razvije hidrocefalus, kompresija ciste straznje jame na venske prolaze u

arahnoidnoj ovojnici je klju¢na u pogorsanju prognoze i patologije (47).

4.5, Klini¢ka slika

Klinicka slika je nespecificna, podlozna viSestrukim cimbenicima ukljucujuci
tezinu hidrocefalusa, intrakranijalnu hipertenziju 1 pridruzene komorbiditete. Vecina
pacijenata javit ¢e se u prvoj godini zivota sa znakovima i simptomima povecanog
intrakranijalnog tlaka (IKT). Naj¢es¢a manifestacija je makrocefalija, koja zahvaca 90 do
100% pacijenata tijekom prvih mjeseci zivota (1). U ranom djetinjstvu makrocefalija se
prepoznaje zbog brzog rasta djetetove glave. Otvoreni Savovi kostiju glave kod djece
omogucuju povecanje lubanje, pa je sukladno tome u novorodencadi i dojencadi
hidrocefalus karakteriziran razmicanjem Savova, poveCanjem glave, Sirenjem fontanele,
pojacanom izraZenoS¢u vena glave 1 napetoS¢u koze glave. Ukoliko se hidrocefalus razvija
akutno (nagli porast IKT) javljaju se pla¢ i razdrazljivost, poremeéeno stanje svijesti i
povrac¢anje (1). Manifestacija nakupljanja likvora u odrasloj dobi karakterizirana je
hidrocefalusom, poremecajem stanja svijesti — od somnolencije do kome, povracanjem,
mucninom, epileptiénim atakama, glavoboljama, poremecajem vida, demencijom,
inkontinencijom, ataksijom, problemima s ravnoteZzom 1 koordinacijom pokreta,
mentalnom retardacijom, senzornim disfunkcijama, problemima s ué¢enjem, nistagmusom,
kasnjenjem u motoriCkom razvoju i drugim simptomima, ovisno o tezini stanja.
Sindromski oblik DW-a takoder moze imati malformacije srca, lica, udova i

gastrointestinalnog ili genitourinarnog sustava (1).
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Prema nedavnom istrazivanju serija sluc¢ajeva od 42 pacijenta s DWS-om pokazala je
hidrocefaliju kod svih pacijenata u vrijeme postavljanja dijagnoze, hipoplaziju vermisa u

88%, a cerebelarnu hipoplaziju u 59% slucajeva (49).

Hidrocefalus

Najces¢i 1 najistaknutiji simptomi DWS-a su oni povezani s hidrocefalusom u
postnatalnom razdoblju. Hidrocefalus se javlja u procijenjenih 80% bolesnika s klasi¢nim
DWS-om. Obi¢no se javlja unutar prve godine Zivota (85% slucajeva), a najcesce je to
unutar prva 3 mjeseca od rodenja. Znakovi hidrocefalusa u dojencadi ukljucuju povecani
opseg glave, povracanje, pretjeranu pospanost, razdrazljivost, skretanje ociju prema dolje
(poznato kao ,,0¢i zalaska sunca®) i epilepti¢ne napadaje. Za razliku od klasi¢nog DWS-a,
samo 30% onih s Dandy Walker varijantom u kojoj straznja jama nije povecana ima

hidrocefalus (46).

Neuroloski simptomi

Unato¢ hipoplasti¢nom cerebralnom vermisu, nesto vise od polovice pojedinaca s DWS-
om (izmedu 27% i 84%) nema znacajno intelektualno ostecenje ili zaostajanje u razvoju.
Medutim, mnoga genetska stanja povezana s DWS-om mogu se manifestirati kaSnjenjem u
razvoju i drugim mozdanim anomalijama. Ageneza korpus kalozuma je pronadena izmedu
5% i 17% onih s DWS-om. Medutim, navedeno samo po sebi ne dovodi do intelektualnih
teskoca (49). Ostale mozdane abnormalnosti za koje je dokazano da su povezane s DWS-
om ukljucuju heterotopiju sive tvari, pahigiriju, lisencefaliju, polimikrogiriju i
holoprozencefaliju. Pojedinci s ovim znacajkama imaju tendenciju zaostajanja u razvoju i
epilepticnih ataka. Oni bez ikakvih drugih abnormalnosti srediSnjeg Ziv€anog sustava
obi¢no imaju normalan ili priblizno normalan intelektualni razvoj. Pregled iz 2013. godine
otkrio je da su umjerena do teSka intelektualna invalidnost i ne-DWS mozdane
abnormalnosti prisutne samo kod onih s najtezim malformacijama vermisa malog mozga
(manje od dvije fisure/tri lobula u vermisu) (49). Hidrocefalus je bio prisutan kod svih
pacijenata s ovakvim nalazom vermisa. Takoder, kod pacijenata s DWS-om postoji
povecana stopa poremecaja psihoticnog spektra kao Sto su shizofrenija, bipolarni

poremecaj, manija ili katatonija (49).
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Povezane anomalije

U pregledu iz 2017. godine (49) pronadene su sljedece povezanosti kod bolesnika s DWS-

om (obi¢no zbog povezanog genetskog stanja ili abnormalnosti):

e 27% osoba imalo je urodenu sréanu manu (otvoreni ductus arteriosus, koartikaciju
aorte, ventrikularni septalni defekt)

e 2,7% osoba imalo je sr¢anu insuficijenciju

e 24% osoba imalo je barem jednu o¢nu abnormalnost (katarakta, mikroftalmija,
korioretinalna displazija/atrofija, displazija/atrofija optickog Zivca, mikrokorneja,
leukom, miopija, kolobom)

e 16% osoba imalo je je mentalni poremeca;j ili poremecaj ponasanja, 6,4% imalo je
poteskoce u ucenju, 5,3% imalo je bipolarani poremecaj ili poremecaj psihoti¢nog
spektra, a 2,1% imalo je ADHD

e 12% osoba imalo je tumor koji je rezultat kongenitalnih genetskih abnormalnosti
(hemangiomi, neurokutana melanoza, Wilmsov tumor, hamartom jezika i dr.)

e 10% osoba imalo je endokrine ili metabolicke poremecaje, a 2,7% imalo je
prekomjernu dlakavost (hipertrihoza)

e 9% osoba (gotovo svi s klasicnim DWS-om) imalo je miSi¢no-koStane
abnormalnosti (skolioza, kifoskolioza i artrogripoza)

e 5,9% osoba imalo je nerazvijene reproduktivne organe (hipoplasti¢nost genitalija,
kriptorhizam)

e 5,3% osoba imalo je nerazvijene ili policistiéne bubrege (49)

4.6. Dijagnostika

Dijagnoza Dandy Walker sindroma postavlja se na temelju simptoma i znakova te
razli¢itih neurogenih slikovnih pretraga. Moze se posumnjati na dijagnozu u prenatalnom
razdoblju na temelju nalaza ultrazvuka ve¢ u 14. tjednu trudnoée, iako se obi¢no
dijagnosticira postnatalno magnetnom rezonancom (53). Najcesce se dijagnosticira unutar
prve godine zZivota zbog sve vecih znakova hidrocefalusa, ali u 28% slucajeva se otkrije u
adolescenciji ili odrasloj dobi zbog problema mentalnog zdravlja, kao §to su psihoza ili
poremecaji raspolozenja. Ultrazvuk (UZV) je tipi¢no prvi nacin skrininga u procjeni
fetalnog mozga. Strukture srediSnjeg ZivCanog sustava koje se procjenjuju ovim

modalitetom ukljucuju veli¢inu i oblik glave, koroidni splet (lat. plexus choroideus),
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talamus (lat. thalamus), mali mozak (lat. cerebellum), cavum septum pellucidum, lateralne
klijetke, nuhalni nabor, cisternu magnu i kraljeznicu. Snimanje takoder moZze pokazati

druge abnormalnosti SZS-a koje su obi¢no u korelaciji s DWS-om (53).

Mjerenje cisterne magne dio je ultrazvuCne evaluacije fetalnog mozga. Niz sluCajeva
pokazao je gornju granicu normale od 10 mm i srednju veli¢inu od 5 plus ili minus 3 mm u
15 ili vise gestacijskih tjedana. Izrazena cisterna magna tijekom prenatalne fetalne
ultrazvucne evaluacije moze pobuditi zabrinutost zbog kongenitalnih abnormalnosti
straznje jame. Medutim, kao izolirani nalaz, istaknuta cisterna magna vjerojatno nece biti

klini¢ki zna¢ajna ako pacijent nema drugih abnormalnosti (53).

Kao i ultrazvuk, magnetska rezonanca korisnija je nakon 20. tjedna trudno¢e i moze
pomo¢i u procjeni malformacija srediSnjeg ziv€anog sustava koje ultrazvuk ne opisuje na
zadovoljavajuci nacin, te se smatra najkorisnijom metodom za konacnu dijagnozu. MR
moze ocrtati oblik i opseg malformacije, kao i procijeniti dodatna podrucja malformacije
kao §to su hemisfere malog mozga, cerebralni akvadukt ili corpus callosum. MR s faznim
kontrastom moze promatrati protok cerebrospinalne tekucine tijekom sistole i dijastole
srca. Kod DWS-a ¢e biti vidljiv protok iz cerebralnog akvadukta u straznju jamu i

nedostatak protoka izmedu cisterne magne i prostora iza vratne kraljezni¢ne mozdine (53).

Definitivna prenatalna dijagnoza ultrazvukom moguca je nakon 18. tjedna gestacije kada je
cerebelarni vermis potpuno razvijen. Dijagnoza se moZe potvrditi magnetskom
rezonancom. Za pacijente s varijantom DWS-a mogu se naci odstupanja u prenatalnom i
postnatalnom snimanju temeljena na varijacijama u razvoju vermisa. Magnetska rezonanca

takoder ¢e pomo¢i u razlikovanju DWS od drugih lezija straznje jame (53).

Osim UZV-a i MR-a korisna je i kompjutorizirana tomografija. CT omogucuje bolji prikaz
klasifikacija i promjena u strukturama mozga te daje uvid u cjelokupne promjene koje ne
moraju biti otkrivene primjenom UZV-a. CT ima odredene prednosti, jer bolje prikazuje

anomalije u podrucju straznje lubanjske jame (53).

Odredivanje kariotipa i postnatalna kromosomska analiza trebaju se omoguditi svim
pacijenticama s nalazima i rezultatima prenatalne dijagnostike u skladu s DWS-om kako bi

se potvrdili nalazi i potrazile druge mogucée povezane abnormalnosti (53).

Mjerenje kuta mozdano deblo — vermis (BV) i kuta mozdano deblo-tentorij (BT) znacajno

pomaze u diferencijalnoj dijagnozi bolesnika s pove¢anom veli¢inom cisterne magne. BV
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kut se povecava s tezinom stanja. Kutovi ispod 18 stupnjeva smatraju se normalnim, dok
18 do 30 stupnjeva ukazuju na malformaciju Blakeove vrecice. Kutovi veci od 45 snazno

upuc¢uju na DWS (53).

Razvoj vermisa malog mozga varira od pojedinca do pojedinca i obi¢no zavrSava kasno u
prvoj polovici trudnoce. Neki fetusi mogu posti¢i razvoj vermisa oko 18. tjedna gestacije.
Stoga dijagnoza DWM-a na temelju snimanja prije 16. do 18. tjedna razvoja moze biti
preuranjena i pogresna, ali moze pobuditi sumnju za pojacanim nadzorom u trudno¢i i
daljnjim pretragama (54). Osim toga, tijekom prve polovice trudnoce, cisterna magna nije
dosegla svoju kona¢nu anatomiju. Relativno Siroki otvor u cerebelomedularnoj cisterni ne
mora biti indikacija vermisove disgeneze u toj fazi razvoja. Stoga bi se mali mozak trebao
ponovno procijeniti 20-og do 22-o0g tjedna kako bi se iskljucile ili potvrdile anomalije

vermisa (55).

4.7. Lijecenje

Glavni neposredni cilj lije¢enja je kontrola hidrocefalusa i poveéane ciste straznje
jame, jer isto dovodi do povecanog intrakranijalnog tlaka i posljedi¢nog oSte¢enja mozga.
Manjina oboljelih ne razvije hidrocefalus i lijeci se na temelju povezanih simptoma ili
stanja. Lijecenje se sastoji od lijeCenja manifestacija i pridruzenih komorbiditeta. Vecina
pacijenata ima znakove 1 simptome povecanog intrakranijalnog tlaka, naj¢es¢e vezanog uz
hidrocefalus 1 cistu straznje jamske jame. Iz tog razloga, terapija opcenito ima za cilj

kontrolirati intrakranijalni tlak, obi¢no kirur§kim zahvatom (56).

Kirursko lijeCenje moZe ukljucivati ventrikuloperitonealne (VP) ili cistoperitonealne (CP)
Santove. VP Sant je postavljen u lateralne klijetke, a CP Sant u Cetvrtu klijetku. Drugi
pacijenti mogu biti kandidati za endoskopske postupke, ukljuc¢uju¢i endoskopsku trecu
ventrikulostomiju koja je danas zlatni standard u lijecenju (56). U bolesnika starijih od 1
godine ETV se moze razmotriti kao prva linjja lijeCenja. Ovim manje invazivnim
postupkom stvara se umjetni otvor u trecoj klijetki kako bi se omoguéilo likvoru da
zaobide bilo kakvu opstrukciju. Kontraindikacija je agenezija corpus callosuma, zbog
rizika od istjecanja likvora u druga podrucja mozga. ETV ima neznaCajno manju stopu
uspjesnosti nasuprot VT-ih i CP-ih Santova jer se otvor Cesto zatvori. Vjerojatnije je da ¢e

do¢i do neuspjesnosti kod mladih pacijenata (ispod 1 godine) (56).
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Ventrikuloperitonealni Sant

Ventrikuloperitonealni Sant je cerebralni Sant koji odvodi viSak cerebrospinalne tekuéine
kada postoji prepreka u normalnom otjecanju. VP Sant je najceSée koriStena vrsta Santa
koja se danas koristi diljem svijeta u svrhu lijeGenja opstruktivnog hidrocefalusa. Sant se
sastoji od Cetiri komponente: proksimalnog katetera u lateralnom ventrikulu (ventrikularni
kateter), subkutanog rezervoara cerebrospinalne tekucine, jednosmjerne valvule i distalnog
subkutanog katetera koji se postavlja u peritonealnu Supljinu (57). Postavljanje VP $anta i
mjesto insercije odreduje se na temelju preferencija kirurga nakon provedene slikovne
dijagnostike. VP Sant se moze postaviti frontalno kroz trepanacijski otvor napravljen 2-3
cm lateralno od medijalne linije lubanje u razini koronarne sature ili kroz parijeto-
okcipitalni pristup putem otvora koji je napravljen 3-4 cm lateralno od medijalne lubanje u
razini lamboidne sature. Nakon izlaska iz lubanje kateter se spaja sa subkutanim
rezervoarom Kkoji se potom nastavlja na valvulu (57). Rezervoar sluzi kao mjesto aspiracije
cerebrospinalne tekuéine u svrhu kontrole 1KT-a ili laboratorijskih testova. Svrha valvula
je propustati cerebrospinalnu tekucinu iskljuc¢ivo jednosmjernim putem (od proksimalnog
prema distalnom). Distalno od valvule nastavlja se subkutani kateter koji preko regija vrata
i prsnog kosa dolazi do abdomena i kroz otvor (laparoskopski/troakar) ulazi u peritonealnu
Supljinu (57). VP Sant postavlja neurokirurg u operacijskoj sali pod opom anestezijom uz
asistenciju anesteziologa i medicinske sestre (anestezioloSki tehnicar/ka i intrumentar/ka).
Svi pacijenti trebaju proc¢i slikovnu dijagnostiku (MR ili CT) poradi pravilnog planiranja 1
pravilnog postavljanja proksimalnog katetera. Isto tako neophodna je prijeoperativna
priprema i informirani pristanak za operativni zahvat i opéu anesteziju. Zahvat se izvodi u
leze¢em polozaju. Preoperativno se daju antibiotici, a pacijent se zbrinjava u sterilnim

uvjetima postujuci pravila asepse (57).
Apsolutne kontraindikacije za postavljanje VP Santa ukljucuju:

e Infekciju preko ulaznog mjesta
¢ Infekciju likvora

e Alergiju na bilo koju komponentu katetera (57)
Relativne kontraindikacije za postavljanje VP Santa ukljucuju:

e Promijenjenu funkciju koagulacije

e Visok sadrzaj proteina u likvoru
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e Cerebrospinalnu tekucinu s krvlju (57)
Komplikacije VP Santa ukljuéuju:

e Infekciju - obi¢no Staphylococcus epidermidis
e Intracerebralno ili intraventrikularno krvarenje
e Pogresan polozaj

e Perforaciju abdomena tijekom postavljanja

e Eroziju koze

e Prorez ventrikula

e Nefritis

e Opstrukciju katetera

e Subduralni hematom

e Perforaciju katetera u unutra$njim organima

e Epilepti¢ne napadaje

e Abdominalne kolekcije likvora — pseudocista ili likvor (57)

Cistoperitonealni Sant

Cistoperitonealni Sant je siguran i u€inkovit kirurSki zahvat koji omogucuje ublazavanje
simptoma i smanjenje cista kod osoba s hidrocefalusom. Izvodi se mala kraniotomija, a
cista 1 dura mater se zaSiju kako bi se sprije¢io postoperativni subduralni higrom i/ili
hematom. Vanjska membrana ciste uklanja se $to je viSe moguce kako kolabirana vanjska
membrana ciste ne bi uzrokovala okluziju Santa. Potom se kateter postavlja u cistu (56). CP
Santovi rezervirani su vecinom za pacijente kojima samo fenestracija ne pomaze. lako je
postupak u velikom broju slucajeva siguran i ucinkovit, postoje neke komplikacije koje se
mogu javiti tijekom i nakon postavljanja. Naj¢e$ée su: prekomjerna drenaza, pomicanje
katetera, opstrukcija ventila, infekcija Santa, pogreSno postavljanje Santa i intrakranijalna

krvarenja (akutno ili odgodeno) (56).

Endoskopska tre¢a ventrikulostomija

Endoskopska tre¢a ventrikulostomija je metoda trajne drenaze likvora koja se primarno
koristi kod opstruktivnog hidrocefalusa, $to je slu¢aj u DWS-u. Za razliku od ostalih

metoda postavljanja Santa koje se zasnivaju na drenazi cerebrospinalne tekucine u
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odredenu izvankranijalnu tjelesnu Supljinu, ETV metoda zasniva se na komunikaciji treceg
ventrikula sa subarahnoidalnim prostorom kako bi se potpomogla prirodna resorpcija
cerebrospinalne tekuéine (58). Kod DWS-a se dokazalo da je ETV preferirana metoda
operativnog zahvata. ETV se nakon slikovne dijagnostike i preoperativne pripreme
pacijenta izvodi u leze¢em polozaju sa savijenom glavom tako da je mjesto uboda na
najvisoj tocki. Time se izbjegava prekomjerna drenaza likvora i ulazak zraka u ventrikule i
subduralni prostor. Neki autori ¢ak preferiraju polusjedeéi polozaj. Vazno je da veli¢ina
lateralnih klijetki, Monrovog otvora i trece klijetke bude dovoljno velika da omoguéi
uvodenje endoskopa i njegovo kretanje u trec¢oj klijetki. Otvor na lubanji radi se na ili
neposredno ispred koronarne suture i oko 2,5-3 c¢m lateralno od sredis$nje linije. Koristi se
mozdana kanila za punkciju ventrikula 1 zatim se uvodi endoskop s vodilicom. U trecoj
mozgovnoj komori se dno iste fenestrira izmedu infundibuluma hipofize i mamilarnih
tijela (59). Fenestracija se izvodi pomocu elektrode nakon ¢ega slijedi dilatacija balonskim
kateterom 1 provlacenje neuroendoskopa kroz nastali otvor s ciljem uklanjanja zaostalih
membrana. Rezultat zahvata je kreacija fistule izmedu tre¢e mozgovne klijetke i prepontine
cisterne kako bi se omogu¢io nesmetani protok i apsorpcija cerebrospinalne tekucine u

subarahnoidalni prostor (60).

Ukupna stopa komplikacija nakon ETV-a je oko 2 do 15%, ali je trajnih komplikacija
malo. Medutim, zabiljeZene su komplikacije kao Sto su vrucica, kravarenje, hemipareza,
paraliza pogleda, poremecaji pamcenja, promjena svijesti, dijabetes insipidus, debljanje 1
preuranjeni pubertet. Takoder su opaZene intraoperativne neuralne ozljede, kao §to su
ozljede talamusa, hipotalamusa, i srednjeg mozga. Intraoperativna bradikardija i krvarenja
ukljucujuéi smrtonosno krvarenje zbog rupture bazilarne arterije rijetke su komplikacije,
ali ne i nemoguce (58). Kako bi se sprijecile komplikacije potrebno je provoditi redovitu
klinicku i radiolosku procjenu, osobito u prvim godinama nakon neuroendoskopskog
zahvata. Postoperativno kontinuirano pra¢enje ITK-a i umetanje vanjskog ventrikularnog

drena vrlo su korisne metode (59).

4.8. Diferencijalna dijagnoza

Diferencijalna dijagnoza ukljucuje abnormalnosti straznje jame koje ponekad mogu
biti povezane s hidrocefalusom koji se obi¢no moze pojaviti na slican na¢in kao DWS; to

ukljucuje retrocerebelarne arahnoidalne ciste, cisticni higrom, Blakeovu cistu vrecice,
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mega cisternu magnu i vermianu hipoplaziju. Osim toga, nekoliko sindroma korelira s
DWS-om, kao §to su Aase-Smith, cerebro-okulo-muskularni sindrom, Coffin-Siris,
Cornelia de Lange i Aicardi (46).

Retrocerebelarne arahnoidne ciste mogu biti dovoljno velike da uzrokuju kompresiju

cerebelarnih hemisfera i ¢etvrte klijetke (46).

Blakeova cista se predstavlja kao retrocerebelarna kolekcija tekuc¢ine, s komunikacijom
medijalne linije s ¢etvrtom klijetkom. Za razliku od DWS-a u Blakeovoj cisti mali mozak
nije hipoplastian, straznja jama nije povecana, cerebralni tentorij nije podignut i

hidrocefalus kada se manifestira ukljucuje sve ¢etiri mozdane klijetke (46).

Nekoliko komorbiditeta takoder moze korelirati s DWM-om, ukljucujué¢i sindromske i
nesindromske anomalije SZS-a, kromosomske abnormalnosti, kardiovaskularna stanja,

mentalne bolesti i teSke intelektualne teskoce (46).

4.9. Prognoza

Bolesnici s DWS-om mogu imati razli¢ite stupnjeve hidrocefalusa, koji ako se ne
lije¢i moze dovesti do teSkih neuroloskih nedostataka i smrti. 50% djece s nelijeCenim
hidrocefalusom umire prije tre¢e godine Zivota, a samo oko 20 do 23 % dozivi odraslu
zivotnu dob. Od pacijenata s nelijeCenim hidrocefalusom koji dozive zrelu Zivotnu dob,

vecina ¢e imati motoricke, vidne i slu$ne nedostatke (4).

Promjer fetalne lateralne klijetke kroz opstetricki ultrazvuk moze imati znacajnu
prognosti¢ku vrijednost. Kao §to je ranije opisano, lateralne klijetke veli¢ine izmedu 11 i
15 mm koreliraju s 21% rizikom od kaSnjenja u razvoju. Ako je promjer veci od 15 mm,

rizik od kasnjenja u razvoju je iznad 50% (52).
U vedini bolesnika s DW'S ukupni rizik za epilepsiju je priblizno 30%(3).

Funkcionalni ishod ovisi o nekoliko ¢imbenika, koji uklju¢uju druge strukturne
abnormalnosti mozga, manifestacije izvan SZS-a, epilepsiju, oste¢enje motorike, vida ili

sluha i druge kongenitalne abnormalnosti (52).
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4.10. Komplikacije

16 % pacijenata s izoliranim DWS-om ima kromosomske abnormalnosti. DWS
moze biti povezan s malformacijama lica, udova, srca 1 genitourinarnog ili

gastrointestinalnog sustava. Najcesc¢e komplikacije povezane s kirurS§kim zahvatom su:

e Infekcije (Sant infekcije) — lokalne ili sistemne, incidencija 3 — 31 %
e Okluzija Santa

e Hipodreniranje

e Porast intrakranijalnog tlaka

e Prekomjerna drenaza

e Intrakranijska hipotenzija

e Razvoj subduralnog hematoma (52)
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5. SESTRINSKA SKRB ZA OSOBE S KONGENITALNIM
ANOMALIJAMA MOZGA

Kongenitalne malformacije mozga heterogena su skupina bolesti karakterizirana
abnormalnim struktura razvoja mozga. Njihova etiologija ukljucuje in-utero infekcije,
teratogenost i u znatnoj skupini genetske uzro¢nike. Poremecaji su karakterizirani
neuobicajenim razvojem mozga, $to posljedi¢éno moze uzrokovati poteskoce u motorickom
razvoju, mentalnom statusu, govoru, osjetilima, ravnotezi i koordinaciji. Zbog ovih
poteSkoca, pacijenti s kongenitalnim malformacijama mozga cesto zahtijevaju
specijaliziranu zdravstvenu njegu i podrsku, a medicinske sestre imaju klju¢nu ulogu u
provodenju iste. Medicinske sestre u pruzanju specijalizirane skrbi osoba s kongenitalnim

malformacijama djeluju na razini primarne, sekundarne i tercijarne djelatnosti (6).

5.1. Intervencije medicinske sestre u djelokrugu prevencije

Neizostavno je uvidjeti vaznost razumijevanja kongenitalnih malformacija za
sestrinsku profesiju, pokrivaju¢i aspekte koji nadilaze druStvene ¢imbenike. Kako bi se
poboljsala istrazivanja u sestrinskoj praksi i posljedi¢no stvorio ucinkovitiji pristupi
zdravstvenoj njezi, bitno je definirati i jasno klasificirati odredenu bolest. Kongenitalne
malformacije mozga karakterizira etioloska heterogenost. Ova etioloSka raznolikost
(genetska i negenetska) pokazuje vaznost dismorfne procjene kao dodatnog alata u
dijagnozi bolesti 1 zdravstvene njege koja ¢e biti pruZzena. Kako bi se poboljSao pristup
ovako teskoj dijagnozi razvijena su genetska savjetovanja roditelja i ostalih zainteresiranih
¢lanova obitelji (6). Upravo kroz genetska savjetovanja medicinska sestra prva je osoba
koja se susree s obitelji pacijenta te kroz ovo razdoblje sudjeluje u primarnom
zbrinjavanju pacijenata i obitelji kod kojih je ve¢ potvrdena ili ¢e tek biti potvrdena
dijagnoza odredene kongenitalne abnormalnosti. Kroz primarnu zdravstvenu zastitu u
djelokrugu rada medicinske sestra u institucijama genetskih savjetovanja intervencije su
usmjerene na prikupljanje obiteljske anamneze, izradu dijagrama obiteljske strukture,
pracenje problema pacijenata, objaSnjavanje genetskog testa, dobivanje informativnog
pristanka, prikupljanje uzoraka krvi za genetsko testiranje, davanje rezultata u suradnji s
lijecnikom o provedenom genetskom testiranju, pruzanje psiholoSke podrSke i1 pracenje
funkcioniranja obitelji (6). U djelokrugu prevencije, intervencije medicinske sestre

usmjerene su na poboljSanje zdravlja opée populacije putem preporuka utemeljenih na
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dokazima, istovremeno poticuci pojedince na preventivne usluge kao Sto su pregledi,
savjetovanja i lijekovi iz predostroznosti, kao i informiranje o Stetnim u¢incima na zdravlje
i trudno¢u. Ciljana populacija primarne prevencije kongenitalnih malformacija i
disfunkcija su muskarci i zene reproduktivne dobi. Iako se medicinske sestre opcenito
usredotocuju na edukaciju zena, teratogeni mogu utjecati i na muskarce, stoga bi sve osobe
koje planiraju imati djecu trebale proé¢i kroz primarnu prevenciju. U aktivnosti primarne
prevencije mogu se ukljuciti pacijenti koji planiraju obitelj, roditelji koje dovode djecu u
ustanove zdravstvene skrbi i ambulantne preglede te cijepljenja kao 1 Zene nakon poroda
(6). Iako su dosadasnje studije otkrile kako veéina trudnica i opce javnosti Smatra upotrebu
alkohola i pusSenja cigareta Stetnima, mali postotak populacije je informiran o mnogim
drugim tvarima koje mogu biti teratogene. Medicinske sestre trebaju procijeniti pacijente s
obzirom na njihovo znanje o teratogenima, ovisno o njihovim stavovima o lijekovima i
njihovoj dosadasnjoj uporabi, $tetnim navikama i mogucim profesionalnim izlozenostima
kemikalijama. Osim toga, medicinske sestre moraju procijeniti pacijente na bolesti (npr.
dijabetes i epilepsiju) koje bi povecale njihovu vjerojatnost da budu izlozeni lijekovima
koji su potencijalno teratogeni (6). Medicinske sestre mogu planirati intervencije koje
pacijentima pruzaju informacije o potencijalnim teratogenima i o kritiénim razdobljima za
malformacije i disfunkcije. Osim toga, potrebne su sestrinske intervencije za promjenu
zdravstvenih navika. Iako vec¢ina ljudi zna kako alkohol i cigarete mogu biti Stetni,
pacijenti mozda nisu svjesni potencijalnih opasnosti koje proizlaze iz izlozenosti na
radnom mjestu i konzumiranja lijekova bez recepta (6). Takoder, promjena ponasanja
posebno je teSka kod osoba koje konzumiraju tvari S potencijalnim razvojem ovisnosti,
stoga medicinska sestra mora provoditi adekvatne preventivne programe i savjetovati
pacijente o drugim metodama pomo¢i i dostupnim programima za promjenu zdravstvenih
navika. Medicinske sestre takoder mogu provoditi stalne evaluacije sestrinskih intervencija

I osigurati izmjene prema potrebi (6).

Sekundarna prevencija ukljucuje ranu dijagnozu i intervenciju ako se pojavi problem.
Medicinske sestre mogu ostvariti sekundarnu prevenciju provodenjem studija slucaja,
promatranjem suptilnih teratogenih ucinaka, te obra¢anjem pozornosti na pravilno i
potpuno dokumentiran rodni list. Prikazi slucajeva malformacije ili sindroma cesto sluze
kao prvi korak u identificiranju teratogenih agenasa (6). Medicinske sestre u jaslicama i
ambulantama pedijatrijske i obiteljske medicine vjeste su u procjeni novorodencadi. Ovdje

medicinske sestre pregledavaju mnogo novorodencadi i upoznate su s normalnim i
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abnormalnim varijacijama. Ukoliko medicinska sestra posumnja da dojence ima
malformaciju ili disfunkciju povezanu s teratogenom moze provesti pocetnu procjenu
izlozenosti majke na temelju podataka iz prenatalnog kartona i uzimanjem anamneze
majke. Ako se sumnja na teratogenezu, medicinska sestra, u suradnji s lije¢nikom, moze
uputiti obitelj na genetsko savjetovanje zbog izloZenosti teratogenima. Khoury i Holtzman
osigurali su preporuke za poboljSanje sustava pracenja urodenih mana. Buduéi da samo
nekoliko agenasa uzrokuje velike malformacije i disfunkciju, Khoury i Holtzman
sugeriraju da zdravstveni radnici mozda ignoriraju suptilnije teratogene ucinke (61). Rani
spontani pobacaji, intrauterini zastoj u rastu, novorodencad niske porodajne tezine i
mrtvorodena djeca mogu biti suptilne manifestacije teratogeneze. Zdravstveni radnici,
ili kombinacije agenasa koji su odredenim Zenama zajednicki. Medicinske sestre mogu i
unutar vlastite ustanove razviti sustave za izradu baza podataka o tim dogadajima te kroz
suradnju s drugim ustanovama prosiriti bazu podataka na regionalne podatke. Regionalni
sustav pracenja moze Se dokazati posebno uéinkovitim u otkrivanju okoli$nih ili
profesionalnih teratogena specifi¢nih za odredenu regiju (61). Drugi aspekt sekundarne
prevencija ukljucuje sustave pracenja i nadzora koji otkrivaju znacajno povecanje
malformacija. Jedan od glavnih izvora navedenih podataka je rodni list. Ograni¢enje
sustava prac¢enja uoceno je iz razloga jer su informacije ¢esto nepotpune, nedosljedne ili
neto¢ne. Medicinske sestre mogu prevenirati neke od ovih problema tako $to ¢e osigurati

validne i potpune podatke u mati¢nim knjigama (61).

5.2. Intervencije medicinske sestre kod djeteta lijeenog KirurSkim

zahvatom

Hidrocefalus (HC), osnovna Kkarakteristika kongenitalnih malformacija mozga
oznacava stanje u kojem se prekomjerna koli¢ina cerebrospinalne teku¢ine nakuplja unutar
mozdanih komora i/ili subarahnoidnih prostora i rezultira dilatacijom klijetki i povecanim
intrakranijskim tlakom. Neravnoteza u proizvodnji, apsorpciji i/ili opstrukciji protoka
likvora dovodi do HC, kao sto je slu¢aj kod DWS-a. Hidrocefalus je jedan od najcesé¢ih
uzroka kirur§kog zahvata u dojenc¢adi koja primaju zdravstvenu njegu u jedinici intenzivne
skrbi novorodencadi, Stoga je vazno razmotriti razli¢ite aspekte HC-a, pristupe lijeenju i

zdravstvenoj njezi (62). Kongenitalni hidrocefalus moze se otkriti pravovremenim
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promatranjem znakova povecanog itrakranijalnog tlaka. Mjerenje opsega glave i
dokumentiranje tolerancije hranjenja klju¢na su opazanja koja pomazu u ranoj dijagnozi, a
biljezi ih medicinska sestra. Takoder, novorodencad rodena s hidrocefalusom moraju se
pazljivo stabilizirati 1 stalno promatrati zbog znakova povecanog intrakranijalnog tlaka
(62). Lezeci polozaj sprjecava ozljede zahva¢enog mjesta mozga. Medicinska sestra u njezi
novorodenceta njeznim rukovanjem, odrzavanjem srediSnjeg polozaja glave |
minimiziranjem nepotrebnih pokreta umanjuje moguénost poviSenje IKT-a. Nadalje,
njezna sukcija, primjena analgetika za kontrolu boli prije 1 nakon zahvata i odrzavanje
mjera udobnog polozaja intervencije su koje mogu smanjiti incidenciju komplikacija.
Epilepti¢ni napadaji, koji mogu biti suptilne prirode naj¢es¢a su potencijalna komplikacija
HC-a i zahtijevaju budno promatranje (63). Kao zastupnica obitelji i oboljele djece,
medicinska sestra koordinira komunikaciju i suradnju s multidisciplinarnim timom s ciljem
zadovoljavajuce skrbi. Odgovornost i intervencije medicinske sestre ukljucuje pripremu
djeteta za operativni zahvat, skrb neposredno nakon operativnog zahvata, pracenje funkcije
drenaznog sustava, prevenciju komplikacija i edukaciju obitelji. Kontinuirana skrb
zapoceta od najranijih dana kljucna je za dugoro¢ni klinicki ishod, stoga je naglasak
stavljen na obrazovanje c¢lanova obitelji ukljuenih u skrb i na trajnoj edukaciji
medicinskih sestra koje sudjeluju u 24 satnoj skrbi u ustanovama za dugotrajan smjestaj
(63).

5.2.1. Komunikacija s obitelji

Nakon $to se dijagnoza potvrdi 1 medicinski tim raspravi plan s obitelji, medicinske
sestre moraju biti spremne educirati obitelj. Edukacija roditelja vaZna je za osiguranje
razvoja vjestina potrebnih za trajnu brigu o djetetu nakon otpusta. Nadalje, informiranost o
stanju djeteta moze ublaziti obiteljsku tjeskobu i emocionalno pripremiti obitelj za izazove
s kojima se mogu suociti. Detaljni materijali s ilustracijama 1 objaSnjenjima korisni su
dokumenti koji mogu omoguditi roditeljima da postave odgovarajuca pitanja (63). Svaka
zdravstvena ustanova moze imati vlastitu obrazovnu literaturu, stoga medicinske sestre
ovisno o djelokrugu rada moraju biti upoznate s istom. Takoder, vazno je roditelje uputiti
na stranice s dostatnim resursima na kojima mogu pronadi relevantne informacije o
potrebitoj temi. Iz mnogo razloga, prijem djeteta s kongenitalnim malformacijama mozga u
zdravstvenu ustanovu, a posebice u jedinice intenzivne njege stresan je za roditelje.

Medicinska sestra paznju treba usmjeriti na zabrinutost roditelja koja moze biti indicirana
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zbog dugoro¢nih neurorazvojnih ishoda, intelektualnih ili fizi¢kih izazova, komplikacija i
potrebom za revizijom operativhog zahvata. U takvoj situaciji neizostavna je empatija i
pruzanje pouzdanih informacija te po potrebni ukljucenost drugih zdravstvenih 1
nezdravstvenih strucnjaka kao Sto su psiholog, socijalni radnik, fizioterapeut, radni

terapeut i brojni drugi (63).

5.2.2. Priprema obitelji za operaciju

Prijevremeni porod koji je ¢est kod dokazanog DWS-a i drugih skrodnih anomalija
kao i dugotrajna hospitalizacija mogu izazvati stres kod roditelja na mnogo nacina.
Dodatni problemi kao $to su hidrocefalus i nadolazeéi operativni zahvat mogu taj stres jos$
viSe povecati, stoga priprema roditelja mora biti pravovremena i postupna. Medicinska
sestra zajedno u suradnji s lijeCnikom i ostalim clanovima medicinskog tima roditelje
poducava o prednostima i nedostacima operacije kao i o¢ekivanim ishodima (64). Prije
dobivanja informativnog pristanka za operaciju moraju se pruziti moguénosti za
postavljanje pitanja. Ako je moguce, potrebno je dogovoriti susret s obitelji koja je prosla
kroz sli¢no iskustvo, uz njihovo dopustenje kako bi se pokusao umanjiti osjecaj tjeskobe.
Roditelji koji dozive ozbiljan stres moraju se savjetovati i na vrijeme informirati o
potencijalnim promjenama o stanju djeteta kao i promjenama u planiranom operativhom
zahvatu. Nadalje, od strane roditelja moZe do¢i do ponavljanja pitanja radi pojaSnjenja.
Vazno je rijesiti te brige suosjecajnim slusanjem i dostatnim informiranjem kako bi se

uc¢inkovito podrzala obitelj u emocionalnom smislu (64).

5.2.3. Priprema za operativni zahvat

Opa priprema za operativni zahvat koji ukljucuje implementaciju
ventrikuloperitonealnog ili cistoperitonealnog Santa kao 1 endoskopsku trecu
ventrikulostomiju koja je zlatni standard u lijeCenju hidrocefalusa sli¢na je pripremi kao i
za bilo koju drugu operaciju. Medutim, odluka o koristenju odredene vrste Sant sustava
moze biti izbor institucionalne prakse ili preferencije kirurga, stoga medicinska sestra mora
biti upoznata s dostupnim priborom, materijalima i metodama koristenja (5). Operater bi
trebao razgovarati s roditeljima o prednostima i nedostacima kao i funkcijama pojedinih
vrsta katetera te objasniti zaSto je odabrana vrsta najprikladnija za odredeni zahvat. No,

roditelji mogu imati mnogo pitanja, a medicinske sestre trebaju biti upoznate s vrstama
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katetera kako bi mogle dati relevantne odgovore jer su naj¢esée one te kojima se roditelji
obracaju kada imaju sumnje ili im nedostaje informacija (5). Operativni zahvat
hidrocefalusa obi¢no ostavlja dovoljno vremena za planiranu preoperativhu procjenu,
pripremu i optimizaciju. Neposredno prije operativnog zahvata potrebno je pacijenta
pripremiti i odvesti na slikovne dijagnosticke pretrage — CT i/ili MR. Svi pacijenti trebaju
biti informirani i trebaju vlastoruénim potpisom potvrditi informativni pristanak za
operaciju i op¢u anesteziju. Medicinska sestra prije operacije treba pripremiti operativno
polje, odnosno obrijati kosu dalje od mjesta reza na glavi (5). Kozu glave potrebno je
ocistiti antiseptikom, a preko mjesta reza postaviti sterilnu fenestriranu kompresu (glava,
vrat, prsa, abdomen). U slucaju akutnog porasta IKT-a moze biti potrebna hitna operacija.
Minimalna osnovna laboratorijska pretraga ukljucuje hemoglobina, §to moze biti dovoljno
za vecinu slucajeva. Razina natrija u serumu potrebna je ako postoje ponovljene epizode
povracanja i/ili dokazi kontrakcije intravaskularnog volumena. Ako je dojence pospano ili
ima promijenjen mentalni status, takoder moze biti potrebna plinska analiza arterijske krvi
prije operacije. Medicinska sestra u tu svrhu procjenjuje stanje djeteta te venepunkcijom
uzima uzorke venske krvi za laboratorij i priprema pribore te asistira prilikom uzimanja
acidobaznog statusa. Preoperativna sedacija se obi¢no izbjegava jer moze dovesti do
povecanja PaCOy, no ukoliko je indicirana medicinska sestra prema indikaciji lije¢nika
primjenjuje propisane lijekove pravilom 5P (5). Pozicioniranje je jo$ jedan vazan aspekt
perioperativnog upravljanja. Glava se mozZe okrenuti na bilo koju stranu zbog velike
veli¢ine, osobito nakon uvoda u anesteziju, no potrebno je izbjegavati fleksiju 1 ekstenziju,
kao 1 poviseni polozaj. U tu svrhu medicinska sestra moze upotrijebiti presavijenu plahtu
ili mali jastuk koji se stavi ispod ramena kako bi se sprijeilo pretjerano savijanje vrata.
Nadalje, medicinska sestra kod pacijenta priprema pribor i uvada intravensku kanilu,
takoder priprema pribor i asistira lijecniku prilikom postavljanja centralnog venskog
katetera (CVK). Ukoliko intravenski pristup nije osiguran potrebno je primijeniti
inhalacijsku indukciju. DiSni put treba osigurati endotrahealnim tubusom (ET)
odgovarajuce veli¢ine nakon pravilnog opustanja miSi¢a. Zadaca je medicinske sestre
pripremiti pribor, provjeriti ispravnost opreme i asistirati lijecniku tijekom endotrahealne
intubacije (5). Anestezija se moze odrzavati kombinacijom hlapljivih anestetika, opioida i
relaksansa miSi¢a. Vazno je da medicinska sestra poznaje nacin djelovanja pojedinog
lijeka, nac¢in primjene te moguce nuspojave i interakcije s drugim lijekovima. Po primjeni
lijeka svako odstupanje od normalnog potrebno je prijaviti lije¢niku. Najcesce izveden

kirurski zahvat je VP koji preusmjerava CST intraperitonijalno smanjuju¢i na taj nacin
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intrakranijalni tlak (5). Ovaj postupak zahtijeva izlaganje djeteta od glave do trbuha.
Dakle, medicinska sestra treba poduzeti odgovarajuée mjere kako bi se sprijecila
hipotermija. Mjere za sprjeCavanje hipotermije ukljucuju pravilno pokrivanje ostatka tijela
dojenceta pamuc¢nim smotuljcima, koriStenje optimalno zagrijanih intravenskih tekucina,
mjerenje temperature i odrzavanje temperature operacijske dvorane u povoljnom rasponu
(5). Djeca s povecanom intrakranijalnom napetosti takoder mogu biti dehidrirana zbog
Cestih epizoda povracanja i smanjenog nutritivnog unosa zbog promijenjenog mentalnog
statusa stoga medicinska sestra treba provesti odgovarajucu rehidraciju, najcescée s 0,9%
natrijevim kloridom koji se primjenjuje prema indikaciji lije¢nika. 0,9% NaCl je blago
hiperodmolaran (308 mOsm) i moze pomo¢i u smanjenju cerebralnog edema. Tijekom
postavljanja VP Santa potrebno je pratiti hemodinamske promjene organizma (5). Vitalni
znakovi trebaju se kontinuirano mjeriti i dokumentirati. Ovisno o hemodinamskim
promjenama tijekom zahvata moguca je primjena narkotika ili povecanje dubine
anestezije. Kako brza drenaza cerebrospinalne tekudine iz ventrikla moze dovesti do
aritmija i hemodinamickih poremecaja a Cak i sréanog zastoja medicinska sestra treba
poznavati postupke naprednog odrzavanja zivota (ALS algoritam) i po potrebi s istima
zapoceti kardiopulmonalnu reanimaciju (KPR). Isto tako, tijekom samog zahvata
medicinska sestra uzima i optimalno skladi$ti te transportira u odgovarajuci laboratorij

uzorak likvora za analizu glukoze, proteina, kultura i drugo (5).

5.2.4. Postoperativna zdravstvena njega

Skrb tijekom postoperativnog razdoblja ovisi 0 prijeoperacijskom neuroloskom
statusu bolesnika. Dojencad treba drzati pod strogim nadzorom odmah nakon operacije
kako bi se sprijecile komplikacije poput pretjerane sedacije, aspiracije i povracanja.
Neposredna postoperativna njega ukljuCuje pozicioniranje, kontrolu boli, osiguravanje
ispravnog rada Sant uredaja, pracenje 1 njegu operativnog polja. Dojence treba postaviti u
poloZaj na nezahvacenu stranu ili na leda s podignutom glavom za 15 do 30 stupnjeva kako
bi se smanjila brza drenaza likvora. Medicinske sestre, kao i roditelji, moraju pazljivo
odrzavati kut elevacije glave tijekom drzanja djeteta tijekom prvih postoperativnih dana.
Nakon $to rez zacijeli, dijete se moze staviti na operiranu stranu s jastukom u obliku
»krafne® radi zaStite operiranog mjesta (5). Tijekom postoperativnog razdoblja bitno je
pratiti simptome povecanog IKT-a kako bi se iskljucilo neuspjelo postavljanje Santa ili

odredena komplikacija prilikom postavljanja koja dovodi do neispravne drenaze.
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Medicinske sestre moraju mjeriti opseg glave djeteta ucestalos¢u koju propisuje kirurg.
Osim toga nuzno je vrSiti procjenu operativnog polja i uociti znakove infekcije. Potrebno je
obavijestiti lije¢nika o svakoj promjeni stanja i intervenirati u slu¢aju mogucih epilepti¢nih
napadaja. Isto tako medicinska sestra procjenjuje abdomen na znakove ileusa (5). Sant
treba ,,pumpati® (primijeniti pritisak na odredeno mjesto rezervoara na ventilu kako bi se
osiguralo u¢inkovito funkcioniranje, tj. praznjenje i punjenje ventila uredaja) samo ako
preporuci kirurg. lako se s dojenCetom treba pazljivo postupati tijekom pocetnog
postoperativnog razdoblja, dojence moze nastaviti s normalnim aktivnostima kada to
odobri lije¢nik ovisno o individualnoj osnovi (5). Komplikacije se mogu pojaviti i uz
najbolje mjere opreza, a prema posljednjim dostupnim literaturnim podacima mlada
dojencad izlozena su vefem riziku od razvoja komplikacija. Budno promatranje
postoperativnog djeteta 1 poducavanje roditelja da reagiraju na svaki neobican simptom

koji primijete pomoci ¢e u radnom prepoznavanju problema (5).

5.3. Komplikacije

5.3.1. Infekcija

Najve¢i rizik od razvoja bilo kakvih komplikacija pojavljuje se unutar prva tri
mjeseca nakon operacije; infekcija se, medutim, moZe pojaviti u svakom trenutku. Sant,
kao strano tijelu u organizmu, povecéava rizik od infekcije. Stope infekcije Santa variraju
ovisno o dobi djeteta u vrijeme operacije, kao i o bolnickim 1 kirurSkim ¢imbenicima.
Utvrdeno je da pridrzavanje strogog perioperativnog protokola smanjuje rizik od
postoperativne infekcije. Statisti¢ki, oko 3-12% pacijenata razvit ¢e infekciju, a pocetak
infekcije je najCeSce unutar 15 dana od operacije (53% slucajeva). Takoder, istraZivadi su
uocili povecanu ucestalost infekcija Santa kod pacijenata mladih od 6 mjeseci. Za djecu s
hidrocefalusom infekcije Santa Cest su razlog opetovanih hospitalizacija. Infektivni
uzrocnici dolaze iz vlastitih koZnih barijera pacijenta ili zbog izloZenosti drugim
pacijentima (5). Cesti bakterijski uzroénici su staphylococcus epidermidis (otkriven na
povrsini koZe lica, znojnim Zlijezdama 1 folikulima dlake) i staphylococcus aureus; ove
dvije vrste stafilokoka c¢ine 90% svih sluCajeva infekcije. Drugi wuzrocnici su
proprianobacter (javlja se rijetko, samo kod odraslih), e.coli i dipteroidi. Znakovi i
simptomi infekcije mjesta ukljucuju crvenilo ili oteklinu na mjestu reza, vrucicu ili

hipotermiju, bljedilo, letargiju ili razdrazljivost, slab apetit i smanjen unos hrane. Osim
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infekcije mjesta reza, peritonitis je uobi¢ajena komplikacija, djelom zbog male
peritonealne Supljine i reakcije peritoneuma na strano tijelo (5). Bolovi u trbuhu ili
osjetljivost mogu biti prisutni uz znakove eritema i topline. Malapsorpcija cerebrospinalne
tekucine iz peritonealne Supljine moze dovesti do otvorenog ascitesa. Peritonealne
pseudociste 1 hernije druge su moguée komplikacije. Istjecanje cerebrospinalne tekuéine i
revizije Santa mogu povecati rizik za infekciju. Svaki znak infekcije medicinska sestra
treba prijaviti lijecniku Sto je moguce prije. Potrebno je zapoceti s primjenom antibiotika
Sirokog spektra kako bi se obuhvatile aerobne i anaerobne bakterije dok rezultati kulture
ne budu dostupni (5). Moraju se poduzeti svi napori da se sprijeci bilo kakva infekcija jer
infekcije povecavaju morbiditet i mortalitet te utjeCu na neuroloski ishod djece. Mjere
opreza kao $to su ogranicenje broja ljudi u operacijskim dvoranama, izvodenje operativnog
zahvata prvog prema programu operativnih zahvata za odredeni dan, paZzljiva priprema
koze, profilaksa, izbjegavanje istjecanja likvora, dvostruke rukavice tijekom operacije i
kateteri impregnirani antibioticima mogu potencijalno smanjiti infekcije (5). Pacijentima
kojima je potrebna privremena vanjska drenaza likvora zadrzat ¢e se na jedinici
intenzivnog lijeenja (JIL) do revizije Santa (5). Medutim, navedeno ¢e utjecati na

produzenu hospitalizaciju i povecanje troskova u zdravstvenom sustavu.
Intervencije medicinske sestre ukljucuju (5):

e Najosnovnija i najvaznija mjera za sprjeCavanje infekcija je redovito pranje ruku,
prije i nakon bilo kakvih manipulacija kateterom, kao i izmedu kontakta s
pacijentima, osobito u neposrednom postoperativnom razdoblju.

e U neposrednoj postoperativnoj fazi potrebno je uvijek nositi rukavice tijekom svake
intervencije.

e Svakodnevno zbrinjavanje postoperativne rane primjenom asepticke tehnike
tijekom previjanja i nanosSenja antibiotske masti prema odredbi lije¢nika.

e Primjena antibiotske terapije intravenozno (IV), prema odredbi lije¢nika.

e Aspiracija cerebrospinalne tekucine.

e Prikupljanje 5ml likvora i adekvatno skladistenje istog u sterilnim spremnicima za
uzorke.

e Transport uzorka cerebrospinalne tekuc¢ine do odgovarajuceg laboratorija.

e Mjerenje 1 biljeZzenje vitalnih znakova, posebice mjerenje temperature pacijenta

svaka tri sata.
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e Redovita kontrola $anta, kako bi se procijenio eventualni sekret ili edem (rani
znakovi infekcije Santa). Ako dode do istjecanja tekuéine iz reza, moraju se
poduzeti stroge mjere kako bi se izbjegao razvoj daljnje infekcije.

e Potrebno je uzeti ponovljeni uzorak i kulturu cerebrospinalne tekucine za kontrolu
razvoja bakterija u njoj.

e Za pedijatrijskog pacijenta ono $to je od vitalnog znacaja je obuka roditelja u vezi s
vaznos§cu redovitog pranja ruku i koriStenja mjera opreza (npr. rukavice, ogrtac), te

izbjegavanje bilo kakvog izravnog kontakta s djetetom (5)

5.3.2. Neuspjelo postavljanje Santa

Neuspjeh kirur§kog zahvata moze se dogoditi nakon svake kirurSke operacije.
Rezultati istrazivanja prikazuju da je u pedijatrijskih pacijenata stopa neuspjeha
implantacije santa gotovo 31% tijekom prve godine i 4,5% svake godine nakon toga.
Klasi¢ni simptomi neuspjeSnog postavljanja Santa ukljuCuju poveéanje obrisa glave
(megalocefalija), pospanost ili letargiju, razdrazljivost, povracanje, glavobolju, oticanje
glave, gubitak ravnoteze i devijaciju oka prema dolje, prepunjenost vena na tjemenu,
gubitak prijasnjih sposobnosti i epilepticne napadaje (5). Neuspjesno postavljanje Santa
moze biti asimptomatsko, s jednostavnom promjenom u ponaSanju pacijenta ili brzom
pojavom gore navedene simptome. Za dojenc¢ad u stanju stalnog nemira, kada su sve ostale
potrebe zadovoljene i1 u sluc¢aju povecane konture glave, mora se posumnjati na moguci
neuspjeh postavljanja Santa. Neuspjeh postavljanja $anta Cest je u male dojencadi i djece i
moze dose¢i 50% svih komplikacija vezanih uz operativni zahvat. Osnovne intervencije
medicinske sestre uklju¢uju stalnu ponovnu procjenu djeteta 1 pravovremeno uocavanje
simptoma i znakova koji upucuju na neuspjesno postavljanje Santa (5). Medicinska sestra o
pojavi svakog neuobicajenog znaka i simptoma treba obavijestiti lije¢nika. Potrebno je
redovito mjeriti vitalne znakove, a posebice tjelesnu temperaturu i iste dokumentirati. U
slu¢aju pojave povracanja bitno je sprijeciti aspiraciju Zelucanog sadrzaja i prema odredbi
lije¢nika primijeniti emetike. Ukoliko dode do epilepti¢nih napada vazno je sprije€iti
potencijalne ozljede, Sto brze obavijestiti lijenika i primijeniti klizmu diazepama sukladno
tjelesnoj tezini. Ovisno o stanju djeteta potrebno je redovito kontrolirati krvne nalaze i po

odredbi lije¢nika primjenjivat svu potrebnu terapiju (5).
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5.3.3. Opstrukcija Santa

Opstrukcija santa mozZe se pojaviti na bilo kojem dijelu katetera. Na koroidnim
pleksusima, kateter je blokiran tkivom koroidnih pleksusa ili ventrikula. Kod odraslih to se
najcesc¢e vidi na distalnom dijelu katetera koji je zacepljen. Takav kvar — opstrukcija moze
biti posljedica okluzije (crvenih krvnih stanica ili bakterija), pogresnog postavljanja
katetera ili infekcije. Opstrukcija Santa dovodi do zadrzavanja likvora §to posljedi¢no
rezultira povecanim IKT-om (5). Opstrukcija mozZe biti rezultat nakupljanja proteina i
kemikalija u likvoru ili tkivu unutar mozga te peritonealnoj (ili drugoj) Supljini, a takoder
ju mogu uzrokovati i odspajanje/premjestanje/migracija katetera. Indikacije neispravnosti
Santa-opstrukcije, koje se obi¢no procjenjuju fizickim pregledom i uzimanjem anamneze,
ukljucuju divergenciju kranijalnih Savova (novorodencad-dojencad), nistagmus, glavobolju
i bol u vratu, mu¢ninu i povracanje, epilepti¢ne napadaje, gubitak svijesti ili smanjenu
razinu svijesti, disfunkciju Eistahijeve cijevi, midrijazu, Cushingov trijas (bradikardija,
hipertenzija i apneja) i edem papile (5). Promatranje i uocavanje simptoma povecanog
IKT-a pomo¢i ¢e medicinskim sestrama da upozore na vrijeme lijeCnika kako bi se
poduzele hitne intervencije i tako sprijecio razvoj nezeljenih komplikacija. Osim praéenja
znakova i simptomima poveéanog IKT-a, medicinska sestra treba roditelje i/ili njegovatelje
educirati o vaznosti ranog prepoznavanja ovih simptoma, tako da na vrijeme potraze

zdravstvenu skrb ¢im se simptomi pojave (5).
Intervencije medicinske sestre ukljuc¢uju(5):

e Nadzor pacijenta

e Mjerenje 1 biljeZenje vitalnih znakova

e Pazljivu manipulaciju kateterom

e Prepoznavanje znakova i simptoma opstrukcije Santa (nistagmus, bolovi, epi atake,
Cushingov trijas, edem papile itd.)

e NeuroloSku procjenu pacijenta

e Pregled 1 odrzavanje prohodnosti katetera

e Procjenjivanje ispravnosti katetera s ciljem otkrivanja bilo kojeg moguéeg vanjskog
uzroka zacepljenja ventila

e Edukaciju roditelja

e Obavjestavanje roditelja o svim simptomima/znakovima koji ukazuju na neispravan
Sant
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e Izbjegavati kontakt s iznimno jakim magnetskim poljima (magnetska polja mogu

promijeniti programiranje protoka likvora) (5)

5.3.4. Abdominalne komplikacije

Budu¢i da se jedan kraj katetera obicno ispusta u peritonealnu Supljinu, mogu se
pojaviti odredene abdominalne komplikacije. Raspon abdominalnih komplikacija ukljucuje
gastrointestinalnu perforaciju, ileus, peritonealne pseudociste, apscese i drugo. Ne tako
¢esto mogu¢ je akutni abdomen, ascites i perforacija mokra¢nog mjehura. Perforacija
crijeva vrlo je rijetka komplikacija koja se javlja u manje od 0,1% slucajeva, a kada se
dogodi moze biti asimptomatska (5). U slu¢ajevima perforacije crijeva kateter se moze
ukloniti provladenjem kroz anus, endoskopskim uklanjanjem ili kirurS§kim uklanjanjem.
Takoder, fizicki pregled moze prikazati pogresnu dijagnozu, kao $to je upala slijepog
crijeva. Abdominalne komplikacije nakon ventrikuloperitonealnog $anta mogu se uspje$no
lijeciti laparoskopski. Stovise, problemi poput peritonealnih pseudocista, perforacije

crijeva i kila zahtijevaju posebnu pozornost medicinskih sestara (5).

Intervencije medicinske sestre bolesnika s abdominalnim komplikacijama zbog

postavljanja Santa ukljucuju:

e Kontrolu otvora katetera na pojavu krvarenja i pregled traume radi pravovremenog
informiranja lije¢nika

e Zbrinjavanje krvarenja

e Mjerenje 1 biljeZenje vitalnih parametara

e Temeljitu naknadnu kontrolu prohodnosti i postavljanja katetera

e NeuroloSku procjenu bolesnika

e KoriStenje aseptiCke tehnike pri svakoj promjeni zavoja kako bi se izbjegla
superinfekcija

e Primjenu antibiotika prema odredbi lije¢nika

e Pripremu pacijenta za gastrointestinalne pretrage

e Osiguravanje adekvatnog nutritivnog unosa

e Biljezenje i pracenje stolice

e Mijerenje diureze (5)
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5.3.5. Komplikacije ventila

Kako bi se postigla ravnoteza izmedu koliCine cerebrospinalne tekucine unutar
ventrikula 1 koli¢ine ispustene cerebrospinalne tekucine, ventil Santa mora ispravno raditi.
U nekim slu¢ajevima, ventil se lagano pomice §to rezultira nakupljanjem tlaka u mozdanim
komorama. Osim toga, kateter se pomice s dijela tijela na koji je postavljen kao rezultat
rasta djeteta. Takoder, ako se cerebrospinalna tekucine drenira brze nego §to se proizvodi,
tj. ventil ispusta viSe cerebrospinalne tekuéine nego Sto je proizvedeno rezultat je
prekomjerna drenaza (5). Neispravnost ventila javlja se u rijetkim situacijama i uzrokovana
je mehanickim kvarom. U situaciji u kojoj se cerebrospinalna tekucine ne drenira u
zeljenoj koli¢ini potrebno je promijeniti kateter i postaviti novi ventil stabilnog tlaka. U
meduvremenu, intrakranijalni tlak mora se pratiti prije zamjene ventila. Kao rezultat
prekomjerne drenaze moze doc¢i do smanjenja veli¢ine ventrikula do te mjere da se
mozdane opne povuku od lubanje ili da se formiraju klijetke s prorezom. Ako krv ostane

zarobljena izmedu meninge i lubanje razvija se subarahnoidno krvarenje (5).
Intervencije medicinske sestre ukljucuju:

e Redovito promatranje djeteta

e Mjerenje 1 biljeZenje vitalnih parametara

e Uocavanje znakova poviSenog IKT-a

e Redovito informiranje lije¢nika o uo¢enim promjenama u stanju djeteta
e Provjeru ispravnosti ventila

e Pripremu pribora za reviziju ventila

e Asistiranje prilikom revizije ventila

e Mjeriti tlak Santa manometrom (5)

5.3.6. Pretjerana drenaza likvora

Prekomjerna drenaza likvora naj¢esce je vidljiva kod djece koja su u ranoj zivotnoj
dobi podvrgnuta operativnom zahvatu postavljanja Santa, a ocituje se udubljenom
fontanelom, povecanim izlu¢ivanjem urina i povecanim gubitkom natrija. Pra¢enje unosa 1
izlaza teku¢ine vazan je aspekt postoperativne skrbi. Komplikacije povezane s
prekomjernom drenazom svakako su problem, a koriStenje posebnih antidrenaznih

medicinskih uredaja moZze pomo¢i u sprjeavanju prekomjerne drenaze. Takvi uredaji
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funkcioniraju na nacin da kada se iscijedi viSak likvora, ventrikuli ¢e se smanjiti i postat ¢e
iznimno mali, te ¢e biti u stanju tzv. proreza ventrikula (5). Akutna povremena glavobolja,
koja se ublazava lezanjem, pokazatelj je prorezanog ventrikula u starije djece. Promjena
tlaka sustava moze takoder pomoc¢i u smanjenju drenaze likvora. Osim ve¢ opisanih
komplikacija, krvarenje se takoder moze pojaviti kao komplikacija pretjerane drenaze
nakon postavljanja Santa. Odgodeno intrakranijalno krvarenje moze biti posljedica erozije
vaskulature uvodenjem katetera ili zbog naglog smanjenja tlaka u likvoru (5). Medicinske
sestre trebaju nadzirati pacijenta zbog znakova krvarenja kao $to su bljedilo, pad krvnog
tlaka, potreba za jaCom respiratornom potporom i trebaju o istim simptomima i znakovima
na vrijeme obavijestiti lijeCnika. Takoder trebaju redovito vaditi laboratorijske nalaze i
pratiti diurezu pacijenta. Potrebno je mjeriti tlak Santa i prema potrebi i indikaciji lije¢nika

promijeniti tlak sustava (5).

5.3.7. Napadaji

Napadaji su kasni znak povecanog IKT-a. Nisu neuobicajeni kod osoba s
hidrocefalusom. Posljednja istrazivanja pokazuju da je ucestalost napadaja kod osoba s
hidrocefalusom gotovo 50% (5). Prethodne studije izvjeStavaju da djeca s ve¢ postavljenim
ventrikuloperitonealnim $antom, koja imaju znacajnu mentalnu retardaciju ili invaliditet
imaju vecu vjerojatnost za razvoj epilepsije nego ona bez ikakvih kognitivnih ili kinetickih
poteskoca. ObjaSnjenje za razvoj ovog poremecaja je prisutnost kongenitalne malformacije

cerebralnog korteksa (5).
Intervencije medicinske sestre kod osobe u epileptiénom napadaju ukljucuju:

e Procjenu neuroloskog statusa

e Zauzimanje lezeceg polozaja na bok

e Uklanjanje svih potencijalno opasnih predmeta iz okoline

e Osiguravanje aspiratora u blizini pacijenta

¢ Procjenu vitalnih parametara (posebice frekvencije disanja poradi razvoja apneje)

e SprjeCavanje ozljeda

e NisSta ne stavljati u usta pacijenta tijekom napadaju; u meduvremenu zabiljeziti
vrstu i trajanje napadaja

e Primijeniti propisanu terapiju prema odredbi lije¢nika

e Ostati uz pacijenta za cijelo vrijeme trajanja napadaja (5)
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5.4. Intervencije medicinske sestre u skrbi za pacijenta lijeCenog

konzervativnim putem

Osobe s kongenitalnim anomalijama mozga imaju cjeloZivotne posebne
zdravstvene potrebe. Skrb medicinske sestre temelji se na druStvenim, grupnim i
individualnim potrebama. Kompetencije medicinske sestre predstavljaju znacajan
potencijal u podrucju preventivne skrbi, kao i u ulogama lijeCenja i oporavka. Klju¢no je
da medicinske sestre posjeduju znanje o razvoju malformacija mozga i hidrocefalusa,
doprinosec¢i ciljanijoj skrbi za pacijenta i smanjenju mogucih komplikacija koje proizlaze
iz tako teSke bolesti (62). Napredak u podru¢ju medicine pozitivno je pridonio
prezivljavanju i kvaliteti zivota osoba nositelja takve bolesti, no posljedice koje pacijenti
pokazuju ukoliko je odlu¢eno da se ne pristupa operativnom lijeCenju znacajne su. Posebno
je znacajan zastoj u neuropsihomotornom razvoju §to posljedicno doprinosi obiteljskoj 1
drustvenoj neuskladenosti. Vazno je imati multidisciplinarni u¢inak u zbrinjavanju ovih
pacijenata s ciljem maksimalnog neuropsihomotornog razvoja Kkoji je povezan s
intrinziénim razvojem osobe te s usavrSavanjem i osamostaljenjem za stjecanje vitalnih
funkcionalnih vjestina. Sestrinstvo nastoji razviti vlastito znanje, kako bi se sistematizirala
I organizirala zdravstvenu njegu, favoriziraju¢i holisticki pristup (62). Medicinske sestre,
neovisno o djelokrugu rada vode¢i se takvim naCelom skrbi zajedno sudjeluju u
omogucavanju dostojne kvalitete Zivota potrebitih pacijenata. Sestrinstvo, kada razmislja o
procesu skrbi treba se usredotociti na biopsihosocijalne, kulturne i duhovne aspekte.
Sestrinska skrb za pacijente usmjerena je na ublaZzavanje simptoma vezanih uz bolesti 1
sprjeCavanje 1/ili zbrinjavanje komplikacije te pruzanje holisticke skrbi s ciljem
zadovoljavanja osnovnih ljudskih potreba, koje pacijenti zbog zdravstvenog stanja nisu u
moguénosti sami zadovoljiti. Osnovna nacela skrbi za pacijenta s kongenitalnim
malformacijama ukljucuju utvrdivanje potreba za zdravstvenom njegom, planiranje
zdravstvene njege, provodenje zdravstvene njege i evaluaciju provedbe zdravstvene njege.
Cilj skrbi je osigurati kvalitetu zivota dostatnu svakom pojedincu, poboljsati perfuziju
cerebralnog tkiva, smanjiti tjeskobu, sprijeciti ozljede i potencijalne komplikacije (65). Od
medicinske sestre i svih ¢lanova zdravstvenog tima koji sudjeluju u skrbi za pacijenta
o¢ekuje se najvisa razina znanja i vjeStina kao i suosjecanja i empatije usmjerene ne samo

prema pacijentu vec i cijeloj obitelji 1/ili zakonskim skrbnicima.

43



Provodenje zdravstvene njege zapocinje sestrinskom procjenom pacijenta. Tocne
informacije bitan su dio u procjeni pacijenta s kongenitalnim malformacijama mozga (65).

Specificni podaci koji se prikupljaju kod pacijenta s hidrocefalusom ukljucuju:

e Anamnezu

e Opseg glave

e Neuroloski status

e Vitalne znakove

e Provjeru fontanele

e Porast intrakranijalnog tlaka
e Procjenu kognitivne funkcije
e Motoricki status

e Nutritivni status

e Spavanje i kvaliteta sna

e Socijalna uklju¢enost

e Mogucénost ozljeda

e Stupanj samostalnosti

e Alergije

e Simptomi

e Medikamentozna terapija (65)

Anamneza je najvazniji dio holisticke procjene. Medicinska sestra anamnezu saznaje od
samog pacijenta, njegove obitelji ili skrbnika i dostupne medicinske dokumentacije. Kako
pacijenti s malformacijama mozga ¢esto imaju govorne poteskoce i smanjenu kognitivnu
sposobnost uzimanje anamneze najéeSée se vrSi od strane obitelji 1 medicinske
dokumentacije kao i ostalih djelatnika uklju¢enih u zbrinjavanje pacijenta. Cilj uzimanja
anamneze je ustanoviti pacijentove probleme i pronaci uzrok, tj. ishodiSte poremecaja kako
bi se ciljani problem mogao rijesiti. Ciljana pitanja medicinskoj sestri pomazu razluciti
intenzitet, kvalitetu, trajanje, raspodjelu i ucestalost problema (65). Neophodno je ispitati
Sto smanjuje, a §to poti¢e odredeni simptom te je li koja odredena terapija i intervencija
ucinkovita u zbrinjavanju tog problema. Odredene nesposobnosti i odstupanja potrebno je
dokumentirati isto kao i njihov utjecaj na bolesnikovu svakodnevnicu. Nakon §to je
anamneza pomno ispitana, medicinska sestra moze prepoznati specifiéne probleme Kkoji su

prisutni ili koji ¢e potencijalno nastati (65). Sva daljnja skrb usmjerena je na planiranje i
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provedbu intervencija kako bi se ti problemi rijesili. Kod pacijenata s kongenitalnim
malformacijama mozga cesto se prikazuju funkcionalni problemi, a potencijal za nasilno
ponasanje jedna je od CeS¢ih manifestacija. Epizode povremenog nasilnog ponaSanja i
slabe ili gotovo nikakve kontrole mogu predstavljati problem medicinskim sestrama
prilikom pruzanja skrbi. Znakovi i simptomi gubitka kontrole i nasilnog ponaSanja koje
medicinska sestra mora prepoznati i uzeti u obzir ukljuuju: lupanje glavom, udaranje
Sakama i Cupanje kose (66). Ovakvo ponasanje Cesto se vidi kao odgovor na ekstremnu
frustraciju ili emocionalni sukob. Nasilje prema drugima moze se pojaviti kao odgovor na
zadirkivanje, nezadovoljstvo, krivo protumacenu primjedbu ili kao ljutnja na autoritet. Kod
ovakvog slucaja intervencije medicinske sestre usmjerene su na primjenu lijekova prema
odredbi lije¢nika. Najce$¢e primijenjeni lijekovi su neuropletici koji se propisuju za
disruptivno ponaSanje, pri ¢emu su najceS¢e koriSteni klorpromazin 1 tioridazin.
Medicinska sestra treba poznavati indikacije, kontraidikacije, nacin primjene i nacin
djelovanja svakog lijeka koji primjenjuje. O svakoj promjeni ponaSanja potrebno je
obavijestiti nadleznog lije¢nika (5). Osim medikamentozne terapije neizostavan je ispravan
pristup pacijentu. Pristupanje agitiranom pacijentu predstavlja vrlo osjetljivu situaciju u
kojoj medicinska sestra treba biti oprezna, strpljiva i pripremljena. Najvaznije je da
medicinska sestra ostane smirena i kontrolirana. Pacijentu se ne smije prikazati strah, ve¢
spremnost na pomo¢. U razgovoru treba izbjegavati poviseni ili prijeteci ton te prebrzi ili
provocirajuéi govor (65). Pozornost se usmjerava na uzrok nasilnog ponaSanja i
iskazivanja nezadovoljstva. Kako bi se isto omogucilo potrebno je osigurati sigurnost,
ponajprije svoju a onda i pacijentovu. Ukoliko je situacija ozbiljna, a pacijent prijeti da ¢e
nastetiti sebi ili drugima, potrebno je pozvati sigurnosno osoblje, hitnu sluzbu i/ili policiju.
Pacijent treba osjecati podrsku koju mu medicinska sestra pruza, u tu svrhu ako je pacijent
uznemiren moze mu se ponuditi neSto za smirenje, topli napitak ili nesto $to pacijent inace
preferira. Takoder, pacijenta se moze potaknuti na odmor ili odlazak na sigurno mjesto .
Zakljuno, pristupanje nasilnom pacijentu zahtijeva puno strpljenja, razumijevanja i
sposobnosti upravljanja stresom kao i komunikacijskim vjestinama. Medicinska sestra
trebala bi biti oprezna i sigurna u svoje postupke, a u slucaju potrebe trebala bi se osloniti

na pomo¢ dodatnog osoblja i drugih sluzba (65).

Osobe s kongenitalnim abnormalnostima mozga cesto ne mogu izraziti svoje misli,
osjecaje 1 strahove zbog poremecene verbalne komunikacije. Problemi s govorom 1

artikulacijom mogu ograniCiti samoizrazavanje. NajceS¢e osobe s ovom bolescu
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komunikacijske funkcije, tj. ponaSanje, socijalnu interakciju i paznju izrazavaju fizickom
manipulacijom;  odnosno:  davanjem,  pokazivanjem,  pomicanjem  pogleda,
kimanjem/tresenjem glave, neartikuliranim vokalizacijama, stvaranjem jedne rijeci
(imenice) i sliéno (65). Komunikacijske vjeStine izrazito su ograni¢ene $to medicinskim
sestrama otezava provedbu zdravstvene njege jer pacijenti nisu u stanju sami pregovarati,
potvrditi, odbijati ili traziti pomo¢ na druStveno prihvatljiv nacin kao ni rjeSavati vlastite
sukobe. Takvi problemi Cesto uzrokuju iritaciju, a ponekad i agresivno ponasanje koje
ukljucuje bacanje stvari, odgurivanje i odbijanje. Emocionalna stanja se takoder ne mogu
verbalno komunicirati. Govorno-jezi¢ni tretman treba se temeljiti na anamnestickim
podacima, detaljnim intervjuima (pacijent i obitelj), procjeni govora i jezika te promatranju
osobe u prirodnom okruzenju. Intervencije medicinske sestre usmjeravaju se na
individualne potrebe, simptome i poteSkoce. Govorno-jezi¢ni tretman zahtijeva rad
medicinske sestre u multidisciplinarnom timu u suradnji s logopedom, defektologom i
bihevioralnim terapeutom. Intervencije su usmjerene na razvoj komunikacijskih vjestina
(65). Komunikaciju je vazno usmjeriti i povezivati sa svakodnevnim situacijama,
predmetima, radnjama, dogadajima, osobama 1 sli¢no. VjeZzbe ukljucuju vizualno
razlikovanje, uparivanje, razlikovanje, klasificiranje, pamcenje, paznju i motoricko
planiranje aktivnosti. Medicinske sestre trebaju procijeniti potrebe pacijenta i obratiti
paznju na neverbalne znakove. Potrebno je izdvojiti dovoljno vremena da se posveti svim
detaljima. Pacijentima je potrebno omoguciti alternativna sredstva komunikacije, npr.
kartice, ploCe sa simbolima, elektronicke poruke i slicno, kako bi se pacijentu pomoglo da
izrazi svoje ideje 1 priop¢i potrebe. Pred pacijentom se nikada ne govori kao da on ili one
neSto ne shvaca. Takav pristup poveCava osjecaj frustracije i bespomocnosti (65).
Ometanja u okolini (televizor, radio i sl.) treba svesti na minimum prilikom komunikacije s
pacijentom. Izrazito je vazan i pokuSaj uspostave kontakta s o¢ima. Za pomo¢ afazi¢nim
pacijentima u uéenju govora mogu pomo¢i individualizirane tehnike kao Sto su zadaci
napamet (brojanje) i pjevanje ili melodijska intonacija. Pitanja treba formulirati tako da
dovoljni odgovori budu ,,da“ i ,,ne*, a recenice trebaju biti kratke i jasne te pacijentu treba

omoguciti dovoljno vremena da se pokusa izjasniti (65).

Promjena u misaonim procesima takoder je Cesta pojava u pacijenta s kongenitalnim
malformacijama mozga. Osnovni simptomi i znakovi koje medicinska sestra treba
prepoznati su: iluzivno razmi$ljanje, smanjen raspon paznje i sposobnost odvracanja

paznje, neprikladno razmisljanje koje se ne temelji na stvarnosti i oslabljena sposobnost
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rjeSavanja problema (65). Razvojno gledano, mnogi pacijenti nikada ne razviju sposobnost
apstrahiranja ili konceptualizacije. Osnovne intervencije medicinske sestre kod pacijenta
koji ima promjenu u misaonim procesima ukljuCuju procjenu mentalnog statusa;
ukljuc¢ujué¢i procjenu orijentacije u vremenu, mjestu i prema o0sobi, potom procjenu
sposobnosti koncentracije, paznje, pamcenja i jezicne sposobnosti. Prikupljanje ovih
podataka pomaze u prepoznavanju promjena u misaonim procesima i pruza informacije za
daljnju skrb (65). Neizostavno je da medicinska sestra pruzi psiholo$ku podr$ku i pomo¢ u
razumijevanju situacije u kojoj se pacijent nalazi. Takoder, pacijentima je potrebna pomo¢
prilikom izvrSavanja terapijskih aktivnosti; uzimanju lijekova, kognitivnim aktivnostima,
vjezbama za promicanje kognitivnih aktivnosti. Kako bi suradnja s drugim zdravstvenim
stru¢njacima uklju¢enim u skrb pacijenta (lijeCnici, psiholozi, fizioterapeuti, radni terapeuti
i dr.) bila adekvatna medicinska sestra razmjenjuje informacije o pacijentovom mentalnom

statusu i terapijskim aktivnostima s ciljem koordiniranog pruzanja skrbi pacijentu (65).

Deficit brige o sebi takoder je Cest je problem kod pacijenata. Ukljucuje neadekvatnu i
nedostatnu osobnu higijenu, toaletu, dotjerivanje, presvlacenje i oblacenje. Vecina
pacijenata zahtijeva odredeni stupanj pomoci i nadzora prilikom provodenja mjera osobne
higijene i dotjerivanja. Verbalno savjetovanje veé¢inom je nedostatno u pacijenata koji nisu
lijeceni kirurSkim putem, te oni opcenito ne mogu napredovati do osamostaljenja u vidu
zadovoljavanja optimalne brige o sebi. Kod takvih pacijenata medicinska sestra ima vaznu
ulogu u odrzavanju osobne higijene (67). Medicinska sestra procjenjuje stupanj
samostalnosti pacijenta i sposobnost uporabe pomagala pri provodenju aktivnosti osobne
higijene. Takoder, vazno je prikupiti podatke o senzornom, vizualnom i kognitivnom
deficitu i stupnju pokretljivosti kako bi se intervencije mogle objektivno planirati i
provoditi. Ovisno o prikupljenim podacima definiraju se situacije kada je pacijentu pomo¢
potrebna. Medicinska sestra radi dnevni i tjedni plan odrzavanja osobne higijene. Prilikom
provodenja iste osigurava potrebna pomagala i pribor (67). Osobna higijena provodi se
uvijek u isto vrijeme, te ako je moguce pacijenta se potiCe na povecanje samostalnosti.
Osnovni uvjeti koji moraju biti zadovoljeni kod pruzanja pomo¢i pri odrZzavanju osobne
higijene su: privatnost, mikroklimatski uvjeti prostorije, temperatura vode, kontrola boli
prije provodenja postupka i1 dostatna informiranost pacijenta. Higijena pacijenta ovisno o
stupnju samostalnosti moze se provoditi u kupaonici ili krevetu pacijenta. Prilikom kupanja
pacijenta potrebno je uociti eventualne promjene na kozi i iste dokumentirati. Za pranje

pacijenta koristi se pH neutralni sapun, narocito u predjelu aksilarne i genitalne regije (67).

47



Izbjegava se koriStenje grubih rucnika i trljacica. Pranje se provodi sistematizirano, te je
potrebno obuhvatiti svaki dio tijela. Po zavrSetku kupanja pozeljno je nanijeti losion za
ocuvanje koznog integriteta, te urediti noge na rukama i nogama (67). Nakon $to je
pacijent okupan potrebno je presvuci krevet te prikladno odjenuti pacijenta. Kod pacijenta
s DWS-om potrebno je osigurati Siroku i udobnu odjec¢u. Bitno je da odjeca bude elasticna
i da se jednostavno kopca. Izbjegavaju se gumbici na odjeéi ve¢ se koristi odjeca S
drukerima, jednostavnog kopcanja. Ove intervencije medicinska sestra provodi kod
pacijenta svakodnevno, te po potrebi viSe puta dnevno. Osim kupanja i oblacenja pacijenta,
medicinska sestra provodi pranje kose i kasnije oblikovanje frizure u krevetu pacijenta.
Isto tako pristupa brijanju pacijenta, te pazi da je koza dovoljno namocena, da se koristi
dovoljno pjene ili gela za brijanje kako se kasnije ne bi razvile dodatne iritacije. Pomo¢ se
pruza i pri odrzavanju intimne higijene, $to je posebice bitno kod nepokretnih pacijenata ili
onih s ograni¢enom pokretljivos¢u. Vazno je da se intimna regija temeljito opere i osusi
kako bi se sprijeCile ojedine, infekcije, svrbez i druge komplikacije (67). Odrzavanje
sluznice usne Supljine te higijena zubi takoder se treba zadovoljiti. Vazno je sprijeciti
nakupljanje naslaga po desnima i jeziku i sprijeciti iritacije desni. Ukoliko se primijeti
krvarenje ili upala o istome je potrebno obavijestiti lijecnika. Higijena desni provodi se
koriste¢i Cetkicu za zube 1 pastu, takoder koristi se vodica za ispiranje usta kako bi se
uklonile bakterije i smanjila upala. Po odredbi lijecnika mogu se primijeniti lokalno
lijekovi u obliku masti, krema ili gelova namijenjenih za lijecenje rane, Cireva ili upale.
Vazno je pratiti i §to pacijent jede i pije kako bi se izbjegla dodatna iritacija i infekcija usne
Supljine (67). Pacijenta se poti¢e na povecani unos tekuc¢ine ukoliko se uoce znakovi
dehidracije. Takoder, ukoliko se uoci suhoca ili ispucanost usana potrebno je primijeniti
balzam za usne. Kod odraslih pacijenata neizostavan je nadzor nad protetskim pomagalima
kao S§to su zubne proteze, mostovi, udlage i sli¢no te adekvatna higijena istih. Sve
nabrojene intervencije moraju se izvoditi uz poStivanje privatnosti i dostojanstva pacijenta
uz koriStenje odgovaraju¢e opreme 1 pribora te uz pridrZzavanje svih higijenskih 1

sigurnosnih standarda (67).

Mnogi pacijenti imaju rizik od pada. Kako kongenitalne malformacije mozga utjecu na
razvoj motoricke sposobnosti i gubitak ravnoteze rizik od pada je velik. Medicinska sestra
kod svakog pacijenta treba prikupiti osnovne podatke koji ukljucuju: dob, spol,
specificnost sadasnje motorike, kognitivni status, mogucnost brige o sebi, lijekovi 1

okolinski uvjeti. Takoder potrebno je procijeniti rizik za pad putem Morseove ljestvice
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(68). Kako bi se pad sprije¢io medicinska sestra iz pacijentove okoline treba ukloniti
potencijalno opasne prepreke te treba smjestiti pacijenta u blizinu toaleta. Takoder
potrebno je staviti zvono na dohvat ruke pacijentu i osigurati adekvatno osvjetljenje u sobi
pacijenta. Takoder, sve potrebne stvari potrebno je smjestiti na dohvat ruke pacijentu.
Tijekom i nakon svakog medicinsko-dijagnostickog postupka potrebno je nadzirati
pacijenta. Vazno je osigurati prikladnu odjecu i obucu koja takoder sprjeCava moguénost
ozljede. Ovisno o stupnju samostalnosti pacijentu je potrebno omoguciti adekvatna
pomagala i ortopedska pomagala ukoliko su indicirana. Vazno je koristiti zastitne ogradice
kada stanje pacijenta to zahtijeva, a prema potrebi i humanu fiksaciju. Ukoliko dode do
incidenta isti je potrebno dokumentirati i prijaviti te ponovno procijeniti pacijentovo stanje
i rizik od pada (68).

Smanjena sposobnosti samoregulacije unosa hrane i tekucine, intelektualne poteskoce,
psiholoski ucinak bolesti 1 motoricka ogranic¢enost utjeu na neadekvatan prehrambeni
unos pacijenta. Medicinska sestra treba prikupiti podatke o prehrambenim navikama
pacijenta, sposobnosti Zvakanja i gutanja hrane. Takoder, potrebno je procijeniti
pacijentovu tjelesnu tezinu i indeks tjelesne mase (BMI), te prikupiti podatke o mentalnom
statusu i stupnju samostalnosti pacijenta (68). Takoder se procjenjuje turgor koze, stanje
sluznice i zubala. Po potrebi mogu se uciniti laboratorijski nalazi stoga u tu svrhu
medicinska sestra uzima uzorak venske krvi za analizu. Kod pacijenta je potrebno nadzirati
unos hrane 1 tekucine, te vagati pacijenta kako je unaprijed dogovoreno s nadleznim
lije¢nikom. U suradnji s nutricionistom potrebno je izraditi plan prehrane. Pomo¢ prilikom
hranjenja je neophodna ukoliko je samozbrinjavanje ograni¢eno. Hranjenje pacijenta vrsi
se u odgovaraju¢em poloZaju; najcesce pacijent zauzima visoki Fowlerov polozaj kako bi
se omogucéilo adekvatno gutanje i sprijeCila aspiracija. Prije i nakon uzimanja obroka
medicinska sestra provodi toaletu usne Supljine. Neophodno je osigurati dovoljno vremena
za hranjenje ovisno o stanju pacijenta (68). Osobe s kongenitalnim malformacijama mozga
obi¢no imaju kroniéni poremecaj svijesti, §to dovodi do visestrukih komplikacija. Stovise,
pacijenti mogu razviti visok katabolizam, S$to rezultira ocitim gubitkom tezine 1
nedovoljnom opskrbom hranom. Dokazi pokazuju da nutricionisticka podrska igra klju¢nu
ulogu kod kriticno bolesnih pacijenata, posebno kod teSkih neuroloskih pacijenata.
Primjena enteralne prehrane (EN) smatra se optimalnim pristupom prehrani za bolesnike
bez gastrointestinalne disfunkcije. EN primjena ne samo da osigurava dovoljno hranjivih

tvari, ve¢ takoder poboljSava unos proteina i energenata kroz prevenciju stresa za
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gastrointestinalni trakt. Dodatno, primjena EN-a potencijalno smanjuje bakterijsku
translokaciju, smanjuje upalni odgovor, pa ¢ak i regulira funkciju mozga kroz os mozak-
crijeva (63). EN moze znatno ublaziti upalne reakcije, poboljSati imunitet i odrzati
strukturu crijevne flore. Kod pacijenata s pove¢anim IKT-om poveéana opskrba kalorijama
povezana je sa smanjenjem smrtnosti i komplikacija. Rana enteralna prehrana pruza
dobrobit kriticno bolesnim pacijentima. Enteralna prehrana izravno potice intestinalnu
peristaltiku i otpuStanje trofi¢nih tvari i neuropeptida koji imaju vaznu ulogu u obrani
sluznice. Enteralna prehrana stimulira otpuStanje imunoglobulina A (IgA) iz crijevnih
limfnih tkiva, ¢ime se smanjuje adhezija bakterija na epitelne stanice i sprje¢ava povecanje
intestinalne propusnosti. Rana EN smanjuje crijevnu propusnost, §to Smanjuje prijenos
bakterijskih kolonija i inhibira sistemsku upalu, smanjujuéi tako stopu incidencije
kroni¢nog hidrocefalusa. Medicinska sestra pacijentu primjenjuje ET prehranu prema
lije¢nickoj indikaciji. Isto tako, ovisno o stanju pacijenta ponekad je potrebno uvesti
nazogastricnu sondu ili primijeniti ordiniranu parenteralnu prehranu (66). U prehrani je
vazno ograniCiti unos soli, posto prekomjerni unos soli moze uzrokovati zadrzavanje
teku¢ine u organizmu Sto pogorSava simptome hidrocefalusa. Takoder izrazito je vazno
osigurati optimalni unos vode kako bi se sprijecila dehidracija i povecati unos vlakana da
se odrzi adekvatna peristaltika i sprije¢i zatvor koji moze pogorSati simptome
hidrocefalusa. Mlijeko, mlijecni proizvodi, bijeli kruh, slatkisi i ostale namirnice koje
uzrokuju nadutost treba izbjegavati. Unos voca, povrca, zdravih izvora proteina i zdravih
masti treba povecati kao i namirnice bogate magnezijem. Kljuéno je kod pacijenta
odrzavati umjerenost i dovoljan broj obroka dnevno, kao i vrijeme potrebno za hranjenje
koje je kod svakog pacijenta individualno (68). Takoder, kako je imunoloski sustav takvih
pacijenata izrazito naruSen potrebno je osigurati prehranu bogatu vitaminima i mineralima
stoga je pozeljno da se u skrb pacijenta uklju¢i nutricionista. Osim svega navedenog, ne
postoje posebni prehrambeni zahtjevi za osobe s hidrocefalusom. Eventualno se mogu
pojaviti epizode regurgitacije ili povracanja, koje su uobicajene kod DWS-a. Medicinske

sestre trebaju znati prepoznati normalno od patoloskog povracanja u skrbi za pacijente.

Muénina i povraéanje uobicajeni su klini¢ki simptomi hidrocefalusa. Cesto prate razli¢ita
stanja poput gripe, upale srednjeg uha i infekcija mokraénog sustava. Proljev i bolovi u
trbuhu takoder su Ceste tegobe. Kada osoba s kongenitalnom malformacijom mozga ima
blage gastrointestinalne simptome medicinska sestra mora na vrijeme upozoriti lijecnika.

Lije¢nik tada mora procijeniti prisutnost ili odsutnost drugih simptoma i povijest
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izloZenosti gastrointestinalnim bolestima. Medicinska sestra kod svake sumnje na akutno
stanje pacijentu mora izmjeriti vitalne funkcije. Mjeri se krvi tlak, temperatura, puls,
zasic¢enost kisikom i frekvencija disanja (67). Prema potrebi moze se izmjeriti razina Sec¢era
u krvi. Osim vitalnih znakova, vjerojatno najvaznija procjena je promjena u razini svijesti i
ponasanju pojedinca. Medicinskoj sestri moze biti nemoguce razlikovati simptome akutnog
abdomena od simptoma koji upucuje na manje zabrinjavajuéu dijagnozu, stoga je izrazito
bitno pratiti promjene u statusu bolesnika i na vrijeme se konzultirati sa lijecnikom. U
slu¢aju povisene tjelesne temperature potrebno je primjenjivati fizikalne metode i
antipiretike (68). Vazno je rehidrirati pacijenta i osigurati povoljne mikroklimatske uvjete.
Ukoliko pacijent povraca ili ima proljev, nuzno je pregledati otpadne produkte te uociti
svaku pojavu Krvi, primjesa; promjenu u koli¢ini, boji i konzistenciji, kao i neobi¢an miris
ili drugi znak te isto dokumentirati. Prema indikaciji lije¢nika potrebno je pacijentu izvaditi
krvne nalaze, te pacijenta u pratnji odvesti na dijagnosticke pretrage. Takoder, moguca je
primjena emetika u sluCaju povracanja, nadoknada tekucine u slucaju dehidracije i

dijetalna prehrana u sluc¢aju proljeva (68).

Osobe s kongenitalnim malformacijama mozga ¢esto se zZale na glavobolje. Ako rutinsko
lijeGenje blagim analgeticima ne ublazi simptome ili ako glavobolje postanu Ceste ili
kroni¢ne, potrebna je procjena neurologa i neurokirurga. Glavobolja je najcesce rezultat
periodi¢nih epizoda povecanog intrakranijalnog tlaka. Osobe s hidrocefalusom povremeno
dozive epizode glavobolja i povrac¢anja u ranim jutarnjim satima nakon spavanja. Uzrok
moze biti neaktivnost i vodoravni polozaj tijekom spavanja. Ako su ove epizode rijetke ne
zahtijevaju lijeCenje, osim analgetika i eventualno emetika za muc¢ninu i povracanje.
Medicinska sestra mora redovito pratiti neverbalne znakove boli kod pacijenta, te ukoliko
je moguce ispitati bol na VASS skali (67). Ostale intervencije medicinske sestre su:
provedba sveobuhvatnog pregleda boli (lokacija, karakteristike, ucestalost, intenzitet);
osigurati propisanu analgeziju; utvrditi utjecaj boli na kvalitetu Zivota; kontrolirati
¢imbenike okoline koji mogu utjecati na pacijentov odgovor na nelagodu; smanjiti ili
ukloniti ¢imbenike koji precipitiraju ili povecavaju bol; odabrati te provoditi niz mjera za
olakSavanje boli pacijenta; promicanje odgovarajuceg odmora/spavanja i pracenje
bolesnikova zadovoljstva kontrolom boli, u odredenim intervalima. Takoder, vazno je biti
uz pacijenta tijekom povracanja kako ne bi doSlo do aspiracije zeluanog sadrzaja.
Pacijentu je potrebno osigurati bubrezastu posudu za povraéanje, te je vazno da bude u

odgovaraju¢em polozaju (na boku ili u polusjede¢em). Takoder, potrebno je redovito
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mjeriti vitalne znakove, ¢ije vrijednosti mogu upucivati na postojanje boli (67). U suradnji
s lije¢nikom potrebno je primijeniti odgovarajuce lijekove. U slu¢aju da simptomi
perzistiraju 1 ne ublaze se na primjenu terapiju ili dode do poremecaja svijesti, motoricke

sposobnosti i izrazitog pogorSanja vitalnih znakova potrebno je obavijestiti lije¢nika (68).

Osobe s kongenitalnim malformacijama mozga mogu imati odgodenu sposobnost razvoja
kontrole crijeva i mjehura. Inkontinencija je prisutna u veéini slucajeva. Medicinska sestra
u skrbi za bolesnika prikuplja podatke o koli¢ini izlu¢enog urina i ucestalosti mokrenja.
Potrebno je pacijenta pitati ima li podrazaj na mokrenje ili ne. Takoder, vazna je procjena
koze perianalnog podrucja kao i podaci o dosadasnjim bolestima (akutnim, kronic¢nim,
neuroloskim i sl.). Nakon §to su podaci prikupljeni prema individualnoj procjeni potrebno
je primijeniti program kontrole inkontinencije. Program kontrole obuhvaca: trajnu
kateterizaciju, jednokratnu kateterizaciju i primjenu pomagala (uloSci, podlosci, pelene)
(68). Ovisno o procjeni kod pacijenta je potrebno primijeniti odgovaraju¢e pomagalo.
Nadalje, potrebno je voditi evidenciju prometa tekucine: unos tekucine, vaganje pelena,
mokrenje i mjerenje diureze u urinarnoj vrecici. Takoder je vazno izraditi plan unosa
tekucine, primjerice smanjiti unos u vecernje sate kako bi spavanje proteklo optimalnije.
Kako upotreba pomagala za mokrenje povisuje rizik od infekcije potrebno je odrzavati
adekvatnu higijenu spolovila, redovito mijenjati pelene, katetere, podloSke i1 ostalo
koriSteno, te mjeriti tjelesnu temperaturu. Prilikom procjene izlu¢enog urina potrebno je
procijeniti  koli¢inu, izgled, miris, ucestalost 1 primjese. NajceS¢a komplikacija
inkontinencija je urinarna infekcija (68). Urinarna infekcija je komplikacija koja od
medicinske sestre zahtijeva specificno poznavanje anatomije i fiziologije mokraénog
sustava za provodenje pravilne njege. Sestrinske intervencije u slucaju infekcije ukljucuju
kateterizaciju prilikom retencije, kontrolu infekcije, njegu katetera, pracenje vitalnih
funkcija, primjenu lijekova i uzimanje uzoraka urina za specificne pretrage. U slucaju
inkontinencije stolice medicinska sestra prikuplja relevantne podatke o eliminaciji,
navikama, moguénostima, prehrani, dosadasnjim bolestima 1 lijekovima. Takoder, nuzno je
prikupiti podatke o mogucnosti samozbrinjavanja. Prilikom defekacije pacijentu je nuzno
osigurati privatnost i staviti pelene odgovarajuce veli¢ine (68). Nakon defekacije potrebno
je odrzavati higijenu spolovila i perianalnog podrucja. Pacijent treba biti u prikladnom
polozaju, onom koji je za njega najpovoljniji. Plan unosa hrane 1 tekucine treba redovito

pratiti 1 aZurirati. Za odrZavanje normalne stolice nuzno je osigurati male ali ucestale
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obroke kao i hranu bogatu vlaknima. Nakon svake defekacije stolicu treba promatrati na

znakove Kkrvarenja, neobi¢nih primjesa, konzistencije i mirisa (68).

Kako problemi u razvoju mozga utje¢e na motoricku sposobnost pojedinca jedan od
dugoro¢nih problema su komplikacije dugotrajnog mirovanja. Komplikacije dugotrajnog
mirovanja javljaju se uslijed nepokretnosti uzrokovane u ovom slu¢aju neuroloskom
boles¢u koja posljedi¢no utjeCe na smanjenje misi¢ne snage i ovisnost o drugim osobama.
Dugotrajno mirovanje dovodi do usporene cirkulacije i smanjenja pluéne funkcije (67).
Najc¢esc¢e komplikacije koje se manifestiraju uslijed dugotrajnog mirovanja su: dekubitus,
kontrakture, tromboza i respiratorne komplikacije. Osnovni korak u pruzanju sestrinske
skrbi je procjena stanja pacijenta, ¢imbenika rizika te fizickog i psihickog potencijala za
razvoj komplikacija. Sestrinska skrb usmjerena je ponajvise na prevenciju ovih stanja. U
slucaju dekubitusa medicinska sestra treba prikupiti podatke o stupnju samostalnosti i
mogucénosti samozbrinjavanja pacijenta, stupnju i lokalizaciji dekubitusa, sekreciji, boli,
boji koze, temperaturi i mirisu sekreciji. Vazno je uciniti fizikalni pregled s osvrtom na
predilekcijska mjesta. Kako bi se procijenio rizik za nastanak koristi se Braden skala (67).
Kod pacijenta se prikupljaju podaci o laboratorijskim nalazima: hematokrit, hemoglobin,
magnezij, serumski albumin, fosfor i ostalo prema indikaciji lije¢nika. Prilikom prijema
pacijenta 1 svakodnevno se procjenjuje stanje dekubitusa ukoliko je on ve¢ prisutan ili
postoji pojacani rizik od nastanka. U slucaju prisutnosti dekubitusa potrebno je izmjeriti
veli€inu, opisati stupanj, lokaciju, sekreciju 1/ili prisustvo granulacija/nektroticnog tkiva.
Sve navedeno potrebno je dokumentirati i usporediti s obzirom na raniji status. Nakon §to
je poCetna procjena i priprema izvrSena potrebno je utvrditi plan zbrinjavanja dekubitusa i
prema potrebi ukljuciti druge stru¢njake u zbrinjavanje. U njezi predilekcijskih mjesta
koristi se ph neutralni sapun i1 voda. Sapun je potrebno dobro isprati 1 o¢iS¢eno podrucje
temeljito osusiti (67). l1zbjegavaju se sredstva koja dodatno isuSuju i narusavaju pH koze.
Takoder, vazno je stimulirati cirkulaciju koze ugrozenog podruéja. Masaza je
kontraindicirana. Intaktna koze se moze zastiti ovisno o stupnju dekubitusa sredstvom za
zastitu i obnovu koze, tankom prozirnom oblogom ili hidrokoloidnom oblogom kao i
oblogama posebno namijenjenim za dekubitus ovisno o stupnju rane prema uputama
proizvodaca. Ukoliko postoji otvorena rana vazno je isprati unutraSnjost rane sterilnom
fizioloskom otopinom, kruznim pokretima smjerom od unutra prema van (67). Za ispiranje
dubokih lezija koristi se Strcaljka. Unutrasnjost dekubitalne rane potrebno je ispuniti

propisanim hidrokoloidnim gelom. Ukoliko je indicirano rana se moZe prekriti
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sekundarnim oblogama kao $to su sterilni prijevoj, alginatna obloga ili hidrokoloidna
obloga. Prilikom svake procjene prate se znakovi infekcije: edem, sekrecija, miris, crvenilo
1 vruc¢ica. U svrhu prevencije potrebno je osigurati optimalnu hidraciju pacijenta 1 pratiti
simptome i znakove hidracije (stanje sluznice usne Supljine, diureza, specificna tezina
urina i dr.). Takoder, vazno je unositi propisanu pojacanu koli¢inu ugljikohidrata i
bjelancevina kao i ordiniranih suplemenata (vitamin C i B) (67). Higijena kreveta i
posteljnog rublja takoder je neizbjezna. Plahte moraju biti suhe, Ciste, zategnute bez
nabora. Polozaj pacijenta u krevetu mora se mijenjati svakih 1 do 2 sata. Ukoliko se uoce
nova crvena podrucja ¢ija prisutnost ne nestaje unutar sat vremena od promjene polozaja
potrebno je pojacati ucestalost okretanja. Za smanjenje pritiska predilekcijskih mjesta
mogu se koristiti podlosci od jastuka, antidekubitalni madraci i tvornic¢ki proizvedeni
jastuci punjeni gelom, vodom, pjenom ili zrakom. PoZeljno je provoditi aktivne i pasivne
vjezbe ekstremiteta i vjezbe cirkulacije. Ukoliko je prisutna bol moZe se primijeniti

analgetik (67).

Slozenost kongenitalnih malformacija mozga dovodi do velikih druStvenih posljedica.
Simptomatologija i posljedice ove heterogene skupine bolesti stvaraju negativne osjecaje u
obitelji i kod samog oboljelog. Svaka osoba s ovako teskom dijagnozom sposobna je
primiti i realizirati ljubav, ohrabrenje, izraze dobre volje, ulaganje u svoje vjestine i
drustvenu interakciju, kao bilo koji drugi pojedinac. Medicinske sestre svojim djelovanjem
utjeCu na emocionalnu ravnotezu. U svom obnasanju moraju osigurati pristup pun
razumijevanja, empatije i ohrabrenja s ciljem osiguravanja kvalitete Zivota dostatne

svakom pojedincu (63).
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6. PRIKAZ SLUCAJA

Osobna anamneza, 18.10.1996.

Mladi¢ u dobi od 26 godina smjeSten u ustanovi za dugotrajnu skrb ,,Kuéa Sv.
Vinka Paulskog, Oborovo* od 2003. godine. Iz obiteljske anamneze doznaje se kako je
imenovani rodeni 07.10.1996. godine, kao drugo dijete u braku roditelja carskim rezom.
Osim imenovanog u braku roditelja rodeno je jos dvoje muske djece; 1993. godine i 1999.
godine. Oba brata urednog su psihofizickog razvoja. Zdravstveno stanje roditelja je uredno,
a odnosi u braku su skladni. Roditelji su samostalno brinuli za imenovanog do njegove
sedme godine Zivota u obiteljskoj kuéi, no poSto nisu imali daljnje moguénosti za pruzanje
adekvatne skrbi o teSko hendikepiranom djetetu podnijeli su zahtjev za smjestaj

imenovanoga u ustanovu za dugotrajnu skrb.

Iz medicinske anamneze doznaje se kako je imenovani roden carskim rezom iz 40. tjedna
gestacije, trudnoc¢a kontrolirana. Porodajna tezina iznosila je 3700 g, a duzina 56 cm. Po
porodu prisutan spontani pla¢ u prvoj minuti, Apgar 8/9. Dijagnoza Dandy Walker
malformacije postavljena je intrauterino u Klini¢koj bolnici Sveti Duh u 36. tjednu
gestacije. Tada se sastao konzilij s neurokirurgom, no roditelji su zauzeli stav da ne pristaju
na operacijski zahvat. Po porodu kod imenovanog je vidljiv jaki hidrocefalus; 43,5 cm uz
nategnutu kozu glave, prosirenih sutura posebno baze mozga (lat. sut. temporozygmatica;
sut. tambdoidee, sut. temporozygmatica) uz otvorenu veliku fontanelu (VF) 3x2 p.p., MF
2x2 p.p. U prvom danu po porodu uocena hipoglikemija (guk 0,8 mmol/l) bez klini¢kih
simptoma koja se kupirala infuzijom 10% glukoze. Diskretan ikterus bio je prisutan od
tre¢eg do desetog dana po rodenju. Pupkovina je otpala osmog dana, rana uredno zarasla.
Kontroli ultrazvu¢ni pregled ucinjen je 10.10.1996. (tre¢i dan) kako bi se procijenio status
moZzdanih struktura. Ultrazvu¢nim pregledom uocen je uski plast mozgovine, postranicne
klijetke 1 treca klijetka €ine zajednicku Supljinu, talamusi su mali 1 nerazvijeni a straznja

lubanjska jama je gotovo prazna. Tada postavljene dijagnoze:

e Anomalija razvoja mozga
e Hidrocefalus
e Nerazdvajanje talamuss-prozencefalija

e Dandy Walker sindrom
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Uz sva objaSnjenja i informiranost, otac odbio predlozeni operativni zahvat drenaze
likvora. Iz statusa imenovanog po otpustu dominira veli¢ina glave s opsegom 49 cm.
Sagitalna i ostale suture proSirene, VF otvorena vise od 5 p.p., s naglaSenom napetos$cu.
Izrazito proSirenje lubanjskih vena, prisutan refleks ,,zalazeCeg sunca®. Stanje svijesti
budno, mirno, tromijih reakcija, povremeno place. Prihvaca specijalnu hranu ,,Humana 1%,
bez kriza. Primitivni refleksi razvijeni. Kako se ranije odustalo od operativhog zahvata
drenaze likvora imenovani se s urednim vitalnim reakcijama otpusta na ku¢nu njegu uz

dostanu edukaciju roditelja.

Sestrinska anamneza, 01.02.2023.

H. Z., roden 1996. godine u OB Karlovac, smjesten je u,, Kuc¢i Sv. Vinka Paulskog,
Oborovo* od 2003. godine na zahtjev roditelja. Sada je mladi¢ u dobi od 26 godina. Od
medicinskih dijagnoza isticu se:

e Simptomatska epilepsija

e Epilepticki status

e Anomalija razvoja mozga: Prozencefalija
e Hydrocephalus permagnus

e Dandy Walker sindrom

e Teska psihomotorna retardacija

Pacijent zbog opisa dijagnoza nije pohadao predSkolski odgoj i obrazovanje, te nije radno
sposoban. Skrbnistvo nad njih je preuzeo otac, koji je ujedno uz majku osoba za kontakt.
Alergije na lijekove do sada nisu zabiljeZene, a od terapije svakodnevno uzima:

e Depakine Chrono 500 mg 1,0,1

e Tegretol 400 mg 1,0,1

e Phenobarbiton 75 mg 0,0,1

e Keppra 500 mg 2,2,2

e Heferol 350 mg 1,0,0

e Silimarin 1,0,0

Komunikacijske vjeStine pacijenta izrazito su ograniCene pa se relevantni podaci
prikupljaju iz sekundarnih i tercijarnih izvora. Prema procjeni samostalnosti pacijent je
potpuno ovisan (stupanj 4 — sestrinska lista). S aspekta samozbrinjavanja i fizicke

aktivnosti pacijent je u kategorijama: higijena, hranjenje, eliminacija, oblacenje, hodanje,
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premjestanje, sjedenje, stajanje — potpuno ovisan (stupanj 4), dok je u kategoriji: okretanje
— ovisan u viSem stupnju (Stupanj 2). Od opreme i pomagala ne koristi nista, a podnosenje
napora tesko podnosi. Kod pacijenta je izrazena teSka motoricka disfunkcija koja ga
ogranicava u aktivnostima samozbrinjavanja. Smanjeno podnosenje napora uzrokovano je
insuficijencijom fizioloSkih sposobnosti za izvodenje Zzeljenih i potrebitih aktivnosti.
Prilikom aktivnosti koje zahtijevaju odredeni stupanj napora pacijent neverbalnim
znakovima izrazava umor i nelagodu. Isto se prikazuje u vidu emocionalnih ekspresija,
tahipneje i tahikardije. Apetit je smanjen i ucestale su epizode povracanja zbog poviSenog
IKT-a. Zvakanje i gutanje je takoder oteZano stoga je pacijent na kaSastoj prehrani,
odnosno hrani pripremljenoj miksanjem. Pacijent ne koristi zubnu protezu, a oralna
sluznica je normalna. Prisutna je inkontinencija stolice i povremena konstipacija. Stolica se
regulira Portalak sirupom ili ¢epi¢ima. Takoder, kod pacijenta je prisutna totalna
inkontinencija urina, te pacijent koristi pelene. Znojenje je normalno. Vid je oslabljen,
zamagljen, no pacijent iz sigurnosnih razloga ne koristi dodatna pomagala, a sluh je
ocuvan, te pacijent Cesto trazi da mu se pjeva ili da sluSa glazbu. Povremeno se Zali na
glavobolju. Govor je afazian. Pacijent vokalizira neartikulirane zvukove te nema
mogucénost razumijevanja ili izrazavanja (ekspresiju) rijeci. Stanje svijesti na GKS skali je
10/15. Pacijent je pri svijesti, konfuzan. Zakonski skrbnik (otac) nije sklon preporu¢enim

dijagnostickim 1 terapijskim postupcima, te se provodi potporno, simptomatsko lijecenje.

Fizikalni pregled

Pacijent je visok 158 cm i ima 37 kg. BMI iznosi 14,8 $to ukazuje na pothranjenost,
no uzrok takvog BMI je rezultat zaostajanja u psihomotornom razvoju uslijed kongenitalne
malformacije. Vrijednosti vitalnih znakova su: krvni tlak 140/90 mmHg, puls 60/min,
temperatura aksilarno 36,9 stupnjeva C, frekvencija disanja 28/min, saturacija Kisikom
96%. Koza je oCuvanog integriteta, normalno prokrvljena, normalne temperature i boje,
bez znakova iritacije, ozljeda i sli¢no. Glava pacijenta je izrazito povecana, opsega 78 cm,
a za zaStitu vrata preporuceno je noSenje ,,vratnog nosaca glave* (krupniji Shanz ovratnik)
kako bi se rasteretila vratna kraljeznica kod podizanja glave. Toraks pacijenta je sitnije
grade, bez osobitosti kao i abdomen uz prisutnost generalizirane misi¢ne atrofije. Kod
ekstremiteta izraZen miSicni rigiditet bez tremora. Prisutna bradikinezija, hipokinezija i
akinezija. Prisutna i djelomi¢na paraliza donjih udova; spasti¢na paraplegija. Dekubitusa,

edema, hematoma 1 oStecenja tkiva nema. Kontrakture su prisutne unazad 10 godina na
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sko¢nim zglobovima. Prema Braden skali pacijent ima visok rizik za nastanak dekubitusa

12/23, a prema Moresovoj ljestvici takoder ima visok rizik za pad (50 bodova).

Osobitosti 0 pacijentu

Kod pacijenta dominira teSka psihomotorna retardacija. Pacijent je smjeSten U
specijalnom medicinskom krevetu. lako je motoricki ograni¢en po pitanju pokretljivosti,
ucestalo se mice po krevetu ,,u smjeru kazaljke na satu“. Najces¢e je u leze¢em polozaju
zbog jako izrazenog hidrocefalusa, te je preporuka specijaliste da se glava ne dize zbog
moguce ozljede vratne kraljeznice, a u slucaju kad je dizanje neophodno koristi se ,,vratni
nosa¢ glave”. Komunicira smijeSkom i to najéeS¢e kada mu se nesto svida i kada isto
prihvaca bez odbijanja. Ponekad udara/pljes¢e rukama kako bi proizveo zvukove i u tom
sluéaju glavu pomice lijevo — desno. Razumije kada ga se zove imenom i voli da mu se
pjeva. Takoder, senzibilan je na dodir. Prilikom provodenja zdravstvene njege trazi da ga
se mazi po glavi a i on voli dodirivati druge osobe, ponajviie po rukama. Cesto mu radni
terapeuti omogucée igracke koje sviraju, no vazno je da su iste od ¢vrstog materijala. Sve
Sto nije ¢vrsto za njega je neprikladno jer ima obicaj stavljati sve u usta i gristi, ponekad
¢ak 1 pojesti. Zapravo svaki mekani, pliSani, pamu¢ni 1 sli¢ni materijal grize, trga i jede. Iz
tog razloga oblaci se u jednodijelne pidZame s patent zatvaraem, jer klasicne dvodijelne
pidZzame na kopc¢anje gumbi¢ima potrga sa sebe. Kako roditelji odbijaju vecinu preporuka
u vezi dodatnih pretraga, pregleda i metoda lijeenja na kontrolne preglede ve¢inom odlaze
djelatnice ustanove za dugotrajnu skrb. Sklon je epilepti¢énim napadajima, uglavnom ujutro
i u pravilu 2x tjedno. Napadaji su toni¢ki uz drhtanje ili ukoc¢enost ruku uz vokalizaciju i u
trajanju od 10 do 15 sekunda, te prolaze na primijenjenu klizmu Diazepama; 5 do 10 mg.
Pacijent osim Sto je motoricki ograni¢en ima poremecaj s apstraktnim razmiSljanjem,

razumijevanjem, uop¢avanjem i organiziranjem informacija u svrhu rjeSavanja problema.

5.1. Sestrinske dijagnoze

Dijagnoza:

Visok rizik za opstrukciju diSnih putova u/s poremecajem stanja svijesti 2° epilepticni

napadaj te posljedi¢no zapadanje jezika/aspiracija sline
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Cilj:

Pacijent ¢e imati prohodne diSne putove, medicinska sestra poduzet ¢e mjere za kontrolu ili

uklanjanje napadaja.
Intervencije:

- Nadzirati brzinu, ritam, dubinu i napor disanja

- Procijeniti stanje svijesti

- Postaviti pacijenta u leze¢i polozaj na ravnu podlogu

- Glavu pacijenta okrenuti na stranu tijekom napadaja

- Osloboditi podrugje vrata i prsnog kosa od odjece

- Ukloniti jastuke i podi¢i zastitne ograde na krevetu

- Ne ogranicavati bolesnikove pokrete

- Zastiti glavu bolesnika od udaraca u tvrdu podlogu

- Aspirirati diSne putove prema potrebi

- Postaviti orafaringealni/nazofaringealni tubus ukoliko je indicirano i pacijent ima
opustenu cCeljust (prije nego je Celjust zategnuta ili po prestanu napadaja ako je
pacijent bez svijesti)

- Ne gurati nista u usta pacijenta ukoliko je prisutan trizmus/gréenje

- Primijeniti 5 do 10 mg klizmu Diazepama rektalno prema indikaciji lije¢nika

- Ostati uz pacijenta za cijelo vrijeme trajanja napadaja

- Po zavrSetku napadaja pacijenta smjestiti u bo¢ni poloZzaj

- Primijeniti kisik prema potrebi po zavrSetku napadaja

- Osigurati pacijentu privatnost

- Osigurati mirno okruzenje i odmor pacijenta nakon napadaja

- Dokumentirati u¢injeno

- Informirati lije¢nika o napadaju (67)

Dijagnoza:

PogorSanje senzorne percepcije u/s povecanim intrakranijalnim tlakom 2° hidrocefalus Sto

se oCituje GKS rezultatom <10
Cilj:
Pacijent ¢e na GKS skali odrzavati rezultat 10/15.
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Intervencije:

Pracenje stanja svijesti bolesnika minimalno svakih 4 sata dnevno

Mjerenje obujma glave 1x tjedno, po potrebi cesce

Procijeniti 1  dokumentirati  senzornu  percepciju  (pomoc¢u  dodira,
toplinom/hladno¢om, ubodom igle i dr.)

Obratiti paznju na prisutnost pretjeranih emocionalnih reakcija i izmijenjenih
misaonih procesa

Objasniti postupke prije i tijekom provodenja zdravstvene njege, identificirajuci
ukljuceni dio tijela

Pruziti taktilnu stimulaciju, dodiruju¢i pacijenta u netaknutim senzornim
podru¢jima (lice, glava, ramena)

Omoguciti diverzivne aktivnosti (televizija, radio, glazba, posjecivanje)

Potaknuti obitelj i posjete pacijenta da pri¢aju pacijentu i opéim i osobnim
vijestima

Omoguciti neprekidna razdoblja odmora i spavanja

Primjena propisanih lijekova

Mjerenje vitalnih znakova svaka 4 sata dnevno, po potrebi cesce

Obavjestavanje nadleZznog lijecnika o svakoj promjeni stanja svijesti ili vitalnih
znakova

UocCavanje znakova 1 simptoma povisenog IKT-a (iznenadna glavobolja,
povracanje, smanjena budnost)

Podizanja uzglavlja kreveta na 15-45 stupnjeva kako bi se potaknula drenaza
likvora metodom gravitacije

Procijeniti veli€inu zjenica i zjeni¢ne reakcije na svjetlo

Procjena bulbomotorike

Procjena motorne i senzorne funkcije

Dokumentirati promjene u neurolo§kom statusu i vitalne parametre

Obavijestiti lije¢nika o svakoj promjeni stanja pacijenta (65)

Dijagnoza:

Visok rizik za ozljedu vratne kraljeznice u/s povec¢anim obujmom glave (promjer glave 78

cm)
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Cilj:
Pacijent nece ozlijediti vratnu kraljeznicu.
Intervencije:

- Osigurati leze¢i polozaj na ravnoj podlozi

- Mijeriti opseg glave

- Sve radnje oko pacijenta raditi u leze¢em polozaju

- Prilikom neophodne vertikalizacije pacijenta koristiti vratni nosac

- Pregledavati glavu i vrat pacijenta i uo¢iti potencijalne ozljede

- Kontinuirano procjenjivati motoricku funkciju

- Pazljiva manipulacije i promjena polozaja glave

- Svakodnevni pregled koze

- Aktivnosti planirati kako bi se osiguralo neprekidno razdoblje odmora

- Suradnja s fizikalnim i radnim terapeutom (68)

Dijagnoza:

Emocionalna uzrujanost u/s promjenama u okolini S§to se olituje pretjeranom

razdraZljivos¢u pacijenta

Cilj:

Pacijent nece pokazivati znakove emocionalne uzrujanosti.
Intervencije:

- Osigurati mirno okruzenje

- Iz okoline ukloniti sve §tetne podrazaje

- Ne raspravljati pred pacijentom o njegovom zdravstvenom stanju ili temama koje
ga inaCe uzrujavaju

- Upozoriti obitelj da se suzdrzi od raspravljanja pred pacijentom

- Osigurati njezne podrazaje (glazba, taktilni dodir)

- Objasniti pacijentu svaki postupak koji ¢e se izvoditi

- Odrzavati jednaku rutinu u pruzanju zdravstvene njege

- Intervencije unaprijed planirati

- Pacijentu se obracati imenom
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- Dopustiti pacijentu da on pruzi taktilni dodir drugim osobama kada ga to smiruje
- Upoznati pacijenta s novim djelatnicima uklju¢enim u njegovu skrb

- Ne izdvajati pacijenta iz njegove sigurne okoline, omoguciti mu smjestaj u istoj

Dijagnoza:

Smanjena mogucnost brige o sebi — osobna higijena 5° u/s motornom disfunkcijom 2°

DWS sto se o€ituje nemoguénoscu pacijenta da samostalno provodi higijenu cijelog tijela
Cilj:

Pacijent ¢e biti uredan, oCuvanog integriteta koze, bez neugodnih mirisa i osjecat ¢e se

ugodno.
Intervencije:

- Aktivnosti obavljati uvijek u isto vrijeme

- Davati jednostavne upute

- Izbjegavati sve $to pacijentu moze odvuéi paznju

- Omoguc¢iti privatnost tijekom provodenja mjera provodenja osobne higijene
- Koristiti odgovaraju¢a pomagala za pranje tijela

- Osigurati optimalnu temperaturu vode

- Osigurati ugodne mikroklimatske uvijete prostorije

- Promatrati koZzu i moguce kozne promjene prilikom kupanja
- Koristiti neutralan sapun

- Koristiti mekane i Ciste trljacice i rucnike

- Oprati kosu

- Oprati lice i tijelo pacijenta

- Oprati perianalnu regiju pacijenta

- Urediti nokte na rukama i nogama

- Posusiti pacijenta

- Obu¢i pacijenta

- Presvuci krevet nakon kupanja (67)

62



Dijagnoza:

Visok rizik za povecanje intrakranijalnog tlaka u/s pojavom odredenih faktora rizika

Cilj:

Faktori/aktivnosti koji doprinose povecanju IKT-a su kontrolirani ili uklonjeni u potpunosti
Intervencije:

- ldentificirati aktivnosti koje uzrokuju poveéanje IKT-a

- Mjeriti vitalnih funkcija

- Kontrola povisene tjelesne temperature antipireticima

- Evidencija koli¢ine unosa tekuéine

- Pridrzavanje ograni¢enog unosa tekucine prema indikaciji lijecnika

- Ograni¢en unos natrija

- Kontrola prometa tekucine

- Primjena osmotskih diuretika, kortikosteroida i antikonvulziva prema odredbi
lije¢nika

- Kontrola glukoze u krvi prema pisanoj odredbi lije¢nika

- Neuroloska procjena

- Odrzavati prohodnosti diSnih putova

- Mjere opreza prilikom konvulzivnih ataka

- Pracenje diureze

- Koristiti laksative/izbjegavati naprezanje prilikom defekacije (65)
Dijagnoza:
Visok rizik za retenciju teku¢ine u/s pretjeranim unosom tekucine
Cilj:
Bolesnik ¢e biti lagano dehidriran

Intervencije:

- Dozvoliti tijekom dana ve¢i unos tekucine jer bolesnik doruckuje 1 ruc¢a
- Nakrevet staviti oznaku da je na snazi restrikcija tekucine

- Biljeziti diurezu pacijenta
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- Koristiti laksative

- Objasniti obitelji vaznost restrikcije tekucine
- Dokumentirati unos i iznos tekucine

- Unos tekucine raspodijeliti kroz 24 sata

- Primijeniti lijekove prema pisanoj odredbi lije¢nika (65)

Dijagnoza:

Totalna inkontinencija u/s neurogenim mjehurom 2° DWS S§to se ocituje nekontroliranim 1

kontinuiranim istjecanjem urina

Cilj:

Uz pomo¢ pomagala uspostavit ¢e se kontrola eliminacije urina.
Intervencije:

- Poduditi obitelj pacijenta o totalnoj inkontinenciji i njezinim uzrocima
- Prema potrebi primjerna jednokratnih kateterizacija

- Primjena pelena

- Evidencija prometa tekucine (unos tekuéine, vaganje pelena)

- Izraditi plan unosa tekucine

- Smanjiti unos tekucine iza 19 sati

- Higijena perianalne regije (oprati i posusiti nakon svakog mokrenja)

- Koristiti dobro upijajuce pelene

- Nakon svake epizode istjecanje mokrace promijeniti odjecu i posteljinu
- Upotrebljavati sredstva za zastitu koze

- Primijetiti znakove retencije urina

- Dokumentirati u¢injeno (67)

Dijagnoza:

Smanjena mogucnost brige o sebi — hranjenje 5° §to se ocituje nemogucénoscéu samostalnog

prinoSenja hrane ustima
Cilj:
Nutritivne potrebe pacijenta bit ¢e zadovoljene.
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Intervencije:

Procijeniti stupanj samostalnosti

Procijeniti refleks gutanja

Osigurati obroke uvijek u isto vrijeme

Hraniti pacijenta uvijek na istom mjestu

Pripremiti hranu i pribor za jelo prije nego Sto pacijent po¢ne jesti
Osigurati male obroke, voljene hrane, prikladno servirane i primjerene temperature
Postaviti zastitnu kompresu prije hranjenja

Osigurati dovoljno vremena za hranjenje

Ukloniti noz i ostali o$tri pribor iz pacijentove okoline

Osigurati kasastu prehranu pacijentu

Osigurati mir i privatnost prilikom hranjenja

Uciniti toaletu usne Supljine prije i nakon obroka

Smyjestiti pacijenta u odgovarajuci polozaj

Ne ometati pacijenta prilikom jela

Davati male zalogaje

Prepoznati uznemirenost ili umor kod pacijenta (67)

65



7. ZAKLJUCAK

Kongenitalne anomalije mozga predstavljaju rijetka, ali ozbiljna stanja koja mogu
uzrokovati Sirok spektar neuroloskih i1 razvojnih problema. Rana dijagnoza i lijeCenje
imperativ su za poboljsanje dugoro¢nih ishoda i kvalitete zivota osoba koje pate od ovih
anomalija. Kontinuirano istrazivanje i poboljSanje tehnologija za dijagnostiku i lijeenje
neophodno je s ciljem smanjenja utjecaja bolesti na pojedince i njihove obitelji, kao i
cjelokupno drustvo i zdravstveni sustav. Dandy Walker sindrom oznacava jednu od
najkompleksnijih razvojnih anomalija uslijed opsezne klinicke i socijalne implikacije.
Heterogena etiologija povezana je s funkcionalnim i neropsihijatrijskim abnormalnostima
pripisanim razli¢itim poremeéajima u regijama mozga. Cest je uzrok mortaliteta dojendadi
1 male djece, a kod prezivjelih ostavlja brojne posljedice koje narusavaju kvalitetu daljnjeg
zivota. Biotehnoloski napredak u smislu suportivnog lijeCenja predstavlja napredak u
poboljsanju kvalitete Zivota osoba svih dobnih skupina, no kirurski pristup predstavlja
imperativ u pogledu lijeCenja. Zdravstvena skrb osoba oboljelih od DWS-a tezak je
zadatak kako za obitelj tako i za sve zdravstvene djelatnike ukljucene u skrb. Bitan aspekt
kojima se oboljeli susre¢u su razvojni poremecaji, epilepti¢ni napadaji, totalna motoricka
disfunkcija, psihimotorna retardacija neurogeni mokraéni mjehur i posljedi¢na
inkontinencija, rizik od ponovljenih infekcija, bol i brojni drugi. Navedeni problemi
zahtijevaju od medicinske sestre osnovna znanja i vjeStine iz sestrinske, znanstvene i
klinicke domene neuroloskih abnormalnosti mozga s ciljem rane i pravovaljane
identifikacije problema i adekvatne intervencije u otklanjanju istih, bez obzira na vrstu
terapijskih pristupa i klinicke manifestacije verificirane u nastanku eventualnih potreba i/ili
komplikacija. U tu svrhu, medicinske sestre moraju biti znanstveno educirane za provedbu
ucinkovitih intervencija koje zadovoljavaju stvarne potrebe oboljelih. Medicinske sestre
vitalan su i aktivan dio multidisciplinarnog tima kako u skrbi tijekom klini¢kih/kirurskih
postupaka tako i u jacanju veze oboljelih s obitelji i pruzanju 24 satne skrbi kod onih
kojima je pomo¢ potrebita. Medicinske sestre imaju aktivnu ulogu u prevenciji i rjeSavanju
postavljenih problema, stoga je neophodno poznavanje neuroloSke funkcije, znakova i
simptoma bolesti i njezina lijeCenja, teze¢i maksimalnoj kvaliteti zivota osoba oboljelih od

DWS-a i drugih razvojnih abnormalnosti mozga.
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9. OZNAKE I KRATICE

ALS — napredno odrzavanje zivota
AS — akveduktalna stenoza

BMI — indeks tjelesne mase

BT — kut mozdano deblo — tentorij
BV — kut mozdano deblo — vermis
CP — cistoperitonealni Sant

CST — cerebrospinalna tekuéina

CT — kompjutorizirana tomografija
CVK - centralni venski kateter
DWM - Dandy Walker malformacija
DWS - Dandy Walker sindrom

DWYV — Dandy Walker varijanta

EN — enteralna prehrana

ET — endotrahealni tubus

ETW — endoskopska treca ventrikulostomija
HC — hidrocefalus

IKT — povecan intrakranijalni tlak
JIL — jedinica intenzivnog lijeCenja
KPR — kardiopulmonalna reanimacija
MR — magnetna rezonanca

SZS — sredis$nji ziv€ani sustav



UZzV — ultrazvuk
VF — velika fontanela

VP — ventrikuloperitonealni Sant
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10. SAZETAK

Razvojne anomalije mozga skupina su bolesti karakterizirana abnormalnim
strukturama razvoja mozga heterogene etiologije i klasifikacije. Neuobicajeni razvoj
mozga posljedi¢no uzrokuje poteskoce u motorickom razvoju, mentalnom statusu, govoru,
osjetilima, ravnotezi, koordinaciji, psihickom 1 socijalnom statusu. NajceS¢e manifestirane
abnormalnosti obuhvacaju — Dandy Walker sindrom, akveduktalnu stenozu, Chiari
malformacije tipa I i II, encefalokele, ageneze Zuljevitog tijela, haloprozencefalije i brojne
druge. Dandy Walker sindrom — rijetka malformacija koja zahva¢a mali mozak i Cetvrtu
mozdanu komoru, karakteriziran je agenezijom ili hipoplazijom vermisa malog mozga,
cisticnom dilatacijom cetvrtke klijetke i povecanjem straznje lubanjske jame s pomakom
lateralnim sinusa prema gore. Najces¢a manifestacija je hidrocefalus, koji je prisutan u oko
80% slucajeva 1 smatra se posljedicom a ne specifiénim dijelom anomalije. U ranom
djetinjstvu specifi¢ni simptomi su povecanje lubanje, razmicanje Savova, Sirenje fontanele,
pojacana izrazenost vena glave i napetost koze glave. Kasnije se javljaju simptomi
povisenog intrakranijalnog tlaka koji ukljucuju plaé, razdrazljivost, poremeéeno stanje
svijesti 1 povra¢anje. Manifestacija u odrasloj dobi karakterizirana je poremecajem stanja
svijesti, psthomotornom retardacijom, senzornim disfunkcijama, problemima s ravnotezom
1 koordinacijom, epilepticnim atakama, glavoboljama, mucninom, povra¢anjem,
problemima u ponaSanju te kasnjenjem u motorickom razvoju. Dijagnoza se postavlja na
temelju simptoma i znakova te razli¢itih neurogenih slikovnih pretraga. Pouzdane slikovne
pretrage ukljuuju magnetnu rezonancu, kompjutoriziranu tomografiju i ultrazvuk koji je
primjenjiv prenatalno. LijeCenje je kirurSko i1 simptomatsko, a vec¢ina oboljelih ne uspije
doseci potpuni oporavak. KirurSko lijecenje ukljucuje postavljanje drenaznog sustava koji
omogucuje istjecanje likvora iz straZznje lubanjske jame. Metode koje se koriste su
ventrikuloperitonealni 1 cistoperitonealni Sant sustavi, kao 1 endoskopska treca
ventrikulostomija koja slovi kao zlatni standard lije¢enja hidrocefalusa. Skrb medicinske
sestre proporcionalna je tezini stanja pacijenta. Zdravstvena njega ukljucuje: neurolosku
procjenu pacijenta, odrzavanje prohodnosti diSnih putova, prevenciju aktivnosti koje
povecavaju intrakranijalni tlak, restrikciju tekucine, drenazu cerebrospinalne tekucine,
kontinuirano pracenje intrakranijalnog tlaka, kontrolu vitalnih parametara, mjere opreza

prilikom konvulzivnih ataka, pracenje diureze pacijenta i pomo¢ u izvodenju i
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zadovoljavanju aktivnosti svakodnevnog zivota te osnovnih ljudskih potreba. Takoder,
medicinska sestra pruza emocionalnu podrsku pacijentu i1 obitelji. U konacnici, skrb za
pacijenta s Dandy Walker sindromom je individualizirana i prilagodena potrebama
pacijenta. Vazno je da medicinska sestra razumije uzroke bolesti simptome, komplikacije,
nacine dijagnosticiranja i lijeCenja te razliite mjere skrbi koje se mogu primijeniti u

specifi¢noj situaciji.

Kljucne rijeci: poremecaj, mozak, zdravstvena njega, malformacije
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11. SUMMARY

Brain developmental anomalies are a group of diseases characterized by abnormal
brain development structures of heterogeneous etiology and classification. Abnormal brain
development consequently causes difficulties in motor development, mental status, speech,
senses, balance, coordination, psychological and social status. The most frequently
manifested abnormalities include - Dandy Walker syndrome, aqueductal stenosis, Chiari
malformations of type | and II, encephaloceles, agenesis of the corpus callosum,
haloprosencephaly and numerous others. Dandy Walker syndrome — a rare malformation
affecting the cerebellum and the fourth cerebral ventricle, characterized by agenesis or
hypoplasia of the vermis of the cerebellum, cystic dilatation of the fourth ventricle and
enlargement of the posterior cranial fossa with upward displacement of the lateral sinuses.
The most common manifestation is hydrocephalus, which is present in about 80% of cases
and is considered a consequence and not a specific part of the anomaly. In early childhood,
the specific symptoms are the enlargement of the skull, the spreading of the sutures, the
expansion of the fontanelle, the increased expression of the veins of the head and the
tension of the scalp. Later, symptoms of increased intracranial pressure appear, including
crying, irritability, impaired consciousness, and vomiting. Manifestation in adulthood is
characterized by a disturbance of the state of consciousness, psychomotor retardation,
sensory dysfunctions, problems with balance and coordination, epileptic attacks,
headaches, nausea, vomiting, behavioral problems and a delay in motor development. The
diagnosis is made on the basis of symptoms and signs and various neurogenic imaging
tests. Reliable imaging tests include magnetic resonance imaging, computed tomography,
and ultrasound that are applicable prenatally. The treatment is surgical and symptomatic,
and most patients do not manage to achieve a full recovery. Surgical treatment involves the
installation of a drainage system that allows the cerebrospinal fluid to flow out of the
posterior cranial fossa. The methods used are ventriculoperitoneal and cystoperitoneal
shunt systems, as well as endoscopic third ventriculostomy, which is known as the gold
standard for the treatment of hydrocephalus. The nurse's care is proportional to the severity
of the patient's condition. Medical care includes: neurological assessment of the patient,
maintenance of airway patency, prevention of activities that increase intracranial pressure,
fluid restriction, drainage of cerebrospinal fluid, continuous monitoring of intracranial
pressure, control of vital parameters, precautions during convulsive attacks, monitoring of

the patient's diuresis and assistance in performing and meeting the activities of everyday
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life and basic human needs. Also, the nurse provides emotional support to the patient and
family. Ultimately, care for a patient with Dandy Walker syndrome is individualized and
tailored to the patient's needs. It is important for the nurse to understand the causes of the
disease, symptoms, complications, methods of diagnosis and treatment, and different

measures of care that can be applied in a specific situation.

Key words: disorder, brain, health care, malformations
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