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CHIARI-MISSBILDNING TYP |

Chiari-missbildning i typ 1 (CM1) har varit kind redan i ver hundra
ar. Den medicinska kunskapen och forstaelsen har 6kat men trots det
ar CM1 dven fortsdttningsvis relativt daligt kind. Det handlar om en
strukturell avvikelse dar lillhjarnans lagsta delar, det vill sdga lillhjarns-

tonsillerna, har glidit ned (hernierar) i stora nackhalet.

W
\ 4

——— Chiari

~——— Syringomyeli

Bild 1. Till véanster en normal hjarna och till héger Chiari-missbildning typ 1
och syringomyeli. Kalla: Finlands Chiari- och syringomyeliférening

Det allmédnna diagnostiska grinsvirdet anses vara tonsiller som ar
beldgna mer 4n S mm nedanfor nackhalet i ryggmargskanalen. Med
andra ord kan herniering pa 1-4 mm dnnu anses vara normalt. Det

ar vasentligare att uppskatta nackhélets fortraingning dn millimeter-
matten eftersom det dr fortringningen som orsakar eventuella symtom.
Ursprungligen trodde man att CM1 ir medf6tt, men den nuvarande

synen talar for att CM1 oftast utvecklas under de forsta levnadsaren.
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Incidens

Incidensen for CM1 pa befolkningsniva vet man inte med exakt
noggrannhet. Enligt magnetrontgenundersékningar (MR) man gjort
pa sjukhuspatienter verkar CM1 vara en relativt vanlig férandring som
forekommer hos 0,3-1 % av patienterna. For de flesta ir CM1-upptick-
ten dnda symtomfri och utgdr en sa kallad slumpmassig upptickt som
inte kraver ndgon vérd. Ett 6kat antal undersokningar har ocksa lett till
att man upptickt fler fall av CM1. Samtidigt har antalet CM1-operatio-
ner Okat.

Sjukdomsorsaker (etiologi)

Den vanligaste forklaringen till hur CM1-missbildningen utvecklas har
varit en for tring bakre skallgrop. Aven om fortringningen forklarar en
del av upptickterna har man i en del av CM1-fallen tvirtom upptickt
ett oproportionerligt glapp i den bakre skallgropen.

Det finns andra kinda mdjliga orsaker for utveckling av CM1: Stor-
ningar i cerebrospinalvitskans cirkulation (t.ex. hydrocefalus, for lagt
eller fér hdgt intrakraniellt tryck), storningar i fistena mellan kraniet
och halskotorna (6verrérlighet och felpositioner) och en fér lagt place-
rad ryggmirg. Nagon tydlig orsak eller mekanism gar sillan att identi-

fiera. Med andra ord &r orsaken till CM1 vanligtvis ospecificerad.

Symtom

For de flesta orsakar en CM1-upptickt inte nagra symtom alls. Da ar
det fragan om en deformation, inte en sjukdom. Om &verensstim-
mande symtom kan konstateras, kan tillstandet kallas CM1-syndrom.
Fa sjukdomar ar forknippade med sa manga olika typer av symtom
som CM1. En del av symtomen (t.ex. yrsel och huvudvirk) ar annars
vanliga bland befolkningen och kan bero pé en mingd andra orsaker.
Det vanligaste symtomet som talar f6r CM1 ir en kortvarig (under
S minuter) huvudvirk, frimst i bakhuvudet, som ofta sker vid fysisk

anstrangning.
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Andra betydligt sillsyntare symtom som forknippas med CM1 ar
central sémnapné (stundvisa temporira andningsuppehall pa natten),
kénsel- och funktionsstorningar i armar och ben, svérigheter att svilja
och skolios (ryggraden blir krokig). Bedémningen och tolkningen
av symtomen kan vara svar dven for en likare som ir specialiserad pa
sjukdomen.

Det finns en tydlig mekanism for en del symtom och upptickter
vid CM1 (t.ex. central sémnapné, kaviteter i ryggmirgen): obstruk-
tion av cerebrospinalvitskans flode och kompression av den forlingda
margen till f61jd av nackhélets fortringning. Orsakssambandet for en
del av symtomen som noterats hos CM1-patienter, sisom minnessva-
righeter eller synstorningar dr oklart eftersom de saknar en forklarings-

mekanism.

Undersokningar

CM1 uppticks med magnetrontgen av huvudet eller halskotorna, dar
man kan mita lillhjarnstonsillernas position och bedoma fortrang-
ningen av nackhélet. Magnetrontgenundersokningar kompletteras
enligt behov eftersom man rekommenderar en undersokning hela det
centrala nervsystemet (hjirnan och ryggmirgen) minst en ging for att
kunna konstatera eller utesluta andra eventuella avvikelser som kan
knytas till CM1.

Den vanligaste anknutna upptickten dr kaviteter i ryggmairgens,
det vill siga syringomyeli (bild 1 p4 sid 4) som kan associeras med
eventuell skolios. Skallens och halskotornas led och dess rorelser kan
vid behov undersékas med datortomografi (DT) och bojbilder med
rontgen. Betydande avvikelser i skelettstrukturer och deras rorelser ar
dock vildigt sillsynta. Darfor ricker det vanligtvis med en magnetront-
genundersokning som inte utsitter patienten for strdlning som rontgen-
och datortomografi. Betydelsen och nyttan av uppraittstiende magnet-
rontgen har dnnu inte bevisats och ingdr inte i CM1-undersokningar.

Ifall det finns misstanke om somnapné, maste man utfora en poly-
somnografi, alltsa en undersokning som registrerar information om

olika funktioner i somnen och stérande element som péverkar somnen.
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Undersokningen utfors oftast hemma med en apparat fran sjukhu-
set eller i sjukhusets laboratorium. Det finns tva typer av somnapné:

obstruktiv och central, dir den senare kan vara associerad med CM1.

Vard

CM1 som ar symtomfri eller har lindriga symtom kriver oftast inte
operation. Kortvariga huvudvirksattacker som forsamrar livskvalite-
ten, frimst i bakhuvudet eller nacken i samband med péfrestning eller
anstringning dr en vanlig orsak till operation. Manga CM1-patienter
har ocksa andra typer av huvudvirk dir operation inte hjdlper. Nar
man behandlar huvudvirken ar det viktigt att skilja pd huvudvirk som
mojligtvis beror pA CM1 och huvudvirk som beror pa nagot annat.
Minga CM1-patienter kan sjilva sdrskilja mellan vanlig huvudvirk och
huvudvirk associerad med pafrestning och anstringning. Cirka 20 %
av befolkningen lider av migréin och cirka 40 % av spanningshuvudvirk.
Dirmed forekommer dessa typer av huvudvirk dven hos CM1-patien-
ter. En behandlande ldkare har till uppgift att intervjua och ta reda pa
om patienten till exempel har dessa typer av huvudvirk.

Ifall huvudvarkarna stor den normala livsrytmen ar det bra att ha
en huvudvirksdagbok ddr man antecknar dagarna da man haft huvud-
vark och nér man tagit medicin mot anfallen. Om man borjar ta fore-
byggande likemedel (t.ex. blodtrycksmedicin eller depressionslike-
medel) ser man enkelt i dagboken hur behandlingen fungerar i antalet
minskade huvudvirksdagar. Var noggrann med att inte anvéinda for

mycket virk- eller migrainmedicin (triptaner) mot huvudvirken
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eftersom det kan orsaka likemedelsutlost huvudvirk. En bra tumregel
ar att inte anvinda medicin mot anfallen i mer 4n 10 dagar per manad.
Ett balanserat och positivt humor, regelbundna mat- och smnvanor
samt lamplig motion hjdlper till att fa huvudvirken under kontroll.

Syringomyeli som orsakar kinselbortfall, muskelsvaghet eller
skolios ér en klar grund for operation. Syringomyeli diagnostiseras
ganska ofta innan symtom utvecklas och ldkaren kan 6verviga behand-
lingen fran fall till fall: mindre kaviteter kan man observera i lugn och
ro men vid storre kaviteter rekommenderar man vanligtvis operation.
Central somnapné ir en bra grund for att rekommendera operation.

Neurokirurgen beslutar om en operation dr befogad och nédvindig.
Operationens omfattning varierar beroende pa neurokirurgens meto-
der och erfarenhet, men den viktigaste malsittningen ar att avhjilpa
fortraingningen av nackhalet och de symtom eller upptickter den orsa-
kar. Under operationen avldgsnar man en dryg 3 cm stort benstycke
fran bakre skallen vid nackhalet och den forsta halskotans bakre bage.
Dessutom skir man av bindviven mellan halskotans bage och bakre
skallen. Oftast 6ppnar neurokirurgerna ocksa hjarnhinnan for att sy
fast en lappning. Det mest invasiva sittet att utfora CM1-operationer ar
att forutom det ovanstadende avligsna spetsarna pa lillhjarnstonsillerna,
vilket dr det sdkraste sittet att gora nackhalet rymligare.

Ibland gér det att fokusera operationen pa orsaken till CM1 i stillet
for nackhalet: Instabilitet i 6vre nacken kan fastas och stelopereras,
hydrocefalus behandlas med endoskopi eller shuntoperation av ventri-
kelsystemet eller att bredda en deformerad/for trang skalle.

Att gora nackhalet bredare underlattar huvudvirken hos cirka 80 %
av de patienter som opereras. Resultaten ar lika goda dven for syring-
omyeli och central somnapné. Operationsresultaten ar lite battre bland
barn dn vid vuxenoperationer. En liten andel av patienterna maste
opereras pa nytt. Operationen kan innebira biverkningar, varav de
vanligaste giller problem med sérlikning och cerebrospinalvitskans
flode. Den smairta som vanligtvis uppstar vid operationssaret gar om
efter nagra dagar, men en liten andel av patienterna drabbas av en
utdragen huvudvirk i flera manader eller i sillsynta fall permanent.

Det dr inte ovanligt att man inte anser en operation vara berittigad
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for en patient med CM1-liknande symtom. Vid vardbedémningen
maste man observera att operationen vanligtvis hjilper mot huvudvark
som kommer i végor (Chiari-typ), syringomyeli och sémnapné, medan
nyttan med en operation for andra symtom 4r mer oklar.

Innan operationen bor neurokirurgen och/eller neurologen &ver-
védga andra eventuella orsaker till symtomen och vid behov s6ka fram
behandlingsformer som hjéilper mot dem. Om neurokirurgen inte anser
att en operation ir berittigad eller om symtomen fortsitter som forut
trots operationen behéver man oftast en ny bedomning av neurologen.
Man gar da igenom symtomhelheten och eventuella n6dvindiga under-

s6kningar samt funderar pa medicinska och medicinfria vardalternativ.

Rehabilitering

Minga symtom som beskrivs i samband med CM1 férekommer dven
hos normalbefolkningen. Det betyder inte att CM1-patienter inte
skulle ha nytta av rehabilitering. Syndromet kan innefatta huvudvirk,
nackproblem, trotthet, andningsuppehall pa natten, balanssvarigheter,
horselproblem, synstorningar och neuropsykologiska symtom i olika
individuella kombinationer. Hur de paverkar livskvaliteten, vardagliga
sysslor, studier, arbetsforméga och socialt liv kan variera fran obetyd-
ligt till omfattande. Rehabilitering har en viktig roll p& grund av en
sjukdomsbild med varierande symtom.

Rehabiliteringen fokuserar pa att uppritthalla arbets- och funk-
tionsformagan samt pé att underldtta vardagen. Utgédngspunkten for
en lyckad rehabilitering dr en bra rehabiliteringsplan utformad av en
behandlande ldkare. En CM1-patient med symtom kan ha stor nytta av
konsultationsbesok med olika terapeuter eller ibland multidisciplinar
slutenvérdsrehabilitering.

FPA ordnar rehabiliterings- och anpassningskurser for personer i
olika sjukdomsgrupper samt multidisciplinar individuell rehabilitering
vid rehabiliteringsinrittningar. De multidisciplindra kurserna erbjuder
information och kamratstod.

De individuella rehabiliteringsperioderna innehaller en individuell

situationsbedémning och handledning om egenvard.
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Rehabiliteringsklienten far viktig information om hur man skoter
symtomen av till exempel en fysioterapeut, ergoterapeut, talterapeut,
psykolog och neuropsykolog. Vid publiceringstidpunkten (december
2021) for denna guide ordnar inte FPA rehabiliterings- eller anpass-
ningskursser for Chiari 1-patienter, och darfor ir individuell rehabilite-

ring alltid det enda alternativet for dem.

Prognos

Prognosen for CM1 utan symtom eller med lindriga symtom dr god.
Uppfdljningen dr baserad pd méendet och kriver inte en ny magnet-
rontgenundersokning av huvudet om inte symtomen forandras eller
blir vérre. En liten eller symtomfri syringomyelikavitet kan man dock
folja upp med en magnetrontgenundersékning av ryggraden. Motion
och idrott kan utdvas utan begrasningar, forutsatt att man inte har
nagra symtom eller de dr lindriga. Det dr sdkert att foda vaginalt for
den storsta andelen CM1-patienter. CM1 dr inte drftligt 4ven om det
i sdllsynta fall har konstaterats hos tva familjemedlemmar i samma

familj.

Litteratur

Chiarin tyypin 1 epimuodostuma - diagnostinen ja hoidollinen haaste.
Den medicinska tidskriften Duodecim. 2020;136(17):1895-902. Atte
Karppinen. https://www.duodecimlehti.fi/xmedia/duo/duo15757.pdf

FINLANDS CHIARI- OCH
SYRINGOMYELIFORENING

Finlands Chiari- och syringomyeliférening arbetar for att stoda perso-
ner med Chiari-missbildningar och syringomyeli samt deras anhoriga.
Chiari-missbildningar och syringomyeli ar sillsynta neurologiska

sjukdomar som kan forsdmra funktionsférmégan och livskvaliteten
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avsevart. Foreningens viktigaste uppgift ar att erbjuda kamratstod och
ett ndtverk for insjuknade samt erbjuda resurser som underlittar deras
tillvaro.

Den tvasprakiga landsomfattande patientféreningen grundades i
september 2015 och sex ar senare pa hosten 2021 hade foreningen Gver
250 medlemmar i Finland och Sverige. Foreningen ér en av Neurofor-
bundets medlemsforeningar. Styrelsemedlemmarna som frivilligt
driver organisationen dr ocksa insjuknade eller anhériga till drabbade.

Under de fem ar som foreningen verkat har den erbjudit méangsi-
dig verksamhet. De aktiva medlemmarnas arbete har bidragit till att
lokala kamratstodsgrupper skapats och inom féreningen finns utbil-
dade medarbetare som arbetar med kamratstod. Foreningen ordnar
landsomfattande fysiska eller virtuella medlemsméten érligen. Foren-
ingen verkar aktivt pa internet och sociala medier. P4 webbplatsen
finns forskningsdata, sjukdomsdrabbades egna berittelser om sin
vardag med sjukdomen. Foreningens sociala mediekanaler erbjuder
forutom information och kamratstod dven olika kampanjer och tips for
hur man ska fa vardagen att fungera. Féreningen har gjort sjukdomarna
synliga bade i tryckta och digitala medier och delat tillf6rlitlig informa-
tion. Foreningen har ocksa tagit fram en informationsbroschyr for de
som nyligen fatt sin diagnos.

Sjukdomarna &r svara att diagnosticera och kriver specialkunskap.
Genom paverkansarbete med olika aktorer inom varden och olika orga-
nisationer forsoker foreningen forbittra virdkedjorna och garantera en
jamlik vard. Foreningen arrangerar regelbundet specialistforeldsningar
for att erbjuda sina medlemmar information. Expertinformation riktas
forutom till insjuknade och deras anhdriga dven till professionella
inom varden och andra samarbetspartner. Féreningen samarbetar
kontinuerligt med Neuroférbundet och nitverket for sillsynta sjukdo-
mar (Harvinaiset-verkosto) samt samarbetar med universitetssjukhu-
sens enheter for sdllsynta sjukdomar.

Finlands Chiari- och syringomyeliférening 6nskar alla nya medlem-
mar vilkomna med i verksamheten! Mer information om hur du blir

medlem finns pd www.chiarisyringo.fi

" CHIARI - SYRINGOMYELIA
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Erfarenheter av att
leva med en
Chiari-missbildning




-

”JAG HAR LART MIG ATT LYSSNA PA
KROPPEN”

Enligt Sinikka dr det enklastatt leva med sjukdomen om man har hu-
mor och en positiv instdllning. Ndrstdende, motion och foreningsverk-
sambhet sdtter guldkant pd pensionsdagarna.

67-ariga Sinikka minns att hennes symtom bérjade redan innan hon var
i skolaldern.

- Vi var sex barn i familjen sa det var ganska vilt hemma. Syskonens
skrik och stoj satte iging bade huvudvirk och kriakningar redan nir jag
var liten.

Sinikka berittar att hon var ett stillsamt barn som trivdes bra for
sig sjdlv. Eftersom de vilda lekarna orsakade illamaende drog hon sig
tillbaka invid eldstaden for att ldsa eller géra handarbete.

- Det som jag dr mest ledsen Gver dr att det orsakade min mamma
sa mycket oro och bekymmer. Mamma vakade med mig om nitterna
och masserade mina virkande ben trots att hon hade fullt upp om
dagarna.

Man visade inte sdrskilt mycket sympati for Sinikkas symtom i
skolan pé 60-talet. Huvudvirken och illamaendet uppstod ofta till

exempel pa gymnastiktimmen. Lararen antog bara att Sinikka inte hade
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atit tillrackligt. Skolldkaren avfirdade det som vaxtvark.

Nir Sinikka var 15 &r och arbetade som butiksbitride mirkte hon
plotsligt att hon inte kunde vinda pa sitt huvud. Hennes pappa kriavde
att hon skulle undersokas och till slut fick hon en tid pa centralsjukhu-
set.

Med den tidens rontgenteknik kunde Chiari inte dnnu lokaliseras.
Sinikka fick en migrindiagnos och medicinering mot de virsta smir-

torna.

Orsaken hittades nar hon var 39 ar

Sinikka bildade familj. De symtom man f6rst trodde var migrén blev
virre efter att hon fick sitt andra barn, sa neurologen foreslog sterilise-
ring.

— Jag var bara 25 ar dé och hade 6nskat mig en stor familj. Jag
trodde pa ldkaren och gick med pa operationen. Efterat har jag forsokt
att inte kinna mig bitter och fundera pad om beslutet var det ritta.

Forutom de gamla symtomen uppkom allt konstigare nya symtom
under aren. Det blev svart att skriva for hand och Sinikka borjade ocksé
snubbla. Vid foretagshilsovarden gissade man att orsaken var bland
annat tennisarmbage.

- Till slut markte en fysioterapeut att gymnastik inte hjilper min
situation och krivde att jag skulle genomga noggrannare undersok-
ningar.

Sa hidr langt in pa 90-talet hade rontgentekniken utvecklats sedan
Sinikka var barn. Nir hon var 39 ar hittade man hittade man Chiari och
syringomyeli i en magnetrontgenundersokning.

Trots att diagnosen innebar en akut remiss till operation, kinde
Sinikka sig lattnad.

- Jag fick bevis pa att jag inte hade inbillat mig symtomen sasom till
exempel lirarna fran skoltiden menade. Hon fick en forklaring pa alla

hilsobekymmer hon haft i flera tiotals ar.
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Att sluta jobba var ett hart slag

Operationen utfordes. Likarna bedémde att operationen formodligen
riddade Sinikkas rorelseférmaga. Operationen hjilpte dock inte mot
alla symtom.

Efter en langsjukledighet borjade Sinikka planera en atergang till
sitt administrativa hilsovardsarbete, atminstone pa deltid. Likarna
ansdg dock att det enda alternativet som kvarstod var att ga i pension.

- Det kdndes helt fruktansvirt. Magen vinde sig bara vid sjilva
tanken att bli pensionir som 41-aring.

Amnet var vildigt kinsligt for Sinikka en ling tid och hon vigrade
prata med nagon om att hon skulle bli pensionir. Efter en tid gick det
till slut att anpassa sig till livsférandringen.

- I nagot skede bestimde jag mig for att beslutet var klokt. Smaértan
och somnl6sheten som den orsakade skulle troligtvis ha gjort det for
svart att orka jobba. Min man tog saken ganska bra och konstaterade
bara att vi anpassar utgifterna efter inkomsterna.

Tomrummet efter jobbet fylldes av frivilligverksamheten jag gick
med i. Till en borjan nar Sinikka aterhdmtade sig fran operationen
fick hon hjilp av den lokala forsamlingen genom en studerande som
var med henne utomhus. Tack vare det borjade Sinikka sjilv att delta i
forsamlingens frivilligarbete.

Aven Neuroforeningen pa hennes egen ort och harnes-klubben
har blivit viktiga for henne. Kamratstodet har skidnkt glidje och hjilpt
henne att sitta saker i perspektiv.

- Jag insdg att jag verkligen inte dr ensam om en sadan har sjukdom.
Jag har dven boérjat verka som erfarenhetsexpert eftersom jag vill dela

med mig av det stod jag far.

CHIARI-MISSBILDNING TYP I — INFORMATION OCH ERFARENHETER © FINLANDS NEUROFORBUND RF 2022



”Du din modiga lilla kvinna”

Energi far Sinikka fran till exempel fran att vara utomhus. Nufortiden
ar promenader den limpligaste motionsformen for henne. Hon tving-
ades sluta cykla efter att hon en ging ramlade allvarligt framf6r en bil,
att dka skidor gar inte heller f6r det kan utlésa huvudvirk.

Aven gym, vattengymnastik och fysikalisk vard hjilper till att halla
funktionsférmégan uppe.

- Det dr vildigt viktigt att ta hand om sin fysiska kondition. Jag har
lart mig att lyssna pa min kropp: det dr bra att rora pa sig, men samti-
digt ska man inte kriva for mycket av sig sjdlv, konstaterar Sinikka.

Ibland goér symtomen henne modfilld. Férutom huvudvirken och
somnlosheten har Sinikka problem med talet och matsmailtningen samt
att hélla tatt.

- Ibland nir det kdnns jobbigt tar jag fram ett riktigt papper och
skriver en lista 6ver alla bra saker i livet. Humor och en positiv install-
ning hjdlper i svara situationer.

Sinikka kidnner igen sig i Eeva Kilpis omtyckta dikt “sind pieni
urhea nainen, mini luotan sinuun” (du modiga lilla kvinna, jag litar p&
dig). P4 samma forstiende och mjuka sitt fdrsoker hon relatera till sig
sjalv.

Sinikkas budskap till Chiari-drabbade i alla aldrar &r att man aldrig
behover bli ensam. Det finns kamratstod tillgingligt bade fysiskt och
pa natet.

— Det I6nar sig definitivt att delta i anpassningsutbildningen och
andra kurser pd Masku neurologiska rehabiliteringscenter. For mig har

de varit helt underbara upplevelser.
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"HjALP BARNET ATT HITTA SINA STYRKOR”

Barnets Chiarisjukdom har ldrt dven fordldrarna att leva i nuet. Famil-
jen gor saker tillsammans enligt dagsorken.

Kaspers Chiari-symtom uppstod forsta gangen nir han var riktigt liten.
Enligt mamma Jenni dr det svart att avgora den exakta tidpunkten nir
det skedde.

- Jag kinde linge pa mig att allt inte stod ritt till. Nar han var i
trearsaldern borjade tecknen vara ganska tydliga: trétthet och mags-
martor. Pojken kunde plétsligt avbryta en rolig lek for att ga och vila.

Man sokte sig till en privat ldkarstation forsta gangen nér Kasper
var fyra ar. Vid det skedet hade dven problem med lederna och feber
borjat uppsta vid sidan om de tidigare symtomen. Efter det andra
lakarbesoket fick Kasper en remiss for magnetrontgen av huvudet, men
pa sjukhuset ansdg man undersokningen vara onddig.

Symtomen blev virre. Grat, 6gonbekymmer, om natten svettades
han och vaknade upp. Till slut borjade han ha franvaroattacker dar han
bara stirrade framf6r sig utan att reagera.

- Vi besokte likaren en géng till och fragade i ren desperation vad i
hela friden vi ska ta oss till. Da blev dven ldkaren blev frustrerad och sa

att nu maste vi rontga, det far kosta vad det kosta vill sidger Jenni.
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Diagnosen var en lattnad

Jenni fick resultatet frain magnetrontgen nar hon var ute och kollade pa
vitvaror. I telefonen konstaterade ldkaren att han aldrig har sett nagot
liknande.

- Visst nimnde han sjukdomens namn men det gick mig totalt forbi
i chocken. S hir i efterhand kan man nog siga att det kanske inte ar
det allra bista tillvigagangsittet att ovintat beritta om en diagnos for
resten av livet per telefon utan ndgon som helst forvarning.

Jenni berittar att hon dndéa kdnde en littnad efter den forsta
forskrickelsen. Antligen fanns det en forklaring till de langvariga
symtomen, da kanske man ocksé kunde fa hjilp mot dem.

- Jag hade redan hunnit befara allt mgjligt. Som tur var det inte
cancer, tinkte jag nog frimst.

Efter detta framskred saker snabbt. Kasper blev riktigt dalig varje
gang han akte bil. Han borjade ramla baklinges utan férvarning och
hamnade in pé sjukhus. Forédldrarna fick veta att pojken maste opereras
omedelbart.

Operationen var lyckad men alla symtom f6rsvann inte med den.
Anstringande motion och alla typer av vibrationer orsakar fortsatt illa-
mdende, s Kasper har inte kunna leka lika mangsidigt som andra barn.

- Krafterna ricker inte till for att springa eller lingre promenader,
sa det har inte varit majligt att ha ndgon motionshobby. Som liten var
Kasper till exempel ledsen Over att inte fa aka i pulkabacken, berittar

Jenni.

CHIARI-MISSBILDNING TYP I — INFORMATION OCH ERFARENHETER © FINLANDS NEUROFORBUND RF 2022



Vilar om kviallarna

Nu dr Kasper tonaring och gar i hogstadiet. Chiari har inte orsakat
nagra kognitiva problem f6r honom och det har gatt helt okej i skolan.

Didremot far han symtom av att sitta i uppritt stillning. Det finns
en kontorsstol med mojlighet att lyfta benen pa som dr med pé alla
lektioner. Dessutom har Kasper vildigt ljuskénsliga 6gon och anvinder
darfor solglasdgon aret runt.

Tidvis drabbas han av kraftig huvudvirk och andra symtom men
familjen har lart sig att forebygga en del av dem.

— Det jag vill sdga till fordldrar som har Chiarisjuka barn att det
16nar sig att vara forberedd pa manga forbigaende faser. En tid efter
operationen hade Kasper till exempel kraftiga raseriutbrott trots att han
annars ir en vildigt lugn pojke. Aven nir mjélktinderna kom drabbade
det honom hart tillfalligt, siger Jenni.

Dessutom paverkar till exempel helt vanliga smaférkylningar hans
madende vildigt starkt. For stunden riacker krafterna bara till skolarbetet,
men kvillarna ar i stort sett reserverade for vila.

- Kasper har som tur aldrig blivit mobbad men givetvis har kompis-
kretsen paverkats av att han till exempel inte kan vara med i nagon
motionshobby. Han har nagra goda vinner som har kint till hans sjuk-
dom sedan han var liten.

Mamma beskriver sin son som lugn, kreativ och uppfinningsrik.
Hans specialintresse ér i datorspel eftersom de erbjuder en virld dar
Chiari inte bromsar upp honom. Férutom spelandet har Kasper redan
borjat programmera.

- Jag tycker det dr viktigt att ett barn hittar sin egen arena och sina

egna styrkor. Alla dr bra pa nagot, sdger Jenni.
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Ta hjalp av specialister
Chiari paverkar familjens vardag till exempel genom att lingre bilfar-
der ar uteslutna. De orsakar fortfarande huvudvirk och illaméende for
Kasper.

- Vi har beslutat att vi gor saker tillsammans som en familj.
Antingen ir alla med eller ingen, berdttar mamma.

Barnets sjukdom har gjort att fordldrarna fatt ldra sig att leva i nuet.
Man maste planera dagen enligt hur man mér och orkar. Vissa i famil-
jens bekantskapskrets forstar detta bittre, andra sdmre.

Vi har alltid berittat 6ppet om sjukdom med Kasper och hans
syskon men enligt aldersnivan.

- Vi har ocksé forsokt att ge honom en majlighet att paverka sin
vard och vardag dar det gar att vélja mellan flera alternativ. Kasper har
aldrig varit bitter och fragat varfor just han drabbats av sjukdomen.

Jenni anser att man som forildrer har en skyldighet att inte bear-
beta sin ridsla och sorg kring sjukdomen fframfor barnet.

- Barnet tvingas leva med sjukdomen hela livet. Darfor ar det

viktigt att han férhaller sig neutralt till sin situation. Det hjdlper inte att

vuxna beklagar sig.
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Jenni har skaffat professionell hjilp for att bearbeta sina tankar.
Aven kamratstdd frin andra familjer har visat sig vara virdefullt. Hon
rekommenderar varmt att man gir med i foreningens verksamhet.

- Jag hoppas att ingen tvingas géra samma resa. Ibland kdnns det
som en evig berg-och-dalbana. Men forhoppningsvis kan vi som levt
lingre med Chiari stodja andra som &r i borjan av samma resa.

Jennis hilsning till alla familjer dr att det kommer alltid fina stunder
efter dven den tyngsta dagarna. Det hor till sjukdomsbilden att livet gér
i vagor.

- Man far inte tappa hoppet. Det Ionar sig att fokusera pa alla de
sma saker som dr mojliga att gora.
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"MAN MASTE FA ANPASSA SIG I LUGN OCH
RO TILL DEN NYA VARDAGEN”

Operationen gjorde att Linnea fick tillbaka sin funktionsféormadga som
den kraftiga huvudvdrken hade berévat henne. Nu har hon ldrt sig att

spara pa krafterna i arbetet och pa fritiden.

Linnea, 28 ar, borjade drabbas av kraftiga episoder av huvudvirk for tio
ar sedan, precis efter att hon hade blivit myndig.

- Forst kunde de sla till efter gymnastiklektionen men ganska snart
rickte det med en liten kraftanstringning sd kom smirtorna. Till slut
fanns huvudvirken dir konstant varje dag, berittar Linnea.

Hon blev undersokt. Alla likare som Linnea triffade konstaterade
att orsaken till smirtorna var migrin.

Men inga mediciner verkade hjilpa. Linnea testade ocksa pa alla
mojliga sjdlvhjdlpskurer. Hon borjade misstdnka att det var fraga om
nagot helt annat.

- Jag forstod inte riktigt att vara rddd att jag kunde lida av nagon
allvarlig sjukdom. Men jag madde stindigt sa illa att det blev ett maste
att hitta nagon forklaring.
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Efter otaliga ldkarbesok och envisa krav fick Linnea en remiss till
magnetrontgen. Enligt hennes uppfattning skulle det ha tagit 4nnu
langre att bli undersokt om hon inte vigrat ge upp.

Hon blev dven forbluffad av sittet som hon fick reda pa Chiari-di-
agnosen. Man hade lamnat ett skriftligt utlatande om resultatet fran
magnetrontgen i lakarstationens kontor.

- Dir satt jag ensam och ldste att jag lider av en sadan hir sjukdom.
Ingen berittade for mig vad det innebir och vad som skulle ske hérnist.
Jag forsokte forstas genast leta efter information pé nitet, men pa den

tiden var det svart att hitta information pa finska.

Lang aterhamtning efter operationen

Osikerheten fortsatte dnnu efter diagnosen. Likarna hade motstridiga
uppfattningar om det verkligen var fraga om Chiari eller bara en slump-
massig avvikelse i magnetrontgenbilderna.

- Da forstod jag att inte ens manga neurologer vet mycket om en sa
hir sdllsynt sjukdom. Jag beslot mig for att hitta en expert som verk-
ligen kdnner till amnet. Att jag till slut hittade en sddan likare var ett
verkligt genombrott. Likaren bedomde att jag skulle ha nytta av en
operation.

Efter att ha 6vervigt olika alternativ valde Linnea operationen.

- Jag hade redan tvingats vara sjukskriven fran jobbet ideligen. Jag
var sa trott pa den stindiga smartan att jag ville prova pa varje moijlig-
het.

Under operationen kom det fram att lillhjarnstonsillerna glidit
ner mer dn vad man uppskattat utifran magnetrontgenbilderna och att
operationen var verkligen nédvindig. Linnea beskriver aterhimtningen
efter operationen som fysiskt tung.

— Trots att jag bara var tjugo ar var jag valdigt svag linge.

Nar hon éterfatt krafterna konstaterade hon att valet hade varit det
ritta. Trots att operationen inte kunde rada bot pa alla symtom forbatt-
rades hennes funktionsformaga betydligt.

- Livet blev mycket littare. Sjukdomen orsakar fortfarande vissa

begriansningar men jag kan leva ett ndstan normalt liv.
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Nytt jobb

Chiari var en av orsakerna till att Linnea bestimde sig for att studera
vidare och byta yrke. Tidigare hade hon arbetat pa dagis men det var
svart att undvika fysisk anstringning nir hon lekte med barnen. Belast-
ningen har minskat sedan hon bérjade jobba inom socialvarden.

- Jag arbetar heltid men jag tanken ir att arbeta 80 % i veckan. Jag
tror att det skulle vara exakt vad bade kroppen och knoppen behover,
sager Linnea.

Hon blir fortfarande vildigt snabbt trott, vilket gor att hon maste
reglera sin anstringning bade pa jobbet och fritiden.

- Forut gillade jag till exempel att dansa men nufértiden orsakar det
trotthet och smarta. Jag maste 6verviga ganska noggrant vad och nir
jag gor nagot. Allt spontant har alltsd minskat.

Linnea sidger dnda att hon anpassat sig till de begransningar som
sjukdomen medfort efter att ha levt med den i manga ar.

— Chiari dr en del av mig. Jag kan inte riktigt forestilla mig ett liv
utan Chiari.

Ibland medfor sjukdomen dnda bekymmer f6r Linnea. Sarskilt nar
symtomen dr som varst funderar hon hur den egna funktionsférmégan
kommer att fordndras i framtiden.

- Men ibland har jag bittre perioder och da rullar vardagen pa.
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Krisen maste bearbetas

Linnea uppmuntrar andra med Chiari-diagnos att vinja sig med tanken
om en livstidsling sjukdom i lugn och ro. Man maste vara snill mot sig
sjalv.

- I borjan gjorde jag det misstaget att jag forsokte hantera sjukdo-
men som nagot dvergaende. Jag intalade mig sjilv att sjukdomen skulle
bli botad och att allt sedan skulle bli som forut.

Linnea menar att krisen och kidnslorna som sjukdomen forr eller
senare orsakar maste bearbetas. Da ar till exempel kamratstod ar en bra
form av hjalp.

- Man far stod och pilitlig information fran Neurofdrbundet och
sin egen patientorganisation. I borjan upplevde jag bristen pa relevant
information fran experter som ett problem. D4 ar det latt hant att man
hamnar in p&d mindre trovirdiga diskussionsforum.

Nara och kira dr den viktigaste resursen nér det giller att acceptera
sjukdomen. Det stod som Linnea fran hilsovarden har varit varierande.

- Sjalvklart ar det svért d@ven for vardpersonalen bemota en sa hir

sallsynt sjukdom.
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LYSSNA OCH STODJA I VATT OCH TORRT

Joonas rekommenderar att alla som dr ihop med en Chiaridrabbad
soker kamratstod. Livets prioriteringar blev klarare ndr en ndrstdende
insjuknade.

Joonas liv har ocksa paverkats efter att hans sambo insjuknade i Chiari.
Allt borjade med kraftig huvudvirk.

- Symtomen var ganska vildsamma. Ganska snart insag jag att allt
inte stod ritt till. Visst tinkte jag att det kunde vara cancer eller ndgon
annan allvarlig sjukdom, sdger Joonas.

Sambon blev undersokt av flera ldkare men nagra forklaringar
hittade de inte. Joonas upplevde rentav att vissa inom hilsovirden
rentav var nedlatande mot oss.

— Det var vildigt frustrerande och irriterande nir ingenting hinde.
Vi borjade sjalvmant soka efter information och hittade alla méjliga
forklaringar. Det lugnade inte precis ner oss.

Forutom huvudvirken borjade Pia ha problem med synen och
balansen.

Efter tester och magnetrontgenundersdkningar kunde man konsta-

tera att det var Chiari. Nyheten vickte motstridiga kinslor hos Joonas.
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- Trots att jag hade hunnit forestilla mig dnnu virre scenarier kom
informationen som en chock. Vi stod nu infér nigot alldeles nytt. A

andra sidan visste vi dntligen vad som vintade oss.

Maktlosheten ar svarast

Genast efter diagnosen fick de veta att Pia maste opereras akut. Joonas
minns att dagen for operationen var vildigt kaotisk.

- Jag forsokte hitta pa nigot vettigt men kunde inte alls koncentrera
mig. Minuterna kidndes som timmar och jag var vildigt rastlos.

Joonas anser att maktlosheten ar det virsta ndr ens maka insjuknar.
Hur mycket jag dn ville hjdlpa henne, fanns det inte riktigt nagra sitt.

Dramatiken fortsatte nir vi kommit hem efter operationen nir
likvorvitska borjade licka fran operationssarets stygn. Man tog inte
saken pa allvar genast vid den egna hilsostationen men sjukhusjouren
gav dem instruktioner om att genast komma till sjukhuset. Till slut
gjorde man en korrigerande operation.

Efter det borjade hon sakta att aterhdmta sig. Symtomen har inte
forsvunnit helt. Pia har fortfarande huvudvirk, yrselsymtom och smar-
tor i till exempel ryggen.

- Ibland &r hon fruktansvirt trott. Det giller att gora saker enligt
hur man orkar, sa pa ett vis ar sjukdomen alltid med i bilden, funderar
Joonas.

Enligt honom har paret lirt sig att det 16nar sig bara att bestimma
vilka saker som absolut maste goras pa férhand.

— Det dr bittre att inte planera in sa varst mycket anstringande saker.
Om man rakar ha en délig dag tvingas man dnda avboka och da blir

man bara illa till mods.

Stod och information fran foreningen

Jonas sdger att de fran borjan har berittat 6ppet om Pias sjukdom for
alla sina bekanta. Eftersom de andra saknar erfarenhet av hur det dr kan
det vara svart for dem att forestilla sig pa hur manga sitt som sjukdo-

men paverkar vardagen.
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Det stod som paret hittat genom Chiari- och syringomyeliforen-
ingen har blivit viktigt. Joonas rekommenderar varmt kamratstod for
alla som har en make eller sambo som insjuknat.

- Vi har fatt nya vinner som forstar var livssituation. Dessutom far
man forskningsbaserad information fran féreningen.

Joonas konstaterar att internet sviller av sidor om sillsynta sjukdo-
mar. Ensam ar det svart att skilja pa vilka killor som ar tillforlitliga.

Han tycker dnda att det ar virt att skaffa fram realistisk information.

- Saker kdnns dnnu mer skrimmande nir de dr frimmande f6r en.
Fakta dampar fortvivlan.

Forutom kamratstodet har diskussioner med sambon och familjen
hjalpt Joonas att orka. Att kommunicera 6ppet, lyssna och vara nirva-
rande dr enligt honom de viktigaste resurserna i en ny livssituation.

Att stodja sin kdra som insjuknat i vatt och torrt har dndrat hans
egen syn pa varlden.

- Trots att jag inte kan byta plats med henne, har jag borjat
uppskatta vissa saker mer dn forut. Jag har blivit béttre pa att leva i nuet.
Joonas vill hilsa at alla som drabbats av Chiari och deras narsta-

ende:

- Lis pa, var till stod, lyssna och hjilp.
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