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Opinnaytetyon tarkoituksena oli kerétd kirjallisuuskatsauksena tietoa INCL- lapsen
hoidon erityispiireista ja tuottaa sen pohjalta hoito-opas INCL- lapsen hoitajille.
INCL on varhaislapsuuden etenevé keskushermostotauti, joka alkaa oireilla noin 1-2
vuoden idssé ja johtaa lapsen ennenaikaiseen kuolemaan

Tavoitteena oli antaa informaatiota ja kdytanndn ohjeita uudelle hoitajalle, joka ei
valttamatta ole aikaisemmin kuullutkaan kyseisesté sairaudesta. Opinndytetyontilaaja
on Suomen INCL- yhdistys.

Opinnaytetyo tehtiin koska aikaisempia hoitajalle suunnattuja teoksia aiheesta ei ole
tehty. Laajasti INCL- taudista kertovaa tietoa on olemassa melko véhéisesti, joten
tiedon kokoaminen yhteen oli tarpeellista.

Opinnaytety6 koottiin kirjallisuuskatsauksen vaiheiden mukaisesti. Aiheiden valin-
nassa kaytettiin Pirjo Saaren kattavaa INCL- kansiota, johon on koottu INCL- taudin
keskeisimmat asiat, sekd tekijoiden omia nakemyksia hoito-oppaan kannalta keskei-
simmista asioista.

Opinnaytetyon teoriaosuus sisdltdd kuvauksen sairaudesta ja sen luonteesta. Lisaksi
siind késitelladn vanhempien tukemista, tyontekijan jaksamista ja lapsen kohtaami-
seen liittyvid asioista sek& jokapéaivdiseen eldmaan liittyvia hoitotoimenpiteita.
INCL- lapsen hoito-oppaaseen on koottu teoriaosuuden keskeisimmat asiat tiiviste-
tysti.
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The purpose of this literature review was to gather information about special care-
points of INCL childs and provide carequide for INCL child's caregivers. INCL is
early childhood progressive central nervous system disease, which begins to show
symptoms about 1-2 years of age and leads the child's to premature death.

The aim was to provide information and practical advice for the new nurse who does
not necessarily have previously heard of the disease. Thesis client is Finnish INCL
Association.

The thesis was done because there wasn’t any other guide about INCL for nurses.
There is quite small amount of information about INCL disease, so it was necessary
to gather together information about the disease.

INCL is early childhood progressive central nervous system disease, which begins to
show symptoms about 1-2 years of age and leads the child's to premature death.

The thesis was collected by a literature review step. Selection of the main points of
the thesis were based on INCL-folder made by Pirjo Saari, where are collected the
main points of INCL-disease. Also we used our own point of view to select topics.

The theoretical part includes a description of the disease and the character of the dis-
ease. Also thesis includes support for parents and the workers, and thoughts about
child encounter and the daily care. INCL child care guide summarizes the theoretical
part of the key issues compressed.
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1 JOHDANTO

Suomessa todetaan vuosittain keskimaarin kolme uutta INCL- lasta. Suomessa INCL
on pienten lasten yleisin vaikea aivotauti. (Saari 2006.) INCL- taudista kertovia laa-

joja teoksia on véhan, joten tiedon keradminen yhteen oli merkittavaa.

Opinnaytetyontekijat ovat tydskennelleet INCL- lasten kanssa ja kokeneet, ettd pe-
rehdytys sairauteen liittyvista erityispiirteista on ollut melko vahaisté ja tietoa on ol-
lut vaikea 16ytdd. Tamén vuoksi otettiin yhteyttd Suomen INCL- yhdistykseen ja eh-
dotettiin tiivistetyn oppaan tekemistd INCL- lapsen hoidosta, jotta tulevilla hoitajilla

olisi olemassa tietopaketti hoidon tueksi.

INCL- lapsen vanhemmille on olemassa lehtinen “Eldménpituiset jadhyviiset: kun
lapsi sairastaa INCL- tautia” vuodelta 1998. Aiheesta on myos tehty kaksi opinnayte-
tyotd INCL- tautia sairastavien lasten vanhempien jaksaminen” ja ”INCL- perhei-
den vuorovaikutuksen tukeminen”. Aikaisempia hoitajille tarkoitettuja oppaita ei siis

ole.

Hoito-oppaassa perehdytadn INCL-taudin kannalta keskeisimpiin hoitotyéhon liitty-
viin asioihin. Naitd ovat INCL - taudin perinndllisyys, oireet, sairauden eteneminen
sek& hoito. Hoitoon liittyen selvitetddn seuraavia késitteitd: henkinen jaksaminen,
la&kehoito, ravinto ja ruuansulatus, aistit, paivittdiset hoitotoimet ja liikunta ja fy-

sioterapia.



2 PROJEKTIN LAHTOKOHDAT

2.1 Projektin tausta, tarkoitus ja tavoitteet

Projektin tarkoituksena oli tuottaa hoito-opas INCL- lapsen hoitajille. Hoito-oppaan
tulee olla helposti ymmérrettava ja antaa kattavasti informaatiota itse sairaudesta ja
sen luonteesta, jokapdivaiseen elaméan liittyvista hoitotoimenpiteistd, vanhempien

tukemisesta ja lapsen kohtaamiseen liittyvista asioista.

Tama opinnédytetyd toteutetaan Kirjallisuuskatsauksena, joka noudattaa projektille
tunnusomaisia piirteitd, koska siina tuotetaan hoito-opas. Ty6 on kuvaileva kirjalli-
suuskatsaus, joka on yksi yleisempié Kirjallisuuskatsauksen perustyypeistad. Kuvaile-
vaa kirjallisuuskatsausta voidaan kuvailla yleiskatsaukseksi ilman tarkkoja ja tiukko-

ja sdantoja (Salminen 2011, 6).

Projekti on ainutkertainen ja edustaa hyvin rajattua ja maariteltya toimintaa. Menes-
tyvét projektityontekijat pitavat kiinni aikaresurssistaan. Projektilla on ennalta maari-
tellyt tavoitteet ja se on suunniteltu hyvin. Jotta projekti onnistuisi, sen elinkaaren
vaiheina korostuu suunnittelu-, aloittamis- ja toteuttamisvaihe. Erityisen tarkeda on
suunnitteluvaihe, silla siind tehdddn keskeisimmaét projektia koskevat paatokset.
(Paasivaara, Suhonen & Nikkila 2008, 7-8.)

Projektin alussa laaditaan projektisuunnitelma, joka kertoo miten projektille suunni-
tellut tavoitteet voidaan saavuttaa. Projektisuunnitelmassa vastataan seuraaviin ky-

symyksiin: mité tehdaén, kuka tekee, miten tekee ja milloin. (Pelin 2011, 83.)

Projektin suunnitteluvaiheessa on hyva pohtia mahdollisia riskitekijoitd, jotka vaikut-
tavat projektin onnistumiseen. Projektin onnistuminen riippuu niin projektista itses-
tddn kuin myos ulkoisista tekijoistd. Muutokset ulkoisissa tekijoissé voivat olla uhka
projektin onnistumiselle. (Silfverberg 2007, 47.) Tass& opinndytety0ssé riskejé ovat
aikataulun pettdminen, palautteen saanti, yhteisty6tahojen vélinen viestintdongelma

ja aineiston vahaisyys.



2.2 Projektin teoreettiset lahtokohdat

Projektissa kaytettiin hoitotyon perustietoa Kirjallisuudesta maaritellaksemme kes-
keiset késitteet, joita ovat kehitysvammaisuus, INCL ja sen perinnollisyys, oireet,

hoito ja sairauden eteneminen.

Opinnaytetytssa kasitelldadn lahinnd lapsen sairauden hoitoa, mutta myos perhe ja
perhekeskeisyys on muistettava lasten hoitoty6té tehdessa.

Lapsen paras ei useimmiten voi toteutua ilman vanhempia/huoltajia. Perheen hyvin-
vointi, vanhempien parisuhde ja vanhemmuuden laatu vaikuttavat lapsen hyvinvoin-
tiin ja kehitykseen. Perhekeskeisen tydotteen tavoitteena on korostaa perhetté itsensa
asiantuntijana. Perhettd arvostetaan ja kuullaan kaikissa siihen koskevissa paatoksis-
sé ja suunnitelmissa. Nakdkulmassa korostuu perheen voimavarojen vahvistaminen
ja se, ettd yhdelle perheenjasenelle tapahtunut vaikuttaa koko perheen hyvinvointiin
ja toimintakykyyn. (Koistinen, Ruuskanen & Surakka 2004, 16- 17.)

Opinnaytetyohon on koottu yleistettyja hoitoon liittyvid ohjeistuksia. Taytyy kuiten-
kin muistaa, ettd jokainen lapsi on ainutlaatuinen yksild, joten kaikki ké&sitellyt asiat
eivat sovellu jokaisen INCL- lapsen kohdalle. Jokaisen INCL- lapsen hoito on suun-
niteltu yksildllisesti ja on olemassa erilaisia tapoja toteuttaa hoitoa. Kyseessa on rap-
peuttava ja eteneva sairaus, joten eri ikd- ja kehitysvaiheissa tarvitaan erilaisia hoi-

tomuotoja.

2.3 Kehitysvammaisuus

Kehitysvammaisuus on moniulotteinen kasite. Sen perustana on yksilén psyykkinen
tai fyysinen erilaisuus, mutta késitteen merkitys, sisalto ja kokemus maarittyvét sosi-
aalisesti. Kyseessa on siis yksilollinen haitta, kokemus tai voimavara. Sairaus on dy-
naaminen tila, johon liittyy sairauden eteneminen tai paraneminen, joten vammaisuus
ei ole sairaus. Vammaisuus on pysyvad, mutta sen vaikeusaste voi muuttua. (Koisti-
nen ym. 2004, 353.)



Kehitysvammaisuudella tarkoitetaan yksilon kehityksen aikana tullutta fyysista,
psyykkista tai sosiaalista vajavuutta. Kehitysvammaisuus voidaan jakaa liikunnalli-
seen - ja dlylliseen kehitysvammaisuuteen, mutta nama liittyvat usein toisiinsa, jol-
loin lapsi on saattaa olla monivammainen. Liikunnallisessa kehitysvammassa motori-
set toiminnot ovat puutteelliset, kun taas alyllisessa kehitysvammassa psyykkinen
suorituskyky on heikentynyt. Kehitysvammaan liittyy usein myos aistivamma seka
alttius muihin lisdoireisiin ja — vammoihin on suuri. Yleisimpia lisdoireita ja — vam-
moja ovat mm. kommunikaatiovaikeudet, oppimis- ja kehityshairiot, autismi, syn-
nynnéiset sydanviat, tajuttomuus ja kouristuskohtaukset sekd psyykkiset hairiot.
(Ilvanoff, Risku, Kitinoja, Vuori & Palo 2001, 201 -202.)

Kehitysvammaisuus jaetaan myos neljaan alylliseen kehitysvammaisuuden vaikeus-
asteeseen, jotka ovat lievd, keskivaikea, vaikea ja syva. Lievassa alyllisessé kehitys-
vammaisuudessa oppimisvaikeudet ovat yleisié. Lievasti kehitysvammainen kykenee
olemaan henkil6kohtaisissa toimissaan omatoiminen ja asumaan itsendisesti tai hie-
man tuettuna. Sosiaalisten suhteiden yllapito ja tyonteko useimmiten onnistuvat.
Keskivaikeasti kehitysvammaisella on usein merkittavia viiveita kehityksessa ja kou-
luidssé lapset tarvitsevat erityisopetusta. Osa kykenee toimimaan omatoimisesti, osa
taas tarvitsee tukea. Vaikeasti kehitysvammainen tarvitsee jatkuvaa tukea ja ohjausta.
Vaikeasti vammainen on taysin riippuvainen muista ihmisisté ja kuntouttaminen vaa-
tii paljon ty6ta. Kuntoutuksen tuloksena vaikeastikin kehitysvammainen voi kuntou-
tua melko itsendiseksi. Syvasti kehitysvammainen tai toisin sanoen vaikeimmin
vammainen on taysin riippuvainen muista ihmisista ja vaatii jatkuvaa hoivaamista
ympari vuorokauden. Syvasti kehitysvammaisten lasten opetuksessa tavoitteena on
paivittaisiin eldmantilanteisiin liittyvien perusvalmiuksien kehittdminen. Syvésti ke-
hitysvammaisilla on vakavia puutteita litkunnassa, kommunikaatiossa seké kyvyssé
huolehtia henkil6kohtaisista toimista ja hallita rakon ja suolen toimintaa. (Koistinen
ym. 2004, 354.)
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3 INCL

3.1 Taudin madrittely

INCL - tauti kuuluu NCL- tauteihin eli neuronaalisiin seroidilipofuskinooseihin.
NCL - taudit ovat harvinaisia suomalaiseen tautiperintdon kuuluvia sairauksia. NCL
- tauteja ei pystyta parantamaan, mutta erilaisilla 1adkkeill& voidaan helpottaa tautiin
liittyvid oireita seka mahdollisimman monipuolisella liikunnalla ja kuntoutuksella
voidaan helpottaa oireita. Suomessa esiintyy kolmea eri lasten nuoruusidn NCL - tau-
timuotoja: INCL, LINCL ja JNCL. INCL alkaa varhaislapsuudessa, LINCL alkaa
yleensa leikki-idssa ja JNCL on esikouluidssé alkava. (Suomen JNCL- perheiden tu-
kiyhdistys ry:n www-sivut 2014.) NCL - tautien ilmaantuvuus maailmanlaajuisesti

on noin 1: 20 000 eldvana syntynytta lasta kohden (Salonen 2001, 9).

INCL opittiin tuntemaan itsendisend sairautena 1960-luvun lopulla. Suomessa tode-
taan vuosittain keskiméaarin kolme uutta INCL — lasta. Taudin ilmaantuvuus on Suo-
messa nykyaan 1:18 000 eldvand syntynyttd lasta kohden. (Saari 2006.) Infantiili
neuronaali seroidilipofuskinoosi eli INCL on varhaislapsuuden eteneva keskusher-
mostotauti. INCL on maamme yleisin pienten lasten vaikea aivotauti, mutta tauti on
silti erittdin harvinainen. INCL on tauti, joka johtaa lapsen vaikeaan kehitysvammaan

seké& hyvin varhaiseen kuolemaan. (Wartiainen-Suojalehto 2002, 2)

INCL — lapsen keskiméardinen eldmankaaren pituus on 9-11 vuotta (Wartiainen-
Suojalehto 2002, 2). INCL — lapsi syntyy aivan kuin muutkin lapset, oppii konttaa-
maan, kiipeda pystyyn sekd ojentaa kattdan. Osa ndistd lapsista ottaa ensi askelet,
mutta kadottavat taitonsa. Taudin puhjettua taantuminen on raju, litkkkumiskyky hé-
vidd, hymy vaimenee, kadet eivét enaa tavoittele esineité ja kasvu hidastuu. (Santa-
vuori 1994, 8.)
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3.2 Perinndllisyys

Suomesta puuttuu joitakin sairauksia, jotka voivat olla muualla maailmassa melko
yleisid. Suomessa tunnettaan kuitenkin noin 30 peittyvasti periytyvaa sairautta, joita
esiintyy vain Suomessa. Kolmannes néistd sairauksista johtaa kehitysvammaisuu-
teen. Yksi néistd on INCL joka kuuluu suomalaiseen tautiperintoon. Suomen kanta-
véestd on aikoinaan ollut hyvin vahalukuinen ja harvasti asuttu. Vaikeiden kulkuyh-
teyksien vuoksi asutuskeskuksista on muodostunut perintétekijoiltaan eristyneité alu-
eita ja osaan niistd on syntynyt peittyvasti periytyvia geenivirheita poikkeuksellisen
paljon. (Kaski, Manninen & Pihko 2012, 50- 51.)

INCL — tauti on peittyvasti periytyvé, mika tarkoittaa sitd, etta lapsi on saanut saman
sairautta aiheuttavan perintétekijan molemmilta vanhemmiltaan. Vanhemmat ovat
kuitenkin itse terveitd, koska heilla kyseinen perintotekija esiintyy yksinkertaisena.
Perheessd, jossa molemmat vanhemmat kantavat tat4 geenivirhettd on 25 %:n riski

saada sairas lapsi ja 75 %:n mahdollisuus saada taysin terve lapsi. (Saari 2006, 25.)

Joka 70. suomalaisella on perintttekijoissadn INCL — geeni. DNA — tutkimusten pe-
rusteella INCL:a aiheuttava perintotekija on paikannettu kromosomiin 1. Tadman tie-
don avulla voidaan mahdollistaa sikiddiagnostiikka niissd perheissd, joihin on aikai-
semmin syntynyt INCL — tautia sairastava lapsi. Sikiodiagnostiikka voidaan suorittaa
istukkandytteestd 8. — 12. raskausviikolla. Tutkimus ei kuitenkaan ole taysin luotetta-
va, koska siihen siséltyy alle 5 %:n virheriski. (Saari 2006, 26.)

DNA-tutkimuksella tehtdvéa taudin diagnoosia voidaan tukea magneettikuvaloydok-
selld. INCL-DNA- analyysi on suomalaisille lapsille luotettava ja se antaakin 98
%:ssa tapauksista varman diagnoosin. Jos DNA- ndyte on negatiivinen, mutta siité
huolimatta INCL- tautiepdily on vahva tai kyseessa on ei-suomalainen vanhempien

lapsi, on seerumin PPT1- nayte tarpeen. (Sillanpad ym. 2004, 340- 341.)
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3.3 Oireet ja sairauden eteneminen

INCL - tautiin sairastuvien lasten varhaiskehitys on normaali ensimmaéisen vuoden
aikana, joissakin tapauksissa se voi kestdd pidempéaéankin. Useimpien INCL — tautiin
sairastuneiden lasten liikunnallinen ja henkinen kehitys alkavat hidastua 6-12 kuu-
kauden idssa. Aivan alkuvaiheessa hidastumista on mahdotonta havaita. 12- 18 kuu-

kauden idssé ilmenevat sairauden selvimmat oireet. (Saari 2006, 4-5.)

INCL — lapsi on liikunnallisesti ja henkisesti jaljessa ikéistensa kehitysta. INCL- lap-
sen tasapaino on normaalia huonompi, lihaksisto on veltto eikd han kykene havait-
semaan pienid, noin 1 cm, kokoisia esineitd. VVartaloon ndhden paéan ymparys on liian
pieni. (Saari 2006, 4-5.)

18- 22 kuukauden iassd monilla lapsilla esiintyy niin sanottuja kutomista-pesemista
muistuttavia pakkoliikkeitd k&sissd sekd joskus ké&sivarren pronatio-supinaatio lii-
kesarjoja. Yleista INCL- taudissa on raajojen ja vartalon pakkoliikehdinta sek& myo-
kloniat. (Saari 2006, 4-5.)

Myokloniat ovat lihasnykéayksid, jotka painottuvat ylaraajoihin. Myoklonioita voi
olla eriasteisia. Ne voivat olla joko todella lievid, jolloin niiden havaitseminen on
vaikeaa tai ne voivat olla rajuja saaden potilaan tiputtamaan tavaroita kasistdan. Ne

saattavat esiintya sarjoina tai olla yksittdisia. (Ojala, Tani & Granstrém 2010.)

Epileptisid kohtauksia alkaa esiintyd keskimadrin 2,8 vuoden idssa. Useimmiten epi-
lepsiakohtaukset ovat lyhyitd, muutamasta kymmenesta sekunnista pariin minuuttiin.
Epilepsiakohtauksille tunnusomaista on péaan ja silmien kaantyminen sivulle, osan
raajoista ojentuminen suoraksi, mahdollisten nykayksien esiintyminen, kasvojen va-
rin vaihtuminen seka mahdollisia dantelyja. Aantelylla voidaan tarkoittaa mm. itkua
tai naurua. (Saari 2006, 4-5.) Kuviossa 1 on kuvattu INCL- taudin kulku ik&vuosina.
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Normaali kehitys

Kehityksen pysahtyminen, padnymparyksen kasvu hidastuu (12-18kk)

Taantuminen jalevottomuus (14-24kk)

Taitojen menetys, epilepsia (2-3v)

Kivuliaisuuden ja spastisuuden lisdantyminen (7-8 v)

AN AR R RS

Kuolema (9-13 v)

Kuvio 1. INCL- taudin kulku (Sillanpéaa, Herrgard, livanainen, Koivikko & Rantala
2004, 340)
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4 HENKINEN JAKSAMINEN

4.1 Ensitieto

Lahes tuhat perhettd Suomessa saa vuosittain kuulla, ettd heidan lapsellaan on alylli-
seen kehitysvammaan johtava tila. Tieto sairaudesta aiheuttaa omaisille tuskaa, koska
juuri kukaan ei ole valmistautunut sellaisen lapsen syntymaan, jolla on jokin kehitys-
hairio. Onkin tarkeaa ettd vanhemmille annetaan tietoa lapsen kehitysvammaisuudes-
ta oikein. Oikealla tiedolla pyritdan lievittdmaan diagnoosin aiheuttamaa sokkia, aut-
tamaan epdedullisissa psyykkisissa reaktioissa ja ohjaamaan heitd hankkimaan apua
lapselleen seka itselleen. Useimmilla vanhemmilla on aavistus lapsen kehitysvam-
maisuudesta ja tiedon odottaminen voidaan kokea ylimaaréisena taakkana. Tutkimus-
ten mukaan, vuosien kuluttua vanhemmilta kysyttdessa moni vanhemmista olisi ha-
lunnut saada tiedon lapsen kehityshairiostd mahdollisimman varhaisessa vaiheessa,
tilanteessa jossa molemmat vanhemmat olisivat olleet 1asnéd. Tieto lapsen kehitys-
vammaisuudesta aiheuttaa kriisireaktion johon kuuluu sokki-, reaktio- ja korjaamis-

sek& uudelleensuuntautumisvaihe. (Kaski, Manninen & Pihko 2009, 276.)

Tieto lapsen parantumattomasta sairaudesta aiheuttaa aina kriisin koko perheelle, jo-
kaisella on kuitenkin yksilollinen tapa reagoida jarkytykseen. Alkujarkytys voi kes-
t44 muutamasta tunnista muutamaan paivaan. Alkuvaiheen tunnemyrskyssé itkemi-
nen, viha tai tunteiden tukahduttaminen on yleistd. Usein vanhemmat eristdvat omat
tunteensa, jotta he kykenevat toimimaan tehokkaasti kriisitilanteessa. Tunteiden eris-
tdmisvaihe estda sairauden hyvaksymisen ja sind aikana saatua informaatiota ei kyeta
kasittelemddn kunnolla. Olisikin tarke&a ettd sokkivaiheen aikana saatu tieto kaytéi-
siin uudelleen I14pi my6hemmassd vaiheessa. Alkuvaiheessa vanhemmat saattavat
ottaa yhteyttd muihin asiantuntijoihin, koska lapsen sairautta ei haluta uskoa todeksi.
(Ivanoff, Risku, Kitinoja, Vuori & Palo 2001, 97.)

Vahitellen sairaus ymmarretéén todelliseksi, talloin perheessé surraan, mutta sairaut-
ta ei viel& taysin hyvéksytty. Tilanteessa surraan lapsen terveyden menettamisté seka
perheen eldméntavan muuttumista. (lvanoff ym. 2001, 97.) Reaktiovaiheen alussa

masennus on Yyleistd. Suru on normaalia menetysten kohdatessa, mutta tassa tilan-
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teessa tilannetta pahentaa avuttomuus tuntemattoman edessa. Reaktiovaiheeseen liit-
tyy monia erilaisia tunteita surun lisdksi. Vanhemmat saattavat kokea hapeén tunnet-
ta, sillda he kokevat etteivat kykene syysta tai toisesta saamaan normaalia lasta. Tél-
laisessa tilanteessa suru on entistd suurempaa, koska vanhemmat kokevat menetté-

neenséd myos omanarvontuntoaan. (Kaski ym. 2009, 277.)

Ulkopuolinen tuki jo alkuvaiheessa on tarkedd. Alustava tiedonsaanti ja tieto siita,
ettd vanhemmat eivét ole tilanteessaan yksin, helpottaa. Kohtalotovereiden neuvot ja
tuki voivat auttaa tilanteessa. Monet vanhemmat eivat kuitenkaan ole vield tassa vai-
heessa valmiita ottamaan yhteyttd muihin saman kokeneisiin. (Kaski ym. 2009, 277.)
Perheen kesken tapahtuva keskustelu ja tuki auttaa sopeutumaan muuttuneeseen ti-
lanteeseen. Perheen omat selviytymiskeinot ja kokemukset vaikuttavat siihen miten

he kykenevét saavuttavat tasapainotilan elamaansa. (lvanoff ym. 2001, 97.)

Ympariston kohtaaminen saattaa myds muodostua ongelmaksi, kuinka kertoa per-
heen muille lapsille, sukulaisille, ystéaville ja muille l&heisille ihmiselle lapsen tilan-
teesta. Kertominen pelottaa, koska ihmiset vierastavat helposti kaikkea tavallisuudes-
ta poikkeavaa. Jos vanhemmat eivat kerro lapsen kehitysvammaisuudesta muille, voi
laheisissd ihmisissé kehittya epéluulo etddnnyttad heitd naistd. Monilta yllattavilta ja
usein myds epamiellyttavilta tilanteilta voidaan sadstyd, kun vanhemmat uskaltavat
kertoa lapsen vammaisuudesta ja vastaavat asiallisesti tietdmattomyydesté aiheutu-
viin epdasiallisiinkin kysymyksiin. (Kaski ym. 2009, 279.)

4.2 Sopeutuminen

INCL on vaikea ja armoton sairaus, joka johtaa lapsen varhaiseen kuolemaan. Tays-
painoisella hoidolla, fysioterapialla ja oikeanlaisella ladkitykselld voidaan ainoastaan
helpottaa lapsen oloa. Kuolema on véistaméaton, pitkét jaahyvéiset, luopuminen ja
suruty0 ovat osa arkea. Etenevaan sairauteen liittyvé tietoisuus ja pelko lapsen kuo-
lemasta moninkertaistaa koko perheen, seka kaikkien laheisten henkildiden henkisen
taakan. Kuoleman pelko saattaa aiheuttaa sen, ettd omaiset ylittdvat omat henkiset ja

fyysiset voimavaransa lasta hoitaessaan. Usein vanhempia vaivaa aiheeton syyllisyy-
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den tunne, moitteettoman hoidon avulla he pyrkivat hyvittdméan lapselle sairauden ja
siit4 aiheutuneet ongelmat. (Santavuori 1994, 93.)

Vanhempien roolit perheessa voivat muuttua ja parisuhde voi karsia. Joissakin tilan-
teissa toinen vanhemmista vetdytyy oman surun vuoksi jokapdivéisen elamén vas-
tuista. Talléin perheen muut lapset ovat vaarassa joutua laiminlyddyiksi. (Kaski ym.
2009, 278.) Vanhemmat saattavat kokea jadneensa taakkansa kanssa yksin ja eristay-
tyvat tuttavistaan. Yksindisyys voi pahentua entisestdén jos vanhemmat alkavat syy-

tella toisiaan lapsen kehitysvammaisuudesta. (Kaski ym. 2009, 278.)

Sairaus kuormittaa perhe-elamaa, uusia opeteltavia asioita on paljon. Lapsen sairaus
vaatii péivittdisia hoitoja kotona tai erilaisia hoitojérjestelyja ja usein myds toinen
vanhemmista saattaa jaad& pois tOistd hoitamaan lasta. Taloudellinen huoli saattaa
my0s ahdistaa vanhempia. (Ivanoff ym. 2001, 97.)

Henkinen puoli on erittdin raskas. Vastausta vailla oleva kysymys miksi saattaa mie-
tityttdd vanhempia paljon. Tilanteen hyvdksyminen ilman katkeroitumista ei ole aina
helppoa. Ajatukset lapsen sairauden poistumisesta saattaa olla mielessa, mutta kui-
tenkin véistamaton tieto lapsen parantumattomuudesta ja kuolemasta on lasné. (San-
tavuori 1994, 9.)

INCL -lapsen elinkaari on lyhyt, mutta tastd huolimatta he ehtivét saada paljon rak-
kautta ja hoivaa osakseen ja he muokkaavat elinymparistéaan inhimillisemmaksi.
INCL -perheilld on samat arkipdivan askareet ja pulmat joista on selvittdva. Heidén
on opeteltava miten he oppivat eldmdaan surunsa kanssa, miten he voittavat tuskansa
ja kykenevit kohtaamaan etenevan sairauden uudet jarkytykset. (Santavuori 1994, 8-
9)
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4.3 Perheen tukeminen

INCL -lasta hoidetaan alkuvaiheessa yleensa kotona (Saari 2006). Mikéli vammaisen
hoitaminen kotona vaikuttaa ylivoimaiselta, on hanelle jérjestettdvda mahdollisuus
paasta joksikin aikaa kuntoutus- tai palvelukeskukseen tai muuhun kodin ulkopuoli-
seen hoitopaikkaan (Kaski ym. 2009, 281). Jatkossa laitoshoito on mahdollista joko
pysyvasti tai intervallityyppisind hoitojaksoina. On tarkeda ettd perhe saa itse paattaa
lapsensa hoidosta, yhteiskunta antaa nykyisin monia valintamahdollisuuksia. Koti-
hoitoa tuetaan erilaisin véliaikaisratkaisuin, jonka ansioista monet INCL- lapset on

voitu hoitaa kotona kuolemaankin asti. (Saari 2006.)

Perheen taakkaa voi jakaa kuka vain laheinen henkild. Erityisen soveliaita tuen anta-
jia ovat henkil6t, jotka ovat itse kokeneet saman tai joilla on omakohtaisia kokemuk-
sia. Kaikentyyppinen vanhempain- ja potilasyhdistystoiminta on tarke&&. Perhetté
tukiessa on hyva huomioida perhe kokonaisuutena, ottaa huomioon niin vanhempien
parisuhde kuin sisaruksetkin. (Santavuori 1994, 99.) Sairastuneen sisarukset tarvitse-
vat tietoa sairaudesta ja sen vaikutuksesta sairastuneeseen. Sisarukset saattavat potea
syyllisyyttd sairaudesta ja miettid mistd sairaus johtuu ja miksi juuri oma sisko tai
veli on sairastunut. Sisaruksille saattaa myos syntya ulkopuolinen olo, koska sairas-
tunut lapsi vie paljon huomioita vanhemmilta. Sisaruksille onkin hyva selventad mik-

si sairas lapsi tarvitsee paljon huolenpitoa ja hoivaa. (Ivanoff ym. 2001, 97.)

Perheen selviytymista auttaa niin sosiaalinen, taloudellinen kuin emotionaalinen tuki.
Perheen omat voimavarat auttavat selviytyméén kuormittavista tekijoistd. VVoimava-
roja tukevia tekijoita ovat tieto sairaudesta, perheen ulkopuolelta saatu tuki, turvalli-
set ihmissuhteet, hyva parisuhde ja yhteiset toimintatavat sek& yhteenkuuluvuuden
tunne, tieto siitd ettei ole sairauden ja ongelmien kanssa yksin. (lvanoff ym. 2001,
98.)

INCL- perheiden kohtaama karsimys ei ole l&&ketieteellisin keinoin hoidettavissa.
Lastenneurologi Anne Nuutilan mukaan “perhe tarvitsisi totaalisen haltuunoton, hoi-

van, joka antaisi tilaa ja voimaa eldd nimé vuodet kuoleman laaksossa.” INCL- per-
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heiden tukemiseen tarvittaisiin hoitotiedettakin laajempaa ndkemysté arjen mahdolli-
suuksiin liittyen sek& auttamiseen ilman rajoja. (Nuutila 2003,58.)

4.4 Tyontekijoiden haasteet ja jaksaminen

Vammaisuus on luonteeltaan pysyvaa joten monet henkilét ovat osallisia hoitoon
heidan elaménsa aikana. Hoitajan on huolehdittava senhetkisestd ajankohtaisesta
hoidosta ja seuraava tyontekija tai tydryhma jatkaa siitd, mihin edellinen on jaanyt.
Tyontekijoiden on pyrittdva siihen ettd kukin kehitysvammainen henkild ja hanen
vanhempansa saavat kaiken tarpeellisen avun ja ettd yhteistyd perheen kanssa olisi

mahdollisimman hyvéa. (Kaski ym. 2009, 282.)

Kaikkien vammaisten kanssa tyoskentelevien tulisi pohtia ja tiedostaa minkélaisia
mielikuvia sana “vammainen” hidnessa aiheuttaa. Kédsite ”vammainen” aiheuttaa mo-
nenlaisia tunteita. Vammaisuutta ei kukaan ole toivonut itselleen tai laheisilleen.
Vanhemmille lapsen elamé&a uhkaava sairaus tai vamma merkitsee suurta uhkaa ja
hataa. Tiedostamattomat asenteet voivat koitua asiallisen toiminnan esteeksi, varsin-

Kin jos lapsi tai perhe ei ole entuudestaan tuttu tyontekijalle. (Pihko 2010.)

Tyon alkuvaiheessa tyontekija joutuu kohtaamaan fyysiset etéisyytensa rajat ja omat
tunteensa (Kaski ym. 2009, 282). Muutaman vuoden INCL- tautia poteneen lapsen
ensikohtaaminen voi tuntua ulkopuolisesta pelottavalta. Hiljaisen lapsen kohtaami-
nen voi tuntua oudolta ja hdmmentavalta, miten lasta voisi lahestyd ja voiko hanta
koskea, saattaa mietityttdd. Alkuhdmmennysté voisi auttaa asian ottaminen puheeksi,
kysya miten lasta kannattaa lahestyé. (Watiainen-Suojalehto 2002, 14.) Kun erilaisen
lapsen kohtaa ensimmaisen kerran, se herattdd aina tunnetilan, joka voi olla esimer-
kiksi pelko, auttamisen halu, kiinnostus, inho tai saali. Omien tunteiden tunnustele-
minen on tarke&a ja niille olisi hyva antaa nimi. Ensimmadisen tunnetilan jélkeen olisi
hyva kysya itseltdén, ovatko tunteet oikeutettuja. Tunteen hyvéksyminen tai sen hy-

vaksymatta jattdminen on ratkaisevaa. (Pihlaja & Svérd 1997, 138.)
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Avuttoman lapsen hoidossa mikaan inhimillinen asia ei ole vieras, tydssa kun on ky-
ettavé laheisyyteen erilaisen ihmisen kanssa. Tyd on myos fyysisesti raskasta, koska
lapsi ei avuttomuutensa tai liikuntakyvyttdmyytensa vuoksi voi osallistua itsensa hoi-
tamiseen. Huolellisuutta tarvitaan myos ilmaisukyvyttéman henkilén hyvinvoinnin

seuraamisessa. (Kaski ym. 2009, 282.)

Kriisimallin reaktiovaiheen ilmidt kuten saéli, syyttely ja kieltiminen voivat ilmeté
myos tyontekijalla. Saali voi synnyttdd vaikean riippuvuussuhteen, syyttelysta voi
seurata eripuraa ja kieltdmisesté voi seurata epérealistisia raskaita kuntoutusyrityksia,
joiden vuoksi uupuu. (Kaski ym. 2009, 282.) Liiallinen kuntoutusoptimismi voi ai-
heuttaa ongelmia, mikali teoria ja kdytantd ovat kaukana toisistaan. Lapsi joka sairas-
taa etenevaa keskushermostotautia ei valttamatta palkitse hoitajaa edistymalld, vaan
aiheuttaa “pettymyksid” toisensa jélkeen. TyOntekijdn tuleekin ymmairtdd kehitys-
vammaisten erilaisuutta. Tydntekija joutuu kohtamaan omia asenteitaan ja tuntemuk-
sia joita vammaisuus aiheuttaa. (Kaski ym. 2009, 282.) Tavoitteet tydlle tulisi laatia
hoitotyosta itsestaan, kuten asiakkaan turvallisuudesta, tyytyvéisyydestd, hyvinvoin-

nista ja muihin eldménlaatuun liittyvista asioista (Kaski ym. 2009, 282).

Tyontekijan tyon tarkoituksen ja oman tarpeellisuuden kokeminen ei helposti havia.
Henkil6kunta on usein hyvin pitk&aikaista. Tyéuupumus ei ole kovinkaan tavallista,
mutta myds se on mahdollista. Tyduupumusta voivat aiheuttaa esimerkiksi tyon fyy-
sinen tai psyykkinen rasittavuus, asetettujen tavoitteiden tai omien odotusten saavut-
tamattomuus tai tyopaikan huonot ihmissuhteet. Syitd uupumukseen on monia ja ti-
lannetta pahentaa jos tydntekijéa ole kdynyt itsensa kanssa lapi vammaisuuskésitysta
tai omia vammaisuuden aiheuttamia tunteita. TyOpaineiden helpottamiseen on ole-
massa monia ratkaisuja. Ongelmien syyt tulee selvittdd ja korjata. Kunnollinen pe-

rehdytys ty6hon ja tydnohjaus ovat hyvid keinoja. (Kaski ym. 2009, 282 -283.)

Lapsen kuolema on hoitohenkilokunnan hoitotydn vaikein kokemus. Kuolevan lap-
sen hoitamiseen osallistuminen herattda kysymyksia omista arvoista ja hoidon motii-
veista. Pelko, voimakkaat tunteet ja kyyneleet ovat yleisia erityisesti nuorilla hoitajil-
la. Kokemuksen myotéd ajatukset muuttuvat syvéllisemmiksi, kuoleman ké&sittamaét-
tOmyyttd pohtivaksi suruksi. Lapsen hoitoon osallistuneiden olo kuoleman jélkeen

voi olla ristiriitainen, jopa helpottunut. Syyllisyyden tunteet siitd, onko osallistunut
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hoitoon parhaalla mahdollisella tavalla voi myos vaivata mieltd. Surun kanssa ei
kannata jaada yksin vaan keskustella aiheesta mahdollisuuksien mukaan. Lapsen
kuolemaan ei totu, kuoleminen pitad vain hyvaksya elamaan kuuluvana osana. Vaik-
ka pienen lapsen tai nuoren eldmankaari on lyhyt, eldamé ei kuitenkaan ole jaényt
kesken vaan se on tullut valmiiksi. (Koistinen, Ruuskanen & Surakka 2004, 463-
464.)

Kuolevan lapsen hoitaminen on aina raskasta, mutta se on my¢s haastavaa ja antoi-
saa. Tyontekija voi saada itselleen arvokasta elaménkokemusta, joka auttaa selviy-
tyméaan myos omista kriiseistd. Kun uskaltaa olla aidosti oma itsensé ja toimia omalla
persoonallisella tavallaan perheen kanssa, voi parhaiten auttaa kuolevaa lasta ja per-
hettd. TyOntekijan tasapainoinen yksityiselamé harrastuksineen ja ihmissuhteineen

mahdollistaa perheen tukemisen. (Koistinen ym. 2004, 464.)

4.5 Surutyo

Lapsen pitk& sairausprosessi voidaan jakaa kolmeen toivon vaiheeseen. Ensin toi-
veena on lapsen taydellinen paraneminen, kun tdmé mahdollisuus on menetetty, toi-
votaan mahdollisimman pitkid hyvié vaiheita. Lopuksi jaljella on enaa toivo lapsen
kivuttomasta ja rauhallisesta kuolemasta sek& perheen selviytyminen menetyksesta
henkisesti terveend. Valmistava suruty® helpottaa kuoleman kestamista. (Ivanoff ym.
2001, 240- 243.)

Laakson (2000) tutkimuksessa &itien myonteiset kuolemaan liittyvéat tunteet kéarsi-
myksen ja kivun loppumiseen. Eteneva sairaus, toivon ja luovuttamisen taistelu, lap-
sen huono vointi, pitkat sairaalajaksot ja hoitovuosien aiheuttama uupumus rasittaa
koko perhettd. Vanhemmat ilmaisevat kuoleman hyvéksymista siirtdméalla kiinnos-
tuksen l&&ketieteellisesta hoidosta lapsen kanssa olemiseen. Vanhemmat ja sisarukset
ovat halukkaita osallistumaan lapsen hoitoon ja he haluavat lapselle hyvaé oloa kai-
kissa olosuhteissa. Turvallisuudentunteen luominen ja fyysinen hyva olo pyritaan

luomaan niill4 keinoilla, mit4 kaytdssé on. (lvanoff ym. 2001, 243.)
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Vanhemmat kéyvat lapsen kuoleman aiheuttaman surutyon yksin Iapi sisimmassaan.
Jokaisella on omanlaisensa tapa ja tahti tehdd suruty6td. Aiemmat menetykset ja ko-
kemukset ja niiden lapikdyminen vaikuttavat suremisen tapaan. Suruty6té tehdaén eri
tavoin kuten kirjoittamalla, urheilemalla, luonnossa liikkumalla tai t6ita tehden. Tut-
kimuksissa on havaittu etté &dideill& ja isilla on erilainen tapa surra. Isien surulle on
tyypillista tunteiden tukahduttaminen, surun salaaminen ja sureminen yksinaan. Ai-
deille taas parhaita surutydn keinoja olivat lapsen muisteleminen ja lapsen kuolemas-
ta puhuminen. (Ivanoff ym. 2001, 243-244.)

“Kaikessa tdssd murheessa on mukana ihme. Se ihme on ihmisen uskomaton kesto-
kyky, se lannistamattomuus, jolla hauras, avuton pieni olento saatetaan lyhyen ela-
mansa ehtooseen yhtena perheen taysvaltaisena jasenend, yhta rakkaana kuin muut-
kin” (Santavuori 2001, 6-7.)
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5 INCL-LAPSEN HOITO

5.1 Léaakehoito

Lasten ladkehoito on monilta osin haastavampaa kuin aikuisen. Lapsen kehitys ja
kasvu vaikuttavat ld&kevasteeseen sekd siihen, miten elimistd ké&sittelee ladkkeita.
Taman takia lapsen kehitys ja kasvu tulee aina huomioida laakehoidon valinnassa.
Lasten kohdalla ld&kkeiden imeytyminen ruoansulatuskanavasta on huonompaa kuin
aikuisilla, koska lasten ruokavalio on erilainen ja ruokailuvalit lyhyempi4. (Sulosaari,
Hahtela 2013, 138- 139.)

Nykypaivand INCL — lapsen ld&kehoitoa on kehitetty jo sen verran, etta kaikkien lap-
sien kohdalla esimerkiksi kivun hoito on saatu hallintaan. Jokaisen ihmisen kohdalla
laékehoito toteutetaan yksilollisesti, ndin myds tehddan INCL — lapsen kohdalla.
INCL - tautia sairastavien lasten laékityksessa saattaa olla suuriakin eroja ladkevali-
koimassa sek& ennen kaikkea laakkeiden maéarissé. Jokaisen kohdalla la&kkeet vali-
taan yksilollisesti, koska toiselle hyvéksi todettu l&aéke ei vélttdmatta ole paras mah-

dollinen valinta jonkun toisen kohdalla. (Saari 2006, 40.)

INCL — lapsille on tyypillistd kova vatsa eik& sdanndllinen ulostaminen onnistu il-
man apuneuvoja. Vatsan toimintaa voidaan edesauttaa myos ilman ladkkeitd. Ravin-
toon on hyva lisatd mahdollisuuksien mukaan kuituja ja nestetté riittavasti. Liikunta
on toinen vaihtoehto, joka saattaa edesauttaa vatsan toimintaa. Liikunta voi joskus
olla niin tehokasta, ettd se aktivoi suolen toimintaa. Letkuravinto saattaa olla yksi
ummetuksen aiheuttajista. Letkuravinto imeytyy niin hyvin, ettei jatettd juurikaan jaa

ja ulostaminen on tasta syysté vaikeaa. (Saari 2006, 41.)

Liikuntakyvyttdméan potilaan kohdalla passiivinen vatsaontelon painetta lisaava lii-
kunta voi edistda suolen toimintaa. Jollei ummetus helpota sen hoidossa ensisijaisesti

kéytettavien keinojen avulla, kuten kuitupitoisen ruoan, riittdvan nesteiden nauttimi-
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sen ja litkunnan avulla, on aiheellista kayttad& ulostuslaakkeitd. Ulostuslaakkeet voi-
daan jaotella neljaan kategoriaan: Bulkkilaksatiivit, suolta stimuloivat laksatiivit,
Osmoottiset laksatiivit ja ulostetta pehmentéavat laksatiivit. Bulkkilaksatiivit lisdévét
suolen siséltéd. Ne ovat turvallisin ja luonnonmukaisin vaihtoehto pitkaaikaiskaytos-
sé. Suolta stimuloivat laksatiivit vilkastavat ulostamistoimintaa ja lisdavat suolen
motoriikkaa. Ne eivét sovellu pitkaaikaiskayttoon. Osmoottiset laksatiivit lisadvat
ulosteen siséltdman veden maaréa ja aiheuttavat ripulin. Ulostetta pehmentévat laksa-
tiivit annetaan peraruiskeina. Niiden tarkoituksena on helpottaa ulostamista. (Rauta-
va-Nurmi, Westergard, Henttonen, Ojala & Vuorinen 2012, 291- 292.)

Bentsodiatsepiineja kdytetdaan kouristuskohtausten ja epilepsia hoidossa, koska niilla
on kouristuksia lamaava vaikutus. Bentsodiatsepiinit rentouttavat myos lihaksia,
mink& vuoksi niitd voidaan hyodyntdd lihaskramppien lievityksessa. (Nurminen
2006, 154.) Lamotrigiini seka valproaatti kuuluvat molemmat epilepsialdakkeiden
ryhméén. Lamotrigiini estaa laajalti erilaisia kohtaustyyppejd, erityisesti osittaisal-
kuisia yleistyvid kohtauksia ja osittaiskohtauksia. Valproaattia kéytetddn enimmaék-
seen valittomasti yleistyvien kohtausten hoitoon. Valproaatti on laaja-alainen kouris-
tuksia estdva aine ja se tehoaa poissaolokohtauksiinkin. (Koskinen, Puirava, Salima-
ki, Puirava & Ojala 2012, 457,509.)

Titsanidiini kuuluu lihasrelaksanttien ryhmaan ja sitd voidaan kéyttdd kivuliaiden
lihaskramppien hoidossa (Nurminen 2006, 144). Midatsolaami luetaan lyhytvaikut-
teisten bentsodiatsepiinien ryhmaan. Triatsolaami kuuluu midatsolaamin kanssa sa-
maan ryhmaan ja niitd molempia kaytetddn unettomuuden hoidossa. Triatsolaamia
tulisi kuitenkin kayttd4d vain nukahtamisvaikeuksien tilapdishoidossa. (Nurminen
2006, 154.) Nitratsepaami sen sijaan kuuluu pitkavaikutteisten bentsodiatsepiinien
ryhmaén ja silla hoidetaan unettomuuden liséksi epileptisia kouristuksia. Buprenor-
fiinia sek& fentanyylia kdytetddn kivun hoidossa. Buprenorfiini on keski-vahva opi-
oidi kun taas fentanyyli on opiaatteihin kuuluva voimakas kipulddke. Fentanyylin
kipua lievittava vaikutus perustuu kivun kokemisen ja kivun aistimuksen muuttumi-
seen. Se on aine, joka tuottaa mielihyvéd, joten sille voi tulla riippuvaiseksi. (Koski-
nen ym. 2012, 423, 437, 480.) Kuviossa 2 luetellaan yleisimpid INCL — lapsen hoi-
dossa kaytettavia ladkkeité.
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OIRE LAAKE

Epilepsia Lamotrigiini, valproaatti,
bentsodiatsepiini
Myokloniat Baklofeent, titsanidiini,
lamotrigiini, valproaatti,
bentsodiatsepiinit
Levottomuus Baklofeeni, lamotrigiini
Univaikeudet Baklofeeni, titsanidiini,
midatsolaami, triatsolaami,
levomepromatsiini,

nitratsepaami

Atetoosi Baklofeeni

Dystonia Titsanidiini

Spastisuus + Baklofeeni, titsanidiini,
jaykkyys lamotrigiini, bentsodiatsepiini
Kipu Baklofeeni, titsanidiini,

fentanyyli, buprenorfiini

Kuvio 2. INCL: n ladkehoito (Sillanpda ym. 2004, 343)

5.2 Epileptiset kohtaukset

INCL -lapsella epilepsia puhkeaa yleensa noin 2,5-vuotiaana, mutta epileptinen koh-
taus saattaa myos olla taudin ensimmainen oire (Sillanpaa, Herrgard, livanainen,
Koivikko & Rantala 2004, 340).

Yleensé epilepsiakohtaukset ovat lyhyitd, kohtauksen kesto on muutamasta sekunnis-

ta kahteen minuuttiin. Kohtauksessa silmat ja paa kaantyvat sivulle, lievia nykayksia
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voi esiintyd, raajat ojentuvat, kasvoissa saattaa esiintya vérivaihdoksia ja lapsi voi
aannelld itkien tai nauraen. Kohtauksien méaré vaihtelee, niité voi esiintyd muutamia
kertoja péivassa tai viikossa. Isommat tajuttomuus-kouristelukohtaukset ovat harvi-
naisempia, niita esiintyy yleensa muutamia kertoja vuodessa. Epilepsiakohtauksissa

on kuitenkin paljon yksil6llisié eroja. (Saari 2006.)

Epilepsiakohtaus on ohimeneva aivotoiminnan héirid, jossa aivoissa tapahtuu poik-
keuksellinen purkauksellinen héirio, joka ilmenee vaihtelevalla anatomisella alueella.
Mikali epilepsiakohtaus kestaa yli viisi minuuttia tai kohtaukset toistuvat monta ker-
taa, eikd epilepsiaa sairastava toivu kohtauksien vélissé kyseessa on pitkittynyt koh-
taus. Pitkittynyt epilepsiakohtaus on hengenvaarallinen ja vaatii valitonta hoitoa. Pit-
Kittyneen epilepsiakohtauksen hoidossa pyritaan lopettamaan poikkeava aivojen séh-
koinen purkaustoiminta. (Ahonen ym. 2012, 388 -390.)

Alyllinen kehitysvammaisuus seka epileptiset kohtaukset tai oireyhtymat ovat mo-
lemmat aivoperdisoireita. Kun edelld mainitut kaksi oiretta ilmenee samalla henkildl-
14, voidaan olettaa ettd niiden syynéd on sama tekijé eli aivojen kehityshéirio tai aivo-
sairaus. Kehitysvammaa ei yleensa pystytd muuttamaan, mutta epilepsian hyvé hoito
auttaa kehitysvammaista elamaén parempaa elamaa. (Arvio, Hassila & Heiskala
2007, 3.)

Kehitysvammaisen epilepsian hoidossa kéytetddn samoja hoidon periaatteita kuin
epilepsian hoidossa yleensa. Tavoitteena on kohtauksettomuus tai mahdollisimman
hyva kohtaus tasapaino. Hyvén hoidon toteuttamiseen kaytetaan laakehoitoa ja kirur-
gista hoitoa. Ravitsemushoitoa kaytetddn harvemmin, potilailla joiden kohtaustilanne
on sietdméaton ja joiden ruokinta tapahtuu nendmahaletkun tai vatsanpeitteiden l&pi
viedyn letkun vélityksell4. Ravitsemushoidolla tarkoitetaan ketogeenisté dieettig, jo-
ka sisaltaa paljon rasvaa ja véhan proteiinia ja hiilihydraatteja. My6s ravitsemushoito

saattaa vahentdd kohtausten maaraa. (Arvio ym. 2007, 10.)

Epilepsian ensisijaisena hoitona kéaytetddn ladkehoitoa ja joissakin tapauksissa myds
Kirurgista hoitoa. Ladkehoidolla tavoitellaan kohtauksettomuutta tai hyvaa hoitotasa-
painoa, ilman arkielamé&an vaikuttavia sivuvaikutuksia. Yleisperiaatteena epilepsian-

hoidossa on kéyttaa yhté tai kahta epilepsialdékettd samanaikaisesti, monen laékkeen
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kayttoa pyritdan vélttdmaan. Ladkkeiden yhteisvaikutukset ja sivuvaikutukset on hy-
va tietdd. Yleensd sivuvaikutukset ilmenevét tai nakyvat kayttdytymisessd, vireys-
tasossa, fyysisessa olemuksessa tai ruokailuun liittyvind ongelmina. Mikali kaytdssa
on ollut useampia ladkkeitd, saattaa ladkkeiden vahentdminen olla hyddykk&admpaa
kuin ladkkeiden lisddminen. Ladkevahennyksien teko saattaa jossain tapaukissa on-
nistua paremmin sairaalaolosuhteissa, silla usein ladkevéhennyksen jalkeen tulee ns.
kriisivaihe, jolloin kohtaukset lisaantyvat tai pahenevat tilapdisesti. Muutaman pai-
van jalkeen tilanne kuitenkin rauhoittuu. Ladkemuutoksia tehdessa, omaisten ja hoi-
tohenkilokunnan tulee kohtauskirjanpidon ja seurannan liséksi seurata merkkeja
ladkkeiden haittavaikutuksista. (Arvio ym. 2007, 10- 11.)

Perushoidon ja turvallisuuden huomioiminen on tarkedd myos epilepsiaan liittyen.
Riittdva ravitsemus, vaatetus, puhtaus, seuranpito, mukava sanky sek& istuminen ja
viriketoiminta ovat tarkeitd. Esimerkiksi aliravitsemus altistaa epilepsiakohtausten
syntymiselle. Monivammaisilla aliravitsemus on yleista nielemisvaikeuksien ja jay-
Kistelyn aiheuttaman suuren energiankulutuksen vuoksi. Gastrostoma eli vatsanpeit-
teiden lapi viety ruokintaletku turvaa riittdvan energian saannin. Omaisten ja hoitaji-
en riittdva tieto epilepsiasta auttaa turvallisen ympariston luomisessa. (Arvio ym.
2007, 11.)

5.3 Epilepsiakohtauksen hoito

Suurin osa epilepsiakohtauksista menee ohi itsestddan 1-4 minuutissa, jolloin erityis-
toimia ei tarvita. Kohtauksen hoidossa rauhallinen suhtautuminen tilanteeseen on
tarkedd. Lapsi kadnnetaan kylkiasentoon ja varmistetaan, ettei han vahingoita itsedan,
kouristuksia ei kuitenkaan pida yrittdd estadé. Kiristavat vaatteet avataan ja arvioidaan
kohtauksen kesto. Suuhun ei saa laittaa mitdan. Kohtauksen jalkiunta ei kannata héi-

ritd. (Erikkson, Gaily, Hyvarinen, Nieminen & Vainonpéé 2008, 25.)

Epilepsiakohtaus on pitkittynyt jos kohtaus jatkuu yli viisi minuuttia ja potilas ei ehdi
toipua kohtausten valilla. Ensiapulddkkeenda kohtauksen hoitoon voidaan kéayttaa
diatsepaami-peraruisketta (Diazepam Desitin, Stesolid) tai erityisluvalla posken li-

makalvoille laitettavaa kohtauksen hoitoon tarkoitettua midatsolaamia (Epistatus),
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joita voi antaa jos nayttaa ettei kohtaus mene itsell&&dn ohi. Mikéli kohtaus jatkuu
laakityksesta huolimatta, on syyta soittaa hatakeskukseen ja vieda potilas sairaalaan.
Joillakin kehitysvammaisilla esiintyy hoidosta huolimatta runsaasti kohtauksia, nais-
sé tapauksissa yksittdiset kohtaukset voidaan hoitaa laakérilta saatujen hoito-ohjeiden
mukaisesti. Naissa poikkeustapauksissa avun hélyttdmisen aikamaara voi olla muu-
kin kuin viisi minuuttia. (Arvio ym. 2007, 11.)

Lyhyissa abcense-poissaolokohtauksissa (lihasnykays- ja lyséhtdmiskohtauksissa) ei
diatsepaami peraruiskeesta useinkaan ole hy6tyd. Abcense-kohtausten hoidossa on
tarkedd suojata lasta tapaturmilta ja loukkaantumisilta mahdollisuuksien mukaisesti.
Mikali lapsella esiintyy runsaasti kaatumiseen johtavia kohtauksia, voidaan hanka-

limpina aikoina kayttaa kyparaa suojaamaan paata. (Arvio ym. 2007, 11.)

5.4 Ravinto ja ruuansulatus

Hyvén ravitsemushoidon tavoitteena on yllapitaé tai saavuttaa yksilollisesti sopiva
ravitsemustila, joka parantaa elaméanlaatua. Mita vaikeammasta vammasta on kyse,
sitd todenndkdisemmin ravitsemusongelmia ilmenee. Pitkéaikainen laékitys saattaa
vaikuttaa niin aineenvaihduntaan kuin ruokahaluunkin. Jotkin antileptiset laakkeet
lisddvat ruokahalua ja lihottavat, osa taas aiheuttaa ruokahaluttomuutta ja laihtumista.
Antileptit voivat myos vaikuttaa D-vitamiinin ja kalsiumin aineenvaihduntaan, joka
vaikuttaa luuston terveyteen. Jotkin psyykenlaédkkeet voivat aiheuttaa suun kuivumis-

ta ja ndin altistaa hampaiden reikiintymiselle. (Ravitsemussuositus 2014.)

Liian véh&inen kuidun ja nesteiden saanti, liikkumattomuus, kuolaaminen, suolen
hidas liikkuvuus tai 1&4&kitys voi aiheuttaa ummetusta. Purentaongelmat, aistiylinerk-
kyydet, mahansisallon nousu ruokatorveen, nielemisvaikeudet, vatsavaivat tai oksen-
telu aiheuttavat myos ravitsemusongelmia. Kommunikaatio-ongelmat ovat myos yksi

ruokailuun liittyva haaste. (Ravitsemussuositus 2014.)

Ravitsemus on olennainen osa neurologisesti vammaisen lapsen hoitoa. Hyvéan ravit-
semuksen on todettu parantavan yleisté terveydentilaa, edistdvan painehaavojen pa-

ranemista, lisddvan kasvua, parantavan aareisverenkiertoa, vahentévén artyisyytta ja
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spastisuutta ja parantavan ruokatorven refluksitautia seké parantavan niin lapsen kuin

hoitajankin eldmanlaatua. (Nutrician www-sivut 2014.)

5.4.1 Syottdminen

Mikéli nieleminen on turvallista, ravinnonsaanti suun kautta tulisi saada mahdolli-
simman hyvéksi (Nutrician www-sivut 2014). Vammaisella lapsella sydminen voi
olla hyvin hankalaa. Lapsella voi olla vaikeuksia imemisessa tai hén saattaa pulauttaa
kaiken syoménsa ruuan. Lapsen suu voi aueta huonosti ja pureminen voi olla haasta-
vaa. Ruokailutilanne voi olla vaikea myds lapsen jaykkyyden eli spastisuuden tai
velttouden vuoksi. Asennolla on tarkea merkitys ruokailun onnistumisessa. Toimin-
taterapeutti auttaa 16ytaméaan sopivan tuolin ja ruokailuvalineet. Oikeanlainen ruokai-
lutilanne ja syomistekniikka sekd ruuan koostumus on tarked huomioida. (Koistinen
ym. 2004, 360 -361.)

Aikaisessa vaiheessa lapsen ravinto joudutaan usein soseuttamaan hyvin hienojakoi-
seksi, etteivat ruuan kokkareet joudu hengitysteihin tai aiheuta oksentelua. Vatsan-
toiminnan kannalta lapselle on kuitenkin mahdollisuuksien mukaan hyva antaa kui-
tupitoista ja karkeajakoistakin ruokaa, aina se ei kuitenkaan onnistu ja sen seurauk-

sena saattaa esiintyd ummetusta. (Saari 2006, 48.)

Ruokailuvalineiden koko ja erityismuotoilu valitaan tarpeiden mukaan esimerkiksi
lusikan pesa voi olla matala jotta sen saa mahtumaan suuhun. Myds esimerkiksi juo-
man imeminen pillilld voi auttaa ja mukin sopiva muotoilu voivat auttaa. Monivam-
maista lasta syotettdessd, tuolilla on suuri merkitys, mahdollisimman aktiivinen asen-

to auttaa ruokailuun osallistumisessa. (Koistinen ym. 2004, 360 -361.)

INCL -lapsen ruokailuongelmat alkavat kahden - kolmen ikdvuoden kohdalla. Tilan-
ne voi valilla korjaantua, mutta hyvin harvat INCL -lapset kykenevat syémaan suun
kautta loppuun asti. (Saari 2006, 48.)



29

5.4.2 Letkuruokinta

Jos lapsella on aspiraatioriski, suun liikkeiden toimintahdirioité tai pelkk& syominen
ei riitd pitdmaan ravitsemustilaa hyvand, on siirryttava letkuruokintaan. Pitk&aikai-
sessa ravitsemushoidossa mahalaukkuavanteen teko on hyva vaihtoehto. (Nutrician

www-sivut 2014.)

Letkuravitsemuksella pyritddn lisédmé&an tai turvaaman ravinnon saantia, mikali suun
kautta saatava ravinto on riittdmatonta. Letkuravitsemusta voidaan kéyttaa potilaille
joilla on toimiva tai osittain toimiva ruoansulatuskanava ja jotka eivét voi tai saa syo-
tyd tavallista ruokaa niin, ettd he kykenisivat tayttdmaan ravinnontarpeensa. Letkura-
vitsemusta kéytetadn myos tilanteissa jolloin sydminen on vasta-aiheinen esimerkiksi

nielemisen aiheuttaman vaaran vuoksi. (Nutrician www-sivut 2014.)

Gastrostooma eli mahalaukkuavanne sopii kaikenikaisille potilaille, joiden ravitse-
mus tarvitsee pitkdaikaista ravitsemista letkun kautta. Mahalaukkuavanne on huo-
mattavasti miellyttavampi ravitsemusreitti kuin nendmahaletku. Gastrostooma voi-
daan tehda joko avokirurgisesti jonkun muun leikkauksen yhteydessa tai polikliini-
sesti paikallispuudutuksessa. PEG -tekniikka (perkutaaninen endoskooppinen gasto-
stomia) tarkoittaa tahystyksessa tehtavaa ihon lapi menevédd mahalaukkuavannetta.
Aluksi avanteeseen laitetaan PEG -ensiletku ja noin 4-6 viikon kuluttua siihen voi-
daan vaihtaa PEG -nappi tai pallollinen PEG letku. (livanainen & Syvénoja 2008,
306 -308.)

Teolliset ravintovalmisteet annetaan yleensé sy6ttopumpun kautta, sen ansoista ruuan
tiputusnopeus on tasainen. Ennen ravinnon siirtdmistd yhteyden auki oleminen var-
mistetaan ruiskuttamalla sinne vetté tai aspiroimalla mahan sisaltéa ruiskuun. Syot-
tdmisen ja ladkkeiden annon jéalkeen letku tulee huuhdella vedelld. PEG: in kaytdssé
hyva hygienian toteutus on tarke&&. Ravintovalmisteen aseptinen kasittely ehkéisee
ravinnon pilaantumista letkuravitsemuksen aikana. Aseptisella kasittelylla tarkoite-
taan késien pesemista ja desinfiointia ennen syottdmista ja ravintovalmisteiden ja let-
kujen kasittelyd. Ravinnonsiirtoletku tulee vaihtaa péivittain uuteen. (livanainen &
Syvéanoja 2008, 306 -308.)
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Litkuntakyvyttomat lapset saattavat tarvita tavallista vdhemman energiaa. Ravinto
joka siséltaa oikean maaran proteiinia, vitamiineja, kivennaisaineita ja riittdvan méaa-
rén energiaa on valttaméatontd, jotta lapsen tarpeet pystytaan tayttdmaan ilman liiallis-
ta painonnousua tai rasvakudoksen lisaantymistd. Letkuravintovalmisteiden energia-
tiheys on usein 1kcal/ml, joka voi olla liian suuri monille néisté lapsista. Ravitsemus-
terapeutin tehtdvand on laskea lapselle sopiva energiamaaré ja valita sopiva ruoka.

(Nutrician www-sivut 2014.)

5.5 Pdivittaiset hoitotoimet

5.5.1 lhon hoito

INCL - lapsille on tyypillista heikko &&reisverenkierto, raajat tuntuvat kylmilta ja
sinertdvat. Heikosta adreisverenkierrosta huolimatta INCL- lapset hikoilevat vartalol-
taan runsaasti ja hien haju voi olla erittain pistava. Tama on tyypillista ja kylvetyksi-
en ja pesun lisadntynyt tarve tulee huomioida, jotta iho ei rikkoontuisi hien vaikutuk-
sesta. (Saari 2006, 49.)

Pesutilanteeseen kannattaa varata hyvin aikaa, sill4 usein INCL -lapset nauttivat pe-
suhetkistd. Hyvét apuvalineet helpottavat huomattavasti pesuja. Saunominen on mo-
nelle rentouttava hetki, saunottaessa lasta tulee huomioida hanen lammaonsietokykyn-
sé&. Pesuissa erityisesti taipeisiin kannattaa kiinnittdd huomiota ja pesun jalkeinen
huolellinen kuivaus ja rasvaus ovat tarkeitd, jotta iho pysyy hyvassé kunnossa. (Saari
2006, 49.)

Mikali lapsella on gastrostooma eli mahalaukkuavanne, tulee sen ympérys pesta pai-
vittdin miedolla saippualla, huuhdella ja kuivata hyvin. Gastrostomialetkun juuri
puhdistetaan sidetaitoksilla. Miké&li gastrostomialetkun juuri on erittdnyt sen voi put-
sata myos pumpulitikun avulla, puhdistettu alue tulee kuivata hyvin. Puhdistuksen
yhteydessé gastrostomialetkua tai sy6ttonappia tulee pyoritelld niin, ettei se ja& avan-
teen reunoihin kiinni. Gastrostomialetkun tai napin kanssa voi kayda suihkussa, kyl-

VYssd ja saunassa, mutta ennen pesua on hyva tarkistaa etté letkun tai napin korkki on
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suljettu tiiviisti kiinni. Mahalaukkuavannetta ei saa peittad laastarilla tai sidoksella,
koska ne voivat hautoa ihoa ja aiheuttaa iho-ongelmia. (livanainen & Syvanoja 2008,
307 -309.)

5.5.2 Suuhygienia

Suun hygieniasta tulee huolehtia. Syljeneritys véhenee letkuruokinnassa ja taman
vuoksi hampaiden reikiintymisen riski kasvaa ja suun limakalvot kuivuvat helposti ja
suu karstoittuu helposti. Hampaat ja kieli tulee harjata aamulla ja illalla. Suun hy-
gieniaa voi tehostaa antiseptisen suuveden avulla. Suuta voi kostuttaa vedella tai kei-

nosyljella. (livanainen & Syvanoja 2008, 307.)

5.5.3 Limaisuus ja oksentelu

Limaisuus on INCL -taudin tyypillinen ominaisuus, joka lisdéntyy taudin edetessé.
Limaisuus ei siis valttamatta liity infektioihin. Aluksi lima on ldhinn& kuolaisuutta,
mutta vahitellen se muodostuu limaisuudeksi. Aika-ajoin limaisuus voi kuitenkin va-
hentya. Ladkkeet saattavat lisata limaisuutta ja jokaisen lapsen kohdalla tulee erik-

seen harkita ladkkeen tuoman limaisuuden haitta. (Saari 2006, 46- 47.)

Fysioterapialla on suuri merkitys limaisuuden helpottamiseksi ja sen poistamiseen
hengitysteista. Fysioterapeutti voi antaa kotihoitoneuvoja limaisuuden helpottami-
seen. Imulaitteen kayttod kannattaa opetella jo varhaisessa vaiheessa, silla se voi ko-
tioloissakin olla jokapaivaisiin rutiineihin kuuluva toimenpide. (Saari 2006, 47.)

Oksentelu on myds INCL -taudin tyypillinen oire, se voi olla joko kausittaista tai jat-
kuva haitta. Mikali lapsi oksentelee runsaasti, ruoka tulee tiputtaa hitaasti eik& ravit-
semus suun kautta onnistu lainkaan. Oksentelua voidaan helpottaa la&kitykselld, mut-
ta kaytantd opettaa tassédkin enemmaén. Oksentelevaa lasta ei pida syottaa liian tay-
teen, joinakin pdivind lapsi saattaa kuitenkin sietdd ruokaa paremmin kuin toisina
paivind. Oksentelevan lapsen kohdalla tulee huolehtia riittdvastd nesteensaannista.

Letkuravintoon siirtyminen hyvissa ajoin auttaa ongelmissa. (Saari 2006, 47.)
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5.5.4 Hengitys

INCL - lapsella saattaa olla ajoittain lievid hengitysvaikeuksia, vaikkei hénella olisi-
kaan infektioita. Hengitysvaikeudet saattavat liittyd kohtaustilanteisiin ja kasvoilla
voi olla lievéaa sinerrysté. Pienet hengityskatkokset saattavat olla hyvinkin tavallisia

ja niiden esiintyvyys voi vaihdella. (Saari 2006, 51.)

Joillekin INCL - lapsille on annettu happilaitteita helpottamaan hengitysvaikeuksia,
mutta kaikki eivat sita tarvitse. Pienet hengityskatkokset saattavat olla hyvinkin ta-
vallisia ja niiden esiintyvyys voi vaihdella. Hyva asentohoito on tarkea osa hengityk-

sen tehostamisessa. (Saari 2006, 51.)

5.6 Aistit

Aistien vélittdmid kokemuksia voi pitdd hyvinkin itsestdén selvana asiana, mutta vai-
keimmin kehitysvammaiselle maailma ei nayttdydy samalla tavalla. Keskushermos-
ton toiminnalliset hairiot tai aistielinten puutteet voivat aiheuttaa sen, ettd aistimuksia
ei synny tai niiden merkitysta ei kykene ymmartdmaan. Aistimukset voi jadda myos
hyvin pieniksi tai yksipuolisiksi, silld vaikeimmin kehitysvammainen ihminen ei
valttamatta itse pysty hakeutumaan tilanteisiin, jossa aistiminen olisi mahdollista.
(Burakoff 2012, 1.)

Kehitysvammaista hoidettaessa olisi hyva 10ytéa sellainen aistikanava, jonka avulla
han kykenee aistimaan ympardivada maailmaa. Uusia aistielamyksia luotaessa on hy-
va muistaa kiireettdbmyys, etenemisen tulee tapahtua vaikeimmin kehitysvammaisen
tahdissa. Mukavat yhteiset kokemukset kannustavat kehittdm&an vuorovaikutusta.
(Burakoff 2012, 1-2.)

Vaikeimmin kehitysvammaiselle ihmiselle aistien tarkkaavainen suuntaaminen ja
niiden saately on usein vaikeaa, vaikka hanen aistinsa toimivatkin hyvin. Hoitaja voi
tukea tarkkaavaista aistimusta sulkemalla muut hairiotekijat (ympéroivad meteli, na-

kodarsykkeet tms.) pois ja tuomalla esiin henkil6lle kiinnostavia asioita. Kiinnostusten
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kohteet on hyva tuntea, silla ne voivat motivoida vaikeimmin kehitysvammaista pa-
rempaan vuorovaikutukseen. (Burakoff 2012, 5-6.)

Monilla vaikeimmin vammaisilla ihmisilla on jaljella reflekseja, joiden seurauksena
he reagoivat sek& siséisiin, - ettd ulkoisiin arsykkeisiin hyvin kokonaisvaltaisesti.
Jatkuva sépsdhteleminen voi vaikeuttaa keskittymista uusiin tilanteisiin ja hankaloit-
taa uuden oppimista. Toisaalta sdpsahtelyt ovat myds osa kommunikaatiota, sapsah-
telyiden avulla hoitaja kykenee seuraamaan oman toimintansa vaikutuksia potilaa-
seen. (Lehtinen, Haapala & Dahlstrom 1993, 75 -76.)

5.6.1 Tuntoaisti ja kosketus

Myds vaikeimmin kehitysvammainen tutustuu ympardivadn maailmaan koskettele-
malla. Erilaiset hoitotilanteet, ruokailut, pukeminen yms. antavat mahdollisuuden
erilaisiin tuntoaistimuksiin. Kosketus luo myds kontaktin hoitajan ja asiakkaan valil-
l4. (Burakoff 2012, 9)

Vaikeimmin kehitysvammainen kaipaa kosketusta ja laheisyytta siind missa muutkin
ihmiset. Helld ja lammin syli rauhoittaa ja lisaa turvallisuuden tunnetta. Kiireettdman
rauhallisissa tilanteissa, voi aistia kumppanin valittdmi& tunnetiloja. Laheisyyden ko-
kemuksia voidaan antaa monissa eri tilanteissa, rapsuttelu, silittely ja kutittelu anta-
vat nautinnollisen yhteisen hetken. Yksil6lliset erot aistimusten tuntemuksissa tulee
kuitenkin ottaa huomioon, rauhallinen tutustuminen uusiin tilanteisiin on tarke&a.
(Burakoff 2012, 9-12.)

Lammin kylpy on monelle INCL -lapselle mieluinen asia. My@s saunominen rentout-
taa monia, mutta kaikille se ei sovi. Kaikkea sellaista voi kokeilla mik& tuntuu ren-
touttavan ja helpottavan lapsen oloa. (Wartiainen-Suojalehto 2002, 8.) Monet koke-
vat hieromisen hyvaksi hoidoksi. Hierontatilanteeseen liittyy aina rauhallisuus, lahei-
syys ja keskittyminen ja hierottava saa osakseen hierojan jakamattoman huomion.
Kosketuksella on rentouttava, mutta myo6s aktivoiva vaikutus vaikeasti vammaiseen
ihmiseen. Hierontatilanteen on hyvé olla rauhallinen, puhua voi mutta se ei ole valt-

tdmatontd, esimerkiksi rauhallinen musiikki voi olla rentouttavaa. (Lehtinen ym.
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1993, 75- 76.) Rauhallinen hierontatilanne antaa myds hierojalle miellyttavan koke-
muksen, silld tilanteessa voi aistia erityisen vuorovaikutustilanteen INCL — lapsen

kanssa.

5.6.2 Kuuloaisti

Myos vaikeimmin vammainen tarkastelee maailmaa kuuloaistinsa avulla. Erilaisista
aanista voi tehda kiinnostavia, ottamalla ne yhteiseksi tarkastelun kohteeksi. Oman
nimen kuuleminen tai tutun henkilon puhe voi heréttd kiinnostuksen vuorovaikutuk-
seen. Vaikeimmin kehitysvammainen voi ottaa osaa keskusteluun aantelemalla. Tie-
tynlainen &annahdys voi tarkoittaa esimerkiksi kiinnostusta johonkin asiaan ja halua

jakaa sen toisen kanssa. (Burakoff 2012, 13.)

Aaniympéristda voi muokata sellaiseksi, etti asiakas saa sielld uusia elamyksia. En-
nen muokkaamista on kuitenkin hyva selvittdd, millaisista &anista lapsi pitaa ja min-
kalaisia aanid han kykenee kuulemaan. Esimerkiksi soittimilla voi tuottaa &ania yh-
dessa lapsen kanssa. (Burakoff 2012, 15.) Monet INCL - lapset nauttivat musiikista,

musiikkimaku on yksil6llinen, rokista klassiseen (Watiainen-Suojalehto 2002, 8).

5.6.3 Nako-, asento- ja liikeaisti

Mikali ndkemisessa tai nadn-varaisessa hahmottamisessa on puutteita, monet arkiset
asiat saattavat tuntua pelottavalta. Katsekontaktin puuttuminen voidaan helposti
omaksua haluttomuutena vuoro-vaikutukseen, vaikka kyseessé voi olla ndkdvamma.
Nakovamma tulisi ottaa huomioon kaikissa arkisissakin tilanteissa. Esimerkiksi pu-
huminen ennen l&helle menoa, viestii siité, ettd joku on tulossa. Lapselle voi lahettaa
monia eri tunneilmaisuja olemuskielensa avulla. Aanensévy, kehonkontakti ja koske-

tus auttavat tulkitsemaan hoitajan tunnetilaa. (Burakoff 2012, 18- 19.)

Jos asento- ja liikeaistissa on puutteita, saattaa olla vaikeaa pitda katse vakaasti sa-
massa kohdassa, eika kykene seuraamaan liikkuvaa esinettd. Hoitajan olisikin hyva
antaa miellyttavia asento-, liike ja — tasapainoharjoituksia, jotka voivat herattaa halun

saada sellaisia lisdd. Vuorovaikutuksen kannalta on hyva l6ytaa sellaisia tilanteita,
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jotka aktivoivat vaikeimmin vammaisen pitamaéan yll& mielenkiintoa ja kontaktia.
(Burakoff 2012, 23.)

5.7 Liikunta ja fysioterapia

INCL — lapsen kohdalla fysioterapia aloitetaan yleensa heti, kun lapsen liikunnallisen
kehityksen viivastyminen on havaittavissa. Tassa tapauksessa liikunnalla ja fysiote-
rapialla pyritddn sailyttdmaan lapsella mahdollisimman pitkdan kyky olla péivittdin
pystyasennossa ja kuormittaa vartalonsa paino alaraajoihin. Pystyasennolla on useita
edesauttavia tekijoitd, kuten se auttaa suolen normaalia toimintaa ja estaa selkaran-
gan, rintakehén ja alaraajojen nivelten virheasentojen kehittymistd. Virheasennot
ovat yksi suurimmista kivun aiheuttajista INCL — lapsilla. Toinen merkittava kivun
aiheuttaja voi olla suolen huono toiminta, miké osittain johtuu autonomisen hermos-
ton hairiosta ja liikuntakyvyttémyydesta. (Saari 2006,15.) Autonominen hermosto
séatelee tahdosta riippumattomia elintoimintoja, kuten rauhasten toimintaa, monia
ruoansulatuskanavan toimintoja sekd sydén- ja verenkiertoelimiston toimintaa (Lep-
paluoto, Kettunen, Rintaméki, Vakkuri, Vierimaa & Létti 2007, 409).

Lasta, jolla on spastisuutta eli lihasjaykkyytta tai huono lihasten hallinta eli lihashy-
potonia, voidaan rentouttaa apuvalineiden avulla. Erityisvalmisteisessa tuolissa varta-
lon ja paan sivutuet tukevat vartaloa, oikealle korkeudelle saadetyt jalkatuet paranta-
vat asentoa ja haaratappi estda tuolista pois liukumisen ja jalkojen ristiin menon.
(Koistinen, Ruuskanen & Surakka 2004, 361.)

Lapsilla joilla on erityistarpeita, on yleensa alentunut lihasjanteys, jota voidaan pa-
rantaa hieromalla. Hieronnalla voidaan parantaa lapsen ruumiinkuvaa ja lihasjanteyt-
t4, rohkaista nonverbaaliseen kommunikaatioon lapsen ja vanhemman Vélilla, tyyn-
nyttéa ja rauhoittaa lasta, edistéda kiintymyssuhteiden kehittdmista sek& heréttad van-
hemmassa tunteen, ettd he voivat auttaa lasta. Erityistarpeita omaavat lapsen reagoi-
vat usein liian herkasti tai liian vaisusti kosketukseen. Lapsen reaktioiden tarkkailu ja
fysioterapeutin konsultointi on tarke&a jos on epévarma kuinka lasta voi koskettaa.
(Heath & Bainbridge 2007, 56.)
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Vatsan alueen hieronnalla voidaan ehk&istd ummetusta ja helpottaa lapsen oloa. Vat-
saa kannattaa hieroa aikaisintaan tunnin kuluttua ruokinnasta. Hierottaessa lapsi voi
olla puettuna, mutta vauvan ollessa alasti hieronta tehoaa parhaiten. (Heath ym.
2007, 82.)

5.7.1 Vatsan toimintaa parantava jumppa

"] PIENIA PYORTEITA NAVAN YMPARILLA

Aseta toisen katesi etu- ja keskisormi lapsen navan viereen. Paina varovasti, kuljeta
sormia pyorteitd tehden ja kevenna painallusta. Kuljeta sormia myétapaivaan suu-
rentaen pyorteitd, kunnes paaset oikeaan lantioon asti. Tdma liike on ohutsuolen

suuntainen ja tyontaa suolen sisaltoa eteenpain.

2 ISOJA PYORTEITA VATSALLA

Aloita oikean lantion sisdlaidasta ja kuljeta katesi rintakehdn oikealle puolelle ja
sitten vastaavaan kohtaan vasemmalle puolelle. Sivele vasemman lantion sisélaitaa
ja sitten vatsanpohjan yli oikealle lantiolle. Toista muutamia kertoja. Tamakin sively

tyontaa suolen sisaltéa eteenpain.

3 PYORAILYA
Tartu lapsen nilkkoihin ja taivuta toinen jalka vatsaa kohti. Veda jalka varovasti
suoraksi ja taivuta toinen jalka vatsaa kohti. Toista “pyérdilyliikettd” hitaasti ja

rytmikkaasti muutamia kertoja. Tamakin liike voi edistaa suolen toimintaa.

4 JALKOJEN TAIVUTTAMINEN YHTAIKAA
Tartu lapsen nilkkoihin ja taivuta kumpikin jalka yhtaikaa. Pida jalkoja tdssa asen-
nossa muutamia sekunteja ja suorista ne sitten varovasti. Toista hitaasti monta ker-

taa. Tama liike edistéa suolen toiminta. ” (Heath ym. 2007, 83.)
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6 PROJEKTIN ARVIOINTI JA POHDINTA

6.1 Luotettavuus ja eettisyys

Kirjallisuuskatsauksessa saattaa syntya erilaisia luotettavuusongelmia. Ongelmat
voivat johtua alkuperdistutkimusten puutteellisuudesta tai itse kirjallisuuskatsauksen
tekemisestd. Kirjallisuuskatsauksessa haetaan toistettavuutta, kun lahteitd valikoi-
daan voi toistettavuus karsia. (Malmivaara 2002, 878.)

Opinnaytetyon kirjoittajalta vaaditaan rehellisyyttd, vilpittomyytta ja pyrkimysta to-
tuudenmukaisuuteen kirjoittamisessaan (Viskari 2002, 106). Opinndytetyossd on
kaytetty useita lahteitd, joissa on késitelty vammaisuutta yleisesti ja teoksista on
poimittu INCL- tautiin liittyvié aihealueita. Tydn teossa on pyritty kayttdmaan paras-
ta saatavilla olevaa tietoa aiheesta ja lahteiden luotettavuutta on pohdittu. Tarkeim-
péana ldhteend on kaytetty INCL- kansiota, joka on Kirjoitettu 1996 ja se on paivitetty
vuonna 2006. INCL- kansio on oikeastaan ainoa l&dhde, jossa tautia kasitelldan laajas-
ti. Osa lahteistd on yli 10- vuotta vanhoja, mutta niista on kerétty sellaista tietoa, joka
on edelleen ajantasaista. Opinnaytetyd soveltuu yleisesti syvésti kehitysvammaisten
lasten hoitoon, tydssa on kuitenkin korostettu ja maaritelty juuri INCL- tautia ja sen

hoidon erityspiirteita.

Opinndytetyon Kkirjoittajan aiheenvalintaan ja kayttdmiin lahteisiin liittyy eettisid
kannanottoja ja ratkaisuja (Viskari 2002, 106). Opinndytetyon luotettavuutta heiken-
t&a tehty tiedonhaku, josta on voinut jaada olennaisia tietoldhteitd huomioimatta. Jos
soveltuvia tietolahteitd olisi ollut enemman, olisi myds opinndytetyd luotettavampi.

Kaikkien l&hteiden hankkiminen ei ole ollut mahdollista, joten tdmé&kin vaikuttaa
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opinnaytetyon luotettavuuteen. Omat ennakko-olettamukset ovat osaltaan vaikutta-

neet aiheen rajaukseen ja sen my6té opinnaytetydssa kasiteltaviin aihealueisiin.

Opinnaytetyon luotettavuuteen vaikuttaa olennaisesti myos lasten ja perheiden yksi-
I61lisyys. Jokainen lapsi- ja perhe on erilainen. Opinnéytetydssa on kasitelty lahinna
yleistyksia taudin etenemisesta ja siihen liittyvista hoidollisista asioista. Haastetta
luotettavuudelle tuo myos se, ettd sairaus on eteneva jolloin eri ika- ja kehitysvai-

heissa on omanlaisensa piirteet.

6.2 Projektin eteneminen

Opinnaytetyon tekeminen aloitettiin kevaalla 2013. Aiheenvalinta vaiheessa otettiin
yhteyttd Suomen INCL- yhdistykseen ja Kysyttiin olisiko heilla tarvetta opinnéyte-
ty6lle, vastaus oli myonteinen. Aiheen rajauksesta INCL- yhdistyksen puheenjohtaja
Niina Kujalan kanssa. Alustavan aiheenrajauksen jalkeen tehtiin tiedonhakua eri tie-
tokannoista kuten Medicistd, Terveysportista, Tyrnistd ja Pikistd. Aiheseminaari pi-
dettiin 25.4.2013.

Syksylla 2013 valmisteltiin projektisuunnitelma ja anottiin parity6lupa (liite 1) seka
tehtiin sopimus opinnaytetyon tekemisesta (liite 2). Syksyn aikana kerdttiin tietoa
teoriaosuutta varten ja avattiin asiasanat seké Kirjoitettiin projektin teoriaa. Suunnit-
teluseminaari pidettiin 10.12.2013. Aiheen rajauksessa kdytimme Pirjo Saaren katta-
vaa INCL- kansiota, johon on koottu INCL- taudin keskeisimmét asiat, seka omia
nakemyksidamme hoito-oppaan kannalta keskeisimmisté asioista. Opinnéytetyoryh-
mélt4 saatiin rakentavaa palautetta jonka pohjalta opinndytetyon aiheen rajausta tar-

kennettiin.

Kevéédn 2014 aikana opinnaytetyo tehtiin Samkin ohjeiden mukaiseksi seké koottiin
hoito-opas teoriaosuuden pohjalta (liite 3). Opinnaytety6 raportoitiin 11.4.2014 ja

ldhetettiin arvioitavaksi.
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6.2.1 Pohdinta

Tyoskentely vaikeasti vammaisen kanssa vaatii hyvaa empatiakykya ja tarkkaavai-
suutta. Vaikeasti vammaisen kanssa viestinté voi aluksi olla vaikeaa, mutta ajan ku-
luessa oppii ymmartdamaan, mita han toiminnallaan ilmaisee. Kaikkea voi kokeilla, ja
rauhassa etenevé tutustuminen asiakkaaseen on ehdottoman térkedd. Vuorovaikutus

ei kuitenkaan koskaan ole taysin valmis, siind voi kehittya aina.

Omaa eettistd toimintaa on hyva pohtia. Miten toimii lapsen kanssa, joka ei kykene
“kantelemaan” kaksinkeskisista hetkistda muille. Tallaisessa vuorovaikutustilanteessa,
korkea moraali on ehdottoman tarke&dd. Oman tyon arvostus ja se ettd tietdd tekevan-
s& hyvéd, auttaa toimimaan hyvané vuorovaikuttajana, vaikka asiakkaalta ei saisikaan
palautetta. Tyd vaikeasti vammaisen lapsen kanssa on haastavaa, mutta antoisaa.

Pieni hymy tai nauru on suuria eleitd, muuten niin vakavan lapsen hoidossa.

6.2.2 Oma kokemus

Tama osuus on toisen opinndytetydn omaa pohdintaa, joten se on kirjoitettu yksikén

ensimmaisessa persoonassa.

Opinndytetyon teko on herattdnyt monia ajatuksia. Paivittéiset hoitotoimenpiteet tu-
lee opittua suhteellisen nopeasti, mutta tyd on henkiselld tasolla melko rankkaa.
Henkil6kohtaisena avustajana toimimisessa ehka vaikein osuus on se, ettd on perheen
ainoa tyontekija. Vaitiolovelvollisuus on ehdottoman térkeda siinakin tydssa, omat
tunteet tulee siis kasitell& itsekseen. T&lla tarkoitan sitd, etta tyossa ei ole tyokaverei-
ta joiden kanssa voisi jakaa asioita ja tyonohjausta ei varsinaisesti saa. Vanhemmat
kokevat asiat kuitenkin eri ndkékulmasta kuin tyontekija. Koen ett4d oma tasapainoi-
nen eldméntilanne ja harrastukset ovat antaneet paljon voimia tyontekoon. Toimiva
suhde perheen kanssa on myds ehdottoman tarkedd. Henkilokohtainen avustaja nimi-
ke antaa hieman vaaristyneen kuvan, sill&4 ty6 on enemmén kokonaisvaltaista perhe-

ty6té kuin vain yhden perheenjésenen avustamista. Sairaanhoitajan koulutus on anta-
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nut paljon valmiuksia toimia ty6ssd, vaikkakaan sité ei valttaméattd vaadita henkil6-
kohtaiselta - avustajalta.

Vaikeimmaksi osuudeksi opinndytetyota kirjoittaessa koin nimenomaan henkisesta
jaksamisesta kirjoittamisen ja surutyon lapikdymisen. Aiheena se on arka, hyvin
henkilokohtainen ja yksiléllinen. Pyrin osuudessa korostamaan yksilollisyyttd ja
tuomaan esiin yleisimpid reaktioita, joita suru saa aikaan. Opinnaytety6n aikana lo-
petin muutaman vuoden kestaneen tydni INCL- lapsen henkilokohtaisena avustajana
ja pian sen jalkeen lapsi menehtyi. Tamé vaikeutti entisestddn opinnaytetyon Kirjoit-
tamista. K&vin siis lavitse joitakin samoja asioita, joita opinndytetydssa on kasitelty.

Lukiessani opinnaytetyon tekstida henkisesta jaksamisesta huomasin monia yhtélai-
syyksid oman kokemuksen kanssa. INCL- lapsen kuolemassa vaikeinta on ristiriitai-
suus, jota kuolema herattda. Tunteet vaihtelivat surusta helpotukseen. Elamé lapsen
loppuvaiheessa ei ollut helppoa, hymy oli melko harvinaista. Kuoleman kohdatessa
kavin lavitse myos lapsen eldman epéreiluutta. Valokuvat pienestd hymyilevasta en-
siaskeliaan ottavasta lapsesta, joka pikkuhiljaa taantuu heikommaksi ja heikommaksi
on karua katsottavaa. Laheisten suru on suunnatonta, siihen ei I0yd4 sanoja. Omien
tunteiden lapikayminen on mielestani tarkeéd, jotta voi hyvaksya asiat ja siirtya ela-

massa eteenpdin.

Ennen kaikkea koen ettd tyoni on ollut arvokasta ja olen oppinut siin paljon. Kuten
olemme opinndytetydssd maininneet INCL- lapset muokkaavat ymparistodan inhi-
millisemmaksi. Raskaita asioita kohdatessa, turhat ja vaarét arvot karisevat pois. Ko-
en saaneeni INCL- lapselta korvaamatonta elamankokemusta. Opinnéytetyon Kirjoit-
taminen on myds auttanut jasentdmaan omia ajatuksia ja toivon ettéd tyostd on hyotya

muillekin hoitajille tai avustajille.
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LIITE1

18.9.2013

Opinnéytety6n parityskentelyn lupa-anomus

Teemme opinndytetyotd “Hoito-opas Incl lapsen hoitajille”. Tydémme tilaaja on Incl-liitto.
Suomessa todetaan vuosittain keskimérin kolme uutta Incl-lasta. Suomessa Incl on pienten lasten
yleisin vaikea aivotauti. (Saari, 2006) Incl-tautiin liittyv& tietoa ei ole péivitetty, timin vuoksi on

ajankohtaista pdivittda tietoja.

Incl-lapsen vanhemmille on olemassa lehtinen “Eldménpituiset jadhyviiset: kun lapsi sairastaa Incl-
tautia” vuodelta 1998. Aiheesta on my®os tehty kaksi opinndytetyStd “Incl-tautia sairastavien lasten
vanhempien jaksaminen” ja “Incl-perheiden vuorovaikutuksen tukeminen”. Aikaisempia hoitajille

tarkoitettuja oppaita ei siis ole olemassa.

Hoito-oppaan tavoitteena on antaa uusille Incl-lapsen kanssa tydskenteleville hoitajalle
informaatiota itse sairaudesta ja sen luonteesta, jokapdivdiseen eldmaén liittyvét

hoitotoimenpiteistd, vanhempien tukemisesta ja lapsen kohtaamiseen liittyvisti asioista.

Pasdyimme tekemé#n opinndytetydmme Incl-lapsen hoidosta, koska aihe on meille molemmille
ldheinen. Olemme molemmat tydskennelleet Incl-lasten kanssa, toinen kehitysvamma-avustajana
lapsen kodissa ja toinen palvelukodissa, ndin ollen meilld on hieman eri niakokulmat lapsen
hoidosta. Kirjallinen materiaali sairaudesta on melko vihdisti, joten oma kokemus hoitotydstd
auttanee meiti kokoamaan hoito-oppaan oleelliset osa-alueet. Olemme myds kokeneet ettéd
perehdytys sairauteen liittyvisti erityispiirteistd on ollut melko vahdisti ja tietoa on ollut vaikea
16yt&4. Taman vuoksi otimme yhteytté Incl-liittoon ja ehdotimme etté voisimme tehdi tiivistetyn

oppaan Incl-lapsen hoidosta, jotta tulevilla hoitajilla olisi olemassa tietopaketti hoidon tueksi.

Haemme opinniytetybhomme paritydskentelylupaa koska aihe on laaja, pyrimme kertomaan hoito-
oppaassa incl-lapsen hoidosta kokonaisvaltaisesti ja kattavasti. Olemme saaneet my&s asiantuntijan
ja kahden incl-lapsen vanhemman tarkistamaan tydmme sisillon. Opinnéytetydmme on teoreettinen

kirjallisuuskatsaus ja tdmén liséksi tuotoksena hoito-opas.

Olemme pitineet aiheseminaarin ja opinnéytetydn pitdisi valmistua kevéin 2014 aikana.
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AIKATAULU

Alustava suunnittelu Vilma & Miia n. 30h+30h=60h
(aiheen valinta,
aiheeseen tutustuminen, aineiston keruu

tyén hahmottaminen)

Suunnittelu Vilma & Miia n. 30h+30h=60h

(Ty6n rajaaminen, aikataulu)

Tiedonhaku
- kehitysvammaisuus Miia
- Incl Miia n. 50h
- perinnéllisyys Miia
- oireet Vilma
- sairauden eteneminen Vilma n. 50h
- vuorovaikutus Vilma
- hoito Vilma % & Miia % n. 140h+140h=280h

(Laakehoito, epileptiset kohtaukset,
levottomuus ja kivut, lihasjaykkyys,
univaikeudet, limaisuus ja oksentelu,
ravinto ja ruuansulatus, iho ja eritys,
hengitys, aistit, liikkunta, kuoleva lapsi,

suru, vdsyminen..)

Tekstin tydstdminen Vilma & Miia n. 150h+150h=300h

- johdanto
- teoreettinen tausta

- hoito-oppaan tavoitteet ja tarkoitus
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- hoito-oppaan suunnittelu ja toteutus
- projektin tuotos

- pohdinta
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Vilma Seppi & Miia Uusiniitty
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Satakunnan ammattikorkeakoulu

Ohjaava opettaja Tapio Myllymaa puoltaa parity&skentelylupaa.
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LIITE 2

SATAKUNNAN AMMATTIKORKEAKOULU

- SATAKUNTA UNIVERSITY OF APPLIED SCIENCES EE ¥#)

SAMK / Sopimus opinnaytetyon tekemisesta

Opinnaytetyon tekija: Vilma Sepp4, Miia Uusiniitty

Opiskelijanumero: 1100206 1100183 Aloitusryhma: NHT11KP1A

Koulutusohjelma: Hoitotys

Opinnaytetysta ohjaavan opettajan nimi, séhképosti, puhelinnumero ja osoite:

Tapio Myllymaa, tapio.myllymaa@samk.fi 0447103737
Maamiehenkatu 10 28500 Pori

Toimeksiantaja, yhteyshenkilon nimi, sahkoposti, puhelinnumero ja osoite:

Incl-yhdistys Ry ,Niina Kujala, niina.kujala@netikka.fi 040 5218 997
Leivontaival 17 A 4
60200 Seinjoki

Opinndytetydn nimi: Hojto-opas Incl-lapsen hoitajalle

Tydn etenemisaikataulu: Suunnitteluseminaari syksyn 2013 aikana. Raportoidaan ja esitetaan kevaan 2014 aikana.

Tarkempi selvitys on sopimuksen liitteena olevassa hyvaksytyssa tutkimus-/projektisuunnitelmassa.

Tata sopimusta koskevat erimielisyydet pyritaan ratkaisemaan ensisijaisesti neuvottelemalla osapuolten kesken. Mikali
asiasta ei pa4sta sopimukseen, erimielisyydet ratkaistaan Satakunnan kéréjédoikeudessa.

Té&ta sopimusta on laadittu 3 kappaletta, yksi kullekin osapuolelle.

Ol luk t i hdot (sivu 2) ja hyviksymme ne.
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INCL

Infantiili neuronaali seroidilipofuskinoosi eli INCL on varhaislapsuuden eteneva
keskushermostotauti. INCL on maamme yleisin pienten lasten vaikea aivotauti, mut-
ta tauti on silti erittdin harvinainen. INCL on tauti, joka johtaa lapsen vaikeaan kehi-
tysvammaan sekd hyvin varhaiseen kuolemaan. INCL — lapsen keskimaaréinen ela-

mankaaren pituus on 9-11 vuotta.

INCL — lapsi syntyy aivan kuin muutkin lapset, oppii konttaamaan, kiipeda pystyyn
sekd ojentaa kattdan. Osa naisté lapsista ottaa ensi askelet, mutta kadottavat taitonsa.
Taudin puhjettua taantuminen on raju, lilkkumiskyky havida, hymy vaimenee, kadet

eivét enéa tavoittele esineitd ja kasvu hidastuu.

QOireet ja sairauden eteneminen

INCL — tautiin sairastuvien lasten varhaiskehitys on normaali ensimmaéisen vuoden
aikana, joissakin tapauksissa se voi kestaa pidempaankin. Useimpien INCL — tautiin
sairastuneiden lasten liikunnallinen ja henkinen kehitys alkavat hidastua 6-12 kuu-
kauden idssd. Aivan alkuvaiheessa hidastumista on mahdotonta havaita. 12- 18 kuu-

kauden iassa ilmenevat sairauden selvimmat oireet.

INCL — lapsi on liikunnallisesti ja henkisesti jaljessa ikaistensa kehitysta. INCL- lap-
sen tasapaino on normaalia huonompi, lihaksisto on veltto eik& han kykene havait-
semaan pienid, noin 1 cm, kokoisia esineitd. Vartaloon ndhden paén ymparys on liian

pieni.

18- 22 kuukauden iassd monilla lapsilla esiintyy niin sanottuja kutomista-pesemista
muistuttavia pakkoliikkeitd k&sissad sekd joskus ké&sivarren pronatio-supinaatio lii-
kesarjoja. Yleista INCL- taudissa on raajojen ja vartalon pakkoliikehdintd seké lihas-

nykaykset.

Epileptisia kohtauksia alkaa esiintyd keskimaarin 2,8 vuoden idssa. Useimmiten epi-

lepsiakohtaukset ovat lyhyitd, muutamasta kymmenesta sekunnista pariin minuuttiin.



Epilepsiakohtauksille tunnusomaista on pdan ja silmien k&antyminen sivulle, osan
raajoista ojentuminen suoraksi, mahdollisten nykéayksien esiintyminen, kasvojen vé-
rin vaihtuminen seka mahdollisia aantelyja. Aantelylla voidaan tarkoittaa mm. itkua

tai naurua.

Kuviossa 1 on kuvattu INCL- taudin kulku ikévuosina.

4[ Normaali kehitys }
—[ Kehityksen pysdahtyminen, paanymparyksen kasvu hidastuu (12-18kk) }
—[ Taantuminen ja levottomuus (14-24kk) }
—[ Taitojen menetys, epilepsia (2-3 v) }
_[ Kivuliaisuuden ja spastisuuden lisddntyminen (7-8 v) J
—[ Kuolema (9-13 v) J

Kuvio 1. INCL- taudin kulku (Sillanpad, Herrgard, livanainen, Koivikko & Rantala
2004, 340)

INCL on vaikea ja armoton sairaus, joka johtaa lapsen varhaiseen kuolemaan. Téys-
painoisella hoidolla, fysioterapialla ja oikeanlaisella l&akitykselld voidaan ainoastaan
helpottaa lapsen oloa. Kuolema on véistaméaton, pitkéat jaahyvaiset, luopuminen ja
suruty® ovat osa arkea. Etenevéén sairauteen liittyva tietoisuus ja pelko lapsen kuo-
lemasta moninkertaistaa koko perheen, seka kaikkien laheisten henkildiden henkisen
taakan.

Tyontekijan haasteet ja jaksaminen



Tyontekijoiden on pyrittava siihen ettd kukin kehitysvammainen henkild ja hanen
vanhempansa saavat kaiken tarpeellisen avun ja ettd yhteistyo perheen kanssa olisi

mahdollisimman hyvaa.

Kaikkien vammaisten kanssa tyoskentelevien tulisi pohtia ja tiedostaa minkalaisia
mielikuvia sana “vammainen” hinessa aiheuttaa. Kédsite ”vammainen” aiheuttaa mo-
nenlaisia tunteita. Vammaisuutta ei kukaan ole toivonut itselleen tai laheisilleen.
Vanhemmille lapsen elaméa uhkaava sairaus tai vamma merkitsee suurta uhkaa ja
hataa. Tiedostamattomat asenteet voivat koitua asiallisen toiminnan esteeksi, varsin-

kin jos lapsi tai perhe ei ole entuudestaan tuttu tydntekijélle.

Tavoitteet tyolle tulisi laatia hoitotyGsta itsestédan, kuten asiakkaan turvallisuudesta,

tyytyvaisyydestd, hyvinvoinnista ja muihin elamanlaatuun liittyvista asioista.

Kuolevan lapsen hoitaminen on aina raskasta, mutta se on my¢s haastavaa ja antoi-
saa. Tyontekija voi saada itselleen arvokasta elaménkokemusta, joka auttaa selviy-
tyméaan myos omista kriiseistd. Kun uskaltaa olla aidosti oma itsensé ja toimia omalla
persoonallisella tavallaan perheen kanssa, voi parhaiten auttaa kuolevaa lasta ja per-
hettd. TyOntekijan tasapainoinen yksityiselaméa harrastuksineen ja ihmissuhteineen

mahdollistaa perheen tukemisen.

Hoito

Laidkehoito

Nykypéivand INCL — lapsen ld&kehoitoa on kehitetty jo sen verran, ettd kaikkien las-
ten kohdalla esimerkiksi kivun hoito on saatu hallintaan. INCL — tautia sairastavien
lasten l&&kityksessa saattaa olla suuriakin eroja ladkevalikoimassa sekd ennen kaik-
kea ladkkeiden maarissa. Jokaisen kohdalla l1adkkeet valitaan yksilollisesti, koska toi-
selle hyvéksi todettu l&é&ke ei valttamatta ole paras mahdollinen valinta jonkun toisen
kohdalla.

INCL — lapsille on tyypillistad kova vatsa eiké& saannéllinen ulostaminen onnistu il-

man apuneuvoja. Vatsan toimintaa voidaan edesauttaa myos ilman ladkkeita. Ravin-



toon on hyva lisata mahdollisuuksien mukaan kuituja ja nestetta riittavasti. Liikunta
on toinen vaihtoehto, joka saattaa edesauttaa vatsan toimintaa. Liikunta voi joskus
olla niin tehokasta, ettd se aktivoi suolen toimintaa. Letkuravinto saattaa olla yksi
ummetuksen aiheuttajista. Letkuravinto imeytyy niin hyvin, ettei jatettd juurikaan jaa

ja ulostaminen on t&sté syysté vaikeaa.

Liikuntakyvyttdman potilaan kohdalla passiivinen vatsaontelon painetta lisaava lii-
kunta voi edistda suolen toimintaa. Jollei ummetus helpota sen hoidossa ensisijaisesti
kaytettavien keinojen avulla, kuten kuitupitoisen ruoan, riittdvan nesteiden nauttimi-

sen ja litkunnan avulla, on aiheellista kayttad ulostuslaékkeité.

Epileptiset kohtaukset

INCL -lapsella epilepsia puhkeaa yleensa noin 2,5-vuotiaana, mutta epileptinen koh-
taus saattaa myos olla taudin ensimmaéinen oire. Yleensa epilepsiakohtaukset ovat
Iyhyitd, kohtauksen kesto on muutamasta sekunnista kahteen minuuttiin. Kohtauk-
sessa silmat ja paa kaantyvat sivulle, lievida nykdyksia voi esiintyd, raajat ojentuvat,
kasvoissa saattaa esiintyd varivaihdoksia ja lapsi voi &annelld itkien tai nauraen.
Kohtauksien madré vaihtelee, niita voi esiintyd muutamia kertoja paivassa tai viikos-
sa. Isommat tajuttomuus-kouristelukohtaukset ovat harvinaisempia, niitd esiintyy
yleensd muutamia kertoja vuodessa. Epilepsiakohtauksissa on kuitenkin paljon yksi-

I61lisi& eroja.

Perushoidon ja turvallisuuden huomioiminen on tarkedd myos epilepsiaan liittyen.
Riittdva ravitsemus, vaatetus, puhtaus, seuranpito, mukava sanky seké& istuminen ja
viriketoiminta ovat tarkeitd. Esimerkiksi aliravitsemus altistaa epilepsiakohtausten

syntymiselle.

Suurin osa epilepsiakohtauksista menee ohi itsestddn 1-4 minuutissa, jolloin erityis-
toimia ei tarvita. Kohtauksen hoidossa rauhallinen suhtautuminen tilanteeseen on
tarkedd. Lapsi kddnnetaan kylkiasentoon ja varmistetaan, ettei han vahingoita itsedan,

kouristuksia ei kuitenkaan pida yrittdd estadé. Kiristavat vaatteet avataan ja arvioidaan



kohtauksen kesto. Suuhun ei saa laittaa mitaan. Kohtauksen jalkiunta ei kannata héi-

rita.

Ravinto ja ruuansulatus

Ravitsemus on olennainen osa neurologisesti vammaisen lapsen hoitoa. Hyvén ravit-
semuksen on todettu parantavan yleista terveydentilaa, edistdvan painehaavojen pa-
ranemista, lisddvan kasvua, parantavan aareisverenkiertoa, vahentévan artyisyytta ja
spastisuutta ja parantavan ruokatorven refluksitautia sek& parantavan niin lapsen kuin

hoitajankin elaménlaatua.

Mikéli nieleminen on turvallista, ravinnonsaanti suun kautta tulisi saada mahdolli-
simman hyvaksi. Vammaisella lapsella sydminen voi olla hyvin hankalaa. Lapsella
voi olla vaikeuksia imemisessa tai hén saattaa pulauttaa kaiken syomansd ruuan.
Lapsen suu voi aueta huonosti ja pureminen voi olla haastavaa. Ruokailutilanne voi
olla vaikea myos lapsen jaykkyyden eli spastisuuden tai velttouden vuoksi. Asennol-
la on tarked merkitys ruokailun onnistumisessa. Toimintaterapeutti auttaa 16ytdmaan
sopivan tuolin ja ruokailuvalineiden 16ytymisessd. Oikeanlainen ruokailutilanne ja
syomistekniikka seka ruuan koostumus on tarked huomioida. Ruokailuvélineiden ko-
ko ja erityismuotoilu valitaan tarpeiden mukaan esimerkiksi lusikan pesa voi olla ma-
tala jotta sen saa mahtumaan suuhun. Myos esimerkiksi juoman imeminen pillilla voi
auttaa ja mukin tulisi olla sellainen, ettei paaté tarvitse kallistaa mukin tyhjentami-
seksi. Monivammaista lasta syotettéessa tuolilla on suuri merkitys, mahdollisimman

aktiivinen asento auttaa ruokailuun osallistumisessa.

Jos lapsella on aspiraatioriski, suun liikkeiden toimintah&irioita tai pelkk& syominen
ei riitd pitdmaan ravitsemustilaa hyvéna on siirryttdva letkuruokintaan. Pitkaaikai-

sessa ravitsemushoidossa mahalaukkuavanteen teko on hyvé vaihtoehto.

Letkuravitsemuksella pyritddn lisédmé&an tai turvaaman ravinnon saantia, mikéali suun
kautta saatava ravinto on riittdméatonta. Letkuravitsemusta voidaan kayttad potilaille
joilla on toimiva tai osittain toimiva ruoansulatuskanava ja jotka eivét voi tai saa syo-

tyd tavallista ruokaa niin ettd he kykenisivét tayttdmaan ravinnontarpeensa.



Thon hoito

INCL — lapsille on tyypillista heikko &&reisverenkierto, raajat tuntuvat kylmilta ja
sinertavat. Heikosta dareisverenkierrosta huolimatta INCL- lapset hikoilevat vartalol-
taan runsaasti ja hien haju voi olla erittain pistdva. Tama on tyypillista ja kylvetyksi-
en ja pesun lisdantynyt tarve tulee huomioida, jotta iho ei rikkoontuisi hien vaikutuk-

sesta.

Pesutilanteeseen kannattaa varata hyvin aikaa, sill4 usein INCL -lapset nauttivat pe-
suhetkistd. Hyvat apuvalineet helpottavat huomattavasti pesuja. Saunominen on mo-
nelle rentouttava hetki, saunottaessa lasta tulee huomioida hanen lammaonsietokykyn-
sd. Pesuissa erityisesti taipeisiin kannattaa kiinnittdd huomiota ja pesun jalkeinen

huolellinen kuivaus ja rasvaus ovat tarkeitd, jotta iho pysyy hyvassa kunnossa.

Mikali lapsella on gastrostooma, tulee sen ymparys pesta paivittain miedolla saippu-
alla, huuhdella ja kuivata hyvin. Avanteen juuri puhdistetaan sidetaitoksilla. Mikali
avanne on erittanyt sen voi putsata myds pumpulitikun avulla, puhdistettu alue tulee
kuivata hyvin. Puhdistuksen yhteydessd gastrostomialetkua tai syottdnappia tulee

pyoritella niin, ettei se jaa avanteen reunoihin kiinni.

Gastrostomialetkun tai napin kanssa voi kdydéa suihkussa, kylvyssa ja saunassa, mut-
ta ennen pesua on hyva tarkistaa etta letkun tai napin korkki on suljettu tiiviisti kiin-
ni. Mahalaukkuavannetta ei saa peittaa laastarilla tai sidoksella, koska ne voivat hau-

toa ihoa ja aiheuttaa iho-ongelmia.

Suuhygienia

Suun hygieniasta tulee huolehtia. Syljeneritys véhenee letkuruokinnassa ja tdman
vuoksi hampaiden reikiintymisen riski kasvaa ja suun limakalvot kuivuvat helposti ja

suu karstoittuu helposti. Hampaat ja kieli tulee harjata aamulla ja illalla. Suun hy-



gieniaa voi tehostaa antiseptisen suuveden avulla. Suuta voi kostuttaa vedella tai kei-

nosyljella.

Limaisuus ja oksentelu

Limaisuus on INCL -taudin tyypillinen ominaisuus, joka lisdantyy taudin edetessa.
Limaisuus ei siis valttamatta liity infektioihin. Aluksi lima on ldhinné kuolaisuutta,
mutta véhitellen se muodostuu limaisuudeksi. Aika-ajoin limaisuus voi kuitenkin va-
hentya. Ladkkeet saattavat lisata limaisuutta ja jokaisen lapsen kohdalla tulee erik-

seen harkita ladkkeen tuoman limaisuuden haitta.

Fysioterapialla on suuri merkitys limaisuuden helpottamiseksi ja sen poistamiseen
hengitysteista. Fysioterapeutti voi antaa kotihoitoneuvoja limaisuuden helpottami-
seen. Imulaitteen kdyttod kannattaa opetella jo varhaisessa vaiheessa, silla se voi ko-

tioloissakin olla jokapdivaisiin rutiineihin kuuluva toimenpide.

Oksentelu on myos INCL -taudin tyypillinen oire, se voi olla joko kausittaista tai jat-
kuva haitta. Mikéli lapsi oksentelee runsaasti, ruoka tulee tiputtaa hitaasti eika ravit-
semus suun kautta onnistu lainkaan. Oksentelua voidaan helpottaa laékityksellda, mut-
ta kdytant0 opettaa tassdkin enemmaén. Oksentelevaa lasta ei pida syottaa liian tay-
teen, joinakin pdivind lapsi saattaa kuitenkin sietdd ruokaa paremmin kuin toisina
paivind. Oksentelevan lapsen kohdalla tulee huolehtia riittavasta nesteensaannista.

Letkuravintoon siirtyminen hyvissa ajoin auttaa ongelmissa.

Liikunta ja fysioterapia

INCL — lapsen kohdalla fysioterapia aloitetaan yleensa heti, kun lapsen liikunnallisen
kehityksen viivastyminen on havaittavissa. Tassa tapauksessa liikunnalla ja fysiote-
rapialla pyritdan sailyttdmaan lapsella mahdollisimman pitkdan kyky olla paivittéin
pystyasennossa ja kuormittaa vartalonsa paino alaraajoihin. Pystyasennolla on useita

edesauttavia tekijoitd, kuten se auttaa suolen normaalia toimintaa ja estaa selkaran-
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gan, rintakehén ja alaraajojen nivelten virheasentojen kehittymistd. Virheasennot
ovat yksi suurimmista kivun aiheuttajista INCL — lapsilla.

Lasta, jolla on spastisuutta tai huono lihasten hallinta, voidaan rentouttaa apuvalinei-
den avulla. Erityisvalmisteisessa tuolissa vartalon ja p&éan sivutuet tukevat vartaloa,
oikealle korkeudelle sd&detyt jalkatuet parantavat asentoa ja haaratappi estda tuolista

pois liukumisen ja jalkojen ristiin menon.

Vatsan alueen hieronnalla voidaan ehkaistda ummetusta ja helpottaa lapsen oloa. Vat-
saa kannattaa hieroa aikaisintaan tunnin kuluttua ruokinnasta. Hierottaessa lapsi voi

olla puettuna, mutta lapsen ollessa alasti hieronta tehoaa parhaiten.

Aistit

Aistien vélittdmid kokemuksia voi pitdd hyvinkin itsestdén selvané asiana, mutta vai-
keimmin kehitysvammaiselle maailma ei nayttdydy samalla tavalla. Keskushermos-
ton toiminnalliset hairiot tai aistielinten puutteet voivat aiheuttaa sen, ettd aistimuksia
ei synny tai niiden merkitystd ei kykene ymmartdmaan. Aistimukset voi jad&dda myos
hyvin pieniksi tai yksipuolisiksi, silld vaikeimmin kehitysvammainen ihminen ei

valttamatta itse pysty hakeutumaan tilanteisiin, jossa aistiminen olisi mahdollista.

Kehitysvammaista hoidettaessa olisi hyva I0ytaa sellainen aistikanava, jonka avulla
han kykenee aistimaan ympardivada maailmaa. Uusia aistielamyksia luotaessa on hy-
va muistaa kiireettomyys, etenemisen tulee tapahtua vaikeimmin kehitysvammaisen

tahdissa. Mukavat yhteiset kokemukset kannustavat kehittdmadn vuorovaikutusta.
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