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Taman opinnaytetyon tarkoituksena oli kirjallisuuskatsauksen avulla kuvata ALS-potilaan
tuen ja hoidon tarvetta sairauden eri vaiheissa. Aihepiirin ollessa niin laaja se supistettiin
koskemaan hengityksen tuen ja hoidon tarvetta, koska hengitys on tarkedssa osassa ALS-
potilaan elamankaaressa. Tavoitteena oli tuottaa tietoa potilaille, hoitohenkilokunnalle,
omaisille ja kaikille asiasta kiinnostuneille ALS-potilaan tuki-ja hoitomenetelmista. Aiheen
valinnan perusteena oli ALS-potilaan huonosti tunnettu hoitoketju ja vahainen tutkimus
Suomessa.

Opinnaytety0 toteutettiin kuvailevana narratiivisena kirjallisuuskatsauksena. Tietoa etsittiin
tietokannoista: Medic, Arto, Cinahl ja Pubmed. Tiedonhaussa kaytettiin nayttéén perustuvia
tutkimusaineistoja, tutkimusartikkeleita seka kirjallisuutta. Mukaan otetut tutkimukset
koostuvat paaosin englanninkielisista tutkimuksista, koska suomalaisia tutkimuksia ei ole
saatavilla kovinkaan paljon.

Opinnaytetyon tulosten perusteella ALS-potilaan hoito on moniammatillista sairauden
aiheuttaman moninaisten oireiden vuoksi. Suurimmaksi ongelmaksi sairaudessa koituu
hengitysvajaus, johon tassa opinnaytetyossa on keskitytty. Mekaaninen ventilaatio on
keskeinen hoitomuoto useimpien ALS-potilaiden hoidossa. Hoitotahdon merkitys korostuu
sairauden edetessa koska potilaan elinkaari on suhteellisen lyhyt, keskimaarin noin 3-5
vuotta, parantavaa hoitoa ei ole. Mekaanisen ventilaation lisaksi lIaakityksella hoidetaan
hengitysvajausta, varsinkin sairauden loppupuolella.

" Asiasanat: Amyotrofinen lateraaliskleroosi, ALS, hengitysvajaus, hoito
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The purpose of this thesis was to use a literature review to describe the need for support and
treatment for ALS patient at different stages of the disease. With such a wide range of topics,
it was reduced to the need for respiratory support and care, as breathing plays an important
role in the life cycle of an ALS patient. The aim was to provide information to patients,
medical staff, relatives, and anyone interested in ALS patient support and treatment methods.
The selection of the topic was based on the poorly known treatment chain of the ALS patient
and a small study in Finland.

The thesis was carried out as a descriptive narrative literature review. Information was
searched in the databases: Medic, Arto, Cinahl and Pubmed. Evidence-based research
materials, research articles and literature were used in the information retrieval. The included
studies mainly consist of English-language studies, because very few Finnish studies are
available.

Based on the results of the thesis, the treatment of an ALS patient is multi-professional due
to the multiple symptoms caused by the disease. The main problem with the disease is
respiratory failure, which has been the focus of this thesis. Mechanical ventilation is a key
treatment for most patients with ALS. The importance of the care will is emphasized as the
disease progresses because the patient's life cycle is relatively short, on average about 3-5
years, there is no curative treatment. In addition to mechanical ventilation, medication is used
to treat respiratory failure, especially towards the end of the disease.

' Keywords: Amyotrophic lateral sclerosis, ALS, respiratory failure, care
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1 JOHDANTO

ALS eli Amyotrofinen lateraaliskleroosi on liikehermosairaus, jossa lihaksia kaskyttavat liike-
hermot tuhoutuvat vahitellen, jolloin lihaksisto heikkenee ja surkastuu (Duodecim Terveyskir-

jasto, 2023). Taudin aiheuttaja on tuntematon ja sita sairastaa noin 350 ihmista Suomessa.

Taudista tunnetaan myds periytyva muoto, josta kaytetaan nimitysta familiaalinen ALS eli
FALS (Lihastautiliitto, i.a.). Periytyva tauti on yleensa lievempi ja hitaampi kuin ei-periytyva.
Keskimaarainen sairastumisika on n. 60 vuotta (Duodecim Terveyskirjasto, 2023). Tauti on
miehilla vahan yleisempi kuin naisilla. Tauti on eteneva ja elinikda lyhentava. Potilas meneh-

tyy lopulta hengityslihasten laman vuoksi.

Hoito on moniammatillista ja keskittyy paaosin oireenmukaiseen hoitoon ja kuntoutus onkin
tarkein osa hoitoa (Duodecim Terveyskirjasto, 2023). Jokaiselle potilaalle suunnitellaan oma
kuntoutusohjelma, johon osallistuvat fysioterapeutti, toimintaterapeutti, puheterapeutti ja ravit-

semusterapeutti.

Opinnaytetyon tarkoituksena on kuvailla-ALS-potilaan tuen ja hoidon tarvetta. Opinnaytetydn
tavoitteena on tuottaa tietoa potilaille, hoitohenkilokunnalle, omaisille ja kaikille asiasta kiin-
nostuneille ALS-potilaan tuki- ja hoitomenetelmista. Tassa opinnaytetydssa keskitytaan ni-
menomaan ALS-potilaan hengitykseen ja sen tukemiseen ja hoidon tarpeeseen. Aiheen va-
linnan perusteluna on ALS-potilaan huonosti tunnettu hoitoketju ja se, etta sita on todella va-
han tutkittu, varsinkin Suomessa. Opinnaytetydn aiheena on ALS-potilaiden tuen ja hoidon
tarpeet sairauden eri vaiheissa. Opinnaytetyo tehdaan SEAMKin Terveyden edistaminen ja

hoitotyo- tutkimusohjelmalle.



2 AMYOTROFINEN LATERAALISKLEROOSI (ALS)

2.1 Amyotrofisen lateraaliskleroosin maaritelma

Yleisen suomalaisen ontologian sivuston (YSO) (i.a.) mukaan amyotrofinen lateraaliskleroosi
on neurodegenaratiivinen sairaus. Ohjaustermeina on ALS seka ALS-tauti. Muunkielisista
termeista englanniksi se tarkoittaa amyotrophic lateral sclerosis (ALS disease) tai neurode-
generative disease. Tassa opinnaytetydssa amyotrofisesta lateraaliskleroosista kaytetaan ly-
hennettd ALS.

2.2 ALS-taudin kuvaus ja esiintyvyys

ALS on verraten harvinainen sairaus, vuosittainen ilmaantuvuus on 1-3 henkil6a/100 000 ja
esiintyvyys 3-8 henkild per/100 000. henkilda. (Siirala ym., 2015) Keskimaarainen sairastu-
misika on 55—65 vuotta ja sita esiintyy molemmilla sukupuolilla (8). Sairaus on eteneva,
mutta etenemisnopeus on yksildllista. Elinajan ennuste on keskimaarin noin 3-5 vuotta en-
sioireiden ilmaantumisesta. Noin puolet potilaista menehtyy 30 kuukauden kuluessa, 20 %
potilaista elaa 5—10 vuotta. Tavallisin kuolinsyy on hengitysvajaus ja siita aiheutuneet kompli-

kaatiot. Suomessa vajaat 200 henkil6a sairastuu ALSiin vuodessa.

Sairaudessa motoneuronit eli lihasten toimintaa ohjaavat likehermosolut rappeutuvat. Sai-
rauden seurauksena lihakset vahitellen heikkenevat ja surkastuvat (Lihastautiliitto, i.a.). AL-
Sin aiheuttajaa ei tiedeta, todennakoisesti se on monen eri tekijan summa. ALS ei vaikuta
aistien toimintaan vaan se on lahinna liikehermoja vahingoittava tauti. Myos ruoansulatus,

eritysjarjestelmat ja verenkierto sailyvat ennallaan, jopa sydan, vaikka se onkin lihas.

ALS:n etiologia on tuntematon, mutta siita tiedetaan, etta geneettiset tekijat liittyvat seka su-
vuittain esiintyvaan famiaaliseen ALSin eli FALSIn ja sporadiseen tautimuotoon (SALS) (Sii-
rala ym., 2015). Suvuittain esiintyvaa tautia todetaan Suomessa noin 10 %:lla. FALSin taus-
talta on 16ydetty useita geenimutaatioita. Siiralan ym. (2015) mukaan yleisin Suomessa esiin-
tyva mutaatio on vallitsevasti periytyva C9orf72-geenin toistojaksomonistuma. Tama geeni
voi ALSin lisaksi aiheuttaa otsaohimolohkodementiaa seka naiden yhdistelmaa. Myos tassa

yhdistelmassa taudin kulku on nopeampaa ja ennuste siten huonompi.



Mutaation esiintyvyys kansainvalisessa vertailussa suomalaisessa vaestossa on suhteellisen
suuri (8). ALSia 45 % sairastavasta perheittain esiintyvasta ja 20 % sporadista tautia sairas-
tavista kantavat tatd mutaatiota. Suomessa ja Pohjois-Ruotsissa erityisesti toinen peittyvasti
periytyva ja esiintyva valtamutaatio SOD1p.D91A. Se aiheuttaa alaraaja-alkuisen hitaasti ete-

nevan taudin.

ALSin oireet alkavat vaihtelevasti eri yksil6illa. (Lihastautiliitto, i.a.) Sairaus voi alkaa raajoista
tai nielusta. Lihasheikkous, lihasnykaykset ja krampit ovat tyypillisia raajaoireita. Nielun alu-
eella oireina ovat puheen epaselvyys ja nielemisvaikeus (Siirala ym., 2015). Nielun alueelta
alkava tauti ennustaa nopeampaa etenemista ja lyhyempaa elinikda. Myos sairastuminen

iakkaana seka aikainen hengityslihasten heikkous lyhentavat niin ikdan elinaikaa.

2.3 ALS-taudin kliiniset oireet, tutkiminen ja todentaminen

Palmio & Laaksovirran (2017) mukaan ALS-potilailla on vaihtelevasti ylemman ja alemman
motoneuronin vaurioita. Sairaudessa koko liikeradasto motoriselta aivokuorelta selkaytimen
etusarven soluihin tulee vaurioitumaan. Motoneuronit degeneroituvat ja korvautuvat glioosilla.
Tama aiheuttaa joko raajasta tai bulbaarialueelta (aivoydinjatkeen alue) alkavan lihasheik-
kouden. Yksittaisen raajan oireella alkaa noin 70 %:lla potilaista oireet. Lopuilla potilailla sai-
raus alkaa bulbaarialueelta, mika aiheuttaa puheen kangistumista ja nielun seka kielen toi-

minnan heikkenemista.

ALSia ei kyeta diagnosoimaan laboratoriokokein tai kuvantamistutkimuksilla (Duodecim Ter-
veyskirjasto, 2023). Tyypilliset muutokset nahdaan lihassahkoétutkimuksessa eli ENMG:ssa.
My0s oireettomissa lihaksissa voidaan nahda muutoksia. Yleensa oireet ja I10ydokset ovat
niin tyypillisia, ettd diagnosointi on helppoa. Joskus saatetaan tehda vielda ENMG-tutkimus-

kontrolli diagnoosin varmistamiseksi.

2.4 ALS-taudin hoitomuodot

Amyotrofiseen lateraaliskleroosiin ei ole olemassa varsinaisesti taudinkulkua hidastavaa laa-
ketta (Duodecim Terveysportti, 2021). Markkinoilta [6ytyvan ainoan ladkkeen (rilutsoli) teho-

vaikutus on vain muutamia kuukausia. Muualla maailmassa kuten Japanissa, Etela-Koreassa
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ja USA:ssa on viralliseksi ALS-laakkeeksi hyvaksytty myos edaravoni, mutta toistaiseksi EU

ei ole sitd hyvaksynyt. Ladketutkimus jatkuu kilvaana ALSin osalta.

Kuntoutus on ALSin oireiden tarkein hoitomuoto (Duodecim Terveyskirjasto, 2023). Se on
moniammatillista, ja siihen osallistuvat fysioterapeutti, toimintaterapeutti, puheterapeutti seka
ravitsemusterapeutti. Fysioterapeutti kartoittaa likkumisen apuvalineiden tarpeen ja laatii li-
hasharjoitusohjelman. Toimintaterapeutti hankkii tarvittaessa pienapuvalineita esim. keittioon
arvioituaan ensin potilaan toimintaa kotona ja arjessa. Puheterapeutin kautta on mahdollista
saada kommunikaation apuvalineita ja han huolehtii puheentuoton harjoituksista ja nielemis-
harjoituksista. Potilaan nielemiskyvyn heikentyessa, ravitsemusterapeutti arvioi ravinnon-

saannin riittavyytta ja suunnittelee erityisruokavalion.

Sosiaalitydntekija opastaa sosiaalietuuksien ja tukien saamisessa (Duodecim Terveyskir-
jasto, 2023). Kuntoutusohjaaja opastaa potilasta kuntoutusjaksojen osalta. Neurologian eri-
koislaakari arvioi oireenmukaisen hoidon tarvetta ja kuntoutussuunnitelman ajan tasalla pysy-

mista. Kaynnit neurologilla ovat tiheaan.
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3 ALS-POTILAAN HAASTEET SAIRAUDEN EDETESSA

3.1 Ensioireet

Suomen Seniorihoivan (i.a.) mukaan ALS-taudin ensioireet voivat nakya kasivarsien li-
hasheikkoutena, esimerkiksi kaden heikkona puristusvoimana, jolloin tavarat eivat pysy ka-
sissa. Myos avaimien ja tyokalujen kasittely on hankalaa seka nappien napitus tai oven avaa-
minen. Peukolahangan ensioire on tyypillinen. Alaraajojen oireiluna alkaa neljasosalla poti-
laista ensimmaiset oireet. Jos oireet alkavat nielusta, puhe muuttuu epaselvaksi tai sen tuot-
taminen hidastuu. Kun tauti etenee, puheen tuottaminen vaikeutuu entisestaan ja nielemi-
sessa esiintyy suuria vaikeuksia. My0s liikkumisessa on merkittavia ongelmia. Jommallakum-
malla puolen kehoa esiintyy toisen ala- tai ylaraajan heikkoutta, ei kuitenkaan yhta aikaa mo-
lemmilla puolilla. Lihasnykimista ja lihaskramppeja voi esiintya eli niin kuin elohiiri nykisi lihak-
sessa. Elonhiiri ei ole kuitenkaan yksistaan merkki ALS-taudista. Muita oireita ovat lihasjayk-

kyys ja lihasten surkastuminen.

3.2 Oireet taudin edetessa

ALS-taudista aiheutuu paljon erilaisia oireita taudin edetessa, jotka johtuvat ylemman tai
alemman motoneuronin vauriosta (Suomen Seniorihoiva, i.a.). Naitd ovat esimerkiksi seuraa-
vat: hienomotoriikka heikkenee, lihasvoima alenee, spastisuus eli lihasjaykkyys, kudoksien ja
lihasten surkastuminen eli lihasastrofia, lihasten tahaton nykiminen eli faskikulaatio, lihasten
hypotonia eli lihasjanteys, koukistajalihasten kouristukset, lisaantynyt haukottelu, nauru- ja
itkukohtaukset, jotka johtuvat ilmelihasten hyperrefleksiasta, vilkastuneet refleksit seka lihas-

krampit.

Taudin loppuvaiheessa ongelmia tulee myos hengityksen kanssa, koska lihakset surkastuvat
ja lopulta potilas joutuu turvautumaan hengityskoneeseen (Suomen Seniorihoiva, i.a.). Hengi-

tyskoneen kaytto riippuu potilaan hoitotahdosta.

Alyllisten toimintojen heikkenemisté esiintyy noin puolella potilaista (Suomen Seniorihoiva,
i.a.). Tama voi aiheuttaa ongelmia kielen kaytdén sujuvuudessa, asioiden ja tekemisen suun-

nittelun vaikeuksia seka apatiaa. On my6s mahdollista, etta sairastuneelle tulee



12

persoonallisuuden muutoksia ja kaytoshairioita, koska ALS-potilaalla voi esiintyd samanaikai-

sesti frontotemporaalista dementiaa. Kuitenkin vain murto-osa sairastuneista dementoituu.

ALS-potilailla esiintyy usein myos vasymysta, joka voi johtua masennuksesta, ahdistuksesta,
kivusta, laakityksesta, univaikeuksista tai liiallisesta aktiivisuudesta (Suomen Seniorihoiva,
i.a.). Potilaan tulisikin valttaa liiallista fyysista rasitusta ja kayttaa apuvalineita liikkumiseen

kuten pyoratuolia jo varhaisessakin vaiheessa.
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4 OPINNAYTETYON TARKOITUS JA TAVOITE

Opinnaytetyon tarkoituksena on kuvailla ALS-potilaiden hengityksen tuen ja hoidon tarvetta
sairauden eri vaiheissa. Opinnaytetydn tavoitteena on tuottaa tietoa ALSista, sen hoitomuo-
doista ja tukemisesta kaikille asiasta kiinnostuneille tai asiasta tietoa tarvitseville. Opinnayte-
tyon tuloksia voi hyddyntaa hoitohenkilokunta, potilaat ja omaiset seka kaikki asiasta kiinnos-

tuneet.

Tutkimuskysymykset ovat:

1. Mitka ovat ALS-potilaan tuen ja hoidon tarpeet sairauden eri vaiheissa?

2. Mitka ovat ALS-potilaan hengityksen tukemisessa kaytettavat muodot?



14

5 OPINNAYTETYON TOTEUTUS

Opinnaytetyé toteutettiin kuvailevana narratiivisena kirjallisuuskatsauksena. Koska opinnay-
tetyd on kirjallisuuskatsaus, ei tutkimuslupia tarvittu. Tietoa etsittiin laajasti ALS-potilaan hen-
gityksen tuesta ja hoidon tarpeesta. Koska aiheesta ei juurikaan 16ytynyt suomenkielista tutki-

mustietoa, taytyi haut tehda paaosin englannin kielella kansainvalisista tietokannoista.

5.1 Aineiston keruu

Kirjallisuuskatsauksen tiedonhakuja tehtiin eri tietokannoista, joita olivat muun muassa suo-
menkielisia julkaisuja haettaessa Medic ja Arto, Terveyskirjasto, Terveysportti, Lihastautiliitto
seka Laaketieteellinen aikakausikirja Duodecim. Englanninkielinen aineisto haettiin kaytta-
malla Cinahl Ultimatea seka Pub Media. Vuosirajauksena oli 10 vuotta eli tutkimuksissa otet-
tiin huomioon vuoden 2012 jalkeen tehtyja tutkimuksia, mutta etusijalla olivat viime vuosien
aineistot. Opinnaytetydhon mukaan otettavista tutkimuksista rajattiin maksulliset tutkimukset

pois.

Aiheen hakusanoina kaytettiin: ALS, Amyotrofinen lateraaliskleroosi, motoneuronisairaus,

hengitys, hengittaminen, hoito, hoitotarve, tukeminen, non-invasiivinen ventilaatio, invasiivi-
nen ventilaatio, palliatiivinen hoito. Englanniksi hakusanoina toimivat muun muassa: Amyo-
trophic lateral sclerosis, breath, breathing, care, need for care, support, supporting, respira-
tion, respiratory failure, non-invasive ventilation, invasive ventilation, palliative care. Tiedon-

hakuja tehtiin yhdistamalla eri sanoja esimerkiksi amyotrophic lateral sclerosis and care.

Suomenkieliset hakutulokset eivat tuottaneet kovin montaa tutkimusta ALS-potilaiden hengi-
tyksesta ja sen tukemisesta. Itse sairaudesta I0ytyy tietoa paljonkin mutta ei varsinaisia tutki-
muksia. Englanninkielisia tutkimuksia I0ytyi aika paljon, mutta suuresta osasta ei ollut saata-

villa koko artikkelia tai ne olivat maksullisia, joten ne karsiutuivat pois (taulukko 1).



Taulukko 1. Tietokantahakujen tulokset.
Tietokanta Hakusana

Haun rajaukset

Haun tulokset

Cinahl
Cinahl
Cinahl
Cinahl
Cinahl
Cinahl
Cinahl
Cinahl
Medic
Medic
Medic
Medic
Medic
Medic
Medic

Medic
Pubmedi
Pubmed
Pubmed
Pubmed
Pubmed
Pubmed
Pubmed
Pubmed
Pubmed
Pubmed
Pubmed
Arto
Arto
Arto

Amyotrophic lateral sclerosis
Motor neuroen disease

ALS

Breath* and ALS

ALS and car*

ALS and Need for care

ALS and support*

ALS and respirati*

Amyotrophic lateral sclerosis

Amyotrofinen lateraaliskleroosi

ALS

Amyotro* and hengit*
Amyotro and hoi*

Amyotro*

Hengitys

Respiration
Motoneuronisairaus
Amyotrophic lateral sclerosis
ALS

Motor neuron disease

ALS and respiration
Noninvasive ventilation ALS
Invasive ventilation ALS
ALS and support

ALS and breathing

ALS and care

ALS and need for care

ALS and palliative care
Invasiivin* ventilaat*

noninvasiiv* ventilaat*

amyotrofinen lateraali skleroosi

v 2012-2022, englanti
v 2012-2022, englanti
v 2012-2022, englanti
v 2012-2022, englanti
v 2012-2022, englanti
v 2012-2022, englanti
v 2012-2022, englanti
v 2012-2022, englanti
v 2012-2022
v 2012-2022
v 2012-2022
v 2012-2022
v 2012-2022
v 2012-2022
v 2012-2022

v 2012-2022, englanti

v. 2012-2023, englanti
V. 2012-2023, englanti
v. 2012-2023, englanti
v. 2012-2023, englanti
v. 2012-2023, englanti
v. 2012-2023, englanti
v. 2012-2023, englanti
v. 2012-2023, englanti
v. 2012-2023, englanti
v. 2012-2023, englanti
v. 2012-2023, englanti
v. 2012-2023

v. 2012-2023

v. 2012-2023

1533 osumaa
1417 osumaa
2144 osumaa
45 osumaa
93 osumaa
53 osumaa
491 osumaa
64 osumaa
62 osumaa
22 osumaa

0 osumaa

3 osumaa

13 osumaa
24 osumaa
174 osumaa
74 osumaa

6 osumaa
365 osumaa
435 osumaa
375 osumaa
17 osumaa
15 osumaa
13 osumaa
293 osumaa
23 osumaa
113 osumaa
11 osumaa

4 osumaa

2 osumaa

1 osuma

16 osumaa
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5.2 Aineiston analysointi

Suhosen ym. (2016) mukaan kuvailevasta kirjallisuuskatsauksesta voidaan erottaa kaksi eri-
laista suuntautumista; narratiivinen ja integroiva katsaus. Kirjallisuuskatsauksen perustyy-
peista kuvaileva kirjallisuuskatsaus on yleisimmin kaytetty ja sita voidaan kutsua yleiskat-
saukseksi. Aineistot ovat laajoja, eika niissa ole tiukkoja ja tarkkoja saantoja. Tutkittavaa

asiaa kuvataan laaja-alaisesti ja tarpeen vaatiessa luokitellaan sen ominaisuuksia.

Narratiivinen Kirjallisuuskatsaus on kevyin kirjallisuuskatsauksen muoto, jonka avulla voidaan
antaa laaja kuva ilmidsta tai aiheesta (Suhonen ym., 2016). Vaikkakaan se ei anna varsi-
naista analyyttisinta tulosta niin silla voidaan kuitenkin ajantasaistaa tutkimustietoa. Opetus-
alalla narratiivinen kirjallisuuskatsaus on laajalti kaytossa, koska se mahdollistaa ajankohtai-
sen tiedon opiskelijoille. Kun tutkittavaa ilmiota tai asiaa halutaan kuvata monipuolisesti, kay-
tetdan integroivaa kirjallisuuskatsausta. Siina tuotetaan uutta tietoa ja tutkitusta ilmiosta tai
aiheesta. Integroivaan kirjallisuuskatsaukseen kuuluu kriittinen tarkastelu, jota ei taas ole nar-

ratiivisessa katsauksessa.

Tassa kuvailevassa narratiivisessa kirjallisuuskatsauksessa etsittiin mahdollisimman laajasti
ALS-potilaan hengitykseen liittyen aineistoa. Aineistoksi valikoituivat lopulta tutkimusartikkelit,
joissa kasiteltiin noninvasiivista ja invasiivista ventilaatiohoitoa ja jotka vastasivat itse tutki-
muskysymyksiin. Opinnaytetyoprosessin tiedonhaku pitkittyi, koska uutta asiaa 16ytyi matkan
varrella. Aineistoa etsiessa mukaan tarttui artikkeleita, jotka koskivat yskityslaitetta ja pal-
leatahdistusta, jotka niin ikaan toimivat apuvalineina hengitysongelmissa ja siksi ne otettiin
mukaan kirjallisuuskatsauksen lahteisiin. Koska opinnaytetyon aiheena oli kuolemaan johtava
sairaus, oli luonnollista ottaa myds palliatiiviseen hoitoon seka saattohoitoon ja 1aakitykseen

kuuluvat tutkimusartikkelit mukaan opinnaytetydohon.
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6 OPINNAYTETYON TULOKSET

6.1 Hengitysvajaus

Hengityksen pysahtyminen on yleisin kuolinsyy ALSissa Siiralan ym. (2015) mukaan. Se joh-
tuu hengityslihasten surkastumisesta. Tama aiheuttaakin eniten pelkoa ja ahdistusta seka
potilaissa etta potilaan laheisissa. Sairauteen liittyva hengitysvajaus on kuitenkin poikkeava
mekanismiltaan verrattuna tavanomaiseen hengenahdistukseen, joka esiintyy esimerkiksi
keuhko- tai sydanperaisissa sairauksissa. Siksi hengitysvajauksen tunnistaminen voi olla
haasteellista monille terveydenhoitoalalla tyoskenteleville. Hengitysvajauksen kehittyminen
tulisi osata ennakoida, jotta hoitopaatokset eivat jaisi paivystysajan varaan. Noninvasiivinen
ventilaatiohoito on ensisijainen hengenahdistuksen helpotusmuoto ALSiin liittyvassa hengi-

tysvajauksessa.

6.1.1 Mekanismi hengitysvajauksessa

Siiralan ym. (2015) mukaan hengityslihasten toiminnan heikentymisessa on kyse siita, etta
elimistd menettaa kykyaan vuoroin laajentaa ja supistaa rintaontelon tilavuutta, jolloin hiilidi-
oksidin poistuulettaminen vaikeutuu ja hapensaanti heikkenee. ALSin varhaisessa vaiheessa
hengitysvajauksen ongelmana on vain unenaikainen tuuletushairio, kun hengitys on muuten-
kin pinnallisempaa. Munuaisten hiilihappoanhydraasientsyymi muodostaa vedesta ja hiilidiok-
sidista bikarbonaattia virtsaan eritettavaksi, jolloin valtimoveren hiilidioksidin osapaine saat-
taa olla normaali, vaikka bikarbonaattipitoisuus on suurentunut merkkina piilevasta hengitys-
vajauksesta. Hengitysvajauksen edetessa bikarbonaattipitoisuus ja hiilidioksidin osapaine li-
saantyvat, jolloin tilaa kutsutaan hyperkapniaksi. Koska hengitys heikkenee asteittain, pystyy
hengityskeskus sopeutumaan suurentuvaan hiilidioksidin osapaineeseen seka myohemmin
vahenevaan hapen osapaineeseen. Kun kertahengitystilavuus on pienentynyt, jaa potilaan
ainoaksi mahdollisuudeksi tuulettaa keuhkoja lisaamalla hengitystiheytta. Edelleen hengitysti-

lavuuden heiketessa sairauden loppuvaiheessa myds hapettumiskyky huononee.
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6.1.2 Hengitysvajauksen kliiniset oireet

Hengitysvajauksesta johtuvat oireet ovat epamaaraisia, niita ovat muun muassa unen laadun
heikkeneminen, ydlliset herailyt, aamupaansaryt seka paivavasymys (Siirala ym., 2015). Siksi
niiden kohdistaminen hengitysvajauksesta johtuviksi oireiksi voi olla vaikeaa. Potilas saattaa
my0Os vahentaa fyysista aktiivisuuttaan valttaakseen hengenahdistusta. Varsinainen hen-
genahdistuksen tunne voi olla vasta potilaan viimeinen oire tai toisaalta taas ensimmainen
oire, jos diagnoosin asettaminen on viivastynyt ja potilaalle on jo kehittynyt useiden lihasryh-

mien heikkoutta.

ALSia sairastavan oireet ovat yksildllisia; valtaosalla, noin 75 %:lla esiintyy ensioireena raajo-
jen lihasten heikentymista tai kaulan ja nielun alueen lihaksiston heikentymista (Siirala ym.,
2015). Vain noin 1-3 %:lla ensioireet alkavat hengityslihaksiston alueelta ilman muiden lihas-

ryhmien heikkenemista ja tata tilaa kutsutaan dyspnea-faskikulaatio-oireyhtymaksi.

6.1.3 Hengitysvajauksen seuranta

ALSissa esiintyvan hengitysvajauksen kehittymisen ennustaminen on vaikeaa, siksi oireku-
vaa ja hengitystoimintaa tulisi seurata saanndllisesti 3—6 kuukauden valein (Siirala ym.,
2015). Nain toimien hengityksen vaikeutumista voidaan ennakoida paremmin ja potilasta
saadaan ohjattua ajoissa. Hengitystoimintaa arvioidaan keuhkojen ja hengityslihasten toimin-
taa mittaavilla toimintakokeilla kuten FVC (nopea vitaalikapasiteetti), FEV1 (uloshengityksen
sekuntitilavuus), hengitystiheytta seka hengityksen lihasvoimia kuten sisaanhengityksen
enimmaispaine, niiskutuspaine ja yskimisen huippuvirtaus seka uloshengityksen enimmais-
paine. Muita tutkimuksia ovat valtimoveren verikaasuanalyysi ja happikyllasteisyyden seu-

ranta.

Vuoren ym. (2018) mukaan kotona tulisi seurata potilaan hengitysvajeen kehittymista. Kun
potilaan hengitys kay tydoladammaksi, han tarvitsee vuoteen, jossa selkdosaa pystytaan kohot-
tomaan palleatyon helpottamiseksi. Hankala liman kertyminen aiheutuu yskimisen ja hengi-
tyksen heikentymisesta. Sita voidaan lievittaa 1aakkeilla, hengitysfysioterapialla ja saannalli-
silla sisdanhengitys harjoituksilla seka tarvittaessa syventamalla kasiventilointipalkeella seka
2PV-hoidolla. Tarpeen saattaa olla myos lisahappi, joka auttaa oireiden helpottumiseen ja
varsinkin infektioiden aikana. Kotioloissa happi annostellaan happiviiksilla tai 2PV-laitteen

kautta. Happirikastimesta saadaan myds yleensa riittava happilisa. Yskimiskyvyn
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heikentyessa lima kertyy keuhkoihin, josta seuraa hengitysvajetta ja infektioalttiutta. Yskanar-
sytysta aiheuttaa hengitysteihin jaava lima. Laakkeilla, kasiventilaattorilla tai imulaitteella voi-

daan potilaan oloa helpottaa.

ALS-potilaan hengenahdistuksen mittareiksi on kehitetty myos muunlaisia tapoja selvittaa po-
tilaan yksildllista hoidon tarvetta silloin kun esimerkiksi FVC ja verikaasuanalyysit eivat viela
anna viitteita NIV-hoidon tarpeelle (17). Tallainen mittari on DALS-15 (Dyspnea-ALS-Scale).
Sita voidaan hyddyntaa myds silloin kun NIV hoito on jo kaytdssa. DALS-15-mittarin avulla
voidaan parantaa jonkun tietyn oireen hallintaa ja hoidon koordinointia ja nain ollen optimoida
yksildllinen hoito hengenahdistuksesta karsivalle ALS-potilaalle. Tiettavasti Suomessa ei ole

kaytossa DALS-15-mittaria, siitd ei ainakaan I0ytynyt tietoa suomeksi.

DALS-15-mittarissa on 15 vaittamaa, joihin vastataan Likertin 5-portaisella asteikolla: 0= ei
koskaan, 1= harvoin, 2= joskus, 3= usein ja 4= aina. Vaittamat liittyvat muun muassa hen-
genahdistukseen, hengastyneisyyteen, pelkoihin ja aktiivisuuteen (16). DALS-15-mittarin vait-

tamat on esitelty taulukossa 2:

Taulukko 2. DALS-15-mittari.

Minulla on erittdin uhkaava hengenahdistus | Hengastyneisyys on minulle todellinen on-

gelma

Olen hengastynyt istuessani rauhassa Hengitysvaikeuteni rajoittavat lisaksi rutiine-
jani

Heraan yolla hengastyneisyyteen Tunnen itseni hengastyneeksi

Pelkaan tukehtuvani Hengastyneisyyden vuoksi valtan vaakata-

sossa makaamista

Hengitysvaikeuksieni vuoksi tunnen itseni Karsin lievasta hengastyneisyydesta
eristaytyneeksi muista ihmisista

Hengitykseni uuvuttaa minua Minun on hankala hengittaa fyysisessa rasi-
tuksessa
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Tunnen itseni levottomaksi Minulla on hankaluuksia yskia

Minua masentaa koska joudun luopumaan
aktiviteeteista hengastyneisyyden vuoksi

DALS-15-mittarilla on siis tarkoitus havainnoida ja maarittda potilaan subjektiivinen tunne
hengenahdistuksesta (16). Potilas itse vastaa naihin vaittamiin. DAL-15-mittaria suositellaan
kaytettavaksi silloin kun potilas itse ymmartaa paremmin oireensa vakavuuden tai sairau-

tensa tilan. Yksi kyseisen mittarin eduista on, etta silla on korkea luotettavuusindeksi.

6.2 Hengityshalvaus

Laaksovirran (2015) mukaan kun hengityslihasten liikehermot tuhoutuvat ja hengityslihakset
lakkaavat toimimasta, on olemassa kolme vaihtoehtoa, joiden mukaan edeta ALS-potilaan
hoidossa. Naita ovat oireenmukainen palliatiivinen hoito, noninvasiivinen ylipaineventilaatio

hoito maskilla (NIV) tai invasiivinen hengityskonehoito henkitorviavanteen kautta.

Vahaoireisen potilaan ensikaynnilla ei kannata esitella kovin yksityiskohtaisia palliatiivisia toi-
menpiteitd (Laaksovirta, 2015). Laakarilla tulee olla riittavasti aikaa keskustella, hyvat kom-

munikaatiotaidot ovat tarkeassa roolissa, jotta potilaalle ei maalailla tarpeettomasti kauhuku-
via, jolloin se voi johtaa potilaan vastareaktioon ja luottamuksen menettamiseen. Vasta myo-

haisemmassa vaiheessa voidaan tuoda esille esimerkiksi palliatiivinen sedaatio.

Noninvasiivisen (NIV) hoidon kohdalla tehtyjen tutkimusten perusteella on todettu, etta se pa-
rantaa ALS-potilaiden elamanlaatua ja pidentaa elinaikaa noin 200-800 vuorokautta (Laakso-
virta, 2015). Tosin vaikeista bulbaarioireista (nielemisen ja puheentuoton vaikeutuminen) kar-

siville se sopii huonommin.

Invasiivinen hengityskonehoito on jo pulmallisempi kliinikoille ja se pitaa sisaltda hankalia
eettisia paatoksia (Laaksovirta, 2015). Koska pysyva hengityskonehoito ei pysayta ALSia, voi
lopputuloksena olla vuosia kestava locked-in-tila, jossa potilaan kommunikaatio on mahdo-
tonta. Siksi olisikin tarkeaa, etta potilasta informoidaan oikein ajoitettuna ja saanndllisesti AL-
Sin myodhaisemmista vaiheista, jotta valtytaan paivystysolosuhteissa tehdyista hataisista intu-

baatioista tai trakeostomiasta. Suomessa nama keskustelut kdydaan perinteisesti neurologin
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kanssa, mutta esimerkiksi Varsinais-Suomen sairaanhoitopiirissa toimintaa on laajennettu

my0s keuhkolaakareille ja anestesialaakareille.

6.3 Hengenahdistusta lievittavat mekaaniset hoidot

Mahdollisen hengenahdistustuntemuksen hoitaminen on tarkeaa ja hoidossa tulee kunnioit-
taa potilaan omaa tahtoa (Siirala ym., 2015). Neurologin tehtavaksi jaa pohtia, milloin ottaa
puheeksi potilaan kanssa ventilaatiohoito. Hengenahdistuksen lievitykseen voidaan kayttaa
joko mekaanista hengityslaitehoitoa tai laakkeita. Mekaaniseen hengityslaitehoitoon kuuluu jo
edelld mainitut noninvasiivinen ventilaatio (NIV) tai invasiivinen ventilaatio. ALS on eteneva
sairaus ja hengitysvajaus pahenee ajan kuluessa, joten sairauden loppuvaiheessa hen-

genahdistusta tulisi hoitaa myos keskushermostoon vaikuttavilla |1aakkeilla.

6.3.1 Noninvasiivinen ventilaatiohoito

Noninvasiivisesta hoidosta on tullut ALS-potilaiden standardi hoitomuoto (15). Se mahdollis-
taa hengityslihasten rentouttamisen, lievittaa hengenahdistusta, pidentaa elinikaa ja antaa
potilaalle aikaa miettia, haluaako han siirtya invasiiviseen hoitoon jatkossa. Potilaat, joilla on
krooninen hengitysvajaus aloittavat ajoittaisen NIV-hoidon. Kun oireet pahenevat, he tarvitse-

vat jatkuvaa NIV-hoitoa 24 tuntia vuorokaudessa yllapitaakseen hengityskaasujen vaihtoa.

Pirkanmaan hoitokodin ALSia sairastavista asiakkaista toteutettiin tutkimus ajalla tammi-
kuusta 2004 joulukuuhun 2013 (14). Mukaan tutkimukseen oli otettu yhteensa 67 potilasta,
joista 48 %:lla oli diagnosoitu ALS ja lopuilla jokin muu hyvanlaatuinen sairaus kuten COPD
tai keuhkofibroosi. Tarkoituksena oli tutkia hyvanlaatuiseen sairauteen kuolevan potilaan
diagnooseja, oireita ja hoitotoimenpiteita Pirkanmaan Hoitokodissa. Tietoa kerattiin vaeston
ominaisuuksista, vastaanottotilanteista, diagnooseista, oireista, laakityksesta ja muista hoito-
toimenpiteista kuten ravitsemusreiteista, hapesta ja ei-invasiivisesta hapetuksesta. Tietoa

saatiin kerattya myds papeilta, fysioterapeuteilta seka perheenjasenilta.

Tutkimuksen ongelmaksi nousi se, etta useimmat potilaat eivat kyenneet enaa vastaamaan
kyselyihin, varsinkaan viimeisten 24 tunnin aikana (14). Yksittaisten oirekysymysten vastauk-

set ja ei-verbaaliset arvioinnit hyvaksyttiin myds mukaan.
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Yli kolmannes ALS-potilaista kaytti vimeisen 24 tunnin aikana happimaskia (14). Kuitenkin
happea annettiin useammin muiden hyvanlaatuista sairautta sairastaville potilasryhmille kuin
ALS-potilaille. Nielemisvaikeuksien vuoksi ALS-potilailla oli useimmilla kaytdéssa peg-ruokin-

taletku ravintoa ja laakkeita varten.

Suhteellisen moni ALS-potilas sai antibiootteja elamansa viimeisten 24 tunnin aikana (14).
Tama saattaa johtua siita, ettd hoivakotiymparistossakin voi olla vaikea erottaa infektioita
kuolemisprosessista, vaikka antibiootit maarattiin oletettavasti lievittamaan oireita kuten limai-

suutta eika niinkaan pidentamaan elinaikaa.

Tutkimuksessa melkein kaikki ALS-potilaat tapasivat fysioterapeutin verrattuna muita sai-
rautta sairastaviin potilaisiin (14). Tama johtuu todennakdisesti siita, etta ALS-potilailla on
hengitysongelmia ja lihasheikkoutta ennen muiden elinten toimintahairioita. Fysioterapeutit
ovat pitkaan olleet osa moniammatillista tiimia Pirkanmaan hoitokodissa, mika voi lisata fy-

sioterapian kayttoa tarkeana osana hoitoa.

Niin ALS-potilaiden kuin muidenkin ei-malignien sairauksien kohdalla nayttaa olevan haas-
teita kuoleman vaiheen tunnistamisessa ja epaasianmukaisten hoitojen lopettamisessa (anti-
biootit, masennuslaakkeet ja noninvasiivinen ventilaatio) (14). Hengitysongelmat ovat yleisia
oireita ALS-potilailla. Hoitoyksikoiden, jotka hoitavat ALS-potilaita tulisi kiinnittda huomiota

erityisesti ventilaation tarpeeseen.

Eraalla sveitsilaisella ALS-klinikalla tutkittiin 80 ALS-potilaan elinian pituutta, kun kaytdssa oli
ollut noninvasiivinen ventilaatiohoito (NIV) yhdessa PEG-letkun kanssa verrattuna potilaisiin,
joilla ei ollut ollut kaytdssa ventilaatiohoitoa (2). Tutkimus toteutettiin kuoleman jalkeen, neljan
tunnin sisalla menehtymisesta. Patologi tutki aivojen eri osa-alueita, selkaydinta, aareisher-
moja ja useita eri lihaksia. Tutkimuksessa otettiin myds huomioon potilaan historia ja kliiniset
tiedot. Rilutsolin kayttdéa ei huomioitu tekijoissa, koska yli 90 % potilaista oli kayttanyt sita

saannollisesti. Geenimutaatiot otettiin huomioon.

Tutkimuksen tarkoitus oli selvittda NIV-ja PEG-hoidon vaikutuksia elinajan odotteeseen seka
kuolinsyihin (2). 80 potilaasta, 6 teki avustetun itsemurhan, joten he jaivat pois viimeisesta
analyysista. Avustetun itsemurhan tehneilla oli pidempi sairastamisaika verrattuna muihin tut-
kimuksessa mukana olleisiin potilaisiin (53,1 kuukautta verrattuna 36,3 kuukautta). Heista

vain kahdella oli kaytdssa noninvasiivinen ventilaatiohoito. Syyt avustettuun itsemurhaan
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olivat elamanlaadun heikkeneminen, kommunikoinnin vaikeutuminen ja elamanhalun hiipumi-

nen.

Tutkimuksesta kavi ilmi, ettéd 74 potilaasta 72 kuoli hengitysvajaukseen (2). Potilaista 15 kuoli
aspiraatiokeuhkokuumeeseen, 23 pesakekeuhkokuumeeseen ja 8 pesakekeuhkokuumeen ja
aspiraatiokeuhkokuumeen yhdistelmaan. Potilaista 20 kuoli happivajaukseen ilman samanai-
kaista infektiota. Kuudelle potilaalle kehittyi keuhkoveritulppa joko yksinaan tai yhdessa aspi-
raatiokeuhkokuumeen ja pesakekeuhkokuumeen yhdistelman kanssa. Potilaat, joilla oli
C9orf72 geenimutaatio elivat keskimaarin 28 kuukautta kun muilla mutaatioilla elinika oli 47

kuukautta.

Potilaista 38:lla oli kdaytdssa NIV-hoito. NIV-hoitoa saaneet potilaat elivat keskimaarin 10 kuu-
kautta pidempaan verrattuna potilaisiin, joilla ei ollut kaytdssa NIV-hoitoa (2). Myds potilaat,
joilla ALS-tauti oli alkanut bulbaarialueelta (nielu ja kaula), hyétyivat NIV-hoidosta merkitta-
vasti. Yllattava ja selittamaton [0ydos oli se, etta NIV-hoitoa saaneet potilaat kuolivat merkit-
tavasti useammin pesakekeuhkokuumeeseen kuin ne, joilla ei ollut kdytdssa noninvasiivista
ventilaatiohoitoa. Tama koski suurelta osin potilaita, joiden ALS-tauti oli alkanut raajoista.
Mahdollisia selityksia tahan oli se, etta pidempi elinaika altistaa potilaan keuhkoinfektioille tai
sitten itse NIV-hoito on riskitekija keuhkokuumeelle. Yleisesti kuitenkin tiedetaan, etta esimer-
kiksi invasiivisessa ventilaatiohoidossa on olemassa keuhkokuumeen riski, varsinkin sairaa-
lassa saadun keuhkokuumeen ja tehohoidossa on kaytetty noninvasiivista ventilaatiohoitoa
taman valttamiseksi. Ei ole kuitenkaan olemassa tutkimustuloksia siita, aiheuttaako krooni-

nen NIV-hoito kohonnutta riskia keuhkokuumeelle.

Japanilaisessa tutkimuksessa, jossa oli mukana 5 ALS-potilasta, selvitettiin heidan tilannet-
taan viimeisen elinkuukauden aikana (15). Yhden potilaan sairaus oli alkanut nielun ja kaulan
alueelta, muiden sairaus oli alkanut raajoista. Heilla kaikilla oli kaytossaan NIV-hoito. Yhdella
potilaista oli NIV-hoito aloitettu akuutissa hengitysvajauksessa ja muilla asteittain huonontu-
neen hengitysvajauksen vuoksi. NIV-hoidon kesto vaihteli 3 kuukaudesta 24 kuukauteen ja
paineita saadeltiin tarpeen mukaan. Osa potilaista joutui vaihtamaan maskia, koska he saivat
ihottumaa siita. Viidesta potilaasta nelja saivat huumaavia laakkeita, yhdesta viikosta viiteen

kuukauteen, mutta niista ei ollut merkittavaa apua kipuihin.

Tutkimuksen mukaan kukaan potilaista ei halunnut useiden omaisten ja ladkareiden kanssa

kaytyjen keskustelujen jalkeen siirtya invasiiviseen hoitoon (15). Kaikilla potilailla oli
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kuolinhetkella kaytdssaan NIV-hoito 24 tuntia vuorokaudessa. Potilaista neljalla piti imea
usein limaa hengitysteista. Liman imeminen itsessaan oli tuskallista ja maski piti ottaa imemi-
sen ajaksi pois. Kuolinsyyna potilailla oli keuhkokuume ja pesakekeuhkokuume. Tutkimuksen
tuloksena oli, etta kaikilla potilailla oli kipuja viimeisen elinkuukauden aikana, yksi sai makuu-
haavoja eika pystynyt liikuttamaan kasvojen lihaksia ollenkaan, toisella oli hengenahdistusta
ja panikointia, kolmannella potilaalla oli halu ottaa maskia usein pois. Neljas potilas pelkasi
tukehtuvansa koska ei pystynyt sylkemaan. Kaikilla potilailla happisaturaatio ja verenpaine

alenivat vahitellen, kunnes potilaat menehtyivat.

Varsinais-Suomen sairaanhoitopiirissa tehdyn tutkimuksen mukaan hengityslihasheikkou-
desta johtuva hengitysvajaus on tavallisin kuolemansyy sita sairastavilla (13). Kasvoille laitet-
tavan maskin avulla toteutuvalla noninvasiivisella kaksoispaineventilaatiolla (2PV) voidaan
lievittdad motoneuronitaudin aiheuttamaa hengenahdistusta ja parantaa elamanlaatua ja li-
saksi elinajan odotetta (3—5 vuotta). Myds kansainvaliset hoitosuositukset suosittelevat 2PV-

hoidon varhaista aloitusta hengitysvajausta karsivalle potilaalle.

Tutkimuksessa selvitettiin takautuvasti vuosina 1.1.2004-31.12.2018 elaneiden motoneuro-
nitautiin sairastuneiden (yli 18 v.) potilaiden 2PV-hoidon toteutuminen viimeisten elinpaivien
aikana (saattohoitovaihe) (13). Tutkimuksessa oli kaikki arvioon lahetetyt hengitystukiyksikon
todetut motoneuronitautia sairastavat potilaat ja myos ne potilaat, joilla epailtiin vahvasti sai-

rautta.

Nielemis- ja puhevaikeuksilla alkanut tauti kirjattiin bulbaari- ja raajaheikkoudella alkanut raa-
japainotteiseksi taudinkuvaksi (13). Diagnoosiajankohdaksi neurologi merkitsi sen paivan,
kun motoneuronitaudin diagnoosi tehtiin tai Iaakari kertoi potilaalle sairauden sopivan ensisi-
jaisesti motoneuronitaudiksi. Elinajan ennuste laskettiin taysina kuukausina diagnoosista poti-

laan menehtymiseen.

Hoidon aloituksen perustana oli Euroopan Neurologiyhdistyksen (EFNS) antamat suositukset
(13). 2PV-hoitoa saattovaiheessa kayttaneet potilaat ja verrokkiryhma, joka ei kayttanyt 2PV-
hoitoa, jaettiin kahteen eri ryhmaan. Hoitaja, joka oli perehtynyt hengitysvajaushoitoon, tar-
kisti saattohoitovaiheessa olevan potilaan 2PV-hoidon toteutumisen laitteen tallentamista
kayttotunneista. 2PV-ryhmaan kuului yli kaksi tuntia vuorokaudessa hoitoa kayttaneet potilaat
ja loput verrokkiryhmaan. Vertailu tehtiin tilastollisella SAS-ohjelmistolla. Tulokset ilmoitettiin
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mediaaneina ja vaihteluvaleind. Tutkimuksessa kaytettiin Wilxoconin testia 2PV-hoitoa kayt-

taneiden ja verrokkiryhman valiseen elinaika-analyysiin.

Hengitystukiyksikkda konsultoitiin seurantajakson aikana 214:n motoneuronitautia sairasta-
neen potilaan hengitysvajauksen hoidosta (13). Keskimaarin 3 uutta tapausta ilmaantui 100
000 asukasta kohden. Kaikista potilaista yhteensa 174 potilasta (82 %) menehtyi. Diagnoo-
sihetkella potilaiden keski-ika koko aineistossa oli 69 vuotta (33—93 v). Miehia heista oli 91
(42 %). Bulbaarialueelta sairaus oli alkanut 81:11a (38 %) ja 108:lla (51 %) oli kaytdssa PEG-
letku. Potilaat, jotka olivat sopeutuneet 2PV-hoitoon, olivat keski-ialtdan 65 vuotta (33—-85 v)
ja verrokkiryhmalaiset 69 vuotta (38-93 v). Ryhmat eivat eronneet muuten toisistaan tilastolli-

sesti.

Tutkimuksen seurantajakson aikana suositeltiin 2PV-hoitoa 148 (69 %) potilaalle (13). Me-
nehtyneista potilaista seurantajakson paattyessa 79:11a (45 %) oli kaytdéssa 2PV-hoito. Me-
nehtyessaan 26 potilasta oli ollut taysin riippuvaisia 2PV-hoidosta. Vastaavasti 2PV-hoitoa ei
kayttanyt 95 (55 %) potilasta kuolinhetkellaan. Kaikista seurantajakson paattyneesta poti-
laista 89 (42 %) kaytti 2PV-hoitoa ja 124 (58 %) potilaalla sita ei ollut kaytdssa ollenkaan.
Elinajan ennuste 2PV-hoitoa saaneesta diagnoosista kuolemaan oli 19 kuukautta ja verrokki-

ryhmassa 12 kuukautta.

Vuotuinen motoneuronitaudin ilmaantuvuus on 3-5/100 000 henkilda (13). Voidaan siis pitaa
sairauden aiheuttaman hengitysvajauksen esiintyvyytta ja hoitoa harvinaisena. Harva laakari
ehtii uransa aikana muodostaa kokonaiskuvaa taudin aiheuttamasta hengitysvajauksen luon-
teesta. Lahes 70 %:lle potilaista katsottiin tutkimuksen mukaan 2PV-hoito tarpeelliseksi,
mutta saattohoitovaiheessa se oli alle puolella kaytdssa. 2PV hoitoa saaneet potilaat elivat 7
kuukautta pidempaan kuin verrokkiryhman potilaat. Tama on samansuuntainen tulos kan-
sainvalisten tutkimustulosten kanssa. Myonteinen vaikutus elamanlaatuun ja elinajan ennus-

teeseen on 2PV-hoidon myo6ta huomattu useassa eri tutkimuksessa.

Merkittavimpia syita raporteissa 2PV-hoidon kayttamatta jattamiselle olivat potilaiden mas-
kiahdistus ja kieltaytyminen hoidosta tai perussairauteen liittyva otsolohkodementia (13).
Maskin vaihtaminen, hoitopaineiden muuttaminen ja kostuttavien letkujen kayttaminen voivat
auttaa maskiahdistukseen. Kaikki motoneuronipotilaat eivat silti sopeudu 2PV-hoitoon, mika

olisi ladkarien ja potilaiden hyva tiedostaa.
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6.3.2 Invasiivinen ventilaatiohoito

Invasiivinen ventilaatiohoito toteutetaan henkitorviavanteen tai intubaatioputken kautta tapah-
tuvalla hengityslaiteella (Uudenmaan Lihastautiyhdistys Ry, i.a.). Kyseinen ventilaatiohoito on
elamaa yllapitavaa, se ei pysayta itse sairauden kulkua. Siiralan ym. (2015) mukaan potilas
voi elaa vuosia, jopa vuosikymmenia hengityslaitteen varassa ja sen riskina on ajan myota,
etta potilas tulee taysin riippuvaiseksi ulkopuolisesta avusta, ravitsemuksesta ja hengityslait-

teesta.

Suomesta Ioytyi yksi kartoitus, joka koski kotona toteutettavaa invasiivista ventilaatiohoitoa,
tutkimuksen nimi oli KOTIVENHO 2015-kartoitus (12). Siina tavoitteena oli tutkia pitkaaikai-
sen invasiivisen hengitystukihoidon varassa elavien 16—vuotta tayttaneiden kotona tai hoito-
laitoksissa asuvien potilaiden maara ja esiintyvyys Suomessa. Koko Suomessa invasiivisen
hengitystukihoitoa saavien potilaiden esiintyvyys on 2,4 / 100 000 asukasta. Muualla Euroo-
passa vastaava luku on 0,9 potilasta 100 000 asukasta kohden, Yhdysvalloissa yksi potilas
per 100 000 asukasta ja Australiassa seka Uudessa-Seelannissa esiintyvyys oli vain 0,5 poti-
lasta 100 000 asukasta kohden. Suomen invasiivisen hengitystukihoidon piirissa olevia poti-

laiden osuus poikkeaa selvasti muista maista.

Tutkimus oli toteutettu kyselylomakkeella koko Suomen alueen sairaanhoitopiirien hengitys-
halvauspotilaiden hoidosta vastaaville 1aakareille (12). Tassa tutkimuksessa yli kolme kuu-
kautta kestanyt hengityskonehoito trakeostomian kautta katsottiin pitkdaikaiseksi hengitystu-
kihoidoksi. Tutkimuksessa oli mukana yhteensa 107 henkil63, joista 24 %:lla oli motoneuroni-
sairaus, loput potilaista olivat muun muassa selkaydinvammapotilaita, Duchennen lihasdys-
trofiaa tai synnynnaista lihassairautta sairastavia tai jotain muuta sairautta sairastavia. Tutki-
muksen tuloksena motoneuronisairautta sairastavien keski-ika oli 62,2 vuotta, ika diagnoo-
sihetkella 52,8 vuotta, ika invasiivisen hengitystukihoidon aloitushetkella 55,9 vuotta ja inva-

siivisen hengitystukihoidon kesto kartoitushetkella 4,8 vuotta.

Tutkimuksen ongelmana oli, ettei potilaiden elinian odotetta eika invasiivisen hengitystukihoi-
don ilmaantuvuutta voinut selvittaa poikittaisasetelman vuoksi (12). Nain ollen mydskaan yk-
sittdisen potilaan tai potilasryhman riskia joutua invasiivisen hengitystukihoidon piiriin ei voi-
nut selvittaa tai arvioida potilaan hoidon vaikutuksia pitkalla tahtaimella. Tutkimuksen toinen
merkittava heikkous oli se, ettd noninvasiivisen hengitystukihoidon esiintyvyyttd Suomessa ei

kartoitettu samanaikaisesti.
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Sairauden edetessa niin pitkalle, etta potilas menettaa kaiken liikkuntakykynsa, silmien liikkeet
mukaan lukien, tilaa kutsutaan locked-in- tilaksi, eli loukkuhalvaukseksi. Kyseinen tila on inhi-
millisesti ja eettisesti erittain ongelmallista potilaan, omaisten ja hoitohenkilokunnan kannalta.
Tasta syysta invasiiviseen ventilaatiohoidon aloittamiseen suhtaudutaan kriittisesti monella
taholla ALS-potilaiden kohdalla, koska riskina on, etta potilas ajautuu locked-in-tilaan (Siirala
ym., 2015). Noninvasiivista ventilaatiohoitoa suositellaankin ALS-potilaille ensisijaiseksi hoi-
doksi hengitysvajaukseen ja invasiivinen ventilaatiohoito tulee kyseeseen vasta kun noninva-

siivinen ventilaatio on todettu liilan tehottomaksi. (5)

Invasiivinen ventilaatiohoito, TPPV (positive pressure ventilation via a tracheostomy) aloite-
taan tutkimusten mukaan usein hatatilanteissa ja ilman potilaan ennakkosuostumusta. Se
nayttaisi heikentavan elamanlaatua ja suurentavan laitostumisen uhkaa. (1) Siksi olisikin eri-
tyisen tarkeaa, etta hoitotahto liittyen hengitysvajauksen hoitoon olisi tehty sen jalkeen, kun
on saatu kasitys potilaan taudin etenemisnopeudesta ja taudin toteamisen jalkeinen kriisi-

vaihe on ohitettu. (Uudenmaan Lihastautiyhdistys Ry)

ALSin hoidossa invasiivisen ventilaatiohoidon kaytto vaihtelee eri maissa suuresti. Euroo-
passa ja Yhdysvalloissa saa noin 10 % invasiivista ventilaatiohoitoa kaikista ALS-potilaista,
vastaava osuus Japanissa on noin 30 % (Siirala ym., 2015). Erojen esiintyvyydelle on selityk-
sia haettu kulttuurisista ja taloudellisista eroista. Neurologit Yhdysvalloissa ja Euroopassa ko-
rostavat potilaan itsemaaraamisoikeutta, mutta Japanissa valinnan tekee ensisijaisesti hoi-

tava neurologi.

Saksalaisen tutkimuksen mukaan omaisten/omaishoitajan taakka lisdantyy TTPV-hoidon
myota heikentden myos heidan elamanlaatuaan jopa samalle tasolle intuboidun potilaan
kanssa (1). Amerikkalaisessa tutkimuksessa saatiin myds viitteitd omaishoitajien masennuk-
sen oireista, jotka hoitivat TPPV-ALS-potilaita. Masennuksen oireet kuitenkin vahenivat ajan

mittaan omaishoitajilla, sen sijaan potilailla oireet pysyivat.

Kun laakarit tekevat paatoksiaan invasiivisen ventilaatiohoidon suhteen, he nayttaisivat usein
ali- tai yliarvioivan potilaan elaman laatua (1). Siksi ladkarin arvio ei ole paras mahdollinen
verrattuna potilaan omaan arvioon elamanlaadustaan. Lisaksi tulee ottaa huomioon myds po-
tilasta hoitavat laheiset ja heidan taakkansa. Myods potilaan itsemaaraamisoikeus on rajoitet-

tua riippuen sen maan terveydenhuollon resursseista missa maassa potilas asuu. Lisaksi
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laakareiden paatoksia rajataan lain pykalilla, esimerkiksi Japanissa on laitonta keskeyttaa po-

tilaan mekaaninen ventilaatiohoito.

Italiassa tehtiin suuri 10 vuotta kestanyt ALS-tutkimus invasiivisen ventilaatiohoidon trakeos-
tomian laitosta (1). ALS-potilaita oli kaiken kaikkiaan 1260, joista 10.6 %:lle tehtiin trakeosto-
mia, 44 %:lle se tehtiin hatatoteutuksena ja 56 %:lle suunnitellusti akuutin hengitysvajauksen
jalkeen. Kuolleisuus sairaalassa ollessa operaation jalkeen oli korkea, noin 20 %. Kotiin paasi
48 % potilaista ja laitokseen jai 31 % potilaista. Trakeostomian suurin kohderyhma oli nuori
miespuolinen potilas tai naimisissa oleva henkilo, mika korostaa omaishoitajien merkitysta,

joka yleensa on puoliso. Keskimaarainen elinaika trakeostomian jalkeen oli 8,4 kuukautta.

Ennen invasiiviseen ventilaatiohoitoon siirtymista, tulisi potilaalle tarjota mahdollisuutta ko-
keilla noninvasiivista ventilaatiohoitoa ja kertoa hanelle ja laheisilleen invasiiviseen venti-
laatiohoitoon liittyvasta loukkuhalvaustilan riskista (Siirala ym., 2015). Erityisesti tulisi eh-
kaista paivystysaikana aloitettu invasiivinen laitehoito ja tunnistaa hengitysvajauskriisiin ajau-
tuvat potilaat hyvissa ajoin. Hengitysvajausriskista tulisi keskustella mahdollisimman aikai-
sessa vaiheessa, jotta potilaalla ja omaisilla on riittdvasti aikaa valmistautua potilaan voinnin

heikentymiseen.

6.3.3 Yskityslaite

Mekaanista yskityslaitetta kaytetaan avustamaan yskimista ja poistamaan eritteita hengitys-
teista sellaisilla potilailla, joilla on heikentynyt yskimisfunktio (6). Laite vaihtaa nopeasti positii-
visesta paineesta negatiiviseen paineeseen eli sisaanhengityksesta uloshengitykseen. Tama
puhdistaa ilmateita ja nain ollen lisaa yskaisyn huippuvirtausta ja se myos jaljittelee luonnol-

lista yskimista.

Y skityslaitteista on tutkimuksen mukaan hyotya ALS-potilailla. Monista eri syista voi johtua,
etta ilmatiet eivat pysy auki (6). Naita syita voivat olla esimerkiksi lihasheikkous, limaeritteen
muuttunut sitkoisuus, varekarvojen toiminnan hairiot ja rakenteelliset poikkeavuudet. Jos ys-
kaisyn huippuvirtaus (PCF) on alle 160 I/min, on liman yskiminen heikentynyt merkittavasti.
Sita voidaan mitata PEF-mittarilla, jossa potilas yskaisee voimakkaasti puhaltamisen sijaan.
On todettu, ettd maksimaalisella pienentyneella uloshengityspaineella (MEP) on selvin korre-
laatio yskimiskyvyn heikkenemiseen. Jos MEP-arvo on alle 60cmH20 tai potilaalla on
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alahengitystulehdus tai atelektaasi, joka ei korjaannu muilla menetelmilla, suositellaan laite-

hoidon kayttoa.

Yskityslaitetta voidaan kayttaa joko naamarin avulla tai se voidaan yhdistaa respiraattoripoti-
laan trakeostomiakanyyliin tai intubaatioputkeen (6). Tavoitteena on auttaa niita potilaita,
joilla on ongelmia puhdistaa ilmateita yskimisessa tapahtuvan uloshengitysvirtauksen heik-
kouden vuoksi. Kayttdaiheita yskityslaitteelle ovat yleensa neuromuskulaariset sairaudet ja
selkaydinvammat. Hoitopaine maaritellaan jokaiselle potilaalle yksilollisesti. Tutkimuksissa
kaytettiin vakiopainetta, joka oli + 20cmH20 tai £ 40cmH20. Tehokkaan hoidon saavutta-
miseksi tulisi yskaisyn huippuvirtaukseksi saada vahintaan 160 I/min hoidon seurauksena ja

sita ei voi saavuttaa alle -30cmH20:n paineella.

Mustfan ym. (6) tutkimuksessa painetitrattu yskityslaite paransi potilaskohtaisesti yskaisyn
huippuvirtausta (PCF) 26 % bulbaarisessa ja 28 % ei bulbaarisessa ALS-taudissa. Vastaa-
vasti manuaalisesti avustetussa yskimisessa paranemat olivat 11 % ja 13 %. Sanchon ym.
tutkimuksessa vain osa ALS-tautia sairastavista bulbaarista ja ei bulbaarisista potilaista hyo-
tyivat hoidosta, jossa kaytettiin + 40cmH20:n painetta manuaalisesti liitettyna avustettuun ys-
kimiseen uloshengityksen aikana. Tassa tutkimuksessa ALS-potilaat, joilla ei ollut bulbaaripa-
reesia oli yskimiskyky lahelld normaalia. Todennakoisesti nama potilaat hyotyisivat yskityslai-
tehoidosta vain akuutin hengitysinfektion yhteydessa. ALS-potilaat, joiden maksimaalinen
keuhkojen taytté (MIC) oli yli 1 I/min ja PCFMIC-arvo alle 1601l/min ja joilla on bulbaaripareesi,
eivat hydtyneet mydskaan hoidosta. Syy tahan on todennakdisesti negatiivisen paineen ai-

heuttama ylahengitysteiden kollapsi.

Serveran ym. (6) prospektiivisessa tutkimuksessa seurattiin neuromuskulaaritauteja sairasta-
vien potilaiden hoitotuloksia akuutissa hengitysvajauksessa. Yskityslaitteen lisaksi kaytettiin
my0Os noninvasiivista ventilaatiotukea (Breas PV501). Hoidon painetaso oli + 40cmH20 ja sii-
hen liitettiin my6s manuaalisesti avustettu yskiminen. Kyseinen hoito uusittiin 5—10 minuutin
valein. Noninvasiivinen hoito onnistui, intubointi valtettiin eika potilas mydskaan joutunut res-
piraattoriin 19 hoitojaksolla 24:sta (79 %) Jos potilaalla oli vaikea bulbaarinen ALS, ennusti

se noninvasiivisen hoidon epaonnistumista.

Emfyseemapotilaiden kohdalla yskityslaitehoidon mahdollisia haittoja ovat ilmarinta ja hengi-

tysteiden kollapsi (6). Vaikeaa bulbaarista ALS-tautia sairastavien potilaiden kohdalla
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kollapsivaara on este laitteen kaytolle. Muita hoidosta aiheutuvia mahdollisia haittoja voivat

olla pahoinvointi, rytmihairidt, aspiraatio seka refluksi.

Suomen markkinoilla on vain yksi yskityslaite (Cough Assist), jota edella kerrotuissa tutki-
muksissa on kaytetty (6). Laitteen hinta on noin 5000 euroa+alv. Laitetta on myyty kyselyn
mukaan vajaa 70 kpl (tilanne helmikuussa 2010) ja niista yli puolet on kotikaytdssa yksityis-
henkil6illa, ja loput ovat kaytossa keskussairaaloiden osastoilla, lahinna keuhko- ja teho-
osastoilla. Laitehoidon aloitusta ennen on laakarin arvioitava laitteen hyodyt ja mahdolliset
haitat. Fysioterapeutti, joka on perehtynyt hoitoon, voi kaytannossa aloittaa potilaalle laitehoi-
don. Tyypillinen yskityslaitteen kayttajakunta on ALSia, spinaalista lihasatrofiaa tai Duchen-

nen dystrofiaa sairastavat potilaat seka selkaydinvammapotilaat.

6.3.4 Palleatahdistus

Palleatahdistus eli Diaphragm pacing (DP) on teknologiaa, jossa laparoskooppisesti
yleisanestesiassa istutetaan nelja elektronia palleaan, kaksi elektronia molemmin puolin.
Tahdistin on kaapelilla kiinni elektroneissa eli itse kaapeli ja tahdistinlaite, josta elektroneja
saadetaan ovat kehon ulkopuolella. (4) Elektronit antavat sdhkdisia impulsseja palleaan.
Tama stimulaatio auttaa hengityksen tukemisessa mutta silla voidaan my0s viivastyttaa lihas-

ten surkastumista (17). Palleatahdistus voi myds parantaa unen laatua.

Elektronit testataan ja pallean tilavuuden vaheneminen ja lisdantyminen mitataan operaation
aikana. EKG otetaan mahdollisen sydamen sahkoisen hairion varalta. (3) USA:ssa on FDA
(Food and Drug Administration) hyvaksynyt kaksi palleatahdistuslaitetta nimeltdan NeuRx
DPS ja NeuRx RA/4. (17)

Palleatahdistuksen turvin voidaan yllapitaa hengitysta ja silla voidaan siirtaa invasiivisen ven-
tilaatiohoidon aloittamisen tarvetta (4). Palleatahdistusta kaytetaan selkdydinvammoissa ja
ALS-taudissa. ALS-potilaat kayttavat palleatahdistusta eri tavalla kuin selkaydinvammapoti-
laat. Tahdistuksen asetukset ovat pienemmat kuin selkdydinvammapotilaan koska ALS-poti-
laalla ei ole muutoksia aistimuksissa. Tahdistimen kayttdajat riippuvat potilaan tilanteesta.
Esim. potilas, jolla on hyperkapniaa, hengastymista ja apulihakset kaytdssa, tulisi kayttaa
tahdistinta vuorokauden ympari, kun taas potilaat, jotka eivat kayta noninvasiivista ventilaa-
tiota mutta karsivat unihairidista tulisi kayttaa laitetta oisin. Palleatahdistus suositellaan laitet-

tavaksi taudin alkuvaiheessa, myodhaisessa vaiheessa olevat ALS-potilaat eivat ole enaa
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hyvia kandidaatteja tahdistinpotilaiksi. Suomessa ei tiettavasti ole kaytossa palleatahdistusta,

ainakaan ALS-taudin hoidossa siita ei ole |0ydettavissa tietoa.

Palleatahdistuksen paamaara on viivastyttaa invasiivisen ventilaatiohoidon aloittamisen tar-
vetta (4). USA:ssa vain 5 % ALS-potilaista valitsee invasiivisen ventilaatiohoidon. USA:laisen
ALS-klinikan tutkimukset todistivat, etta palleatahdistusta kayttaneiden potilaiden selviytymi-
nen parani verrattuna potilaisiin, joilla ei ollut kaytossa palleatahdistusta. Potilaat, jotka kaytti-
vat seka palleatahdistusta etta NIV-hoitoa, elivat keskimaarin 16 kuukautta pidempaan kuin

ne potilaat, jotka kayttivat pelkastaan NIV-hoitoa.

Clevelandin yliopistollisessa sairaalassa osalla ALS-potilaista, joille oli laitettu palleatahdis-
tus, hyperkapnia eli hiilidioksidin keraantyminen vereen parani seka hengitys vakautui (4).
Hyperkapniaa aiheutuu ALS-potilaille, koska hengityslihakset heikkenevat, jolloin palleahen-

gityksen tilavuus ja hengitystiheys laskee. Myds unen laatu parani.

Britanniassa on tehty satunnaistettua kontrolloitua tutkimusta seitsemalla ALS-klinikalla pal-
leatahdistusjarjestelmasta, joka on nimeltdan NeuRx RA/4 ja joka on hyvaksytty USA:ssa
ruoka- ja laakevirastossa ALS-potilaiden hoidossa, joilla on hengitysongelmia (3). Potilaiksi
valikoitui 18 vuotta tayttaneitd ALS-potilaita, joilla oli ollut kaytdssaan rilutsoliladke vahintaan
30 vuorokautta ja joilla oli hengitysvajausta. Potilaat koostuivat kahdesta joukosta, heista,

joilla oli NIV-hoidon lisaksi palleatahdistus ja heista, joilla oli pelkka NIV-hoito.

Potilaita oli yhteensa 74 ja tutkimusaineistoa oli kahden vuoden ajalta 2011-2013 (3). Satun-
naisesti maaratyt osallistujat jatkoivat tutkimuksessa viela kesakuuhun 2014 kunnes tutkimus
lopetettiin. Seuranta-arviointi jatkui joulukuulle 2014. Tutkimuksen mukaan elinika oli lyhy-
empi ryhmassa, jossa oli kaytdssa palleatahdistus NIV-hoidon lisaksi. He elivat keskimaarin
11 kuukautta kun verrokkiryhma, jossa oli kaytdssa pelkka NIV-hoito eli keskimaarin 22,5
kuukautta. Kyseisen tutkimuksen mukaan tutkijat eivat siis suosittele palleatahdistusta stan-
dardihoitotoimenpiteena ALS-potilailla. Tama tutkimus oli ensimmainen satunnaistettu kont-
rolloitu tutkimus palleatahdistuksen vaikutuksesta elinikdan. Sen tulokset poikkesivat verrat-
tuna aikaisempiin kohorttitutkimuksiin. Tutkimuksen tulos osoittaa, miten tarkeaa on tehda

my0Os satunnaisesti kontrolloituja tutkimuksia.

Myds Koreassa on tutkittu palleatahdistuksen vaikutuksia, turvallisuutta ja tehokkuutta (18).

Tutkimukseen oli otettu mukaan aikaisempia, erilaisia tutkimuksia; satunnaisesti kontrolloituja
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tutkimuksia, tapauskontrollitutkimuksia, tapausraportteja ja kohorttitutkimus. Tutkijat paatyivat
samaan lopputulokseen kuin Britanniassa tehdyn tutkimuksen kanssa eli he eivat suosittelisi
palleatahdistusta hengitysongelmista karsiville ALS-potilaille eivatkd mydskaan selkaydin-
vammapotilaille. Palleatahdistuksen kanssa elinika lyheni, tuli komplikaatioita, elaman laatu
ei parantunut ja vaikka joillakin potilailla joissakin unen laadun parametreissa saattoi tulla pa-

rannusta, uneliaisuus ja apnea-hypopnea-indeksiin se ei vaikuttanut.

6.4 PEG

PEG eli perkutaaninen endoskooppinen gastrostomia on reitti riittavan ravitsemuksen turvaa-
miseksi, jos ravinnon saanti on vaarantunut nielemisvaikeuksien vuoksi (Uudenmaan Lihas-
tautiyhdistys ry, i.a.). Lisaksi sen avulla pyritaan myds parantamaan elamanlaatua. Riittava
energian saanti vahentaa voimattomuutta ja hidastaa lihasmassan menetysta. Jo sairauden
alkuvaiheessa olisi hyva puhua PEG- letkun laitosta neurologin- ja ravitsemusterapeutin
kanssa, etta ALSia sairastavalla olisi mahdollisimman laaja kuva omasta tilanteesta ja PEGin

kaytosta.

ALS-taudissa nielemisvaikeuden edetessa ruokailu vaikeutuu. Aluksi riittda, kun ruuan koos-
tumusta muutetaan ja puheterapeutti antaa nielemisohjeita. PEGin kautta voidaan antaa ra-
vinto, laakitys ja nesteet, mutta se ei esta normaalia ruokailua suun kautta, jos nieleminen
vield onnistuu. (Terveyskyla, 2022) Jos potilaan kohdalla paadytaan PEG-letkuun, asetetaan
se tahystyksen avulla sairaalassa joko paikallispuudutuksessa tai kevyessa sedaatiossa.
(Uudenmaan Lihastautiyhdistys ry, i.a.) Tahystysleikkauksessa PEG-letku viedaan vatsan-
peitteiden lapi mahalaukkuun. Nain ollen syntyy yhteys iholta mahalaukkuun. Haavakipua

saattaa ilmeta jalkikateen, sita hoidetaan tavanomaisilla kipulaakkeilla.

Ravitsemuksena kaytetdan apteekista saatavaa, Kela-korvattavaa letkuravintovalmistetta
(Uudenmaan Lihastautiyhdistys ry, i.a.). Letkuravitsemus suunnitellaan yksil6llisesti energian,
proteiinin ja muiden ravintoaineiden mukaan ravitsemusterapeutin toimesta. Se aloitetaan as-

teittain ja suhteutetaan syddyn ruuan ja juoman mukaan.

PEG-letkuruokinta pidensi sveitsilaisen tutkimuksen (2) mukaan elinian odotetta noin 10 kuu-
kautta. Tutkimuksessa PEG-letku oli asetettu 46 potilaalle 80 potilaasta. PEG-letkun laitto ko-
ettiin turvalliseksi, ainoastaan yksi potilas sai operaation jalkeen komplikaatioita sairaalassa

ollessaan (sisainen verenvuoto ja peritoniitti) ja yksi sai sydaninfarktin. BMI:1la ja painon
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laskulla ei nayttanyt olevan merkitysta tutkimustuloksiin potilasryhmien valilla (PEG-letkulla
tai ilman). Myoskaan kuolinsyylla ei nayttanyt olevan eroja siina oliko kaytossa ollut PEG vai
ei. Tutkimuksessa ei havaittu myoskaan merkittavia eroja pidempaan elinian odotteeseen

silla, oliko kaytdéssa molemmat, PEG ja NIV vai ainoastaan PEG tai NIV.

6.5 Laakkeellinen hoito

6.5.1 Rilutsoli ja edaravoni

ALSin hoidon kulkuun on pyritty vaikuttamaan neuroprotektiivisilla Iadkeaineilla (8). Sen hoi-
dosta on jo tehty yli 200 kliinista laaketutkimusta, josta vain hoitoon virallisesti hyvaksyttyja
laakkeita on kaksi: antiglutaminerginen rilutsoli ja edaravoni. ALSin Iaakkeeksi on ensimmai-
sena hyvaksytty rilutsoli kahden kontrolloidun tutkimuksen perusteella vuonna 1995, (1114
potilasta). Sen katsottiin lisddvan mediaanista eloonjaamista kolmella kuukaudella. Joissain
tutkimuksissa elinaika pidentyi jopa 6—21 kuukautta, mutta ne ovat keskiarvoja, jotka eivat

pade yksittaisiin potilaisiin.

Euroopassa ALSin hoitoon ainoa hyvaksytty laake on rilutsoli (7). Tehokkuus ladkkeella on
kuitenkin vaatimaton niin kuin edella jo mainittiin. Toistaiseksi ei ole tiedossa, miten voitaisiin

tunnistaa ne potilaat, jotka hyotyisivat rilutsolista.

Motoneuronien tuhoa jarruttava vaikutus rilutsolilla ei ole yksiselitteinen, koska sen ajatellaan
vahentavan eksitotoksista solukuolemaa, estaen glutamaatin vapautuminen presynaptisesti
inaktivoimalla janniteriippuvaisia natriumkanavia, hidastaen kaliumkanavien inaktivaatiota,
estamalla proteiinikinaasi C:ta ja vaikuttamalla valttajaaineiden sitoutumiseen eksitatoristen
aminohappojen reseptoreihin (8). Glutamaatin vaikuttavat aineet eivat ole olleet yhta tehok-

kaita muissa tutkimuksissa.

Rilutsoli ei vaikuta ALSin oireisiin tai elamanlaatuun (8). Haittavaikutuksia ovat lieva pahoin-
vointi ja lihasheikkous. Sen on myds todettu muuttavan makuaistia ja suurentavan plasman
aminotransferaasipitoisuuksia seka aiheuttavan hyvin harvinaista, glukokortikoidihoitoakin

vaatinutta interstitiaalista keuhkosairautta. Kaikissa tutkimuksissa haittavaikutukset eivat ole
annosriippuvaisia. Pahoinvointi helpottaa, jos ladkkeen ottaa tyhjaan mahaan tai tauotetaan

viikoksi. Laakeaineiden merkittavia yhteisvaikutuksia ei ole esiintynyt.
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Koska taudin kuvaan kuuluu lihasten vasyminen, on lihasheikkoutta vaikea tunnistaa (8). Oi-
reiden eteneminen tuottaa pettymysta ja tieto sen vahaisesta tehosta ja haitoista, saattaa olla
syy sille etta, potilas ja hoitava laakari pidattaytyy rilutsolin kaytosta. Hoidossa seurataan
ALAT- ja ASAT-arvoja verikokein. Kolmen kuukauden kuluessa laakkeen aloituksesta arvo-
jen voidaan havaita nousevan. Laakityksen jatkaminen palauttaa usein arvot n. 2—6 kuukau-
den kuluessa hyvaksyttaviin lukemiin, jotka ovat viitearvojen ylarajaan nahden alle kaksinker-
taiset. Rilutsolin kaytto tulee valittomasti lopettaa, jos ALAT-arvo nousee viisinkertaiseksi vii-

tearvojen ylarajaa nahden.

Vuonna 2017 hyvaksyttiin Yhdysvalloissa ALSin hoitoon edaravonin (Radicava), joka on py-
ratsoloneihin kuuluva yhdiste, jolla on neuroproktektiivinen vaikutus, joka valittyy niin sanottu-
jen vapaiden radikaalien poistomekanismien kautta (7). Laake on alun perin kehitetty 1980-
luvulla Japanissa, jossa se hyvaksyttiin aivoinfarktipotilaiden hermosoluja suojaavaksi |aak-
keeksi. Edaravoni 60 mg annetaan kahden viikon jaksoissa laskimoon. Laakityksen kestosta
ei ole olemassa vield varmaa tietoa. Hoitojakson hinta on yli 1500 euroa. Potilas voi Suomes-

sakin hakea teoriassa ladketta, jonka terveydenhuolto sitten pistaa.

Edaravonin vaikutusmekanismi perustuu oksidatiivisen stressin vahenemiseen ja vapaiden
radikaalien poistoon (8). Oksidatiivinen stressi on yksi tekija ALSin patogeneesissa. Edaravo-
nia on tutkittu elainkokeilla ja niista saatujen tulosten perusteella ALSin hoidossa. Tutkimuk-
sessa ei voitu osoittaa merkittavaa eroa oireiden etenemisvauhdissa laake- ja lumelaakkeen
valilla. Myohemmin havaittiin, etta ne potilaat, joilla tauti oli viela varhaisessa vaiheessa,
saattoivat hyotya laakkeesta. Laakeryhmassa myos huomattiin, etta oireiden paheneminen

on hitaampaa.

Eraan tutkimuksen mukaan ladkkeen teho jattaa avoimia kysymyksia (7). Puolen vuoden tut-
kimuksessa 137 potilasta satunnaistettiin; edaravonia saaneet 69 potilasta ja lumelaaketta
saaneet 68 potilasta. Vaikeusasteen ja etenemisen vastetta mitattiin ALSFRS-R-asteikolla
(ALS-toimintakykyasteikko). Vasta post hoc -analyyseissa osoitettiin eraan alaryhman hyoty-
van hoidosta, kriteerina oli todennakdinen tai varma ALS, normaali hengitystoiminta, lieva
taudinkuva ja enintdan ensioireista laskettuna kahden vuoden kesto. ALS-potilaista 7 % kuu-

lui tahan ryhmaan arvion mukaan.

Edaravoni on kaiken kaikkiaan hyvin siedetty 1ddke (8). Kustannusarvio hoidolle on n. 11 000

euroa kuukaudessa, jonka lisaksi kustannuksia tulee myds logistiikkakuluista ja tyolaasta
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infuusioprotokollasta. Toistaiseksi ei ole tiedossa, vahenevatkd kokonaiskustannukset suun

kautta otettavalla 1adkkeella.

Suomessa yleisen hitaan taudin aiheuttavan SOD1- mutaation p.D91A kantaja ei ole ensisi-
jainen kokeellisen hoidon kohde, niin kuin Pohjois-Amerikassa, jossa yleisin mutaatio SOD1
p.A5V on ja joka aiheuttaa nopeasti etenevan ALS-muodon (8). Se on vakavuutensa vuoksi
hyva kohde ASO-hoidoille. Ensimmaisen vaiheen ASO-tutkimus on kaynnistetty yleisemman
C9orf72-valtamutaationkin osalta. Myos ALSin kantasoluhoidoissa on edistytty ja masitinibi
on immunologisista hoidoista pisimmalle edennyt. Nautriumfenyylibutyraatin ja taurursodiolin
yhdistelmasta on saatu hiljattain lupaavia tuloksia. On hyva pitaa mielessa, etta tamanhetki-
set ladkehoidot eivat paranna ALS-tautia ja potilaat tarvitsevat edelleen moniammatillista hoi-

toa ja kuntoutusta.

Pidemmalle edenneessa taudissa ei toistaiseksi ole tietoa lagkkeen hyoddysta tai elinajan pi-
tenemisesta ei ole nayttdéa (7). Ladkkeen sivuvaikutukset ovat olleet lievia. Ennen kuin l1aake
voitaisiin hyvaksya Euroopassa, tulisi sen kaytosta tehda seurantatutkimus, joka olisi vahin-

taan vuoden kestoinen, missa eloonjaaminen olisi yksi tulostapahtuma.

Edaravoni on 30 vuoden aikana vasta toinen hyvaksytty ladke ALSin hoitoon. Ladkehoidon
historiassa useita valmisteita on otettu laajasti kayttoon, esimerkiksi topiramaatti, minosykiliini
ja dekspramipeksoli, mutta ne ovat osoittautuneet tehottomiksi ALSin hoidossa (7). ALSin
hoitoon toivotaan tulevaisuudessa myods laakearsenaaliin geeniteknologiaan perustuvia hoi-
toja. (8)

6.5.2 Intratekaalinen laakitys

Isohanni ym. (2020) mukaan laakehoidon kehittdminen eteneviin keskushermostosairauksiin
on hidasta, koska aivotautien patogeneesin tutkiminen on tydlasta ja hankaluutena on myos
aivoja suojaava veri- aivoeste, joka ladkeaineiden tulee lapaista paastakseen aivoparenkyy-
miin tai aivo-selkaydinnesteeseen. Veriaivoesteen tarkoitus on varmistaa synapsien toimin-

nalle tarkeaa aivojen ekstrasellulaarinesteen elektrolyyttien ja neurotransmittereiden vakaita

pitoisuuksia.

Intratekaalisella reitilla tarkoitetaan reittia, joka vie keskushermoston ekstrasellulaaritilaan
(Isohanni ym., 2020). Tata reittia pitkin voidaan antaa laakkeita ja muunneltuja viruksia.
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Intratekaalisen antoreitin etuina ovat riittava laakeainepitoisuus pienemmalla annoksella, jol-
loin haittavaikutuksetkin vahenevat. Myos ladkkeen puoliintumisaika on yleensa pidempi kuin
verenkierrossa, nain ollen antorytmi voidaan pitaa harvempana. Intratekaalinen laake voi-
daan antaa lannepiston kautta, mutta jos anto toistuu tiheasti, voidaan asettaa pysyva reitti

punktiokammion kautta ihon alle. Ongelmana pysyvalla reitillda on kuitenkin aina infektioriski.

ALSin geneettisesti tunnistettuihin SOD1- ja C9orf72- geenivirheisiin pohjautuviin tautimuotoi-
hin on kehitteillda antisense-oligonukleotidihoitoja (Isohanni ym., 2020). Nama ovat vaiheen 1—
2 tutkimuksissa. Toisen vaiheen tutkimuksessa on intratekaalisen ja intramuskulaarisen yh-

distelmahoito. Yhdistelmahoidossa autologiset mesenkymaaliset kantasolut on indusoitu erit-

tamaan neurotrofisia tekijoita.

6.5.3 Laakitys hengenahdistukseen

ALS-potilaan loppuvaiheen hoito tapahtuu yleensa terveyskeskuksen vuodeosastolla tai sit-
ten osa potilaista hakeutuu saattokoteihin ja osa haluaa jaada kotiin (9). Loppuvaiheessa
hengenahdistustunne lisdantyy, jolloin potilaan ahdistus ja kuolemanpelkokin lisaantyvat.
Hengenahdistusta voidaan hoitaa loratsepaamilla tai midatsolaamilla. Loppua kohden tarvi-
taan yleensa morfiinia. Ladkkeen aiheuttamaa hengityslamaa ei tarvitse pelata, koska opiaa-
teista riittavat yleensa pienet annokset. Hiilidioksidiretentio voi aiheuttaa ALS-potilaassa le-
vottomuutta ja sekavuutta, naihin oireisiin voidaan kayttaa neurolepteja. Fentanyylilaastareita

voidaan kayttaa kipuun ja loppuvaiheen limaisuutta voidaan vahentaa glykopyrrolaatilla.

Vuoren ym. (2018) mukaan laakkeet voidaan annostella tarvittaessa PEG-letkun kautta. Ko-
tona tapahtuvaa oireenmukaista ladkehoitoa toteuttaessa tulee kotisairaalalla olla tarvittavat
valmiudet niiden hoitamiseen esimerkiksi kipupumpun kautta tai laskimoon annettava laaki-
tys. Sairauden edetessa on varmistettava saattohoitolaakityksen erityisosaaminen ja varau-

tua myds palliatiivisen sedaation antamiseen.

6.6 ALS-potilaan hoidon eettiset kysymykset ja loppuvaiheen hoito

HUSIn hallintoylilaakari Teppo Heikkila on allekirjoittanut lausuntopyynnon Valtakunnalliselle
sosiaali- ja terveysalan eettiselle neuvottelukunnalle ETENEIle (2020) ALSia sairastavien po-

tilaiden hoitoon liittyvista eettisista kysymyksista. Lausuntapyynnossa kasitellaan etenkin
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invasiiviiseen hengitystukihoitoon liittyvia kysymyksia. Ongelmana hoidossa on se, etta sai-
rauden edetessa potilaan kommunikointikyky heikkenee, jolloin potilaan tahtoa hengitystuki-
hoidon jatkamiseen ja lopettamiseen on vaikea selvittaa. Vaarana voi olla niin sanottu locked
in-oireyhtyma, jossa potilas on menettanyt kykynsa ilmaista itseaan mutta ajatustoiminta on
kuitenkin normaali. (ETENE, 2020) Potilas saattaa olla locked-in-tilassa useita vuosia, jolloin
han ei pysty ilmaisemaan esim. uusia kipuja tai oireita ja mahdollisesti uusien sairauksien
puhkeamisen diagnostiikka on mahdotonta ja saattaa jaada nain ollen hoitamatta. (Laakso-
virta, 2015)

Potilastydssa on vaikeaa tunnistaa tilanne, jossa hoidosta luopumisen kriteerit tayttyvat poti-
laan hoitotahdon mukaan (ETENE, 2020). Laakarit kohtaavat moraalisesti vaikeita ja epatie-
toisuuttaa aiheuttavia tilanteita paatosten juridisista vaikutuksista. Laakareiden tulisi saada

paatoksentekojensa tueksi eettisten periaatteiden vahvistamista.

6.6.1 Potilaan itsemaaraamisoikeus ja hoitotahto

Potilaalla on itsemaaraamisoikeus, josta on asetettu laki. Laki potilaan asemasta ja oikeuk-
sista (785/1992) 3 §:n mukaan potilaalla on oikeus hanen terveydentilansa edellyttdamaan,
laadultaan hyvaan terveyden- ja sairaanhoitoon. Hanen hoitonsa on jarjestettava ja hanta on
kohdeltava siten, ettei hanen ihmisarvoaan loukata ja etta hanen vakaumustaan ja hanen yk-
sityisyyttaan kunnioitetaan. Potilaalla on myods tiedonsaantioikeus (5§) eli potilaalle on annet-
tava selvitys hanen terveydentilastaan, hoidon merkityksesta, eri hoitovaihtoehdoista ja nii-
den vaikutuksista seka muista hanen hoitoonsa liittyvista seikoista, joilla on merkitysta paa-
tettdessa hanen hoidostaan. Potilaalla on myos itsemaaraamisoikeus (6§). Potilasta on hoi-
dettava yhteisymmarryksessa hanen kanssaan. Jos potilas kieltaytyy tietysta hoidosta tai hoi-
totoimenpiteesta, hanta on mahdollisuuksien mukaan hoidettava yhteisymmarryksessa ha-

nen kanssaan muulla ladketieteellisesti hyvaksyttavalla tavalla.

Hoitotahdosta kay ilmi millaista hoitoa potilas tahtoo eldamansa loppuvaiheessa (Terveyden ja
hyvinvoinnin laitos, 2023). Hoitotahto on hyva tehda silta varalta, kun ei itse kykene ilmaise-
maan tahtoaan esim. tajuttomuus tilassa, vakavan sairauden kohdatessa, muistisairaudessa
tai onnettomuuden uhrina. Hoitohenkilokunnan tulee kunnioittaa potilaan toiveita hoidosta,
hyvasta elamasta ja kuolemasta.
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Hoitotahdon voi tehda Omakanta-jarjestelmassa, kirjallisesti todistajien vakuuttamana tai
suullisesti (THL, 2023). Hoitotahdossa maaritellaan, milloin luovutaan hoitotoimista, kun elin-
toimintoja pidetaan keinotekoisesti ylla tai elamaa pidennetaan lyhytaikaisesti. Sairauden
kohdatessa hoitotahdosta keskustellaan hoitavan henkilokunnan kanssa. Hoitohenkilokunta
osaa ennakoida millaisia tilanteita sairaudessa voi tulla vastaan. Suositeltavaa on tehda hoi-

totahto kirjallisesti todistajien I1asnaollessa.

ALS-potilaan kohdalla erityisesti on otettava huomioon, miten han itse hahmottaa tilanteensa
ja kuinka han haluaa itseaan hoidettavan koska ALS on vakava kuolemaan johtava sairaus ja
heikentaa keskeisesti sairastuneen toimintakykya (ETENE, 2020). On tarkeaa paivittaa saan-
nollisesti potilaan hoitotahto, johon on ennalta kirjattu toiveet ja tahdonilmaisut koskien poti-

laan hoitoa.

Vaikka hoitotahto on kirjattu lainsaadantéon, toteutuu se kaytanndssa huonosti (ETENE,
2020). Hoitotahto on huonosti tunnettu ihmisten keskuudessa. Epaselvaksi on jaanyt mita sii-
hen voi kirjata tai milloin sellainen kannattaisi laatia. Mydskaan terveydenhuollossa ei aina
huomata, etta potilaalla on hoitotahto laadittuna. Kun potilas on estynyt kommunikoimasta
sairauden vuoksi, on erityisen tarkeaa laatia hoitotahto. Tallaisia sairauksia on muitakin kuin
vaan ALS.

Hoitotahtoa koskevat asiat tulisi kayda hyvissa ajoin Iapi missa tahansa kuolemaan johta-
vassa sairaudessa, kun potilas on viela kykeneva kommunikointiin (ETENE, 2020). Hoito-
tahto ja sen sisalto siirtyvat potilaan mukana hoitoyksikosta toiseen. Myos potilaan laheisilta
voidaan saada tietoa, kun potilaan kommunikointikyky heikkenee, joskin laakari ajaa aina po-

tilaan etua, silloinkin kun laheiset ovat eri mieltad potilaan tai hoitavan laakarin kanssa.

Vuoren ym. (2018) mukaan kotisairaalan tai hoidon tarkea rooli ALS-potilaiden hoidossa on
turvattava riittava ja oikea-aikainen oireiden hoito sairauden edetessa huomioiden potilaan
hoitotahto. Akillisten ongelmatilanteiden valttamiseksi kotihoidon tai sairaalan 1azkarin tulisi
sopia potilaskohtaisesti ja jarjestaa hanelle paivystysluonteiseen erikoissairaanhoidon kon-
sultaatioon ympari vuorokauden kirjalliset ohjeet ja puhelinnumerot sellaisten tilanteiden va-
ralta, jossa potilas tarvitsee nopeasti tukiosastoa vaikeiden oireiden, infektioiden tai kotona
parjaamattomyyden vuoksi. Potilas voi tarvita myos paivystysluonteisesti kotikaynteja hoita-
jan tai laakarin tekemana. On pyrittava myds tekemaan ennakoivasti ladkemaaraykset, jotta

potilas saa heti ladkityksen, jos todennakodinen oire ilmaantuu. Keskeista ALS-potilaiden
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hoidossa on hengitykseen ja nielemisheikkouteen liittyvat oireet, limaongelmat ja mahdolliset

kivut.

Jossain vaiheessa useimmat potilaat karsivat hairitsevasta nielupareesista johtuvasta syljen
valumisesta (Vuori ym., 2018). Sylkea vahentavia laakkeita, jotka auttavat usein ovat amitrip-
tyyli, atropiinisilmatipat kielen alle tarvittaessa 1-4 kertaa paivassa, skopolamiinilaastari ja
glykopyrrolaatti. Botuliinitoksiini- injektioita voidaan harkita myo6s sylkirauhasiin pistettavan,
mutta tulos on epavarma ja vaikea ennustaa koska sivuvaikutukset voivat olla hankalia. Sa-

dehoitoa on myos kaytetty korvasylkirauhaseen vain toiselle puolen.

6.6.2 Palliatiivinen hoito ja saattohoito

Kaikki potilaat, joilla on krooninen, eteneva sairaus ja joiden elamanlaatu heikentyy oireiden
myota, ovat oikeutettuja palliatiiviseen hoitoon (Terveyskyla, 2021). Tallaisia sairauksia on
esim. syopa, krooninen keuhkosairaus, eteneva neurologinen sairaus kuten ALS tai edennyt

sydamen, maksan tai munuaisten vajaatoiminta.

Palliatiivisessa hoidossa on tavoitteena tukea potilasta sairauden kanssa selviytymisessa po-
tilaan toiveiden ja tarpeiden mukaan seka yllapitad mahdollisimman hyvaa elamanlaatua hel-
pottamalla ja ennaltaehkaisemalla oireita (Terveyskyla, 2021). Myos laheisten tukeminen on
tarkeassa roolissa palliatiivisessa hoidossa. Potilaat ja laheiset tulisi kohdata yksildllisesti ja
kokonaisvaltaisesti huomioiden psyykkiset, sosiaaliset, henkiset, hengelliset seka vakaumuk-

selliset asiat.

Hoitolinjaus elaman loppuvaiheesta tulisi tehda hyvissa ajoin, viela kun potilas pystyy siihen
itse vaikuttamaan niin, etta hanen tarpeensa ja toiveensa tulee huomioon otetuksi ja laaka-
reilla ja hoitajilla on toimintaohjeet muuttuvissa tilanteissa (THL, 2022). Ladkarin tehtaviin
kuuluu tehda hoitosuunnitelma yhdessa potilaan ja mahdollisesti myds hanen laheistensa
kanssa. Hoitosuunnitelmaan kirjataan potilaan toiveet ja hoitotahto, laaketieteellinen tilanne
ja ennuste, hoidon tavoitteet, hoidon rajaukset, laheisten nakemykset, konsultoitava taho yh-
teyshenkildineen seka toimintaohjeet akillisissa terveyden huonontumisen tilanteissa. Suun-
nitelmaan kirjataan myos laakkeettomat ja 1adkkeelliset hoidot resepteineen seka apuvalineet

oireiden helpottamiseen.
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Saksalaisessa (2022), Iaakareille kohdistetussa kyselytutkimuksessa (10) tutkittiin palliatiivi-
sen sedaation (rauhoittavan ladkkeen) esim. bentsodiatsepiini tai neurolepti, antamista ALS-
potilaille. Sedaation tarkoituksena on lievittda hankalia oireita potilailla, joiden sairaus johtaa
lopulta kuolemaan. Sedaation kesto ja syvyys voi vaihdella, ajoittaista tai lievaa sedaatiota
voidaan kayttaa potilasta ahdistaviin oireisiin ja talloin potilas pystyy viela kommunikoimaan

ja hoitohenkilokunta kykenee uudelleen arvioimaan tilannetta tarvittaessa.

Tutkimuksessa oli mukana yhteensa 296 1aakaria, joista neurologeja 44 %, sisatautilaaka-
reitd 27 % ja anestesialadkareita 18 %. Laakareista 63 % kertoi saaneensa koulutuksen pal-
liatiiviseen hoitoon (10). Tutkimuksesta kavi ilmi, etta palliatiivisen sedaation suurin kaytto-
aihe oli potilaan hengenahdistus ja pelko. Laakarit, jotka olivat saaneet palliatiivisen hoidon
koulutuksen, olivat myonteisempia sedaation kayttoon kuin muut laakarit. Laakarit kokonai-
suudessaan myos suhtautuvat myonteisemmin sedaatioon niissa tapauksissa, joissa ky-
seessa oli potilaan fyysiset oireet (kipu, hengenahdistus) eika psyykkiset oireet (paniikki, ah-
distus, masennus). Potilaan kieltaytyminen keinotekoisesta ravitsemuksesta ei vaikuttanut
sedaatiopaatoksiin. Yllatyksena tutkimuksessa kavi ilmi, etta potilaan pyynto lopettaa mekaa-
ninen ventilaatio, kun sedaatio aloitetaan, sai laakarit myéntymaan siihen. Vain 5 % tutkimuk-
sen kyselyyn vastanneista laakareista ei suostuisi ollenkaan sedaatioon fyysisten oireiden

perusteella ja 7 % ei suostuisi psyykkisten oireiden perusteella.

Palliatiivisen hoidon viimeinen vaihe on saattohoito. Saattohoitopaatoksen tekee laakari poti-
laan viimeisina elinviikkoina tai -paivina. Myos saattohoidossa keskeista on kivun ja muiden
oireiden lievitys seka fyysisiin, psyykkisiin, sosiaalisiin ja henkisiin ja hengellisiin tarpeisiin
vastaaminen. Hoidossa korostuu moniammatillisuus ja vuorovaikutus (THL, 2022). Saattohoi-

toa voidaan toteuttaa esim. sairaaloissa, hoitokodeissa tai kotona. (Valvira, 2020)

Saattohoitopaatokseen kuuluu elvyttamatta jattamispaatos eli DNR-paatos (Valvira, 2020).
Paatoksesta taytyy nakya potilasasiakirjoissa merkinta paatoksen tehneesta laakarista, 1aa-
ketieteelliset perusteet seka DNR-paatoksesta tehdyn keskustelun sisaltd ja kannanotto poti-

laan ja/tai laheisen kanssa

Saattohoito ei tarkoita aktiivista kuolemaan auttamista. DNR-paatoksessa pidattaydytaan el-
vytystoimenpiteista, kun potilas menee elottomaksi (Valvira, 2020). Elvytystoimenpiteita ovat
mm. sydamen sahkdinen rytminsiirto, paineluelvytys ja hengityksen avustaminen. Muut hoi-

donrajauspaatokset laakarin taytyy tehda erikseen esimerkiksi tehohoito tai kajoava
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hengityslaitehoito. Hoitavan laakarin taytyy arvioida potilaan tilanne yksildllisesti, onko poti-
laalle elvytyksesta enemman haittaa vai hyotya. Arvioinnissa otetaan huomioon potilaan sai-
rauksien ennuste ja tiedot potilaan voimavaroista. Potilaan hoitopaikan vaihtuessa, taytyy uu-
den hoitavan laakarin ottaa kantaa kirjallisesti DNR-voimassaolosta. Laakari voi myos purkaa
DNR-paatoksen, jos potilaan terveydentila on muuttunut. DNR-paatdsta ei voida kumota poti-

laan tai hanen laheisensa pyynnosta.

ALS-potilaiden kohdalla ei ole ollenkaan tavatonta, etta yhtakkinen, odottamaton kuolema

kohtaa potilaan (11). Painvastaisesti kuin yleensa luullaan, suurin osa ALS-potilaista kuolee
rauhallisesti eika tukehtuen. Huomattavimmat oireet kuoleman lahestyessa ovat hengenah-
distus, ahdistus, eritteet, joita voidaan hillita opioideilla, bentsodiatsepaameilla ja antikoliner-

gisilla 1aakkeilla.

Amerikassa on laillista 9 eri osavaltioissa avustaa kuolemaa laakkeellisesti. Niin kutsuttu Me-
dical aid in dying (MAID) tarkoittaa laakarin reseptilla saatavaa tappavaa laakeannosta, joka
on tarkoitettu kuolemaan johtavan sairauden lopettamiseen. Potilas ottaa taman annoksen
itse ja hanen on taytynyt olla paatdksentekokykyinen pyytaessaan sita (Vandekieft, 2020).
Oregonin ja Washingtonin alueen tiedoista selviaa, ettéd noin 5 % ALS-potilaista valitsee tal-

laisen avustetun kuoleman. (11)

Vuoren ym. (2018) mukaan kotona onnistuva saattohoitovaihe vaatii laheisten suuren panok-
sen, toimivan kotisairaalan tai kotihoidon seka yhteisen tahtotilan. Ymparivuorokautinen yh-
teys tukiosastoon lisaa kaikkien jaksamista. ALS-potilas tarvitsee aktiivista oireiden hoitoa ja
paljon lasnaoloa. Lahestyva kuolema ja sairastuneen tajunnantason lasku kasvattavat tuen
tarvetta laheisilla. Hoitohenkilokunnalta vaaditaan talloin enemman lasnadoloa ja lohduttami-
sen taitoa seka kiireettomyyden tunteen luomista potilaan kotona. On tarkeaa, etta hoitohen-
kilokunta kykenee luomaan turvallisuuden tunteen aidolla kohtaamisella siinakin tilanteessa,
kun kaikkia oireita ja karsimysta ei pystyta potilaalta poistamaan. Kuolevan potilaan ja hanen
l&heistensa vierella olo, kuunteleminen, koskettaminen, surun ja luopumisen tunteen jakami-
nen ovat viimeisia arvokkuuden asioita, joilla hoitohenkildkunta voi viestittda kuoleman ainut-

kertaisuutta ja arvostusta sairastunutta ja hanen laheisiaan kohtaan.
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7 POHDINTA

7.1 Tulosten tarkastelu

Tutkimuksissa kavi ilmi etta, hoitavan tahon tulisi keskustella hyvissa ajoin ALS-potilaan ja
hanen laheistensa kanssa potilaan hoidosta, sairauden etenemisesta ja potilaan hoitotah-
dosta. Hoito on moniammatillista ja useiden eri alojen asiantuntijoita tarvitaan ALS-potilaan

hoidossa ja kuntoutuksessa, parantavaa hoitoa ei ole.

Potilaan hoidon suhteen olisi hyva ottaa huomioon my0s laheiset, jotka potilasta kotona hoi-
tavat, koska heidan kuormittuneisuutensa kasvaa esimerkiksi mekaanisen ventilaation seu-
rauksena. Suuri osa ALS-potilaista hoidetaan kotona loppuun asti, jolloin laheisten merkitys
on todella suuri. Potilaan kommunikaatio huononee maskin tai trakeostomian vuoksi, poti-
lasta hoitavalla laheisella on huoli, ettei han ymmarra valttamatta mita potilas tarkoittaa tai
tahtoo. Lisaksi laheisilla ei valttamatta ole kunnon koulutusta tai se on hataisesti heille an-
nettu mekaanisen ventilaation yhteyden aloituksessa, ja he kokevat epavarmuutta oman
osaamisensa suhteen. Hoitotahdon laatiminen on tarkeaa myos siksi, etta valtettaisiin hata-

trakeostomiat ja invasiivisen ventilaation aloitus.

Noninvasiivinen ventilaatio nousi esille ykkdsvaihtoehtona mekaanisista ventilaatioista kai-
kissa tutkimuksissa, jotka tassa opinnaytetyossa olivat esilla. Sen kaytto lisasi elinian odo-
tusta vajaan vuoden. Invasiivista ventilaatiota ei suositeltu locked-in-syndrooman pelossa.
Locked-in-syndroomassa potilas on tietoinen mita ymparilla tapahtuu, mutta han ei pysty rea-

goimaan siihen millaan lailla eika pysty ilmaisemaan tahtoaan, edes silman liikkeillakaan.

Vaikka invasiivista ventilaatiota ei suositella, saattaa sen avulla jotkut potilaat elaa pitkaankin
jollain lailla kommunikaatiokykyisena. Kuuluisin esimerkki tasta on varmasti monien tuntema
Stephen Hawking. Tutkimuksissa kavikin ilmi, ettd todennakdisin invasiiviseen ventilaatioon

turvautuva potilas on nuori mies tai vastaavasti naimisissa oleva perheellinen henkild.

Kulttuurierot nayttavat vaikuttavan aika paljon siihen, mita hoitomuotoja kaytetaan ja kuka
niista paattaa. Japanissa valta on hyvin pitkalle neurologeilla ja siella esimerkiksi invasiivisen
ventilaation kayttéa on jopa 30 %:lla ALS-potilaista, kun vastaava maara USA:ssa oli noin 10
%. Joissakin maissa on myos avustettu itsemurha laillista, esimerkiksi USA:n tietyissa osa-

valtioissa, Sveitsissa ja Hollannissa.
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Muita mekaanisia avustuslaitteita ALS-potilailla oli kaytdssa tutkimusten mukaan yskityslaite
ja palleatahdistus, joista jalkimmainen ei liene Suomessa kaytdssa, mutta jota kasiteltiin
tassa opinnaytetyossa kuitenkin, kun siita jonkin verran tietoa 16ytyi maailmalta. Toki tulokset
olivat ristiriitaisia keskenaan siita, oliko palleatahdistuksesta lopulta hyotya vai ei. Opinnayte-
tyon tekijoina me jaimme siihen kasitykseen, etta se ei kovinkaan hyodyllinen ollut ja ehkapa
siitd myos johtuu, ettei sita ole Suomessa kayttoon otettu. Myos yskityslaitteen osalta kavi
ilmi, ettd osa potilaista siitéa hyotyy ja osa ei, riippuen siitd mika on ALS-potilaan tilanne. Esi-
merkiksi vaikea bulbaarinen tauti on este kyseisen laitteen kaytolle hengitysteiden kollapsi-

vaaran vuoksi.

ALS-taudin hoitoon ei ole viela olemassa tehokasta laakitysta. Rilutsoli, joka on ainoa Euroo-
passa hyvaksytty laake ei lisaa elinikaa kuin noin 3 kuukautta. Joissakin tutkimuksissa oli
saatu pidempi elinajan lisays rilutsolilla, mutta ne olivat keskiarvoja eivatka pateneet yksittai-
siin potilaisiin. Edaravoni on toinen laake, jota kaytetddn muun muassa USA:ssa. Kyseisen
ladkkeen teho on viela vahan kysymysmerkkina, ilmeisesti jotkut varhaisessa vaiheessa ole-
vat ALS-potilaat siita hyotyvat. Kustannukset kyseisella Iaakkeella on hyvin suuret. Laaketut-

kimus ALSin hoitoon jatkuu kiivaana.

ALS-potilaan sairauden loppuvaiheessa joudutaan useimmiten turvautumaan myods hen-
genahdistusta helpottaviin 1aakkeisiin kuten loretsapaami tai midatsolaami, morfiinia tarvitaan
yleensa ihan lopussa. Potilaalla voi olla myds kipuja tai sekavuutta ja levottomuutta, joita 1aa-

kitaan myos asianmukaisilla laakkeilla.

Kaiken kaikkiaan ALS-potilas kohtaa sairautensa aikana lukuisia eri oireita ja ongelmia ter-

veydentilassaan, naista hengitysvajaus suurimpana, johon tulisi puuttua jo hyvin varhaisessa
vaiheessa, jo hoitotahdon muodossa. Hoitotahdon kanssa taytyy kuitenkin edeta hienotuntei-
sesti potilasta kuulostellen, milloin sairauden toteamisen aiheuttama kriisivaine on hanella ta-

kana ja han on sairautensa, ainakin jollakin tasolla, hyvaksynyt osaksi omaa elinkaartaan.

7.2 Eettisyys ja luotettavuus

Suomessa on kaytdssa tutkimuseettinen ohje, HTK-ohje hyvasta tieteellisesta kaytanndsta ja
sen loukkausepailyjen kasittelemisesta (Arene, 2018). Kyseessa oleva ohje soveltuu Suo-
messa kaikille tieteenaloille ja se antaa mallin hyvasta tieteellisesta kaytannosta kaikille tutki-

muksen harjoittajille. Ohjeen tavoitteena on tieteellisen eparehellisyyden
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ennaltaehkaiseminen ja hyvan tieteellisen kaytannon edistaminen mm. ammattikorkeakou-
luissa. Tutkija on ensisijaisesti vastuussa itse hyvan tieteellisen kaytannon noudattamisesta,
mutta myds ohjaajat ja korkeakoulun/tutkimusyksikdn johto ovat vastuussa. Tutkijan teh-
dessa tutkimusta, my0s opinnaytetyota tekevan taytyy olla rehellinen, huolellinen seka avoin

ja kunnioittava muiden tutkijoiden tyota kohtaan.

Hoitamisella pyritdan hyvaan inhimilliseen hoitoon, jonka tavoitteena on hyva terveys (Leino-
Kilpi & Valimaki, 2008, s.23—-24). Hoitotydksi kutsutaan ammatillista hoitamista, joka perustuu
hoitotieteeseen. Hoitotyota tehdaan terveyspalveluiden kayttajien ja muiden terveydenhuollon
ammattiryhmien kanssa yhteistydssa. Silla on pyrkimyksena edistaa ihmisten hyvaa, oleelli-
sena toimintaan sisaltyy eettinen ulottuvuus, jota kasitellaan hoitotydn etiikassa. Silla tarkoite-
taan alaa, jonka kysymykset kasittelevat hyvan ja pahan seka oikean ja vaaran osana amma-
tillista hoitotyota. Hoitotyo on toisen ihmisen inhimillista auttamista, siksi hoitotyota tekevalla
arvoperusta tulee olla kunnossa, koska heidan tulee kyeta toimimaan inhimillisesti ja sivisty-

neesti.

Hoitotydssa taytyy ratkaista eettisia monenlaisia ongelmia, tietyilla inhimillisen toiminnan alu-
eella tai tietyissa tilanteissa, joiden peruskysymyksia ovat, mika on hyvaa tai pahaa ja mika
on oikein tai vaarin (Leino-Kilpi,2008, s.61). Eettiset ongelmat muodostuvat ristiriidoista use-
amman arvon valilla. Tavallisimmin ongelma ilmenee ihmisten valisissa keskusteluissa ja toi-
minnoissa, esimerkiksi jokapaivainen toiminta ei suju ja siten hoitotyontekija kokee epavar-
maksi olonsa ja my0s potilaat voivat olla tyytymattomia. Hoitotyontekijalla taytyy olla eettiset

ongelmanratkaisutaidot hallussa pystyakseen ratkaisemaan ongelmatilanteita.

Potilas on aina oma yksild, hanella on tavoitteet, voimavarat, ajatukset ja omat arvot (Leino-
Kilpi, 2008, s.392). Yksil6a ei voi hoitaa tai kohdata standardin, normin tai toimintamallin mu-
kaan. Hoitotyontekijan on tiedostettava ihmisen huolenpidon, omien voimavarojen vahvista-

minen ja tilanteiden asettamat eettiset vaatimukset.

Opinnaytety0ssa noudatettiin eettisia periaatteita muun muassa merkitsemalla kaikki lahteet
ja tekstiviitteet asianmukaisesti SeAMKin kirjallisen ohjeen mukaan. Jokaisen tutkimuksen
kohdalla kunnioitettiin tutkimuksen tekijad kommentoiden asiallisesti kyseessa olevaa tutki-
musta eika plagioitu tekstia suoraan alkuperaisesta lahteesta. Tama opinnaytetyo ei tarvinnut

tutkimuslupaa tai eettisen toimikunnan lupaa koska se tehtiin kirjallisuuskatsauksena.
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Opinnaytetyon luotettavuus nakyy siten, etta tutkimuksia etsittiin vain luotettavista lahteista,

joita ovat esimerkiksi Medic, Arto ja Cinahl ja valtettiin Googlen suoraa kayttoa.

7.3 Jatkotutkimusaiheita

Taman opinnaytetydn ongelmaksi nousi se, ettd Suomessa on kovin vahan tehty tutkimuksia
ALS-potilaan hoitoketjusta, hoidon ja tuen tarpeista. Paljon I16ytyy kansainvalisia tutkimuksia,
joista toki saa kasityksen mita haasteita ALS-potilaat ja omaishoitajat kohtaavat ja mita hoito-
kaytantoja loytyy, mutta ne eivat sellaisenaan aina sovellu Suomen olosuhteisiin, koska lait ja

asetukset seka hoitokaytanteet ovat niin erilaisia eri maissa.

Mielenkiintoista olisi tietda enemman, miten Suomessa toimitaan noninvasiivisen ja invasiivi-
sen ventilaatiohoidon kanssa, missa vaiheessa ja mista syista paadytaan joko NIV-hoitoon tai
invasiiviseen hoitoon. Myos loukkuhalvaus-tilasta olisi mielenkiintoista tietaa, kuinka yleista
se lopulta on invasiivisen hoidon seurauksena. Ainoassa suomalaisessa tutkimuksessa inva-
siivisesta hengitystukihoidosta ei ollut mitaan mainintaa loukkuhalvaus-tilasta. Kaiken kaikki-

aan tutkimuksia invasiivisesta hoidosta |10ytyi kansainvalisella tasollakin verrattain vahan.

Jossain artikkelissa kavi ilmi, etta rahaa taytyisi saada kerattyd enemman, jotta ALS-tutki-
muksia pystyttaisiin tekemaan laajemmin. Eri Iahteissa esim. Alzheimerin tutkimukseen
myonnettiin rahaa jopa 18-kertaisesti enemman kuin ALS tutkimukseen. Toki sairastuvuus
merkitsee myds, Alzheimer on huomattavasti yleisempi sairaus kuin ALS, joten on luonnollis-
takin, etta Alzheimerin tutkimukseen on enemman jaossa rahaa kuin harvinaisempaan ALS-

sairauteen.
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