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Anestesia ja lihastaudit

Olli Merteoja

Tarkeimmat anestesiologeja koskettavat lihassai-
raudet ovat Myotoninen dystrofia ja Duchennen
lihasdystrofia. Keskityn seuraavassa ndiden kah-
den tautikokonaisuuden anestesiologisiin nako-
kohtiin, enkad mainitse kuin nimeltd Familiaari-
sen periodisen halvauksen ja Polymyosiitin. Kaik-
kien ndiden tautien pohjimmaiset anestesiologi-
set pulmat syntyvat kuitenkin samankaltaisten
ongelmien kautta.

Yhteista lihassairauksille

Lihassairaudet ovat perinndllisia normaaleja poik-
kijuovaisia lihaksia hiljalleen tuhoavia sairauksia.
Useimmissa lihastaudeissa lihasten tuhoutumi-
nen alkaa proksimaalisista asentoa yllapitavista
lihaksista (esim. Duchenne), jonka vuoksi lapsuu-
dessa ensioireet tulevat kavelyn, juoksemisen ja
tasapainon hallinnan poikkeamista. Kun lihasten
tuhoutuminen on edennyt hengityslihaksiin, al-
kavat pulmat kasautua limaretentiosta, toistuvis-
ta infektioista ja hengityskapasiteetin pienenemés-
td. Samaan aikaan saattaa tulla vajavuutta nielu-
heijasteiden (aspiraatioriski) ja avointen hengitys-
teiden pitdmisen suhteen. Useimpien lihassairai-
den potilaiden henkinen suorituskyky on taysin
normaali.

Myotoninen dystrofia

Myotoninen dystrofia periytyy autosomaalisesti
dominoivana ja sen esiintyvyys on 1:30 000 syn-
tyvad kohden. Suomessa potilaita on noin 300.
Tauti alkaa useimmiten ilmeta verraten mydhaan,
5-20 v iéssd, ja saattaa kestdd useitakin vuosikym-
menid Myotoninen dystrofia alkaa perifeerisista
lihaksista ja etenee kohden proksimaalista atrofi-
aa. Vastasyntyneelld ilmeneva taudin muoto on
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kaikkein vaikein. Siihen liittyy kehitysviivastymaa
ja se johtaa varhaiseen invaliditeettiin. Myotono-
niseen dystrofiaan liittyy usein nielulihasten heik-
kous ja gastroesofageaalinen refluksi, tiettyjen
umpieritysrauhasten vajaatoimintaa, sydanlihak-
sen degeneraatiota ja syddmen johtumishairidita
sekd kaihia.

Patofysiologisesti myotonisessa dystrofiassa li-
hassdikeet jaavat supistustilaan. Tahan vaikutta-
vat sekd solukalvon kloridijohtavuuden muutok-
set, natriumkanavien sulkeutumattomuus etta
kalsiumin jadminen epanormaalin pitkéaksi aikaa
vaikuttamaan sarkoplasmiseen retikulumiin. Tau-
din geneettinen tausta on kromosomi 19:n pato-
logisessa vaihtelevan pituisessa kolmen eméspa-
rin ketjuuntumisessa. Patologisen ketjunosan pi-
tuus korreloi taudin yksilolliseen aggressiivisuu-
teen.

Yleisanestesiaa vaativat yleisimmat toimenpi-
teet myotoniasta dystrofiaa sairastavilla lapsilla
ovat kampurajalkojen korjaukset, tarykalvotoi-
menpiteet, syottoletkujen asennukset ja tyraleik-
kaukset.

Preoperatiivinen arvio

Potilaan sairauskertomukset muodostavat usein
paksun paperinipun. Naihin tulisi kuitenkin pe-
rehtyd, jotta muodostuisi kuva taudin etenemis-
vaiheesta ja sen aggressiivisuudesta. Erityisen tér-
kedd on arvioida vastasyntyneisyysongelmat, hen-
gitystiesairaudet mukaanluettuna aspiraatiot, ai-
emmat hengityksen avustamistarpeet, mahdolli-
set hengitysfysiologiset tutkimukset sekd nielun
ja hengityslihasten kunto. Lisaksi selvitetdan ra-
vitsemustila ja sen optimointitarve, myotonisia
kohtauksia laukaisevat tekijat, kaytdssa oleva mah-
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dollisesti anestesia-aineiden kanssa yhteenvaikut-
tava laakitys (fenytoiini, kiniini, prokainamidi)
seké yliherkkyydet.

Kliinisessa tutkimuksessa tarkistetaan erityisesti
ilmatiet ja niiden hallinta sek& hengitys, sydéan-
ja verenkiertotilanne, nestetasapaino ja ravitsemus
sekd lihaskunto raajoissa ja vartalolla. Rutiinimai-
sia laboratoriotutkimuksia ei tarvita, mutta useim-
miten on aiheen selvittdd pieni verenkuva seka
elektrolyytit ja usein my0s maksan toiminta.
Keuhkokuvan ottoa tulee harkita herkasti. EKG
on usein tarpeen jopa 90 %:lla esiintyvien johtu-
mishdirididen selvittdmiseksi ja syddmen ultra-
aanitutkimus on varmin tapa varmistaa etenkin
mitraalilapan ja sydanlihaksen tila.

On huomattava, ettd potilas tai hanen van-
hempansa ovat erinomaisen hyvin perilld omasta
sairaudestaan ja mahdollisista anestesiaan liitty-
visté riskeistd mm. internetin ansiosta.

Esilaakitys ja anestesia

Myotonista dystrofiaa sairastavat saattavat olla
erittdin herkkia bentsodiatsepiinien vaikutuksil-
le ja usein on edullisinta vélttaa naitd laakeainei-
ta. Esilddkkeend saattaa olla edullista antaa H2-
salpaajaa tai muuta mahalaukun pH:ta kohotta-
vaa laakitysta.

Anestesian induktioon soveltuvat sekd inhalaa-
tio- ettd laskimonsisdinen anesteetti, kunhan anes-
tesiologi varautuu myotoniseen kohtaukseen, as-
piraatioon ja hengityslamaan. Laskimoinduktion
toteuttamisessa kannattanee seurata nopean in-
duktiotavan menetelmid, mutta suksametonin
kayttd on vasta-aiheista pitkittyneen lihaskont-
raktion vuoksi. Laskimoanesteettina propofolilla
on etuja tiopentaaliin verrattuna, vaikkei senkaan
kayttd ole pulmatonta. llmateiden avoinna pita-
misen keino riippuu toimenpiteesté ja kasvomas-
ki, nielumaski tai intubaatioputki ovat kaikki hyvia
keinoja oikein kaytettyin.

Anestesian yllapito lienee pulmattomampaa
kuin sen aloitus tai onnistunut lopetus. Yllapi-
toon kay oivallisesti inhalaatioanesteetti tai lyhyt-
vaikutteisen opioidin ja titraten annosteltavan
propofolin infuusio. Lihasrelaksantin vasteen seu-
raaminen on erityisen térkeda jos potilas aiotaan
saada omalle hengitykselle toimenpiteen jalkeen.
Vaste nondepolarisoiville relaksanteille on useim-
miten normaali, mutta neostigmiini saattaa lau-
kaista myotonisen kohtauksen. Tamén vuoksi
spontaanisti tai nopeasti eliminoituvat relaksan-
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tit lienevét paras relaksanttivalinta. Koska kylmyys
on eras myotonisen kohtauksen triggeri, on poti-
laan [&mpiméand pitdminen tarkead. Hyvasta nes-
tetasapainosta huolehtiminen minimoi mahdol-
lisen mitraalivuodon verenkierrollisia haittavaiku-
tuksia.

NSAID-ladkkeet ovat oivallisia myotonista
dystrofiaa sairastavan potilaan kivun hoitoon Toi-
nen tehokas kivun hoitokeino ovat erilaiset puu-
dutukset, jotka sindnsd saattavat ehkaistd myoto-
nisten kohtausten esiintymista. Keskushermoston
kautta vaikuttavat opioidit ovat herkkid hengitys-
laman aiheuttajia ja niiden annos taytyy aina tit-
rata yksilollisesti.

Postoperatiivinen vaihe

Useimmat yleisanestesiaa vaativat toimenpiteet
ovat sen kaltaisia, ettd potilaan tulisi heratd ja olla
omatoiminen toimenpiteen jélkeen eikd hanella
pitdisi olla hengityskonehoidon tarvetta. Lihas-
ten voima tulee séilyttdd mahdollisimman hyva-
na ja potilaan heradminen kyljellddn auttaa ilma-
teiden avoimina pysymista. Preoperatiivinen ys-
kimis- ja hengitysharjoitus auttavat hyvaan post-
operatiiviseen keuhkojen toimintaan, jota tuke-
vat oikean kaltainen kipuldakitys sekd hyva ravit-
semus- ja nestetasapaino.

On huomattava, ettd jo preoperatiivisesti mah-
dollisesti ilmennyt uniapnea tai hengitystieobst-
ruktio saattavat vaikeuttaa postoperatiivista toi-
pumista. Useimpien potilaiden onkin aihetta olla
sairaalan valvonnan piirissd toimenpidetta seuraa-
vat 24 h vaikka kaikki tuntuu menneenkin pul-
mattomasti. Tdman vaiheen jalkeen myotonista
dystrofiaa sairastava potilas on usein valmis siir-
tymaén sairaalasta.

Duchennen lihasdystrofia

Duchennen lihasdystrofia on yleisin lapsuusian
lihassairaus. Sité esiintyy vain pojilla X-kromo-
somiin peittyvasti kytkeytyneend. Uusia tautita-
pauksia syntyy 1:3 500 syntyvaa poikalasta. Tau-
din ennuste on edelleen huono ja vain harva po-
tilas viettdd aikuisuutta. Tdmén vuoksi taudin
esiintyvyys on 3:100 000 asukasta ja Suomessa
onkin yhteensd noin 150 Duchenne-potilasta.
Tauti alkaa ilmeté yleensd 3-5 v idssd ja johtaa
vaikeaan liikuntavajavuuteen jo viiden seuraavan
vuoden aikana.

Duchennen lihasdystrofia affisioi sekd poikki-
juovaisia lihaksia ettd sydanlihasta ja muita silei-
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té lihaksia. Noin kolmanneksella potilaita on jon-
kinasteinen dlyllinen kehitysviivastyméa. Potilaat
joutuvat useimmiten pyoratuoliin liikkuntarajoit-
teisuuden vuoksi jo noin 10 vuoden iassa. Sydan-
lihaksen rappeuma, johtumishéiriot ja lappdviat
saattavat tulla erittdin vaikea-asteisiksi. Tautiin
usein liittyvd neuromuskulaarinen skolioosi on
aina progressiivinen, eikd sen eteneminen pysah-
dy spontaanisti. Duchennen lihasdystrofian tau-
dinkulku péaattyy useimmiten toistuviin hengi-
tysvajauksen, aspiraation tai liman yskimisvaja-
vuuden aiheuttamiin keuhkokuumeisiin ennen
kuin nuori saavuttaa toista vuosikymmentaan.

Laajimmat Duchenne-potilaille tehtéavat kirur-
giset toimenpiteet ovat skolioosin korjausleikka-
uksia. Namd ovat usein laajoja suoliluusta kaula-
nikamiin ulottuvia parittaisten metallisauvojen
kiinnitystoimenpiteitd tai kaksivaiheisia thorako-
tomiateitse tapahtuvia nikamaresektioita ja nika-
mien Kiinnitysleikkauskia. Skolioosin korjaus pa-
rantaa huomattavasti nuorten eldménlaatua, pi-
dentdd heidédn ikéadnsa ja helpottaa heidan hoito-
aan. Taudin myohaisvaiheeseen liittyy toisinaan
selvad lihavuutta johtuen véhdisestd litkunnasta
ja lihasten rasvadegeneraatiosta. Samanaikaisesti
myds nuorten kieli saattaa kasvaa ja haitata intu-
baatiota.

Merkittava kardiomyopatia ilmenee harvoin
ennen 10. Ikdvuotta, mutta sen jalkeen saattaa
kehittya erittdin vaikeaksi hallita.

Yleisanestesiaan kaytettavista aineista suksame-
toni on ehdottoman kontraindisoitu Duchenn-
ne-potilailla. Suksametoni on Suomessakin aihe-
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uttanut kuolemaan johtanutta rigiditeettid, rab-
domyolyysid, myoglobinuriaa, malignia hyperter-
miaa, arytmiaa ja sydanpysahdystd pikkulapsilla,
joilla ei vield ollut tehty oikeaa lihassairauden
diagnoosia. Sydanpysahdys naissa tilanteissa lie-
nee johtunut rabdomyolyysin aiheuttamasta hy-
perkalemiasta. Duchennen potilailla malignin
hypertermian insidenssi lienee samaa tasoa kuin
verrokkikansalaisilla. Kuitenkin halotaania on
perinteisesti véltetty Duchennen lihasdystrofias-
sa.

Anestesiaa edeltavat tutkimukset ja anestesian
suorittamisen erityispiirteet ovat erittdin laheisesti
samankaltaisia kuin edelld myotonisen dystrofi-
an kohdalla olen yksityiskohtaisesti esittanyt.
Puudutus on hyva anestesiamuodon valinta aina
kun se on mahdollista.

Yhteenveto

Kaikki lihassairauspotilaat vaativat kyseisen tau-
din tyypillisten yksityiskohtien tuntemusta. Kai-
kissa taudeissa anestesiologiset pulmat syntyvét
useimmiten hengityksen ja/tai verenkierron pet-
tamisestd. Ndihin ongelmiin voidaan hyvalla hoi-
dolla vaikutta ratkaisevasti ja useimmat lihassai-
rauspotilaat ovatkin kokeneet lukuisia anestesiaa
vaativia toimenpiteitd ilman pienintakdan komp-
likaatiota.
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