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» Motoneuronitauti (@myotrofinen
lateraaliskleroosi (ALS)) on liikeher-
moja rappeuttava sairaus, johon
sairastuu vuosittain keskimaarin
yhdesta kolmeen henkil6a sadas-
tatuhannesta (1, 2). Sairaudelle on
ominaista tahdonalaisten lihasten
eteneva surkastuminen (3, 4).
Keskimaarainen sairastumisikd on
noin 55-65 vuotta (3). Jatkuvasta

tutkimustydsta huolimatta paran-
tavaa hoitoa ei ole viela toistaiseksi
keksitty (5). Rilutsoli on ainoa kaytos-
sa oleva ldake, jolla on sokkoutetuis-
sa seurantatutkimuksissa osoitettu
sairauden etenemista hidastava
vaikutus (6, 7). ALS-potilaiden yleisin
kuolinsyy on hengityslihaksiston sur-
kastumisesta johtuva hengitysvajaus
(8). Huonon ennusteen riskitekijéina
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on pidetty sairastumista yli 65 vuo-
denidssa, naissukupuolta seka
sairauden painottumista nielun
alueelle (3).

Nykysuositusten mukaan ALS-
sairauden hoidossa tulisi keskittya
palliatiiviseen hoitoon, jonka keskei-
sia kulmakivid ovat hengitystukihoito
seka ravitsemustasapainosta huo-
lehtiminen (9, 10). Hengitystukihoito
voidaan jakaa kolmeen hengenahdis-
tusta lievittavaan hoitomuotoon: ka-
joamattomaan ja kajoavaan hengitys-
laitehoitoon seka hengenahdistusta
lievittavaan ldakkeelliseen hoitoon
bentsodiatsepiineilla ja opiaateilla
(10). Ravitsemushoito voidaan
puolestaan toteuttaa keinotekoisesti
joko nenan, tai vatsanpeitteiden lapi
vietdvan ravitsemusletkun kautta
sellaisilla ALS-potilailla, joilla esiintyy
nielemisvaikeutta ja painon laskua
(9). Euroopan neurologiyhdistyksen
(EFNS) laatiman suosituksen mukaan
ALS-potilaita hoitavan henkilékunnan
tulisi koostua moniammatillisesta
tybryhmasta perussairautta hoitavan
neurologin lisaksi (10).
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Keskushermostoon vaikutta-
vien ladkkeiden, kuten bentso-
diatsepiinien ja opiaattien kaytto,
hengityslaitehoidon seka neste-,
ja ravitsemushoidon suunnittelu
ja toteutus ovat keskeisia aneste-
sialdakarin toimenkuvaan kuuluvia

osa-alueita. Etenkin pulmatilanteissa
ALS-potilaan hoidon toteutuksessa
saatetaankin konsultoida anestesia-
laakaria. vaitoskirjatydssa haluttiin
selvittaa, onko sairastumisialld ja
kajoamattoman hengityslaitehoidon
kaytolla vaikutusta ALS-potilaan

elinajan ennusteeseen. Lisaksi
haluttiin tutkia, olisiko hengitystihe-
ydelld ja rintakehan liikkuvuudella
yhteytta heikentyneeseen hengi-
tystoimintaan. Koska yha useampi
ALS-potilas kdyttaa kajoamatonta
hengityslaitehoitoa, tuntuisi
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tarkoituksenmukaiselta, etta perus-
aineenvaihdunta (PAV) mitattaisiin
myds hengityslaitehoidon aikana.
Tata varten paatettiin selvittaa,
voidaanko epdsuoraa kalorimetriaa
kayttaa kajoamattoman hengityslai-
tehoidon aikana. Lopuksi haluttiin
selvittad, onko PAV todella kiihtynyt
my0s kajoavaa hengityslaitehoitoa
kayttavilla ALS-potilailla.

Aineisto ja menetelmit
Vaitdskirja koostuu neljdsta osatyds-
ta. Osatoista kaksi ensimmaista ovat
luonteeltaan retrospektiivisia ja kaksi
viimeista prospektiivisia. Tutkimuk-
seen osallistui kaikkiaan 101 poti-
lasta tai vapaaehtoista koehenkil6a
vuosien 2004-2012 aikana. Naista
89:11a oli neurologian erikoislaakarin
vahvistama diagnoosi ALS-sairaudes-
ta. Potilaiden diagnoosit oli asetettu
vuosina 2001-2011. Koehenkildtys-
hon osallistui 12 tervettd vapaaeh-
toista miesta. Kaikkia ALS-sairautta
sairastavia potilaita hoidettiin Turun
yliopistollisessa keskussairaalassa.
Kajoamattoman hengityslaitteen
kaytdn ja idn vaikutusta elinajan
ennusteeseen (osatyd I) arvioitiin
84 ja hengitystoiminnan muutoksia
(osatyd 1) 42 ALS-potilaalla. Epdsuo-
ran kalorimetrian mittaustarkkuutta
kajoamatonta hengityslaitetta kay-
tettdessa arvioitiin hereilld olevilla
12 vapaaehtoisella mieshenkilolla
(osatyd Ill). PAV:n suuruutta arvioitiin
viidella kajoavaa hengityslaitetta
kayttavalla ALS-potilaalla (osatyd IV).

Tulokset

Alle 65-vuotiailla ALS-potilailla ei
havaittu eroa elinajan ennusteessa
kajoamatonta hengityslaitetta kayt-
tavien ja kayttamattomien potilaiden
valilla. Sen sijaan yli 65-vuotiailla
ALS-potilailla elinajan ennuste

piteni merkittavasti kajoamatonta
hengityslaitetta kayttavilla potilailla
(elinaika diagnoosin jalkeen 22 vs.

8 kuukautta, HR = 0,25, 95 % luotta-
musvali 0,11-0,55, P<0.001). ALS-
potilailla, joilla kajoamaton hengitys-
laite katsottiin tarpeelliseksi kuuden
kuukauden kuluessa diagnoosihet-
kestd, hengitystiheys osoittautui
diagnoosihetkelld merkittavasti
kiihtyneeksi (21/min) ja rintakehan
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liike merkittavasti alentuneeksi (2,9
cm) verrattuna ALS-potilaisiin, joille
kajoamaton hengityslaite katsottiin
tarpeelliseksi myéhemmin (16/min

ja 4,0 cm). Kajoamattoman hengitys-
laitehoidon aikana keskimaarainen
mitattu PAV vapaaehtoisilla miehilla
oli 1 858 kcal/vrk kun PAV ilman
hengityslaitetta oli 1 852 kcal/vrk,
P=0,8. Kajoavaa hengityslaitehoitoa
kayttavien viiden ALS-potilaan
keskimadrainen PAV vastaavalla mit-
tausasetelmalla mitattaessa oli 1 130
kcal/vrk, kun vastaava PAV laskettuna
viidella erilaskentakaavalla oli 1 700
kcal/vrk, P<0,001.

Johtopdatokset

Yli 65-vuotiailla ALS-potilailla, jotka
eivat sopeutuneet kajoamattomaan
hengityslaitehoitoon, oli nelinkertai-
nen riski menehtya aiemmin kuin ka-
joamattomaan hengityslaitehoitoon
sopeutuneilla ALS-potilailla. Hengi-
tystiheys osoittautui merkittavasti
kiihtyneeksi ja rintakehan liike alen-
tuneeksi ALS-potilailla, joille kajoa-
maton hengityslaitehoito katsottiin
aiheelliseksi kuuden kuukauden
kuluessa diagnoosihetkesta verrat-
tuna sellaisiin ALS-potilaisiin, joille
kajoamaton hengityslaitehoito aloi-
tetaan my6hemmin. Kajoamattoman
hengityslaitehoidon aikana mitattu
PAV ei poikennut mitatusta PAV:sta
itsendisen hengityksen aikana. Nain
ollen epasuoraa kalorimetriamene-
telmaa voidaan kayttaa luotettavasti
PAV:n maarittamiseen kdytettaessa
samanaikaisesti kotihoitoon sovel-
tuvaa hengityslaitehoitoa. Elamaa
yllapitavaa kajoavaa hengityslaitehoi-
toa kayttavien ALS-potilaiden PAV oli
merkittavasti hidastunut laskennal-
lisella menetelmalla arvioituun PAV
verrattuna.

Potilastdiden merkittavin
heikkous oli niiden pienehko poti-
lasmaara seka tutkimusasetelmien
retrospektiviinen luonne. Eettiset
nakdkohdat asettavat kuitenkin
omat lisdhaasteensa suunnitelta-
essa prospektiivista tutkimustyota
palliatiivisessa hoidossa olevilla
potilailla. Tulevaisuudessa saadut
tutkimustulokset olisi mielenkiintois-
ta varmistaa isommalla potilasaineis-
tolla ja mahdollisuuksien salliessa

prospektiivisilla tutkimusasetelmilla.
Loydokset nayttdisivat kuitenkin
puoltavan moniammatillisen yhteis-
tyon tarpeellisuutta ALS-potilaiden
palliatiivisen hoidon suunnittelussa ja
toteutuksessa. m
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