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Vain huolellinen suunnittelu ALS-potilaalle tuottaa hyvan hoidon

Etenevan hengityshalvauksen

hoidon linjaus

Jos sairastuisit ALS-tautiin, valitsisitko
hengityskonehoidon siind vaiheessa, kun
oma hengityksesi ei riitd? Milti kuulostaa 200
péivad tai 16 vuotta? Miten neuvot potilasta,
jolla timé sairaus on todettu ja miten hoidat
héntid jos hin alkaa kirsid hengitysvajauksesta?

ALS eli amyotrofinen lateraaliskleroosi on
verraten harvinainen sairaus: Suomessa tode-
taan kolme uutta tapausta viikossa. Keskimaa-
riinen sairastumisikd on 55-65 vuotta, mutta
tauti on todettu jopa 13-vuotiaalla. Elinaika on
noin 3-$ vuotta ensioireista, joskin 20 % eldd
5-10 vuotta. Noin 10 %:lla potilaista tautia
esiintyy suvussa, ja yleisin 16ytyvd geenimu-
taatio on C90rf72, joka aiheuttaa myos otsa-
ohimolohkodementiaa (1).

ALS johtaa kuolemaan, kun hengitysli-
hakset lakkaavat toimimasta liikehermojen
tuhouduttua. Till6in on valittavissa kolme
hoitovaihtoehtoa: 1) oireenmukainen pallia-
tiivinen hoito, 2) niin sanottu noninvasiivinen
ylipaineventilaatio maskilla (NIV) tai 3) hen-
kitorviavanteen vaativa invasiivinen hengitys-
konehoito.

Ensimmiisen vaihtoehdon linjaukset eivit
vilttimittd ole ongelmallisia — loppuvaiheen
sy6vin ja keuhkoahtaumataudin hoidon kiy-
tinnot toimivat, kun otetaan huomioon se,
ettd ndissdkin on kehittimisen varaa. Ajoitus
on tirkei: vihioireiselle potilaalle ei kannata
ensikdynnilld esitelld yksityiskohtaisia pallia-
tiivisia interventioita. MyShemmdssd vaihees-
sa voidaan tuoda esille esimerkiksi palliatiivi-
sen sedaation mahdollisuus.

Vaihtoehdon kaksi kohdalla kohdataan
suurehkoja ongelmia. Vaikka sokkoutetun
tutkimusasetelman toteuttaminen on erittdin
vaikeaa, on jo tehtyjen tutkimusten sanoma

se, ettd NIV parantaa ALS-potilaiden elimin-
laatua ja lisdd elinaikaa 200-800 vuorokautta.
NIV-hoito sopii huonommin vaikeista bulbaa-
rioireista (nielemisen ja puheentuoton vaikeu-
tuminen) kirsiville (2).

Vaihtoehto kolme pitdd sisillidn hanka-
limpia eettisid, tiedonvilityksen ja paitoksen-
teon vaikeuksia, joita kliinikko voi kohdata.
Pysyvi hengityskonehoito ei pysdytd ALS:a,
ja lopputulos on locked-in-tila, jossa kommu-
nikaatio on mahdotonta. Potilas voi olla tassd
tilassa useita vuosia. Muiden, mahdollisesti
kivuliaidenkin samanaikaisten sairauksien
diagnostiikka ja hoito jaavit tilloin yleensd
tekemittd. Vaikka aivo-tietokonerajapintatek-
niikka kehittyneekin nykyisestdin, se ei tule
ratkaisemaan ongelmaa, joka seuraa, jos de-
mentia tulee mukaan kuvaan. Timin vuoksi
potilaan asiallinen, toistuva ja oikein ajoitettu
informointi ALS:n myShemmistd vaiheista
on ainoa keino, jolla voidaan vilttdd hitdiset
péivystysolosuhteissa tehdyt intubaatiot ja
trakeostomiat. Tami keskustelu on Suomessa
tavanomaisesti ollut neurologin tehtivi, mutta
muun muassa Varsinais-Suomen sairaanhoi-
topiirissd toimintaa on laajennettu keuhkolda-
kirin ja anestesiologin suuntaan. Alueelliset
kaytinnot vaihtelevat, ja on syytd perehtyi
oman alueen tydnjakoon etukiteen. Ladkirin
kommunikaatiotaitojen ja riittavin keskustelu-
ajan merkitystd ei voi korostaa litkaa. Vaaralla
tavalla esitetty kauhukuva johtaa potilaan luot-
tamuksen menettimiseen ja vastareaktioon.

Ongelmien tuloksellinen kisittely edel-
lyttdd yleensd niiden kiihkotonta tarkastelua

Katso myds Siiralan ym. artikkeli Amyotrofinen
lateraaliskleroosi ja hengitysvajaus sivulla 127.
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kaikilta puolilta. On myo6s kyettavi esittiméin
kysymys: onko olemassa ALS:34 sairastavia
ihmisii, joille invasiivinen hengityskonehoito
olisi mielekds vaihtoehto? Eri tutkimuksissa
harkitusti invasiiviseen hengityskonehoitoon
lihteneet ovat olleet nuorempia, todenni-
koisemmin parisuhteessa ja pienten lasten
vanhempia. Realistinen kisitys omaisten jak-
samisesta ja mahdollisuudesta lopettaa hengi-
tyskonehoito ovat tekijoitd, jotka ennustavat
parempaa eliminlaatua (3).

Potilaslain 6. pykild madirittdd, ettd poti-
lasta on hoidettava yhteisymmarryksessa ha-
nen kanssaan. Jos potilas kieltiytyy tietystd
hoidosta tai hoitotoimenpiteestd, hintd on
mahdollisuuksien mukaan hoidettava yhteis-
ymmirryksessd hdnen kanssaan muulla l43-
ketieteellisesti hyviksyttavilld tavalla. Invasii-
visesta hengityskonehoidosta luopuminen on
siis mahdollista - ja teoriassa jopa locked-in-
tilassa — mutta kidytinndssa erittdin tyolastd, ja
kirjistyneimmilldan tilanne on johtanut jopa
rikosilmoituksen tekemiseen.

ALS-potilasta kannattaakin kannustaa hoi-
totahdon laatimiseen. Kuoleman lihestyessi
tai pitkittyessa voi kuitenkin tulla vastaan ti-
lanteita, joita on vaikea yksiloidd etukiteen.
Thmiselld on my6s oikeus muuttaa mielipidet-
tadn. Toimiva hoitoketju perusterveydenhuol-
to mukaan lukien onkin ehdoton edellytys
sille, ettd linjaukset pystytddn pitimiin mie-
lekkaina.

Muiden maiden kokemukset eivit ole sel-
laisinaan siirrettivissd Suomeen. Esimerkiksi
Japanissa, jossa jopa 33 % ALS-potilaista paa-
tyy invasiiviseen hengityskonehoitoon ldhinna
kulttuurisyistd, ei mekaanisen ventilaation lo-
pettaminen ole laillista (4). Toisaalta Alanko-
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maissa yksi ALS-potilas viidestd kuolee joko
eutanasian tai lddkariavusteisen itsemurhan
kautta.

Varsinais-Suomen sairaanhoitopiirin hoito-
kaytinnostd ja kansainvilisistd suosituksista
kirjoittavat Siirala ym. tissd numerossa. Ko-
tona toteutetussa ventilaatiohoidossa olevien
ALS-potilaiden omaiset ovat hoitoketjun so-
kea piste. Tutkimuksissa omaisten on todettu
kayttavin jopa 11-14 tuntia vuorokaudessa
potilaan hoitoon ja herdavin keskimairin 2,4
kertaa yossd. Invasiivisessa hengityskonehoi-
dossa olevien potilaiden omaisista 30 % koki
elimanlaatunsa olevan huonompi kuin itse
potilaan.

Entipi kirjoituksen alussa esitetty kysymys
hengityskonehoidosta? Yhdysvaltalaisista ja
japanilaisista neurologeista 70 % ei olisi valin-
nut pysyvi respiraattorihoitoa itselleen ().

Miti sind tekisit? W
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