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Veriripulista ECMO-hoitoon

Hemolyyttis-ureemisen oireyhtymän 
(HUS) diagnostisia löydöksiä ovat mik-
roangiopaattinen hemolyyttinen ane-

mia, trombosytopenia ja mikrotrombeista joh-
tuvat elinhäiriöt, erityisesti munuaisten vajaa-
toiminta (1). HUS on ”tyypillinen” silloin kun 
sen laukaisijana toimii Shiga-toksiinia erittävän 
E. colin tai Shigellan aiheuttama infektio (2). 
Aikuisilla tyypillinen HUS on harvinainen. Ku-
vaamme potilastapauksen, jossa aikuisen tauti 
oli poikkeuksellisen raju.

Oma potilas

Teho-osaston aamukierrolla ihmeteltiin aiemmin ter-
veen noin 30-vuotiaan potilaan sairautta. Potilaalta oli 
laparotomiassa poistettu osa paksusuolesta kuolion 
vuoksi, ja hänelle oli tehty poikittaisen paksusuolen 
avanne.

Sairaus oli alkanut kolme vuorokautta aiemmin pa-
hoinvoinnilla ja vasemmalle alavatsalle painottuvalla 
vatsakivulla. Runsas veriripuli sai potilaan hakeutumaan 
hoitoon. Tietokonetomografiassa (TT) havaittiin raju ko-
liitti, ja lähettävässä sairaalassa pohdittiin iskemiaa sen 
aiheuttajaksi. Potilas siirrettiin yliopistosairaalan päivys-
tykseen. Suoliston verenkierrossa ei todettu tukoksia TT-
angiografian perusteella, joten päädyttiin infektiokoliit-
tidiagnoosiin. 

Mikrobilääkehoito keftriaksonilla aloitettiin. Niukke-
nevan diureesin ja suurentuneen plasman kreatiniinipi-
toisuuden (158 µmol/l) tulkittiin johtuvan kuivumisesta, 
ja potilas siirtyi sisätautivalvontaosastolle nesteytyksen 

toteuttamiseksi. Infektiopäivystäjän ohjeistamana otet-
tiin ulosteen bakteeriviljely ja nukleiinihaponosoitustes-
ti sekä Clostridioides difficilen toksiinigeenin nukleiiniha-
ponosoitus sivelynäytteenä peräsuolesta, sillä ripuli oli 
loppunut. Kipu jatkui, ja kun kolonoskopiassa todettiin 
paksusuolessa selvät kuolion piirteet, potilas leikattiin. 
Hänet siirrettiin jatkohoitoon teho-osastolle.

Teho-osaston aamukierrolla potilas vastaili harvasa-
naisesti. Harvasanaisuudesta ei huolestuttu, sillä poti-
laan äiti oli aiemmin kertonut lievästä kehitysviivästy-
mästä, joka tulisi huomioida potilasta haastateltaessa. 
Muutoin neurologiassa, hengityksessä tai verenkierros-
sa ei todettu poikkeavaa. Vatsa oli leikkauksen jäljiltä ki-
peä, ja stooma oli tuottanut veristä nestemäistä eritettä. 
Vatsaontelon sisäinen paine oli normaali. Virtsaneritys 
oli kokonaan ehtynyt. 

Laboratoriotutkimuksissa plasman kreatiniinipitoi-
suus oli 391 µmol/l ja ureapitoisuus 20 mmol/l. Poti-
laalle oli kehittynyt myös merkittävä anemia ja trom-
bosytopenia, hemoglobiinipitoisuus oli 85 g/l ja veren 
trombosyyttimäärä 54 x 109/l. Mahdollista tromboot-
tista mikroangiopatiaa ajatellen tehtiin myös hemolyy-
situtkimukset (mukaan lukien punasolufragmenttien 
määritys) ja von Willebrand ‑tekijää pilkkovan entsyy-
min, ADAMTS13:n (a disintegrin and metalloproteinase 
with a thrombospondin type 1 motif, member 13), aktii-
visuuden määritys.

Potilaan neurologinen tilanne heikentyi päivän ai-
kana. Hän muuttui voipuneemmaksi, oli ajoittain tui-
jotteleva ja hänen yläraajoihinsa ilmaantui toonisia 
nykäyksiä, jotka tuntuivat provosoituvan kosketukses-
ta. Iltapäivällä tehtiin yhteenvetoa: Coombsin koe oli 
negatiivinen ja plasman haptoglobiinipitoisuus oli mit-
taamattoman pieni. Plasman ADAMTS13-aktiivisuus 

Shiga-toksiinia erittävä enterohemorraginen Escherichia coli (ST-EHEC) aiheutti aiemmin terveelle noin 
30-vuotiaalle potilaalle veriripulin ja käynnisti tromboottisiin mikroangiopatioihin kuuluvan hemolyyttis-
ureemisen oireyhtymän (HUS). Potilaamme taudinkuva oli poikkeuksellisen raju. Iskeemisen koliitin ja 
munuaisvaurion lisäksi kehittyivät vaikeat neurologiset oireet, pleura- ja sydänpussinesteen muodostus, 
verenvuoto keuhkoputkiin ja usean tekijän yhteisvaikutuksesta hengityksen ja verenkierron pettäminen. 
Kehonulkoinen happeuttamishoito (ECMO) pelasti potilaan vaikeimman tilanteen yli, ja moniammatilli-
nen yhteistyö johti hyvään toipumiseen. Shiga-toksiinia tuottava EHEC-tartunta saadaan ruuan välityk-
sellä, joten tartunnan varmistuttua sen lähde tulee pyrkiä selvittämään lisätapausten välttämiseksi.
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oli 41 % eli normaali ja punasolujen fragmentaatioaste 
oli 2 %. Sisätautivalvonnassa otettu ulostenäyte oli nyt 
vastattu. Siinä todettiin Stx2-Shiga-toksiinia tuottava, 
ruuan välityksellä tarttuva enterohemorraginen E. coli 
(EHEC). Diagnoosiksi tarjoutui tyypillinen HUS. Helpo-
tus yleensä hyväennusteisesta taudista vaihtui huolek-
si ruokamyrkytysepidemiasta, kun selvisi, että potilas 
työskentelee kouluruokalassa. Mikrobilääkehoito lope-
tettiin. Tartuntatauti-ilmoitus tehtiin ja tartunnanjäljitys 
aloitettiin. 

Seuraavien kolmen tehohoitovuorokauden aikana 
neurologiset oireet etenivät ja hemolyysi jatkui. Raa-
jojen säpsähtelyä esiintyi edelleen, ja potilaan tajunta 
heikkeni. Neurologisia oireita pidettiin ureemisena en-
kefalopatiana tai HUS:n keskushermostokomplikaatio-
na. Dialyysihoito aloitettiin toisena tehohoitopäivänä 
SLEDD-muotoisena (sustained low-efficiency daily dia-
lysis). Samana päivänä tehty EEG-löydös sopi metaboli-
seen enkefalopatiaan. 

Neljäntenä tehohoitopäivänä tehdyssä pään mag-
neettikuvauksessa todettiin tyvitumakkeiden ja tala-
muksien alueella symmetrisesti turvotusta. Neurora-
diologi vahvisti näiden sopivan HUS:n aiheuttamiksi 
(KUVA 1). Epileptiseksi sopivan kohtauksen jälkeen 
aloitettiin levetirasetaamilääkitys ja potilas intuboitiin. 
Vakavien keskushermosto-oireiden jatkuessa päädyttiin 
nefrologin konsultaation jälkeen aloittamaan ekulitsu-
mabihoito (900 mg laskimoon).

Seuraavien kahden tehohoitovuorokauden suurim-
pana huolena oli heikentynyt tajunta, jonka vuoksi hen-
gitysputkea ei voitu poistaa. Hengitys sujui spontaanisti 
ventilaattorin ollessa ilman sisäänhengityksen painetu-
kea, ja sisäänhengitysilman hapen osuus oli 35 %. Ve-
renkierron tueksi ei tarvittu vasoaktiivisia lääkkeitä. Se-
daatiotauolla potilas puri intubaatioputken kalvosimen 
letkuun reiän, ja intubaatioputki jouduttiin vaihtamaan. 
Vaihdon yhteydessä todettiin runsas verenvuoto keuh-
koputkiin ilman selvää traumaa. 

Potilaan kaasujenvaihto ja verenkierto pettivät. Hä-
net siirrettiin LUCAS-paineluelvytyslaitetta käyttäen 
leikkaussaliin, jossa aloitettiin VA-ECMO-hoito (veno-
arterial extracorporeal membrane oxygenation) sekä 
poistettiin kirkasta sydänpussi- ja pleuranestettä. Vat-
san ja rintakehän TT:ssä todettiin runsas verenvuoto 

vatsaonteloon, jonka syyksi sopi paineluelvytyslaitteen 
aiheuttama pernan repeämä. Avokirurgisena ja toimen-
pideradiologisena hybriditoimenpiteenä tukittiin per-
navaltimo sekä poistettiin perna ja runsaasti hyytymää 
vatsaontelosta. ECMO-hoito lopetettiin jo seuraavana il-
tana. Potilas siirtyi takaisin entiselle tehohoitopaikalleen.

Potilaan tajunta pysyi heikentyneenä, joten kym-
menen vuorokauden kuluttua tehohoidon alusta teh-
tiin henkitorviavanne. Seuraavien neljän vuorokauden 
aikana potilaan tila koheni kehotuksia noudattavaksi. 
Trakeostomiakanyyli poistettiin 18. tehohoitopäivänä. 
Hemolyysi jatkui varsin pitkään, ja potilas sai yhteensä 
kolme annosta ekulitsumabia, viimeisimmän 20. teho-
hoitopäivänä. Ekulitsumabihoidon aikana potilas sai 
mikrobilääkeprofylaksin sekä pernanpoiston vuoksi 
asianmukaiset rokotteet (pneumokokki- ja meningokok-
kirokotteet). Tehohoito jatkui 24 vuorokautta, ja pian tä-
män jälkeen myös dialyysihoidot päästiin lopettamaan.

Potilaalle jäi vasenvoittoisesti lihasheikkoutta, jon-
ka syinä olivat osin tehohoitoa vaatinut sairaus ja osin 
HUS:n aiheuttamat aivomuutokset, jotka aivojen seu-
rantakuvissa olivat hyvin vetäytymässä (KUVA 1). Kun-
toutusta varten potilas siirtyi neurologiselle vuodeosas-
tolle, josta hän kotiutui hyväkuntoisena toipilaana noin 
kahden kuukauden sairaalahoidon jälkeen. Kotiutumis-
vaiheessa plasman kreatiniinipitoisuus oli 101 µmol/l 
ja noin viiden kuukauden kuluttua sairastumisesta 
88 µmol/l (viitealueella). Potilasasiakirjat ja puhelimella 
tavoitettu äiti vahvistivat neuropsykologisen kuntou-
tuksen sujuvan hyvin ja potilaan voivan erinomaisesti.

Pohdinta

HUS kuuluu tromboottisiin mikroangiopa
tioihin. Sen laukaisijana voi toimia Shiga-tok-
siinia tuottava taudinaiheuttaja (tyypillinen 
HUS), oikotien yliaktivaatio (epätyypillinen 
HUS, aHUS) tai jokin muu suoraan tai vasta-
aineen välityksellä endoteeliä vaurioittava teki-
jä (sekundaarinen HUS) (KUVA 2). Tyypillisen 
HUS:n esiintyvyys on lapsilla Suomessa noin 
0,57/100 000 tapausta vuodessa, aikuisilla vie-
läkin harvinaisempi (3).
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KUVA 1.  Potilaan aivojen kuvantamistutkimuksissa (pään tietokonetomografia ja magneettikuvauksen T2-sek-
venssit) havaitaan selvästi erityisesti talamusalueen muutosten kehittyminen ja häviäminen (nuolet).

22.5.	 23.5.	 25.5.	 29.5.	 9.6.



786

Shiga-toksiini on voimakas solumyrkky, joka 
vaurioittaa erityisesti endoteeliä, voimakkaim-
min munuaiskeräsissä (2). Noin joka neljän-
nelle potilaalle jää pitkäaikaisia munuaison-
gelmia (munuaisten vajaatoiminta, proteinuria 
tai hypertensio) (3). HUS:iin liittyy usein mu
nuaisvaurion lisäksi myös muiden elimien vau-
rioita. Näistä tyypillisimpiä ovat neurologiset 
ongelmat, joita on jopa 33 %:lla potilaista (3). 
Keskushermostoilmentymiä ovat muun muas
sa tajunnan heikkeneminen, kouristukset ja 
aivoinfarktit (4). Magneettikuvauksessa havai-
taan tyypillisesti molemminpuolisesti T2-hy-
perintensiivisyyttä ja T1-signaalinvaimentumaa 
tyvitumakkeissa, talamuksissa ja aivorungossa, 
kuten potilaallammekin (5).

Potilaallamme todettuja HUS:n ilmenty-
miä muissa elimissä olivat iskeeminen koliitti, 
pleura- ja sydänpussinesteily sekä sydänlihas-
lama (6). Myös verenvuotoa keuhkoputkiin 
on raportoitu, vaikkakin tämä on erittäin har-
vinainen HUS:n komplikaatio (7). Verenvuoto 

hengitysteihin ja positiivinen paineventilaatio 
yhdistettynä jo olemassa olevaan sydänpussin 
ja pleuran nestemuodostukseen aiheuttivat he-
modynamiikan pettämisen. ECMO-hoito voi 
olla hengen pelastava hoito vaikean verenkier-
to- tai hengitysvajauksen yhteydessä (8).

Vaikeaoireisen tyypillisen HUS:n lisähoi-
tona on käytetty komplementinestoa (9). 
Komplementin aktivaatio sekundaari-ilmiönä 
voi lisätä kudostuhoa. Potilaallemme aloitettiin 
ekulitsumabi, joka on humanisoitu C5-vasta-
aine. Ekulitsumabi sitoutuu C5-molekyyliin ja 
estää komplementin lopputuotteiden C5a:n ja 
C5b-9:n (MAC) tuotannon. Ekulitsumabihoi-
to lisää riskiä sairastua kapselillisten bakteerien 
aiheuttamiin tauteihin, minkä vuoksi on huo-
lehdittava pneumokokki- ja meningokokkiro-
kotteista tai annettava nämä kattava mikrobi-
lääkeprofylaksi.

EHEC-tartunta saadaan yleensä ruuan, eri-
tyisesti raa’an lihan välityksellä. EHEC-kannak-
si tarkentui O157:H7, Stx-alatyyppi 2a, joka 

Trombosytopenia
< 150 x 109/l tai > 25 %:n vähentymä

Mikroangiopaattinen hemolyysi
Positiiviset hemolyysikokeet ja
osoitus fragmentaatiosta
Coombsin koe negatiivinen

Elinhäiriön osoitus
Munuaislöydökset (poikkeava toimintakyky, virtsalöydökset)
Neurologiset oireet (sekavuus, kohtausoireet)
Gastrointestinaaliset oireet (ripuli, pahoinvointi, oksentelu, vatsakipu, gastroenteriitti)

ADAMTS13- ja STEC-HUS-testaukset

ADAMTS13:n
aktiivisuus < 5–10 % 

ADAMTS13:n
aktiivisuus > 5–10 %

STEC-
positiivinen

TTP aHUS Sekundaarinen
HUS

STEC-HUS eli
tyypillinen HUS

+

+

KUVA 2.  Primaaristen tromboottisten mikroangiopatioiden luokittelu. Punasolujen yli 1 %:n fragmentaatioas-
te riittää tromboottisen mikroangiopatian diagnoosiin, jos muita syitä punasolujen fragmentaatiolle ei voida 
osoittaa (10).
ADAMTS13 = a disintegrin and metalloproteinase with a thrombospondin type 1 motif, member 13; aHUS = epä-
tyypillinen hemolyyttis-ureeminen oireyhtymä, STEC-HUS = Shiga-toksiinin aiheuttama HUS, TTP = trombootti-
nen trombosytopeeninen purppura
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assosioituu vakavaan taudinkuvaan. EHEC-
tartunnan varmistuttua tulee lopettaa mikro-
bilääkitykset, jottei toksiineja vapautuisi enem-
pää bakteerien kuollessa. Suomessa suurin 
osa HUS-tapauksista liittyy O157-serotyypin 
aiheuttamiin infektioihin (3). 

Laajoista selvittelyistä huolimatta tartunnan-
lähde jäi pimentoon, eikä potilaan lähipiirissä-
kään ollut sairastuneita. Myös ulostenäytteet 
saman talouden muista henkilöistä jäivät ne-
gatiivisiksi. Potilaamme harrasti metsästystä, 
ja kotona tarjoiltu hirvenliha oli alustavasti 
ST-EHEC-positiivinen, mutta signaali oli heik-
ko eikä kantaa saatu tarkemmin tyypitetyksi. 
Potilaan työpaikalla, koulun ruokalassa, otetut 
ruokanäytteet olivat negatiiviset. Lisäksi ruoka-
virasto vertasi potilaan EHEC-kannan sekvens-
siä eläin- ja elintarvikesekvenssikokoelmaan 
(yli 700 sekvenssiä), mutta läheisiä osumia ei 
löytynyt.

Nuoren naisen musta suoli aiheutti teho-
osaston aamukierrolla ihmettelyä, ja labora-
toriovastaukset toivat mieleen tromboottisen 
mikroangiopatian. Diagnostinen ”heureka-
hetki” syntyi, kun ST-EHEC varmistui uloste-
näytteestä. Onneksi ruokamyrkytysepidemiaa 
ei todettu.

Lopuksi

Munuaisten äkillisen vajaatoiminnan taustalla 
kannattaa muistaa tromboottisen mikroangio-
patian mahdollisuus, sillä tilanne vaatii usein 
spesifistä hoitoa ja hoidon aloittamisella on kii-
re. HUS:n ennuste on nykyaikaisin tukihoidoin 
hyvä – niin meidänkin potilaallamme, jonka 
HUS oli tyypillinen mutta taudinkuva epätyy-
pillisen raju. Moniammatillinen yhteistyö johti 
hyvään toipumiseen. ■
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