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Amyotrofisen lateraaliskleroosin
moniammatillinen hoito

Amyotrofisen lateraaliskleroosin (ALS) ilmaantuvuus on Suomessa yksi maailman suurimmista. Liikeher-
mojen rappeutuminen johtaa liikuntakyvyn menettamisen lisdksi nielemisen ja puheen tuoton heikkou-
teen sekd hengitysvajaukseen. Oireiden arviointi ja hoito vaativat erikoisalojen ja ammattiryhmien vdlis-
td tiivista yhteistyota. Osalla potilaista tautiin liittyy kognitiivinen oirekuva, joka uhkaa heidan kykyaan
ottaa kantaa monimutkaisiin hoitopdatdksiin. Vaikka ALS on edelleen vailla parantavaa laakitystd, on sen
hoito kehittynyt merkittdvasti viime vuosikymmenina. Hengityksen ja ravitsemuksen turvaaminen seka
palliatiivisen hoidon integrointi osaksi kokonaisuutta parantavat ALS-potilaan eldamanlaatua taudin kai-

kissa vaiheissa.

myotrofinen lateraaliskleroosi (ALS) eli

motoneuronitauti on kuolemaan johta-

va hermoston rappeumasairaus, johon
sairastuu Suomessa yli 200 henkil6d vuodessa
(1,2). Sen keskeisin piirre on liikehermosolu-
jen rappeutuminen, joka johtaa tahdonalaisen
lihaksiston etenevdan heikkouteen. Tauti alkaa
tavallisesti yhden raajan heikkoudella (noin
kahdella kolmanneksella potilaista) tai niin sa-
notulta bulbaarialueelta puheen, nielun ja kie-
len toiminnan heikentymiseni (3,4).

Taudin eteneminen johtaa lopulta hengitys-
lihasten heikentymiseen ja hengitysvajaukseen.
Keskimairdinen aika oireiden alusta meneh-
tymiseen tai pysyvdin hengityskonehoitoon
pidtymiseen on 2-4 vuotta (S). Merkittivilld
osalla tautiin liittyy kognition heikentymistd, ja
tutkimuksissa 10-1S %:1la potilaista on todettu
samanaikainen otsa-ohimolohkorappeuma (6).
C9orf72-geenin toistojaksomutaatio on ALS:n
yleisin yksittdinen geneettinen syy ja saattaa
olla todettavissa jopa kolmanneksella suoma-
laisista ALS-potilaista (7).

ALS:iin liittyy liikuntakyvyn heikkenemisen
lisiksi monia erityisongelmia, jotka taudin ede-
tessd vaativat asiantuntevaa moniammatillista
arviointia ja hoitoa. Kéytinnon jérjestelyissd
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on eroja hyvinvointialueiden vililld, mutta hoi-
don peruselementit ovat samat (Kuva). Koke-
mustemme mukaan moniammatillisesta yhteis-
tyostd ja alueellisesta hoitoketjusta on selvisti
hyétyi (8).

Kadymme lapi ALS-potilaan hoidon kivijal-
koja kliinisen kokemuksemme ja European
Academy of Neurologyn tuoreen suosituksen
valossa (9). Tautimekanismit, genetiikan, inva-
siivisen hengityskonehoidon ja ajankohtaisen
lidketutkimuksen olemme rajanneet timan
katsauksen ulkopuolelle.

Diagnoosin asettaminen ja
alkuvaiheessa huomioitavat asiat

ALS:n diagnoosi on ensisijaisesti kliini-
nen, vaikka magneettikuvauksella ja etenkin
ENMG-tutkimuksella on osuutensa diagnoo-
sin vahvistamisessa. Kaikista ALS-epiilyistd
tulee tehdd lihete neurologian poliklinikkaan.
Pelkat elohiiret eli faskikulaatiot eivit ole merk-
ki ALS:sta. Diagnoosiepdilyi ei pidi kertoa pe-
rusterveydenhuollossa tai tyoterveyshuollossa:
huonojen uutisten kertomiseen on oltava riit-
tavisti aikaa ja rauhallinen tila sekd asiantunte-
musta vastata esille nouseviin kysymyksiin.
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KUVA. ALS-potilaan moniammatillinen hoito. ALS-potilaan toimintakyvyn tukeminen ja oireiden hoito vaativat
eri ammattiryhmien, erikoisalojen ja hallinnollisten yksikoiden tiivista yhteisty6ta. Hoidon koordinointi ja tyoryh-
man sisdinen kommunikaatio ovat keskeisid hoidon onnistumisessa.

ALS-diagnoosin saaminen on jarkyttivid
potilaalle ja ldheisille. On tirkedd tuoda em-
paattisesti esille, ettd kyseessi on vakava pa-
rantumaton sairaus, mutta potilasta ja liheisid
autetaan kaikin tavoin elaméan sairauden kans-
sa. Diagnoosin jilkeen potilaalla pitdi olla yksi
selked taho, johon ottaa yhteyttd ennen seuraa-
vaa vastaanottoa. Yleensi se on sama neurolo-
gian poliklinikka, jossa diagnoosi on asetettu.
Sopeutumisen kannalta haitallisen tiedonhaun
vilttamiseksi potilaille on hyvi antaa joidenkin
asiallisten verkkosivujen osoitteet (Lihastauti-
liitto, Lihastautiliiton jisenyhdistysten sivut).
Tuoreeltaan vakavan diagnoosin saaneen ih-
misen kynnys hakeutua jirjestojen piiriin on
usein korkea, mutta mahdollisuudesta on hyva
kertoa.

Rilutsoli on edelleen ainoa Suomessa saa-
tavilla oleva taudinkulkuun vaikuttava ladki-
tys. Rilutsolin elinaikaa pidentdvi vaikutus on
keskimdirin 2-3 kuukautta, joskin tosieliman
tietoon perustuvan ndyton perusteella se saat-
taa olla hieman pitempikin (10,11). Kansainvi-
linen suositus on tarjota sitd kaikille potilaille
(9). Lievi pahoinvointi on yleisin haittavaiku-
tus. Maksa-arvoja on syyta seurata vuoden ajan
ja sitten harvakseltaan. Mikali haittoja esiintyy,
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voi rilutsolin tauottaa ja aloittaa my6hemmin
tavanomaista pienemmilld annoksella (50 mg
kerran piivissi) (9).

Hengitykseen on syyti kiinnittdd huomio-
ta varhain. Hengitysvajauksen tunnistaminen
ALS:ssa on haastavaa, koska hengityslihasten
heikkous aiheuttaa ensin héirién hiilidioksidin
poistuuletuksessa, erityisesti nukkuessa, ja vas-
ta myohemmin happeutumishiirién. Alkuvai-
heen oireet ovat usein epamadrdisid, esimerkik-
si pdivivisymystd ja aamupainsirkyd (TAULUK-
Ko 1). Toisaalta lihasvoimien heikennyttyi ei
hengenahdistusta aiheuttavaa rasitusta tule eikd
potilas vilttimitta tunnista hengitysvajaustaan.
Suosittelemmekin lihetettid keuhkosairauksien
poliklinikkaan tai vastaavaan hengitysvajauksen
hoitoon perehtyneeseen yksikkoon pian diag-
noosin varmistumisen jilkeen. Sieltd potilas saa
tietoa hengitystukihoidon periaatteista seka ar-
vion hengitystilanteestaan (TAULUKKO 1). Pneu-
mokokkirokotusta sekd vuosittaisia influenssa-
ja koronarokotuksia suositellaan.

Kognitiivisia ongelmia voi esiintyd ALS:n
tavanomaisempien oireiden rinnalla jopa
50 %:lla potilaista (6). Vaikeimmillaan ne il-
menevit otsa-ohimolohkorappeumana, jonka
on arvioitu kehittyvin jopa 15 %:lle potilaista.
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Yleisin ilmenemismuoto on otsalohkodemen-
tia (frontotemporaalidementia, FTD). Sen
oireet jaavit helposti huomaamatta fyysisen
toimintakyvyn ja ilmaisukyvyn heikentymisen
takaa, ja potilaiden oma kyky tunnistaa kog-
nitiivisen suorituskykynsid heikkenemistid on
usein heikentynyt. Kattavimmin kognitiivisia
ongelmia voidaan kartoittaa neuropsykologi-
sella tutkimuksella. Lievitkin tiedonkasittelyn
ongelmat vaikuttavat potilaan kykyyn vastaan-
ottaa tietoa taudistaan ja sen hoitovaihtoeh-
doista. Kynnys neuropsykologisen tutkimuk-
sen tilaamiseen on syytd pitdd matalalla myos
siksi, ettd puhekyky tai kielellis-kognitiiviset
taidot saattavat heiketd nopeasti ja tehdd arvi-
osta myohemmissa vaiheessa vaativan.

Heikkenevan toimintakyvyn
seuranta ja hoito

ALS-potilaan tuen tarve on merkittivi sairau-
den kaikissa vaiheissa. Moniammatillisen ty-
ryhmin, johon kuuluvat neurologi, sairaanhoi-
taja, sosiaalityontekijd, kuntoutusohjaaja seki
tysio-, toiminta, puhe- ja ravitsemusterapeutti,
tulee osallistua hoitoon ja seurantaan. Lisdk-
si keuhkolddkirin tai muun hengitysvajeen
hoitoon perehtyneen lddkirin ja palliatiivista
hoitoa osaavan ammattilaisen tulee kuulua ty6-
ryhmiin, tarvittaessa my6s neuropsykologin.
Hoitoketjun on oltava katkeamaton ja tyénjaon
selked eri toimijoiden vililld. Potilaan voimava-
rojen siastimiseksi ja liheisen osallistumisen
mahdollistamiseksi tulisi kdynnit eri ammatti-
laisten luona pyrkid jirjestimdidn samalle pai-
vélle yhteen toimipisteeseen.

Seuranta neurologian poliklinikassa to-
teutuu 3—6 kuukauden vilein taudin etenemis-
nopeuden ja potilaan voimavarojen mukaan.
Fyysisen toimintakyvyn lisiksi seurataan hen-
gitystd, nielemistd, ravitsemustilaa sekid psyyk-
kistd ja sosiaalista toimintakykyd. Seurannan ja
hoidon tavoitteena on mahdollisimman hyvin
elaminlaadun turvaaminen taudin kaikissa vai-
heissa. Mahdollisia toimenpiteitd timén tavoit-
teen saavuttamiseksi on koottu TAULUKKOON 2.

Seurannan tueksi on saatavilla erilaisia mit-
tareita, joihin on yritetty tiivistdd ALS:n moni-
ulotteinen taudinkuva yhdeksi luvuksi. Tarkein
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TAULUKKO 1. Krooniseen hypoventilaatioon ja hengi-
tyslihasheikkouteen viittaavia oireita ja I0ydoksia.

Aamutokkuraisuus ja aamupaansarky
Paivavasymys

Pinnallinen hengitys

Hengenahdistus erityisesti makuulla
Rasituksensiedon huononeminen

Heikko yskimisvoima ja yskanrefleksi
Limaisuus, atelektaasit ja keuhkoinfektiot
Levoton ja katkeileva youni ja painajaiset
Muistin ja keskittymiskyvyn heikkeneminen
Artyneisyys, ahdistuneisuus
Ruokahaluttomuus ja painon vaheneminen

Loydokset

Valveilla valtimoveren happiosapaine alle 8 kPa tai hiili-
dioksidiosapaine yli 6 kPa

Yolla mitattu happikylldsteisyys alle 90 % vahintadn
20 % ajasta ja pienimmilldén alle 85 % seka yollinen
transkutaaninen hiilidioksidiarvo yli 6,7 kPa

Veren suurentuneet BE- ja HCO,-arvot
Vitaalikapasiteetin pieneneminen spirometriassa
Takykardia

Sisaanhengityksen enimmaispaine (MIP) alle 60 cmH,0
Pienentynyt yskimisen huippuvirtaus (PCF)
Niiskutuspaine (SNIP) alle 40 cmH,0

BE = emdsylimaard; cmH20 = vesisenttimetri; HCO3 = stan-
dardibikarbonaatti

niisti on ALS-FRS-R (ALS Functional Rating
Scale, Revised), joka on Kliinisissd tutkimuk-
sissa 1990-luvulta asti kidytossd ollut mittari
(12). Viisiportainen jirjestelma (pisteet 0-4)
on riittdvin karkea ja pisteytettivien toiminta-
alueiden maira 12 sen verran kohtuullinen, etta
ALS-FRS-R on kidyttokelpoinen myds kliini-
sessd tyossd. Kayttoonotto helpottuu, jos mit-
tarille luodaan valmis pohja kiytossd olevaan
potilastietojarjestelméan.

Hengityksen toimintaa arvioidaan diag-
noosin asettamisesta alkaen. Jos potilaalla on
hypoventilaatioon viittaavia oireita (TAULUK-
ko 1), kiynnistetiin hoito kajoamattomalla
ventilaatiolla (NIV) pikaisesti. Jos oireita ei
vield ole, voidaan hengitysvajauksen kehitty-
mistd ja hengityslihasvoimaa arvioida hengi-
tyksen toimintakokeilla (FVC, VC, MIP, PCF,
SNIP), valtimoveriniytteelld tai transkutaani-
sella oksimetri-kapnografimittauksella. On tar-
ked, ettd hengitysvajauksen kehittymistd enna-
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TAULUKKO 2. Toimenpiteitd, joilla ALS-potilasta pys-
tytaan tukemaan.

Kuntouttavat ja omatoimisuutta tukevat toimenpiteet

Sopeutumisvalmennuskurssi

Psykososiaalinen tuki potilaalle ja ldheisille

Fysio- tai toimintaterapeuttinen ohjaus ja kuntoutus
Liikkumisen apuvélineet

Pienapuvilineet

Kodin muutosty6t

Vaativa laakinnallinen kuntoutus

Liikkumisesteisen pysakointitunnus
Kuljetuspalvelut

Vertaisryhmat

Ladketieteellinen hoito

Laakehoito
Taudinkulkuun vaikuttava laakehoito
Oireiden ldakehoito
Hengitys
Hengityksen seuranta ja hengitysvajeen tunnistaminen
Kajoamaton ventilaatio maskilla tai suukappaleella
Trakeostomia ja pysyva hengityskonehoito
Puhe, nieleminen ja ravitsemus
Ravitsemustilan seuranta
Ruuan koostumuksen muokkaus
Ruokavalio-ohjaus
Letkuruokinta
Puhekyvyn seuranta ja puheterapeuttinen ohjaus
Kommunikaation apuvalineet
Palliatiivinen hoito
Palliatiivinen poliklinikka
Kotisairaala
Saattoyksikot

Ulkopuolinen tuki

Kunnalliset ja yksityiset tukipalvelut (ateria-, pesu-, kaup-
pa-, ja siivouspalvelu)

Henkilokohtainen avustaja

Halytysapuvdlineet (paikantava ranneke)

Kotihoito

Talous ja etuudet
Tyokyvyn arvio

Eldkettd saavan hoitotuki
Omaishoidon tuki

Edunvalvontavaltuutus

Itsemaaradamisoikeuden toteutumista tukevat toimen-
piteet

Hoitotahto

Edunvalvontavaltuutus
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koidaan ja hoitopaitokset hengitystukihoidon
intensiivisyydesti tehddin hyvissi ajoin.

NIV-hoidon on todettu pidentivin elinai-
kaa, hidastavan keuhkojen toiminnan heikke-
nemistd, parantavan kaasujenvaihtoa ja eli-
minlaatua sekd lievittdvin hengenahdistusta
(14-16). Tisti huolimatta suomalaisessa ta-
kautuvassa tutkimuksessa, jossa 70 %:n ALS-
potilaista oli todettu tarvitsevan hengitystukea,
vain alle puolet kiytti sitd elimansd loppuvai-
heessa (17). Merkittavimmiksi syiksi NIV:n
kayttamattd jattimiseen raportoitiin “maskiah-
distus”, kieltdytyminen hoidosta ja otsa-ohimo-
lohkodementia. Nykykdytintond on kiynnis-
tad NIV etupainotteisesti ennen merkittdvin
hengitysvajauksen kehittymisti, jolloin potilaat
sopeutuvat sithen helpommin ja saavat siitd
parhaimman hyodyn. Hoito aloitetaan pienilld
hoitopaineilla, ja niitd sdddetddn hengitysva-
jauksen edetessi. Seurannan toteuttamisesta
hengitystukihoitoon perehtyneen hoitajan
vastaanotolla keuhkoldidkiria konsultoiden on
kertynyt hyvid kokemuksia, ja valtaosa potilais-
tamme sopeutuu ja kiyttid NIV-laitetta hengi-
tysvajauksen edetessi.

Taudin edetessi myos hypoventilaatio vai-
keutuu. Kun pelkistddn yolli annettu hengi-
tystukihoito ei riitd, voidaan piiviaikaista hy-
poventilaatiota yrittad hoitaa suukappaleven-
tilaatiohoidolla. Hengitystukihoidon tarpeen
lisddntyessd yli 15-16 tuntiin vuorokaudessa
voidaan potilasta huolellisesti harkituissa ta-
pauksissa hoitaa pysyvisti henkitorviavanteen
kautta toteutettavalla hengityskonehoidolla.
Vuosina 2015-2022 Suomessa hoidettiin py-
syvisti henkitorviavanteen kautta hengitys-
koneessa 56:ta ALS-potilasta (18).

Kajoavaan hengityskonehoitoon liittyy eet-
tisid kysymyksid, jotka koskevat erityisesti hoi-
don jatkamista ja lopettamista, mikali sairaus
etenee pisteeseen, jossa potilas ei pysty endi
ilmaisemaan tahtoaan (19). Tillaiseen tilan-
teeseen voidaan varautua keskustelemalla etu-
kiteen niistd olosuhteista, joissa potilas haluaa
hoidon lopetettavan, ja kirjaamalla ne hoitotah-
toon. Viime kiadessi on lddkirin tehtdva laheisia
kuunnellen pohtia, mikd on potilaan edun mu-
kaista, jos potilaan tahto jii episelviksi (poti-

laslaki, 6. §).
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Ravitsemustilaa arvioidaan punnitsemalla
potilas sddnnollisesti ja vertaamalla painoa sai-
rastumista edeltdvdan painoon. Ravitsemus- ja
puheterapeutin arviot ovat tarpeen, jos pai-
no alkaa vihentyi tai on vihentynyt jo ennen
diagnoosia. Viimeistdan painon 10 %:n vihe-
neminen tarkoittaa yleensi sitd, ettei potilas
saa riittivasti ravintoa (20). Letkuruokinnan
aloitus on aiheellista my0s, jos bulbaarioireet
tekevit ruokailusta kohtuuttoman tyolastd tai
potilaalla on ruuan aspiraatiota.

Ravitsemusletku asennetaan yleensi pai-
kallispuudutuksessa endoskopia-avusteisesti
(perkutaaninen endoskooppinen gastrosto-
mia, PEG), miki vaatii, etti potilas kykenee
olemaan pitkilldian ilman hengenahdistusta.
Potilailla on taipumus lykitd PEG:n asennusta
mahdollisimman pitkaille, vaikka heilld olisi sel-
ked tahto edeta sithen. Asennuksen tekemista
varhaisessa vaiheessa suositellaan, jotta vilte-
tddn aliravitsemustila ja asennus merkittdvin
hengitysvajauksen yhteydessd, silli nimi mo-
lemmat on yhdistetty huonompaan ennustee-
seen (21). Tavallisia asennuksesta aiheutuvia
haittoja ovat vatsakipu, ripuli ja toimenpidealu-
een infektiot (22).

ALS-potilaiden kuntoutus toteutuu alku-
arvion jilkeen useimmiten kotikunnan tai hy-
vinvointialueen kautta. Fysioterapia voidaan
potilaan kokonaistilanteen mukaan toteuttaa
omatoimisena harjoitteluna, terveysaseman fy-
sioterapiayksikossd yksil6- tai ryhmékdynteind
taikka kotikunnan kuntoutustyéryhméin mak-
susitoumuksella. Alle 65-vuotiaille potilaille
my6s Kelan kustantama vaativa ldakinnillinen
kuntoutus on vaihtoehto. Potilaalle on tismen-
nettdvd, ettd uupumukseen asti voimistelu on
todennakoisesti haitallista. Kuntoutusohjaajalla
on merkittiva osa tarpeiden tunnistamisessa ja
kaytinnon ratkaisujen 16ytimisessa.

ALS-potilaan oireita lihasheikkoutta lukuun
ottamatta voidaan lidkkeettomien hoitojen li-
saksi lievittdd tietyilld ladkkeilld (TAULUKKO 3).
Monia ALS:iin liittyvid ongelmia, kuten kipua,
ummetusta ja unettomuutta, hoidetaan samoin
periaattein kuin muissakin sairauksissa. Yskimi-
sen heikkouteen on saatavissa apua hengitys-
fysioterapiasta ja tarvittaessa yskityskoneesta.
Sylkivuotoon auttaa syljen eritystd stimuloivien
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juomien vilttiminen (makeat ja happamat juo-
mat, maito). Jos lidkehoitoon paddytiin mutta
antikolinergisilla lddkkeilld ei saada riittavad
helpotusta, vaihtoehtoja ovat sylkirauhasten
botuliinitoksiinipistokset tai sidehoito. Kotiin
on syytd jarjestad imulaite. Fysioterapia ja nivel-
ten liikkuvuuden yllapitiminen ovat ensisijaisia
spastisuuden ja kivun ehkiisyssd. Limaisuus on
usein taudin my6hiisvaiheen hankalin elimén-
laatua heikentava oire.

Hoitotahto ja
edunvalvontavaltuutus

Alkupaikastaan riippumatta ALS etenee vda-
jaamittd myos elamille kriittisiin toimintoi-
hin. Jotta potilaan hoito voisi tapahtua hyvassi
yhteisty6ssd, potilaan on otettava kantaa, mitd
hoitomahdollisuuksia hdn haluaa kiyttid ja
mistd pidattaytyd. Tarkedd on keskustella eri-
tyisesti kajoavasta hengityskonehoidosta, let-
kuruokinnasta ja sydanelvytyksestd. Asiat on
kaytava lapi selkokielelld potilaan tausta, mah-
dolliset kognitiiviset rajoitteet ja kommunikaa-
tiokyky huomioiden. My6s potilaan liheisten
on hyvi olla mukana hoitoneuvottelussa, koska
ALS muuttaa koko perheen eldmaa.

Hoitotahto tukee potilaan itsemadrddmis-
oikeuden toteutumista. Siihen on hyvi palata
potilasta painostamatta useamman kerran eri-
tyisesti taudin kdannekohdissa: uuden alueen
tullessa oireiseksi tai letkuruokinnan tai NIV-
hoidon tullessa ajankohtaiseksi. Ennakoiva
hoitosuunnitelma kirjataan potilastietojérjes-
telmain, ja sitd pdivitetddn tarpeen mukaan.

Kognitiivisen oirekuvan mahdollisuus on
hyvi pitad mielessd, jos potilaalla on vaikeuksia
ottaa kantaa hoitovaihtoehtoihin. Tarvittaessa
potilaan hoitotahdosta keskustellaan liheisten
tai laillisen edustajan kanssa. Lopulliset paatok-
set ratkaisuista jadvit kuitenkin usein ladkirille.
Eettisesti monimutkaisia tapauksia on syyta k-
sitella moniammatillisessa kokouksessa.

Samoin kuin hoitoa koskeviin asioihin voi
potilas tulla kykenemittémaksi ymmaértimain
tai ottamaan kantaa taloudellisiin ja muihinkin
itseddn koskeviin pdatoksiin. Mahdollisuudesta
laatia edunvalvontavaltuutus onkin suositelta-
vaa kertoa hyvissi ajoin.

Amyotrofisen lateraaliskleroosin moniammatillinen hoito
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TAULUKKO 3. ALS:n oirelaakkeita.

Spastisuus Baklofeeni 5mgx3 80 mg/vrk
Titsanidiini 2mgx3 12-24 mg/vrk
Gabapentiini 300 mgx 1 1200 mg x 3
Klonatsepaami 05mgx1 4 mg/vrk

Lihaskouristukset Karbamatsepiini 100 mg x 2 600 mg x 2
Levetirasetaami (30) 500 mg x 2 1500 mg x 2
Klonatsepaami 05mgx1 4 mg/vrk

Kipu

Tulehduskipulddkkeet

Tavanomaiset annokset

Parasetamoli-kodeiiniyhdistel-
mavalmiste (tarvittaessa pore-
tabletti)

1-2 tablettia 1-4 kertaa vrk:ssa

Parasetamolin enimmadisan-
nos 4 g/vrk

Tramadoli (tarvittaessa liuos) 50 mg x 1-2 100 mg x 4
Syljen valuminen Skopolamiinilaastari' 1 mg/72 t korvan taakse 1mg/72t
Amitriptyliini 10mgx1 150 mg/vrk

Tiotropiumbromidikapselit inha-
loituna tai kielen alle’

1 kapseli (18 pg) kerran paivdssa

Sama kuin aloitusannos

Ipratropiumbromidi, nena-
sumute’

2 suihkausta kielen alle kerran
vrkissa (21 pug/annos)

2 suihkausta kielen alle nel-
jasti vrk:ssa

Atropiini' 10 mg/ml -silmétipat 1-2 gtt 1-2¢gttx4
(0,5-1,0 mg) kerran vrk:ssa
Botuliinitoksiini Ruiskeena korvasylkirauhasiin
Sitked lima Asetyylikysteiini' 200 mg x 3 400 mg x 3
Ambroksolihydrokloridi (pore- | 30 mg x 2 60 mg x 2
tabletti, liuos)’
Erdosteiini 300 mg x 2 300 mg x 2
Glykopyrroniumbromidi 0,2mgx 1-6 s.c. Vaihtoehtoisesti 0,6-1,2 mg/
vrk s.c. tai i.v. infuusiona
Pakkoitku ja Dekstrometorfaani'’ 3 mg/ml -liuos 7-10 ml x 1 40-60 mg/vrk
“naurd Amitriptyliini 10mgx 1 150 mg/vrk

SSRI-ladkkeet

Tavanomaiset annokset

Hengenahdistus

Morfiini, oraaliliuos 2-5mgx 1-6
Oksikodoni, oraaliliuos 2-5mgx 1-6
Oksikodoni, depottabletti 5-10 mg x 2

Vasteen mukaan

Ahdistusoireet,
hengenahdistus

'Ei Kela-korvausta

Loratsepaami

0,5-4,0 mg/vrk

gtt = tippaa; i.v. = laskimoon; s.c. = ihon alle; SSRI = serotoniinin takaisinoton estaja

Palliatiivinen hoito ja saattohoito

Palliatiivisen tyoryhmin osallistuminen hoi-
toon jo varhaisvaiheessa tukee potilaan ja
liheisten sopeutumista eteneviin sairauteen
ja lihestyvdan kuolemaan. Ty6ryhmailld on
myo6s merkittdvd osuus elimin loppuvaiheen

H. Hokkanen ym.

ennakoivan hoitosuunnitelman laatimisessa.
Alkuvaiheessa potilasta seurataan palliatii-
visessa poliklinikassa neurologian poliklinik-
kaseurannan rinnalla. Kun tauti on edennyt
pitkille ja ulkopuolisen avun tarve on suuri,
siirtyy hoitovastuu ensisijaisesti kotisairaa-
laan. Samalla potilaan ensisijainen yhteyden-
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ottotaho siirtyy neurologialta kotisairaalaan.
Kotisairaalan tukena on palliatiivinen osasto,
jonne potilas voi siirtyd voinnin heiketessa tai
siirryttdessd saattohoitoon. Kotisairaala tukee
my0s ympérivuorokautisen hoivan piirissd
asuvia potilaita.

Saattohoito alkaa, kun potilaalla on merkitta-
vi hengitysvajaus mahdollisesta NIV-hoidosta
huolimatta. ALS-potilaat ovat lihes loppuun
asti tajuissaan, vaikka heidén toiminta- ja kom-
munikaatiokykynsd on merkittavisti rajoittu-
nut, joten he tarvitsevat jatkuvaa seurantaa.
Saattohoitovaiheessa on oltava valmius pallia-
tiiviseen sedaatioon ja ldheisten psykososiaali-
seen tukeen. Saattohoito tulisikin toteuttaa pal-
liatiiviseen hoitoon erikoistuneessa yksikossa
kuten palliatiivisella tai saatto-osastolla taikka
saattokodissa, jossa on kokemusta ALS-poti-
laiden saattohoidosta. Myds kotisaattohoito on
mahdollista kotisairaalan ja tukiosaston turvin,
mutta se vaatii liheisiltd isoa panostusta. Lahei-
silld tulee olla mahdollisuus olla potilaan vierel-
14 loppuun asti hoitopaikasta riippumatta.

Lopuksi

ALS on ennusteensa ja oireidensa puolesta
erityinen rappeumasairaus, joka liikuntakyvyn
menettimisen lisdksi johtaa puhe- ja niele-
miskyvyn heikkenemiseen sekd hengitysva-
jaukseen. Sairaus vaatii potilaalta ennakoivaa
kannanottoa monimutkaisiin ja eettisestikin
haastaviin hoitopaitoksiin. Ristiriidassa timin
kanssa on se, ettd osalla tautiin liittyy kognitii-
vinen oirekuva, joka uhkaa potilaan itseméaaraa-
miskykya. Siksi ajoissa tehdyn ennakoivan hoi-
tosuunnitelman ja -tahdon merkitys korostuu.

Ladketutkimus ALS:n jarruttamiseksi on
aktiivista (23). Alaa on viime aikoina sih-
koistinyt varsinkin SODI-geenin mutaation
aiheuttamaan tautiin kohdistettu oligonukleo-
tidihoito toferseeni. Toferseenin kaltaisten
tismalddkkeiden ja uusien vaikutuskohteiden
lisaksi tutkimusmielenkiinto on kohdistunut jo
olemassa oleviin ldakeaineisiin, joista mekanis-
minsa puolesta voisi olla hy6tya ALS:n hoidos-
sa (24-29).

Aika niyttad, pohjaako ALS:n hoito tulevai-
suudessa toferseenin kaltaisiin tdsmahoitoihin
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Ydinasiat

ALS:n hyva hoito vaatii moniammatillista
yhteistyota eri erikoisalojen ja ammatti-
ryhmien valilla.

»

» Hengitysvajauksen, kommunikaatio-on-
gelmien ja mahdollisten kognitiivisten
ongelmien ennakointi on tarkeda hoidon

onnistumisessa.

»» Hoitotahto ja edunvalvontavaltuutus tu-
kevat potilaan itsemaaradmisoikeuden

toteutumista.

» Palliatiivisen hoidon integrointi ja oi-
reiden aktiivinen hoito parantavat ALS-

potilaan elamanlaatua.

vai kohdistuvatko tehokkaat hoidot eri lzhtote-
kijéiden kdynnistimiin yhteisiin tautiprosessei-
hin. On my6s mahdollista, ettd ALS:n taltutta-
miseen tarvitaan hoidon kohdistamista useaan
biokemialliseen reittiin yhti aikaa. B
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