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Kaksoispaineventilaatio
motoneuronitaudin aiheuttaman
hengitysvajauksen saattohoidossa:

kokemuksia Varsinais-Suomen sairaanhoitopiirista 2004—2018

Varsinais-Suomen sairaanhoitopiirin motoneuronitautipotilaista 69 %:lle suositeltiin hengitysvajauksen oireita
lievittdvaa kaksoispaineventilaatiohoitoa. Saattohoitovaiheessa 45 % potilaista kaytti sitd. Potilaat, jotka eivat
sopeudu hoitoon, olisi hyva tunnistaa varhain, jotta hengitysvajausta voitaisiin lievittaa muilla keinoilla.

Motoneuronitauti (amyotrofinen lateraaliskle-
roosi, ALS) on selkdytimen hermosoluja rap-
peuttava sairaus, jonka seurauksena tahdonalai-
nen lihaskudos surkastuu. Hengityslihasheik-
koudesta johtuva hengitysvajaus on sitd sairas-
tavien tavallisin kuolemansyy (1,2).

Kasvoille asetettavan maskin avulla toteute-
tulla noninvasiivisella kaksoispaineventilaatio-
hoidolla (2PV) voidaan lievitti4 motoneuroni-
taudin aiheuttamaa hengenahdistusta, parantaa
elaminlaatua seki elinajan odotetta (3-5). Kan-
sainviliset hoitosuositukset suosittavat 2PV-
hoidon varhaista aloitusta kaikille hengitysva-
jauksesta kirsiville potilaille (6,7).

Aineisto ja menetelmat

Tutkimuksessa selvitettiin takautuvasti Varsi-
nais-Suomen sairaanhoitopiirin alueella
1.1.2004-31.12.2018 eldneiden motoneuroni-
tautiin sairastuneiden (yli 18 v) potilaiden 2PV-
hoidon toteutumista viimeisten elinpiivien ai-
kana (saattohoitovaihe). Tutkimukseen sisilly-
tettiin kaikki Hengitystukiyksikon arvioon lihe-
tetyt potilaat, joilla oli todettu motoneuronitauti
tai sitd epdiltiin vahvasti. Tutkimukselle oli
myonnetty sairaanhoitopiirin tutkimuslupa, ei-
k3 siini kajottu potilaille annettavaan 2PV-hoi-
toon.

Kaikki motoneuronitautipotilaat eivdt
sopeudu 2PV-hoitoon.
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Puhe- ja nielemisvaikeudella alkanut tauti
merkittiin bulbaari- ja raajaheikkoudella alka-

nut raajapainotteiseksi taudinkuvaksi. Diagnoo-
siajankohdaksi merkittiin se piivi, jolloin neu-
rologi kirjasi motoneuronitaudin diagnoosin tai
kertoi potilaalle sairauden sopivan ensisijaisesti
motoneuronitaudiksi. Elinajan ennuste diag-
noosista potilaan menehtymiseen laskettiin tiy-
sini kuukausina.

Hoidon aloitus perustui Euroopan Neurologi-
yhdistyksen (EFNS) antamiin suosituksiin (7).
Tutkimuksessa potilaat jaettiin kahteen ryh-
miin sen mukaan, kiyttivitké he saattohoito-
vaiheessa 2PV-hoitoa (2PV-ryhmi) vai ei (ver-
rokkiryhm3). Hengitysvajaushoitoon perehty-
nyt hoitaja tarkisti 2PV-hoidon toteutumisen
saattohoitovaiheessa laitteen tallentamista kiyt-
tétunneista. Yli kaksi tuntia vuorokaudessa hoi-
toa kiyttineet potilaat sisillytettiin 2PV-ryh-
mian ja loput verrokkiryhmain. Mikili laitteen
tallentamat kdyttotunnit olivat jidneet kirjaa-
matta, mutta kiytto oli muutoin sairaanhoitajan
tekemien merkintSjen perusteella aktiivista, si-
sillytettiin potilas 2PV-hoitoa kiyttivien ryh-
maan.

Tilastollinen vertailu tehtiin SAS-ohjelmistol-
la (Versio Windows 9.4). Tulokset on ilmoitettu
mediaaneina ja vaihteluvileini, ellei toisin mai-
nittu. Taustatekijéiden vertailu ryhmien vililld
tehtiin y*-testilld tai yksisuuntaisella analyysilla.
2PV-hoitoa kiyttineiden ja verrokkiryhmin
vilinen elinaika-analyysi on tehty Wilxoconin
testilld. Tilastolliseksi merkitsevyystasoksi mia-
riteltiin p < 0,05.

Tulokset

Seurantajakson aikana Hengitystukiyksikkoi
konsultoitiin 214:n motoneuronitautia sairasta-
neen potilaan hengitysvajauksen hoidosta. Kes-
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E KUVIO 1.

Tutkimusaineiston muodostaminen

Hengitystukiyksikon arvioon vuosina 2004-2018
ldhetetyt motoneuronitautiin sairastuneet potilaat

214 potilasta

Muuttanut toiselle paikkakunnalle
1 potilas

148 potilasta

Kaksoispaineventilaatiohoito aloitettu

Kaksoispaineventilaatiohoitoa ei aloitettu
65 potilasta

Kaksoispaineventilaatiohoito ei onnistunut

59 potilasta

2PV-ryhma
89 potilasta

Menehtyneet
79 potilasta

Vertailuryhma
124 potilasta

Menehtyneet
95 potilasta

8 Chio A, Calvo A, Moglia C ym.

Non-invasive ventilation in amyot-

rophic lateral sclerosis: a 10 year
population based study. J Neurol
Neurosurg Psychiatry
2012;83:377-81.
Radunovic A, Annane D, Rafig MK
ym. Mechanical ventilation for
amyotrophic lateral sclerosis/
motor neuron disease. Cochrane
Database Syst Rev
2017;10:CD004427
10 Morelot-Panzini C, Perez T,
Sedkaoui K ym. The multidimen-
sional nature of dyspnoea in
amyotrophic lateral sclerosis
patients with chronic respiratory
failure: Air hunger, anxiety and
fear. Respir Med 2018;145:1-7.
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kimédirdinen vuotuinen ilmaantuvuus oli 3 uut-
ta tautitapausta 100 000 asukasta kohden. Kaik-
kiaan 174 potilasta (82 %) menehtyi (kuvio 1).

Potilaiden keski-iki koko aineistossa oli diag-
noosihetkelld 69 vuotta (33-93 v). Heistd 91
(42 %) oli miehii, 81:114 (38 %) sairaus oli alka-
nut bulbaarialueelta ja 108:1la (51 %) oli kiytos-
sd enteraalinen ravitsemusletku (PEG). 2PV-
hoitoon sopeutuneiden potilaiden keski-ikd oli
65 vuotta (33-85 v) ja verrokkiryhmén 69 vuotta
(38-93 v; p = 0,03). Muutoin ryhmit eivit eron-
neet sukupuolen, ensioireen sijainnin tai PEG-
letkun kiyton suhteen tilastollisesti toisistaan.

Seurantajakson aikana 148 potilaalle (69 %)
suositeltiin 2PV-hoitoa. Seurantajakson piit-
tyessd menehtyneistd potilaista 79:114 (45 %) oli
menehtyessdin kiytossid 2PV-hoito. Heistd 26
oli menehtyessidin 2PV-hoidosta tiysin riippu-
vaisia. Vastaavasti 95 (55 %) potilasta ei meneh-
tyessédin kiyttinyt 2PV-hoitoa (taulukko 1).

Seurantajakson pdittyessi kaikista potilaista
89 (42 %) kaytti 2PV-hoitoa ja 124 potilaalla
(58 %) siti ei ollut kiytossd. 2PV-hoitoa saanei-
den elinajan ennuste diagnoosista kuolemaan
oli 19 kuukautta (0-192 kk), verrokkiryhmassi
12 kuukautta (0-181 kk; p = 0,02).

=1 TAULUKKO 1.

2PV-hoidon toteutuminen saattohoitovaiheessa

Potilaiden osuus
menehtyneista
(n=174)

%

Potilaita

Seurantajakson aikana 95 55
menehtyneet potilaat, joilla

2PV-hoito ei sairauden

saattohoitovaiheessa ollut

kéytossa

2PV-hoito ei onnistunut 29 17
voimakkaan bulbaarioireen

tai maskin aiheuttaman

ahdistuksen vuoksi

Potilas kieltaytyi 2PV- 27 16
hoidosta

2PV-hoito ei onnistunut 13 7
otsalohkodementian vuoksi

Potilas ei kyennyt 8 5
kédyttamaan 2PV-hoitoa

yldraajaheikkouden tai

turvattomuuden tunteen

vuoksi

2PV-hoitoa ei ehditty 7 4
aloittaa

Potilas ei motivoitunut 7 4
2PV-hoitoon

Potilaalla ei todettu tarvetta 2 1
2PV-hoidolle

Ei tietoa 2PV-hoidon 2 1
toteutumisesta

Pohdinta

Motoneuronitaudin vuotuinen ilmaantuvuus
on 3-5/100 000 (2). Niinpi sairaudesta aiheu-
tuvan hengitysvajauksen esiintyvyyttd ja hoitoa
voidaan pitdd erittdin harvinaisena. T4std puo-
lestaan seuraa, ettd harvalle ladkarille ehtii uran
aikana muodostua kokonaiskuva taudin aiheut-
taman hengitysvajauksen luonteesta. Havain-
tomme mukaan lihes 70 %:lle potilaistamme
katsottiin 2PV-hoito tarpeelliseksi, mutta alle
puolella potilaista se oli kiytossé saattohoitovai-
heessa. He elivit noin 7 kuukautta pidempiin
kuin verrokit, miki oli linjassa kansainvilisesti
saatujen tutkimustulosten kanssa (3,8).
2PV-hoidon myo6nteinen vaikutus eldimin
laatuun ja elinajan ennusteeseen on havaittu
useissa tutkimuksissa, mutta vain yksi ndisti
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on ollut luonteeltaan prospektiivinen (3,9).
Tulosten on katsottu olevan siind miirin vai-
kuttavia, ettei uusien prospektiivisten tutkimus-
ten tekemistd ole pidetty endi eettisesti perus-
teltuina (9). Kansainviliset motoneuronitaudin
oireenmubkaista hoitoa kisittelevit suositukset
suosittavatkin 2PV-hoidon kokeilua kaikille
hengitysvajauksen oireista kirsiville potilaille
(6,7).

Potilaiden raportoima "maskiahdistus”, kiel-
tdytyminen hoidosta tai perussairauteen liittyvi
otsalohkodementia olivat merkittivimmit syyt
2PV-hoidon kiyttimattd jattimiselle. Myo6s yla-
raajojen heikkous ja sen aiheuttama turvatto-
muus oli kirjattu syyksi, vaikka potilas hengi-
tyksen puolesta sopeutuikin 2PV-hoitoon. 2PV-
hoidon kiyttimitti jittiminen ei silti tarkoita,
etteiko potilailla voisi esiintyd hengenahdistus-
ta. Mm. Morelot-Panzinin ym. havaitsivat, ettid
ldhes puolet (49 %) motoneuronitautiin sairas-
tuneista potilaista saattoi kirsii ja jopa 85 % oli
huolissaan sairauden ajheuttamasta hengenah-
distuksesta (10).

Suunniteltaessa motoneuronitautipotilaiden
oireenmukaista hoitoa olisi tirkedi, ettd hoito
olisi yhteniistd. 2PV-hoidon epidonnistuessa
kannattaa kokeeksi vaihtaa maskia, hoitopainei-
ta sekd kostuttavia letkuja. Kokeneen hoitajan
konsultaatio seki rauhallinen aloitusympérist6
voivat my0s auttaa hoitoon sopeutumisessa.

Lijkirien ja potilaiden on kuitenkin hyvi tie-
dostaa, etteivit kaikki motoneuronitautipotilaat
silti sopeudu 2PV-hoitoon. Tisti olisi tirked
puhua potilaan kanssa, jotta hoidon epionnis-
tuminen ei tuottaisi tarpeetonta pettymysti. Sil-
loin hengitysvajauksen hoidosta tulisi huolehtia
muilla keinoin.

Tuloksiimme on hyvi suhtautua varauksella,
silld ne edustavat yhden sairaanhoitopiirin
alueella tehtyji havaintoja. Olisikin tirkei sel-
vittdd, ovatko havainnot tunnistettavissa myos
laajemmassa potilasaineistossa. @
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The use of noninvasive ventilation in

Anaesthesiology and Intensive
Care Medicine, Head of

e " the palliative care of ALS patients in
the Hospital District of Southwest
Finland 2004—2018

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a form of degenerative motor neuron disease of unknown aetiology.
Noninvasive ventilation (NIV) can relieve the dyspnoea and thus increase life expectancy among ALS
patients. The international guidelines recommend NIV as a palliative method during the course of the
disease. In our clinical practice we have found that not all patients use the NIV despite its positive effect.
The aim of this study was to clarify the use of NIV among ALS patients in the Hospital District of Southwest
Finland. During the period from 2004 to 2018 we had altogether 213 ALS patients. We found that 45%

(n =79) of these patients used NIV during end-of-life care. These patients lived 7 months longer than those
who did not use NIV. Adaptive difficulties, denial and frontotemporal dementia were the three most common
reasons why the patients were not using the NIV. In conclusion it would be important to detect these ALS
patients who do not use the NIV, because it is possible that they also experience dyspnoea even they do not
use the NIV. In future it would be interesting to clarify the extent of use of NIV among ALS patients in Finland.
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