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Unenaikainen aivojen sähköinen 
purkaustoiminta lapsen kognitiivisen 
suoriutumiskyvyn heikkenemisen ja 
käytösoireiden syynä

TAUSTA. Jatkuva unenaikainen purkaustoiminta aivosähkökäyrässä (EEG) ja siitä johtuva CSWS-
oireyhtymä ovat joskus lapsen epilepsiaan liittyvä ilmiö, jonka vaikutuksesta oppiminen, käytös, vireys 
ja tarkkaavaisuus huononevat huomattavasti. Tutkimme CSWS-oireyhtymän syitä, hoitoa ja tuloksia 
omassa potilasaineistossamme. 
POTILAAT JA MENETELMÄ. Tyksin aineistosta kerättiin ajalta 2006–2016 CSWS-potilaiden sairaus
kertomustiedot. Kriteerit täyttäneitä potilaita oli 17, ja heitä seurattiin 1,5–9 vuotta.
TULOKSET. CSWS:n taustalla on geneettisiä ja hankinnaisia pre- ja perinataalisia syitä. Yhdeksällä 
potilaalla oli rakenteellisia aivomuutoksia, kuten polymikrogyriaa, talamushypoplasiaa, hydrokefalusta 
taikka aivoverenvuodon tai ‑infarktin jälkitila. Kahdeksalla potilaalla CSWS:n alkamista edelsi lääkitys 
natriumkanavan salpaajalla. Seurannassa todettiin kognitiivisen suoriutumiskyvyn heikkenemistä, ja 
kymmenen lasta suoriutui kehitysvammaisen tasolla. Kymmenestä potilaasta yhdeksän EEG normaalistui 
murrosiässä.
PÄÄTELMÄT. Epilepsiaa sairastavan lapsen kognitiivisen suoriutumiskyvyn heikkenemisen ja käytös
muutosten taustalla tulisi osata epäillä CSWS-oireyhtymää.

T utkimuksemme käsittelee harvinaista, lap-
suudessa esiintyvää epilepsiaa, johon liit-
tyvät tyypilliset EEG-muutokset yhdessä 

kliinisten oireiden kanssa. Kyseessä on kansain-
välisen epilepsiaorganisaation, International 
League Against Epilepsyn (ILAE) määritelmän 
mukaan ”epileptinen enkefalopatia, johon liit-
tyy jatkuva unen aikainen piikki-hidasaaltopur-
kaus eli CSWS-oireyhtymä” (1). Se on lapsuu-
dessa esiintyvä harvinaissairaus, harvinainen 
epilepsia, joka alkaa yleensä 4–7-vuotiaana, ja 
jatkuva purkaus lakkaa yleensä murrosiässä.

Käytämme tässä artikkelissa lyhennettä 
CSWS (continuous spike-and-wave during 
slow-wave sleep) tarkoittaessamme oireyhty-
mää, johon EEG-löydöksen lisäksi kuuluvat 
kliiniset oireet: epilepsiakohtaukset, vireystilan 

ja kognitiivisen suoriutumiskyvyn heikkene-
minen sekä käytöshäiriöt. Epilepsiasta ja EEG-
löydöksestä käytetään myös kirjallisuudessa ni-
meä ESES (electric status epilepticus in sleep). 

Yleisesti hyväksyttyjä yksityiskohtaisia diag-
nostisia kriteereitä ei ole. Tavallisimmin vaa-
ditaan, että unenaikaisessa EEG:ssä tulee olla 
runsaasti epileptistä purkausta ja piikki-hidas-
aaltoindeksin (eli piikki-hidasaallon osuuden 
non-REM- eli perusunivaiheessa) on oltava vä-
hintään 50 %, joskus vähintään 85 % (2,3). Po-
tilaalla on useimmiten ennestään epilepsiadiag-
noosi, lähes aina paikallisalkuinen epilepsia. 
CSWS:n puhjetessa näkyvät kohtaukset voivat 
puuttua, mutta tavallisempi tilanne on, että lap-
selle alkaa ilmaantua uusia kohtaustyyppejä ja 
epilepsia on vaikeahoitoinen. 

Artikkeli on avoin kaikille
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Pelkkä EEG-löydös ei riitä CSWS:n diag-
nosoimiseen, vaan kliinisiin oireisiin tulee kuu-
lua muutos lapsessa eli väsyneisyyttä, käytös-
ongelmia ja oppimisvaikeuksia. Ne voivat jos-
kus liittyä lasten epilepsiaan muutenkin, mutta 
CSWS on tärkeä, harvinainen syy tällaisten oi-
reiden taustalla. CSWS:n tarkka ilmaantuvuus 
on tuntematon, osittain siksi, että sen määritel-
mät vaihtelevat. Ilmaantuvuudeksi on arvioitu 
alle yksi uusi tapaus 100 000 asukasta kohden 
vuodessa.

CSWS:n perimmäistä syytä ei tunneta, 
vaikka rakenteelliset viat, varsinkin talamuk-
sen vauriot, ovat nousseet esiin useissa tutki-
muksissa (4–7). Jopa 90 %:lle lapsista, joilla 
on perinataalinen talamusvaurio, voi kehittyä 
CSWS (7). Tautimekanismin selvittämistä 
auttaa myös tieto, että jotkin hoidot (steroidit, 
kirurgia) ovat tehokkaampia kuin toiset (8,9). 
Tutkimme kymmenen vuoden ajalta Turun 
yliopistollisessa keskussairaalassa (Tyks) hoi-
dettuja CSWS-potilastapauksia takautuvasti ja 
arvioimme etiologiaa, hoitomuotoja sekä tu-
loksia.

Potilaat ja menetelmä

Tyksissä vuosina 2006–2016 hoidettujen, 
diagnoosin G40.80 saaneiden alle 17-vuotiai-
den lasten sairauskertomukset tutkittiin. Kol-

menkymmenenseitsemän lapsen aineistosta 
jätettiin pois ne, joiden osalta kyseessä oli kir-
jausvirhe, diagnoosi oli asetettu CSWS-epäilyn 
vuoksi ilman vahvistusta tai CSWS:n diagnoo-
sikriteerit eivät täyttyneet. Jäljelle jäi 22 lapsen 
aineisto. Ne, joita oli diagnoosin jälkeen seurat-
tu alle 18 kk:n ajan, jätettiin analyysin ulkopuo-
lelle. Jäljelle jäi 17 potilasta.

Etiologiset tutkimukset, EEG- ja magneet-
tikuvauslöydökset, CP-vamman olemassaolo 
diagnoosihetkellä ja käytetyt epilepsialääkkeet 
kartoitettiin, samoin muut annetut ja suunni-
tellut hoitomuodot sekä neuropsykologin tut-
kimustulokset kognitiivisista taidoista. Pään 
magneettikuvat analysoi lasten neuroradiolo
giaan perehtynyt radiologi. 

Potilaita seurattiin keskimäärin 3,4 vuotta 
(vaihteluväli 1,5–9 vuotta), joiden kuluessa 
heille tehtiin EEG-tutkimuksia toistuvasti. 
Niistä arvioitiin jatkuvan sähköisen purkauk-
sen ilmenemistä unen aikana. Jatkuvalla pur
kauksella tarkoitettiin tässä purkausta, joka 
kattaa vähintään 85 % perusunesta ja voi olla 
uni- tai bilateraalinen (2,10). Yli kymmenen 
sekunnin tauot laskettiin purkauksettomaksi 
ajaksi (11). Kognitiivinen suoriutuminen ar-
vioitiin neuropsykologisesti, standardoiduilla, 
iänmukaisilla testeillä WPPSI I–IV, WISC-R 
tai WISC III–IV diagnoosin aikoihin, ja myö-
hemmin seuranta-aikana 2–3 vuoden välein 
(12–14).

Tulokset

CSWS-oireyhtymän etiologia on heterogeeni-
nen. Aivojen rakenteellisia vaurioita oli 17 poti-
laan aineistossamme kahdeksalla. Magneettiku-
vien perusteella löydökset olivat aivoverenkier-
tohäiriön kuten aivoinfarktin, aivoverenvuodon 
tai aivojen hapenpuutteen jälkitiloja, hemosi-
deriinikertymää, hydrokefalusta, aivokurkiai-
sen ohentumista, periventrikulaarista leukoma-
lasiaa, porenkefaliaa ja aivoatrofiaa. 

Kahdella lapsella oli raskauden tai synnytyk-
sen aikaisen aivoverenvuodon, aivoinfarktin tai 
aivojen hapenpuutteen jälkitiloihin liittyvä hyd-
rokefalus. Kahdella lapsella oli laaja polymikro-
gyria (aivokuoren synnynnäinen poikkeavuus), 
eräs migraatiohäiriön ilmenemismuoto. Tala-
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Ydinasiat
	8 Jatkuva unenaikainen sähköpurkaus ai-

voissa voi aiheuttaa CSWS-oireyhtymän.

	8 Sen etiologia on heterogeeninen eikä sen 
tarkkaa patofysiologiaa tunneta.

	8 CSWS-oireyhtymää sairastavan lapsen 
kognitiivinen suoriutuminen ja käytös 
huononevat.

	8 Oireyhtymää tulee osata epäillä ja diag-
nosoida aktiivisesti, koska nopea ja teho-
kas hoito voi parantaa potilaan kognitii-
vista ennustetta.

	8 Jotkin oireyhtymään sopimattomat epi-
lepsialääkkeet voivat provosoida sitä.
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muksen hypoplasiaa todettiin neljällä ja vauri-
oitumista kolmella. Näistä seitsemästä tapauk-
sesta kaksi oli bilateraalisia, kolme oikean- ja 
kaksi vasemmanpuoleisia (KUVA 1).

Geneettisiä syitä löytyi kolmelta potilaalta: 
kromosomin 16 lyhyen haaran deleetio, yksi 
kromosomin 15 osittaisen trisomian mosai
kismi ja yksi Mowat–Wilsonin oireyhtymä. 
16p-deleetiopotilaan pään magneettikuvassa 
havaittiin hemosideroosia. Kahdeksalla muulla 
lapsella ei todettu magneettikuvauslöydöksiä. 
Aineenvaihduntasairauksia taikka vakavan in-
fektion tai immunologisen reaktion aiheutta-
mia vaurioita ei tullut esiin yhtään. Kuuden lap-
sen osalta etiologista tekijää ei löytynyt. Kuu-
della lapsella oli diagnoosihetkellä CP-vamma, 
heistä kahdella spastinen hemiplegia, kolmella 
ataktinen CP-vamma ja yhdellä spastinen tet-
raplegia.

CSWS oli kymmenellä potilaalla unilate-
raalinen paikallinen, kolmella bilateraalinen 
paikallinen ja neljällä yleistynyt (KUVA 2). Kol-
men potilaan diagnoosi oli Landau–Kleffnerin 
oireyhtymä eli hankinnainen afasia. Kyse on 
CSWS:n alalajista, jossa lapsi menettää puheen 
ymmärtämisen kykynsä samalla kun epilep-
sia alkaa, yleensä 3–8-vuotiaana, ja syynä on 

puhetta tunnistavan aivokuorialueen jatkuva 
unenaikainen purkaus. Kyseiset kolme potilasta 
tulivat tutkimuksiin vaikean kielellisen kehityk-
sen ongelman ja epilepsiakohtausten vuoksi. 

Kymmenellä lapsella oli ennestään epilepsia: 
kahdella rolandinen epilepsia (lapsuusiän epi-
lepsia, jossa esiintyy keskitemporaalisia piikke-
jä), viidellä muu paikallisalkuinen epilepsia ja 
kolmella tarkemmin määrittelemätön, yleisty-
vä epilepsia. Viimeksi mainituista kahdella oli 
taustalla kromosomipoikkeavuus ja kolmannel-
la vaikea aivoverenvuodon jälkitila. 

Kaikilla paikallisalkuista epilepsiaa sairas-
tavilla oli CSWS:n alkaessa lääkityksenä nat-
riumkanavan salpaaja, tavallisimmin okskar-
batsepiini tai lamotrigiini, mutta muunlaista 
epilepsiaa sairastavista vain yhdellä. CSWS 
todettiin keskimäärin 6,2 vuoden iässä (vaih-
teluväli 1,9–12,8 vuotta). Keskimääräinen viive 
ensimmäisestä epilepsiakohtauksesta CSWS-
diagnoosiin oli 7,2 kuukautta.

Epilepsiaa hoidettiin epilepsialääkkeiden yh-
distelmillä. Lääkitykset natriumkanavan salpaa-
jilla lopetettiin. Natriumvalproaatti aloitettiin 
kaikille, ja lisälääkkeenä käytettiin klobatsaa-
mia 15:n, sultiaamia 12:n, etosuksimidia 11:n, 
levetirasetaamia 11:n, tsonisamidia viiden, la-

KUVA 1.  A. Bilateraalinen talamushypoplasia koronaalileikkeessä CSWS-potilaan aivojen magneettikuvassa 
(nuolet). B. Terveen verrokin talamukset (nuolet).

Unenaikainen aivojen sähköinen purkaustoiminta

A B
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kosamidia kolmen ja topiramaattia kahden po-
tilaan hoidossa. Yhtä lukuun ottamatta kaikille 
annettiin tutkimusaikana vähintään neljää eri 
epilepsialääkettä. Jaksoittaista glukokortikoidi-
hoitoa suonensisäisellä metyyliprednisolonilla 
sai tutkimusajankohtana vain yksi potilas.

Modifioitua ketogeenistä ruokavaliota ko-
keiltiin hoitona kuudelle lapselle, mutta vain 
yksi heistä sai siitä selkeästi apua. Epilepsia-
kirurgiseen arvioon HUS:iin lähetettiin neljä 
lasta, joista yksi leikattiin (hemisfärotomia) ja 
yksi sai kiertäjähermon stimulaattorin.

Seuranta-aika oli keskimäärin 3,4 vuotta 
(vaihteluväli 1,5–9 vuotta). Neuropsykolo-
gisissa testeissä todettiin kaikkien potilaiden 
kognitiivisen suoriutumiskyvyn heikentyneen 
(KUVA 3). Neljä lasta suoriutui jo ensimmäises-
sä tutkimuksessa erittäin heikosti. Kaikkiaan 
kymmenen lapsen suoriutuminen vastasi vii-
meisimmässä tutkimuksessa kehitysvammaisen 

suoriutumista eli oli erittäin heikko, loppujen 
suoriutuminen oli huonontunut alkuvaiheeseen 
nähden. Kymmentä lasta seurattiin 16-vuo
tiaaksi asti, ja kaikilla paitsi yhdellä heistä EEG 
oli normalisoitunut, mutta kliininen oireisto, 
kuten kognitio, ei ollut korjaantunut. Muiden 
seuranta ja hoito jatkuu.

Päätelmät

Tutkimusasetelmamme oli takautuva kohort-
titutkimus ilman vertailuryhmää. Tulosten 
tulkintaa haittaa harvinaistaudeille tyypillinen 
potilasmäärän pienuus ja heterogeenisuus, 
mikä tosin on myös monille julkaistuille ra-
porteille ominaista. CSWS on harvinaisepi-
lepsia, epileptinen enkefalopatia, joka johtaa 
lapsen kehityksen hidastumiseen, kognitiivi-
sen suoriutumiskyvyn heikkenemiseen ja käy-
tösongelmiin. Sen etiologian moninaisuus on 
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KUVA 2.  A. Diffuusi (bi
lateraalinen) jatkuva unen
aikainen purkaustoiminta, 
joka näkyy kaikissa EEG-ka-
navissa. B. Unilateraalinen, 
oikeanpuoleinen jatkuva 
unenaikainen purkaustoi-
minta.

A

B
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hämmästyttänyt tutkijoita, kun otetaan huo-
mioon, miten yhtenäinen oireyhtymän ilmene-
mismuoto on. 

Aivojen rakenteelliset poikkeavuudet olivat 
yleisin CSWS:n syy aineistossamme, mikä so-
pii aikaisempiin havaintoihin, joiden mukaan 
yli puolet tapauksista liittyy raskauden tai syn-
nytyksen yhteydessä tai geneettisistä syistä syn-
tyneisiin vaurioihin tai rakennepoikkeavuuk-
siin (8,11,15,16). Kahdella potilaalla oli syn-
nynnäinen aivokuoren kehityshäiriö, polymik-
rogyria, joka on yleisin yksittäinen syy eräissä 
julkaistuissa aineistoissa (17). Ataktisen CP:n 
osuus CSWS-potilaidemme CP-vammoista oli 
suurempi kuin sen osuus CP-vammoista keski-
määrin (15 %) (18). 

Totesimme neljällä potilaalla joko unilate-
raalisen tai bilateraalisen talamuksen hypop-
lasian, ja vaurioitunut talamus oli kolmella. 
Talamusvaurioita on aiemmin todettu 14 %:lla 
(19). Jo kauan on tiedetty, että syntymän yh-
teydessä tapahtunut talamusvaurio voi johtaa 
myöhemmällä iällä CSWS:ään (4–6). Viittei-
tä talamusten roolista on saatu tutkimuksissa, 
joita on tehty positroniemissiotomografialla 
(PET) ja toiminnallisella magneettikuvauksella 
(15,20,21). Talamuksen ja Sylviuksen uurten 
reunojen (perisylviaanisen alueen) aineenvaih-
dunta voi olla joko vilkastunut tai hidastunut 
(15,20,21). 

Erityisesti oikean talamuksen hypoplasialla 
on yhteys CSWS:ään (19). Vastasyntyneenä 
todettu talamusvaurio ennakoi tulevaa CSWS-

epilepsiaa sitä useammin, mitä atrofioitu-
neempi talamus on (7). Talamusten koko on 
tutkimusten mukaan pitkäaikaisseurannassa 
suoraan verrannollinen kognitiiviseen suoriu-
tumiskykyyn (7). Talamuksella on rooli unen 
eri vaiheiden säätelyssä, ja tuon säätelyn häi-
riintyminen on CSWS:ssä yksi keskeisistä on-
gelmista (15,20–24).

Laukaisevina tekijöinä CSWS:n puhkeami-
selle olivat osassa tapauksista natriumkanavan 
salpaajat, joiden on raportoitu voivan altistaa 
etenkin aivoanomaliaa sairastavia lapsia tälle 
häiriölle (25,26). Syytä tähän ei vielä tiedetä, 
mutta on päätelty, että CSWS-ilmiö selittyisi 
ionikanavien toimintahäiriöillä (27).

Tyksin lastenneurologian yksikön 
CSWS-tapausten hoito ja sen tulokset vastaa-
vat pääosin muualta raportoituja tuloksia. Ko-
kemuksemme CSWS:n hoidosta ketogeenisellä 
ruokavaliolla eivät tosin olleet yhtä hyvät kuin 
muualla (28). Leikkaushoidosta hyötyy tutki-
musten mukaan 90 % niistä, joille se soveltuu 
(29–31). Konsensuslausunto suosittelee kirur-
gia-arviota heti, kun CSWS lapsella todetaan 
rakenteellinen, toispuoleinen aivovaurio (31). 
Tyksissä noudatetaan Käypä hoito ‑suositus-
ta, jonka mukaan hoidossa edetään portaittain 
kliinistä vastetta seuraten (32). Steroidihoitoa 
kokeillaan lähes kaikille, koska tämän tutki-
musajankohdan jälkeen siitä on julkaistu hyviä 
tutkimustuloksia, ja epilepsiakirurgian mahdol-
lisuutta arvioidaan vaikeissa tapauksissa entistä 
useammin (8).
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KUVA 3. CSWS-potilaan, jolla on myös 
ataktinen CP-vamma ja näönkäytön 
ongelmia, kognitiivisen suoriutumis-
kyvyn heikkeneminen. Älykkyysosa-
määrätulokset kielellisen osan (VIQ) ja 
ei-kielellisen eli suoritusosan (PIQ) teh-
tävissä sekä kokonaistulos (FSIQ) neu-
ropsykologisissa testeissä ajan myötä 
ja suhteessa sairastumiseen. Ero ikä-
ryhmän keskitasoon esitetty keskiha-
jonta-asteikolla.
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Lasten, joilla on polymikrogyria ja talamus-
hypoplasiaa, riski sairastua CSWS-epilepsiaan 
on hyvin suuri (22). Talamuksen tilavuus on 
verrannollinen oppimiskehitykseen. Siksi on 
ehdotettu, että lapsia, joilla on talamusvaurio, 
tulisi seurata kahden vuoden iästä alkaen sään-
nöllisin välein uni-EEG:llä ja neuropsykologi-
silla testeillä (7).

Lopuksi

CSWS:n mahdollisuus tulisi pitää mielessä, kun 
lapsen oppiminen hidastuu ja käytös muuttuu 
hankalaksi. Useimmiten muut kuin kohtaus-
oireet tekevät CSWS:stä erittäin kuormittavan 
lapsen ja hänen ympäristönsä kannalta. Mikäli 

vastasyntyneellä lapsella todetaan talamusvau-
rio tai talamushypoplasia ja muunlaista aivojen 
rakenteellista poikkeavuutta, on hänen riskinsä 
sairastua CSWS-oireyhtymään lapsuuden aika-
na suurentunut (7).

Oireyhtymän perusmekanismit ovat edel-
leen osittain epäselvät, eikä täsmälääkkeitä ole. 
Hoito kohdistuu oireisiin, jotka usein jatkuvat 
vielä murrosiän jälkeen, vaikka EEG normali-
soituukin suurella osalla potilaista. Hoidosta 
hyötyvät parhaiten ne potilaat, jotka osataan 
diagnosoida varhain ja joiden hoito seurantoi-
neen on asiantuntevaa niin, että oireyhtymän 
harvinaisuus otetaan huomioon. ■
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