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Hengitysvaje neurologisissa
salrauksissa

hengitysvajeen vaara liittyy moneen
neurologiseen sairauteen

vol Ilmeta akuutisti tai hitaasti hiipien

neurologisella potilaalla kroonisen hengitys-
vajeen oireet voivat jaada huomaamatta ja
potilas ajautua akillisesti vaikeaan hengitys-
vajaukseen

hengitysvajeen kehittymisen ennakointi on
alheellista neurologisissa sairauksissa joihin
tiedetaan liittyvan hengitysvajeen riski
(oireseuranta, hengityslihasvoiman seuranta)



Hengitysvajauksen paatyypit

1. Keuhkorakkuloiden kaasujenvaihdon hairio
keuhkoputkien ahtauma
keuhkokudoksen sairaudet
keuhkojen verenkiertohairio

2. Keuhkojen tuuletuksen hairio (ventilaatiovajaus)
Hengityskeskuksen toiminnanhairio
Huonontunut/ puuttuva hermotoiminta
Alentunut lihasvoima
Jaykistynyt / epamuotoinen rintakeha



I VENTILAATIOVAJAUS

SYY SAIRAUS
1. Hengityskeskuksen 1. Aivoverenkiertohairiot, aivo-
toiminnanhairio runkotuumorit, kallovammat, MS -

tauti, Ondinen syndrooma

2. Aareishermojen tai selkaytimen

2. Huonontunut / puuttuva : i
P salraudet, selkaydinvammat

hermojen toiminta

| i . 3. Aareishermojen ja lihasten
3. Alentunut lihasvoima sairaudet (neuromuskulaaritaudit)

4. \.]aykist){_nyt /epamuotoinen 4 Rintarangan ryhtivirhe (skolioosi)
rintakeha keuhkoleikkausten jalkitilat



I Neurologisen potilaan
I hengitysvaje: kehittymisnopeus

I Akuutti Subakuutti/ krooninen
- alvorunkovaurio - - motoneuronitaudit (ALS)
korkea kaulaydin- - polyradikuliitti (Quillain-
vamma Barre) -
neuropatiat -

myastenia gravis -
lihasdystrofiat



I Hengitysvaje neurologisissa
salrauksissa: anatomiaa

1. Keskushermostosta (aivot ja
selkaydin) lihastoimintaan vaikuttavat
viestit kulkevat selkaytimen ja perifeeristen
hermojen kautta sdhkoisesti lihassoluun

2. Isoalvokuori : laaja molemmin puolinen
vaurio  Cheyne —Stokes hengitys

3. hengityskeskus: aivorunko laaja vaurio
hengitystoiminnan lamaantuminen

4. kaulaydin: C3 —tason ylapuol
pallean ja hengityslihasten lama

. selkaytimen etusarvi lihasheikkous
6. daareishermot  lihasheikkous

. lihaskudos lihasheikkous




1. Hengityskeskuksen toiminnan hairio

Akuutti

- alvovammat, aivoverenkiertohairiot
- alvorunkokasvaimet, MS — tauti

Krooninen

"Ondinen kirous” - synnynnainen hengityskeskuksen
toiminnan hairio/ vajaus

— nukkuessa hengityskeskuksen automaattinen saately
el toimi, hypoventilaatio/ hengityskatkokset unen aikana



Hengityksen saately-
hengityskeskus

formatio reticularis =
alvorungon alueen hermo-
verkko, jolla on yhteydet
alvokuoreen, pikkuaivolhin,
alvohermolihin ja selkaytimeen

vireystilan saately

automaattisten toimintojen
saately (hengitys ,verenpaine,
sydamen syke)

locus coeruleus = verenkierron
\ja hengityksen saately

Duus:Topical diagnosis in Neurology;
Sec.ed 1989;140; fig 3.51



Hengityksen saately

hengityskeskus reagoi hengitystiheytta ja —volyymia
muuuttamalla valtimoveren hiilidioksidi- ja
happipitoisuuden seka aivokudoksen pH:n muutoksiin

unen aikana tahdonalainen toiminta haviaa ja
hengityksen saately on kokonaan kemiallisen kontrollin
varassa

valtimoveren happiosapaineen laskuun reagoivat suurten
valtimoiden kemoreseptorit — viesti vagushermon kautta
hengityskeskukseen - hengitys tihentyy

hiilidioksidin nousuun reagoivat hengityskeskuksen
reseptorit



Keskushermostovaurio-

hengitysrytmin muutokset

"Cheyne-Stokes”- hengitys
Isojen aivojen vaurio - laaja
alvorunkovaurio

Neurogeeninen "hyper-
ventilaatio” - aivorungon
ylaosan vaurio

Hengitystauot - apneat
ponsin keski- ja alaosavaurio

"Cluster breathing” - ponsin
alaosan vaurio - aivopaineen
nousu

Hengityksen "ataxia” -  aivo-

rungon alaosan vaurio-aivorunko

kompressiovaara
Bradley: Neurology in Clinical practice;
1996;48;fig5.1



2. Hengityslihasten puuttuva tai
I heikentynyt hermotus

Korkea kaulaydinvamma (C3 tason ylapuoli)
I - tarkeimmat hengityksen mekaniikasta huolehtivat
lihakset pallea (C2-C3)
kylkiluuvalilinakset ( T2-T12)
vatsalihakset (T6-L1)
- alheuttaa hengityslihasten halvaantumisen ja
pysyvan hengityskonehoidon tarpeen
Polyradikuliitti — 2/100 000as/v; 20 % hengitysvaje
Myeliitti — polio, muut virustaudit, MS



3. Alentunut hengityslihasvoima

"neuromuskulaarisairaudet”

syyna lihassairaus tal aareishermojen toiminnan
neikkous

nengityslihasten heikkous johtaa tehottomaan
Keuhkojen tuuletukseen ja hiilidioksidin kertymiseen
verenkiertoon

- seuraa krooninen hengitysvaje, joka on tavallisin
motoneuroni-taudeissa, lihasdystrofioissa,
dystrofia myotonicassa




I Neuromuskulaaritaudit: anatomiaa

motoneuronitaudit

- selkaytimen etusarven sairauksia
polyneuropatiat

- dareishemojen sairaudet
myotoniset lihastaudit

- ionikanavatauteja
myastenia gravis

- hermolihasliitoksen sairaus
myosiitit eli lihastulehdukset
lihasdystrofiat

- lihassolun rappeumat
mitokondriataudit

- lihassolun energia-av taudit
metaboliset myopatiat

- lihassolun av-taudit
kongenitaaliset myopatiat

- lihassolun rakennevirheet

Duus:Topical diagnosis in Neurology;
Sec Ed. 1989;10;fig 1.10



Neuromuskulaaritauteja joihin
vol liittya hengitysvajetta

- myastenia gravis ( hermolihasliitoksen sairaus)
yollista apneaa
akillisissa pahenmisvaiheissa akuutti hengitysvajaus
kongenitaalisissa harvinaisissa tautimuodoissa

- mitokondriataudit (lihassolun energia-av taudit)

- metaboliset myopatiat (lihassolun av-taudit)

- kongenitaaliset myopatiat (lthassolun rakennevirheet)
alkuisialla hypoventilaatio-ongelmia



HERMOLIHASLIITOS

Sahkoéimpulssi saapuu
hermopéaatteeseen -->
valittajaaineet tarttuvat omiin
reseptoreihinsa lihassolun
kalvolla

seuraa reaktiosarja minka
avulla osa sahko-energiasta
varastoituu rasvaksi ja

sokeriksi,
/ osa kaytetaan lihastyohon
valittaja-ainecs ____— Tleseptorit

(myastenia)

nnassolu



Neurologiset sairaudet joihin
liittyy hengitysvaje
-tautityyppeja

ALS

Myeliitit: polio
Polyradikuliitti
_Ihasdystrofiat
Dystrofia myotonica




1. ALS (= amyotrofinen lateraali skleroosi)

selkaytimen ja aivorungon ylemman ja alemman
motoneuronin vaurioituminen

eslintyvyys
- Insidenssi: 2-3/100 000/ vuosi
- prevalenssi: 5/ 100 000 asukasta
( Keski-Suomi: sairastuneita 6-16 / vuosi/ 260 000)
- yleismaailmallisesti lisaantymassa, syy?
syy:. el tiedossa, yleensa ns "hankittu”, 5-10% periytyvia



ALS: kliininen kuva

oireet ja I0ydokset
I - tavaroiden pudottelu, likuntavaikeudet, puhe-,

nielemis- ja hengitysvaikeudet

- 30%:lla myo0s jnkn asteista muistin heikentymista

Ihaskato (atrofia), usein ensimmaiseksi kasien
nikkulihaksissa ja/ tal kielessa

Ihasnykaykset (fasciculaatiot) ja lihasheikkous

tautityypit

1.spinaalinen = raajaoirein alkava,
2.bulbaarinen= nieluoirein alkava
3.familiaalinen= suvuttainen ( lievin, hitain)



ALS: hoito jJa ennuste

ennuste

- etenemisnopeus vaihtelee

- Johtaa kuolemaan 1-5 vuodessa ( 10% elaa 10v)
- kuolinsyy: hengitysinsuffisienssi

hoito

- rilutsoli (Rilutek), pidentaa elinikaa 2kk, aloitus mahd.varhain
E- vitamiini? kreatiini?

oireenmukaiset laakitykset: syljen valuminen, spastisuus, kivut
palliatiivinen hoito: Peg-letku ravitsemus, hengitystukihoito
yllapitdva kuntoutus, apuvalineet

moniammatillinen tiimi ( ” askel edella tautia”)



POLIO

- polio- virus vaurioittaa selkaytimen etusarvea
akillinen halvausoireisto, vaikeimmillaan hengityslinasten
halvaantuminen
toipuminen vaihtelevaa
- rokotuksin harvinaistunut
- 50-luvun polioepidemiaan pohjaa "Laki hengityshalvaus-
potilaiden hoidosta”

POSTPOLIOSYNDROOMA

- vuosien/ vuosikymmenten kuluttua voi polion sairastaneelle
IImetd etenevaa lihasheikkoutta
- ENMG diagnostinen



Polyradikuliitti
(monihermotulehdus)

Syy: edeltava infektio 60% (kambylobakteeri
tavallisin)

Oirekuva vaihteleva: lievat raajojen
tuntohairiot — vaikea paralyysi ja hengitys-
iInsuffisienssi

Oireiden ilmeneminen

- tavallisesti oireet vahitellen 1- 4 vk kuluessa
- myO0s rajuja oireistoja, jossa paralyysi ja
hengityslihasheikkous muutamissa paivissa
70 % paranee taysin/12kk; 82% /24 kk



Lihasdystrofiat

perinnollisia; X-kromosomissa tal autosomissa
vaistyvasti / vallitsevasti periytyvia, joskus uusia
mutaatioita ( sporadisia tapauksia)

lihassolun pintakalvon (sarcolemma) valkuaisaine-
rakenteiden puutoksia tai virheita lihassurkastumat

etenemisnopeus ja oireisto vaihtelee

vaikeimpiin tautimuotoihin liittyy hengityslihas-
heikkouden aiheuttama hengitysvaje

diagnoosi perustuu oirekuvaan, Enmg- tutkimukseen,
lihasbiopsiaan ja geneettisiin tutkimuksiin

Duchennen lihasdystrofia (DMD)

Becker’ n lihasdystrofia (BMD)

Limb-girdle (LGDM)



Dystrophia myotonica tyyppi 1 (DM1)

tunnettu yli 100 vuoden ajan
yleisin aikuisialla esiintyva lihastauti
(1:8000) (K-S n 30)
periytyminen autosomissa vallitsevasti
- kromosomil9q: laajentunut CTG-
toistojakso (norm 5-30)
mita pidempi sitd vaikeampi tauti
myohaan alkanut DM1 n. 100
kongenitaalinen > 800
toistojakso pitenee ja tauti vaikeutuu
sukupolvesta toiseen siirryttaessa
(= antisipaatio)
Brooke:A Clinicians view of Neuromuscular
Diseases; Sec Ed; 193; fig 5.4



I DM1: oireet ja I0ydOkset

I raajojen aareisosien lihasheikkous ja

lihasten surkastuminen

lisaantynyt lihasjanteys /jaykkyys

- otteen irroittamisvaikeus

muiden elinjarjestelmien hairiot
diabetes, kaihi, sappikivet
kilpirauhassairaudet
kognitiiviset ongelmat
keskenmenot
testisatrofia
ohimokaljuisuus
rytmihairiot

Schapira:Muscle Diseases;1999;121; fig 5.2



DM1: diagnoosi

oireisto ja sukuanamneesi

LAB: CK arvot usein koholla

ENMG: usein myotonia ja lihasdystrofia
lihasbiopsia: lihasdystrofia

DNA-DM1: CTG- toistojakso laajentuma
kromosomissa 19




Y hteenveto

hengitysvaje voi liittya useisiin, erilaisiin neurologisiin sairauksiin
kroonista ja/tai etenevaa lihasheikkoutta sairastavat riskirynma

erityisesti neuromuskulaaritaudeissa mahdollisen hengitysvajeen
kehittymista seurattava

oirekysely — hengitysfunktion seuranta kontrollien yhteydessa
seurantafrekvenssi riippuu taudin etenemisnopeudesta

neurologisen hengitysvajepotilaan saatava riittava informaatio
hengitysvajeesta ja sen hoitovaihtoehdoista

hengitysvajeen hoidossa tarvitaan
erikoissairaanhoidon hyva hoitostrategia + tiimi
neurologi- fysioterapeutti- keuhkolaakari
muu moniammatillinen osaaminen
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