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Hengitysvaje neurologisissa 
sairauksissa

� hengitysvajeen vaara liittyy moneen  
neurologiseen sairauteen

� voi ilmetä akuutisti tai hitaasti hiipien
� neurologisella potilaalla kroonisen hengitys-

vajeen oireet voivat jäädä huomaamatta ja 
potilas ajautua äkillisesti vaikeaan hengitys-
vajaukseen

� hengitysvajeen kehittymisen ennakointi on 
aiheellista neurologisissa sairauksissa joihin 
tiedetään liittyvän hengitysvajeen riski 
(oireseuranta, hengityslihasvoiman seuranta)�



Hengitysvajauksen päätyypit 

 1. Keuhkorakkuloiden kaasujenvaihdon häiriö
 keuhkoputkien ahtauma
 keuhkokudoksen sairaudet

 keuhkojen verenkiertohäiriö

 2. Keuhkojen tuuletuksen häiriö (ventilaatiovajaus) �
 Hengityskeskuksen toiminnanhäiriö

 Huonontunut/ puuttuva hermotoiminta
 Alentunut lihasvoima      

 Jäykistynyt / epämuotoinen rintakehä



VENTILAATIOVAJAUS

SYY
1.  Hengityskeskuksen 
toiminnanhäiriö

2.  Huonontunut / puuttuva
 hermojen toiminta

3.  Alentunut lihasvoima

4.  Jäykistynyt /epämuotoinen
 rintakehä

SAIRAUS
 1. Aivoverenkiertohäiriöt, aivo-

runkotuumorit, kallovammat, MS -
tauti, Ondinen syndrooma

 2. Ääreishermojen tai selkäytimen 
sairaudet, selkäydinvammat

 3. Ääreishermojen ja lihasten 
sairaudet (neuromuskulaaritaudit)�

4. Rintarangan ryhtivirhe (skolioosi) 
 keuhkoleikkausten jälkitilat



Neurologisen potilaan 
hengitysvaje: kehittymisnopeus

� Akuutti  
- aivorunkovaurio         -
korkea kaulaydin-
vamma

� Subakuutti/ krooninen
- motoneuronitaudit (ALS)  
- polyradikuliitti (Quillain-
Barre)                              -
neuropatiat                       -
myastenia gravis              -
lihasdystrofiat



Hengitysvaje neurologisissa 
sairauksissa: anatomiaa

• 1.  Keskushermostosta (aivot ja 
selkäydin)   lihastoimintaan vaikuttavat 
viestit kulkevat selkäytimen ja perifeeristen 
hermojen kautta sähköisesti lihassoluun

• 2. isoaivokuori : laaja molemmin puolinen 
vaurio � Cheyne –Stokes hengitys

• 3. hengityskeskus: aivorunko� laaja vaurio 
� hengitystoiminnan lamaantuminen

• 4. kaulaydin: C3 –tason yläpuoli�

pallean ja hengityslihasten lama
• 5. selkäytimen etusarvi� lihasheikkous

• 6. ääreishermot � lihasheikkous

• 7. lihaskudos � lihasheikkous
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1.  Hengityskeskuksen toiminnan häiriö

Akuutti
- aivovammat, aivoverenkiertohäiriöt
- aivorunkokasvaimet,  MS – tauti 

Krooninen
- ”Ondinen kírous” - synnynnäinen hengityskeskuksen 

toiminnan häiriö/ vajaus 
- – nukkuessa hengityskeskuksen automaattinen säätely 

ei toimi, hypoventilaatio/ hengityskatkokset unen aikana



Hengityksen säätely-
hengityskeskus

formatio reticularis =
aivorungon alueen hermo-
verkko, jolla on yhteydet 
aivokuoreen, pikkuaivoihin, 
aivohermoihin ja selkäytimeen
� vireystilan säätely
� automaattisten toimintojen
säätely (hengitys ,verenpaine, 
sydämen syke)�
locus coeruleus = verenkierron 
ja hengityksen säätely

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



Hengityksen säätely

� hengityskeskus reagoi hengitystiheyttä ja –volyymia 
muuuttamalla valtimoveren hiilidioksidi- ja 
happipitoisuuden sekä aivokudoksen pH:n muutoksiin

� unen aikana tahdonalainen toiminta häviää ja 
hengityksen säätely 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              
aivorunkovaurio
� Neurogeeninen ”hyper-
ventilaatio” - aivorungon               
yläosan 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 
heikentynyt hermotus

 Korkea kaulaydinvamma (C3 tason yläpuoli)�

 - tärkeimmät hengityksen mekaniikasta huolehtivat
 lihakset � pallea (C2-C3)�

 � kylkiluuvälilihakset ( T2-T12)�

 � vatsalihakset (T6-L1)�

 - aiheuttaa hengityslihasten halvaantumisen ja

 pysyvän hengityskonehoidon tarpeen

 Polyradikuliitti – 2/100 000as/v; 20 % hengitysvaje

 Myeliitti – polio, muut virustaudit, MS

 



3. Alentunut hengityslihasvoima

– ”neuromuskulaarisairaudet”

– syynä lihassairaus tai ääreishermojen toiminnan 
heikkous

– hengityslihasten heikkous johtaa tehottomaan 
keuhkojen tuuletukseen ja hiilidioksidin kertymiseen 
verenkiertoon

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



Neuromuskulaaritaudit: anatomiaa
� motoneuronitaudit 

- selkäytimen etusarven sairauksia
� polyneuropatiat 

- ääreishemojen 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 
voi liittyä hengitysvajetta

- myastenia gravis ( hermolihasliitoksen sairaus)�

� yöllistä apneaa

� äkillisissä pahenmisvaiheissa akuutti hengitysvajaus

� kongenitaalisissa harvinaisissa tautimuodoissa
- mitokondriataudit (lihassolun energia-av taudit)�

- metaboliset myopatiat (lihassolun av-taudit)�

- kongenitaaliset myopatiat (lihassolun rakennevirheet)�

� aikuisiällä hypoventilaatio-ongelmia



HERMOLIHASLIITOS

välittäjä-aineet reseptorit
(myastenia)�

lihassolu

Sähköimpulssi saapuu 
hermopäätteeseen -->
välittäjäaineet tarttuvat omiin 
reseptoreihinsa lihassolun 
kalvolla 
��� � seuraa reaktiosarja minkä
avulla osa sähkö-energiasta 
varastoituu rasvaksi ja 
sokeriksi,
osa käytetään lihastyöhön



Neurologiset sairaudet joihin 
liittyy hengitysvaje

-tautityyppejä

� ALS
� Myeliitit: polio
� Polyradikuliitti
� Lihasdystrofiat
� Dystrofia myotonica



1. ALS   (= amyotrofinen  lateraali skleroosi)�

selkäytimen ja aivorungon ylemmän ja alemman 
motoneuronin vaurioituminen

esiintyvyys

- insidenssi: 2-3/100 000/ vuosi

- prevalenssi: 5 / 100 000 asukasta
( Keski-Suomi: sairastuneita 6-16 / vuosi/ 260 000)�

- yleismaailmallisesti lisääntymässä, syy?

syy: ei tiedossa, yleensä ns ”hankittu”,  5-10% periytyviä



ALS: kliininen kuva

• oireet ja löydökset
- tavaroiden pudottelu, liikuntavaikeudet, puhe-, 

nielemis- ja hengitysvaikeudet
- 30%:lla  myös jnkn asteista muistin heikentymistä
- lihaskato (atrofia), usein ensimmäiseksi käsien 
pikkulihaksissa  ja/ tai  kielessä

- lihasnykäykset (fasciculaatiot) ja lihasheikkous
tautityypit

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



ALS: hoito ja ennuste

• ennuste
- etenemisnopeus vaihtelee
- johtaa kuolemaan 1-5 vuodessa ( 10% elää 10v)�
- kuolinsyy: hengitysinsuffisienssi

• hoito
- rilutsoli (Rilutek), pidentää elinikää 2kk, aloitus mahd.varhain
- E- vitamiini? kreatiini? 
- oireenmukaiset lääkitykset: syljen valuminen, spastisuus, kivut
- palliatiivinen hoito: Peg-letku ravitsemus, hengitystukihoito
- ylläpitävä kuntoutus, apuvälineet 
- moniammatillinen tiimi ( ” askel edellä tautia”)�



POLIO

 - polio- virus vaurioittaa selkäytimen etusarvea
 � äkillinen halvausoireisto, vaikeimmillaan hengityslihasten
 halvaantuminen
 � toipuminen vaihtelevaa 
 - rokotuksin harvinaistunut
 - 50-luvun polioepidemiaan pohjaa ”Laki hengityshalvaus-
 potilaiden hoidosta”

POSTPOLIOSYNDROOMA
- vuosien/ vuosikymmenten  kuluttua voi polion sairastaneelle

 ilmetä etenevää lihasheikkoutta
 - ENMG diagnostinen



Polyradikuliitti 
(monihermotulehdus) �

� Syy: edeltävä infektio 60% (kambylobakteeri 
tavallisin)�

� Oirekuva vaihteleva: lievät raajojen 
tuntohäiriöt – vaikea paralyysi ja hengitys-
insuffisienssi

� Oireiden ilmeneminen                                      
- tavallisesti oireet vähitellen 1- 4 vk kuluessa 
- myös rajuja oireistoja, jossa paralyysi ja 
hengityslihasheikkous muutamissa päivissä

� 70 % paranee täysin/12kk; 82% /24 kk 



Lihasdystrofiat

• perinnöllisiä; X-kromosomissa tai autosomissa 
väistyvästi / vallitsevasti periytyviä, joskus uusia 
mutaatioita ( sporadisia tapauksia)�

� lihassolun pintakalvon (sarcolemma) valkuaisaine-
rakenteiden puutoksia tai virheitä� 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 aikuisiällä esiintyvä lihastauti 
(1:8000)  (K-S n 30)�

• periytyminen autosomissa vallitsevasti

- kromosomi19q: laajentunut CTG-
toistojakso  (norm 5-30)�

� mitä pidempi sitä vaikeampi tauti
� myöhään alkanut DM1 n. 100

� kongenitaalinen  > 800
� toistojakso pitenee ja tauti vaikeutuu

sukupolvesta  toiseen siirryttäessä
(= antisipaatio)�

Brooke:A Clinicians view of Neuromuscular

Diseases; Sec Ed; 193; fig 5.4
Brooke M: A Clinicians view of Neuromuscular Diseases



DM1:  oireet ja löydökset

� raajojen ääreisosien lihasheikkous ja
lihasten surkastuminen

� lisääntynyt lihasjänteys /jäykkyys
- otteen irroittamisvaikeus

� muiden elinjärjestelmien häiriöt
� diabetes, kaihi, sappikivet
� kilpirauhassairaudet
� kognitiiviset ongelmat
� keskenmenot
� testisatrofia
� ohimokaljuisuus
� rytmihäiriöt

Schapira:Muscle Diseases;1999;121; fig 5.2

Brooke M: A Clinicians view of Neuromuscular Diseases



DM1: diagnoosi

� oireisto ja sukuanamneesi
� LAB: CK arvot usein  koholla
� ENMG: usein myotonia ja lihasdystrofia
� lihasbiopsia: lihasdystrofia
� DNA-DM1: CTG- toistojakso laajentuma 

kromosomissa 19



Yhteenveto

� hengitysvaje voi liittyä useisiin, erilaisiin neurologisiin sairauksiin
� kroonista ja/tai etenevää lihasheikkoutta sairastavat riskiryhmä

� erityisesti neuromuskulaaritaudeissa mahdollisen hengitysvajeen 
kehittymistä seurattava

� oirekysely – hengitysfunktion seuranta kontrollien yhteydessä

� seurantafrekvenssi riippuu taudin etenemisnopeudesta
� neurologisen hengitysvajepotilaan saatava riittävä informaatio 

hengitysvajeesta ja sen hoitovaihtoehdoista

� hengitysvajeen hoidossa tarvitaan

� erikoissairaanhoidon hyvä hoitostrategia + tiimi

� neurologi- fysioterapeutti- keuhkolääkäri

� muu moniammatillinen osaaminen



Sidonnaisuudet

� Keski-Suomen Sairaanhoitopiiri, 
kuntoutustoiminnan vastuualue

� ei muita sidonnaisuuksia


