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Jaksokirja - oppimistavoitteet

e Osaa diagnosoida tarkeimmat hermojuurioireet, cauda equina
oireyhtyman ja yleisimmat raajojen hermopinneoireyhtymat

* Osaa epailla polyneuropatiaa kliinisen kuvan perusteella

e Tietaa polyneuropatian tavallisimmat etiologiset tekijat

e Osaa epailla polyradikuliittia kliinisen kuvan perusteella

e Tietaa polyradikuliitin hoitoperiaatteet

e Tuntee ALS:n (motoneuronitaudin) kliinisen kuvan

e Tietaa ALS:n taudinkulun ja hoidon erityispiirteet

Punainen = hallitse, osaa kayttaa tai soveltaa
Sininen = tieda, tunnista, ymmarra Aireishermo
Vihrea = erityisosaamista, hyodyllista neurologiasta kiinnostuneille



Tarkeimmat hermojuurioireet,
cauda equina oireyhtyma ja yleisimmat
raajojen hermopinneoireynhtymat



Hermojuuren vaurio - tasodiagnostiikka ja tyyppioireet

Neurologiset tasot

Rajoittunut tuntohairio yhden raajan alueella

Distaalinen heikkous suurempi kuin proksimaalinen

Psyyke

Distaalinen ja epasymmetrinen lihasheikkous
Isot aivot (hemistaarit) Normaali tonus (lihasjanteys)
Tyvitumakkeet

Retleksipuutos
Aivorunko ja aivohermot

Sickuaivot Motoriset ja sgnsoriset c?ireet noudattavat tiettya
Selkdydin dermatomia tai myotomia

Hermojuuri Radikulaarinen kipu

Hermopunos

Perifeerinen hermo

Hermolihasliitos
Lihas




Hermojuurioireet (1)

e Diskusprolapsi on yleisin syy
hermojuurikompressioon selkarangan alueella

e Kova ala- tai ylaraajaan sateileva akisti alkava
"radikulaarinen” kipu on tyypillinen johto-oire

* Yskiminen pahentaa kipua
(yskiminen nostaa aivoselkaydinnesteen
painetta ja korostaa juurikompressiota)



Hermojuurioireet (2)

Todetaan lihasheikkous,
tuntohairio, refleksipuutos ja

Hermojuuri

muutoksia rakon ja suolen
toiminnassa vaihtelevasti sen
mukaan mika on kompression
vaikeusaste ja mika hermojuuri
on joutunut puristuksiin

Radikulaarinen
kipu




Ylaraajan hermojuuri ja hermokartta

Hermojuuri Hermorunko Hermojuoste Perifeerinen hermo
CS : ‘ " i Laitimmainen
Yilarunko - :
- juoste

ﬁ Lihas-ihohermo
Y . n. musculocutaneous
o . ' Kainalohermo
n. axillaris
. Keskimmainen Takai R
anics akajuoste |
C7 c . Keskihermo

n. medianus

Varttinahermo
n. radialis

Cs8

Keskimmainen
juoste

Alarunko

Kyynarhermo
n. ulnaris

T1 ' ~ Keskihermo on merkitty sinisella varilla




Alaraajan hermojuuri ja hermokartta

L2

L3

L4

LS

S1

S2

N/
AN

Yhteinen pohjehermo

n. hibulans communis

Lonkkahermo

n. Ischiad:.cus

Lonkkahermo (issias) on merkitty sinisella varilla

Reisihermo

n. femoralis

Peittyneen aukon hermo

N, obturatorius

Pinnallinen pohjehermo

n. fibularis superficialis

Syva pohjehermo

n. fibulans profundus

Saarihermo
n. ibiahs

Pohjehermo

n. surals




Ylaraajan hermojuurioireet

Cé - hermojuuri - kyynarvarren koukistamisen
(fleksio) heikkous ranteen ollessa sisaankierrossa
(pronaatio)

CS - hermojuuri - olkavarren
loitontamisen (abduktio) heikkous

C7 - hermojuuri - kyynarvarren C8 - hermojuuri - sormien levityksen ja
ojentamisen (ekstensio) heikkous pinsettiotteen heikkous

Hermojuurivaurio = hermojuuren hermotusalueen sateilykipu + tuntohairio + lihasheikkous + refleksipuutos



Alaraajan hermojuurioireet

S1-hermojuuri: L5-hermojuuri: L4-juuri: L3-juuri:
- heikkous varpailla kavelyssa, - heikkous kantapaakavelyssa, hermovaurio, polven polven koukistusheikkous
isovarpaan plantaarifleksio isonvarpaan ojennusheikkous
heikko dorsaaliffeksioheikkous

Hermojuurivaurio = hermojuuren hermotusalueen sateilykipu + tuntohairio + lihasheikkous + refleksipuutos



Hermojuurioireet (3a) - lihasheikkous

L2-hermojuuri: Vastaavat tuntohairiocalueet
lonkan koukistus (fleksio) ja reiden

lahennys (adduktio)
L3-juuri:
polven koukistus (fleksio)

L4-juuri:

polven ojennus (ekstensio),
jalkateran yloskoukistus

(dorsitleksio)



Hermojuurioireet (3b) - lihasheikkous

Vastaavat tuntohairioalueet

LS-juuri:
Jalkateran ja varpaiden
yloskoukistus

(dorsifleksio)
S1, 2-juuri:
Jalkateran ja varpaiden

taivutus jalkapohjan
suuntaan (plantaaritleksio)



Hermojuurioireet (4) - tuntohairiot

L2-juuri:

reiden ylaosa

L3-juuri:

reiden etu-ulko-osa (lateraaliosa)

L4-juuri:

pohkeen etu-keski-osa (mediaaliosa)
LS-juuri:

pohkeen laitaosa (lateraaliosa), jalkateran
jalan selanpuoleinen osa (dorsaaliosa)
S1, 2 juuri:

Jalkateran ja -pohjan laitaosa
(lateraaliosa)




Hermojuurioireet (5) - refleksit

S2, 3,4, 5-hermojuuret:
Bulbocavernosus-refleksi vaimea tai
ouuttuu

L4-juuri:
patella vaimea tai puuttuu
S1-juuri:
akilles vaimea tai puuttuu




Hermojuurioireet (6) - rakko ja suoli

S2,3,4, 5- P e
hermojuuret: Y S
Virtsarakon ja

perasuolen
sulkijalihasten

halvaus a

Lumbar nerves
(L1-5)

Sacral nerves
(S1-5)




Hermojuurioireet (7) - erotusdiagnostiikka

Degeneratiivisten muutosten ja J
valilevytyran (diskusprolapsi) lisaksi f &
hermojuurivaurio lannerangan
alueella voivat aiheuttaa mm:

Kasvaimet, tulehdus
(esim. vyoruusu, borrelioosi),

oolyradikuliitti ja diabetes




Radikulaarinen

Kaytannon tyon
kannalta tarkeita
hermojuuria

hermokipu

C7-hermojuuri

Sateilykipu

+ toispuoleinen
+ yhden ihojaokkeen alue

L5- ja S1-hermojuuret



Hermopunoksen (pleksus) vaurio

Psyyke

sot aivot (hemisfaarit)  Laaja-alainen tuntohairio yhden raajan alueella

Tyvitumakkeet | aaja-alainen motorinen hairié yhden raajan

AiVOrUﬂkO ja aiVOhermOt a‘ueeHa (mOnopareeS|)

zllitgag?t Distaalinen ja epasymmetrinen lihasheikkous
elkaydin

Hermopunos Distaalinen heikkous on suurempi |<um

Hermojuuri oroksimaalinen '

Perifeerinen hermo Hikoiluhairido yhdessa raajassa
Hermolihasliitos

Lihas







Cauda equina-syndrooma (1)

Cauda equina-syndroomasta
ouhutaan silloin, kun valilevytyra

(tai muu syy) aiheuttaa
spinaalikanavassa usean lanne-tai
ristiluuseudun hermojuuren akillisen
kompression ja toimintahairion

Lumbaalinen = Lanne

Sakraalinen = Ristiluuhun tai ristihermoihin liittyva



Cauda equina-syndrooma (2)

e Oireyhtyman johto-oireet ovat p
virtsarakon ja suolen toimintahairio, ] i
impotenssi ja tuntohairio "ratsupaikka-

alueella”

* Muihin oireisiin kuuluvat selka- ja
alaraajakipu (sateilykipu), tuntohairiot ja
lihasheikkous alaraajoissa. Oireet voivat
olla tois- tai molemminpuolisia




Cauda eqgu INa Ratsupaikka-anestesia Cauda equinan

e S (selkaytimen hanta
syndrooma (3) £, = & \‘i O neuroanatomiaa

Ensimmainen

lannenikama

Oireisto:

Kovakalvo

Lukinkalvo

Velttohalvaus

Selkaydinkartio

Epasymmetrinen

alaraajahalvaus  Vaimest ta
Epasymmetrinen laaja- puuttuvat
. heijasteet
alainen Babinskin merkki
(multiradikulaarinen) puuttuu
sateilykipu ja tuntopuutos (Eelslie &) )
Veltto o ?\ %
Virtsarakon ja joskus lihasjanteys GG N
Cauda equina \ | ;Q\J

suolen
pidatyskyvyttomyys

Aiheuttaja: Valilevytyra, lukinkalvon tulehdus (araknoidiitti), kasvain, lannerangan ahtauma (lumbaalinen spinaalistenoosi)



Cauda equina-syndrooma (4)

N

)

Hermot pinteessa

Valilevytyra

(discusprolapsi)

Oireyhtyman tyypillinen aiheuttaja on iso
sentraalinen valilevytyra L4/L5 tai L5/S1 valissa

Myds trauma, kasvain
(tai muu tilaa vieva prosessi, esim.
fasettinivelkysta), infektio (esim. tuberkuloosi)

tal
latrogeeninen syy

(manipulaatiohoito, spinaalianestesia,
postoperatiivinen hematooma) ovat mahdollisia



Cauda eguina-syndrooma (5)

o Jatkotutkimuksena MRI (magneettikuvaus, Magnetic
Resonance Imaging) on tarkein

Myos TT (tietokonetomogratia) ja lumbaalinen myelogratia
voivat tulla kyseeseen

 Hoito on kirurginen - dekompressio-hoidolla on kiire

* |[nkontinenssin kehittyminen laskee ennustetta



Conus medullaris-oireyhtyma

Vaurio L2-tasolla spinaalikanavassa

Rakon ja perasuolen velttohalvaus,

impotenssia ja ratsupaikka-anestesia
(S3 - S5-oire)

Alaraajojen heikkous - joka voi olla

yllattavan lieva =\

. I

. ce P\

A.!heuttajlé. | —_—
valilevytyra, trauma (murtuma), kasvain A

Lumbar nerves

\/ (L1-5)
{ , Sacral nerves
; (S1-5)

Duodecim - Terveysportti - Termit ja sanakirjat







Aireishermon pinnetiloja

Varttinahermon pinne olkavarressa
(lauantai-illan halvaus)

Kyynarhermon pinne kynarpaan
i alueella (kyynarkanavaoireyhtyma)

Keskihermon pinne ranteessa
(canalis carpi - oireyhtyma)

Pohjehermon pinne polven seudussa
(peroneuspareesi, “lapsyjalka”)




Rannekanavaoireyhtyma (keskihermovaurio)

e Oireyhtyma aiheuttaa keskihermon pinnetilan
rannekanavassa

e Tuntopuutos peukalopakian (thenar) alueella
e Peukalon, etu- ja keskisormen koukistusheikkous
e Peukalon oppositioliikkeen heikkous

(oppositio tassa = peukalon paan vieminen yhteen
muiden sormien, esim. pikkusormen paan kanssa

e Vaikean vaurion seurauksena on kuvan mukainen
"Pastori Medianuksen valakasi”

Pinnetila ahtaassa rannekanavassa



Varttinahermon puristustila (saturday night palsy)

Oireyhtymassa ranne roikkuu velttona ja sormet eivat

s y ojennu
Ly

Varttinahermo (nervus radialis) joutuu pinteeseen

Peukalohanka
olkavarren alueella

- Hermo voi joutua olkavarren alueella puristukseen
olkaluuta (humerusta) vasten esim. humalassa tai
sedatoituna nukkuessa

Seurauksena on ns. lauantai-illan roikkukasi

Tuntohairio peukalohangan alueella (kuva) voi puuttua

Tuntopuutos tai - hairio
ckammenselan ja

oeukalohangan alueella



Kyynarhermon pinnetila

Oireisto alkaa usein pikkusormen ja
nimettoman puutumisella

Pitkalle edenneessa vauriossa sormien
saksiliike vaikeutuu ja pikkusormen ja
nimettoman ojennusvoima heikkenee

Kyynarhermoa vaurioittavat yleensa
kyynarpaavammat




Pohjehermohalvaus = peroneuspareesi

Pohjehermohalvauksessa jalkateran yloskoukistus (dorsitlleksio) on heikko, nilkka ja
varpaat roikkuvat - jalkaa on taman takia nostettava poikkeuksellisen korkealle ylos
askeltaessa, jottei kompastu (lapsyjalka - steppage gait)

Tuntohairio todetaan saaren ulkosivulla ja jalkaterassa.

Vaurio on usein polvitaipeessa - peroneuspareesi voi olla kivuton



Pinnetilojen hoito pahkinankuoressa

N Pinnetta provosoivien asentojen valttaminen

M Oireet haviavat yleensa spontaanisti
Pinnetta provosoivien asentojen valttaminen,
kyynarsuoja, tarvittaessa kasikirurgin konsultaatio

Pinnetta provosoivien asentojen valttaminen
(ranteen yliojennus ja koukistus), paikalliset
steroidi-injektiot, tarvittaessa kasikirurgin
konsultaatio

Provosoivien asentojen valttaminen

(esim. istuminen jalat ristissa), kirurginen hoito,
jos perussyy on esim. paikallinen tuumori tai
kysta

Hobson-Webb LD, Juel VC. Common entrapment neuropathies.
Continuum (Minneap Minn) 2017;23 (2 Selected Topics in Outpatient Neurology).



Meralgia paresthetica

N . .

cmeoss 1@ Reiden ulomman ihohermon (nervus cutaneus
femoralis femoris lateralis) vauriosta aiheutuva reiden
Ligmentum . . . .

e ulkosivun kivulias puutuminen

Pinnetila on yleensa nivusseudussa

Oireinen alue

inguinaaliligamentin alla

Altistavia tekijoita:
ylipaino, sokeritauti, tiukka vaatetus tai vyo

Holto:
informaatio, vaikeimmissa tapauksissa leikkaus

Hobson-Webb LD, Juel VC. Common entrapment neuropathies. Continuum (Minneap Minn) 2017;23(2 Selected
Topics in Outpatient Neurology).Kuvat: www.mayoclinic.org/diseases-conditions/meralgia-paresthetica







Polyneuropatiaoireet

Faskikulaatio =

Motorisen yksikon tahaton

arsytys, joka ilmenee lihaksen
Tuntohairid nykimisena (elohiiri)

Motorinen hairio

Ortostatismi =
Huimaus nopeasti
ylosnoustessa

Autonomisen hermoston
toimintahairio

Lihasheikkous, ,
Tuntopuutos, parestesia, Parestesia =

lihaskato, . .
faskikulaatiot, Ortostatismi, impotenssi, aIIodyme;, Ske.”sor'”e” Poikkeava tuntoaistimus
. . 1o . | taksis
ihaskrampit, h||<0||.uha|r|o, sydza.nm.en, SL.J.C.)|.e"n tai Allodynia =
e virtsarakon toimintahairio - )
Ny Normaalisti kivuton arsyke

(esim. Kosketus) aiheuttaa
kipua

Ataksia =
Lilkkeiden hapuilu



Tyypillinen sensorinen polyneuropatia

Etiologia: 1/3 diabetes, 1/3 alkoholi, ja 1/3
idiopaattinen

>50-vuotias potilas, varpaista alkava y
(pitkat hermot ensin), symmetrinen, hitaasti eteneva,

tuntohairio (motorinen hairio lieva tai puuttuu) | | /

Taudin edetessa oireilu laajenee ylospain saariin,

reisiin, sormiin, ylaraajaan “sukka - hansikas” \ / \
& |

-polyneuropatia | W /
POly > N~

Keskeisia tutkimuksia: La, PVK, krea, glu, HbA1c,
(glukoosirasitus), asat, alat, afos, gt, B12-vit, proteiinien
elektroforeesi+immunotiksaatio, tuma-va, Rf

Harkinnan mukaan ENMG



Motorinen symmetrinen polyneuropatia

Proksimaalinen ja distaalinen, Lihasvoimat haviavat symmetrisesti
symmetrinen, motorinen >>  jaloista, reisista, kasist3,

sensorinen, nouseva halvaus  olkavarsista, hengityslihaksista

Etiologia: Miller-Fisherin

aivohermoista

PO‘yradlkU‘llttl (AlDP) a‘kava MmMuoto

Krooninen muoto (CIDP)

Nouseva halvaus Miller-Fisher

Proksimaalinen ja distaalinen, symmetrinen, jonkin verran sensorinen

AIDP = Acute Inflammatory Demyelinating Polyradiculoneuropathy = Guillain-Barré syndrooma = polyradikuliitin akuutti muoto
CIDP = Chronic Inflammatory Demyelinating Polyradiculoneuropathy = polyradikuliitin krooninen muoto
Miller-Fisher = polyradikuliitin aivorunkovariantti - oireina mm. riippuluomi, kaksoiskuvat, kasvohermopareesi ja raaja-ataksia



Mononeuritis multiplex

Distaalinen, epasymmetrinen, Usean aareishermon halvauksia eri

motorinen ja sensorinen ajankohtina

Esim. radialis-, ulnaris-,
medianuspareesi

Etiologia:

Vaskuliitti tai esim. L5- tai S1-radikulopatia
HNPP tal esim. peroneus-pareesi

Infektio: Perinnollinen mononeutis multiplex =
lepra, borrelia, HIV, Maksatulehdus Haurashermo-oireyhtyma

(hepatiitti) (Hereditary Neuropathy with Liability
Sarkoidoosi to Pressure Palsies)

Aireishermosta toiseen hyppiva halvaus tai tuntopuutos

Mononeuritis multiplex = Mononeuriitti (yhden hermon tauti) useassa eri kohdassa



Polyneuropatia - vaaran merkit

Hyvin nopeasti eteneva Multifokaalinen

(viikoissa) (monipesakkeinen)

Vahva asentotunnon hairio Proksimaalinen ja distaalinen
("sensorinen ataksia”) (diffuusi)

Motorinen >> sensorinen Epasymmetrinen

Vaaran merkki on samalla viite tasmahoidon mahdollisuudesta esim. maligniteetti, immunologinen hoito
(plasmatereesi, IVIG (suoneen annettava immunoglobuliini), kortikosteroidi, jne)






Polyneuropatia - yleiset aiheuttajat

Perussyy:

1/3 diabetes
1/3 alkoholi

1/3 tuntematon

Nama aiheuttavat useimmiten
tyypillisen sensorisen
polyneuropatian

Tuntohairio (tunnottomuus, tuntohairiot, kipu) alkaa distaalisesti varpaista ja jalkapohjista



Polyneuropatian perussyy

Aksonaalinen vai demyelinoiva?

Erityispiirteet

Laboratoriotutkimukset

Diabetes

B12-vitamiinin puutos

Hypotyreoosi

Syopa (paraneoplastinen)

Lymfooma
Krooninen maksasairaus

Krooninen munuaissairaus

Borrelioosi

Sidekudossairaus tai vaskuliitti

Monoklonaalinen gammopatia
(kts alla)

Amyloidoosi

Multippeli myelooma

Osteoskleroottinen myelooma
IgM MGUS

lgG tai IgA MGUS

Sekamuotoinen

Aksonaalinen

Aksonaalinen

Aksonaalinen

Sekamuotoinen
Sekamuotoinen

Aksonaalinen

Aksonaalinen

Aksonaalinen

Aksonaalinen

Sekamuotoinen

Demyelinoiva
Demyelinoiva

Sekamuotoinen

Aksonaalinen muoto yleisempi

Yleensa sensorinen; takajuosteen
oireet mahdollisia

Alku voi olla nopea, myos lihasperaiset

oireet mahdollisia
Yleensa sensorinen

Yleensa aksonaalinen

Yleensa demyelinoiva, etenkin
virushepatiitissa

lImiasu vaihteleva, neuropatiaoireet
voivat olla paikallisia
(mononeuritis multiplex)

Yleensa sensorinen, autonomisen
hermoston oireet mahdollisia

Aksonivaurio prominoi

Yleisin MGUS, maligniteetti riski,
jos >1,5g/dl

Yleensa demyelinoiva

tB-gluk, GHbAIc1, glukoosirasituskoe

B12-TC2

TSH

Neuronaaliset autovasta-aineet

TVKT, luuydinnayte
ALAT, ASAT, Bil, AFOS, albumiini

GFR, Krea, urea
Borrelia vasta-aineet (IgG ja IgM)

Tuma (ANA)-, ANCA-vasta-aineet,
reumatekija (Rf)

Virtsan ja seerumin elektroforeesi ja
immunofiksaatio

MAG, sulfatidi, gangliosidivasta-aineet

Polyneuropatian aiheuttajia - Palmio, Auranen. Suomen Laakarilehti 46/2014 vsk 69



Polyneuropatian perussyy

Neuropatian tyyppi

Erityispiirteet

Laboratoriotutkimukset

CMT1
CMT2

CMTX

Haurashermo-oireyhtyma (HNPP)

Gelsoliiniamyloidoosi

TTR-amyloidoosi
Toksinen

Alkoholi

B6-vitamiini

Syopalaakkeet

(mm. platina-yhdisteet, taksaanit,
vinka-alkaloidit, bortetsomibi)

Metronidatsoli
Amiodaroni

Nitrofurantoiini

Demyelinoiva
Aksonaalinen

Sekamuotoinen

Demyelinoiva

Sensorinen

Sensorinen

Aksonaalinen

Aksonaalinen

Aksonaalinen

Aksonaalinen
Sekamuotoinen

Aksonaalinen

PMP22 duplikaatio 70% tapauksista

Etiologia monitekijainen

PMP22 deleetio 85% tapauksista, ohittuvia
halvauksia
(etenkin nervus peroneus, n. ulnaris)

Sarveiskalvon dystrofia, ihon
paksuuntuminen, cutis laxa,
kasvohermohalvaus

Autonomisen hermoston vaurio,
monielinvaurio

Sensomotorinen

Yleensa sensorinen

Yleensa aksonaalinen ja sensorisvoittoinen

Yleensa sensorinen
Yleensa aksonaalinen

Sensomotorinen

CMT = Charcot-Marie-Tooth, CMT1 = hereditaarinen moto-sensorinen neuropatia tyyppi 1, PMP22 = peripheral myelin protein 22, Cutis laxa = veltto iho, ihon
riippuminen (dermatokalaasi), CMT2 = hereditaarinen moto-sensorinen neuropatia tyyppi 2, GDAP1-geenin mutaatioiden tutkimus = B -Charcot-Marie-Tooth 2-tauti

PMP22

GDAP1-geenin mutaatio H123R
n. 14% tapauksista

Connexin 32

PMP22

Gelsoliinigeenin suomalainen
valtamutaatio G654A

Trantyretiini

Desialotransferriini (CDT), GT,
ASAT, ALAT

B6-vitamiinimaaritys

Palmio, Auranen.
Suomen Laakarilehti 46/2014 vsk 69






Polyradikuliitti = motorinen symmetrinen polyneuropatia

. . T . Lihasvoimat haviavat symmetrisesti
Proksimaalinen ja distaalinen,

symmetrinen, motorinen >> jaloista, reisista, kasista,

. olkavarsista, hengityslihaksista
sensorinen, nouseva halvaus

I (

Miller-Fisherin

aivohermoista
alkava muoto

Etiologia (alamuodot):

Polyradikuliitti (AIDP)
Krooninen muoto (CIDP)

Nouseva halvaus Miller-Fisher

Proksimaalinen ja distaalinen, symmetrinen, jonkin verran sensorinen

AIDP = Acute Inflammatory Demyelinating Polyradiculoneuropathy = Guillain-Barré syndrooma = polyradikuliitin akuutti muoto
CIDP = Chronic Inflammatory Demyelinating Polyradiculoneuropathy = polyradikuliitin krooninen muoto
Miller-Fisher = polyradikuliitin aivorunkovariantti - oireina mm. riippuluomi, kaksoiskuvat, kasvohermopareesi ja raaja-ataksia



Polyradikuliittiepailya tukevat

e |ikvorin proteiini koholla 1. viikon jalkeen
e |ikvorin valkosolut normaalit

(ns. albuminosytolyyttinen dissosiaatio)

e ENMG:

perifeeristen hermojen demyelianisaatio
(hermojen johtonopeus alentunut sopien radikulopatiaan)

National Institute of Neurological and Communitive Disorders and Stroke 1990



Polyradikuliittia edeltavat oireet (1 - 3 viikkoa)

e irusinfektio e Systeemisairaus
- Influenssa, EBV, CMV, HAYV, - Sarkoidoosi
HBV, HIV _ SLE
e Bakteeri-infektio - Lymfooma
- Kampylo, mykoplasma, - Leukemia
Borrelia, Salmonella, _ Sidekudossairaus

Listeria, Shigella o Muita

* Rokotus - Leikkaus, trauma, lagkkeet

- Influenssa, tetanus



Polyradikuliittiin ei sovi

Kuumeilu
Merkittava asymmetria

Pysyvat rakon ja suolen toimintahairiot

Rakon ja suolen toimintahairiot alusta lahtien

Likvorissa >50 valkosolua / mm3

Likvorissa polymortonukleaarisia valkosoluja

Selva, terava tuntoraja

Tuntorajan aiheuttava muutos



Polyradikuliitin hoito (1)

o Kipulaakitys (NSAID)

* Hengitysteista huolehtiminen
(tarvittaessa intubaatio ja mekaaninen ventilaatio)

e Autonomisen hermoston toimintahairion huomioiminen
(riski poikkeaviin kardiovaskulaarisiin reaktioihin)

* Tromboosiprotylaksia
(velttohalvaus - liikkumattomuus)

NSAID = Non-Steroidal Anti-Inflammatory Drug



Polyradikuliitin hoito (1)

e | askimoon annettava immunoglobuliini (IVIG)
- 0.4 g/ kg /vrk 5 vuorokauden ajan

e Vaihtoehtoisesti plasmafereesi
(esim. 5 kertaa 2 viikon aikana)

o Kortikosteroidit eivat tehoa
(eivat tehoa elimistossa jo oleviin vasta-aineisiin)
- niita ei kayteta



Polyradikuliitin patotysiologiaa

e Autoimmuunisairaus

- Infektio
e Kampylo, CMV, EBV, HIV

- Rokotus (-77 swine tlu vaccine)

e Molecular mimicry
(mikrobirakenne muistuttaa hermojuuren rakennetta)

- Mikrobirakenteet, gangliosidit

e Soluvalitteinen tuho
- T-lymfosyytit, makrotfagit
e \/asta-ainevalitteinen tuho



ALS:n (motoneuronitauti)
kliininen kuva ja ALS:n taudinkulun
Ja hoidon erityispiirteet
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Kehon alueiden jaottelu
ALS-diagnostiikassa

Paanalue (kraniaalinen)

Kaulan alue (kervikaaalinen)
Rintarangan alue (torakaalinen)
Lanne- ja ristirangan alue (lumbosakraalinen)

Varma ALS = ylemman ja alemman
motoneuronin vaurio ainakin kolmella alueella

ENMG on keskeinen jatkotutkimus -
tarvittaessa tutkimus toistetaan, jotta loydosten
eteneminen voidaan varmistaa




ALS- taudin kliinisen kuvan erikoisuus:
osalla potilaista on statuksessa seka ylemman etta alemman motoneuronin vaurion merkkeja

Ylempi motoneuroni: spastinen halvaus, krampit, jaykkyys - alempi motoneuroni: velttohalvaus, lihasten kuihtuminen,
taskikulaatiot, Babinskin merkki - ensioire usein toisen kaden (tai jalan) heikkous - tama johtuu siita, etta kadet ovat hyvin

edustettuina motorisella aivokuorella (homonkulus)
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Brown RH, Al-Chalabi A. Amyotrophic Lateral Sclerosis. N Engl J Med.
2017;377(2):162-72.




*>

. Alemman motoneuronin
_vaurion merkki lihasten

‘ kuihtuminen

Ylemman motoneuronin vaurion
merkki Babinski+

ALS - huomattava lihasten kuihtuminen
(atrofia) ja samanaikainen Babinskin merkki



ALS - eteneva ydinjatkehalvaus = Bulbaaripareesi

Bulbaarioireet = alimpien aivohermojen oireet
Dysartria, nielemisvaikeus, syljen valuminen, aspirointi,
hengenahdistus, pseudobulbaaripareesi

Pseudobulbaaripareesi = kortikobulbaaristen ratojen
(tractus corticobulbaris) vauriosta aiheutuva
bulbaariparalyysia muistuttava oireyhtyma, jonka oireita
ovat mm. puhe- ja nielemisvaikeudet, pakkoitku ja
pakkonauru ilman lihasten surkastumista

Aivohermojen IX, X, XlI - tutkiminen
Puhe - aanen muodostus, artikulaatio - Nielu -
nieleminen, aantaminen - Yokkaysheijaste - heijasteen

puuttuminen lisaa aspiraatioriskia - Kieli - kielen liikkeet



ALS-potilaan kadet

(\

Alemman motoneuror

n merkit:
)

1 Vaurl

A. Lihasheikkous- ja atrofia
B. Veltto lihasjanteys
C. Faskikulaatiot |
D. Vaimeat tai puuttuvat refleksit

E. Ei tuntopuutoksia
I i\

g

-potilaan m&ximuotoiset oireet.
Laalarilehti 11/2017 vsk 72
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Kielen laitaosien kuihtuminen ja faskikulointi

Faskikulaatio = Motorisen yksikon tahat




Faskikulaatio = Nykiminen, jonkin motorisen yksikon tahaton arsyyntyminen, joka voi ilmeta
ihaksen nykimisena ("elohiirena”)

Duodecim - Terveysportti - Sanakirjat ja termit



Motoneuronitaudin erotusdiagnostiikkaa:

Kaulaydinvaurio:

Borrelioosi

B12-vitamiinin puutos

Hypotyreoosi tai hypertyreoosi (laihtuminen)
Raskasmetallimyrkytys

Hermopunoksen tai aareishermon vaurio
Multitfokaalinen mononeuropatia
nkluusiokappalemyosiitti

Synnynnainen spinaalinen lihasatrofia

Kennedyn oireyhtyma

Jos diagnoosi ei ole taysin varma - ja hoidettavissa
oleva tauti on mahdollinen - seuraa potilasta ja uusi
status - ja ENMG-tutkimukset




ALS-diagnostiikan perusta

Kliininen oirekuva

Kliiniset lIoydokset

ENMG-loydos

Muita sairauksia
poissulkevat
laboratoriokokeet

Oireita, loydoksia, tutkimuksia

Yleisin ensioire on toisen kaden tai jalan

heikkous

Thenarin ja kammenten pikkulihasten atrofia

Kielen ja lihasten taskikulaatiot
Ylemman motoneuronin vaurio

Alemman motoneuronin vaurio

Neurotysiologisia loydoksia: faskikulaatiot,
polyfasia, fibrillaatiot, hermon johtonopeudet
normaalit

PVK, La, CRP, kilpirauhasarvot, krea, CK, elekt-
rolyytit, gluk, B12-vit, foolihappo, S-prot.fraktiot

Huomio

Muita tyypillisia oireita:

krampit ja runsaat faskikulaatiot, puheen ja
nielemisen vaikeudet (bulbaarioireet)

Lihasmassa vahenenee ja potilas laihtuu

Spastisuus, kiihtyneet jannevenytys-
heijasteet (refleksit), Babinskin merkki

Lihasten velttous, vaimeat heijasteet

Muutokset johtuvat muutoksista
nermotuksensa menettaneissa lihassoluissa

ja motorisisissa yksikoissa

Paan ja tarvittaessa kaulaytimen MK

Neuroportti - Talon tavat (HUS)



Motoneuronitauti - amyotroofinen
lateraaliskleroosi - laakehoito

Rilutsoli = glutamaatin estaja - rauhoittaa
liiallista aktiviteettia motoneuronissa

Edaravoni = vapaiden radikaalien poistaja -
suojaa motoneuronia oksidatiiviselta
rasitukselta (stressilta)

Na-fenyylibutyraatti + taurursodiol

ASO (antisense - oligonukleotidi) -hoidot
SOD1-, Cort72-mutaatioiden yhteydessa

Laaksovirta, Ylikallio, Auranen, Isohanni. Motoneuronitautien ladkehoito. Uutuuksia
nakopiirissa. Duodecim 2021;137:1997-2003



Motoneuronitauti - amyotroofinen
lateraaliskleroosi - palliatiivinen
hoito

Oireita lievittava mutta tautia
parantamaton hoito (palliaatio)




Pallean halvaantuessa kehittyy hengitysvajaus

Hengitysvajauksen oireet:
Rasitushengenahdistus

Hengenahdistus maaten ollessa (ortopnea)
_iman yskimisen vaikeus

_evoton, virkistamaton uni
Aamupaansarky
Poikkeava paivaaikainen vasymys

Keskittymisvaikeus ja muistiongelmat
Masennus, huono ruokahalu
Yollinen virtsaamisentarve

Hengitysvajauksen hoito:

Non-invasiivinen nasaalinen ventilaatiohoito (NINV)

NINV tulisi aloittaa kun hengityksen vitaakapasiteettu (VC)
askee 50%:iin lahtotasosta, VC mitataan istuen ja maaten
spirometrialla

Kuva alhaalla - Brown RH, Al-Chalabi A. Amyotrophic Lateral Sclerosis. N Engl J Med. 2017;377(2):162-72



Paatokset hengitysvajauksen ja 'allla \N,,‘;, suhteen on tarkeaa tehda ajoissa

Non- mvasuvmen nasaalinen ventllgatl@' NINV) parai; J\ a yllapitaa elaman aatua.
Se tulisi aloﬂtaa kun V|taaT|I<apaS|te t skeei50 ’ otasosta

VC cha‘caan istuen ja maate
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Letkuravitsemus ravitsemusterapeutin
ohjeiden mukaan

PEG = Gastrostomialetku
(PEG = Perkutaaninen Endoskooppinen
Gastrostomia)




ALS-taudin oireenmukainen hoito

Hoitovaihtoehto

Esimerkki

Sylkivuoto

Lihaskrampit

Spastisuus

Faskikulaatiot

Pakkoitku, -nauru

Amitriptyliini
Skopolamiinilaastari
Bentsheksoli

Asento ja tyhjennyshoidot

Botuliinitoksiini-injektiot korvanalus
sylkirauhasiin

Glykopyrrolaatti
Tiopropiumbromidi
Kiniinikloridi ja Meprobamaatti

Kiniinikloridi ja Diatsepaami
Karbamatsepiini

Fysioterapia
Lammin vesi
Baklofeeni

Titsanidiini

Diatsepaami
Magnesium
Amitriptyliini

Imipramiini

Triptyl ® 10 -50 mgx 1 -3
Scopoderm @ |aastarit leukakulmiin
alkaen 2 mg x1

+ tarvittaessa karbosisteiini (Reodyn ® 500 mg x 3)

Robinul ® 0.2 mg x 3 lihakseen tai ihon alle
Spiriva ® 18 ug kapseli kielen alle
Crampiton ® 2 tablettia iltaisin

Relapamil ® 1 x 1 -3

Neurotol ®, Tegretol ®
alkaen 200 mg / vrk

Tarkein spastisuuden hoito

Lievittaa spastisuutta

Baclon ®, Lioresal ® 5 mg x 3 ad 30 - 60 mg / vrk
Sirdalud ® 12 - 24 mg / vrk

Diapam ®5-10mgx 1-3

Yleensa hoitoa ei tarvita

Triptyl ® 10-50 mgx 1-3

Fevarin ®, Fluvosol ® 50 - 300 mg / vrk

Marika Saarela jne. Talon talon tavat - HYKS - 2016




Moniammatillinen

tyoryhma:

Neurologi T

Keuhkolaakari s -

. . \ .

Kirurgi (PEG-letku) —
(implanted device) : '

Neurologinen - o -

sairaanhoitaja - // 7

Kuntoutusohjaaja SIF

Fysioterapeutt /

Puheterapeutti

Ravitsemusterapeutti

Sosiaalihoitaja

Vansteensel MJ, Pels EGM, Bleichner MG, Branco MP, Denison T, Freudenburg ZV, et al. Fully Implanted Brain-Computer
Interface in a Locked-In Patient with ALS. N Engl J Med. 2016;375(21):2060-6



ALS-potilaan moniammatillinen tyoryhma

Neurologi + neurologinen sairaanhoitaja

Lihastautiliitto: ensitieto Kuntoutusohjaaja: koordinoi hoitoa

Fysioterapia AV,
(litkkuminen, Puheterapeutti
hengityslihasten (puhe, nieleminen,

toiminta) kommunikointi)

Toimintaterapia
(arkipaivan apuvalineet)
Kirurgi (PEG-letku)
Ravitsemusterapeutti

Keuhkolaakari
(hengitysvajeen hoito)

Tarvittaessa
hengityshalvauspotilaan
Sosiaalityo (sosiaaliturva) Vertaistuki hoitorinki (5 hoitajaa)

Apuvalineyksikko



