Jaksokirja - oppimistavoitteet

e Tunnistaa Parkinsonin taudin, essentiaalisen
vapinan, neuroleptien aiheuttamat liikehairiot

e Tietaa Parkinsonin taudin ja essentiaalisen vapinan
hoidon periaatteet

e Tietaa spastisuuden ja rigiditeetin hoitoperiaatteet

e Tietaa tavallisimpien dystonioiden kliiniset piirteet

Punainen = hallitse, osaa kayttaa tai soveltaa
Sininen = tied3, tunnista, ymmarra
Vihrea = erityisosaamista, hy6dyllista neurologiasta kiinnostuneille






Parkinsonin tauti

Parkinsonin taudin
Muistisaantd = TRAP

T =Tremor = vapina

R = Rigidity = rigiditeetti (lihasjanteyden kasvu)
A = Akinesia = lilkkeiden vahyys

P = Postural instability = tasapainohairio



Parkinsonin tauti

e Parkinsonin tauti on hitaasti
eteneva liikehairiosairaus, johon
liittyy vapinan, yleisen lilkkumisen
hidastumisen ja lihasjaykkyyden
lisaksi lukuisia muitakin oireita

e Sairaus alkaa tavallisimmin 50 -
70 vuoden iassa, mutta joskus se
voi alkaa jo varhemmin

_ o Tauti on usein perinnollinen
T =Tremor = vapina

R = Rigidity = rigiditeetti (lihasjanteyden kasvu)  niilla, joilla se alkaa jo 30 - 40-
A = Akinesia = liikkeiden vahyys
P = Postural instability = tasapainohairio

vuotiaana
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Valhe 1 Parkinsonismin diagnoosl
1. Bradykinesia
Ja
2. Vahintaan yksl seuraavista:
a) Rigiditeettl
b) 4-6 Hz:n lepovapina
<) Tasapalnovalkeus, joka el alheudu naon, sisakorvan, pikkualvojen tal asentotunnon hairiosta

Valhe 2 Parkinsonin taudin poissulkukriteerit
1. Tolstuvia alvoverenkiertohairiolta jJa portalttain eteneva parkinsonismil
2. Tolstuvia paan vammoja
3. Varma salrastettu enkefaliitti
4. Okulogyyrisia krilseja
5. Psykoosllaidkeholto olreiden alussa
6. Useampl kuin yksl Parkinsonin tautia salrastava sukulainen’
7. Pitkaalkalnen oirelden remissio
8. Vain toispuolisia olreita kolmen vuoden salrastamisen jalkeen
9. Supranukleaarinen katsehalvaus
10. Polkkeavuudet pikkualvojen toiminnoissa
11. Alkainen volmakas autonomisen hermoston hairo
12. Alkainen selva dementia, johon liittyy muistihairio, kielellinen hairio ja toiminnan hairio
13. Positiivinen Babinskin heljaste
14. Aivokasvain tal hydrokefalus todettu kuvantamalla
15. El vastetia suuriannoksiseen levodopalaakitykseen
16. Altistuminen MPTP:lle®

Valhe 2 Parkinsonin taudin diagnoosia tukevat kriteerit
1. Toispuolinen alku

2. Lepovapina

3. Eteneminen

4. Pysyva olreiden epasymmetria

5. Erinomalnen vaste levodopalaakitykseen

6. Voimakas levodopan alheuttama korea

7. Levodopavaste yli viiden vuoden ajan

8. Salrauden kesto yll kyymmenen vuotta

"Naissa kriteerelssa etsittiin idlopaattista tautia jJa haluttiin poissulkea perinnolliset tautimuodot.
*MPTP = 1-metyyli-4-fenyyli-1,2,3 6-tetrahydropyridiinil, parkinsonismia alheuttava hermomyrkky

Kaasinen V. Parkinsonin taudin varhainen toteaminen ja uudet diagnostiset kriteerit. Duodecim 2017;133:1265-71







Vapina

Vapina on tietylla rytmilla toistuva
varahteleva (oskilloiva) liikehairio

Yleensa sita on kasissa, toisinaan
niskassa, kielessa, leuassa, harvoin
alaraajoissa

Vapina voidaan jakaa kahteen
alaryhmaan

Aktiovapina (lihassupistuksen aikana
ilmeneva vapina), sen alatyyppeja ovat

- Asentovapina (kannatusvapina)
- Kohdennusvapina (intentiotremor)
- Liikevapina

Lepovapina

- Esim. Parkinsonin taudin vapina

Yleisin aktiovapina on fysiologinen
vapina, jota esiintyy lahes kaikilla

- Aénitai kddet vapisevat ohimenevasti jannitykseen
liittyen

Essentaalinen vapina on yleisin
varsinainen vapinasairaus

- Esiintyy usein suvuttain

- Yleensa kasissa, joskus paan alueella (niska,
nielu, leuka)

Vapinapotilaan perustutkimukset

- Anamneesi ja status

- Nuorella potilaalla s-keruloplasmiini (Wilsonin
taudin poissulku)

- Hypertyreoosiepailyssa T4v, TSH (vapina +
lammon sietokyvyn alenema, sydamen tykytys
ja lisalyonnit, ripuli, eksoftalmia (silmien
ulospain pullistuminen)

Louis ED. Tremor. Continuum (Minneap Minn) 2019;25(4 Movement
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Vapinapotilaan anamneesi ja status

Vapinan sijainti
- Ylaraajat, paa, puhe, alaraajat

Litkkeessa vai levossa?

Vapinan taajuus (nopea /

hidas)

Lihasten janteys ja jaykkyys

- Lihasjanteyden testaus
(tonus)

- Rigiditeetin tai spastisuuden
esiintyminen

Ylaraajatestit

- Kannatus, kohdennus (sormi - nenanpaa -
koe), hienomotoriikka (diadokokineesi),
myotaliikkeet

- Kirjoitusnayte, spiraalin piirtaminen

Alaraajatestit

- Kavely, viivakavely, Rombergin testi,
koordinaatio, heijasteet

Paa, suu, leuka, kieli
- Tarkastelu, katselu (inspektio)
- Puheen ja aantamisen selkeys

Kaula- ja niskalihakset

- Tarkastelu, katselu, kdsin tutkiminen,
tunnustelu (palpaatio)

Jukka Lyytinen, HYKS, neurologian klinikka
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Essentiaalinen

vapina (1

Essentielli vapina

Luonnehdinta

Epidemiologiaa

Patofysiologia

Kliininen kuva

Diagnostiikka

Keskeiset piirteet

Sisasyntyinen (= essentielli) vapina, joka ei johdu muusta
sairaudesta tai |aakityksesta

Suomessa esiintyvyydeksi (prevalenssiksi) on arvioitu 40
vuotiaillaylin. 5 %

Taudin perussyy on tuntematon

Oireet

Huomio

Nimitykset toimintavapina tai sukuvapina kuvaavat oireistoa hyvin

Muualla maailmassa prevalenssiarvio on 0.4-4.8% aikuisvaestosta

Suvuttainen esiintyminen viittaa perinndlliseen alttiuteen, jonka lienee
monitekijdinen (useamman geenin yhteisvaikutusten summa)

Ké&si vapisee kun esinettéd nostaa tai siirtda (lasin kannatus,
veden kaataminen, kirjoittaminen)

Vapinaa on tyypillisesti molemmissa kasissd symmetrisesti

Oireiston vaikeutuessa myos paa, aani ja vartalo saattavat
vapista

Vapina lihasten aktivoituessa (aktiovapina, kannatusvapina), levossa
vapina ei vaivaa

Yleensd molemmat kddet vapisevat ainakin jonkin verran vaikka toinen
saattaa vapista enemman

P&an vapina k&antaa usein sivulle (“ei - ei” -lilke: kyseess3 ei ole
Parkinsonin tauti)

Stressi pahentaa vapinaa, yleenséd vapina hitaasti etenee ian
lisddntyessa

Pieni maara alkoholia lievittda vapinaa selvasti

Qireisto aiheuttama haitta vaihtelee lievasta invalidisoivaan

Krapulassa vapina lisdantyy huomattavasti, alkoholi ei sovi taudin
hoidoksi

Osalla potilaista on lievaa kavelyn ja tasapainon sailyttdmisen
vaikeutta

Vapinan perussyyta on etsitty ja etsitaan pikkuaivotoiminnasta

Status

>4

Vapina vapinaa ilmaantuu eteen ojennettuja kasia kannatellessa
ja liikuttaessa

Ei lepovapinaa

Lievaa liikkeiden hapuilua (ataksia) voi esiintya

Diagnoosi perustuu kliiniseen kuvaan (anamneesiin ja
statukseen, mukaan lukien sukuhistoria)

Parkinsoniin tautiin sopivia hitautta (hypokinesia) ja lihasjaykkyytta
(rigiditeetti) ei todeta




Essentiaalinen vapina (2

Essentielli vapina

Erotusdiagnostiikka

Hoito

Lopuksi

Keskeiset piirteet

Parkinsonin tauti

Ataksia- tai muu keskushermostosairaus

Monet ladkeaineet voivat aiheuttaa vapinaa

Huomio

Essentiellissa vapinassa kasvot ovat ilmeikkaét, liikkenopeus normaali,
lihasjanteys tavallinen, kdvely ja tasapaino normaalia (toisin kuin
Parkinsonin taudissa)

Vapinaa aiheuttavat tai pahentavat mm. valproaatti, litium,
kortikosteroidit, sympatomimeetit, teofylliini

Metabolinen tai toksinen vapinan aiheuttaja
Kervikaalinen dystonia

Tautiin ei ole parantavaa hoito

Hypertyreoosi voi aiheuttaa vapinaa muiden oireiden ohella
Dystoniseen vaantoon liittyy toisinaan vapinaa

Oireenmukainen hoito aloitetaan perusterveydenhuollossa

Propranololi tarvittaessa otettuna (yhden annoksen vaikutus
kestdd muutaman tunnin)

Erikoisluvalla on saatavissa myos pitkavaikutteinen Dociton Retard®-
valmiste

Primidoni - hyvin pienelld annoksella

Harkinnan mukaan gabapentiini, topiramaatti, klonatsepaami ja
diatsepaami - saattavat lievittda vapinaa

Vaikeissa tapauksissa voidaan harkita neurokirurgista hoitoa

Syvaaivostimulaatio talamustumakkeeseen (DBS = dﬁep brain
stimulation)

Vapinan perussyyn arvellaan liittyvan pikkuaivotoimintaan

Geneettinen tutkimus tuonee lisdtietoa taudin perusmekanismeista
lahivuosina

Viitteet: Seppo Kaakkola. Suomen Parkinson s&ation vuosikertomus 2014. Seppo Kaakkola. Ladkarin kasikirja 2015.




Essentiaalinen vapina vai Parkinsonin tauti

Essentiaalisen vapinan ja Parkinsonin Essentiaalinen vapina Parkinsonin tauti
taudin keskeiset kliiniset erot

Essentiaalinen vapina

Paan vapina +++ _
AZnen vapina +++ -
Alkoholiherkkyys e -
Periytyvyys +++ +

Parkinsonin tauti

Rigiditeetti (+/-) ++

Lepovapina (+) +++

Jalan vapina + F4+
Epasymmetrinen oireisto i +4+

Levodopavaste - +4++
Taulukon merkit: - = ei esiinny, (+/-) = esiintyy darimmaisen harvoin, (+) = saattaa esiintyd, + = esiintyy silloin talléin, ++ = esiintyy
usein, +++ = tyypillista taudille, rigiditeetti = liikkehermoratojen hairiosta aiheutunut lihasjanteyden kasvu, joka ilmenee mm.

vastuksena jasenta taivutettaessa ja johon ei liity heijasteiden vilkastuneisuutta (Duodecim) = tyvitumakesairauksille tyypillinen
lihasjanteyden kasvu




Essentiaalisen vapinan hoito

Propranololi

- tarvittaessa esim. 20 - 40 - 60 - 80 mg
- saanndllisesti esim. 40 - 60 - 80 mgx3
- Dociton retard 160 mg (erityislupavalmiste)

Metoprololi
- tehottomampi kuin Propranololi

lI-linjan laakkeet

- Gabapentiini, Topiramaatti, Klonatsepaami

Botuliini paan horisontaalisen vapinan hoitoon
Oksatsepaami: sosiaalinen vapina

Primidoni 25 - 50 mg

- sedatiivinen, erityislupavalmiste

Talaaminen stimulaattori

Seppo Kaakkola HYKS



Parkinsonin taudin laakehoito

Levo-dopa (L-dopa)
- Ladkehoidon kulmakivi, Parkinsonin taudin tehokkain oireenmukainen
laake
Dopamiiniagonistit
- Valitaan usein nuoren potilaan ensivaiheen laakkeeksi, voidaan kayttaa
yhdessa L-dopan kanssa
MAOQO-B estajat (selegiliini, rasagiliini)
- Estaa monoamiinioksidaasi-entsyymien toimintaa, MAO-B =
monoamiinioksidaasi-B
COMT-estajat (entakaponi)
- Vahentavat katekooliamiinien ja dopamiinin hajoamista ja lisaavat
kaytossa olevan levodopan maaraa, COMT = katekoli-O-
metyylitransferaasi

Amantadiini (kohdeoire pakkoliikkeet)

- Vaikutusmekanismi ei tarkasti tiedossa - aine mahdollisesti lisaa
Jukka Lyytisen luento: Tunnetko Parkinsonin taudin” - Kaypa hoito 2019:
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Neuroleptien aiheuttamat liikehairiot

(+ muita neurologisia haittoja)

Psykoosiladkkeiden neurologiset
haittavaikutukset

Lihasjaykkyys ja pakkoliikkeet

Hitaasti kehittyvat pakkoliikkeet
Antikolinergiset haittavaikutukset

Verenpaineen lasku ja huimaus

Kouristuskynnyksen alentuminen

Pahanlaatuinen neuroleptioireyhtyma

Aivoverenkierron hairiot

1. Parkinsonismi - lihasjaykkyys, kasvojen ilmeettomyys, lepovapina, kopottava kavely,
psykomotorinen hidastuminen

2. Akuutit dystoniat - kaulan, niskan, silmien, vartalon lihaksiston kouristustilat

3. Motorisena levottomuus (akatisia)

Tardiivi dyskinesia - kasvojen ja suun, joskus vartalon tahdonalaisten lihasten pakkoliikkeet
Suun kuivuminen, ummetus, sydamen rytmihairiot

Ortostaattinen hypotensio - pystyasentoon noustessa ilmeneva verenpaineen lasku
Sydamen rytmihairiot

Epilepsian kaltaiset kouristukset alentuneen kouristuskynnyksen takia

Akillinen korkea kuume - usein yli 40 °C
Vaikea lihasjaykkyys

Tajunnantason lasku

Vaihteleva verenpaine

Voimakas hikoilu

Hengityksen kiihtyminen

cupwON =

Aivohaverien riski on lisaantynyt nimenomaan dementoituneilla vanhuksilla

Muita psykoosildédkkeiden haittoja: sydanvaikutukset (rytmihairiét), vasymys, seksuaalitoimintojen hairidt, painonnousu ja diabetes,
verisolujen maarien muutokset, syljen eritys, herkkyys auringonvalolle, lammodnsaatelyn hairiot

Viite: Duodecim Terveyskirjasto - Ladkkeet mielen hoidossa 24.9.2017 Matti O. Huttunen




Parkinsonismin syita

Neurodegeneratiiviset Sekundaariset 1. symptomaattiset
= Parkinsonin tauti = Liadkeaineet
= Parkinson plus -oireyhtymiit » klassiset neuroleptit, metoklopramidi
Lewyn kappale —dementia (DLB) « Nlitium, valproaatti, SSRI-likkeet
monisysteemiatrofia (MSA) Vaskulaarinen
progmssuvmen supranukleaarinen Hydrokefalus (NPH)
pareesi (PSP) : X f -
Aivokasvain, demyelinaatio

kortikobasaalinen degeneraatio (CBD)

= Alzheimerin tauti Toksinen

= metanoli, CO, mangaani, MPTP
Perinnolliset Posttraumaattinen
= Huntington (juveniili), Wilson Infektio tai jilkitila
| = neurosyfilis, encephalitis lethargica
Psykogeeniset Metabolinen
= konversio, masennus = hypoparatyreoosi (tyvitum. kalsifikaatio)

Viite: Jukka Lyytinen luennossa Parkinson tauti vai parkinsonismi 26.11.



Parkinsonismi-potilaan esitiedot

Oireiden alkamisika
» Parkinson: ~60 v. (5%:1la alle 40 v:na)
w PSP: ~63 v. (e1 alle 40 v:na)
= MSA: ~55-60 v.
= hiljaa hiipiva (Parkinson)
= subakuutti (iatrogeeninen)
= akuutti (vaskulaarinen)

Oireiden etenemistapa
= hidas progressio (Parkinson)
= nopeampi progressio (Parkinson plus)
= stabiili oirekuva (vaskulaarinen)

Etiologisia tekijitd
= ladkkeet, myrkytykset, hypoksia, AVH,
infektio (syy-seuraussuhde?)

= suku, ammatti (pestisidit, mangaani)

Motorinen oirekuva

= onko epiasymmetriaa? (Parkinson)
= onko lepovapinaa? (Parkinson)
= “alaraajaparkinsonismi” (vaskulaarinen)
= tasapainohdirid jo alussa (Park. plus)
= muita litkkeh#diriditd: myoklonus, "alien
limb” (CBD)
Kognitio ja psyyke
» toimintaote, praktiset toim., muisti
» persoonallisuuden muutos, kiytoshiirid
» harhat, paranoia, apatia, depressio
Uni ja vireystila
» REM-kiytoshiirid (Parkinson, MSA)
» Uneliaisuus, vireystilan vaihtelu (DLB)
Autonominen hiirié
» posturaalinen huimaus
= inkontinenssi, impotenssi (MSA)

Viite: Jukka Lyytinen luennossa Parkinson tauti vai parkinsonismi 26.11.2008




Parkinsonismi-potilaan status

= Pai ja kaula = Tasapaino, Kively
alentunut ilmeikkyys 1. hypomimia = ylosnousu (hidas? kisien avulla?)
vihentynyt luomien ripyttely = seisomatasapaino (ilman tukea?
otsalihasten spasmi (PSP) kaatumistaipumus?)
silmien liikkeet: vertikaalinen pain/vartalon/raajojen asento
katsepareesi, hitaat sakkadit (PSP) (etukumara, pysty, vino, raajojen

puheiini: hypofonia, dysfonia (MSA) fleksiotaipumus)
hengitys: insp. stridor (MSA) ;5;';21? aloitus, ﬁkelplgmx;s,
niskan rigiditeetti, dystonia: retrokollis : ; ‘kk“hc_ me:‘m‘m_wst”
(PSP), antekollis (MSA) tasapainonet) P

= Raajat = Verenpaineen séditely

» RR makuulla ja pystyssi (3 min)

rigiditeetti , lepo- ja asentovapina (onko
epasymmetriaa? Muista provokaatiot)
bradykinesia: toistotestit (peukalo-
etusormi, nyrkistys, DDK, jalan tapping)
pikkuaivotestit: SN- ja KP-koe, DDK
kirjoitus, kisiala (mikrografia?)

Viite: Jukka Lyytinen luennossa Parkinson tauti vai parkinsonismi 26.11.2C







Lihasjanteys eli lihastonus

Lihaksen perusjanteys,
lihastonus = voimakkuudeltaan
vaihteleva lepaavan lihaksen
normaali janteys, joka syntyy
lihaksen motoristen yksikoiden
vuorottelevasta vahaisesta
supistelusta

Pyramidiratavaurio aiheuttaa jaykan halvauksen,
lihastonus on koholla ja jannevenytysheijasteet
vilkkaat. Tata lihasjanteyden lisaantymista
kutsutaan spastisiteetiksi. Vaurio on ylemmassa
motoneuronissa

Pyramidiradan ulkopuolisten liikehermoratojen
hairio (kuten Parkinsonin tauti) aiheuttaa
niinikaan lihasjanteyden kasvun, joka eroaa
pyramidirata vauriosta ja ilmenee vastuksena
jasenta taivutettaessa. Jannevenytysheijasteet
eivat ole vilkastuneet. Tata lihasjanteyden
kasvua kutsutaan rigiditeetiksi

Aireishermoston vakava sairaus aiheuttaa
velttohalvauksen. Lihastonus on veltto ja
jannevenytysheijasteet vaimeat tai puuttuvat.
Vaurio on alemmassa motoneuronissa

Duodecim - Termit ja sanakirja



Spastisiteetti

* Ylemman motoneuronin (pyramidiradan) vauriolle on
tyypillista lihasheikkous, koholla oleva lihasjanteys
(spastisiteetti), kiihtyneet jannevenytysheijasteet
(refleksit) ja positiivinen Babinskin merkki (Babinski+)

e Spastisiteetti on siis lihasjanteyden (tonus) kasvu, joka
ilmenee mm. vastuksena jasenta (esim. raajaa)
passiivisesti taivutettaessa (erityisesti lilkkkeen alussa)
ja jannevenytysheijasteiden vilkastumisena




Rigiditeetti

e Vaurio ekstrapyramidaalijarjestelmassa johtaa lihasten
jaykkyyteen (rigiditeetti) ja liikkumisen hitauteen
(bradykinesia) ja epatarkoituksenomaisiin liikkeisiin
(liikehairioihin)

e Hyva esimerkki ekstrapyramidaalijarjestelman hairiosta on
Parkinsonin tauti, jonka johto-oireisiin kuuluu rigiditeetti
eli lihasjannityksen (tonus) lisaantyminen

e Rigiditeetille on tyypillista, etta tonus on vakaa koko
iikelaajuuden (plastic -, "lead-pipe -, “lyijyputki”-
jaykkyys) mutta vaihtelee jaksoittain (“cog-wheel”,
"hammasratas” - ilmio)






Dystonia

e Dystonia on tahdosta
riippumaton, jatkuva tai
ajoittainen lihasten supistus,
joka aiheuttaa vaantavia
liikkeita ja epanormaaleja
kehon asentoja

e Tyypillinen esimerkki on
kierokaula eli torticollis (kuva)

e Taudin perussyy on
keskushermoston lihasten
janteytta (tonus) saatelevissa
jarjestelmissa
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Wikimedia.org: Henry Gray (1918) Anatomy of the Human Body



