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Taustatekijat vaikuttavat ALS-potilaiden
saattohoitoon ja kuolinpaikkaan

Lahtokohdat Amyotrofinen lateraaliskleroosi (ALS) on harvinainen liilkehermosairaus, johon ei ole parantavaa hoitoa.
Keskimaarainen elinaika diagnoosista on noin 2—4 vuotta. Tutkimme, missa potilaiden saattohoito toteutui ja milla taustatekijoilla oli
yhteys kuolinpaikkaan.

Menetelmédt Selvitimme vuosina 2002-2022 ALS:iin menehtyneiden kuolinpaikkaa, parisuhdestatusta, sukupuolta, ikaa,
kaksoispaineventilaatiohoidon ja ravitsemusletkun kayttéa seka sit, oliko nailla yhteytta kuolinpaikkaan tutkimusjakson aikana.

Tulokset Vuosina 2002-2022 ALS:iin sairastui 299 potilasta, joista 260 menehtyi. 20 % potilaista menehtyi kotona, 28 %
terveyskeskusosastolla, 15 % sairaalassa, 13 % saattohoitoyksikdssa ja 21 % palvelutalossa. Kotona menehtyneista 76 % ja
sairaalassa menehtyneista 69 % oli parisuhteessa, kun taas palvelutalossa menehtyneista 74 % oli yksin asuvia ja valtaosa naisia.

Paatelméat Suurin osa ALS:iin sairastuneista menehtyi muualla kuin kotona. Parisuhdestatuksella, sukupuolella ja idlla saattoi olla
yhteys kuolinpaikkaan. Taustatekijdihin on hyva kiinnittad huomiota saattohoitoa suunniteltaessa. Léydds on tarkea varmentaa
laajemmalla kansallisella aineistolla.
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Amyotrofinen lateraaliskleroosi (ALS) on harvinainen liikehermoja rappeuttava sairaus, jonka ilmaantuvuus
aikuisviestdssd on noin 2—5 potilasta 100 000:ta aikuista kohden (1,2). Imaantuvuudessa on havaittu
merkittdvad maantieteellistd vaihtelua. On arveltu, ettd Suomessa esiintyvyys on maailman suurinta (3,4,5).

Arviolta 70 %:lla sairaus alkaa toispuoleisena raajalihasheikkoutena, etenee vihitellen vartalon alueelle ja
affisioi lopulta kaikkea tahdonalaista lihaskudosta. Noin kolmasosalla sairaus alkaa nielun alueelta, mika
vaikeuttaa syomisté ja puhumista (6).

Vaikka sairauden etiologia on viime vuosikymmenen aikana merkittivésti tarkentunut, ratkaisevaa
edistysaskelta parantavan hoidon saralla ei ole kuitenkaan otettu (2). Valtaosa potilaista menehtyy
hengitysvajauksen seurauksena (7,8). Keskimééiridinen elinajanodote diagnoosista on noin 2—4 vuotta (6).

Kansainvilisten suositusten mukaan ALS:n hoidon tulisi olla moniammatillista ja keskitettya.
Hengitystukihoidoksi suositellaan kasvonaamarin kautta toteutettavaa kaksoispaineventilaatiota (2PV) ja
ravitsemuksen tueksi vatsanpeitteiden lapi asetettavaa ravitsemusletkua (percutaneous endoscopic
gastrostomy, PEG) (9,10,11). Potilaan ja ldheisten toiveita tulee kuunnella, kun oireenmukaista hoitoa ja
saattohoitoa suunnitellaan ja toteutetaan (8,10).
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Sosiaali- ja terveysministerion (STM) asettaman kansallisen tavoitetilan mukaan jokaisella idkkaalla tulisi olla
mahdollisuus asua kotona jopa elaménsé loppuun asti. Tavoitteesta huolimatta arviolta ldhes puolet yli 70
vuotta tayttineistd menehtyy terveyskeskuksessa ja vain 15 % kotona (12).

Taman taannehtivan tutkimuksen tavoite oli selvittdd, missé ALS-potilaan saattohoito lopulta toteutui ja oliko
potilaan sukupuolella, parisuhdestatuksella, tukihoitojen (2PV-hoito ja PEG-letku) kaytolla tai idlla yhteytta
kuolinpaikkaan Varsinais-Suomen alueella. Lisdksi halusimme tutkia, oliko kaytetyilld tukihoidoilla yhteytta
potilaiden elossa oloon.

Aineisto ja menetelmat

Tutkimusaineisto keréttiin takautuvasti Tyksin Hengitystukiyksikén arvioon vuosina 2002-2022 lahetetyista
ALS-potilaista ja sihkodiseen potilastietojarjestelméén tallennetuista potilasasiakirjoista. Asiakirjoista
tarkistettiin sairauden ensioireen ilmaantumisajankohta ja luonne (raajojen tai vartalon vai nielun alue),
diagnoosin ajankohta, sukupuoli, ikd diagnoosihetkelld, ravitsemusletkun asettamisen ajankohta ja 2PV-
hoidon aloitusajankohta, hoitohenkilokunnan tekemét kirjaukset 2PV-hoidon ja PEG-letkun kiytén
aktiivisuudesta (esim. laitteen rekisterdimét keskiméaéaraiset kdyttotunnit vuorokaudessa)
saattohoitovaiheessa, parisuhdestatus menehtymishetkelld seké kuolinpaikka (koti, terveyskeskusosasto,
sairaala, palvelutalo vai erityistason saattohoitoyksikko). Pysyvissi hengityskonehoidossa olevat (n = 6)
jatettiin pois tutkimuksesta.

Perussairauden diagnoosi tehtiin Tyksin neurologian poliklinikalla. Diagnoosin asettamisesta vastasi
neurologian erikoislddkéri. Diagnoosin asettamisen jélkeen potilas siirtyi kuntoutustyéoryhmén seurantaan.
Ryhmé koostui neurologista, hengitysvajauksen hoitoon perehtyneesti anestesialddkarista ja hoitajasta,
fysioterapeutista, puheterapeutista, ravitsemusterapeutista, sosiaalityontekijéastd seka vuodesta 2020 lahtien
palliatiivisen hoidon 1ddkéristé ja sairaanhoitajasta. Potilaat kdvivéit kuntoutustyéryhmén arviossa
saannollisesti 3—6 kuukauden vilein.

Sairauden loppuvaiheen hoidon toteutti perusterveydenhuolto tai sosiaalihuolto yhteistydssi
erikoissairaanhoidon kanssa potilaan omassa asuinkunnassa. Osa potilaista menehtyi erikoissairaanhoidossa.

Ensioireen luonne ja ilmaantumisajankohta arvioitiin potilaan kertoman perusteella noin kolmen kuukauden
tarkkuudella. Sairauden kokonaiskesto laskettiin seki ensioireen ilmaantumisajankohdasta ettd diagnoosin
asettamisajankohdasta menehtymiseen.

Tutkimuksella oli Varsinais-Suomen sairaanhoitopiirin myontadma tutkimuslupa ja eettisen toimikunnan
puoltava lausunto.

sekd tukihoidon yhteytta tutkittiin yksisuuntaisen varianssianalyysin avulla. Kuolinajan yhteytta
taustatekijoihin tutkittiin Wilcoxonin testilld ja kuvattiin Kaplan—Meier-kuvaajan avulla. Alle 0,05:n p-arvoja
(kaksisuuntainen) pidettiin merkitsevini. Tilastolliset analyysit tehtiin SAS-ohjelmistolla (versio 9,4 Windows).

Tulokset

Vuosina 2002-2022 ALS:iin sairastui kaikkiaan 299 potilasta. Heistd 130 (43 %) oli miehié ja 164 (55 %)
parisuhteessa. Menehtyneistd 183:lla (62 %) sairaus alkoi raajojen ja lopuilla nielun alueelta. Potilaiden
mediaani-ikd diagnoosihetkelld oli 68 vuotta (vaihteluvili 33—-93) ja mediaaniviive ensioireesta diagnoosin
asettamiseen 12,5 kuukautta (0-147).

Potilaiden vuosittainen mediaani-ilmaantuvuus oli 12 (5-28), esiintyvyys 29 (5—-49) ja kuolleisuus 13 (2-28)
potilasta. Seurantajakson aikana ALS-potilaiden mediaani-ilmaantuvuus kasvoi 2,6:sta 4 potilaaseen 100 000
asukasta kohden. Kuviossa 1 on havainnollistettuna potilaiden vuotuinen ilmaantuvuus, kuolleisuus seki
elossa olevien kokonaismééira seurantajakson aikana.



KUVIO 1.

ALS:n ilmaantuvuus, esiintyvyys ja potilaiden kuolleisuus Varsinais-Suomen hyvinvointialueella
2002-2022
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Tutkimusjakson aikana 260 potilasta (89 % kaikista potilaista) menehtyi. Heistid 52 (20 %) menehtyi kotona, 73
(28 %) terveyskeskuksessa, 40 (15 %) sairaalassa, 54 (21 %) tuetussa palvelutalossa ja 34 (13 %)
saattohoitoyksikdssé. Taulukossa 1 on esitettynd ALS:iin menehtyneiden lukumééra jaoteltuna sukupuolen,
parisuhdestatuksen, kaytossa olleiden tukihoitojen seké sairastumisidn mukaan eri kuolinpaikoissa.

TAULUKKO 1.

ALS-potilaat jaoteltuina parisuhdestatuksen, sukupuolen, tukihoitojen kayton ja ian mukaan kuolinpaikoittain

Kuolinpaikka  Menehtyessdin  Menshtyes- 4] Miesten Maisten p Menehtyessidn - Menghtyes- Menehtyessidn e ] Potilaiden 3]
jamenehty-  pari- s4in yksin maard ja miird ja kahta tukihoitoa  sdin yhid tukihoitoa keski-ikil ja
neiden maard suhteessa asuneiden osuus 0SUUS kayttaneiden tukihoitoa kdyttaneiden vaihteluvali
(n=260) elaneiden maard ja {n=111) (n=149) midrd jaosuus  kayttdneiden  potilaiden madra (vuotta)
MAArd jaosuus  osuus (n="56a) madrd jaosuus  jaosuus (n=90)
(n=142) (n=118) (n=114)
Koti (n=52) 39 (76%) 12 (24 %) 25 (48 %) 27 (52 %) 13 {25 %) 21 {40 % 18 (34 %) 67 (49-92)
Terveyskes- 41 (56 %) 31 (43 %)* 34 (47 %) 39(53 %) 101013 %) 36 (49 %) 27 (37 %) 70 (44-93)
kus (n="73)
Sairaala 27 (69 %) 12 (31 %)* 22 (55 %) 18 (45 %) 10 (25 %) 17 (44 %) 12 (31 %" 0b (44-82)
(n=40
X ) < 0,01 < 0,01 (i} < 0,01
Palvelutalo 14 (25 %) 40 (74 %) 13 (24 %) 471(76 %) 12 (22 %) 2201 % 20 (37 %) 72 (38-93)
(n=754)
Saattohoito- 17 (50 %) 17 (50 %) 12 (35 %) 22 (65 %) 9 (26 %) 17 (50 %) 824 %) 69 (51-84)
yksikka
(n=34)
Muu(n=7)  4(57 %) 3(42 %) 5 (71 %) 2(28%) 2 (28 %) 1(14 %) 4(57 %) 71 (55-88)

* Tieto puuttuu yhdelta potilaalta.



Potilaiden mediaanielinaika ensioireesta menehtymiseen oli 32 kuukautta (4—204). Mediaanielinaika
diagnoosista menehtymiseen oli 15 kuukautta (0-192). Heisté 55:114 (21 %) oli menehtyessdin kiytdssa
molemmat tukihoidot, 114:114 (44 %) oli vain toinen tukihoito (PEG-letku 74:114 [28 %] ja 2PV-hoito 40:114 [15
%]). Lopuilla 87:114 (33 %) ei ollut kumpaakaan tukihoitoa.

Taulukossa 2 on esitettynda elinajat seké ensioireen ilmaantumishetkesté ettd diagnoosista menehtymiseen.
Kuviossa 2a on esitettynd potilaiden elinaika ensioireesta menehtymiseen ja kuviossa 2b elinaika diagnoosista
menehtymiseen. Kuvioissa 2c ja 2d on esitettyné erikseen raajapainotteista ja nielupainotteista taudinkuvaa
sairastavien elinaika diagnoosista menehtymiseen Kaplan—Meier-kuvaajana.

TAULUKKO 2.

Eri tukihoitoja saavien ALS-potilaiden elinaika

Tukihoito Elinajan mediaani ensioireesta  Vaihteluvali  p Elinajan mediaani Vaihteluvdli p
(potilaiden maara) menehtymiseen (kuukausi) diagnoosista menehty-

miseen (kuukausi)
Kaikki potilaat (260) 32 4-204 0,07 15 0-192 0,08
PEG- ja 2PV-hoito 35 11-202 20 2-178
kaytossa (55)
Joko PEG- tai 30 8-204 14 0-192
2PV-hoito kaytossa
(114)
Ei tukihoitoja 33 4-172 15 0-134
kaytossa (88)

Elinaikojen mediaanit estimoitu Kaplan-Meier-kayrista ja tilastollinen testi tehty Wilcoxonin menetelmalla.
PEG = enteraalinen ravitsemusletku, 2PV = kaksoispaineventilaatio.

KUVIO 2A.

Elinaika ensioireesta menehtymiseen
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KUVIO 2B.

Elinaika diagnoosista menehtymiseen
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KUVIO 2C.

Raajapainotteista taudinkuvaa sairastavien elinaika diagnoosista menehtymiseen
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KUVIO 2D.

Nielupainotteista taudinkuvaa sairastavien elinaika diagnoosista menehtymiseen

1,0
+ Cencored
0,8
0,6
B
2 0,4
3 ’ Molemmat
= tukihoidot kiytdssa
§ —— Toinen tukihoito
= k_aytnssg
—— Ei kumpikaan
0,2 tukihoito kaytossa
I T 1 1
00 1 |
Ei kumpikaan
55 16 3 1 0 tukihoita kaytossa
Toinen tukihoito
25 1 2 1 1 0 kaytdssa
Molemmat
31 8 2 1 0 tukihoidot kaytissa
0 3 6 9 12 15 18
Aika, v
Paatelmat

Kuluneen kahdenkymmen vuoden aikana valtaosa (80 %) ALS:iin sairastuneista menehtyi sosiaali- tai
terveydenhuollon yksikdssa. Vain joka viides menehtyi kotona.

Loydoksemme on linjassa hiljattain julkaistun ruotsalaistutkimuksen kanssa, jonka mukaan ALS:iin
sairastuneista 20 % menehtyi kotona (13). Ruotsalaisten havainnon mukaan kuoleman ennakoitavuudella oli
kuitenkin selvi vaikutus siihen, missi potilas kuoli. Jos kuolemaan oli valmistauduttu ennakoivalla
hoitosuunnitelmalla, 57 % potilaista menehtyi saattohoitoon perehtyneissi yksikoissi ja vain 7 % sairaalassa.
Ennakoivan hoitosuunnitelman puuttuessa jopa 45 % potilaista menehtyi sairaalassa ja vain 28 %
saattohoitoyksikossé (13).

Aiemmin sydpépotilailla tehdyissa tutkimuksissa on havaittu, ettd potilaat, joilla on hoitosuhde palliatiiviseen
yksikkdo6n, menehtyvit harvemmin sairaalassa, kuin potilaat, joilla palliatiivista hoitosuhdetta ei ole (14).
STM:n laskelman mukaan tehostettuun palveluasumiseen ja palliatiiviseen hoitoon panostamalla voitaisiin
jopa puolittaa niiden potilaiden mééari, jotka hakeutuvat sairaalaan viimeisen kolmen elinkuukautensa aikana
(15).

Tulostemme mukaan kotona tai sairaalassa menehtyneille potilaille ominaista oli se, etti he olivat keski-iéltdin
nuorempia ja useimmiten parisuhteessa eldvid miehia. Tuetussa palvelutalossa menehtyneisté taas valtaosa oli
keski-idltddn vanhempia ja useimmiten yksin asuvia naisia. Oma selityksemme télle 16ydokselle perustuu
kliiniseen havaintoon: parisuhteessa eldavien potilaiden puolisot kokevat herkésti velvollisuudekseen hoitaa
sairasta puolisoaan kotona niin pitkddn kuin mahdollista. He saattavat jopa kieltiytya tukeutumasta
ulkopuoliseen apuun ja hoitopaikkaan. Yksin asuvat ovat sen sijaan jo olosuhteiden seurauksena pakotettuja
ottamaan vastaan ulkopuolista apua.



Mahdollisesti juuri puolison tuen vuoksi saattohoito saattaa parisuhteessa elavilli toteutua useammin kotona.
On kuitenkin mahdollista, ettd kuoleman lihestyessd kynnys hakeutua péivystykselliseen hoitoon saattaa myos
heilld madaltua. Tall6in osa heistd menehtyy sairaalassa.

Etenevén raajaheikkouden ja siitd johtuvan toimintakyvyn heikkenemisen voisi ajatella lisddvén ulkopuolisen
avun tarvetta erityisesti potilailla, jotka kdyttivit sormindppéaryytta vaativia tukihoitoja, kuten PEG-letkua ja
2PV-hoitoa. Eri kuolinpaikkojen vililld ei kuitenkaan ollut eroa ndiden tukihoitojen esiintyvyydessa.
Tuloksistamme ei siten voi suoraan tehda johtopdatdsta, ettd tukihoitojen kiyttdminen heikentéisi
mahdollisuutta menehtyé kotona.

Hivenen ylldttien emme kyenneet osoittamaan tilastollisesti merkitsevid yhteytta tukihoitojen kdyton ja
elinajan pidentymisen vélill4, toisin kuin aiemmissa kansainvélisissa tutkimuksissa on havaittu (16,17,18).
Néhdidksemme tukihoitoja ei kuitenkaan pitéisi suosittaa yksinomaan siksi, ettd ne parantavat
elinajanodotetta. Perusteena tulisi kayttia pikemminkin oireita lievittivia ja elaméinlaatua parantavaa
vaikutusta (8,10).

Seurantajakson aikana ALS:n esiintyvyys Varsinais-Suomen hyvinvointialueella kaksinkertaistui ja oli
suurimmillaan jopa 10 potilasta 100 000:ta asukasta kohden (vuosi 2020). Kasvu saattaa selittyd osin
diagnostisten menetelmien kehittymiselld, osin my0s tilastointiharhalla: aiemmin kaikkia ALS:iin
sairastuneita ei lahetetty Hengitystukiyksikdn arvioon, joten he jiivit pois ilmaantuvuusanalyysista.
Tuloksemme vaikuttaa olevan linjassa Hanhisuannon ym. hiljattain tekemin havainnon kanssa, jonka mukaan
sairauden esiintyvyys Varsinais-Suomen alueella oli 11,9 potilasta 100 000:ta asukasta kohden (5).

Tutkimuksemme keskeisin rajoite on takautuva toteuttaminen. On mahdollista, etté eri kuolinpaikkojen
taustalta olisi ollut 16ydettavissd muitakin tekijoitd. Jatkossa olisi mielenkiintoista selvittia esimerkiksi
potilaiden perus- ja vilitonta kuolinsyyté ja katsoa, onko niilld yhteys kuolinpaikkaan.

Toinen keskeinen huomio on, ettd tulokseemme tukihoitojen vaikutuksesta elossa pysymiseen tulee suhtautua
kriittisesti. Ensinndkdin emme huomioineet sairauden etenemisti hidastavan rilutsoliladkityksen (19)
esiintyvyyttd. Emme my0skain eritelleet nopeasti ja hitaasti (SOD1-D91A-homotsygoottimuoto) etenevié
tautimuotoja toisistaan. Varsinkin hitaasti etenevélle tautimuodolle on ominaista, ettd potilaat saattavat parjita
jopa 10-20 vuotta ilman ylimé&&raisid tukihoitoja. TAiméa puolestaan voi osaksi selittdd, miksi elossaoloajat
ristedvat Kaplan—Meier-kuvaajissa: ilman tukihoitoja olevat potilaat pysyvit lopulta elossa pidempéain kuin
tukihoitoja kayttdvat. On myds mahdollista, ettd osan tukihoidot aloitettiin lilan my6hié&n sairauden
loppuvaiheessa, jolloin niiden vaikutus elossa pysymiseen jii olemattomaksi.

Emme my6skiin eritelleet erikseen otsa-ohimolohkodementiasta (C9ORF72-geenin toistojaksomutaatio)
kérsivia ja siten tukihoitoihin huonosti sopeutuvia potilaita. Timé saattaa niin ikd4n vaikuttaa elossa
pysymista tarkastelevaan tulokseemme. Koska potilaiden ja tukihoitoa kdyttdvien méaéra oli rajallinen, jatimme
myo6s analysoimatta erikseen yhté tukihoitoa (PEG ja 2PV) kiyttavat potilaat.

Kokonaisuutena tuloksestamme ei tule tehda yksil6tasoisia kliinisia johtopdatoksia tukihoitojen vaikutuksesta
elossa oloon.

Lopuksi

Loydoksemme antaa aihetta kiinnittdd huomiota ALS-potilaiden taustatekijoihin eldmén loppuvaiheen hoitoa
ja hoitopaikkaa suunniteltaessa. Varhaista palliatiivisen hoitokontaktin luomista ja kotisaattohoidon tukemista
ei voi liioin korostaa. Kotisaattohoidon rinnalle olisi kuitenkin hyvé suunnitella vaihtoehtoinen tukiosasto, silld
erikoissairaanhoito ei mielestimme ole tarkoituksenmukainen elimén loppuvaiheen hoitopaikka.

Jatkossa olisi tirked tutkia, ovatko tekemdmme tulokset havaittavissa laajemmalla kansallisella aineistolla.
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Faktat
Tama tiedettiin

- Amyotrofinen lateraaliskleroosi (ALS) on harvinainen liikehermoja rappeuttava sairaus, johon ei ole
parantavaa hoitoa.

« Kansainviliset suositukset suosittavat sairauden moniammatillista hoitoa.

- Ennakoivalla hoitosuunnitelmalla on mahdollista vaikuttaa potilaan kuolinpaikkaan.

Tutkimus opetti

» ALS:iin sairastuneista 80 % menehtyi muualla kuin kotona.

- Kotona tai sairaalassa menehtyneisté valtaosa oli parisuhteessa, kun taas palvelutalossa menehtyneista
valtaosa oli yksindisi naisia.

- Saattohoitovaihetta lIdhestyvd ALS-potilas tulee osata tunnistaa, jotta hoito ehditdin jarjestaa
tarkoituksenmukaisessa paikassa.
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Background factors affect the palliative care and place of
death of ALS patients

Background Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a rare degenerative motorneuron disease with no curative
treatment. The mean life expectance from diagnosis is approximately 2-4 years. The aim of our study was to
clarify, where ALS-patients’ end of life (EOL) care was carried out and what factors were associated with the
place of death.

Methods In our study we reported the place of death, intimate relationship, sex, age, and the use of noninvasive
ventilation (NIV) and percutaneous endoscopic gastrostomy (PEG) among patients who were diagnosed with
ALS during 2002-2022.

Results All together 299 patients were diagnosed with ALS and 260 patients died during the 20 years follow up
period. 20% of them died at home, 28% at primary ward, 15% in hospital, 13% in specialized hospice care and
21% at sheltered home. 76% of patients who deceased at home and 69% who deceased at hospital had intimate
relationship while 74% who died at sheltered home were lonely and mainly female.

Conclusions Most of the ALS-patients died out of home. The intimate relationship, sex, and age might be
associated with the place of death. According to our findings it could be recommended to pay attention to these
factors when planning the EOL care. Our findings should be ensured with a larger sample size.
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