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AIVORUNKO

Aivojen vanhin osa, yhdistaa pikkuaivoihin 3(pariyhteytta) ja pikkuaivot
aivoihin, selkaytimeen, myeliinitupelliset ja harmaa-aine

MEDULLA OBLONGATA: hengitys, sydan ja verisuonet, suolisto ja vatsa,
oksennus, nieleminen, yskiminen, aivastaminen

PONS: silman liikkeet, kasvohermo, trigeminus, kasvojen ja paan
tuntemukset, suu, nielu, tasapaino, syljen eritys, sydan, hengitys

KESKIAIVOT: aivohermot, niskan ja olkien liikkeet, silmien liikkeet, nako
ja kuulo prosessointi, liikekontrolli, motivaatio, palkitseminen






Chiari

e Chiari 0, 0.5, 1.0, 1.5, Chiari 2 ja Chiari 3
 Anomaliat, kudostyyppi
* Anteriorinen instabiliteetti, ylaniskan etuosan Idysyys

» Takakuoppa-avaus ja/tai nielun kautta, densin karjen poisto,
stabilointi nielun kautta tai takaa taso c0-c3

e Painovoima, mri kuvaus maaten/seisten - eri tulokset
e USA: Chiari Center useita, Chiari-EDS center

* https://www.ninds.nih.gov/Disorders/Patient-Caregiver-
Eduacation/Fact-Sheets/Chiari-Malformation-Fact-Sheet



https://www.ninds.nih.gov/Disorders/Patient-Caregiver-Eduacation/Fact-Sheets/Chiari-Malformation-Fact-Sheet
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Angulation of the
brainstem in basilar
invagination causes

neurological disability-
Scoville,1951

<150°%associated with deficit.
Van Gilder,1984; Smoker
1984Menezes, 1988

“fulcrum effect in basilar
invagination applies traction to
the caudal brainstem and rostral
cervical spinal cord , producing
prominent bulbar dysfunction

and myelopathy” Sawin,Menezes,
1997

Retroflexed odontoid -

present in 96/364 Chiari pts
Milhorat,1999



Henderson et al, Surg Neurol Internat, 2010



The normal Clivo-axial angle
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Ylaniskan luuduttaminen “nena ylospain®




Chiari 1.5, etuosa instabiili, densin takareuna
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ransoral-transpharyngeal approach to the cc-
junction, tekniikka jo 1980 luvulla esim. Crockard
H. A. Luudutus nielun kautta.




AIVOPAINE JA LIKVOR VUOTO

Normaalipaine, yli- tai alipaine, asentoriippavainen

Normaalipaineinen hydrocephalus ( aivojen sisdinen paine koholla mutta
likvorin paine punktiossa mitattuna normaali tai matala)

Likvor vuoto on tavallinen ongelma, joka osataan hoitaa, i’os se liittyy
toimenpiteeseen — hoito veripaikka tai duran paikkaus, liimat yms

Paan alueen likvorivuoto nena, nielu, korva, labra: beeta2-transferriini
Ylaniskan vuoto jo vaikeampi todeta ja hoitaa
Vuoto voi olla missa kohtaa selkaytimen alueella.
Voi johtaa hankittuun chiariin.
CT Myelografia ja ct ohjatut veripaikat tai neurokir



Hankittu chiari

There is inferior displacement of the cerebellar tonsils, with a pointed configuration. Note
brain sagging, brainstem distortion (arrows) and inferior displacement of the optic chiasm
(arrowheads). The second image shows axial post myelogram CT depicting bilateral
cervical nerve root cysts (arrows).

— Reproduced with permission from Marcel Maya, MD and Cedars-Sinai Medical Center,
Los Angeles, CA -



CCl Cranio Cervical Instability, ylaniskan
[Bysyys ja virheliikkeet
 Tasot: kallonpohja/cl, densin karki, C1/2 rotaatio ja subluksaatiot Fielding-

Hawkins luokitus

* Anatomiset variantit, poikkeava kudostyyppi esim. EDS, osteogenenis imperfecta,
Down, sairaudet, vammat, verisuonivammat a vertebralis aneyrysmat

* Aivorungon sisaiset prosessit ja venymat

e Aivorungon suora vaihteleva mekaaninen kompressio eri
liiketilanteissa/asennoissa, chiari tassa on pahentava tekija, koska se ottaa tilaa

e Upright mri, funktiokuvaukset (lapivalaisu kine, CT, kartiokeila, mri).

* OMT-terapeutin pitaisi tehda taivutukset —saadaan liike oikeaan paikkaan.
(Ihmista ei voi laittaa laatikkoon ja vaantaa niskoja)

 Stabiloivat harjoitteet, yksilollinen niskatuki, hammaslaakari, neurokirurgi



erotusdiagnostiikka

* Endokrinologia, aivolisake, d-vit, rauta, kupari, fosfaatti jne..
* tyreoidiitit, autoimmuunisairaudet, keliakia /refraktaarinen

* Immuunipuutokset, harvinaiset sairaudet (ionikanavat,
mitokondriotaudit), EDS, Marfan, Down

* Infektiot, herpes, trooppiset taudit
 Vammat, eri kombinaatiot esim. infektio+ EDS+vamma

* Aivopaine, NPH, ylaniska, aivoselkaydinneste, liekaantunut ydin,
likvorivuoto/csf-leak, (th, ylaniska, beta-2-transferrin, veripaikka)
Carrol I. Huom. CNS liikkuu... CClI (cranio-cervical-instability)



Immuunipuutokset

* Useita keuhkokuumeita yli 3..., poikkeavat sieni infektiot, syvat
infektiot, jatkuvat sinuiitit, herpes, jne...

* Immuunipuutoksia useita eri tyyppeja, 300 erilaista, perinnoéllisia ns
primaarit immuunipuutokset

* rokotevaste voi myos olla poikkeava, vasta-ainepuutokset, HIV,
|laakitykset, pernan poisto, laakitykset, sateily, kemikaalit

* Immuunipuutokset ja autoimmuunitaudit

e Sivut: Perinndllisen vasta-ainepuutoksen epailyn arvioiminen HUS-
plirissa.



Kuva 2

Hypogammaglobulinemiapotilaan tyypillisia
autoimmuunisairauksia

KEUHKOJEN IMMUUNI- - SICCA

SAIRAUDET / \ - kuivat silmat

- astma tai tupakoimattoman - joskus Sjogren
krooninen bronkiitti

- lymfosytaarinen interstitiaalinen KILPIRAUHANEN

pneumonia +/- sarkoidoosia
muistuttavat muutokset

- muut kuten kryptogeeninen
organisoiva pneumaonia

- autoimmuunisairaudet
- liika- ja vajaatoiminta,
TPOAb+

IMUKUDOS

- suuri perna

- suurentuneet imusolmukkeet
- lymfoomat (etenkin nHL, KLL)

MAKSA- JA SAPPITIE-
SAIRAUDET
- sklerosoiva kolangiitti yleisin,

muutkin idiopaattiset
kolangiopatiat
- autoimmuunihepatiitti

VERI

- idiopaattinen trombosytopenia,
toistuvasti

- autoimmuuni hemolyyttinen

SUOLISTOSAIRAUDET anemia, toistuvasti
- B12-puutos (PsolAb-) - Evansin sdr (ITP + AIHA)
- villusatrofia (usein KeliAb-,
mutta altistava HLA+) IHO
- tulehdukselliset suolistosairaudet - psoriasis

- Etenkin Crohnin tauti

- vitiligo eli valkopalvi
- Vaikeasti luokiteltavat koliitit g P

- alopecia eli pélvikalju

MUITA
- lastenreuma
- SLE, muita

Mikko Seppanen / HumanArt Helena Schmidt Tmi. Sponsored by Sanquin Finland, open domain



EDS, Marfan, Osteogenesis imperfekta yms

e EDS kriteerit 2017, hEDS 2020 https://www.ehlers-danlos.com/heds-
diagnostic-checklist/

* Clinical tips: kasituntuma, selva poikkeava tuntuma, pehmea
samettimainen iho, jalkapohjien rasva, sormikoukkutesti, liikunta 5-7. ei
pituushyppya, kuulantyontdoa...kestavyytta ei ole, harjoittelu pahentaa

* EDS Tyokyky. Tipi Rasanen opinnaytetyod

e Harjoittelu ei voimaharjoittelua, iloista liikuntaa, rytmi, musiikki
* Kompressiovaatteet, tuet

* Yhdistelma EDS+Chiari+CCl

* Tarve koulutukselle, jossa useita esimerkkipotilaita, jotka on etukateen
tutkittu ja joista konsensus. Kasituntuman harjoittelu!!!


https://www.ehlers-danlos.com/heds-diagnostic-checklist/

Perinndllisyys, geenitestit

* lonikanava sairaudet (kloridi, natrium, kalsium, kalium jne): dkkikuolemat
ﬁiiml.( blrugadan oireyhtyma, myotonia, paramyotonia, nystagmus, ataksia,
ihaskalvot...

* uusia tarkkoja diagnooseja tulee koko ajan esim. Jokelan tauti SMAJ...
* Luinen anatomia periytyy: voi katsoa aidin ja isan rtg-kuvat jne..
* Lihaskudos ja tukikudos periytyy

* Sukutieto on anamneesin tarkea osuus, mista suku on kotoisin!! Espoo ei
ole oikea vastaus, koska esim. Espoossa on ollut maksimissaan 16000
asukasta. Reijo Norio: Suomi-neidon geenit.

* Huom. maahanmuuttajat ja pakolaiset tulevat aivan erilaisesta .
geenimaailmasta...talassemiat, valimerentauti, infektiot, rabies...tosin
naista suvuissa ei kerrota laakarille syita useita. Usein vaan ei ole tietoa.



PYYDETYT TUTKIMUKSET

TAUTIASSOSIAATIOTUTKIMUS

FARMAKOGENEETTINEN TUTKIMUS

[] sPrv 5323

B -HLA-Addlsonin tautl, DNA-ttkimus [] SPRV5336 B -HLA-Abakaviiri-yliherkkyys,
[ ] SPRV 3604 B -HLA-B*27, DNA-tutkimus (KL 3075) DNA-tutkimus
[] SPRV 5326 B -HLA-Basedowin (Gravesin) tauti, DNA-tutkimus [ SPRVS5338 B -HLA-Allopurinoli-yliherkkyys,
[] SPRV 5337 B -HLA-Behcetin tauti, DNA-tutkimus DNA-tutkimus
] SPRv 5325 B -HLA-diabetes tyyppi 1, DNA-tutkimus [] SPRVS5350 B -HLA-Amoksisilliini-klavulaani-
[7] SPRV 3627 B -HLA-keliakia, DNA-tutkimus (KL 4640) happo, DNA-tutkimus
[] SPRV 5329 B -HLA-korioretinopatia (Birdshot), DNA-tutkimus [] SPRVS341 B -HLA-myelodysplastinen
[7] sPRV 5322 B -HLA-krooninen autoimmuunihepatiitti, DNA-tutkimus oireyhtymd, DNA-tutkimus
D SPRV 5373 B -HLA-lastenreuma, DNA-tutkimus D SPRV 5384 B -HLA-Flukloksasilliini-
[] sPRV 5327 B -HLA-multippeliskleroosi, DNA-tutkimus maksatoksisuus, DNA-tutkimus
[ ] SPRV 5334 B -HLA-myasthenia gravis, DNA-tutkimus [] SPRV5385 B -HLA-Karbamatsepiini-
[] sPRvV 5328 B -HLA-myyrékuume, DNA-tutkimus yliherkkyys, DNA-tutkimus
E] SPRV 5303 B -HLA-narkolepsia, DNA-tutkimus (KL 4881) Muu HLA-tutkimus, mika
[(] sPRV 5331 B -HLA-nivelreuma, DNA-tutkimus (KL 4801)
[] sPrRv 5332 B -HLA-psoriasis, DNA-tutkimus Lisatietoja
[] SPRV 5330 B -HLA-reaktiivinen artriitti, DNA-tutkimus
[] SPRV 5333 B -HLA-Reiterin tauti, DNA-tutkimus
[] SPRV 5324 B -HLA-selkérankareuma, DNA-tutkimus Nayte: 1 x 7 ml EDTA-verta
[ ] sPRV 5335

B -HLA-Sjogrenin oireyhtymd, DNA-tutkimus




Mitokondriotaudit

* Suos potilassivu | Mitonchondrial Medicine | Helsingin Yliopisto:
https://www?2.helsinki.fi/fi/tutkimusryhmat/mitochondrial-
medicine/potilassivu.

* Mitokondriotaudit — Neuroliitto. Nijmengen Centre for Mitochondrial
Disorders, suomennus 2015 Pirjo Isohanni ja Anu Wartiovaara

* Missa idssa tahansa, mika elinjarjestelma/kombinaatia -tahansa esim.
aivotauti,maksa, diabetes, myoclonus epilepsia, halvauskohtaukset,
silmalihasheikkous, sensorineuraalinen kuulovika, lihasheikkous,huono
kuormituksen sieto, liikkeiden koordinaatiohairio, ataksia....n kpl eri
oireita ja |6yddksia

* Laktaatti/pyryvaatti/polkupyoraergometria/EMG/lihasbiopsia/geenitestit



https://www2.helsinki.fi/fi/tutkimusryhmat/mitochondrial-medicine/potilassivu

Nukkumisongelmat ja Chiari

* Uniapnea: nena-nielu ahdas eli obtruktiivinen uniapnea (OSA), sentraalinen
uniapnea (CSA), seskamuotoinen uniapnea, Cheyne-Stokes hengitys (CSR).
Laitteet CPAP, BPAP, BPAP+IMYV ja ASV

 Vammoihin STBI, whipelash, WAD) liittyvat unihairiot ja uniapnea (usein
sentraalinen

* Bruksismilla on neurologinen tausta, voi olla normaalia fysiologiaa

 Chiariin (aivorunko kompressio) liittyy merkittavia uniongelmia ja
sentraalista uniapneaa 67,4-75%. Tilanne voi pahentua post op. Adaptive
Servo Ventilation |. ASV-laite (ei sovi tietyille potilaille esim. NYHA 2-4)

* Osa ongelmista voi olla myds niskaperaisia. Osalla on kielirisa.

* Tavallinen unitutkimus ei riita. Tarvitaan laaja unitutkimus. Keuhkopkl,
neurologi ja neurokirurgi



Unitutkimuksessa rekisterdidaan aivojen sahkdista toimintaa,
silmanliikkeita, purentalihasten aktiviteettia, nenan ja suun
hengitysilmavirtausta, rintakehan ja pallean hengitysliikkeita, kuorsausta,
veren happikyllaisyytta, sydamen rytmia ja syketaajuutta seka jalkojen
lihasaktiviteettia ja nukkumisasentoa. Tutkimuksesta tallennetaan myos
kuva ja aani.

Laajalla unitutkimuksella voidaan tutkia

e pitkdaikaisen unettomuuden syita
e unen keston kokemisen hairiéta
¢ erilaisia unihairidita eli parasomnioita
o havahtumishairiét: sekavuushavahtuminen, unissakavely, ydlliset
kauhukohtaukset
o unen ja valveen valisiin muutoksiin liittyvat hairiét: paan ja vartalon
rytmiset liikkeet, unissapuhuminen
o REM-unen parasomniat; unihalvaus, REM-unen kayttaytymishairio
o hampaiden narskuttelu eli bruksismi
¢ unenaikaista levottomat jalat -oireyhtymaa ja raajojen jaksottaista
liikehdintaa



POTS (voi olla myds EDS, ME yhteydessa)

* Posturaalinen ortostaattinen takykardia, alaryhmat, suolisto,brainfog

e ortostaattinen koe RR- ja pulssivaste makuulla ja seisomaan nousun
jalkeen, TILT-testi, RR-vrk-rekisterointi, rytmivalvuri, alykellot, Oura-
sormus

* D-vit tasot, ADH, munuaiset, sydamen johtoradat, elektrolyytit,
virtsan elektrolyyttikoostumus, Du- Na, Ca, K, Cl

* lvabradine, midodrine, phenylefedrin, mineralocorticoidi, nesteytys

* Huom unihairiot ja sentraalinen uniapnea liittyvat usein
whipelashvammoihin samoin bruksismi



Tethered cord syndrome (TCS) —liekaantunut
vdin

normaalisti verisuonet, lihakset, hermot, selkaydin, kalvot jopa

ydinjatkos mukautuvat liikkeisiin. Lilkke/muodonmuutos ei aiheuta
oireita.

Useista syista ko liike/palautuminen voi hairiintya: infektiot, prolapsit,
kiinnikkeet, stenoosit, kasvaimet, vammat, leikkaukset jne...

TCS on paaosin synnynnaista esim. selkaytimen jatke —filum terminale,
hermostoputken sulkeutumishairiot,meningomyeloceale, ontelot,
rakkulat.

MRI, CT, myelografia, UA.II3 lapsilla voi ndhda ytimen liikkeen



MRI, CT, funktiokuvaukset

* Mri maaten, toiminta ei nay, kipu ei ndy, voi olla vaara negatiivinen jos oireita ei
ole makuulla. Ei sovi toiminnallisten hairididen diagnostiikkaan. Voi ottaa kantaa
vain siihen, etta sopiiko liikkumattomaan makuutyohoén vai ei.

e Paan MRI: ontelot, aivolisake, nielu, ylaniska hienosti, nako- ja kuuloh, aivot jne,
aivopaine, paan alueen ,likvorivuodot. Rutiinikaularanka MRI huono ylaniskassa.

* Upright Mri-toiminta, Medserena, hyvat lausunnot kuvien kera, maaten otettu
mri kuvaus voi antaa ihan eri tulokset chiarissa kuin pystymagneetti!!!

* CT ja kartiokeila nayttaa luut paremmin samoin ligamenttikalkit yms
* Kompressio CT, kaksoiskontrasti CT

e Taivutus rtg niska ja lanneranka (OMT mukaan taivutuksiin!!!). Ylaniskan taivutus
erikseen? (rtg-hoitajien koulutus ?) Taivutus mri ennen chiari oper?

 Kartiokeila —rotaatiot, open mouth kuvassa nakyy C1/2 rotaatio hyvin



FONAR UPRIGHT MRI 0.6 1 Fari zentrum Zurich
CASE39 6/11

FONAR UPRIGHT MRI 0.6 1 fari zentrus Zurich
CASE3S 7/15
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lhe recumbent scan is from a patient with neck pain (being treated conservatively) who developed transient parasthesia and drop
attacks. The upright scan revealed a slight disc protrusion at C5-6 but a much more significant position-related downward herniation of
-he cerebellar tonsils and brainstem compression against the odontoid process that was not visible when the patient was in the recumbent
dosition. The correct surgical approach to this patient , a posterior fossa decompression, could be decided only after the UPRIGHT® MRI
successfully visualized the Chiari malformation that accounted for the patient's "drop-attacks”.



Ylaniskan variantteja

* Kuppimainen c0/c1, jyrkka etureuna c1, avoin takareuna c1, condylys
tertius, laakea c0/c1, eriparia c0/1

* C1/2 variantit, eri paria huom trabekulaatio ja nivelpintojen
kohdistus erottaa traumaattisen ja synnynnaisen, kulmavaihtelee,
itse keskittava, rotaatiot Fielding-Hawkins rotatory subluksation
classification (I-1V). 3D hahmottaminen.

* densin ja C1 niveltyma, korkea, keskella, matala
* Dens: lyhyt, pitka, vino, karki taaksepain, paksut ligamentit
* Crowned dens — kalkkikeha, per os kortisoni

* Clivo-aksiaalinen kulma, pitka clivus, densin ja kallonpohjan valinen
etdisyys, ero flexio/extensio,



Ylaniskan 3D kartiokeila,KKTT, Cone beam TT

* [stuen
* Vahainen saderasitus (vastaa lentoa Helsinki —Jyvaskyla)

* Huipputarkka, luun sisainen rakenne nakyy, trabekulaatio,
osteoporoosi diaghoosi

* Useita kuvankasittely mahdollisuuksia
* 3D tulostus
e Uutta liikkeen 3D arviointi



Hyva CO/C1, vakaa




C1 jyrkka etureuna, takareunaa ei ole, CO voi
luistaa taaksepain?




Tama esitetty usein anatomian kirjoissa,
huom. C1 luukakenteessa isoja onteloita




C1/2 rotaatio tai anatominen variantti




Pitka dens, korkea c1/c2, takakaaret yhdessa ?




Kalkkimuutoksia ligamenteissa, ika 40 v.




Poikkeva dens ja c1, ligamentti silta
<allonpohjaan




Tulehdusmuutoksia, reuma
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Poikkeava kallonpohja, tulehdusmuutoksia




C2 anatominen variantti
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Choanapolyyppi, kielirisa




Fig. 1—Nonvisualized lingual tonsils in 12-year-9 Fig. 2—Visualized and measurable lingual tonsils
month-old girl. Sagittal fast spin-echo inversion in 17-year-9 month-old girl. Sagittal fast spin-echo
recovery image shows no bright signal in expected inversion recovery image shows measurable lingual
location of lingual tonsils (arrow). tonsils (arrow), which measure 5 mm.

974

Fig. 3—Markedly enlarged lingual tonsils in 16-year-
old boy. Sagittal fast spin-echo inversion recovery
image shows markedly enlarged lingual tonsils
(arrows), which measure 15 mm.

AJR:190, April 2008



Korkea C1 ottaa kiinni fleksiossa CO, c1/2 lux.




Kalkkia ligamenteissa, c1/2 muutokset, densin
takareuna, luuston trabekulaatio poikkeava




Kaikki pielessa, osteogenesis tms 277




Dorsaaliganglio elektrodit




Proliferatiivinen nivelrikko C1/2




A. vertebralis aneyrysma, niskavamma 30
km/h, peraanajo




|laakehoitoja

* Baklofeeni, suun kautta tai pumpulla aivoselkaydinesteeseen
* Asetatsolamidi (aivopaine)

* Epilepsialaakkeet, unilaakkeet, diatsepaamit (rektiolit, nestemaiset
suusta imeytyvat)

* Parkinsonlaakkeet

* Ketamiini per os tai iv

* Kipulaakkeet, mielialalaakkeet,b-salpaajat, per os kortisoni
* Naloksoni?

e D-vitamiini, luusto, estrogeeni




Chiari on haastava

* Naiden potilaiden (lapset, aikuiset) diagnostiikka, hoito ja seuranta
pitdisi keskittaa.

e Tarvitaan neurologien, neurokirurgien ja radiologien yhteistyota
e Kansainvalinen yhteistyo ja konsultointi on tarkeaa
e Seuranta tulisi jarjestaa samoin kuin selkdaydinvamma pkl tai vastaava

* Nama potilaat tarvitsevat myos osaavaa fysioterapiaa ja
toimintaterapiaa, apuvalineita lapi elaman.

* Huom vammat, nukutus fiberoskoopilla



5%

[V 5 -

S35
R

4
C 4

N

P - e Y, .qu.., L) ‘-,. - ‘,’?‘.Y‘;
: ‘S‘ ,‘ ..‘: - ‘.‘b. e, \n‘ L 77
PR  VaTRaR J)

NV Y
< s 7T AR V4 "'3'. ‘;
SN A s i e Ao v&“ §
L e

\Wig s Vs
§ r\é‘. 9"?
I

)

o
\)

Mﬁ‘ﬂ\"}

3 N s SRSV S e 2 Y e L R Y
;.'. “&.- 7 J‘@‘Q?j‘l ';,,':'i',g_* ”"»&‘
av )
A

Y A8
'y

1 d
v
5
et
‘-“
“n
o~
»
L 3
LA
=
I
&

A e 1 .
SR
o

-
.

v.‘ e
[ Moy 2 ¥ Y '_:'z‘
MGl AG ST | A4 Nalakissa
AR RAY S !
AN s pinteessa...
\'." ' j‘ é,ﬂ: ’?

LA

¥y TR
Y
Vs &
.ﬁl »‘ N % 4 " ‘.‘\~ R
i ‘,‘ I ¥ A
:’ R i v ? 85 0%
¥ i} s 2
§ { (4
¥ 4 : VAl
N T @i (1]




Kiitoksia. Jaksamista kaikille. Huippuosaamista
tarvitaan. Uutta osaamista on tullut runsaasti.




