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Chiari 1 -malformaatio on melko harvinainen ja verrattain huonosti tunnettu neurologinen sairaus, jossa
pikkuaivorisat tyontyvat niska-aukon lapi selkdydinkanavaan. Chiari 1 -malformaatiosta johtuva aivorungon,
aivohermojen tai pikkuaivojen puristuminen ja toimintahairid6 voi monien muiden oireiden ohella aiheuttaa
nielemisvaikeuden, joka voi vaarantaa yksilon fyysisen terveyden ja heikentda paivittaista elamanlaatua. Chiari
1 -malformaation leikkaushoidolla pyritdan vahentamaan potilaiden oireita ja parantamaan siten elamanlaatua.

Taman integroivan kirjallisuuskatsauksen tavoitteena oli selvittaa, kuinka nielemisvaikeus ilmenee aikuisilla,
joilla on Chiari 1 -malformaatio. Lisaksi tarkasteltiin, poistuvatko nielemisen ongelmat Chiari 1 -malformaation
leikkaushoidon myo6ta. Katsauksen aineisto koostui seitsemastd vuosina 1990-2021 julkaistusta
vertaisarvioidusta artikkelista. Artikkelit valittin katsaukseen ennakkoon maaritettyjen poissulku- ja
sisaanottokriteerien perusteella. Aineiston analysointivaiheessa aineistoa jarjestettiin sisalldnanalyysin
menettelytapojen avulla. Ensin aineistosta poimittiin kaikki tutkimuskysymyksiin vastaamisen kannalta
keskeiset ilmaukset, joista tehtiin sitten suomenkieliset pelkistykset. Aineistossa raportoidut nielemisvaikeuden
oireet ja poikkeavat I6yddkset jaettiin tdssa tutkielmassa kliinisessa ja/tai instrumentaalisessa nielemisarviossa
tehtyihin [0ydoksiin seka potilaiden raportoimiin oireisiin.

Tutkielman tulosten perusteella Chiari 1 -malformaatioon liittyva nielemisvaikeus voi Kliinisen ja
instrumentaalisen nielemisarvion 16yddsten mukaan ilmeta missa tahansa nielemisen kolmesta eri vaiheesta.
Faryngeaalisen vaiheen hairiintyminen nayttda kuitenkin olevan oraalisen ja esofageaalisen vaiheen
hairiintymista tyypillisempaa. Potilaiden raportoimissa oireissa korostuivat fyysiset nielemisvaikeusoireet,
joihin verrattuna psykososiaalisia oireita raportoitin huomattavasti vdhemman. Kaikkien leikkaushoidon
lapikayneiden tutkimushenkildiden nielemisvaikeus poistui tdysin tai [dhes kokonaan seuranta-ajankohtaan
mennessa.

Kuusi katsauksen seitsemasta artikkelista oli yksittaisten potilastapausten tapauskuvauksia. Nain ollen pienen
otoskoon vuoksi tdman tutkielman tulokset eivat ole yleistettavissa. Tulosten perusteella vaikuttaa kuitenkin
siltd, ettd Chiari 1 -malformaatioon voi liittyd hyvinkin monimuotoisia nielemisen ongelmia, jotka voivat
parhaimmillaan poistua leikkaushoidon myéta kokonaan. Tieto Chiari 1 -malformaatioon liittyvan
nielemisvaikeuden ilmenemismuodoista voi auttaa erotusdiagnostiikassa ja leikkauspaatoksen tekemisessa.
Taman tutkielman tulokset osoittavat ennen kaikkea tarpeen tutkia Chiari 1 -malformaatioon liittyvaa
nielemisvaikeutta aiempaa suuremmilla tutkimushenkildjoukoilla. Jatkossa tutkittavien nielemistoimintoja ja
koettuja oireita olisi syytd arvioida ennen leikkausoperaatiota ja sen jalkeen sekd objektiivisten
instrumentaalisten arviointimenetelmien ettd potilaille suunnattujen kyselylomakkeiden avulla.

Avainsanat: Chiari 1 -malformaatio, pikkuaivoherniaatio, nielemisvaikeus, dysfagia, leikkaushoito

Taman julkaisun alkuperaisyys on tarkastettu Turnitin OriginalityCheck —ohjelmalla.
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1 JOHDANTO

Chiari 1 -malformaatioksi kutsutaan pikkuaivojen rakennepoikkeavuutta, jossa pikkuaivorisat
tyontyvit niska-aukon lipi selkdydinkanavaan (Aitken ym., 2009; Karppinen, 2020). Vaikka Chiari
1 -malformaatio tunnetaan yhé verrattain huonosti, on diagnoosien maara lisddntynyt viime aikoina
magneettikuvausten yleistyttyd (Caldwell, Dubose & White, 2009). Chiari 1 -malformaatio on usein
tdysin oireeton, mutta se voi joskus aiheuttaa myds mitd moninaisimman joukon erilaisia oireita
(Caldwell ym., 2009; Karppinen, 2020; Langridge, Phillips & Choi, 2017). Oireiden monimuotoisuus
ja epéspesifisyys voivatkin hankaloittaa oikean diagnoosin tekoa (Caldwell ym., 2009). Yksi Chiari
1 -malformaatioon liitetyistd oireista on nielemisvaikeus, joka kuuluu rakennepoikkeavuuden
aiheuttamasta aivorungon, aivohermojen tai pikkuaivojen toimintahdiriostd tai puristumisesta
johtuvien oireiden ryhmididn (McClugage & Oakes, 2019). Aivorungon puristumiseen ja
aivohermojen toimintahdirioon viittaavat 16ydokset ja oireet puoltavat usein leikkaushoidon valintaa

konservatiivisen hoidon sijaan (Langridge ym., 2017; McClugage & Oakes, 2019).

Nielemisvaikeus voi ilmetd useina erilaisina oireina, joista vaarallisin on keuhkokuumeellekin
altistava aspiraatio eli ravinnon tai syljen paatyminen hengitysteihin (Denk-Linnert, 2012, s. 77). Sen
lisdksi ettd nielemisvaikeus voi vaarantaa fyysisen terveyden, on sen havaittu vaikuttavan
negatiivisesti my0s yksilon henkiseen hyvinvointiin ja elaménlaatuun (Ekberg, Hamdy, Woisard,
Wuttge-Hannig & Ortega, 2002; Eslick & Talley, 2008). Chiari 1 -malformaatioon liittyvén
nielemisvaikeuden tunnistaminen on hoidon suunnittelun kannalta keskeistd, silld tutkimustulokset
viittaavat sithen, ettd nielemisvaikeus saattaa parantua muihin Chiari 1 -oireisiin verrattuna

harvemmin ilman kirurgista hoitoa (Killeen, Roguski, Chavez, Heilman & Hwang, 2015).

Suomenkielistd kirjallisuutta Chiari 1 -malformaatioon liittyvistd nielemisvaikeuksista ei ole
olemassa lainkaan, ja kansainvilisestikin julkaistua tutkimustietoa on hyvin vidhédn. Tyoni tavoitteena
on koostaa saatavilla olevan tieteellisen tiedon pohjalta yhtendinen ja aineiston asettamissa rajoissa
mahdollisimman  monipuolinen  kuvaus  késiteltdvdstd  ilmiostdi. Taméd  integroivana
kirjallisuuskatsauksena toteutettava kandidaatintutkielmani pyrkii siis selvittdimddn, kuinka
nielemisvaikeus voi ilmetd aikuisilla, joilla on Chiari 1 -malformaatio. Lisdksi tarkastellaan,
poistuuko nielemisvaikeus Chiari 1 -malformaation leikkaushoidon my6td. Tutkimus voi auttaa
Chiari 1 -malformaation erotusdiagnostiikassa ja oikean hoitolinjan valinnassa. Ennen kaikkea

tutkimus on tarkedd Chiari 1 -malformaation tunnettuuden lisdamiseksi.



2 TUTKIMUKSEN TEOREETTISIA LAHTOKOHTIA

2.1 Chiari 1 -malformaatio

Chiari-malformaatiot ovat taka-aivojen rakennepoikkeavuuksia, jotka voivat estdd aivo-
selkdydinnesteen normaalin kierron (Caldwell ym., 2009). Chiari-malformaatiot voidaan jakaa
neljdédn eri epdmuodostumatyyppiin (mm. Chiapparini, Saletti, Solero, Bruzzone & Valentini, 2011;
Karppinen, 2020). Tyyppien 1-3 Chiari-malformaatioissa esiintyy eriasteista aivojen takaosien
tyontymisté selkdydinkanavaan, kun taas tyypin 4 Chiari-malformaatiolla tarkoitetaan pikkuaivojen
kehittymittomyytté eli hypoplasiaa (Chiapparini ym., 2011). Chiarin tyypit 2—4 ovat huomattavasti
tyyppid 1 harvinaisempia ja vakavampia epdmuodostumia, ja ne todetaan usein jo sikidvaiheessa tai
viimeistddn pian syntymén jilkeen (Caldwell ym., 2009; Karppinen, 2020). Tdssd tutkielmassa
kasitelladn yleisintd, aikuisillakin esiintyvdd Chiari-tyyppid, josta tyossa kdytetdin jatkossa nimitysta
Chiari 1 -malformaatio. Samasta diagnoosista kiytetddn kirjallisuudessa vaihtelevasti myds muita
nimityksid, kuten nimityksid Arnold-Chiarin oireyhtymé, Chiari 1 -oireyhtymi ja Chiarin tyypin 1
epamuodostuma (Karppinen, 2020).

Chiari 1 -malformaatiossa pikkuaivorisat tyontyvit niska-aukon (foramen magnum) lépi
selkdydinkanavaan (Aitken ym., 2009; Karppinen, 2020). Titd valumaa kutsutaan
pikkuaivoherniaatioksi (Karppinen, 2020). Chiari 1 -diagnoosin radiologisena kriteerind on
perinteisesti pidetty vdhintddn viiden millimetrin pikkuaivoherniaatiota (Chiapparini ym., 2011),
mutta myds titd pienemmaén valuman on havaittu voivan toisinaan aiheuttaa Chiari 1 -malformaatiolle
tyypillisid oireita (Milhorat ym., 1999). Tarkkaa tietoa sairauden esiintyvyydestd ei ole saatavilla,
mutta esimerkiksi Aitkenin ja kumppaneiden (2009) tutkimuksessa 5248 lapsesta noin yhdelld
prosentilla todettiin pdédn magneettikuvauksessa Chiari 1 -malformaatio. Chiari 1 -malformaation on
havaittu esiintyvén toisinaan suvuittain (Milhorat ym., 1999). Diagnoosien mééra on lisddntynyt
magneettikuvausten yleistyessd, ja usein epidmuodostuma loydetddnkin magneettitutkimuksessa
sattumalta ilman varsinaista epdilyd juuri kyseisestd sairaudesta (Caldwell ym., 2009; Karppinen
2020). Vaikka nykyéddn tunnetaankin useita Chiari 1 -malformaation syntymekanismeja, on
rakennepoikkeavuuden syy edelleen useimmiten tuntematon, ja tdlloin voidaankin puhua
idiopaattisesta Chiari 1 -malformaatiosta (Karppinen, 2020). Karppisen (2020) mukaan
kirjallisuudessa ei padsaantdisesti kuitenkaan eroteta hankinnaisia ja idiopaattisia tautimuotoja, eika

niin tehda tdssdkain tutkielmassa.



Chiari 1 -malformaatio voi olla tdysin oireeton (Caldwell ym., 2009; Karppinen, 2020), mutta
toisaalta sairauteen on liitetty myds moninainen joukko erilaisia neurologisia oireita, jotka ilmenevét
tyypillisimmin varhaisaikuisuudessa (Aitken ym., 2009; Langridge ym., 2017). McClugagen ja
Oakesin (2019) mukaan Chiari 1 -malformaatioon liittyvit oireet voidaan jakaa kolmeen ryhméén
sen perusteella, mistd kukin oire johtuu. Ryhmistd ensimmdiiseen, aivo-selkdydinnestekierron
hiiridsti johtuviin oireisiin, lukeutuu hydrokefaluksen liséksi takaraivolle ja yléniskaan painottuva,
usein jonkinlaisen ponnistuksen laukaisema painsérky, joka on yleisin Chiari 1 -malformaatioon
liittyvd oire. Toisen ryhmidn muodostavat Chiari 1 -malformaatioon usein liittyvdn selkdytimen
ontelotaudin, syringomyelian, aiheuttamat selkdytimen toimintah&irioon liittyvit oireet, joita ovat
erilaiset alempien ja ylempien motoneuronien oireet sekd esimerkiksi kehon tuntohdiritt. Jaottelun
kolmanteen ryhmaidn kuuluvat puolestaan ne oireet, jotka liittyvit aivorungon, aivohermojen tai
pikkuaivojen toimintahdiriéon tai puristumiseen. Téhidn ryhméén luetaan kuuluviksi muun muassa
nielemisvaikeus, epdselvd puhe eli dysartria, uniapnea, huimaus ja tahdonalaisten lihasten
koordinoinnin héirio eli ataksia sekd useat aivohermojen toimintahdirioon viittaavat 10ydokset kuten

puuttuva gag-refleksi, pehmeén suulaen nousuliikkeen heikentyminen seka kielen heikkous.

Milhoratin ja kumppaneiden (1999) tutkimuksessa erilaisia alimpien aivohermojen, aivorungon ja
pikkuaivojen toimintahdiridihin liittyvia oireita oli hieman yli puolella Chiari 1 -diagnoosin saaneista
tutkimushenkiloistd, ja nielemisvaikeus oli ndista oireista yleisimmin koettu. Tarkkaa tietoa Chiari 1
-malformaatioon liittyvdn nielemisvaikeuden esiintyvyydestd ei ole saatavilla, mutta esimerkiksi
Killeenin ja kumppaneiden (2015) tutkimuksessa 47 aikuisesta tutkimushenkildstd 21 prosentilla oli
koettu nielemisvaikeus. Gilmerin, Xin ja Youngin (2017) tutkimuksessa nielemisvaikeus todettiin
puolestaan 144 tutkittavasta 38 prosentilla, joskin tdmin tutkimuksen tutkimushenkil6istd hieman

alle puolet oli alle 18-vuotiaita.

Oirekuvan monimuotoisuus voi hankaloittaa Chiari 1 -malformaation diagnosointia, silld useat
sairauteen liitetyt oireet voivat liittyd my0s moniin muihin sairauksiin (Caldwell ym., 2009;
Karppinen, 2020). Liséksi potilailla voi olla myds erilaisista rinnakkaisdiagnooseista johtuvia oireita,
joita pelkkddn Chiari 1 -malformaatioon ei tavallisesti liity (Karppinen, 2020). Chiari 1 -malformaatio
voi siis esiintyd itsendisend diagnoosina, mutta toisinaan siithen liittyy myds erilaisia
rinnakkaisdiagnooseja, jotka voivat vaikuttaa muun muassa hoitolinjan valintaan (Caldwell ym.,
2009; Milhorat ym., 1999). Chiari 1 -malformaatio onkin esimerkiksi tyypillisin syringomyelian
aiheuttaja, minkd lisdksi muun muassa skolioosin ja hydrokefaluksen on havaittu esiintyvin

verrattain usein yhdessi Chiari 1 -malformaation kanssa (Caldwell ym., 2009; Karppinen, 2020).



2.2 Chiari 1 -malformaation hoito

Chiari 1 -malformaatiota voidaan hoitaa joko konservatiivisesti tai kirurgisesti (Langridge ym.,
2017). Selkeitd suuntaviivoja hoitolinjan valinnalle ei toistaiseksi ole, mutta vallitsevan yleisesti
hyvaksytyn nikemyksen mukaan oireettomille henkil6ille ei ole syytd tarjota leikkaushoitoa, ellei
potilaan selkdytimessd havaita suuria syringomyelian aiheuttamia aivo-selkdydinnesteen tiyttdmia
onteloita (syrinx) (Langridge ym., 2017; Singhal, Cheong & Steinbok, 2018). Karppisen (2020)
mukaan leikkaushoito ei mydskddn ole aiheellinen valinta, jos niska-aukkoa ei havaita ahtaaksi. On
epaselvdd, mitd Chiari 1 -malformaation konservatiivisella hoidolla tarkalleen ottaen tarkoitetaan,
silld tétéd hoitolinjaa ei kirjallisuudessa juurikaan mééritelld. Hyvin todennédkdisesti konservatiivisella
hoidolla tarkoitetaan useimmiten seurantaa, silld tutkimuksissa tarkastellaan padsdantoisesti

tutkittavien oirekuvissa seurantajaksojen aikana tapahtuvia muutoksia.

Pelkkien radiologisten 10ydosten tarkastelun sijaan leikkaushoitoa harkittaessa tulisi huomioida myos
oirekuvan vakavuus ja oireiden pitkittyminen (Langridge ym., 2017). Oireisen syringomyelian lisaksi
kirurgiseen hoitoon pdddytddn usein pdivittdistd eldmid haittaavan ponnistuspddnsiryn tai
poikkeavien neurologisten 16yddsten takia (Chavez, Roguski, Killeen, Heilman & Hwang, 2014).
Chiari 1 -malformaation hoidossa kiytetyt leikkaustekniikat vaihtelevat jonkin verran (Singhal ym.,
2018), mutta useimmiten leikkaustekniikkana kédytetidén niska-aukon avarrusleikkausta, jossa niska-
aukon ahtautta ja siitd seuraavaa taka-aivojen rakenteiden puristumista ja aivo-selkdydinnestekierron
hiiriotd pyritddn helpottamaan poistamalla pala takaraivoluuta, minki lisdksi toimenpiteen aikana

avataan usein myos kovakalvo (Karppinen, 2020).

Vaikka leikkauksella saavutetaankin riittdvd anatominen lopputulos, eivit kaikkien potilaiden oireet
silti vélttdmattéd poistu (Hekman ym., 2012). Arnautovicin, Splavskin, Boopin ja Arnautovicin (2015)
katsauksessa neurologiset oireet helpottivat 73 prosentilla 1126 leikkauksen ldpikdyneesti aikuisesta,
kun taas ennallaan ne pysyivéit 20 prosentilla ja pahenivat seitsemélld prosentilla. Lapsilla oireiden
on havaittu paranevan seki leikkauksella ettd spontaanisti aikuisia useammin (Hekman ym., 2012;
Killeen ym., 2015). Konservatiivinen hoitolinja ndyttii johtavan vain harvoin oireiden pahenemiseen
ajan kuluessa (Langridge ym., 2017). Esimerkiksi Chavezin ja kumppaneiden (2014) tutkimuksessa
68 operoimattomasta potilaasta vain noin 12 prosenttia sai uusia oireita vaihtelevan mittaisten
(keskiméérin 15,2 kuukautta) seurantajaksojensa aikana. Néistd potilaista kolmelle kehittyi uutena
oireena nielemisvaikeus. Killeenin ja kumppaneiden (2015) mukaan subjektiivisesti koettu

nielemisvaikeus vaikuttaisi paranevan muita Chiari 1 -oireita harvemmin ilman leikkaushoitoa.



2.3 Nielemistoiminnot ja niiden arviointi

Normaali nieleminen voidaan jakaa oraaliseen, faryngeaaliseen ja esofageaaliseen vaiheeseen
(Ertekin & Aydogdu, 2003; Logemann, 2007). Oraalinen vaihe madritellidn useimmiten ainoaksi
nielemisen tahdonalaiseksi vaiheeksi kahden muun tapahtuessa automaattisesti (Ekberg & Nylander,
2012, s. 16; Logemann, 2007). Toisaalta nielemisvaiheiden on myos ehdotettu tapahtuvan
tahdonalaisen ja automaattisen toiminnan jatkumolla toisiinsa limittyen (Humbert & German, 2013).
Oraalisessa vaiheessa ruokabolus valmistellaan nielaisua varten, minké jélkeen bolus kuljetetaan
suuontelosta nieluun (Ertekin & Aydogdu, 2003). Tamé liike laukaisee nielemisen faryngeaalisen
vaiheen, jonka aikana pehmed suulaki sulkee neninielun ja hengitystiet sulkeutuvat kurkunpdin
noustessa ja kurkunkannen kallistuessa alaspéin (Ekberg & Nylander, 2012, s. 17). Esofageaalisessa
vaiheessa nieltdvd bolus kulkeutuu ruokatorvea pitkin mahalaukkuun (Logemann, 2007).

Nielemisvaikeus voi ilmetd missd tahansa nielemisen vaiheessa (Denk-Linnert, 2012, s. 72).

Nielemistoimintojen hermotuksesta vastaa viisi eri aivohermoa, jotka ovat kolmoishermo (V),
kasvohermo (VII), kieli-kitahermo (IX), vagushermo (X) ja kielihermo (XII) (Ertekin & Aydogdu,
2003). Nadistd aivohermoista kielihermo on kokonaan motorinen, kun taas muut ovat toiminnaltaan
sekd afferentteja ettd efferenttejd, eli ne tuovat aistitietoa aivorunkoon mutta myos vievit motorisia
késkyja kohdelihaksiin (Costa, 2018; Ertekin & Aydogdu, 2003). Chiari 1 -malformaatio aiheuttaa
tavallisimmin kieli-kitahermon tai vagushermon toimintahdirién, mutta myds muiden aivohermojen

toimintahdiriét ovat mahdollisia (Dyste, Menezes & VanGilder, 1989; Milhorat ym., 1999).

Kliiniseen nielemisarvioon kuuluu potilastapaukseen perehtyminen, potilaan yleistilan arviointi sekd
kasvojen, suuontelon, nielun ja kurkunpéén toiminnan tutkiminen, minka liséksi pyritdén tekemiin
nielemiskokeilu (Murry, Carrau & Chan, 2018, s. 87-90). Kliinisessé arviossa testataan aivohermojen
toimintaa kattavasti (Prosiegel, 2012, s. 89). Liséksi potilaan ndkdkulman selvittdminen esimerkiksi
erilaisten oirekyselyjen avulla auttaa selvittdméén, miten nielemisvaikeus ilmenee, kuinka vaikea se
on, ja miten oireet vaikuttavat potilaan eldmédnlaatuun (Murry ym., 2018, s. 84). Kliinistd
nielemisarviota voidaan tarvittaessa tdydentdd instrumentaalisin menetelmin. Useimmiten kdytetdén
joko radiologista videofluorografiatutkimusta (videofluoroscopic swallowing study, VFSS) tai
nielemisen tdhystystutkimusta (fiberoptic endoscopic evaluation of swallowing, FEES), joiden aikana
tarkastellaan, kuinka tutkittava pystyy nielemddn eri ruokakoostumuksia (Logemann, 2007).
Videofluorografian avulla on mahdollista arvioida kaikkien eri nielemisvaiheiden onnistumista

(Prosiegel, 2012, s. 90) sekd mahdollista nielun rakenteisiin nielemisen jdlkeen jdéneen aineksen eli



retention madrdd (Rommel ym., 2015). FEES-tutkimuksessa pystytddn tarkastelemaan ldhinnd
nielemisen faryngeaalista vaihetta ja nielun rakenteita (Prosiegel, 2012, s. 90). FEES-tutkimuksessa
ndhdddn nielaisua edeltdvdt ja sitd seuraavat tapahtumat, mutta ei itse nielaisuhetken aikaisia

tapahtumia (Logemann, Rademaker, Pauloski, Ohmae & Kahrilas, 1998).

2.4 Nielemisvaikeuden oireet ja niiden vaikutus eliménlaatuun

Nielemisvaikeus voi heikentdd terveydentilaa huomattavasti (Ekberg ym., 2002). Denk-Linnert
(2012, s. 77) esittdd nielemisvaikeuden oireiden jakautuvan Schréter-Moraschin (1993) mallin
mukaisesti vélillisiin ja suoriin oireisiin. Luokittelun mukaan nielemisvaikeuden vélillisié oireita ovat
muun muassa painonlasku, keuhkokuumeet ja muu sairastelu, palantunne ja rintakipu. Suoria oireita
ovat puolestaan esimerkiksi tiettyjen ruokakoostumuksien vilttely, nielemisen pitkittynyt kesto,
nielemispelko, sylkivuoto ja nieltdvin aineksen takaisinvirtaus eli regurgitaatio sekd aspiraatioon
viittaava yskiminen tai tukehtumisen tunne nielemisen yhteydessd. Aspiraatio tarkoittaa nieltivin
aineksen paitymistd hengitysteihin (Logemann, 2007). Aspiraatio on vaarallisin nielemisvaikeudesta
kertova oire, ja sen poissulkeminen tai tunnistaminen onkin nielemisvaikeuden arvioinnin keskeisin
tehtdvd (Denk-Linnert, 2012, s. 73, 77). Nieltdvé aines voi péétyd hengitysteithin ennen nielemisen
kdynnistymistd tai nielemisen aikana, mutta aspiraatio voi tapahtua myds nielemisen jdlkeen, mikali
nielun rakenteisiin on héiriintyneen nielemisen aikana jaényt retentiota (Logemann, 2007; Rommel
ym., 2015). Penetraatiosta voidaan puhua, mikili nieltdva aines kulkeutuu dénihuulitasolle tai sen

yldpuolelle padsemaittd kuitenkaan aspiroitumaan hengitysteihin (Denk-Linnert, 2012, s. 72).

Ravinnonsaannin ohella ruokailulla on keskeinen tehtivd osana sosiaalista kanssakdymistd, minka
vuoksi nielemisvaikeus voikin vaikuttaa yksilon eliménlaatuun merkittavasti (Ekberg ym., 2002).
Jonesin ja kumppaneiden (2018) katsauksessa havaittiin, ettd nielemisvaikeus vaikuttaa koettuun
terveyteen liittyvddn eldménlaatuun sitd negatiivisemmin, mitd vaikeammista oireista on kyse. Eslick
ja Talley (2008) havaitsivat nielemisvaikeudesta kérsivilld henkil6illd olevan muita useammin
masennusta ja ahdistusta. Nielemisvaikeuden on havaittu liittyvdn my6s huonompaan itsetuntoon ja
eristdytyneisyyteen (Ekberg ym., 2002). Fyysisen terveydentilan lisdksi nielemisvaikeus voi siis
heikentdd myds henkistd hyvinvointia ja eldménlaatua vaikuttaen niin ollen joskus hyvinkin laajasti
yksilon toimintakykyyn. Tieto eri sairauksiin liittyvien nielemisvaikeuksien ilmenemisestd ja
oireiden paranemisesta on tdrkedd, jotta potilaiden hoidossa voidaan pyrkid paitsi mahdollisimman

hyvén fyysisen terveydentilan saavuttamiseen, my0s parhaaseen mahdolliseen eldménlaatuun.



3 TUTKIMUKSEN TAVOITE JA TUTKIMUSKYSYMYKSET

Témi integroivana kirjallisuuskatsauksena toteutettava kandidaatintutkielma tarkastelee, kuinka
nielemisvaikeuden on raportoitu ilmenevén aikuisilla, joilla on Chiari 1 -malformaatio. Liséksi
pyritddn selvittdmddn, poistuvatko nielemisvaikeuteen liitetyt oireet ja nielemistoimintojen
poikkeavuudet Chiari 1 -malformaation leikkaushoidon myd6td. Tutkielman tavoitteena on muodostaa
mahdollisimman monipuolinen kuvaus Chiari 1 -malformaatioon liittyvastd nielemisvaikeudesta,
koska suomenkielistd tutkimustietoa aiheesta ei toistaiseksi ole olemassa. Aihe on tirked, silld
nielemisvaikeus voi heikentdd paitsi yksilon fyysistd terveyttd, my0Os henkistd hyvinvointia ja
elimdnlaatua. Erotusdiagnostiikan kannalta on keskeistd, ettd nielemisvaikeuksien parissa
tyoskentelevit ammattilaiset osaavat tunnistaa myos harvinaisista syistd johtuvia nielemisvaikeuksia.
Onnistunut erotusdiagnostiikka on puolestaan oikein kohdistetun ja oikein ajoitetun hoidon perusta.
Koska leikkaushoito on ainoa laajasti kdytossd oleva Chiari 1 -malformaation hoitomuoto, on

keskeistd selvittid, poistuvatko sairauteen liitetyt nielemisen ongelmat leikkaushoidon myota.

Tadmén tutkielman tutkimuskysymykset ovat seuraavat:

1. Kuinka nielemisvaikeus ilmenee Chiari 1 -malformaatiota sairastavilla aikuisilla?

2. Poistuuko nielemisvaikeus Chiari 1 -malformaation leikkaushoidon my6ta?



4 TUTKIMUSMENETELMAT

4.1 Kirjallisuuskatsaus tutkimusmenetelmana

Kirjallisuuskatsaukset voidaan jakaa kuvaileviin ja systemaattisiin kirjallisuuskatsauksiin sekd meta-
analyyseihin (Kangasniemi ym., 2013; Salminen, 2011, s. 6). Siind missd systemaattiset
kirjallisuuskatsaukset ja meta-analyysit edellyttavét tarkempia tutkimusmetodeja ja ldhteiden tiukkaa
seulontaa, ovat kuvailevat kirjallisuuskatsaukset toteutusmuodoltaan huomattavasti vapaampia
(Salminen, 2011, s. 6, 11). Kuvailevat kirjallisuuskatsaukset sopivat tutkimusmenetelmiksi etenkin
silloin, kun kirjallisuuskatsausta tehddian vahén tutkitusta aiheesta (Kangasniemi ym., 2013). Tdmén
kandidaatintutkielman toteutusmuoto, integroiva Kkirjallisuuskatsaus, on yksi kuvailevan
kirjallisuuskatsauksen alatyyppi. Integroivassa kirjallisuuskatsauksessa tarkastelun kohteena olevaa
ilmidta pyritddn kuvaamaan mahdollisimman monipuolisesti, minké vuoksi tiukat metodiset sddnnot
eivdt madritd aineiston valintaa, vaan katsaukseen on mahdollista sisdllyttdd usein eri metodein
tehtyjd tutkimuksia (Salminen, 2011, s. 8). Integroiva kirjallisuuskatsaus valikoitui tutkielmani
toteutusmuodoksi erityisesti sille ominaisen systemaattisen tiedonhakuprosessin vuoksi, ja koska
pidin aineiston kriittistd tarkastelua tulosten pohdinnan kannalta keskeisend. Aineiston kriittinen
tarkastelu onkin ominaisempaa integroivalle kirjallisuuskatsaukselle kuin toiselle kuvailevan

kirjallisuuskatsauksen alatyypille, narratiiviselle kirjallisuuskatsaukselle (Salminen, 2011, s. 8).

Tutkimukseni eteni Kangasniemen ja kumppaneiden (2013) esittdmien kirjallisuuskatsauksen
vaiheiden mukaisesti. Aluksi muodostin rajatut, mutta kuvailevalle kirjallisuuskatsaukselle tarpeeksi
véljat tutkimuskysymykset, jotka tarkentuivat aineistoa lépikdytdessd. Tdmidn jdlkeen siirryin
aineiston valintaan. Kangasniemen ja kumppaneiden mukaan aineiston valinta voidaan tehdd
implisiittisesti tai eksplisiittisesti. Tassd tutkielmassa kédytetyssd aineiston valinnan tavassa,
eksplisiittisessd aineiston valinnassa, valintaprosessin vaiheet raportoidaan tarkasti systemaattisten
kirjallisuuskatsausten raportointitapaa mukaillen, kun taas implisiittisessd aineiston valinnassa néin
ei tehdid. Eksplisiittisesséd aineiston valinnassa tarkan harkinnan mukaan tehtyjen hakujen tuloksista
ja tietokantarajauksista voidaan kuitenkin tarvittaessa poiketa, mikéli tutkimuskysymyksiin
vastaaminen sitd edellyttdd. Aineiston valinnan jilkeen mallissa siirrytddn kuvailun rakentamisen
vaiheeseen, jossa tutkimuskysymyksiin vastataan aineistoldhtdisesti tietoa syntetisoimalla ja
johtopéétoksid tekemilld. Viimeinen vaihe mallissa on tulosten tarkastelun vaihe, jossa tulokset
kootaan yhteen, ja niité tarkastellaan laajemmassa kontekstissa. Viimeiseen vaiheeseen kuuluu myos

tutkimusmenetelmén ja tutkimuksen vaiheiden eettisyyden ja luotettavuuden arviointi.



4.2 Kirjallisuuskatsauksen toteutus

Tamén kirjallisuuskatsauksen tiedonhakuun tietokantoja valitessa kéytiin ldpi Tampereen
korkeakouluyhteison tietokantalista ja logopedian oppiaineen suositellut tietokannat. Liséksi
tarkasteltiin, millaisia tietokantoja Tampereen yliopiston logopedian oppiaineen hiljattain
valmistuneissa opinnéytetdissd on kiytetty. Tietokannoiksi valittiin EBSCOhost (Academic Search
Ultimate, CINAHL Complete, Medline), ProQuest, PubMed, ScienceDirect ja Scopus. Niisté
tietokannoista haettiin vertaisarvioituja artikkeleita hakulausekkeella "Chiari malformation type 1"
OR "Chiari 1 malformation” OR "Arnold-Chiari malformation" (kaikki kentét sisdltdd) AND
dysphagia OR swallowing disorder OR swallowing difficult* OR swallowing dysfunction OR
deglutition disorder (abstrakti sisdltdd). Aluksi testihakuja tehtiin useilla edelld mainittujen
hakusanojen yhdistelmillé ja eri sanamuodoilla. Fraasihakuun paidyttiin, jotta hakutuloksia saatiin
pelkéstiin haluttuun potilasryhmaién liittyen. Hakua rajattiin my®0s siten, etté artikkelien abstrakteissa
tuli olla maininta nielemisvaikeuksista. Télld pyrittiin varmistamaan, ettd artikkeleissa késitelldin
nielemisvaikeutta enemmin kuin pelkén yksittdisen maininnan tasolla. Lopullisissa hakutuloksissa
oli vain englanninkielisid julkaisuja. Testihakuvaiheessa haettiin my0s suomen-, ruotsin- ja
ranskankielisid artikkeleita, mutta niitd ei kuitenkaan 10ytynyt. Lopullinen tiedonhaku tehtiin

helmikuussa 2021. Hakuosumien méérét eri tietokannoissa on eritelty taulukossa 1.

Taulukko 1. Tiedonhaun eteneminen tietokannoittain

Tietokanta Kaikki osumat, Kokonaan luetut Katsaukseen

joista otsikot ja valitut
abstraktit luettu

EBSCOhost (Academic Search 49 12 3

Ultimate, CINAHL Complete, Medline)

ProQuest 18 4 1

PubMed 11 0 0

ScienceDirect 19 0 0

Scopus 5 1 1

Katsaukseen mukaan valittujen 2 2

artikkelien 1dhdeluetteloista haetut

Yhteensa 102 19 7




Koska hakulauseke rajasi hakuosumien méaéraa tehokkaasti, luettiin kaikista hakuosumiksi saaduista
artikkeleista otsikko ja abstrakti. Otsikon ja abstraktin perusteella valittiin kokonaan luettavaksi 17
artikkelia, joista viisi valikoitui lopulliseen katsaukseen. Katsaukseen mukaan otettujen artikkelien
lahdeluettelot kaytiin 1dpi. Né&in pyrittiin  huomioimaan hakuosumia tehokkaasti rajaavan

hakulausekkeen mahdollisesti atheen kannalta

ulkopuolelle jattdmat relevantit julkaisut.
Léihdeluetteloiden kautta 16ytyi kaksi sisdéinottokriteerit tiyttivaa vertaisarvioitua artikkelia, jotka
otettiin mukaan katsaukseen. Tiedonhaussa kéytetyt tietokantarajaukset ja hakuprosessin eteneminen
sekd julkaisujen poissulku- ja sisddnottokriteerit on kuvattu kuviossa 1. Katsaukseen mukaan otetut

artikkelit on lueteltu liitteessa 1.

Tietokantarajaukset

s Vertaisarvioidut julkaisut

» Julkaisukieli englanti

» Julkaistu vuosina 1990-2021

Kaikki osumat, joista otsikot
ja abstraktit luettu: 102

Kaksoiskapppleet poistetiu - L.
. N g Sisdfinottokriteerit
Poissulkukriteerit > | - « Tutkittavilla Chiari 1
» Ei saatavilla korkeakouluyhteisén _malformaatio

tunnuksilla 1lmaiseksi verkossa
» Tutkittavilla lisdksi jokin muu

» Tutkittavat ¥li 18-vuotiaita
Koko teksti luettu: 17

neurclopinen sairaus

» Nielemisvaikeuden oireita ei
eritelty

» Ei vastaa tutkimuskysymyksiin

s Nielemisvaikeus todennettu
instrumentaalisella menetelmélld

» Julkaistu lehdessi, jonka
julkaisufoorumiluckitus on
vihintdin perustasoa (taso 1)

Hakuosumista koko tekstin
perusteella katsaukseen valitut: 5
Katsaukseen wvalittujen artildeelien
lihdeluetteloista mukaan otetut: 2
Yhteensd katsaukseen otetut: 7

Kuvio 1. Tiedonhaun kaavio seké julkaisujen poissulku- ja sisddnottokriteerit
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4.3 Tutkimusaineiston analyysi

Kirjallisuuskatsaukseen valitun aineiston jirjestimisessd voidaan kayttdd apuna laadullisen
tutkimuksen perusanalyysimenetelmén eli sisdllonanalyysin menettelytapoja (Tuomi & Sarajirvi,
2018, luku 4.5). Tdmén tutkielman aineistoa jdrjestettdessd hyodynnettiin sisdllonanalyysille
tyypillisid pelkistimisen seké yla- ja pddluokkien muodostamisen vaiheita (ks. Tuomi & Sarajirvi,
2018, luku 4.4.3). Aluksi katsaukseen valikoituneista seitsemésti artikkelista poimittiin taulukkoon
tutkimuskysymysten kannalta keskeiset tiedot eli tutkimushenkiloiden madrd ja ika,
nielemisvaikeuden arviossa kiytetty instrumentaalinen arviointimenetelmd, nielemisvaikeuteen
liittyvét oireet ja muut 10ydokset sekd hoitomuoto ja tilanne seuranta-ajankohtana. Tdmén jilkeen
artikkeleissa kéytetyistd ilmauksista tehtiin suomenkieliset pelkistykset. Pelkistimisprosessin
tarkoituksena on yksinkertaistaa aineistoa niin, ettd jdljelle jdd vain tutkimuskysymyksiin
vastaamisen kannalta keskeinen tieto (Tuomi & Sarajarvi, 2018, luku 4.4.3). Seuraavaksi pelkistetty
tieto ryhmiteltiin yldluokkiin. Yldluokat jaettiin lopuksi vield kahteen erilliseen pédluokkaan.
Ryhmittelyvaiheessa aineistoa siis tiivistetddn kokoamalla samaan teemaan liittyvit ilmaukset omiin
luokkiinsa (Tuomi & Sarajédrvi, 2018, luku 4.4.3). Edelld kuvattujen siséllonanalyysin vaiheiden
avulla jarjestettyd tietoa syntetisoimalla muodostettiin kuvaus siitd, kuinka Chiari 1 -malformaatioon

liittyvad nielemisvaikeus ilmenee, ja poistuuko se leikkaushoidon myo6ta.

4.4 Tutkimuksen eettisyys

Tama kandidaatintutkielma toteutettiin Tutkimuseettisen neuvottelukunnan (2012) hyvén tieteellisen
kdytinnon ohjeiden mukaisesti. Tamé tarkoittaa sitd, ettd olen tydskennellyt aina tyon
suunnitteluvaiheesta tutkimuksen toteutukseen ja tulosten julkaisuun saakka huolellisesti
tutkimustyon rehellisyyttd, avoimuutta ja tarkkuutta painottaen. Olen huomioinut tydssédni kaikki
saatavilla olevat aiheen kannalta olennaiset tutkimukset, ja tutkielmani teon vaiheet on kuvattu
tydssdni tdsmallisesti. Hyvén tieteellisen kdytinnon mukaisesti olen myds kunnioittanut muiden
tutkijoiden tyoskentelyd ja saavutuksia viittaamalla muiden julkaisuihin asiaankuuluvalla ja

tasmalliselld, logopedian oppiaineen kaytintdjen mukaisella tavalla tutkimustuloksia vaaristelematta.
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S TULOKSET

Tamaén kirjallisuuskatsauksen aineisto muodostui kuudesta yksittdisen nielemisvaikeudesta kéirsivin
Chiari 1 -aikuispotilaan tapauskuvauksesta seké yhdestd prospektiivisesti toteutetusta tutkimuksesta,
johon osallistui 11 aikuista Chiari 1 -potilasta, joista seitsemdlld oli nielemisvaikeusoireita ja/tai
instrumentaalisessa arviossa havaittuja nielemistoimintojen poikkeavuuksia. Aineistossa raportoidut
nielemisvaikeuteen liitetyt oireet ja 16ydokset on téssd tutkielmassa luokiteltu instrumentaalisessa
ja/tai kliinisessd arviossa tehtyihin 16yddksiin sekd potilaiden raportoimiin oireisiin. Ensimmaisené
mainittuun pddluokkaan kuuluvat 16ydokset on jaoteltu tarkemmin sen mukaan, viittaavatko ne
ensisijaisesti nielemisen oraalisen, faryngeaalisen vai esofageaalisen vaiheen héiriintymiseen.
Potilaiden raportoimat oireet on puolestaan jaettu fyysisiin nielemisvaikeusoireisiin sekd
psykososiaalisiin oireisiin. Oireet ja 16ydokset on esitetty artikkeleittain liitteessd 2. Kaikki aineiston
tutkimushenkil6t yhtd lukuun ottamatta kévivét ldpi Chiari 1 -malformaation leikkausoperaation.

Leikkausten jélkeisten seurantajaksojen pituus vaihteli kahdesta viikosta kahteentoista kuukauteen.

5.1 Kliinisessé ja/tai instrumentaalisessa nielemisarviossa tehdyt l16ydokset

Yksittdisid nielemisen oraalisen vaiheen poikkeavuuteen liittyvid piirteitd kuvattiin viidessd
artikkelissa. Muutamalla tutkimushenkil6lld raportoitiin suuontelon sensorisia puutteita. Yhdelld
henkil6lld palataalinen refleksi puuttui kokonaan (Nathadwarawala, Richards, Lawrie, Thomas &
Wiles, 1992), ja toisella se oli heikentynyt (White ym., 2010). Lisdksi suulaen kosketustunnon
todettiin alentuneen yhdell4 tutkittavalla (Ikusaka, Iwata, Sasaki & Uchiyama, 1996). Muita oraalisen
vaiheen ongelmia olivat yhden tutkimushenkilon tarkemmin méérittdméton oraalisen vaiheen vaikeus
(Almotairi, Andersson, Andersson, Skoglund & Tisell, 2018) sekd yhdelld potilaalla raportoitu
heikentynyt kielen kontrolli yhdessa kielen molemminpuolisen halvauksen, atrofian ja lihasvéirindn

kanssa (Paulig & Prosiegel, 2002).

Suurimman ryhmén muodostivat nielemisen faryngeaalisen vaiheen poikkeavuudet ja oireet, joita
raportoitiin kaikissa tutkimuksissa Eltan, Caldwellin ja Nostrantin (1996) tapauskuvausta lukuun
ottamatta. Faryngeaalisen vaiheen ongelmista yleisin oli nielemisen kdynnistymisen vaikeus tai viive,
jota havaittiin videofluorografiassa viidelld tutkimushenkil6lld, joista neljdlla oli subjektiivisesti
koettu nielemisvaikeus ja yhdelld ei (Almotairi ym., 2018). Melko tyypillisid aineistossa olivat myos

nielun sensoriset puutteet. Kolmelta tutkimushenkil6ltd puuttui gag-refleksi (Ikusaka ym., 1996;
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Nathadwarawala ym., 1992; Santoso, Kim & Paydarfar, 2019). Yhdelld niisti henkil6istd puuttuivat
myos kaikki tuntoaistimukset ddnihuulitasolta yldnieluun (Santoso ym., 2019), ja toisella havaittiin

nesteiden takaisinvirtausta nendonteloon eli nasaalista regurgitaatiota (Ikusaka ym., 1996).

Nielemisen faryngeaalisen vaiheen héiriintymiseen viittasivat my0s neljdlld henkilolla
instrumentaalisessa nielemisarviossa havaitut kurkunpdan puutteelliseen nousuun ja sulkeutumiseen
sekd mahdollisesti heikentyneeseen nielun lihasten supistumiseen liittyvét piirteet. N&itd olivat
yhdelld nielemisvaikeusoireita raportoineella ja vyhdelldi oman nielemisensd hairiottoméksi
mieltédneelld henkil6lld kuvattu kieliluun poikkeavan véhdinen ylds- ja eteenpdin suuntautuva liike
nielemisen aikana (Almotairi ym., 2018), erdilld tutkittavalla havaittu puutteellinen kurkunpiéin
nousu (Ikusaka ym., 1996) sekd yhdelld tutkimushenkil6lld raportoitu tarkemmin méérittdmaton
puutteellinen kurkunpiin sulkeutuminen (Nathadwarawala ym., 1992). Lisdksi kolmella henkil6lla
havaittiin nieltdvdn aineksen penetraatiota (Almotairi ym., 2018; Nathadwarawala ym., 1992).
Yhdelld niistd tutkimushenkildistd havaittiin - penetraation lisdksi myos kielenkannan ja
kurkunkannen viliin jddvin tilan eli valleculan alueen retentiota, minkd lisdksi télld henkildlla

todettiin oikeanpuoleisen dénihuulen osittainen halvaus (Nathadwarawala ym., 1992).

Faryngeaalisen vaiheen hairioiksi luokiteltiin myds instrumentaalisessa arviossa havaittu aspiraatio
sekd aspiraatioon viittaavat kliiniset oireet. Yhdella tutkittavalla aspiraatio tapahtui ennen nielemisen
kdynnistymistd (Paulig & Prosiegel, 2002). Nielemisen aikaista aspiraatiota havaittiin kahdella
henkil6lld, joista toisella aspiraatio ilmeni pystyasennossa mutta ei makuulla (Santoso ym., 2019;
White ym., 2010). Néistd kolmesta henkilosta yhdelld aspiraatio oli niin sanottua hiljaista aspiraatiota,
eli se ei laukaissut yskénrefleksid (Santoso ym., 2019). Liséksi yhden tutkittavan vetinen d4nenlaatu
sekd yskiminen vedennielemistestin aikana ja sen jéilkeen viittasivat kohonneeseen aspiraatioriskiin

(Nathadwarawala ym., 1992).

Nielemisen faryngeaalisen vaiheen paittivd ruokatorven yldsulkijan avautuminen poikkesi
videofluorografian perusteella normaalivariaatiosta kolmella tutkimushenkil6lld. Almotairin ja
kumppaneiden (2018) tutkimuksessa ruokatorven yldsulkijan relaksoituminen havaittiin
puutteelliseksi yhdelld subjektiivisesta nielemisvaikeudesta raportoineella ja kahdella oireettomalla
henkil6lld. Varsinaiseen nielemisen esofageaaliseen vaiheeseen liittyvid ongelmia kuvattiin vain
Eltan ja kumppaneiden (1996) tapauskuvauksessa, jossa tutkittavalla oli ainoastaan esofageaalisen
vaiheen ongelmia. Manometriatutkimuksessa tdmén henkilon ruokatorven alasulkijan paine todettiin

heikentyneeksi ja ruokatorven peristaltiikka poikkeavaksi. Lisdksi henkilolld todettiin refluksitauti.
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Edelld kuvattujen eri nielemisvaiheisiin liittyvien 16yddsten lisdksi kahdella henkil6lld oli todettu
vahintddn yksi keuhkokuumetapaus (Ikusaka ym., 1996; Santoso ym., 2019). Heistd toisella
keuhkokuumeen oli vahvistettu johtuvan aspiraatiosta (Ikusaka ym., 1996). Kolmella henkil5lla
nielemisvaikeus oli niin hankala, ettd ravinnonsaantia jouduttiin tukemaan letkuruokinnalla. Ikusakan
ja kumppaneiden (1996) potilaalla ravinnonsaantia tuettiin nendmahaletkun avulla, kun taas Santoson
jakumppaneiden (2019) seké Pauligin ja Prosiegelin (2002) potilailla ruokinta tapahtui perkutaanisen

endoskooppisen gastrostooman (PEG) kautta.

5.2 Potilaiden raportoimat oireet

Almotairin ja kumppaneiden (2018) tutkimus oli ainoa, jossa tutkittavien kerrottiin arvioineen
nielemistddn kyselylomakkeilla. Tapauskuvausten sanavalinnoista voitiin paételld, mitka oireet olivat
potilaiden kuvaamia, mutta sitd, kuinka potilaiden ndkemysté oli selvitetty, ei artikkeleissa kerrottu.
Seitsemistd artikkelista viidessd kuvattiin joitakin potilaiden raportoimia oireita. Valtaosa néisti
oireista oli nielemisvaikeuteen liittyvid fyysisid oireita. Yleisimmin raportoitu oire oli nieltdvidn
boluksen hetkellinen juuttuminen nielaisun aikana. Neljd henkil6d kuvasi nieltdvien bolusten
juuttuvan kurkkuun (Almotairi ym., 2018; Nathadwarawala ym., 1992; Santoso ym., 2019), kun taas
kolme henkildd koki niiden juuttuvan rintakehédn kohdalle (Almotairi ym., 2018; Elta ym., 1996).

Almotairin ja kumppaneiden (2018) tutkimushenkil6isté yksi tunsi tukehtuvansa niellessédén ja yksi
raportoi yskimiseen liittyvistd vaikeuksista. Tukehtumisen tunne ja yskiminen olivat melko usein
raportoituja oireita myds tapauskuvausten potilailla. Eltan ja kumppaneiden (1996) potilas kertoi
kérsivinsd yollisestd yskéstd ja tukehtumisen tunteesta, kun taas Whiten ja kumppaneiden (2010)
potilas kertoi yskivinsd aina ruokailun aikana, minki lisdksi hén tunsi usein my0s tukehtuvansa
ruokaillessaan. Nathadwarawalan ja kumppaneiden (1992) potilas kertoi yskivinsd sekd Oisin ettd
ruokailun aikana, minké lisdksi hin koki ruuan paédtyvan usein “vadraan kurkkuun”. Télld potilaalla
oli my6s hengenahdistusta, joka liittyi ruuan aspiroitumiseen, ja hénelle olikin jouduttu tekemiéin
keuhkoputkien tdhystys aspiroituneiden ruokapalojen poistamiseksi. Muita tutkimushenkiléiden
mainitsemia fyysisid nielemisvaikeusoireita olivat kolmen henkilén raportoima nielemiseen liittyva
kipu sekd kahden henkilon merkittdva painonlasku (Almotairi ym., 2018; Elta ym., 1996; Santoso
ym., 2019). Liséksi kyselylomakkeiden vastausten perusteella Almotairin ja kumppaneiden (2018)
tutkittavista kahdella oli vaikeuksia nielld sylked, mink&d lisdksi kaksi henkildd raportoi suun

kuivuudesta, kaksi makuaistin ongelmista ja yksi refluksioireista.
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Fyysisten oireiden ohella potilaat kuvasivat joitakin nielemisvaikeuteen liittyvid psykososiaalisia
ongelmia. Almotairin ja kumppaneiden (2018) tutkimuksessa kolme henkil6d raportoi kokevansa
ahdistusta, minka lisdksi kaksi henkil6d raportoi ruokakoostumuksiin liittyvista rajoituksista ja yksi
muiden seurassa syomiseen liittyvastd ahdistuksesta. Tamain lisdksi Eltan ja kumppaneiden (1996)
tutkittava kuvasi kokevansa syomiseen liittyvdd pelkoa. Nathadwarawalan ja kumppaneiden (1992)

potilas puolestaan kertoi joutuvansa noudattamaan erityistd varovaisuutta ruokaillessaan.

5.3 Leikkaushoidon vaikutus nielemisvaikeuteen

Kaikille aineiston tutkimushenkildille Santoson ja kumppaneiden (2019) tapauskuvauksen potilasta
lukuun ottamatta tehtiin niska-aukon avarrusleikkaus. Kolme kuukautta leikkauksen jidlkeen
Almotairin ja kumppaneiden (2018) tutkimushenkildistd yksi raportoi syljen nielemisen olevan
alkutilanteeseen verrattuna vaikeampaa. Tétd yksittdistd pahentunutta oiretta lukuun ottamatta kaikki
taiman tutkimuksen nielemisvaikeusoireita raportoineet tutkittavat kokivat nielemisvaikeutensa
poistuneen leikkauksen myotd. Videofluorografian perusteella valleculan alueen retentio véheni
ryhmétasolla tarkasteltuna, minké lisdksi viidestd henkilostd neljalld nielemisen kdynnistymisen

vaikeuden merkit vihenivit, kun taas yhdelld ne pysyivit muuttumattomina.

Myos tapauskuvauksissa raportoitiin hyvid leikkaustuloksia. Kahdeksan kuukauden kuluttua
leikkauksesta Nathadwarawalan ja kumppaneiden (1992) potilas raportoi yollisen ja
ruokailunaikaisen yskimisen vdhentyneen, eikd hénelld ollut endé ollut aspiraatioepisodeja. Myds
videofluorografian perusteella nielemistoiminnot olivat parantuneet, eikd potilaalla ollut endi
alkutilanteen tavoin valleculan alueen retentiota. Eltan ja kumppaneiden (1996) esofageaalisesta
nielemisvaikeudesta kirsineen potilaan oireet poistuivat vilittomasti leikkauksen mydtd. Potilas
pysyl oireettomana myds 12 kuukautta leikkauksen jdlkeen, ja tdlloin uusitun manometrian
perusteella potilaan ruokatorven toiminta oli palautunut normaalille tasolle. Niin ikddn Ikusakan ja
kumppaneiden (1996) potilaan oireet olivat poistuneet ldhes kokonaan kuukausi leikkauksen jilkeen,
minka lisdksi hidnen gag-refleksinsi ja palataalinen refleksinsé vahvistuivat, ja suulaen tunto palautui.
Pauligin ja Prosiegelin (2002) potilaalle tehtiin uusi videofluorografia kuusi kuukautta leikkauksen
jdlkeen, eikd potilaalla havaittu endd aspiraatiota. Lisdksi potilaan kielen kontrollin havaittiin
parantuneen siind missé kielen atrofia ja lihasvérind olivat puolestaan viahentyneet. Myos Whiten ja
kumppaneiden (2010) potilas oli oireeton kahden viikon kuluttua leikkauksesta, vaikka kuusi paivaa

leikkauksen jidlkeen tehdyssd FEES-tutkimuksessa oli havaittu minimaalista nesteiden aspiraatiota.
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6 POHDINTA

Tamén integroivana kirjallisuuskatsauksena toteutetun kandidaatintutkielman tarkoituksena oli
muodostaa yhtendinen kuvaus siitd, kuinka nielemisvaikeus ilmenee verrattain harvinaista
neurologista sairautta, Chiari 1 -malformaatiota, sairastavilla aikuisilla. Lisdksi tarkasteltiin,
poistuuko nielemisvaikeus Chiari 1 -malformaation leikkaushoidon my6té. Chiari 1 -malformaatioon
liittyvid nielemisvaikeuksia on tutkittu maailmanlaajuisesti hyvin vdhén, eikd suomalaista tutkimusta
ole aiemmin tehty. Lopulliseen katsaukseen valikoitui seitsemdn vuosina 1990-2021 julkaistua
vertaisarvioitua artikkelia. Aineiston pohjalta muodostui kaksi nielemisvaikeuteen liittyvien oireiden
ja piirteiden pailuokkaa. Ensimmaisen pdidluokan muodostivat kliinisessa ja/tai instrumentaalisessa
arviossa tehdyt 10ydokset, jotka jaettiin edelleen eri nielemisvaiheiden mukaisesti oraalisen,
faryngeaalisen ja esofageaalisen vaiheen ongelmiin. Aineistossa raportoitiin kaikkiin nielemisen eri
vaiheisiin liittyvid oireita tai poikkeavuuksia, mutta faryngeaalisen vaiheen ongelmat muodostivat
suurimman yléluokan. Toisen pddluokan muodostivat potilaiden raportoimat oireet, joihin kuuluivat
huomattavasti suurempi fyysisten nielemisvaikeusoireiden seké pienempi psykososiaalisten oireiden
yldluokka. Kaikkien leikkauksen ldpikdyneiden potilaiden nielemisvaikeus poistui tdysin tai ldhes

kokonaan, vaikka kaikki nielemistoimintojen poikkeavat piirteet eivét tdysin poistuneet.

6.1 Tulosten pohdinta

Tamin kirjallisuuskatsauksen aineistossa raportoitiin eniten nielemisen faryngeaalisen vaiheen
héiriintymiseen liittyvid piirteitd, kun taas pienimmén ryhméin muodostivat esofageaalisen vaiheen
ongelmat, joita raportoitiin vain yhdelld henkil6lld. Oraalisen vaiheen poikkeavuuksia kuvattiin
useammalla tutkittavalla, joskin niitd oli faryngeaalisen vaiheen pulmiin verrattuna huomattavasti
vihemmién. Kaikilla henkil6illd, joilla todettiin oraalisen vaiheen poikkeavuuksia, oli myds
faryngeaaliseen vaiheeseen liittyvid pulmia. Tdma havainto on linjassa télld hetkelld saatavilla olevan
tiedon kanssa, silld oraalisen ja faryngeaalisen vaiheen vaikeuksien tiedetddn esiintyvin useimmiten
yhdesséd (Ekberg, 2012, s. 59). Usein oraalisen ja faryngeaalisen nielemisvaiheen ongelmia ei edes
varsinaisesti eroteta toisistaan, vaan niistd kédytetddn yhteisnimitystd orofaryngeaalinen
nielemisvaikeus (Denk-Linnert, 2012, s. 72). Orofaryngeaalisten ongelmien korostuminen suhteessa
esofageaalisen vaiheen ongelmiin tdssd aineistossa tukee aiemmin tehtyjd havaintoja siitd, ettd
neurologisista syistd johtuville nielemisvaikeuksille on tyypillistd juuri oraalisen ja faryngeaalisen

vaiheen héiriintyminen (Prosiegel, 2012, s. 83).
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Aivohermoista erityisesti kieli-kitahermon (IX) ja vagushermon (X) toiminnan on havaittu voivan
hiiriintyd Chiari 1 -malformaation takia (Dyste ym., 1989). Kyseisten aivohermojen alkupisteet
aivorungon ydinjatkeessa sijaitsevatkin hyvin ldhelld toisiaan (Brazis, Masdeu & Biller, 2017, luku
12). Tdmén katsauksen aineistossa raportoiduista oireista suurin osa viittasi odotetusti juuri ndiden
kahden aivohermon toimintah&irioon. Oraalisen vaiheen poikkeavuuksista esimerkiksi kahdessa
tapauskuvauksessa raportoidut palataalisen refleksin puutteet (Nathadwarawala ym., 1992; White
ym., 2010) liittyvat kieli-kitahermon (IX) toimintahdirioon (Brazis ym., 2017, luku 12).
Faryngeaalisen vaiheen ongelmista puolestaan esimerkiksi kurkunpédén puutteelliseen nousuun ja
sulkeutumiseen viittaavat piirteet sekd nielun ja kurkunpdian sensoriset ongelmat selittynevit kieli-
kitahermon (IX) ja vagushermon (X) vauriolla, silld kyseiset hermot vastaavat suulaen, ylénielun,
kurkunpdin ja alanielun tuntoaistimusten vélittdmisestd sekd toisaalta 1dhes kaikkien kurkunpééin

lihasten hermotuksesta (Brazis ym., 2017, luku 12).

Toisaalta Chiari 1 -malformaation on havaittu voivan aiheuttaa myds kolmen muun nielemisen
sadtelyyn osallistuvan aivohermon, kolmoishermon (V), kasvohermon (VII) ja kielihermon (XII),
toimintahdiriditd (Dyste ym., 1989; Milhorat ym., 1999). Joitakin yksittdisid ndidenkin aivohermojen
toimintahdiridihin viittaavia poikkeavuuksia kuvattiin myods tdmén tutkielman aineistossa. Yhdelld
tutkimushenkil6lld havaitut kielen heikentynyt kontrolli, atrofia, molemminpuolinen halvaus ja
lihasvérind kertovat kielthermon (XII) toimintahdiriostd (Brazis ym., 2017, luku 12; Paulig &
Prosiegel, 2002). Kasvohermon (VII) toimintahdirioon viittaavat puolestaan Almotairin ja
kumppaneiden (2018) tutkimuksessa kahden henkilon raportoimat makuaistin ongelmat, silld tdma
hermo vastaa makuaistimusten vélittdmisestd kielen kahdelta etukolmannekselta (Brazis ym., 2017,
luku 10). Toisaalta makuaistin pulmat voivat liittyd myo6s kieli-kitahermon (IX) toimintah&iridon,
sill kieli-kitahermo valittdd makuaistimukset kielen takakolmannekselta (Brazis ym., 2017, luku 12).
Ikusakan ja kumppaneiden (1996) potilaalla raportoitu suulaen tuntopuutos liittynee puolestaan
suulaen tuntoaistimuksia vélittdvin kolmoishermon (V) toimintahdirioén (Brazis ym., 2017, luku 9).
Taman tutkielman tulokset tukevat siis aiemmin esitettyjd havaintoja siité, ettd Chiari 1 -malformaatio

voi hiiritd minka tahansa nielemisen kannalta keskeisen aivohermon toimintaa (Dyste ym., 1989).

Chiari 1 -malformaatioon liittyvé nielemisvaikeus voi ilmetd aspiraationa. Aineistossa raportoitiin
sekd ennen nielemisen kdynnistymistd tapahtuvaa ettd nielemisen aikaista aspiraatiota (Paulig &
Prosiegel, 2002; Santoso ym., 2019; White ym., 2010). Liséksi esimerkiksi Nathadwarawalan ja
kumppaneiden (1992) potilaalla kuvattu yskiminen vedennielemistestin jdlkeen viittaa nielemisen

jdlkeen tapahtuvaan nesteen aspiraatioon. Yhdelld tutkittavalla aspiraatio ei laukaissut lainkaan

17



yskanrefleksid (Santoso ym., 2019). Tama niin kutsuttu hiljainen aspiraatio viittaakin terveyden
kannalta vaaralliseen nielemisvaikeuteen, silld nieltivd aines péédtyy helposti keuhkoihin asti
hengitysteitd normaalisti suojaavan yskdnrefleksin puuttuessa (Denk-Linnert, 2012, s. 73-74).
Aspiraation havaitseminen tai poissulkeminen on erittdin keskeistd, silld toisinaan jo hyvin
vihdinenkin aspiraatio voi altistaa keuhkokuumeelle (Denk-Linnert, 2012, s. 74). Kahdella timén
aineiston tutkittavista olikin todettu vahintdédn yksi keuhkokuumetapaus (Ikusaka ym., 1996; Santoso
ym., 2019). Instrumentaalisesti tai kliinisesti havaitun varsinaisen aspiraation liséksi useat
poikkeavaan nielemiseen aineistossa liitetyt piirteet voivat nostaa aspiraatioriskid. Naita tekijoitd ovat
esimerkiksi nieltdvdn aineksen retentio nielun rakenteissa, kurkunpddn puutteellinen nousu seka

ruokatorven yldsulkijan puutteellinen avautuminen (Denk-Linnert, 2012, s. 74; Rommel ym., 2015).

Aineistossa kuvattiin suhteellisen vdhdn potilaiden raportoimia oireita. Ainoastaan Almotairin ja
kumppaneiden (2018) tutkimuksessa nielemisvaikeutta arvioitiin instrumentaalisen menetelmin
liséksi tutkittavien tdyttimien kyselylomakkeiden avulla. Yhdessdkddn tapauskuvauksessa ei
raportoitu ndin tehdyn. Toisin sanoen kliinisessd tydssd Chiari 1 -potilaiden nielemisvaikeuden
arvioinnissa vaikuttaakin korostuvan nielemisvaikeuden objektiivinen todentaminen, mika on tietysti
leikkauspéatoksen tekemisen kannalta keskeistd. Katsauksen aineistosta ei ole mahdollista tehda
luotettavia johtopaitoksia siitd, kuinka tapauskuvausten potilaita on haastateltu. Vaikuttaa kuitenkin
siltd, ettei potilaiden mahdollisesti kokemia psykososiaalisia ongelmia ehké ole pyritty selvittimééan
vakioiduin menetelmin. Useilla henkil6illd oli hyvinkin vaikeita nielemisvaikeusoireita, mihin
ndhden olikin yllittdvdd, kuinka vdhdn psykososiaalisia ongelmia aineistossa raportoitiin. Koska
nielemisvaikeus voi vaikuttaa fyysisen terveydentilan liséksi toimintakykyyn myo6s laajemmin (mm.
Eslick & Talley, 2008), tulisi kliinisessd ty0ssd arvioida my0s nielemisvaikeuden potilaalle

aiheuttaman subjektiivisesti koetun haitan astetta esimerkiksi haastattelemalla potilasta kattavasti.

Tapauskuvausten arviointiprosessien ja havaintojen raportoinnin tarkkuudessa oli ymmarrettavésti
erittdin suurta vaihtelua. Tdméa hankaloittaa johtopédétdsten tekemistd, silldi on mahdotonta sanoa,
onko kaikkien oireiden ilmenemistd edes pyritty selvittdméédn kaikilla tutkittavilla. Onkin siis
mahdollista, ettd aineiston tutkittavilla on ollut myos sellaisia nielemisvaikeusoireita, joita ei ole
havaittu tai ehkd edes pyritty selvittimaan. Tulosten saumaton yhteen vetdminen on haastavaa, silld
aineiston tutkittavien oirekuvat olivat keskendin hyvin erilaisia. Valtaosa oireista ilmeni korkeintaan
vain muutamalla tutkittavalla. Toisaalta tdssad tutkielmassa tehty havainto nielemisvaikeusoireiden
heterogeenisyydestd tukee yleistd ndkemystd Chiari 1 -malformaatioon liittyvien oireiden

moninaisuudesta ja epdspesifisyydestd (Karppinen, 2020).
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Taman tutkielman tarkoituksena ei ollut aukottomasti todistaa kaikkien aineistossa raportoitujen
oireiden ja normaalivariaatiosta poikkeavien piirteiden johtuvan Chiari 1 -malformaatiosta, vaan
tavoitteena oli kuvata kaikki ne tekijdt, jotka voisivat jollain tapaa liittyd hiiriintyneeseen
nielemiseen. On kuitenkin tidrkedd huomata, ettd osaa tuloksissa esitetyisti nielemistoimintojen
poikkeavuuksista esiintyy videstossd myos ilman, ettd niihin liittyy varsinaisia nielemisvaikeusoireita
tai subjektiivisesti koettua nielemisvaikeutta. Esimerkiksi puuttuvaa gag-refleksid ei voida pitda
suoraan nielemisvaikeutta ennustavana tekijind, silld gag-refleksi puuttuu myos joiltakin terveiltd
henkilGiltd, ja toisaalta henkil6lld voi olla nielemisvaikeus normaalista gag-refleksistd huolimatta
(Leder, 1996). Liséksi terveidenkin henkildiden nielemisrefleksi voi toisinaan kdynnistyé viiveisesti
(Martin-Harris, Brodsky, Michel, Lee & Walters, 2007). Tdménkin tutkielman aineistossa
nielemisrefleksi kdynnistyi viiveisesti yhdelld sellaisellakin henkil6lld, jolla ei ollut subjektiivisesti
koettua nielemisvaikeutta (Almotairi ym., 2018). Normaalissakin nielemisessd esiintyy vaihtelua
riippuen nieltdvén boluksen koosta ja viskositeetistd, minka lisdksi nielemisessd tapahtuu muutoksia
normaalin ikdidntymisen myotd (Logemann, 2007). Erotusdiagnostiikan kannalta on kuitenkin hyva
tiedostaa, millaisia nielemistoimintojen poikkeavuuksia Chiari 1 -malformaatiota sairastavilla
aikuisilla on raportoitu olevan, vaikka tarvitaankin tutkimusta siitd, mitkd poikkeavuudet selittyvit
juuri Chiari 1 -malformaatiolla. Kunkin potilaan tilannetta tulisikin aina tarkastella yksilollisend
kokonaisuutena pelkkien yksittdisten 10yddsten tarkastelun sijaan. Nédin ollen esimerkiksi yksittdista
aivohermon toimintahdirioon viittaavaa 10ydostd ei varmastikaan ole syytd pitdd leikkauspaitosta

puoltavana tekijand, mikili potilaalla ei ole terveydentilaa tai eldménlaatua haittaavia oireita.

Huomionarvoista on, etti muutaman tdmén tutkielman aineiston potilaan oireet oli tulkittu aluksi
vadrin. Sekd Ikusakan ja kumppaneiden (1996) ettd Pauligin ja Prosiegelin (2002) tapauskuvausten
potilaat olivat aluksi saaneet diagnoosin ALS-taudista. Molempien potilaiden vaikea nielemisvaikeus
ja sen tulkinta bulbaarialkuiseksi ALS-taudiksi johtivat letkuruokinnan aloittamiseen. Niska-aukon
avarrusleikkauksen jdlkeen molemmat potilaat pystyivit jdlleen syomddn suun kautta, eikd mikéén
endd viitannut ALS-taudin mahdollisuuteen. Nielemisvaikeuden syytd mietittdessd olisi tarkeda pitda
mielessd myds Chiari 1 -malformaation mahdollisuus siitdkin huolimatta, ettd kyseessd on melko
harvinainen nielemisvaikeuden aiheuttaja. Oireiden virheellinen tulkinta seké vairén ja pahimmillaan
vakavankin diagnoosin asettaminen tuottaa turhaa huolta potilaalle ja timén ldheisille, mink liséksi
oikeanlaisen hoidon saanti viivéstyy. Potilaat voivat myos joutua turhaan kdymaan ldpi seka potilaalle
ettd yhteiskunnalle kalliita ja kuormittaviakin hoitomuotoja, joita timén tutkielman aineistossa olivat
muun muassa Pauligin ja Prosiegelin (2002) potilaalle tehty PEG-letkun asennus sekd Eltan ja

kumppaneiden (1996) potilaalle tehty refluksitaudin leikkaushoito, Nissenin fundoplikaatio.
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Nielemisvaikeus saattaa poistua muita Chiari 1 -oireita harvemmin ilman leikkaushoitoa (Killeen
ym., 2015). Aivorungon puristumiseen ja aivohermojen toimintahdiriodn viittaavat 10ydokset ja
oireet nielemisvaikeus mukaan lukien puoltavatkin usein leikkauspéitostd (Langridge ym., 2017;
McClugage & Oakes, 2019). Téssd tutkielmassa havaittiin kaikkien tutkimushenkiléiden
nielemisvaikeuden poistuneen tdysin tai ldhes kokonaan leikkaushoidon jélkeiseen seuranta-
ajankohtaan mennesséd, vaikka joidenkin yksittdisten tutkittavien nielemisessd havaittiin yha
videofluorografian perusteella normaalivariaatiosta hieman poikkeavia piirteitd (ks. Almotairi ym.,
2018). Seuranta-ajanjaksojen pituus vaihteli huomattavasti, mutta parhaimmillaan potilaat pysyivit
oireettomina vield vuoden kuluttua toimenpiteestd. Vaikka tdméan tutkielman otos oli erittdin pieni,
tukevat tdssd tutkielmassa saadut tulokset nidkemysté siitd, ettd leikkaushoitoa olisi syytd harkita

hoitomuodoksi niille Chiari 1 -potilaille, joilla on nielemisvaikeus.

Katsauksen seitsemistd artikkelista kuusi oli yksittdisten potilastapausten pohjalta laadittuja
tapauskuvauksia, minkd vuoksi tdmin tutkielman tulokset eivit ole yleistettdvissi. Toisaalta timin
tutkielman tutkimuskysymyksiin oli mahdollista vastata myos pitkalti tapauskuvauksista koostuneen
aineiston avulla. Joka tapauksessa voidaan todeta, ettd nielemisvaikeuksia arvioivan ammattilaisen
tulisi pitdd mielessd myds verrattain harvinaisten taustasyiden mahdollisuus. Mikili potilaalla on
neurologisia nielemisvaikeusoireita, joiden ei ajatella sopivan mihinkdén tyypillisempéén sairauteen,
tulisi myos Chiari 1 -malformaation mahdollisuutta harkita. Diagnoosi on helppo poissulkea tai
varmistaa magneettitutkimuksen avulla, mikili sen mahdollisuus tunnistetaan potilasta arvioidessa.
Tieto nielemisvaikeusoireiden ilmenemisestd voikin auttaa padseméddn Chiari 1 -malformaation
jaljille. Pahimmillaan sairauden huono tunnettuus voi johtaa oireiden védrintulkintaan. Sairauden

varhainen tunnistaminen sidistda potilaita turhalta huolelta ja auttaa heitd saamaan oikeanlaista hoitoa.

6.2 Menetelmén pohdinta

Taméd kandidaatintutkielma on toteutettu Tutkimuseettisen neuvottelukunnan (2012) hyvén
tieteellisen kdytdnnon ohjeiden mukaisesti, mikd on perusta tutkimuksen luotettavuudelle. Tyon
vahvuutena voidaan pitdd integroivalle kirjallisuuskatsaukselle tyypillistd tiedonhakuprosessin
yksityiskohtaista kuvaamista sekd ennakkoon maédritettyja julkaisujen poissulku- ja
sisddnottokriteereitd. Vaikka muitakin tietokantoja olisi ehkéd ollut mahdollista hyddyntédd, todettiin
tissd katsauksessa kéytetyt tietokannat riittaviksi, silld lukuisista tietokannoista hakuosumia kokoava

Tampereen yliopiston kirjaston hakupalvelu Andor 16ysi 1dhes yksinomaan samat julkaisut kuin téssa
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tutkielmassa kdytetyt tietokannat. Tiedonhaussa kéytetyn hakulausekkeen sopivuus ja tdsmallisyys
varmistettiin tekemélld ensin testihakuja useilla hakusanoilla ja niiden yhdistelmilla. Hakulausekkeen
oli tirkedd rajata osumia tehokkaasti, jotta hakutulokset oli mahdollista kdydd huolellisesti lapi
rajallisista aikaresursseista huolimatta. Katsaukseen valikoitujen artikkeleiden ldhdeluettelot
lapikdymalld pyrittiin varmistamaan, ettei relevantteja julkaisuja jd4 huomioimatta. Niin ollen tissa
tutkielmassa on pyritty huomioimaan kaikki tutkimusaiheesta julkaistu vertaisarvioitu tieto. Joitakin
yksittéisid abstraktien perusteella relevanteilta vaikuttavia julkaisuja ei kuitenkaan ollut saatavilla

Tampereen korkeakouluyhteisossi, eiké niitd siksi voitu huomioida téssé katsauksessa.

Aluksi katsaukseen haettiin vain 2000-luvun julkaisuja, mutta aineistomiédrdan kasvattamiseksi
tiedonhakua laajennettiin 1990-luvulle. Lopulta katsauksen seitsemésti artikkelista kolme oli
julkaistu 90-luvulla. Aikarajauksen laajentaminen ei tuottanut ainakaan merkittdvésti vanhentunutta
tietoa, silld Chiari 1 -malformaation hoitomuodot eivdt ole juurikaan muuttuneet viime
vuosikymmenten aikana. Toisaalta on huomattava, ettei mahdollisuutta tutkielman kirjoittajan
aineiston analysointivaiheessa tekemiin tulkintavirheisiin voida tdysin poissulkea, silld useiden
artikkeleiden suppea raportointitapa ja kdytetyt sanavalinnat jattivit jonkin verran tulkinnanvaraa.

Tutkija on kuitenkin aktiivisesti pyrkinyt minimoimaan tété riskid tyoskenteleméilld huolellisesti.

6.3 Jatkotutkimusaiheita

Tarkkaa tietoa Chiari 1 -malformaatioon liittyvistd nielemisvaikeuksista ei ole saatavilla. Aineiston
rajallisuuden vuoksi tdménkin tutkielman tuloksia voidaan pitdd korkeintaan suuntaa antavina. Koska
niska-aukon avarrusleikkauksella pyritdén lievittdimain Chiari 1 -malformaation oireita, on tirkeda
tietdd, millaisen oirekuvan sairaus voi aiheuttaa. Jatkossa olisikin tirkedd tutkia nielemisvaikeuden
ilmenemistd suuremmilla koehenkilomaarilla, silld tdlld hetkelld tieto perustuu ldhes yksinomaan
tapauskuvauksiin. Tutkimusta tarvitaan myds leikkaushoidon vaikuttavuudesta. Nielemisvaikeuksien
ilmenemisté olisikin siis syyta tutkia siten, ettd tutkittavien nielemisté arvioitaisiin ennen ja jilkeen
leikkauksen. Videofluorografia voisi olla soveltuvin instrumentaalinen arviointimenetelma, silld sen
avulla voidaan tarkastella kaikkien eri nielemisvaiheiden onnistumista. Tdméan tutkielman tulosten
perusteella Chiari 1 -malformaatio voi aiheuttaa mink& tahansa nielemisvaiheen héiriintymista.
Instrumentaalisen arvion ohella tulisi selvittdd, millaisia oireita potilaat itse raportoivat, ja millainen
vaikutus oireilla on koettuun hyvinvointiin ja eliménlaatuun. Tdmén selvittimiseen luotettavin

vaihtoehto olisi validoitujen potilaille suunnattujen nielemisvaikeuskyselyjen kaytto.
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Paulig & 78 VESS Heikentynyt kielen kontrolli Ei raportoitu
Prosiegel (2002) Kielen halvaus, atrofia ja lihasvérind
Aspiraatio ennen nielemisen
kéynnistymistd
PEG-letku
Santoso, Kim & 67 VEFSS Puuttuva gag-refleksi Nieltéva bolus juuttuu kurkkuun
Paydarfar (2019) Téydellinen nielun tuntopuutos Painonlasku
Puuttuva yskénrefleksi
Aspiraatio
Toistuvat keuhkokuumeet
PEG-letku
White, Rees, 38 FEES Heikentynyt palataalinen refleksi Yska ja tukehtumisen tunne ruokaillessa
Butler, Tatter, Aspiraatio pystyasennossa
Markley &
Cartwright
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