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KATSAUS

Enkefaliitti: Yleiskatsaus syihin,
oireisiin ja hoitoon

Enkefaliitin eli aivotulehduksen taustalla voi olla useita eri syita, kuten infektiot, infekti-
oiden jalkitilat, autoimmuunijarjestelman hairiot ja myrkyt. Enkefaliitteja voivat aiheut-
taa virukset, bakteerit, autoimmuunireaktiot tai muut harvinaisemmat syyt. Varsin usein
aiheuttaja jaa selvittamatta. Tila voi vaihdella lievasta vakavaan, ja siihen voi liittya neu-
rologisia komplikaatioita, kuten kognitiivisia hairioita, kouristuksia, erilaisia puutosoireita
ja jopa kuolleisuutta. Tassa artikkelissa tarkastellaan enkefaliitin patofysiologiaa, yleisia
syita, kliinisia ilmenemismuotoja, diagnostisia Iahestymistapoja ja hoitovaihtoehtoja.

Patofysiologia

Enkefaliitti syntyy tyypillisesti immuunivasteena
infektioon tai kudostekijdén, joka johtaa tulehduk-
seen aivokudoksessa. Ensisijainen patofysiologinen
mekanismi on immuunisolujen tunkeutuminen
keskushermostoon vasteena taudinaiheuttajalle.
Virusenkefaliitissa niin sanottu neurotrooppinen
virus (esim. Herpes simplex) voi infektoida suoraan
hermosoluja ja laukaista tulehdusreaktion. Autoim-
muunienkefaliitissa immuunijédrjestelmin reaktio
kohdistuu virheellisesti aivokudokseen, miki johtaa
hermosolujen toimintahdiriodn.

Neuronit ovat erittdin alttiita tulehduksen vai-
kutuksille, koska niilld on olennainen rooli kog-
nitiivisten, sensoristen ja motoristen toimintojen
ylldpitdmisessd. Veri-aivoeste, joka yleensd suojaa
aivoja haitallisilta taudinaiheuttajilta, voi vaarantua
aivotulehduksen aikana, jolloin tulehduksen vilitté-
jdaineet, mikro-organismit tai immuunisolut voivat
tunkeutua keskushermostoon. Tdma hidirio pahen-
taa entisestddn tulehdusreaktiota, joka voi aiheuttaa
hermovaurioita, aivoturvotusta ja vakavissa tapauk-
sissa jopa nekroosia.

Etiologia

1. Virusenkefaliitti: Virusinfektiot ja infektioiden

jélkitilat ovat ylivoimaisesti yleisimpid enkefaliitin

Syita.

e Herpes simplex -virus tyyppi 1 (HSV-1) on yksi
enkefaliitin aiheuttajista, neurotroofisena viruk-

sena aiheuttaa ohimolohkopainotteisen oireku-
van.

e TBE: puutiaisaivokuumevirus, jossa kuumeen,
padsdryn, muistitiedonkasittelyoireiden lisdksi
suolistoireita (pahoinvointia, ripulia) ja vapinaa.
(Huom. puutiaisaivokuumeeseen on olemassa
rokote. THL:n sivuilla 16ytyy alueet, jotka ovat
kansallisen rokotusohjelman piirissd. Rokote-
tuillekin voi kehittyd puutiaisaivokuume, mutta
oirekuva on ollut lievempi.)

o Enterovirukset: Erityisesti lapsilla ndmi virukset
voivat johtaa lievdstd vaikeaan enkefaliittiin.

e Varicella-zoster-virus (VZV): VZV tunnetaan
vesirokon ja vySruusun aiheuttajana, mutta se
voi myds aiheuttaa aivotulehdusta, erityisesti
henkildilld, joiden immuunijirjestelmd on hei-
kentynyt.

e Arbovirukset: Kuten Linsi-Niilin virus, Japanin
enkefaliittivirus ja Zika-virus, jotka tarttuvat
hyttysten vilitykselld ja aiheuttavat enkefaliittia
tietyilld alueilla.

e Harvinaisia enkefaliitin aiheuttajia ovat Ebstein-
Barr virus, HIV, parvovirukset ja rabies.

2. Bakteerienkefaliitti: Bakteeri-infektiot voivat joh-
taa enkefaliittiin, vaikka ne ovatkin harvinaisempia.
Borrelia aiheuttaa enkefaliitin verisuonitulehduksen
kautta, harvinaisena. Yleisimmét aiheuttajat ovat
Neisseria meningitidis (meningokokki), Strepto-
coccus pneumoniae (pneumokokki) ja Listeria
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monocytogenes (immuunipuutteisilla).
Néihin infektioihin liittyy usein aivokal-
vontulehdus. Vakavissa tapauksissa sekd
aivokalvontulehdus ettd aivotulehdus voi-
vat esiintyd samanaikaisesti (meningoen-
kefaliitti). Aivokudoksen infektion voivat
aiheuttaa my0s kuppa, tuberkuloosi, sie-
net, toksoplasma, ameebat ja “tavalliset
bakteerit” paiseen muodossa. My6s my-
koplasmainfektioon voi liittyd enkefaliitti,
Suomessa on ollut mykoplasmaepidemia
kiynnissd.

3. Autoimmuunienkefaliitissa elimiston

immuunijirjestelmd hyokkéd erehdykses-

sd aivoja vastaan. Tamin voivat laukaista

infektiot tai kasvaimet, jotka saavat im-

muunijarjestelmin kohdistumaan hermo-

solujen proteiineihin. Yleisid muotoja ovat

mm:

e Anti-NMDA-reseptori-enkefaliitti voi
johtaa psykiatrisiin oireisiin, kouris-
tuksiin ja liikehdiriihin, jotka johtuvat
aivojen NMDA-reseptoreihin hyokkaa-
vistd vasta-aineista.

e Limbinen enkefaliitti liittyy usein pie-
nisoluiseen keuhkosypdin, kohdistuu
limbiseen jérjestelmiin, ja sille omi-
naista ovat muistihdirit, sekavuus ja
kouristukset.

4, Joissakin tapauksissa syy jdd tuntemat-
tomaksi, jolloin puhutaan idiopaattisesta
enkefaliitista. Kirjallisuuden mukaan
enkefaliitti voi harvemmin johtua my0s
toksiineista, kuten bakteerien tietyissid
infektioissa tuottamista toksiineista
(esim. botuliinitoksiini), seki tietyistd
lddkkeistd tai rokotteista.

Oireet

Enkefaliitin kliininen oirekuva vaihtelee
taudin aiheuttajan, potilaan immuunipuo-
lustuksen, idn, ravitsemuksen ja pdihtei-
den kdyton muokkaamina, mutta yleisid
oireita ovat:
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e Kuume: Infektioon liittyvdn enkefalii-
tin tunnusmerkki.

e Piinsidrky: Usein voimakas ja jatkuva.
e Kouristukset: yleinen oire, erityisesti
HSV- ja autoimmuunienkefaliiteissa.

e Kognitiiviset muutokset: Muistihdiri-
6t, sekavuus, aistiharhat ja kdyttaytymisen
muutokset.

e Neurologiset puutteet: Motorinen
heikkous, puheentuottovaikeus, hidastu-
neisuus ja koordinaatiohdiriot.

e Valonarkuus ja niskan jaykkyys

Vakavat tapaukset voivat johtaa koo-
maan tai kuolemaan, miki korostaa var-
haisen toteamisen ja hoidon ratkaisevaa
merkitysté.

Diagnoosi

Enkefaliitin diagnoosi perustuu katta-
vaan kliiniseen arvioon. Arviossa otetaan
huomioon potilaan sairaushistoria, infek-
tio-oireet, iho- ja niveloireet, oirekuvan
kehittyminen, neurologinen oirekuva ja
riskitekijdt (esim. altistuminen hyonteis-
ten vilittdmille taudeille, dskettdiset infek-
tiot, riskikdyttidytyminen pdihteiden ja sek-
sin suhteen, sekd autoimmuunisairaudet).
Léheisen kanssa on erittdin tdrked keskus-
tella edeltdvien pdivien oireista, koska se-
kava tai hidastunut enkefaliittipotilas ei
useinkaan kykene itse antamaan esitietoja
luotettavasti. Peruslabora-
toriotutkimusten liséksi
keskeisid diagnostisia tes-
tejd ovat mm. seuraavat:

1. Aivojen magneetti- tai
tietokonekuvantamisme-
netelmdt auttavat arvioi-
maan aivotulehdusta ja
tunnistamaan rakenteellisia muutoksia.
Jos potilas on levoton tai sekava, magneet-
ti ei ensivaiheen tutkimuksena useinkaan
onnistu eli kdytdnnossd TT on useimmiten
ensimmdinen kuvantamistutkimus.

2. Aivo-selkdydinnestenidytteestd analy-

» Virusinfektiot ja in-
fektioiden jalkitilat ovat
ylivoimaisesti yleisimpia
enkefaliitin syita.

soidaan valkosolut, proteiini, glukoosi-
pitoisuus ja mahdolliset taudinaiheutta-
jat. Enkefaliitissa valkosolujen mdird on
yleensd kymmenii-satoja.

3. Polymeraasiketjureaktion eli PCR-tek-
niikan avulla voidaan tunnistaa viruksen
DNA tai RNA, erityisesti herpes simplexin
ja enteroviruksen osalta.

4. Serologisten eli vasta-ainetestien avulla
voidaan havaita TBE, borrelia ja autoim-
muunienkefaliittiin liittyvit erityiset vas-
ta-aineet, kuten anti-NMDA-reseptorivas-
ta-aineet.

Joissakin hyvin harvinaisissa tapauksis-
sa diagnoosin vahvistamiseksi saatetaan
tarvita aivobiopsia, erityisesti tapauksissa,
joissa infektio tai autoimmuunietiologia
on epéselvi.

Erotusdiagnoosi

Enkefaliittipotilaan alkuoire on usein se-
kavuus, afasia, kouristus tai puutosoire ku-
ten kédden tai jalan heikkous. Alkuvaiheen
kuvantamisella voidaan poissulkea aivoin-
farktit, aivoverenvuodot ja kasvaimet. Mi-
kdli oireet yhdistyvit kuumeeseen tai per-
heessid on ollut infektiotauteja edeltdvisti,
kuvantamisen jilkeen edetdin aivoselkd-
ydinnestendytteen ottoon, jossa voidaan
todeta tai poissulkea keskushermostoin-
fektio. Aina ensimmaéisessd néytteessd ei
ole valkosoluja, joten en-
kefaliitin hoito aloitetaan
myds valkosoluttomalla
ndytteelld, mikéli kliini-
nen epiily on vahva ja
jatketaan hoitoa, kunnes
ainakin herpesniytteet on
vastattu 1dhipdivind nega-
tiivisiksi. Tavallisin aivoselkdydinneste-
ndytteen viivistymisen syy on vanhusvies-
tossd yleinen hyytymisenestoldgkitys, joka
tdytyy ensin tauottaa 1-2 vuorokaudeksi
ennen niytteenottoa. Jos potilas saa al-
kuvaiheessa epileptisen kohtauksen, aloi-

29



tetaan antiepilepti. Joskus tilanne etenee
epileptiseen sarjakohtaukseen, jolloin voi-
daan tarvita epileptisen sarjakohtauksen
hoitoon my®6s 3. vaiheen lddkityksid kuten
propofolisedaatiota 1224 tunnin ajan. Jos
jo péivystyksessd on epdilyd kohtauksen
pitkittymisestd, on hyvd pyytdd paivystys-
EEG, jossa voidaan todeta mahdollinen
epileptisen kohtauksen jatkuminen, jalki-
tila ja my0s tietyille enkefa-
liittityypeille (herpes, anti-
NMDA) ominaisia piirteité.

Autoimmuunienkefa-
liittien kohdalla alkuoi-
reet voivat ohjata potilaan
psykiatrian erikoisalalle,
jolloin olisi hyvid erotus-
diagnostisesti pitdd myos
orgaaniset syyt mielessd ja monilla alueil-
la ensipsykoosin erotusdiagnostiikkaan on
lisdtty autoimmuunienkefaliittien seeru-
mipaketti.

»

kasvaimet.

Hoito
Enkefaliitin hoito riippuu taudin taustalla
olevasta syystd. Herpes simplex -enkefa-
liitin hoitoon kdytetddn varhain aloitet-
tua suonensisiistd asikloviirid (useimpiin
muihin aiheuttajaviruksiin ei ole spesifistd
lddkehoitoa tarjolla). Varhainen hoito on
ratkaisevan tirkedd hoitotuloksen kan-
nalta, kyseessd on neurotroofinen virus.
Kéytdnnossd hoito aloitetaan kliinisen
epdilyn perusteella, koska selkdydinnes-
tendytetulokset tulevat viiveelld. Tukihoi-
to, mukaan lukien nesteytys, kivunhoito
jakouristusten hallinta, on vélttdmé&tont.
Monet levottomat potilaat tarvitsevat en-
simmdisind hoitopdivind valvontatasoisen
hoitopaikan ja/tai hengityskonehoitoa tai
jatkuvaa EEG-monitorointia.
Bakteerienkefaliitin hoito sisdltdd tyy-
pillisesti suonensisdisid antibiootteja,
jotka aloitetaan usein empiirisesti ennen
patogeenin tunnistamista. Keftriaksoni tai
meropeneemi ovat yleisesti kiytdssd (dok-
sisykliini jos epdilldin mykoplasmaa), ja
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Alkuvaiheen
kuvantamisella voidaan
poissulkea aivoinfark-
tit, aivoverenvuodot ja

ldgkitykseen tehdddn muutoksia, kun bak-
teerit on tunnistettu.
Autoimmuunienkefaliitin ensisijaiseen
hoitoon kuuluvat steroidit, IV-immunog-
lobuliini tai plasmanvaihtosarja tulehduk-
sen vdhentdmiseksi ja immuunivasteen
moduloimiseksi. Toisen linjan hoitoon
sisdltyy monoklonaalisia vasta-aineita.
Tapauksissa, jotka liittyvédt kasvaimiin
(esim. munasarjojen tera-
toomat), kirurginen resek-
tio tai kemoterapia voivat
olla tarpeen.
Enkefaliittipotilaat vaa-
tivat taudin syystd riippu-
matta tarkkaa seurantaa
sairaalassa. Tdhédn kuuluu
tukihoitona kohtausten
hallinta, kuumeen hallinta, riittdvin ravit-
semuksen ja nesteytyksen ylldpitdminen
sekd komplikaatioiden, kuten sekundaa-
risten infektioiden, ehkédiseminen.
Toipumisaikana monipuolinen ravit-
semus, sopiva lepo, asteittainen fyysinen
aktiviteetti ja tavallinen monipuolinen
eldmi tukevat hyvéd toipumista. D-vita-
miini- lisdd suositellaan ympdri vuoden.
Alkuvaiheen jéilkeen oirekuvan perustella
pyydetddn fysioterapeutin, toimintatera-
peutin, puheterapeutin ja neuropsykolo-
gin arviot. Sairasloman pituus vaihtelee
viikoista- kuukausiin ja kaikki potilaat ei-
vit kykene palaamaan tySeldmé&in. Myds
ajokyvyn arvio on hyvi pitdd mielessd.

Ennuste

Enkefaliitin ennuste vaihtelee suuresti.
Varhainen toteaminen ja hoito ovat hyvin
toipumisen avaintekijoitd. Virusenkefalii-
tin ennuste riippuu aiheuttajaviruksesta ja
potilaan yleisestd terveydentilasta. Herpes
simplex -enkefaliitin ennuste voi olla suh-
teellisen hyvé, jos se hoidetaan varhaisessa
vaiheessa, kun taas arbovirusten aiheut-
taman virusenkefaliitin ennuste voi olla
huonompi. Autoimmuunienkefaliitti, eri-
tyisesti anti-NMDA-reseptori-enkefaliitti,

voi olla hoitamattomana kohtalokas, mut-
ta kun hoito aloitetaan ajoissa, potilailla
on mahdollisuus toipua hyvin.

Lopuksi

Enkefaliitti on mahdollisesti henked uh-
kaava tila, jolla on erilaisia etiologioita.
Nopea tunnistaminen, tarkka diagnoosi
ja asianmukainen hoito ovat ratkaisevia
potilaiden toipumisen mahdollistami-
seksi. Lidketieteellisen hoidon edistymi-
sestd huolimatta enkefaliitti on edelleen
merkittdvé terveysongelma, jolla on mah-
dollisesti tuhoisia vaikutuksia aivoihin
ja pitkdaikaisia vaikutuksia hermostoon.
Tieteellinen tutkimus enkefaliitin syistd,
ennaltaehkdisystd ja hoitovaihtoehdoista
on olennaisen tdrkedd. TBE:td kantavien
punkkien esiintyminen ja samalla my0s
rokotussuositusten alueet laajenevat
Suomessa. Autoimmuunienkefaliittien
kohdalla alkuoireet voivat ohjata potilaan
psykiatrian erikoisalalle, jolloin olisi hyvd
erotusdiagnostisesti pitdd myos orgaaniset
syyt mielessd ja monilla alueilla ensipsy-
koosin erotusdiagnostiikkaan on lisdtty
autoimmuunienkefaliittien seerumipa-
ketti.
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