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1.JOHDANTO

Tama tutkimus koskee ns. Pohjoista epilepsiaa sairastavia henkilditd. Kainuun keskussairaalan
lastenneurologi Aune Hirvasniemi teki aikanaan tisti sairaudesta tohtorin vaitdskirjansa
(Hirvasniemi 1996). Sittemmin ao. tautia on tutkittu edelleen ( Lang, Hirvasniemi & Siivola
1997; Haltia, Tyyneld, Hirvasniemi, Herva, Ranta & Lehesjoki 1999 ; Ranta 1999; Ranta,
Zhang,Lonka, Takkunen, Messer, Sharp, Wheeler, Kusumi, Mole, Liu, Soares, Bonaldo,
Hirvasniemi, de Chapelle, Gillian & Lehesjoki 1999). Sairaus on ns. suomalaiseen
tautiperint66n kuuluva (Aula 1998) ja sille on tyypillistd vaikeasti hallittavissa oleva epilepsia
seka sitd sairastavien henkildiden taantuminen yha vaikeammin alyllisesti kehitysvammaisiksi

eli dementoituminen.

Tassa tutkimuksessa ovat olleet kiytettivissi tiedot ndiden henkildiden aiemmista
elaménvaiheista ja heille tehdyistd tutkimuksista sekad tiedot heiddn elaméntilanteistaan
v.1992, jolloin heille kaikille tehtiin myos psykologiset tutkimukset seka jonkin verran tietoa
myds heidin myohemmista elaménvaiheistaan. Tassa tutkimuksessa on painopisteeksi valittu
erityispedagogiikkaan soveltuvasti nididen potilaiden / kehitysvammaisten kuvailun ohella
heidan kuntoutuksensa etenkin heidan paivittdisten taitojensa osalta, mita ei tahan mennessi
olekaan missdin tutkimusjulkaisuissa kisitelty. Heiddn vammaisuuden tilansa on sindnsa
parantumaton, mutta nikékulmana on heidin eldminsi tekeminen heidén itsensé kannalta
mahdollisimman mielekkasksi seka palvelujen ja tukitoimien jarkevd organisoiminen.

Huomiota kiinnitetdan myo6s potilaiden ldhiomaisten tukemiseen.
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Syksylla v.2000 on koehenkilojoukkoa koskevia tictoja tdydennetty heiddn adaptiivista
kayttaytymistaan koskevalla kyselyll4, jolloin saatiin tietoa tuolloin elossa olleiden ja Kainuun

alueella asuvien koehenkil6iden nykytilanteesta.

2. PERUSTIETOA EPILEPSIOISTA

2.1. Madrittely ja kohtaustyypit

Tivanaisen (1994d, 10) mukaan epilepsia on taipumus saada epileptisid kohtauksia. Epileptinen
kohtaus on aivotoiminnan ohimenevé, usein dkillinen, kohtauksittainen hairio, joka voi ilmeti
tajunnan, motoriikan, aistitoimintojen, psyykkisten toimintojen ja/tai autonomisen hermoston
hairiona ja johon liittyy aivojen sihkoisesti rekisteroitavin toiminnan poikkeavuus.Jokseenkin
samoin epilepsian madrittelevit myos Kaski, Manninen, Mélsé ja Pihko ( 1997, 115 - 116),
jotka mainitsevat sen myos olevan tavallisimpia kehitysvammaisuuteen liittyvid neurologisia
oireita. Epileptisia kohtauksia on hyvin monenlaisia, ldhes huomaamattomista
poissaolokohtauksista dramaattisiin, yleistyneisiin tajuttomuuskohtauksiin tai oireisiin, jotka

voidaan virheellisesti tulkita psykiatrisiksi hairiéiksi.(livanainen 1994d,10)
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Kannisen, Hamailan ja Paloméden (1975,75) mukaan epilepsialla tarkoitetaan toistuvasti
esiintyvid kohtauksellisia tajunnan, liiketoimintojen (motoriikan), aistitoimintojen
(sensoriikan), autonomisen hermoston toimintojen tai kayttdytymisen hairi6itd, joihin liittyy
aivosahkotoiminnan purkauksia. Epilepsiakohtausten luokittelu tapahtuu heiddn mukaansa

kohtaustyypin tai epilepsiasairauden tai oireyhtymin perusteella.

En tyyppisiin kohtauksiin tehoavat erilaiset laskkeet. Useimmiten epileptiset kohtaukset ovat
nykyaikaisella ladkityksellad hyvin hallittavissa, mutta noin 20 % potilaista karsii vaikeasti
hallittavissa olevista muodoista, joita ei parhaallakaan talla hetkelld kaytettévissi olevalla
laakityksella saada kuriin.

(Iivanainen 1994d,10) Kaski ym. (1997, 112) sanovat nykyisin pyrittivin yhden ainoan
ladkkeen kayttoon eli monoterapiaan, koska myos epilepsialddkkeet vaikuttavat toistensa
aineenvaihduntaan, veren ladkeainepitoisuuteen ja ladkeaineen poistumisnopeuteen. Silti
heiddn mukaansa joudutaan edelleenkin usein turvautumaan eri epilepsialddkkeiden

vhdistelmiin.

Partiaaliset kohtaukset alkavat paikallisesti, jostakin kohdasta aivoja, kun taas yleistyneet
kohtaukset alkavat kliinisten ja EEG-l6ydosten perusteella samanaikaisesti kummaltakin
aivopuoliskolta. Toonis-klooniset kohtaukset ovat yleisimpii ja dramaattisimpia yleistyneita
kohtauksia, ns. “isoja kohtauksia” (grand mal). Kouristuskohtauksen jialkeen potilas voi viela

olla jonkin aikaa tajuton tai sekaisin (joskus useita tunteja). (Larsen 1994a, 22, 25 ja 27)

Iivanaisen (1994d, 10) mukaan osa epilepsioista syntyy tuntemattomasta, mahdollisesti
geneettisesti maardytyneestd syysti, osa on tuntemattoman ulkopuolisen tekijan , kuten

aivokasvaimen tai vamman aiheuttamia. Epilepsioille on tyypillista myds ikériippuvuus:
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joissakin epilepsiaoireyhtymissi kohtaukset puhkeavat tietyssé idssd ja voivat my6s sammua
itsestaan aivojen kypsymisen myoétd. Epileptisten kohtausten kirjo on hyvin erilainen

vastasyntyneilld, lapsuusiéssa ja aikuisilla. Suurin osa epilepsioista puhkeaa lapsuusiilla.

Status epilepticus tarkoittaa tilaa, jossa potilas saa perdkkiin useita epileptisid kohtauksia
toipumatta valilla edellisestd kohtauksesta tai jossa epileptinen kohtaus kestid
poikkeuksellisen kauan. Oikealla hoidolla muutoin jopa hengenvaarallinen status epilepticus
voidaan nykyian lahes aina hallita. Kouristukset tulee pyséyttia niin pian kuin mahdollista,
jotta aivosoluvaurio ja sekundaariset aineenvaihduntaseuraukset voitaisiin valttaa. Lasten
status epilepticuksen ennuste on jilkioireiden suhteen vakavampi kuin aikuisten. Yhdessi
lapsiaineistossa jai élyllisia ja /tai neurologisia jalkioireita 57 %:lle potilaista. (livanainen

1994f, 110,116 ja 121)

2.2. Epilepsian diagnosointi

Koska epilepsia on aivojen sidhkoisen toiminnan hiiri6, se voidaan suoranaisesti osoittaa vain
mittaamalla aivojen sahkoistd toimintaa eli elektroenkefalogrammia (EEG). Epilepsia
diagnosoidaan kliinisin perustein, mutta EEG antaa korvaamatonta apua diagnoosin
varmistamisessa, kohtaustyypin maarittdmisessa, initatiivisen alueen paikantamisessa seki
hoitovasteen arvioinnissa. EEG on edelleen tirkein epilepsian laboratoriotutkimuksista.

(Larsen 1994b, 130)

Epilepsiapotilaan diagnostiikassa kaytetiadn aivojen rakennemuutosten toteamiseen pain
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tietokonetomografiaa ja magneettikuvausta. Péin tietokonetomografia (TT) on talla hetkella
yleisessa kaytossd tihan tarkoitukseen. Aivokudoksen TT-poikkeavuudet ovat harvinaisia
primaarisesti yleistyneitd toonis-kloonisia tai poissaolokohtauksia saavilla potilailla.
(Iivanainen 1994d, 161 ja 164) Bolwigin (1994,57-69) mukaan sen ohella myos MRI
(Magnetic Resonace Imaging) on monissa sairaaloissa nykyéin yleisesti kaytossa.. Sekin on
rakenteellinen tekniikka, vaikka silla voi olla myos dynaamista kaytt6a ainakin tulevisuudessa.
MRI on parempi kuin TT etenkin kudosrakenteiden kuvaamisessa. Silla voidaan kuvata ja
erotella mm. aivojen harmaata ja valkeaa ainesta. Siksi se on aivojen anatomiassa parempi
kuin TT.Silla voidaan kuvata aivoja eri tasoissa ja silla saadaan siksi enemmén tictoa mm.
degeneratiivisista sairauksista ja rakenteiden epinormaalisuuksista esim. basaaliganglioiden

ja periventriculaarisella alueella.

Myo6s Koskiniemi ja Donner (1987, 145) pitivat pain tietokonetomografiaa (TT)
neuroradiologisena perustutkimuksena ja heidin mukaansa se on hyvin kayttokelpoinen myoés
lapsia tutkittaessa. Heidin mukaansa EEG on keskeisimpid neurologisen tutkimuksen
apuneuvoja, joka antaa tietoa erityisesti isojen aivojen kuorikerroksen toiminnasta samoin
kuin aivojen syvempien osien toiminnasta voidaan silli saada tietoa .Kouristus- ja
tajuttomuustiloissa EEG on heidin mielestian vilttiméton ja silla on tarked sijansa myos mm.
degeneratiivisten aivotautien diagnostiikassa. He totecavat my6s monien metabolisten

hiirididen aiheuttavan muutoksia aivosdhkokiyraan. (Koskiniemi & Donner 1987, 139 ja 141)



2.3. Psyykkiset seurannaisvaikutukset

Lindahlin ja Waltimon ( 1994, 263 ja 267) mukaan yleensi epilepsian ennusteesta puhuttaessa
tarkoitetaan sitd potilasryhmad, jolla ei ole osoitettavissa selvdd patologista
keskushermostoprosessia. Heidin mukaansa ennuste on huono, jos epilepsian etiologiana on
osoitettavissa oleva aivovaurio ja/tai epilepsiaan liittyy muita vammoja. Huono ennuste liittyy
selvisti my0s tiettyihin epilepsiatyyppeihin. Alyllisen suorituskyvyn lievaa laskua on todettu
10-60 prosentilla epilepsiaa sairastavista lapsista. On edeleenkin epaselvid, missd midrin timé
Jjohtuu epilepsiasta sininsi ja missa mairin ladkityksestd. Mikédn kohtaustyyppi sindnsé ei
nayta altistavan kehityksen ongelmille, mutta runsaat kohtaukset lisidviat ongelmia.
Epileptisesti toiminnan hairiostd johtuva tason lasku on mahdollisesti merkittavampi kuin
ladkkeiden aiheuttama. Edelleen Lindahlin ja Waltimon (1994, 268) mukaan kohtausten
suhteen hyvain ennusteeseen viittaavat normaali neurologinen status ja alyllinen kehitys,
osoitettavissa olevan aivovaurion puuttuminen, vain yhden tyyppiset kohtaukset, lyhyt
kontrolloimattomien kohtausten kesto, pieni kohtausten lukuméaéara, hyva vaste laidkehoidolle
ja sainnoéllinen ladkitys. Huonoon ennusteeseen viittaavaat mm. tooniset kohtaustyypit sekd

status epilepticus -tilanteiden esiintyminen.

Lepolan (1994, 295, 297 ja 298) mukaan epilepsiaan liittyvat kayttdytymisen hairiét ovat
tavallisia. Psykiatrisia hiirioiti on epilepsiapotilailla enemmén kuin véaestolld yleensa.
Kayttaytymisen hdiri6t voivat liittyd psykososiaalisiin tekijoihin, epilepsialadkkeiden
psykiatrisiin sivuvaikutuksiin, mahdolliseen aivovaurioon ja epilepsiakohtausten erityisiin
vaikutuksiin. Lepolan mukaan epialepsiassa henkisen tylsistymisen eli dementian syy on

epaselvi ja useilla tekij6illd saattaa olla merkitysta. Epatasapainossa oleva kohtausoireisto voi
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aiheuttaa hitaasti etenevia henkisen suorituskyvyn heikentymista. Toistuvien hapenpuutetta
aiheuttavien kohtausten ja suuriannoksisten, mahdollisesti myrkyllisilla pitoisuuksilla
kaytettivien epilepsialdikkeiden epailldan olevan epilepsiapotilaan henkisen tylsistymisen
kehittymisessé tarkeité tekijoitd. Kognitiivisen tason lasku saattaa heijastaa taustalla olevaa

neuropatologiaa, kuten rasvojen keraytymissairauksia tai aivoverenvuotoja.

Hynd ja Willis (1987, 219-221) tarkastelevat myods epileptikkojen kayttdytymistd ja
kognitiivista kehitystd ja mainitsevat mm. sen, ettd epilepsiaa sairastavat aikuiset ja lapset
eivat kérsi vain sairaudesta sindnsi, vaan my0s usein vinoutuneesta toisten suhtautumisesta,
kuten, etti sairauden pelitiin olevan tarttuvaa tai jopa noituuteen liittyvaa. Heiddn mukaansa
asenteet ovat onneksi parantuneet ja he viittaavat tukimustuloksiin, joiden mukaan néin olisi
etenkin nuorten, koulutettujen, naisten ja kaupunkilaisten keskuudessa. Hynd ja Willis
sanovat AO-jakauman olevan hieman vinoutunut epileptikkojen keskuudessa etenkin, kun
kysymyksessi on yleistynyt epilepsia ja AO on alentunut, milloin sairaus on kestényt pitkééin
ja potilaalla on ollut useita aktiivisia kohtauksia. AO oli puolestaan korkeampi, milloin
kohtaukset olivat hyvin hallinnassa (etenkin suoritusasteikon AQ:t). Lisdksi Hynd ja Willis
mainitsevat epileptikkolasten olevan koulussa usein alemmalla luokka-asteella tai
erityiskoulussa. Heidin mukaansa pojilla oli varsinkin viivetta kognitiivisessa kehityksessa
etenkin jos heilld oli tarkkaavaisuushairioita ja yliaktiivisuutta. Hyndin ja Willisin mukaan
toisissa tukimuksissa taas on 16ydetty persoonallisuuden sopeutumattomuutta etenkin, milloin
kysymyksessd oli ohimolohkon epilepsia. Heidén mielestddn olisikin tutkittava erityisesti
erilaisten antiepileptisten ladkkeiden pitkaaikaisvaikutuksia erilaisissa kohtaushdiri6issa. H¢
sanovatkin joillakin ladkkeillid olevan sivuvaikutuksia, jotka pitkaaikaisesti voivat vaikuttaa

kayttiytymiseen ja kognitiiviseen kehitykseen, vaikka useimmat laskkeet ovat turvallisia.
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Loiseaun ( 1988, 173) mukaan muistitaidot ovat alentuneet monilla epilepsiapotilailla, mika
johtuu  primaarista ~ amnestisten  toimintojen  hdiriostd  tai alentuneesta
tarkkaavuudesta.Oletettavasti molempien aivopuoliskojen vauriot ovat sen kannalta
valttamattomid. Ne voivat olla joko rakenteellisia tai toiminnallisia ja johtua toistuvista
kohtauksista ja / tai antiepileptisisti ladkkeisti. Brown ja Vaughan (1988, 184 ja 187) totevat
1800- luvulla ja 1900 -luvun alussa hyviksytyn yleisesti, ettd epilepsiasta seurasi usein
alyllinen taantuminen, mutta nyt ei ené uskota niin. Heidin mukaansa dlyllinen taantuminen
ei ole yleisti kognitiivisten kykyjen laskua, vaan joidenkin kykyjen valikoitua heikentymista.
Vaurio otsalohkon orbitofrontaalisella alueella on yhteydessd impulsiivisen kdyttaytymisen
disinhibitioon ts. pseudopsykopaattiseen oireyhtymiin. Laajempi vaurio taas
dorsolateraalisella alueella voi saada aikaan huomttavaa ajattelun ja toimintojen hidastumista

Ja vaikeuttaa tavoitteellista toimintaa.

Kanninen, Hamilad ja Palomiki (1997, 77 - 79) puhuvat etuotsalohko-oireyhtymista eli
prefrontaalisyndromasta. Sen oirekuvassa ilmenee mm. 1. Pitkdjinteisyyden puutetta ja
kyvyttomyytta ponnistella vastoinkdymisten kohdatessa 2. Keskittymiskyvyn puutetta, joka
nikyy suunnatun tarkkaavuuden hiirioni, hiirioherkkyyteni ja taipumuksena vilittomiin
rektiothin  (impulsiivisuutena) 3. Kognitiivisen toiminnan saatelyn vaikeutta
(toteuttamistoimintojen hairi6t, toiminnan ohjelmointi). Lisaksi voi ilmetd muistihairioita seka
joustamattomuutta ja toimintatavan juuttumistaipumusta (perseveraatiota) seka kriittisyyden
puutetta omaa  suoritusta  arvioitacssa. 4. Motivaation puutetta  kuten
aloitekyvyttomyyttd. Tunnereagoinnin hiiriét voivat johtaa estottomaan tai vastuuttomaan

sosiaaliseen kayttaytymiseen.



2 4. Psykologinen tutkiminen

Ossetinin (1988,9) mukaan epileptikkojen alyllistd toimintaa on tutkittu viime aikoina
enenevassd madrin, koska on todettu olevan tarkeai tutkia dlyllisia toimintoja epileptikkojen
diagnosoinnin ja heidin ennusteensa laatimisen vuoksi. Tutkimuksia pidetédén tarkeina myos
kliinisen hoidon kannalta, jotta pidettiisiin tasapainossa kohtausten hallinta ja antiepileptisten
ladkkeiden mahdolliset haitalliset vaikutukset henkisille toiminnoille. Ossetin (1988, 10)
sanoo 1950-luvulta lihtien Wechslerin asteikkojen, WAIS ja WISC, olleen yleisimmin
kaytettyja valineitd epileptikkojen alykkyyden arvioinnissa. Kirjoittaja viittaa useisiin
aiempiin tutkimuksiin, joissa on todettu yhteyksid alyllisen taantumisen ja erilaisten
epilepsiaan ja sen hoitoon liittyvien seikkojen kesken sekd mainitsee tulosten tulkinnan
vaikeutta lisddvind mm. heterogeeniset tutkimusryhmat seka alykkyystestien toistamisen

vatkutukset.

Korkman ja Appelqvist (1994, 183-184) sanovat epilepsiapotilaan neuropsykologisen
tutkimuksen tavoitteena olevan ensinnikin testien avulla kartoittaa kognitiivista suorituskykya
sekd selvittdd,mitkd ovat henkilén vahvat alueet ja milld alueilla taas ilmenee vaikeuksia.
Liséksi hankitaan tietoa potilaan selviytymisesta tyosssé tai koulussa, jokapédiviisestd elamasta
sekd sopeutumisesta perheeseen ja tyo- tai kouluyhteisoén. Vaikeuksien tarkempi
neuropsykologinen analysointi perustuu aivovauriopotilailla  esiintyvistd oireyhtymista
tehtyihin havaintoihin. Testeistd saatu tieto saattaa palvella kuntoutusta ja niiden avulla

voidaan myos seurata leikkauksien, ldakkeiden tai kohtausten vaikutuksia kognitiiviseen

suorituskykyyn.
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Thompson (1988, 27-29)) puolestaan tarkastelee epileptikkojen kaytoshairiéiden arvioimiseen
liittyvid menetelmid ja ongelmia. Hin ldhtee ensinndkin siitd, ettd on tirkedd, miten
kaytoshairio madaritellddn. Hinen mukaansa hairioksi maéritteleminen edellyttaa
kayttaytymisen poikkeavuutta jostakin potilaalle hyvaksyttavistd standardista tat sen
poikkeavuutta potilaan kanssa vuorovaikutukseen tulevien yksiléiden kannalta. Voi olla ei-
toivotun kayttdytymisen liiallisuutta tai kiyttdytyminen sinénsi voi olla normaalia, mutta
ilmeta rajatuissa tai sopimattomissa yhteyksissd. Se voi olla myds puute tai liian heikosti
ilmenevé, kuten heikot sosiaaliset taidot tai itsearvostus. Arviointimenetelmistd mainitaan

mm. haastastattelu ja kyselylomakkeet.

3.POHJOINEN EPILEPSIA

3.1. Sairauden toteaminen omaksi sairaudekseen

Hirvasniemen (1996,13) tutkimus on tehty Kainuussa (Kainuun keskussairaalassa 1 KAKS:ssa)
vv. 1992-1996. Tutkimuksen ldhtokohtana olivat havainnot ennen tuntemattoman kaltaisesta
vaikeahoitoisesta epilepsiasta Kainuussa. Tutkimuksen puitteissa tehtiin yhteisty6ta Kainuun
erityishuoltopiirin ~ kanssa  sekd  laitoksen  ettd  avohuollon  asiakkaiden

tutkimiseksi. Tutkimuksen kohdejoukkoon kuului yhteensé 19 elossa olevaa ja nelja kuollutta
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henkilod, joista 11 oli miehid ja 12 naisia. Hirvasniemen (1996, 29)) tukimuksen tarkoituksena
oli ensinnékin alylliseen kehitysvammaisuuteen johtavan vaikeahoitoisen epilepsian kliinisen
kokonaisuuden hahmotteleminen ja sen kliinisen kulun kuvaaminen sekid tehdd heidian
alyllisen taantumisensa prosessin arviointia samoin kuin tutkia laakityksen vaikutusta tdhin
epilepsiaan. Liséksi tarkoituksena oli arvioda neuroradiologisia 16ydoksié ja niiden yhteyksia
kliinisiin 16ydoksiin sekd arvioida neurofysiologisia 10ydoksid ja mairittad timén hairion
periytysvyystapa ja etsii geenin paikka. Lahtékohtana potilasaineiston kartoituksessa tissa
tutkimuksessa (Hirvasniemi 1996,30 ) olivat kahdet sisarukset kahdesta eri perheests, joilla oli
samaa sairastava aikuinen sisarus ja haastattelun kautta 16ytyi myés muita sairaita sukulaisia.
Talloin niytti mahdolliselta 16ytaa lisaa henkil6iti aikuisten kehitysvammaisten epileptikkojen
piiristd, minkd vuoksi tutkitiin Kainuun keskuslaitoksen asiakkaiden ja asukkaiden
tapauskertomuksia. Selvityksid tekivit myos kehitysvammaisten kotihoidon/avohuollon
ohjaajat kolmesta Kainuun kunnasta, joista siihen saakka tunnetut potilaat olivat ts. nima
ohjaajat haastateltiin. Kaikille kartoituksessa mukana olleille annettiin tarkat potilaiden
valintakriteerit.Sitten titid sairautta sairastavat lapset tai sellaisiksi epiillyt ohjattiin

keskussairaalaan tutkittaviksi.

Tutkimukseen kuului my6s tapausselostusten retrospektiivinen tutkiminen, minki vuoksi
hankittiin aiemmat potilasasiakirjat sairaaloista ja laitoksista, joissa potilaita oli tutkittu.
Psykologiset  tutkimukset tekemiin valitiin psykologi, joka kykeni tyoskenteleméain
alyllisesti kehitysvammaisten yksil6iden kanssa.. Menetelmit valittiin ikéa ja alyllistd tasoa
vastaaviksi. Psykologiset tutkimukset tehtiin viidelle henkilolle T-M-L -testist6a (Lehtovaara
1950) kayttiaen, yhdelle WISC-R -testist6lld, 12:1le WAIS:1la ja yhden arviointi tapahtui taysin

havainnoimalla. (Hirvasniemi 1996, 31-32)



11

Sairauden kliinisessd kulussa todettiin olevan kolme vaihetta 1. Epilepsian puhjettua
keskimadrin 6.7 vuoden idssi (vaihteluvili 5-10) murrosikain saakka kohtaukset lisdantyivat
yhdesti kohtauksesta/ 1-2 kk 4-11:een kohtaukseen / kk ja dlyllinen jalkeenjadneisyys oli
havaitavissa 2-5 vuoden kuluttua epilepsian puhkeamisesta ja se eteni heikkolahjaisuuteen tai
lievadn alylliseen kehitysvammaisuuteen. II Nuoressa aikuisidssd kohtausten lukumairi
viheni (4-6/vuosi, max. 25/v.), mutta hidas alyllinen taantuminen jatkui. Kaikki olivat
alyllisesti kehitysvammaisia 30-vuotiaana ja vahiista hienomotorista kompelytti alkoi ilmeta.
I Keski-idssa kohtauksia oli enimmilldsn 4/ vuosi, mutta oli myds vuosia ilman kohtauksia.
Kaikki olivat keskiasteisesti alyllisesti kehitysvammaisia 40-vuotiaana. Kompelyys ja
tasapainovaikeudet olivat ilmeisid.(Hirvasniemi 1996,13) EEG oli niilla potilailla etenevisti
hidastuva taustatoiminnaltaan murrosikdin saakka. Epileptiformiset muutokset ( so.
Epileptistyyppiset / Kanninen ym. 1997, 75) olivat vihiisii ja korreloivat huonosti epileptisten
kohtausten tiheyteen. Klonatsepaami osoittautui parhaaksi ladkkeeksi ja normalisoi EEG:n
kolmella nuorimmista potilaista. TT-kuvauksissa oli havaittavissa etenevé aivorungon ja -
kuoren atrofia ja alyllisen kehitysvammaisuuden aste korreloi hyvin aivoatrofian
vaikeuteen.(Hirvasniemi 1996, 13) Epilepsian alkamisidn vaihteluvili oli 5-10 vuotta, yhdella
poikkeuksellisesti 2 vuotta. Tamé potilas oli saanut status epilepticuksen 9 kuukauden

ikdisena.

Kuudella potilaalla ensimmiiset kohtaukset olivat liittyneet kuumetautiin 5-10 -vuotiaana.
Tyypilliset kohtaukset olivat yleistyneits toonis-kloonisia kohtauksia, jotka tavallisesti kestivit
véhintdin 5 minuuttia, joskus 10-15 minuuttia. Viidella potilaalla oli ensimméisten viiden
vuoden aikana myds kompleksisia partiaalisia kohtauksia. Oireina olivat vajaa tietoisuuden
taso sekd ajoittainen tuijottaminen tai etsivit silmien liikkeet, istumaan nouseminen vuoteessa,

toispuoleiset klooniset vartalon tai kasvojen liikkeet sekd oksentaminen kohtauksen
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lopussa.(Hirvasniemi 1996, 33)

Sairauden kliinisen kulun selvittelyn perusteella voitiin todeta antiepileptisten 1. AED-
ladkkeiden vaikutusta olevan vaikea arvioida aikuisiassd, silld kohtaukset vahenivit silloin
spontaanisti, mutta phenobarbitaalilla (PB) niytti olevan jonkin verran vaikutusta, koska sen
keskeyttaminen ei onnistunut ilman klonatsepaamia (CZP). EEG:sti todettiin mm. sen olleen
normaalin kuudella potilaalla alle 8-vuotiaana, mutta lapsuusiistii etenevé taustatoiminnan

hidastuminen oli jatkuvaa.(Hirvasniemi 1996, 34)

16/19 potilaalla élyllinen varhaiskehitys oli ollut normaalia. Kolmella kehitys oli ollut hidasta
varhaislapsuudesta lahtien yhdelld heistd (B1) oli ollut status epilepticus kuumesairauden
yhteydessa pikkulapsena, yksi (C2) oli kérsinyt hapenpuutteesta napanuoran irtoamisen
vuoksi, yhdelle (H2) ei vastaavaa syyti 16ydy. Alyllinen jilkeenjaineisyys havaittiin ensin
varhaisina kouluvuosina, 2-5 vuotta epilepsian puhkeamisen jalkeen. Viisi potilasta siirrettiin
erityisluokalle 11-13 -vuotiaina ja viisi vapautettiin opetuksesta 7-11 -vuotiaina. Seitsemén
pystyi suoriutumaan peruskoulusta, mutta useimmiten ennen kuin erityisluokkia oli perustettu

heidin asuinalueelleen. Yhdelle oli annettu mukautettua opetusta laitoksessa.

Nuorin potilas (E1) menestyi hyvin peruskoulussa 11 -vuotiaana. Ketdin ei ollut arvioitu
psykologisesti ennen epilepsian puhkeamista, vaan vasta alyllisestd taantumasta tehtyjen
kliinisten havaintojen jilkeen. Kaksi potilasta, joiden varhaiskehitys oli normaalia, arvioitiin
ennen 10 vuoden ikii, jolloin dlyllisti taantumaa ensi kerran epiiltiin koulussa ja heidin
testituloksensa vastasivat heikkoa alyllista keskitasoa. Heidét arvioitiin uudelleen ennen
aikuisikai, jolloin toinen oli lievasti ja toinen keskitasoisesti alyllisesti kehitysvammainen.

Alyllinen taantuma oli nopeinta lapsuudessa ja pubertectissa vastaten epilepsian aktiivisinta
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vaihetta, muttaa hidas taantuminen jatkui 1api nuoren aikuisén ja keski-ian. Viimeisimmassa
psykologisessa tukimuksessa alykkyystasot olivat nelja heikkolahjaista, nelja lievasti alyllisesti
kehitysvammaista, viisi keskiasteisesti élyllisesti kehitysvammaista, viisi vaikeasti ja yksi
syvisti dlyllisesti kehitysvammainen. Iin ja potilaiden AO-tasojen valilla oli negatiivinen
korrelaatio (r=.69). Alyllisen taantumisen kulku on esitetty kuviossa 1.(Hirvasniemi 1996,35-

36)

1 s -

LGE (Ysars)

Kuvio 1. Muutokset ilyllisessd tasossa potilailla, jotka on testattu ainakin kahdesti
epialpsiahoidon aikana. Symboli (I) klonatsepaamin kayttoonotto. (Hirvasniemi 1996,36;

Hirvasniemi, Herrala & Leisti (1995, 795)

Hirvasniemen (1996, 37) mukaan potilaista kahdella oli kiytosongelmia jo epilepsian
alkaessa. Kahdeksalla niitd ilmeni myohemmin lapsuuiélla ja kuudella aikuisialla. Seitsemén

kaytti neurolepteji, mutta vain kaksi enemmin kuin 10 vuoden ajan. Heilld alyllinen
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taantuminen oli ilmeisti jo ennen neuroleptilaakityksen aloittamista. Tyypilliset kaytoshéirion

oireet olivat drtyvyys, levottomuus, tottelemattomuus seké tarkkaamattomuus.

Fyysinen kasvu potilailla oli normaalia eikd dysmorfisia piirteitd huomattu. Neurologisen
tutkimuksen tulokset olivat normaaleja ennen aikuisikdd, mutta nuorilla aikuisilla ilmeni
hitautta ja kompelyytta hienomotorisissa tehtivissi ja tasapainovaikeudet olivat ilmeisid 30
vuoden 14n jalkeen. Seitsemélld potilaalla naén tarkkuus oli heikentynyt ilman mitéén
havaittavissa olevaa silmien epanormaaliutta. Niiden 16 potilaan osalta, joilta na6n tarkkuus
voitiin mitata, oli non tarkkuuden ja alyllisen tason kesken korrelaatio (r=.67). 12 potilaalla

oli havaittavissa dysfaattisia puheongelmia.(Hirvasniemi 1996, 37)

3.2. Neurofysiologiset tutkimukset

Hirvasniemen (1996,34) tutkimuksissa todettiin EEG:n olleen normaalin kuudella potilaalla
alle 8-vuotiaana, mutta lapsuusiésti lihtien eteneva taustatoiminnan hidastuminen oli sitten
jatkuvaa murrosikdan saakka. Epileptiformiset muutokset olivat vahiisia ja korreloivat
huonosti kohtausten tiheyteen. Klonatsepaami normalisoi EEG:n kolmella nuorimmista

potilaista. (Hirvasniemi 1996,13)

Tietokonetomografia - eli TT- kuvauksissa useilla potilailla oli havaittavissa seka
aivokammioden laajentumista ettd aivokuoren atrofiaa, jolloin solukato oli yhdelld
huomattavinta vasemmassa aivopuoliskossa ja kahdella frontaalisesti eli otsalohkossa.

Alyllisen kehitsyvammaisuuden aste korreloi hyvin aivoatrofian vaikeuteen ( Hirvasniemi
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1996,13) Vain yhdella oli fokaalinen 1.paikallinen 16ydos: laaja ohimolohkon infarkti, mika
johtui todennikoisesti 9 kk:n idssd olleesta status epilepticuksesta. Aivokuoren atrofiaa oli
havaittavissa kaikilla yli 40 -vuotiaista potilaista, puolella (3/6) 30-40 -vuotiaista potilaista,
mutta vain yhdelld seitsemisti alle 30 vuoden ikaisistd. Pikkuaivoatrofia oli lievaa viidella
potilaalla (kaikki alle 30 -vuotiaita), kohtalaista kymmenella ja merkitttivaa 4 potilaalla.
Lievai se oli vain niilla potilailla, joilla epilepsia oli ollut alle 15 vuotta eikd silla ollut
yhteyttd mihinkéin kliinisiin 16ydoksiin esim. tasapainoon. Seka aivokuoren atti aivorungon
atrofiaa omavilla potilailla oli kaikilla iasapainovaikeuksia. Kahdelle ialtdan 24- ja 16-
vuotiaalle potilaalle tehdyt MRI:t vahvistivat tictokonetomografiakuvauksissa todettua

tarofiaa. Nuorimman 1. 10 -vuotiaan MRI oli normaali. (Hirvasniemi 1996, 37-38)

Hirvasniemen (1996 38) mukaan nelji sairasta sisarusta oli kuollut. Heista 24 -vuotiaana
kuolleen potilaan aivoista ei 16ydetty mitisin epanormaalia esim. seroidilipofuskinoosiin
sopivia loydoksii ei huomattu. Myeliinikin oli histologisesti normaalia. Yksi potilas oli kuollut
34 -vuotiaana traumaattsiesti subduraaliin aivoverenvuotoon. Hanen ruumiinavauksessaan
todettiin makroskooppisesti yelistynytt aivoatrofiaa. Kolmas potilas oli kuollut hukkumalla

17 -vuotiaana ja neljis potilas (37 -v.) oli kuollut keuhkotuberkuloosiin.

Laakehoitojen osalta Hirvasniemi (1996,44) totesi klonatsepaamin pitkakestoisten suotuisten
vaikutusten olleen odottamattomia. Hiinen mukaansa élyllinen taantuminen nailla potilailla oli
niin huomattavaa, ettd se ei todennikoisesti johdu laakkeista. Silti farmakologista tekijaa
osasyyni ei voida poissulkea, koska sairaus, jonka patofysiologia on tuntematon, voi aiheuttaa

lisasantynytti herkkyytti joillekin kaytetyille laakkeille.
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Lang ym.(1997) tutkivat tarkemmin tihén sairauteen liittyvid neurofysiologisia 10ydoksia.
Heididn mukaansa EEG muutokset olivat suhteellisen vahiisia epilepsian puhjetessa. He
tarkastelivat hyvin yksityiskohtaisesti erilaisia EEG:ssa todettuja aktiviteetin muutoksia ja
totesivat neurofysiologisten 16ydosten viittaavan laajaan, luultavasti monikeskuksiseen
degeneratiiviseen aivoprosessiin, joka saavuttaa huippunsa pubereteetissa. Vaikka EEG:n
epanormaalit piirteet usein vahenivit aikuisidssd, ndytti itse sairauden kulku etenevin koko
elinajan. Etenevén aivotarofian todettiin alkavan cerebellumista viimeistdin potilaiden ollessa

30 -vuotiaita. (Lang ym. 1997,1)

Monet tosiasiat puhuvat sen puolesta, ettéd epileptinen mekanismi olisi alkuperiltasn monesta
kohdasta lahtoisin ja sekundaarisesti yleistyvd. Yksi erityispiirre oli heikko korrelaatio
epileptiformisten EEG - 16yd6sten ja kliinisten kohtausten kesken. Kysymyksessd nayttda
olevan jonkinlainen primaaristi yleistyva epilepsia sekd aivokuoren alapuolinen hiirié ainakin
oireyhtymén alkuvaiheessa. EEG:n taustatoiminnan rytmin hitaus osoittanee sairauden
etiopatogeenista aktiviteettia vaiheessa , jolloin myds éalyllinen taantuminen tapahtuu
potilaissa. Ilmié voi olla analoginen delta-aktiviteetin méérille ja dementian etenemiselle

Alzheimerin sairaudessa. (Lang ym.1997,7)

3.3. Perinndllisyys- ja neuropatologiset tutkimukset

Sairauden mahdollista perinnéllisyytta selvittavit tutkimukset aloitettiin jo Hirvasniemen
(1996, 31 - 32) tutkimuksessa, jolloin mm. sukuhistoriaa selviteltiin potilaiden ja sisarusten

osalta enintidn 13 sukupolven taaakse kirkon kirjoista ja verotusasiakirjoista. Talloin todettiin,
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ettdi potilaat tulivat kahdesta suuresta suvusta Kainuussa ja heidit voitiin siten sijoittaa kahteen
suureen sukupuuhun, joiden esi-isien kotikylit sijaitsivat 30 kilometrin pédssa toisistaan.
Edelleen jo Hirvasniemen (1996,46 -47) tutkimuksessa nimettiin timén sairauden aiheuttava
geeni EPMR ksi (tulee sanoista: progressive epilepsy with mental retardation) ja sairauden
todettiin olevan resessiivisesti perityvd. Sen alueellista esiintyvyytti selitettiin silla, etta
asuttamisensa jalkeen 16. Ja 17. vuosisadalla Kainuu on ollut alueellisesti eristiytynyt ja tima
on johtanut geenin rikastumiseen véestossi. Sairauden todettiin my6s kuuluvan niihin n. 30
suomalaiseen tautiperintoon kuuluviin sairauksiin, jotka periytyvit mendeliaanisesti. Tuolloin
myos sairauden aiheuttava geeeni oli paikannettu verikokein kromosomin 8 telometriseen

aalueeseen ( Tahvanainen, Ranta & Hirvasniemi 1994, 7267)

Haltian ym. (1999, 117) tekemit neuropatologiset tutkimukset osoittivat timén sairauden
olevan uusi muoto neuronaalisista lipofuskinooseista. Hirvasniemen (1996) tukimuksen
kohdejoukkoon kuuluneille ja sittemmin kuolleille kahdelle potilaalle tehdyissd
ruumiinavauksissa todettiin ika4 vastaten normaalin painoiset aivot, joiden ulkondkd ja pinta
olivat myos tavanomaisia. Mitéin spesifeja sairauteen yhteydessi olevia makroskooppisia
epanormaalisuuksia ei myoskain 16ydetty. Sensijaan histologisina epénormaalisuuksina
16ydettiin kertymaainesta etenkin hermosoluissa mutta myds monissa muissa soluissa
kaikkialla kehossa.Tamin kertyméaineksen masrd vaihteli keskushermoston eri osissa.
Tutkijat toteavat myos immunologisesti 16ydetyn viitteita siit4, ettd NE 1.Pohjoinen epilepsia
on NCL:n eli neuronaalisten lipofuskinoosien muoto. Heidin mukaansa patobiokemia
vahvisti,etti NE / EPMR on todella kertymasairauksien alaryhma, joka on samanlainen kuin

myohiislapsuuden ja nuoruusiéin neuronaaliset lipofuskinoosit.(Haltia ym.1999,120-121)
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Ranta (1999) piti tutkimuksensa lahtokohtana Haltian ym. (1999) tekemid selvityksid tastd
sairaudesta. Ranta ym. (1999, 11) toteaa EPMR:N ja NCL-ryhman hairioiden molekulaarisen
perustan ymmirtimisen voivan tuoda tietoa yleisempiin epilepsian ja alyllisen
kehitysvammaisuuden muotoihin seki niihin biologisiin prosesseihin , jotka ovat mukana
lysosomaalisessa toiminnassa ja hermoston rappeutumisessa. He mainitsevat epilepsian ja
alyllisen kehitysvammaisuuden olevan yleisid ja vakavia neurologisia hiirioitd, joilla on usein
perinnoéllinen etiologia etenkin lapsilla.. Geneettisen alttiuden on heidin mukaansa arvioitu
aiheuttavan 40 % ihmisen epilepsioista. Useiden yleisten monitekijaisten epilepsioiden geeni
on paikannettu ja kartoitettu, mutta yhtiin niistd ei ole identifioitu. Pdinvastoin nopeaa
etenemisti on ollut harvinaisten mendeliaanisten epilepsioiden geneettisessd analysoinnissa
useita defektiivisia geeneja on identifioitu. He toteavat myds, etti suomalaiseen tautiperinté6n
kuuluvaksi on nyt loydetty kolmas NCL:n alatyyppi . Naitd sairauksia luonnehtii
autofluoresentin lipopigmentin kertyminen ja niiden kliinisid piirteitd ovat kouristukset,

psykomotorinen taantuminen, nikoviat ja ennenaikainen kuolema. (Ranta ym.1999, 12 ja 15)

Ranta (1999, 47) paityi tutkimuksessaan tulokseen, josta hin toteaa tietojen viittaavan
vahvasti sithen, ettd yksi identifioiduista geeneisti, LS136B11, mutatoituna on EPMR:n
taustalla. Hinen mukaansa timi antaa mahdollisuuden tarkkaan DNA-diagnoosiin
tapauksissa, joissa epaillain EPMR:44 suomalaisilla potilailla. Sairauden taustalla olevan
geenin identifiointi on tirked askel kohti NCL-tutkimuksen perimmaiistd padmaarai eli
sellaisen menetelmén suunnittelemista, jolla voidaan estdi sairauden puhkeaminen.(Ranta
1999,47) Rannan ym. (1999,233) mukaan tdmén sairauden kantajatiheys Suomessa on 1:135,
kun taas sen korkean riskin alueella Kainuussa se on 1:46. Aula (1998, 220) puhuu puolestaaan
EPMR:N ilmaantuvuudesta Suomessa ja sanoo sen olevan 1:630 000. Aula (1998, 220)

sijoittaa timén sairauden myo6s ns. Perheentuvan portaisiin, jossa on esitetty suomalaisen
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tautiperinnén taudit aika-akselilla sen perusteella, milloin ensimméiinen suomalaisella
aineistolla tehty julkaisu on ilmestynyt.Siind EPMR on sijoitettu vuoteen 1991 kun taas esim.

varhaislapsuuden neuronaalinen lipofuskinoosi (INCL) vuoteen 1973.

4. DEMENTIA JA KEHITYSVAMMAISUUS

Erkinjuntin ja Sulkavan (1993,109) mukaan dementia on elimellisista syistd johtuva dlyllisen
toimintakyvyn heikentyminen, joka edetessdin on rajoittanut sosiaalista ja ammatillista
toimintaa. Dementian vaikeusaste miardytyy potilaan sosiaalisen selviytymisen perusteella.
Dementia ei ole erillinen sairaus, vaan oire useista erilaisista aivoja vaurioittavista
sairauksista. Erkinjuntti ja Sulkava (1993, 110) viittaavat dementian terkemmassa
maédrittelyssd DSM III-R:4én , jonka mukaan sithen kuuluu A. lyhytaikaisen ja pitkaaikaisen
muistin heikentyminen B.Ainakin yksi seuraavista 1. Abstraktin ajattelun heikentyminen 2.
Arvostelukyvyn heikentyminen 3. Muita aivokuoren korkeampien toimintojen hairiéita kuten
afasia. C. Muutokset kohdissa A ja B rajoittavat merkittdvasti tyotd tai sosiaalista
selviytymisti tai suhteita muiden kanssa. D. Ei esiinny yksin deliriumin aikana E. Joko 1 tai 2:
1) anamneesin, kliinisten tutkimusten tai laboratoriokokeiden perusteella on néyttoa
spesifisesti elimellisests tekijasta (tai tekijoistd), joilla arvioidaan olevan syy-yhteys héiriéon.
2) tallaisen ndyton puuttuessa voidaan elimellinen tekija paatella, mikali hiirié ei voi olla

jonkin ei-elimellisen mielenterveyshiirién aiheuttama. Erkinjuntti ja Sulkava (1993,110)
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esittavit myos dementian jaon sen vaikeusasteen mukaan lievadn, keskivaikeaan tai vaikeaan,
mihin liittyy mm. lisd4ntyvd valvonnan tarve siten, ettd vaikeassa dementiassa paivittiiset
toiminot ovat siind méérin heikentyneet, etti jatkuva valvonta on tarpeen (esim. kykeneméton
huolehtimaan yksinkertaisesta henkilokohtaisesta hygieniastaan, kovin hajanainen ja
puhumaton). Dementian syisti Erkinjuntti ja Sulkava(1993, 111 ja 113) mainitsevat
degeneratiiviset aivosairaudet ja sanovat mm. Alzheimerin taudin edetessd todettavan
lisaéintyvaa aivojen kuorikerroksen atrofiaa ja kammioiden laajenemista ja EEG:sssé todetaan

perustoiminan hidastuminen.

Kanninen ym. (1997,58) sanovat dementian olevan aikuisialld alkavan élyllisten kykyjen laaja-
alaista heikkenemisti siind mairin, ettd henkil6 ei kykene ty6hon tai selviydy normaaleista
sosiaalisista velvoitteistaan. Dementia on oireyhtymé.ei sairaus sindnsi. Sitd aiheuttavat
monet eri sairaudet ja tila voi olla palautuva, pysyvé, jalkitila tai eteneva tila.Sithen kuuluu
my6s mielialahdirio, jossa ilmenee vaikeutta uuden oppimisessa ja aikaisemmin opitun
mieleenpalauttamisessa sekd ainakin yksi seuraaavista oireista: afasia, apraksia, agnosia  tai
toteuttamistoimintojen hiiri6. Tilaan voi liittyd myds mielialan ja persoonaallisuuden
muutoksia, kuten masentuneisuutta, vainoharhaaluuloja ja aistiharhoja, aggressiivisuutta,

pelkoja aktiviteettihdiriditd ja uni- valverytmin héirioita.

Kasken ym. (1997, 18) mukaan Suomessa voimassa olevan kehitysvammalain mukaan
kehitysvammaisella tarkoitetaan henkil6a , jonka kehitys tai henkinen toimiﬁta on estynyt tai
hiiriintynyt synnynniisen ta kehitysidssa saadun sairauden, vian tai vamman vuoksi ja joka ei
muun lain nojalla voi saada tarvitsemiaan palveluja. Kehitysvammaisuus tarkoittaa muidenkin
elimien kuin hermoston vammoja ja vaurioita. Merkittavin ryhmé on kuitenkin hermoston

sairaudet, vauriot ja muut poikkeavuudet; niitd nimitetdin hermoston kehityshairidiksi. Naistd
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taas ovat tarkeimpid aivojen kehityshdiriot. Niihin liittyy usein éalyllisten toimintoejn
vajavuutta, jota he nimittivit alylliseksi kehitysvammaisuudeksi. Sita ei heiddn mukaansaa
tule kuiteenkaan kayttda monipuolista ihmisyksilod kuvaavana yleisluonnehdintana. Kaski
ym. (1997, 21) esittivat Maailman terveysjarjeston mukaisen luokittelun alyllisestd
kehitysvammaisuudesta: Lieva AO = 50 - 69, keskitasoinen AO = 35 - 49, vaikea AO = 20 - 34
jasyvd AO = alle 20. Kaski ym. (1997, 22 - 23) myos kuvailevat lyhyesti tita jaottelua siten,
ettd lievasti kehitysvammainen on yleensd henkilokohtaisissa toimissaan omatoiminen ja
pystyy aikuisenakin asumaan itsendisesti tai hieman tuettuna. Keskiasteisesti alyllisesti
kehitysavammaisista taas useimmat tarvitsevat aikuisena vaihtelevanasteista tukea eladkseen
ja tyoskennellidkseen yhteiskunnassa. Asumiseensa he tarvitsevat enemmén valvontaa kuin
lievasti kehitysvammaiset. Vaikea dlyllinen kehitysvammaisuus aiheuttaa jatkuvan tuen ja
ohjauksen tarpeen. Syvi élyllinen kehitysvammaisuus aiheuttaa tiyden riippuvuuden muista

ihmisisté ja jatkuvan hoidon tarpeen.

Koskiniemen ja Donnerin (1987, 163) mukaan kehitysvammaisuus tarkoittaa eri syisti
johtuvaa henkisten toimintojen jilkeenjadneisyytta, kun taas dementia tarkoittaa olemassa
olevien kykyjen heikentymistd. Kasken ym. (1997, 19) mukaan puhutaan dementiasta, jos
alyllinen suorituskyky heikentyy vasta 18 vuoden idssa tai sen jalkeen. Toisaalla Kaski ym.
(1997, 138) tuovatkin esille sen, etti eriisiin kehityshiiriihin, kuten Downin oireyhtymaéén,
liittyy ennenaikaista vanhenemista eli dementiaa, ja monivammaisuuskin rappeuttaa elimistoa

tavallista nopeammin.

Nykyain melko yleisesti on kiytossi ns. kehitysvammaisuuden uusi maédrittely
(Kehitysvammaisuus 1995). Sen mukaan kehitysvammaisuus viittaa erityiseen toiminnalliseen

tilaan, joka alkaa lapsuudessa ja jossa dlyllisiin rajoituksiin liittyy adaptiivisten taitojen
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rajoituksia. Toimintakyvyn taso on yhteydessad alylliseen rajoitukseen. Se on selvitys
toimintakyvysti ja se kuvaa yksilon edellytysten ja hanen sosiaalisen ympéristénsa rakenteen
ja odotusten “vastaavuutta” Tami maédrittely perustuu AAMR:n (the American Association on
Mental Retardation) toiminnalliseeen malliin, joka on kehitysvammaisuuden uuden
maéritelmén kasitteellinen perusta. Edellytykseni kehitysvammaiseksi maérittelemiseksi sen
mukaan on, ettd keskimaariista heikomman dlyllisen toimintakyvyn tulee ilmeté adaptiivisen
kayttaytymisen heikkoutena yhdelld tai usemalla seuraavista osa-alueista: henkinen
kypsyminen, oppiminen ja sosiaalinen sopeutuminen. Toiminnalliset rajoitukset ovat henkilon
toiminta- ja suorituskyvyssi esiintyvien puutteiden vaikutuksia ja vamma on tillaisen
rajoituksen ilmentymi sosiaalisessa kontekstissa. Se heijastaa élyllisten ja adaptiivisten
taitojen rajoitusten ja ympéristén vaatimusten vilistd vuorovaikutusta ja kehitysvammaisuus
on vammaisuutta ainoastaan timén vuorovaikutuksen tuloksena. Kehitysvammaisuus viittaa
tietyn tyyppiseen élylliseen rajoitukseen. Se ei tarkoita yleista alyllistd kyvyttomyyttd. Voidaan
puhua myos kaytannollisestd dlykkyydestd, miké viittaa kykyyn huolehtia itsestd ja omasta
toimeentulosta sek selvitya itsendisesti péivittiisitd toiminnoista Sosiaalinen dlykkyys taas
viittaa yksilon kykyyn ymmartas sosiaalisia odotuksia ja muiden kayttaytymista ja arvioida
niiden pohjalta, kuinka sosiaalisissa tilanteissa tulee toimia.( Kehitysvammaisuus 1995, 19 -

25; Kaski ym.1997, 19)

Adaptiivisten taitojen osa-alueita ovat seuraavat: 1) Kommunikaatio, jolla tarkoitetaan kykya
ymmartdd ja valittdd tietoa symbolisten kiyttdytymismuotojen (esim. puhutun kielen,
kirjoitetun kielen) tai muun symboleihin perustuvan kiyttaytymisen valityksella. 2) Itsestd
huolehtimisen taidot esim. WC:ssid kidynti, syéminen, pukeutuminen, henkilokohtainen
hygienia ja siisteys. 3) Kotona asumisen taidot esim. vaatteista huolehtiminen, talouden hoito,

omaisuudesta huolehtiminen, ruuan valmistus ja keittotaito, ostosten suunnittelu ja
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rahankéytto sekd likkkuminen kotona ja lahiympéristossa. 4) Sosiaalisuus eli kanssakdyminenn
toisten kanssa, mielijohteiden hallitseminen, asianmukainen sosiaalis-seksuaalinen
kayttaytyminen 5) Yhteis6n hyodyntimisen taidot esim. matkustaminen, asioiminen ja
ostosten tekeminen, muiden palveluiden kaytt6, julkisten kulkuvilineiden kaytto,
osallistuminen kultuuritilaisuuksiin  6) Itsehallinta: valintojen teko, aikataulujen
noudattaminen, mielekis oma-aloitteinen toiminta, ongelman ratkaisu seki avun pyytiminen
7) Terveys ja turvallisuus 8) Toiminnallinen oppimiskyky: kognitiiviset kyvyt ja taidot, jotka
hittyvat oppimiseen koulussa ja joita voidaan soveltaa myos muussa elamissi (esim. luku- ja
kirjoitustaito, matemaattiset perustaidot) yms. akateemiset taidot, joilla on merkitysti
itsendisen eldman kannalta. 9) Vapaa-aika: omia mieltymyksia ja valintoja vastaavan vapaa-
ajan ja virkistystoiminnan kehittiminen 10) Tyé: tyOpaikkaan liittyvit = taidot

(Kehitysvammaisuus 1995, 52 - 53)

Téahan ns. kehitysvammaisuuden uuteen méérittelyyn liittyvit olennaisesti myos ns. hyvin
ympériston ominaisuudet ts. hyvinvointia ja vakauden tunnetta lisddvat ymparistotekijat seka
toimintakykyyn vaikuttavat ja siitdi maaraytyvéat ts. sen kanssa vuorovaikutuksessa olevat
tukitoimet, mika voidaan esitti4 oheisen kuvion 2 muodossa (Kehitysvammaisuus 1995, 20

sek 108 - 110)
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Kuvio 2. Kehitysvammaisuuden mairitelmén yleinen rakenne ( Kehitysvammaisuus 1995,20)

Uuden jirjestelmin sanotaan vaikuttavan viime kddessd myos terminologiaan siten, ettid
esimerkiksi termit lievisti, keskitasoisesti, vaikeasti tai syvisti kehitysvammainen on poistettu.
Tamankin médrittelyn mukaan kehitysvammaisuus alkaa ennen 18 vuoden ikaé, mutta saattaa

kestaa koko elinidn (Kehitysvammaisuus 1995, 28 ja 44).

Mairittelyssa keskeinen kisite “ tarvittavat tukitoimet” heijastelee nykykésityksid ihmisten
kasvuodotuksista ja kehitysmahdollisuuksista, painottaa henkilokohtaista valinnanvapautta,
edellytysten luomista seki ihmisen tarvetta seki toimia yhteisossa etta kuulua yhteis66n. Téassa
vaiheessa sovelletaan ns. “zero reject” -mallia, jossa kaikille ihmisille annetaan kaikki
tarpeellienn tuki, joka edistid heididn riippumattomuuttaan / vuorovaikutustaan muiden

ihmisten kanssa ja sulautumistaan yhteiso6n. (Kehitysvammaisuus 1995, 44)
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Erkinjuntin ja Sulkavan (1993,108) mielestd kehitysvammaista saatetaan epiillid
dementoituneeksi silloin, kun hinen siithen astinen sosiaalien tukensa on heikentynyt esim.
huoltajan kuoleman vuoksi eika hiirién kehitystd tunneta riittdvasti. Lopuksi he toteavat, etti

kehitysvammainenkin saattaa dementoitua.

5. KUNTOUTUS

5.1 Kuntoutuksesta yleensi

Souranderin ja Tilvisin ( 1993,373) mukaan kuntoutus on potilaan toimintakyvyn ja
selviytymisen harjoittamista ja parantamista , jotta potilas sairaudestaan huolimatta voisi
saavuttaa mahdollisimman suuren itsendisyyden ja omatoimisuuden. Toisissa tapauksissa
kuntoutumisen tavoitteena on omatoimisuuden saavuttaminen méirityin rajoittein, toisissa
tavoitteet voivat olla nidenndisesti vaatimattomat, mutta kuitenkin potilaalle erittdin
merkityksellisid. Joissakin tapauksissa tavoitteena on vain potilaan tilanteen pysyttiminen
ennallaan ja huononemisen estiminen.. Viimeksi mainitulla he tarkoittanevat samaa, mista
Huju (1976 120) kayttad nimitysta yllapitava kuntoutus, mikd hinen mukaansa kohdistuu
ensisijaisesti sithen viestéosaan, joka sairauden, vian tai vamman vuoksi on joutunut jidmaan

pysyvésti pois normaalista ty6elamaistd. Yllapitivian kuntoutuksen tavoitteena on hénen
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mukaansa yksilon yleisen aktiivisuuden tukeminen ja siti kautta mahdollisimman normaalin
elaman takaaminen. Sisélloltian se on pitkalti 1adkinnallistd kuntoutusta, jossa padpaino usein
on péivittdisten toimintojen helpottamisessa. Sosiaalisen kuntoutuksen puolella sen voidaan
katsoa kattavan suojatyon, tyoterapian ja eri tavoin sosiaalisia kontakteja yllapitivan
toiminnan. Yllipitiva kuntoutus pyrkii auttamaan yksilon mahdollisimman omatoimiseen

elamaan laitoksen ulkopuolella.

Jarvikoski (1979,122) sanoo kuntoutuksella tarkoitettavan sellaisten toimenpiteiden
kokonaisuutta,

- joka kohdistuu henkil66n, jonka ty6- ja toimintakyky on (fyysisen, psyykkisen tai sosiaalisen
sairauden, vian tai vamman johdosta) alentunut tai, jolla on havaittavissa ennakoivia oireita
- jonka tavoitteena on tyo- tai toimintakyvyn saattaminen parhaalle mahdolliselle tasolle ts.
sen palauttaminen ennalleen, sen kohentaminen taikka ennakoitavissa olevan laskun
estiminen ja

- joka sisaltaa yksilossd itsessddn olevien voimavarojen (fyysisen, psyykkisen ja sosiaalisen
terveyden taipumusten) kehittimisen ja / tai ympéristossad ilmenevien suoritusesteiden

poistamiseen tihtddvid toimenpiteita.

Raitasalo (1979, 12) tarkastelee sosiaalisia arvoja suhteessa kuntoutukseen ja sanoo alkaneen
kuntoutusen neljannen vaiheen, jolloin pyritiin laajentamaan kuntoutustoimintaa sairaus- ja
vammaryhmistd riippumatta koko “sairaalle” viestonosalle . Hanen mukaansa taustana
toimivat yhteiskunnallisen tehokkuuden - tydssi oleva henkilo ei ole kansantaloudellinen
rasite - sekd humaanisuudenkin - kansalaisten hyvinvoinnin turvaaminen - arvot ja hén sanoo
talla hetkella kuntoutus- toiminnan paamaadrani olevan kansalaisten sosiaalisen, psyykkisen

ja fyysisen hyvinvoinnin palauttaminen ja yllapitdminen.
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Thompson (1976, 116) tarkastelee kuntoutusta 1dhinnd sosiaalityén ndkokulmasta. Hanen
mukaansa normalisaation filosofian taustalla on periaate, etta yksil6lla on oikeus sosiaalisesti
normatiiviseen elimain. Kukin yksilo tulisi integroida yhteis66n henkilokohtaisella tasolla,
seki normaalin perheen kanssa kiytavin vuorovaikutuksen ettd laheisten sosiaalisten
systeemien kanssa Lisiksi hénen tulisi hyotyd ja saada vastuuta erilaisista laajemmista
sosiaalisista makrosysteemeistd. Edelleen Thompson (1976,117) sanoo varhaisen
diagnosoinnin, kattavan arvioinnin ja sopivan hoidon olevan mééri tuottaa  optimaalisesti
virikkeitd ja mahdollistaa potentiaalinen toiminta. Thompsonin (1976, 118) mukaan erityiset
asuinjirjestelyt auttavat myos normalisoitumisessa esim. edistaimilla kotoa muualle
muuttamista ja siten itsendistymisstd nuoruusidssid. Thompson (1976, 125) erottelee toisistaan
tukipalvelut, jotka kohdistuvat suoraan perheeseen tai hoitajaan ja vain epdsuorasti
vammaiseen yksiloon, tiydentdvat palvelut, jotka kohdistuvat yksiloon itseensd esim.
paivahoito, harjaannuttaminen, ladkinnalliset palvelut jne. sekd korvaavat palvelut, jotka

korvaavat vanhempien velvollisuuksia esim. laitoshoito tai sijaisperhe.

5.2 Epileptikkojen kuntoutus

Waltimo ja TIivanainen (1994, 199-203) toteavat useimpien epilepsiapotilaiden
menestyksellisen hoidon vaativan sdéinnollista kohtauksia estivaa ladkehoitoa. Heiddn
mukaansa epilepsiapotilaan perustutkimukset tapahtuvat joko keskussairaalan neurologian

poliklinikalla tai Lastenlinnan epilepsiapoliklinikalla.

Naihin seurantoihin liittyy myos laboratoriotutkimusten ottaminen. EEG on oleellinen
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tutkimus primaari- selvittelyssi,. Jos suuria muutoksia tapahtuu kohtausten esiintymisessé, on
yksilollisesti harkittava myos - Uutta EEG-tutkimusta. Jokaisen seurannan yhteydessé on
mietittivd, onko perusetiologia selvitetty. Tarvittaessa on suoritettava radiologisia
kontrollitutkimuksia. He toteavat myés, ettd vaikka fysikaalisella hoidolla on suotuisa vaikutus
epilepsiassa, voi toisaalta myos suuresta ruumiillisesta ponnistuksesta olla haittaa
epilepsiapotialille. Tama tulee ottaa huomioon mm. suhtautumisessa urheiluun. Waltimon ja
Iivanaisen (1994,203) mukaan epilepsiaan liittyvéin pelon hoito on usein avain potilaan
menestykselliseen kokonaisvaltaiseen hoitoon. He tavallaan tiivistivat epilepsiapotilaan
hoidon periaatteet todeten, ettd siind pyritddn poistamaan kohtausten aiheuttaja ja altistavat
tekijat. Liséksi tarvitaan kohtauksia ennalta estivaa hoitoa ja kuntoutusta. Kohtauskuvauksen
ja EEG:n avulla pyritidn madrittimaan kohtaustyyppi ja epilepsian muoto. Yleinen
laakehoitoon liittyva virhe heidin mielestasn onkin vaarén ladkkeen valitseminen esimerkiksi

kohtaustyypin puutteellisen méérityksen vuoksi.

Iivanainen (1994b, 213) tarkastelee ldhemmin epilepsian ladkehoitoa aikuisilla. Han sanoo,
ettd uusissa epilepsiatapauksissa tulee pyrkid yhden epilepsialddkkeen kayttoon. Sama tavoite
on myds, mikili nykyinen yhdistelmalaékitys ei ole antanut tyydyttavaa tulosta . Iivanainen
(1994a, 229-230) varoittaa erityisesti fenytoiinin, fenobarbitaalin, primidonin ja
karbamatsepiinin mahdollisista muutoksista kognitiivisia toimintoja mittaavissa psykologisissa
testeissd. Hanen mukaansa fenytoiinin pitkaaikaiskdytossd erityisen haavoittuvia ovat
alyllisesti kehitysvammaiset aivovauriolapset.

Gaily (1994,215) toteaa lasten epilepsian lddkehoidosta, ettd ensisijaisesti valitaan ladke, jolla
oletetaan olevan mahdollisimman hyvi teho todettuun epilepsia- ja kohtaustyyppiin ja
mahdollisimman vahin erityisesti oppimiseen ja kaytokseen kohdistuvia sivuvaikutuksia.

Ojala ja Lindahl (1994, 261.262) sanovat epilepsiapotilaan kuntoutuksessa erityisen
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ongelmaryhmién muodostavan niiden vaikeahoitoisten epileptikkojen, joilla on huomattavia
kaytos- ja oppimishairioiti. Tillaisen lapsen kasvattaminen on perheelle yksindin
ylivoimainen tehtiivd. Varttumisen myoti ongelmat vain kasvavat. Heidan mielestaan naiden
perheiden tukemisessa on kiytettivd kaikki mahdollisuudet, joita voidaan jarjestai
vammaishuollon, erityishuollon ja lastensuojelun tukitoimina. Lepola (1994,298) toteaa
tylsistyneiden, toistuvia kohtauksia saavien epilepsiapotialiden hoidon olevan usein vaikeaa ja

vaativan tavallisesti myos psyykenladkkeita.

5.3 Kehitysvammaisten kuntoutus

Benderin (1976,245-251) mukaan kehitysvammaisten kuntoutuksen tavoitteina voidaan ndhda
ensinndkin  lievisti dlyllisesti kehitysvammaisten osalta sosiaalinen sopeutuvuus,
mahdollisimman suuri itsendisyys sekid piivittdisessd elamdssi tarpeellinen luku- ja
kirjoitustaito, lukukisitteen hallinta 1-10 ja rahayksikéiden tuntemus. Hieman paremmin
kehittyneilti voidaan edellyttii mm. numeroiden halintaa 100:an saakka sekd rahan
kaytt6taitoja ja edelleen jopa lehtien, kirjeiden ja kirjojen lukutaitoa, lomakkeiden yms.
kirjoitustaitoa, lukuméidrin edellisti laajempaa hallintaa, kerto- ja jakolaskujen osaamista seka
ajan ja mittakisitteiden hallintaa. Keskivaikeasti alyllisesti kehitysvammaisten osalta hanen
mielestisin keskeisimmiit tavoitteet ovat edelleen itsestd huolehtiminen ja sosiaaliset taidot
esim. jonkinlaisten avainsanojen ts. jokapdiviisessd yhteisossd tarvittavien ns.
“henkiinjdamissanojen” lukutaito, yksinkertaiset yhteen- ja vahennyslaskut, numerokésitteiden
hallinta seki rahanvaihtotaidot. Vaikeasti ja syvasti dlyllisesti kehitysvammaisten osalta hian

painottaa itsendiseen ruokailuun ja pukeutumiseen liittyvien taitojen ohella aistivirikkeita,
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vireystason yllapitimistd seka sosiaalisen vuorovaikutuksen lisiamistd. Samansuuntaisesti
myés Johnston ja Magrab (1976, 457-458) nikevat Downin syndroma -henkildiden
kasvatukselliset tavoitteet painottaen itsestdi huolehtimista ja sosiaalisia taitoja,

vuorovaikutusta yhteison kanssa ja tapojen opettamista.

Kasken ym. (1997, 201 ja 203 ) mukaan kehitysvammaisen kuntoutus ja hoito ovat
vammaisen, hinen omaistensa ja eri alojen tyontekijoiden yhteistyoti, jolla pynitadn auttamaan
kehitysvammaista eldiméaéin mahdollisimman itsendisti ja tayttd elamaa. Kokonaiskuntoutuksen
osia ovat ladkinnillinen, sosiaalinen, kasvatuksellinen ja ammatillinen kuntoutus. He
mainitsevat myos, ettd aina ei uusien taitojen saavuttaminen ole mahdollista ja silloin tarvitaan
yllapitivaa kuntoutusta. Etenevii keskushermostosairautta sairastavien vaikeavammaisten ja
ikdantyvien kehitysvammaisten on vaikea oppia uutta, mutta heiddn aiemmin oppimiaan

taitoja voidaan yll4pita4 ja siten helpottaa heidin elaméaansa ja hoitoaan.

Kaski ym. ( 1997, 174 - 176) puhuvat omatoimisuuden tukemisesta, joka heid4n mukaansa
tarkoittaa lyhyesti pyrkimysti opettaa sellaisia taitoja, jotka lisadvat itsendisyyttd paivittaisissa
toiminnoissa seki eldméinhallintakykya. Siita kiytetiin heidan mukaansa my06s nimityksid PT
- opetus (paivittiisten toimintojen opetus) eli ADL - opetus (englanniksi activities of daily
living, ruotsiksi anpassning till dagligt liv) tai itsenéistimisopetus. PT - opetuksen suunnittelun
ensimmdinen askel on kehitysvammaisen hallitsemien taitojen arviointi. Heidéin mukaansa
opetuksen niissid on oltava johdonmukaista ja jatkuvaa. Se aloitetaan, kun vammaiselia
ndyttdd olevan siihen edellytykset ja sen jatkuvuus on turvattu. Opetus aloitetaan helpoilla
tehtavilld. Sen jilkeen opetettavan osuutta lisitiéin ja apua vahennetidn asteittain. Pienetkin
edistymiset palkitaan. Palkinto annetaan heti, koska opetettava ei muutoin osaa yhdista sitd

hyviksyttiviin edistymiseen. Palkinnonjakoperusteita muutetaan jatkuvasti. Kun helpoimmat
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asiat on opittu, palkinnon saamiseen tarvitaan vaativampi suoritus. Palkitsemisen vastakohtana
on sammuttaminen. Sen avulla pyritian ohjaamaan ei-toivotusta kayttaytymisestd toivottuun
jattamalla vaille huomiota ne teot tai puheet, joita hdnen ei toivota toistavan. Kieltojakin
tarvitaan, mutta niiti on kéytettidva harkiten. Ohjeet annetaan lyhyesti ja selkeésti normaalia

(eika lapsen-) kielta kayttaen. Opetetaan yksi asia kerrallaan ja sekin vaiheittain.

Kasken ym. (1997) mukaan kehitysvammaisten tulisi oppia tekemédén myds tavallisimmat
kodin tyot, jos hanelld on siihen edellytyksia. Lahtokohtana voi olla aluksi hinen oman
ympiristonsd kunnossapito. Tahdn liitetddn kodin yhteisista tiloista huolehtiminen ja
vihitellen myos vaatteiden huolto. Tavallisimpien kodinkoneiden kiyttda saattaa vammainen
oppia melko helpostikin. Vapaa-ajan toimintaa varten voidaan opettaa mielekésti toimintaa.
Vaikeahkostikin vammainen oppii yksinkertaisia, toistuvia t6it4, jotka eivét vaadi sanottavasti
harkintaa tai suunnittelua. Joka tapauksessa hin kokee tekevinsi mielekésté tyota ja saa siitd
tyydytystd. Kodissa ei aina 16ydy riittdvisti sopivaa ty6ta kehitysvammaiselle tai hén ei ole
kiinnostunut siitd. T#ll6in hinelle jarjestetty kodin ulkopuolinen ty6, vaikkapa naapuritalossa,
lisaa useinkin hinen mielenkiintoaan tyohoén ja kohentaa hinen omanarvontuntoaan. Pieni

ahkeruusraha tehostaa tyon myonteistd vaikutusta ja lisad mielenkiintoa.

Kasken ym. (1997, 189) mielesti aikuisuus merkitsee yleisen ajattelun mukaan itseniisyytta
ja riippumattomuutta. Itseniisyys tarkoittaa paitsi mahdollisimman omatoimista suoriutumista
jokapdivéisen eliman vaatimuksista myos sisdistd itsendisyyttd ja se toteutuu valinnan ja
paatoksenteon mahdollisuuksina, ihmissuhteiden solmimisena, omaan ympéristoon
vaikuttamisena, = kokemusmaailman laajentamisena  ja  aikuisen  identiteetin
rakentumisena. Vaikka aikuistuva kehitysvammainen tarvitsee usein vield vanhempien tai

muiden aikuisten tukea seki kdytannon kysymyksissa ettd psyykkisesti, on mahdollisimman
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suuren itsendisyyden ja valttimittomén riippuvuuden valilla pyrittava 16ytdmaan tasapaino.

Heidian mukaansa aikuistumisen lahtokohtana on ikidtason mukaisen eliméin malli.

Kaski ym. (1997, 94 -95) tarkastelevat myos kehitysvamma-alalla tyoskentelvein psykologin
tehtavid. Heiddn mukaansa tilloin etsitédn vastauksia lahinnd seuraaviin kysymyksiin:

- Onko tutkittava kehitysvammainen vai ovatko poikkeavan suorituskyvyn syyt muualla ?

- Miki on alyllisen jalkeenjaineisyyden aste ?

- Mitka taidot ovat vahvimmin ja mitkd heikoimmin kehittyneet eli millainen on tutkittavan
suoritusprofiili ?

- Milla tavalla tutkittava kykenee ilmaisemaan istedéin ja kayttaméan kykyjaan ?

Autio, Palo, Aittokallio ja Turunen (1992) sanovat T-M-L -testiston olevan yleisimpia meilla
kaytettyja alykkyystesteja, minké voi todeta pitdvan paikkansa ainakin kehitysvamma-alalla.
Heiddn mukaansa sen rinnalla kiytetian uudempia yhdysvaltalaisen David Wechslerin
kehittamia testeja. Edelleen he toteavat, etti testituloksia huonontavat monet sellaiset tekijat,
joilla ei1 ole mitadn tekemistd dlykkyyden kanssa, kuten vajaaliikkeisyys, aistivamma,
keskittymiskyvyn heikkous, haluttomuus tai kykeneméttomyys yhteistyohon testaajan kanssa,
mielialan tai vireystason lasku, tilapdinen tai pitkaaikainen sairaus jne.

Niinpéd numeroilla ilmaistava AO saattaa antaa vadaran kuvan testitulosten tarkkuudesta ja sen
kédyttaminen onkin vihentynyt. AO-numero ei myoskdén ilmaise mitdén esim. tutkitun
alykkyyden laadusta, sen heikkouksista, vahvoista puolista ja kehitettavissi olevista alueista.
Sensijaan Kaski ym. (1997, 94 - 95) eivit enad mainitsckaan T - M - L - testistod, vaan
vain mm. Wechslerin testist6t. Heidin mukaansa perinteiset alykkyystestistot ovat
apuvilineitd, joita psykologi kayttia tehdessaan havaintoja yksilon kayttaytymisestd. Niiden

periaatteet, kdyttotavat ja kiyttdjin ammattitaito ratkaisevat tehtyjen havaintojen merkityksen.
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Autio ym. (1995, 200 ) kiinnittivit huomiopta myds vanhempien tunnereaktioihin ja
asenteisiin lapsensa kehitysvammaisuutta kohtaan, mitkd usein toimivat tavallaan jopa
kuntoutuspyrkimysten vastaisesti tai niiti jarruttavina. He sanovat osan vanhemmista
muuttavan syyllisyydentunteensa ja lasta kohtaan tuntemansa kaunan hemmotteluksi ja
ylihuolehtimiseksi ja samalla vahingoksi lapsen kehitykselle. Ylihuolehtimiseen vot johtaa
myds lasta kohtaan tunnettu saili. Kieltimisreaktio, syyllisyydentunnot ja muiden syyttely

saattavat lievittya, jos kehityshiirion syy on selvitetty.

Lisaksi Autio ym. (1995, 2204) kiinnittivdt huomiota kehitysvammaisten tarvitsemiin
asumisjarjestelyihin. He sanovat, ettd keski-ikdan tullessaan kehitysvammainen tavallisesti
menettdd vanhempiensa tuen. Jos hén on siihen asti asunut kotonaan, on hinen asumisensa
jarjestettdva uudelleen. Omatoimiseksi kuntoutettu ja hyvikuntoinen kehitysvammainen voi
siirtyd omaan asuntoon tai valvottuun asuntolaan. Eriis mahdollisuus on sijoittuminen tuttuun
tai vieraaseenkin perheeseen, jolloin alueen kehitysvammahuolto vastaa hoidon korvaamisesta
ja valvonnasta.Huonompikuntoisten ikdantyneiden kehitysvammaisten on periaatteessa
mahdollista paastd kotiseutunsa vanhainkotiin, varsinkin jos hoito-ongelmia aiheuttaa vain

ikddntyminen.

5.3.1. Ikaantyvien kehitysvammaisten kuntoutus

Aution ym. (1992,185) mukaan kehitysvammaisten vanhuuden vaivoja voidaan jossain méarin
ehkiista normaalilla terveydenhoidolla.Kasken ym. (1997, 139) mukaan sairaudet hoidetaan

tavalliseen tapaan, silla jokainen uusi vaiva merkitsee lisaavun tarvetta. Laakkeiden kayttod on
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valvottava asianmukaisesti. Vanhenevan ihmisen laidkkeensietokyky on alentunut. Niinpa han
ei saakaan kayttdi monia ladkkeiti samanaikaisesti ilman hyvin painavaa syytd ja ladkkeiden
yhteisvaikutukset tuntevaa tarkkaa kontrollia. Vanhenevaa ihmisté ei saa makuuttaa vuoteessa
ilman pitevii syyts, silla hinen verenkiertoelimistonsd mukautuu nopeasti vuodeolothin ja
héin saa epamiellyttiavii ja vaarallistakin huimausta pyrkiessain takaisin jalkeille. Levossa
myOs raajat jaykistyvat jaa kavelykyky voi heikentyd. Vanhenevien ihmisten
miclenterveydenhiiriot  johtavat  usein  valedementiaan  ja  sairaalahoitoon.

Kehitysvammaisuuteen liittyva dementia tekee ihmisen tiysin avuttomaksi.

Aution ym. (1995, 205) seki Kasken ym. (1997, 140) mukaan kuoleva kehitysvammainen saa
samaa hoitoa kuin muutkin kansalaiset. Tall6in elamaa sailyttavat hoitotoimenpiteet voivat
olla hyvinkin monipuolisia etenkin aiemmin terveen kehitysvammaisen tilan #killisesti
huonontuessa. Jos taas kauan sairaana olleen potilaan tila huononee vihitellen,
hoitotoimenpiteet rajoittuvat normaaliin perushoitoon, kipujen leivittimiseen ja yleiseen
hoivaamiseen. Kasken ym. (1997,140) mukaan hoidon tavoitteeksi tulee tilloin paras
mahdollinen eldmi kuolemaan saakka T#hdn pyrittiessi on kaikissa toiminnoissa ja
vuorovaikutustilanteissa keskeisti kuolevan yksilollisyyden huomioon ottaminen, laheisyyden
ja turvallisuuden tunteen luominen ja kuolevan henkisista ja hengellisistd tarpeista
huolehtiminen. Erittiin tirkeitd ovat tuttu ympéristo ja tutut henkilot. Jos kehitysvammainen
kuitenkin joudutaan siirtiméin sairaalaan, tulisi luonnollisena kaytint6na olla omaisen tai
oman hoitajan lidsndolo uudessa hoitoympéristossa. Kuolevan kehitysvammaisen hoidossa
noudatetaan hidnen viimeisind hetkindin, kuoleman toteamisessa, kuolleen hoidossa ja
kuolemasta ilmoittamisessa samanlaisia periaatteita kuin muidenkin ihmisten kohdalla.
Hoitoratkaisuja tehtiiessa kuullaan myos omaisten kisityksid. He tarvitsevat kehitysvammaisen

laheisensd kuoltua usein tukea selvitydkseen varsin ristiriitaisista tunteistaan, kaipauksesta,
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syyllisyydesti ja helpotuksen kokemuksestaan.

5.4 Perinnéllisyysneuvonta

livanainen (1994g,305) toteaa voitavan vilttyd monilta itseyytoksiltd, kun vanhemmat tietévit
lapsensa kehitysvammaisuuden syyn. Sité paitsi sairauksien etiologian tunteminen on hinen
mukaansa vilttamatontd myos aivo-oireita aiheuttavien tilojen ennaltachkiisyssa, johon tialld
hetkelld on nykyaikaisen bioladketieteellisen tietimyksen perusteella paremmat

mahdollisuudet kuin koskaan aikaisemmin.

Myds Somerin (1998,228) mukaan diagnoosi on tirked perheenkin kannalta. Vanhemmista
tuntuu helpottavalta, kun epaméariiselle taudille lopultakin saadaan nimi. Turhat tutkimukset
loppuvat, véirit olettamukset kumoutuvat ja vanhempien tunne omasta syyllisyydesta saattaa
loppua. Somerin (1998,227) mukaan perinnéllisten tautien suuri lukumiéra ja harvinaisuus
tekee niiden diagnostiikan vaikeaksi. Harvalle ladkarille kertyy niin paljon kokemusta
harvinaisimmista perinnéllisisti taudeista, etti niiden tunnistaminen sujuisi rutiinilla.
Perinnoéllisyyslddketicteen yksik6t ovat erityisesti paneutuneet ndiden tautien
diagnostiikkaan. Diagnoosin selvittelyysn tarvitaan sukuanamneesi, huolellinen kliininen status
ja suoritettujen sairaalatutkimusten tarkka analysointi. Joskus myés sukulaisten tutkiminen on
avuksi. Jos usealla sukulaisella on samanlainen sairaus, sen perinndllisyytta on helppo epailla
ja epiily on yleensi herénnyt jo perheen tai ssuvun piirissiakin. Somer toteaa edelleen, ettd
perinnéllinen sairaus alkaa usein, muttei aina lapsuusialla ja kestdd tavallisesti koko eldmén

ajan. Monet perinnolliset aineenvaihdunnan sairaudet ovat luonteeeltaan etenevid, jolloin
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potilaan tila huononee vuosien mittaan. Potilas saattaa kokea epiilyn perinnoéllisesti
sairaudesta yllattivind ja hiammentivand ja tarvitaan perinnéllisyysneuvontaa jo

perinndllisyyden selvittelyn alkuvaiheessa.

Kaariaisen ja Ukkolan (1998,245 ja 255) mukaan perinnéllisyysneuvonnan tavoitteena on
antaa potilaalle tai perheelle ymmarrettivissa muodossa luotettavaa tietoa taudista, sen
periytymisesta ja toistumisriskistd. Tamén tiedon avulla neuvottavien toivotaan paremmin
sopeutuvan perheen periytyviin sairauteen. Perinnollisyysneuvonnan johtavia periaatteita ovat
rehellinen tiedon valittaminen, ohjailemattomuus ja asiakkaan omien paatdsten
kunnioittaminen seké luottamuksellisuus. Neuvonnan aikana asiakas saa tietoa mm. sairauden
todennikoisyydesti ilmeti hénella itselladn ja olemassa olevilla tai suunnitelluilla jalkeldisilla
seki niistd mahdollsiuuksista, joita taudin valttimiseksi on tarjolla. Taman jalkeen hanella
pitdisi olla helpompaa tehdi itse elamaansd ja perhettaan koskevia ratkaisuja. Neuvoja
pysyttelee niissi pohdinnoissaa puolueettomana, muttaa yrittdd auttaa asiakasta
hahmottamaan eri vaihtoehtojen seurauksia. Perinnéllisyysneuvonnasta tehtyjen
seurantatutkimusten valossa asiakkaat ovat yleensa tyytyviisid ja ovat useimmieten
ymmartineet annetun tiedon oikein. Monen mielesté ikavékin tieto on parempi kuin pitkaan

jatkunut epatietoisuus.

Kaariainen (1998,271-279) tarkastelee perinndllisten tautien ehkiisyd. Hanen mukaansa se on
usein mahdollista perheissi ja suvuissa, joissa taudin riskin tiedetdéin olevan olemassa.
Sensijaan koko viestoon suunnattuja perinndllisten tautien seulontoja on vain harvoin
kaytossa. Ennustavalla eli predektiiviselld geenidiagnostiikalla tarkoitetaan Kaaridisen mukaan
taudin ennustamista geenitestilldi ennen kuin se on aibeuttanut mitidn oireita.

Kantajaseulonnalla taas tarkoitetaan oireettomien geeninkantajien etsintaa valikoimattomasta
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viestosta , mutta lahisuvulle tehtyni se olisi perinné6llisyysneuvontaan hittyvéda. Niin kauan
kuin testaukset ovat vapaaehtoisia ja perustuvat tutkittavien hulelliseen informointiin, ovat
geenitestausten haitat 14hinnd psyykkisid. Sairastuvaksi tai kantajaksi testattu henkil6 voi
tuntea itsensd muita huonommaksi, masentua, valttda parissuhteen solmintaa tai jopa
laiminly6di terveytensd hoitoa, jolloin testin alkuperdinen paamédrd kaantyy pailaelleen.
Seurantatutkimukset eivdt kuitenkaan ole kertoneet tillaisia haittoja syntyneen. Jos
yhteiskunta vaatisi testejd, kuten joissakin kulttuureissa saatettaisiin tehdd, tima voisi
pakottaa yksiloitd ja perheitd toimimaan omantuntonsa vastaisesti ja toisaalta olla yhtena
keinona muiden joukossa luomassa eriarvoisuutta. Paatokset siitd, minkilaisia seulontoja
terveydenhuollossa olisi tarjolla ja miten niitd tarjottaisiin, eivit olekaan yksinomaan
ladketieteellisid, vaan pitkilti yhteiskunnallisia ratkaisuja. Ladketicteellisen genetiikan
kansainviliset yhdistykset ovat julkaisseet tai parhaillaan julkaisemassa eettisida ohjeita

geeniseulonnoista.

Myos Norion (1998, 288-292) mukaan liadketieteelliseen genetiikkaan liittyy monenlaisia
eettisid ongelmia. Ne alkavat tavanomaisista ladkirin ja potilaan vilisen tiedon kulun
ongelmista ja yltavit sikion ihmisarvoa ja geenitestien yhteiskunnallisia sovellutuksia
luotaaviin vaikeisiin kysymyksiin. Hin toteaa lain mitoittavan rajat sille, mitd yhteiskunta voi
sallia, kun taas etiikan pyrkiviin arvioimaan, mikd  on yksilon kannalta oikein. Hén viittaa
myos siihen, etti on esitetty, ettii jos vammaisuutta aiheuttavaan tautiin on sikiddiagnostiikkaa
ja sen perusteella keskeytetisin tuohon tautiin johtavia raskauksia, niin ole- massa olevilla
vammaisillakaan ei olisi elimisen oikeutta, vaan heiditkin olisi pitanyt aikanaan abortoida.
Lisdksi hén toteaa, etti millaan perinnéllisyysladketieteen toimenpiteilld ei voida viestostd
poistaa eikd edes merkittivisti vihentdd vammaisuutta. Suurin osa vammaisista syntyy

yllittien, ilman ennustavaa riskitilannetta . Vammaisuutta ehkiisevat toimet kohdistetaan
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auttamaan yhta perhetta kerrallaan. Edelleen Norio mainitsee silloin talloin vaitettivin, etta
perinnéllisyyslidketieteen tai ainakin sikiodiagnostiikan ja seulontojen todellisena padmésrani
olisivat yhteiskunnan taloudelliset intressit ja toteaa niiden ensisijaisena tehtdvani olevan

kuitenkin toimia yksilén ja hianen perheenséa hyvaksi.

6. TUTKIMUSONGELMAT

Tamén tutkimuksen keskeisimmat ongelmat ovat:

1. Millaisia pohjoisen epileptikkojen yleiset elaménpuittet olivat Kainuussa v.1992 seki
v.2000 ?

2. Millaisia heidédn kognitiiviset taitonsa ovat tarkemmin méaariteltyind yleisen &lyllisen
taantumisen seurauksena ?

3. Millaista on heiddn adaptiivinen kayttdytymisensd ja miten se on yhteydessi yleiseen

alylliseen tasoon ?
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7. TUTKIMUKSEN SUORITTAMINEN

7.1. Koehenkil6t, tutkimusmenetelmit ja tiedonkeruu

Tama tutkimus tehtiin osana pohjoisen epilepsia -potilaiden perustutkimuksia. Toimiessani
Kainuun sairaanhoito- ja erityishuoltopiirin kuntayhtyméssd Kainuun erityishuoltopiirin
psykologina olin mukana jo potilaiden kartoittamistyossd ainakin Kainuun erityishuoltopiirin
arkistoista. Tutkimuksen kohderyhmén hahmotuttua tehtiin heille psykologiset tutkimukset
kayttien heille soveltuvia yleisia dlykkyystestistoja. Padsadntoisesti kiytettiin Wechslerin
kehittaimaa WAIS-testistod, mutta osalle kaytettiin T-M-L - testistod (Lehtovaara, 1950),
koska WAIS olisi ollut heille todennikoisesti liian vaativa ja, koska heidét oli aiemminkin
tutkittu psykologisesti tilla samalla testistolla. Alle 16-vuotiaalle kiytettiin Wechslerin
alykkyystestiston uusittua lasten versiota (WISC-R), jolla hénet oli tutkittu myds aiemmin.
Kaytettévissa olivat myds naiden asiakkaiden aiempien psykologisten tutkimusten tulokset
poytakirjoineen. Yhdelli asiakkaalla teetetiin myos suppea persoonallisuustesti (WZT), koska
persoonallisuuden ongelmat olivat hanelld ajankohtaisesti korostuneet. Yhdella taas teetettiin
Benderin visuaalisen hahmottamisen testi.Lisaksi haastateltiin saattajiaa seki taytatettiin heilla

tai hoitajilla erityishuoltopiirissi kehitetty itsendistimiskasvatuksen arviointilomake (Liite 1).

Syksylla 2000 tutkimusta tdydennettiin tuolloin elossa olleille ja Kainuun alueella asuviin
koehenkiloihin liittyvilla adaptiivista kayttaytymistd ja heidian nykytilannettaan yleisemminkin

selvittelevalla  kyselylld, joka toteutettiin ldhtettamallda Itseniistamiskasvatuksen
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arviointilomakkeet heidin kotikuntiensa kehitysvammaisten kotihoidonohjaajille (Liite 2).

Koehenkiléiti oli tuolloin 10.

7.2. Tutkimuspaikat

Tutkimukset v.1992 tehtiin useimmille Kainuun erityishuoltopitrin poliklinikalla, muutamille
heidan asuinpaikassaan hoito- 1. ryhmékodissa , kahdelle Kainuun keskuslaitosken osastolla ja
yksittéisille henkiloille Kainuun keskussairaalan (KAKS) lastentautien tai neurologian
poliklinikalla, Oulun yliopistollisessa sairaalassa muun polikliinisen kdynnin yhteydessi ja
yhdelle kehitysvammaisten suojatyokeskuksessa. Paikka valittiin sen mukaan, missa tutkimus
katsottiin kulloinkin luontevimmaksi ja jarkevimméksi toteuttaa esim. muun polikliinisen
kaynnin yhteydessd. Tutkittavia oli yhteensi 17, joista 9 oli miehid ja kahdeksan naisia.

Sisaruksia heissi oli neljat (3+3+2+2/perhe).

7.3. Analyysimenetelmiit

Tuloksia on tarkasteltu padasiassa kuvailevasti. Adaptiivisten taitojen osalta muodostettiin
itsendistamiskasvatuksen asrviointilomakkaeen pistemaaristd summamuuttuja, josta laskettiin
Pearsonin tulomomenttikorrelaatio niiden potilaiden yleiseen éalylliseen tasoon.
Summapistemiiria laskettaessa muutettiin 4-luokkaiset arvioinnit lomakkeen kohdassa 2.4.

5-luokkaisiksi siten, ettd 1 =1, 2 =2, 3 =4 ja 4 =S. Niin luokka 3 jatettiin pois. Tama tehtiin
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siksi ettd arviointilomakkaeen muut kohdat olivat 5 - luokkaisia. Vuoden 2000 adaptiivisen
kayttaytymisen tasoa ei suhteutettu korrelatiivisesti yleiseen alylliseen tasoon, mm. koska

viime mainitusta ei ollut uusia tietoja kaytettavissa.

8. TUTKIMUSTULOKSET

8.1. Yleinen eldmin tilanne

Tutkimuksen yhteydessﬁ kavi ilmi, ettd useimmat tutkituista asuivat edelleen kotonaan ts.
vanhempiensa luona, vaikka he ldhes kaikki olivatkin aikuisia. Kaksi naista tosin asui
parhaillaan tai oli asunut avoliitossa irtaannuttuaan vnehmmistaan ja toisella heisti oli jopa
kaksi lasta. Kolme asui tuolloin heille soveltuvaksi katsotussa kehitysvammahuollon
asumisyksikossi, yksi asui yksityisessa hoitokodissa, josta hén tosin kohta sitten muutti myos
asumishuoltoon ja sieltd edelleen myshemmin perhehoitoon. Kaksi oli keskuslaitoksessa
laitoshoidossa. Nelj osallistui kehitsyvammaisten suojatyokeskustoimintaan tai siirtyi sinne

noihin aikoihin.
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Erityisammattiopinnoilla oli peruskoulun jalkeen ollut kolme henkilod. Kaksi oli ollut
aiemmin jopa ammatissa. Toinen oli ollut metsatydmieheni ja toinen maatalouslomittajana,

mutta he olivat joutuneet luopumaan tyostiéin lahinnd epilepsiasairautensa vuoksi.

8.2. Kognitiiviset kyvyt

Keskittymiskyky tutkimustilanteessa oli vain kahdella (C4 ja H2) hyvi, kun taas ainakin viiden
osalta sité oli luonnehdittu selvisti heikoksi ja varsinkin tietynlainen “ronsyilevyys” oli heille
tyypillisti ts. asiasta toiseen siirtyileminen mm. erilaisten assosiaatioiden kautta. Tyypillistd
tutkituista monille oli my6s hitaus. Toisilla se ilmeni etenkin puheessa (esim. B3, B4, C2, C3,
H2 ja I1), kun taas jotkut olivat hyvinkin vilkkaasti puhuvia (esim.A3). Puheessa heilla ilmeni
myos melko usein perseveraation tapaan juuttumista johonkin asiaan. Perseveraatiota ilmeni
my6s nihdyn hahmottamista edellyttivissé tehtivissa. Puheen ja aivoprosessoinnin hitauteen
liittyi my6s sellainen ilmio, ettd esim. vastaus johonkin kysymykseen saattoi tulla melkoisella
viiveelld. Kuten jo Hirvasniemikin (1996) mainitsi, melko monilla oli ahvaittavissa myds
dysfaattinen hiirié heidéin puheessaan . Koska kysymyksessa ei kuitenkaan ole kehityksellinen
kielellinen hiirid, vaan se on syntynyt kielen oppimisen jilkeen aivovaurion seurauksena,
tulisi puhua pikemminkin afasiasta, joka tissd tapaauksessa lienee lahinnd amnestisat eli
muistivaikeuskiin liittyvaa (Kanninen ym. 1997, 15). Jonkinlaista estottomuutta tai
seksuaalisten asioiden korostunutta pinnalla olemista oli havaittavissa erityisesti muutamilla
sisaruksilla, joista etenkin toisella oli melko selvisti jo tuolloin (ja etenkin myshemmin )
myds melko vahvaa psyykkistd problematiikka. Warteggin piirrostestin tulkinta

persoonallisuustestind antoi jo tuolloin viitteita jopa skitsoidisuudesta, jota hénelld
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myohemmin vahvasti epiiltiin. Havaittavissa oli my6s kriisid oman sairautensa suhteen seki
toisaalta itsetunnon riippuvuutta ryhmasté nuorille tyypillisesti. Kenties tdhin liittyen hén oli
vastikadn jatko-opinnoilla ollessaan laiminlyonyt epilepsialaédkityksensi. Muilla kiytoshairiot
eivit tukimusajankohtana olleet akuutteja. Tosin havaittavissa oli myds, kuinka muodolliset

hyvin kayttaytymisen tavat olivat monilla siilyneet hyvina.

Kognitiivisten taitojen suhteen viittaan yleisen huomattavan édlyllisen taantumisen osalta
Hirvasniemen (1996) viitoskirjassa julkaistuihin ja tassékin (Kuvio 1) toisaalla esitettyihin
tuloksiin. Mainittakoon, ettd useimmilla olivat kielellisen osa-alueen toiminnot heikentyneet
ns. suoritusasteikon taitoja enemman tai ne olivat ainakin tilla hetkelld heikompia. Vain
kolmella tilanne oli melko selvisti painvastoin ja kahdella ei eroa nididen kesken juurikaan
ollut. Melko selvid nihdyn hahmottamisvaikeuksia oli ainakin kolmella (A3, El ja CI).

Kykyprofiilin epatasaisuus monilla viestitti nykyistd paremmasta primaaritasosta.

8.3. Adaptiivinen kiyttdytyminen

Itseniistymiskasvatuksen arviointilomake on tarkoitettu myos arviointien tekemiseksi eri
ajankohtina, mutta vain yhdesta henkilosti arviot oli tehty myos takautuvasti ts. siten, ettd kay
selvisti ilmi, millaisia taidot ovat olleet aiemmin verrattuna nykyhetkeen. Téassi arvioinnissa
ilmenee hyvin, kuinka ao. henkilon valvonnan ja avun tarve esim. peseytymisissd on
lisadntynyt merkittavasti niin, etti tutkittavalle oli nyt sanottava vaiheittain, mita hinen tuli
tehd4, jolloin hian myos sen teki. Samansuuntaista oli kehitys ﬁmybs ruokailuun liittyvissé

taidoissa. Siisteydesti ja jarjestyksest4 saattaja totesi tutkittavalle tulleen “ viime aikoina lahes
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kaikissa toiminnoissa saamattomuutta, jolloin hin esim. pélyja pyyhittaessa tai imuroidessa
hankaa yht4 kohtaa koko ajan eikid osaa edetd tyossaan Ohjaajan on sanottava, ettd mene
eteenpiéin tai milloin on hyvi ja voi lopettaa”. Levottomuus, keskittyméttémyys ja hajanaisuus
heikensivit nditi taitoja jollakin toisella merkittavasti. Ensiksi mainitulla henkil6ll4 oli my6s
iltatoimissa ohjauksen tarve huomattavasti lisadntynyt. Toisaalta hénelld, kuten hieman
yllattavaa kylla, monilla muillakin oli kuitenkin taydellinen kellon aikojen tuntemus séilynyt
ennallaan heidin heikosta yleistasostaan huolimatta.. Oma-aloitteisuuden puute tuntui myds
usein korostuvan. Joidenkin kohdalla herdsi arviointien perusteella kysymys, oliko
yllattavinkin runsas avun tarve todellista, vaiko erainlaista ohjaavan aikuisen
ylihuolehtivuutta tutkittavasta. Moniin kysyttyihin asioihin ei ollut monilla olut edes tilaisuutta
harjaantua esim. ostosten tekmiseen tai asiointeihin istendisesti Naytti myds siltd, ettd
varsinkaan miespuolisilta ei kodeissa edellytetakisn esim. vaatehuoltoon tai ruuan laittoon
osallistumista. Eraén naisen kohdalta taas oli mainittu, ettd “tirahteluvaippojen” vaihto oli

ohjaajan valvottava, koska hiin muuten kerisi monta vaippaa yhté aikaa.

Toisaalta taas itsestd huolehtimisen taidot ts. paivittiisessd elaméssid usein tarvittavat
perustaidot olivat siilyneet koehenkildilla suhteellisen hyvin. He olivat siis edelleen ndissa
omatoimisia, vaikkakin jonkinlaistaa valvonnan tarvetta olikin. Vain yhdelld arvioiduista
henkildistd oli avun tarvetta jopa riisuutumisessa. Han oli juuri tuo em. “saamattomaksi”
muuttunut mies. Myds yhdelli naisella, jolta arviointilomaketta ei tosin ole taytetty, mainittiin
haastattelun yhteydessd olevan avun tarvetta syomisessdkin, silla hin saattoi syodessddn

pudottaa lusikankin kadestian. Pukemisessakin hiinen sanottiin olevan passiivinen ja jaykka.

Perustaidoista peseytymiseen liittyvissi taidoissa oli jo enemménkin sekd ohjauksen ettd

suoranaisen avun tarvetta , mutta toisaalta jopa vaikeasti élyllisesti kehitysvammainen nainen
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oli vield melko omatoiminen, kun taas keskivaikeasti dlyllisesti kehitysvammaisen kotona
asuvan michen oli katsottu olevan tiysin autettava mm. hampaiden pesussa. Lieké tama
ylihuolehtivuutta ? Ristiriitaiselta vaikutti se, ettd ainakin jonkin verran apua hoitajien
mielestd hampaittensa, hiustensa ja kehonsa pesemisessi tarvitseva keskivaikeasti alyllisesti
kehitysvammainen mies tunnsiti mm. testivilineissd olleet numerot oikein samoin kuin luki
jokseenkin oikein sanoja niitd kirjain kirjaimelta tavaten.Viimemainitun kaltaiset ns.
akateemiset taidot vaikuttivat monillakin hyvin siilyneiltd, mutta valitettavasti niit4 ei ole

kartoitettu systemaattisesti.

Kotona asumiseen liittyvissd taidoissa oli huomattavaa vaihtelua kenties ympériston
sallivuudesta / vaativuudesta riippuenkin. Omatoimisia koechenkilét olivat poydian
kattamisessa, kahvin keittdmisessé ja tiskaamisessa. Ruuan valmistusta ohjattuna osasi vain
kolme henkil6a. Leipomisessa taas kaksi oli taysin autettavaa, mutta heilli ei toisaalta ollut
ollut tilaisuutta titi opetellakaan. Lisidksi kolmella oli siind jonkin verraan aavun tarvetta ja

kaksi hallitsi sen ohjattuna.

Kommunikaation osalta on jo mainittu suurella osalla koehenkil6ita estintynyt afasia. Ainakin
yksi henkilé oli jo jokseenkin puhumaton satunnaista “diti” - sanan toistelua lukuunottamatta
Jja kaksi muuta jo melko vihapuheisia. Tutkittujen puhetta leimasi lahes kaikilla, nuorimpia
lukuun ottamatta, melkoinen hitaus seki perseveraatiotaipumus. Vain kolmea voi luonnehtia

vilkkaasti puhuviksi.

Toiminnallisen oppimiskyvyn osaaalta on jo manittu ns. akateemisten taitojen hyvini
pysyneisyys. Yksi lieviasti alyllisesti kehitysvammainen mies hallitsi kertoatuluakin vield

melko hyvin.Lukemisessa hin sensijaan tuntui lihinnd arvailevan sanoja ja luetun
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ymmartiminen oli puutteellista. Muutoin huomattavsti taantunut, syvasti alyllisesti
kehitsyvammainen mieskin oli vield jonkin verran lukutaitoinen. Vaikeasti alyllisesti
kehitysvammainen nainen hallitsi mm. lukuméaarikésitteen kymmeneen saakka. Samoin eris
syvasti alyllisesti kehitysvammainen nainen tunsi lukukisitteen kuuteen saakka, mutta ei
osannut lukea tai kirjoittaa edes nimeéin, vaikka hinen tiedettiin vield aikuisialla ts. lievasti
alyllisesti kehitysvammaisena lukeneen paljonkin. Kellon aikojen tuntemus oli edelleen hyvai
lahes kaikilla, samoin kuin puhelimen- ja rahankiyttotaidot, joita lienee myds tarvittu

suhteellisen usein

Sosiaaliset taidot tutkituilla olivat myos enimmakseen hyvia ja heidin kayttdytymisensa oli
hyvai ja kohteliasta, joskus tosin jotenkin liian muodollista. Aggresiivisuutta tosin toisaalta oli
ainakin ajoittain melko monilla. Lisdksi kolmella henkil61l4 oli jossakin méérin korostunutta
seksuaalista mielenkiintoa. Kahdella henkil6lld arvioitiin olevan tai olleen myos
psykoottisuutta, joka tosin saattaa liittyd dementoitumiseen (vrt. Kanninen ym. 1997, 58).

Yhdella oli ollut uni - valve - rytmin hairioita.

Terveyteen ja turvallisuuteen liittyvii taitoja ei tissd tutkimuksessa arvioitu samoin kuin ei
myoskain_vaapaa-ajan viettoon liittyvii taitoja, silla ne eivét oleet mukana tissé kéytetyssa
arviointilomakkeen versiossa eivitkd ne tulleet muutoinkaan ilmi esim. haastattelussa.
Mainittakoon myds se hyvin mieleen jéinyt keskustelu erdén didin kanssa, jolla oli useita tissa
tutkimuksessa mukana olleita lapsia. Hin totesi selvastikin todellisen syyn selvidmisen

helpottaneen hinen omia syyllisyyden tunteitaan mm. omista hoitovirheistidn tms.

Kuten jo edelli esitetysti kuvailusta kiy ilmi, ovat adaptiiviset taidot kochenkil6illa sailyneet

yllattivan hyvin sithen ndhden, kuinka huomattavaa heidan psykologisilla alykkyystesteilla
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arvioitu alyllinen taantumisensa oli ollut. Timé nikemys sai tukea laskettatessa Pearsonin
tulomomentti korrelaatio -kerroin (Vahervuo & Kalimo 1971, 121) koehenkildiden yleisen
alyllisen tason ja adaptiivisten taitojen summapistemaaran kesken , joka osoittautui heikoksi
(r=.22). Korrelaatio on t-testilli arvioituna tilastollisesti merkitsevd 5 %:n tasolla (Vahervuo
& Kalimo 1971, 184 - 185) Tamin vuoksi juuri adaptiivisen kayttaytymisen yllapitdmiseen
tahtadvé kuntoutus kannattaa ja on mielekasti pohjoisen epilepsiaa sairastavien henkiléiden

kohdalla.

8.4. Nykytilanne adaptiivisen kayttaytymisen ja yleisen eldmén tilanteen osalta

Tiedot syksyn 2000 osalta jaivdt luonnollisesti pois sithen mennessi jo kuolleilta
koehenkiloilta (I1, J1, Y2 ja C2). Samoin niit4 ei ole ennen tatd vaihetta alueelta perheensa
mukana pois muuttaneelta nuorimmalta koehenkiloltid (E1) eika niitd ollut mahdollisuutta
hankkia myéskddn jo aiemminkin OYS:n alueella asuneeelta henkilolta (C3), joista viime
mainitulta niit4 ei tosin ollut aiemmassakaan vaiheessa. Tilla kerralla kiytetty kyselylomake
poikkeaa edelliskerrrasta sikili, etti nyt siind on mukana myds vaapaa-ajan viettoa koskeva

osa-alue.

Yleistasoltaan v. - 92 heikkolahjaiseksi arvioitu, v .- 72 syntynyt nainen ( B3) on
erityisammattikoulusta valmistuttuaan muuttanut asumaan takaisin kotiinsa , josta hén ei kay
edes suojatyokeskuksessa. Kotona hin kyllikin tekee kotitoitd auttaen néin jo melko idkkaita
ja sairalloisia vanhempiaan. Han onkin hyvin omatoiminen taidoiltaan. Ohjauksen ja tuen

tarvetta niyttd4 olevan ennen kaikkea jarjestyksen pitamisessa ja jonkin verran myds vaatteista
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huolehtimisessa. Samoin hidn tarvitsee valvontaa muun ruuan paitsi aamupalan
valmistamisessa sekd leipomisessa. Myoskdan rahankayttotaidoiltaan han ei ole kovin
itsendinen. Vapaa-ajan vietto on melko aktiivista. Itseilmaisukin on hyvad muutoin paitsi

kirjallisesti vain tyydyttavaa.

Edellista alyllisilta taidoiltaan vain hieman heikompi, myoés yleistasoltaan heikkolahjainen, v.
-65 syntynyt mies (C4) asui hinkin edelleen kotonaan. Hénkin on toiminnallisesti hyvin
omatoiminen ja tarvitsee ohjausta ja tukea vain ruuan valmistuksessa. Han osaa kiyttaa rahaa
oikein ja suhteellisen itsendisesti, mutta puhelimen kéyttoa han ei hallitse muutoin kuin, etti
osaa vain vastata puhelimeen. My6s vaateostosten tekemiseen hén tarvitsee tukea ja ohjausta.
Muuten hénelli ei ole ollut tilaisuuttakaan ostosten tekemiseen paitsi ruokaostosten suhteen,
joista hdn selvityy itsendisesti.Vapaa -ajan vieton suhteen hdn vaikuttaa edellistd
passiivissmmalta. Kirjallista itseilmaisua ei ole arvioitukaan. Merkinneekd arviointi sité, ettd

hén pystyy ilmaisemaan itseian vain suusanallisesti, miké on arvioitu hyvéksi.

Keskivaikeasti alyllisesti kehitysvammainen, v. - 68 syntynyt mies (B2) asuu ryhméikodissa ja
kulkee puutarhalla toissd viitend paiviana viikossa. Hénelld on edellisid enemmén ainakin
valvonnan tarvetta jopa toiminnallisen alueen perustaitojen suhteen. Ohjauksen ja tuen tarvetta
hianelld on useissa ruokailuun liittyvisssi taidoissa ja jonkin verran avun tarvetta mm.
jarjestyksen pitdmisessa. Hanet on myos heritettava ja ohjattava aamutoimiin ja iltatoimiinkin
on kehotettava ja valvottava niiden suorittamista. Kellon ajoistakin hén tunnistaa vain

muutamia.

Lievasti dlyllisesti kehitysvammainen, v.-72 syntynyt nainen (A3) on edellisen tutkimuskerran

jilkeen muuttanut pois kotoaan asuen nyt autetun asumisen yksikossd ja kay
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suojatyokeskuksessa paivittdin. Hinen sanotaan olevan dkkipikainen, mutta mys auttavainen
toisia kohtaan. Hanen tunnetilaansa saattavat myos vaihdella “laidasta laitaan”. Kenties juuri
epdvakaaseen emotionaaliseen tilanteeseen liittyen hin niyttad nyt tarvitsevan vuoteen -92
verrattuna  perustaidoissakin enemméin valvontaa ja jopa ohjausta ja tukea mm.
riisuutumisessa. Sensijaan hienoista edistymisti ndyttda taaphtuneen erilaisissa asumiseen ja
varsinkin siisteyteen ja jarjestykseen liittyvissd taidoissa ehkd nditd taitoja aktiivisesti
tukeneen ympiristén johdosta. Sensijaan taas rahan ja puhelimen kaytossd on taidoissa
vahéistd heikkenemista. Vield merkittivampas tama nayttiisi olevan erilaisten litkkumiseen

ja asiointiin liittyvien taitojen osalta.

Keskivaikeasti dlyllisesti kehitysvammainen, v. -59 syntynyt mies (B1) asuu ryhmikodissa ja
osallistuu péaivitoimintaan kahtena piivand viikossa. Tiettivasti hian on jonkinlaisen
lonkkavamman saatuaan ollut viime aikoina paljolti pyorituolissa ja kenties senkin vuoksi hian
niyttad taantuneen melko tavalla jopa perustaidoissa, joiden heikkenemistd em. seikka ei tosin
ilmeisesti tdysin selitd. Perustaidoista monissa hin on nyt joko jonkin verran tai tdysin
autettava, kun hin vield v. -92 oli ollut niissi vain valvontaa tai ohjausta ja tukea
tarvitseva.Samanlainen on suuntaus ollut mm. ruokailun seki siisteyden ja jarjestyksen
suhteen. Huomiota kiinnittiii edelliskerralla muutoin arvioimatta jatetty rahan kaytto, jota
tuolloin oli todettu vain harjoiteltavan, mutta nyt hinen sanotaan erottavan pienet ja isot rahat
toisistaan. Kellon aikojen tuntemuskin vaikuttaa heikentyneen taydellisestd niiden
tuntemisesta siten, etti hin nyt tuntee kellon vain noin puolen tunnin tarkkuudella. Kenties
hinen tilannettaan kuvaavat myos asetetut tavoitteet kuten, ettd hanelld séilyisi mielnkiinto

ympéréiviin asioihin tai vapaa - ajan vieton suhteen “ mielen virkistys ja ajan kuluminen”.
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Vuonna 1949 syntynyttd koehenkilod (H2) kuvataan nyt tiytetyssd arvioinnissa seuraavasti:
“Alyllisesti syvasti kehitysvammainen nainen; istuskelee enimmikseen omissa oloissaan,
kontaktin otto satunnaista toisia kohtaan, ajoittain tuskaisuutta/ pahantuulisuutta”. Varsinkin
viimeksi mainitut piirteet vaikuttavat yllatyksellisilti. Ennen hidn oli melko sosiaalinen,
toisista huolehtiva, ystavillinen ja hymyilevi. Hanen adaptiivinen kdyttiaytymisensa on lahes
kauttaaltaan avun tarvetta vastaavaa. Hinen tunneilmaisunsa on arvioitu olevan melko
vaikeaa, vaikkakin hén ajoittain ilmaisee tunteitaan ympéristoasan hairitsevasti. Kirjallista
ilmaisutaitoa hanella ei ole lainkaan ja elein ja ilmein tai suusanallisesti tapahtuva itseilmaisu

on melko vaikeaa ja puutteellista.

Vuonna -47 syntynyt nainen (H1) on héinkin vuoden -92 jéilkeen taantunut huomattavasti ldhes
kauttaaltaan adaptiivisen kiyttiytymisensid suhteen. Niin ennen ldhinnd vain valvontaa,
ohjausta ja tukea tarvitsevasta ja monilta osin jopa itsendisesté henkildsta on tullut jokseenkin
tiysin autettava. Hianen taantumisensa lienee ollut melko huomattavaa jo v. -92, jolloin
arviointilomakkeeseen oli kirjattu: “Kolmen vuoden aikana, minka hén on ollut meill4, ovat

kaikki toiminnot hidastuneet pikkuhiljaa ja omatoimisuus on viahentynyt huomattavasti”.

Keskivaikeasti dlyllisesti kehitysvammainen, vuonna 1955 syntynyt mies ( D1), joka asuu
kotona ja osallistun kahtena piivani viikossa paivitoimintaan ndyttdd hénkin taantuneeen
jonkin varran. Ei tosin muiden perustaitojensa osalta, mutta ruokailuun sek siisteyteen ja
jarjestykseen liittyviltd taidoiltaan. Myos rahan arvon ja kellon aikojen tunteminen seka
puhelimen kayttoon liittyvit taidot ovat heikentyneet. Kaiken kaikkiaan hankin on jo melko

paljon avun tarpeessa.
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Lievasti alyllisesti kehitysvammainen, v. -55 syntynyt mies (Al) on adaptiiviselta
kayttaytymiseltddn edelleen yllattavasti melko itsendinen. Hin asuu yksin vuokrakaksiossa,
Jossa asumisenohjaaja kiy paivittiin. Lisiksi hin kéy suojaty6keskuksessa, jossa hinelld on
siivousty6t avotydpaikkana péivittiain. Useissa siisteyteen ja jarjestykseen liittyvissa taidoissa
on vihiistd heikkenemists, mutta toisaalta hiin niyttdd jonkin verran edistyneen yleisen
kulkuneuvon kaytosssid. Vapaa - ajan vietossaan hén on melko aktiivinen. Hinen tunteiden

ilmaisunsa on ajoittain ymparistod hairitsevas. Kirjallisesti hin ilmaisee itseién edelleen

tyydyttavésti.

Vuonna -54 syntynyt nainen (K2) on edellisen tukimuskerran jialkeen muuttanut
keskuslaitoksesta (nykyisin Kuusanméen palvelukeskus) kotikuntaansa. Yleistasoltaan han on
ollut keskivaikeasti tai pikemminkin vaikeasti &lyllisesti kehitysvammainen. Toiminnallisella
alueclla hian on tiysin autettava samoin kuin vaapaa - ajan vietossaan passiivinen.
Itseilmaisukin tapahtuu vain elein ja ilmein ja sitenkin vain osittain eikd hén saa aina asiaansa

esitetyksi. Toisaalta tunteiden ilmaisu on ajoittain ympéristdd haritsevaa.

Yhteenvetona voi todeta, ettd koehenkilot ovat padosin edelleen taantuneet. Joissakin
yksittdisissd seikoissa tosin on edelleen myds oppimista/ kehittymistd havaittavissa.
Lisasntyvan ian myoti (N. 40 -vuotiaasta lihtien) taantumisen nopeus nayttid myds
lisaantyvan. Ympériston aktiivisuuden merkitys lienee myos kiistamaton tosiasia. Téllaisessa
sairaudessa, jossa taantuminen on kyllikin viistimitonti, annetaan ehkd myds liiankin
helposti periksi heille asetettujen vaatimusten osalta. Siksi kaikkia heita kasvatuksellisesti
ohjaavia tulisi opastaa, ettd tavoitteellisuus ja aktiivisuus ovat edelleen tirkeitd ja uuden

oppimistakin saattaa edelleen tapahtua.
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9.POHDINTA

Tutkimustulosten perusteella kiy ilmi, etti tutkittujen kehitysvammaisten itsendistymisessia on
ollut puutteita sikali, ettd aikusiastiiin huolimatta useimmat asuivat edelleen vanhempiensa
luona, minkad vuoksi tarvitaan edelleen Aution ym. (1985) sekda Kasken ym. (1997)
suosittelemia ldhinna erityishuollon/ kehitysvammahuollon kautta mahdollisia toimia heidin
asumisensa jarjestimiseksi heille soveltuvissa asumishuollon yksikoissa. Naissi on myos
asiantunteva henkil6sto, joka osaa toteuttaa heidin itsendistymiskasvatustaan oikeiden
periaatteiden mukaisesti (ks. Autio ym.1995,179-181). Toisaalta sekd vanhempia ettid
ohjaushenkilostoa tulee opastaa tavoitteellisuuteen ja aktiivisuuteen sekd uusien taitojen

opettamiseen heille edelleenkin tapahtuneesta taantumisestakin huolimatta.

Potilaiden perussairaudesta sininsi voidaan todeta, ettd kertymasairauden fuonteensa vuoksi
se johtaa niiden potilaiden dementoitumiseen. Heidén tilansa vastaa dementian maaritelmaa
muisti- ja muine erityisvaikeuksineen. Dementian vuoksi heididn hoitopaikkansakin voi
dementoituneiden vanhusten tapaan olla myos terveyskeskuksen vuodeosastolla, kuten
joidenkin kohdalla on heidin eliminsi loppuvuosina ollutkin. Talléin on kuitenkin hyvé
noudattaa Kasken ym. (1997,1 40) esittiimia periaatteita hoidossa mahdollisen kuoleman

lahestyessa.

Sairauden laiketieteellisestd selvittelysti seurannut perinnéllisyysneuvonta on ollut myos
paikallaan antamaan tukea perheille, joissa titd sairautta esiintyy. Omaiset tarvitsevat myos

tukea ja ohjausta mahdollistaakseen sairaiden lastensa itsendistymisen ja mm.péivittdisten
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taitojen kehittymisen mahdollisimman hyviksi.Potilaiden / asiakkaiden vammatietoisuus
tarvitsisi ilmeisesti myos edelleen tukea heidin oman arvon tuntonsa sailyttavalla tavalla ts.

heiddn myonteistd vammatietoisuuttaan tukien.

Tutkimustulosten perusteella on ilmeisti, ettd adaptiivinen kayttdytyminen ja yleinen élyllinen
taso ovat nailla potilailla toisistaan riippumattomia. Néin ollen juuri piivittdisessa elimassi
tarvittavien omatoimisuustaitojen opettelu on tuloksellista sairauden aiheuttamasta alyllisesta
taantumisesta huolimatta. Viimeisin kyselykin tukee nikemysti, etti omatoimisuustaitoja ts.
adaptiivista kayttaytymistd on mahdollista oppia, vaikka henkilé toisaalta olisi jo melko

tavalla taantunutkin,

Tiettavasti Pohjoisen epilepsiaa saairastavia henkil6iti ts. sellaisia potilaita, joiden kliininen
oirekuvakokoanisuus olisi samanlainen kuin timén tutkimuksen kohdejoukolla, ei ole 16ytynyt
muualta kuin Kainuusta (lukuun ottamatta kahta tialti muualle muuttanutta ). Néin ollen
jatkotutkimusten tekeminen heihin liittyen olisi edelleen hyvin mahdollista. Nytkin tehty
tutkimus on itse asiassa hyvin kattava, silld vain yksi titd sairastavaksi todettu henkilé on
jaanyt sen ulkopuolelle, mutta hinet samoin kuin mahdollisesti loydettavat uudet
tautitapaukset olisi ilmeisesti mahdollista liittaa koehenkil6ihin. Tutkimuksen syventiminen
neuropsykologisten tutkimusten suuntaan olisi myds mahdollista, koska mm.
Kehitysvammaliiton toimesta on nyttemmin kehitetty alyllisesti kehitysvammaisille soveltuvia

neuropsykologisia tutkimusmenetelmi.
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" KAINUUN ERITYISHUOLTOPIIRI TE 6

ITSENKISTAMISKASVATUKSEN ARVIOINTILOMAKKEEN KRYTTAJILLE

Oheinen itsendistamiskasvatuksen arviointilomake on tarkoitettu
kdytettdvdksi asumiseen liittyvien taitojen arvioimiseksi
asumisvalmennuksessa ym. kehitysvammaisten ohjatussa asumisessa.
Arvioinnin perusteel]a voidaan asettaa ku]lekin yksi]ﬁl]isiﬁ

on omat tllansa lomakkeessa. Samalle lomakkee]1e voidaan tehdd
merkinndt toistuvista arvioinneista (kolme kerfaa). joiden
avulla voidaan seurata'kehityksen edistymistd ja tarkistaa
tavoitteita.

Lomakkeen tdyttd@misestd mainittakoon 1isdksi perustaitojen
osalta, ettd mm. syominen on kdsitelty kokonaisuutena, jolloin
esim. ruokailuvdalineiden kuten haarukan ja veitsen kdyton
osaamista on arvioitava suhteessa ohjauksen tarpeeseen ja
poytdtapojen suhteen ruuan tarjoaminen toisille samoin

(kohdat 4 tai 5 arviointiasteikolla). N&istd voi lisdksi .
mainita tavoitteissa sen. mihin erityisesti on syytd kiinnit-
tdd huomiota. Samoin esim. pukeutuminen sdan mukaan on perus-
taidon ohella ldhinnd kykya toimia ilman ohjausta ja valvontaa
jne. Vastaava taitojen "viimeistely" tulee kysymykseen (lie-
vimmin kehitysvammaisilla varsinkin) myds kohdissa riisuutu-
minen ja WC-taidot yms.

Lomake on tarkoitettu tarpeen mukaan vapaasti monistettavaksi
ja kdytettdvaksi ennen kaikkea Kainuun erityishuoltopiirissd.

Terveisin

¥1 :%érrala

ologi
Puh 986 27731

HUOM MILLOIN ARVIOT JONKIN TAIDON SELVASTI TAANTUNEEN JA OHJAUKSEN/
AVUN TARPEEN SEN SUHTEEN LISAANTYNEEN MERKITSE SE ESIM.
ERI VARILLA TAI NELIéxmﬁLLijgil‘VAIHTOEHTO TS. MILLAINEN TAITO
ON OLLUT SEKA SUURINPIIRTEIN AJANKOHTA, MILLOIN:

(ratlon )
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. KAINUUN ERITYISHUOLTOPIIRI

ITSENKISTAMISKASVATUKSEN ARVIOINTILOMAKE / 1988

NTMi e eeeeeeoencesceeneoossasaoeseasncnnvsene Henkilotunnus....veeeeeeeeenen cecevencsena

‘1. NYKYTILANNE (mm. asumis- ja tyOpaikka sekd arvioitavaan liittyvid piirteitd)

2. TOIMINNALLINEN ALUE

Seuraavat asiat 1iittyvdt taitoihin, joita ihminen tarvitsee selviytydkseen asumi-
sesta joko tdysin itsendisesti tai toisen tukemana. Arvioitavat taidot esitetddn
kohdalla on vdlttdmatontd ja realistista pyrkid.

(Rengasta,arvioitavaa parhaiten kuvaava vaihtoehto siten, ettd numeroiden merkityk-
sef, ovat seuraavat:

ei suoriudu lainkaan, vaan on tdysin autettava

suoriutuu osittain, tarvitsee jonkin verran apua

tarvitsee ohjausta ja tukea suoriutumiseen

svorijutuu itsendisesti, valvottuna

. tekee oma-aloitteisesti ja vastuullisesti, ilman ohjausta ja valvontaa

G W N e
*® & ¢ e

2.1. Perustaidot

Arviointipvm

syominen 1 2 3 45 1 2 3 45 1 2 3 4 5
pukeutuminen 1 2 3 45 1 2 3 45 1 2 3 45
riisuutuminen 1 2 3 45 1 2 3 45 1 2 3 45
WC~taidot 1 2 3 45 1 2 3 4 5 1 2 3 45
peseytyminen \

kasvot ja kddet 1 2 3 45 1 2 3 45 1 2 3 45
hampaat 1 2 3 45 1 2 3 45 1 2 3 45
hiukset 1 2 3 45 1 2 3 45 1 2 3 45
muu keho 1 2 3 45 1 2 3 45 1 2 3 45

Tavoitteet:

(//(Qréé;&b»}
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2.2. Ruokailuun lijttyvdt taidot

Merkitse tdssd ja seuraavissa kohdissa edellisen asteikon mukaisen rengastamisen

1isdksi kohtaan H:({+ kokeiltu, harjoiteltu
- ei ole ollut tilaisuutta

Arviointipvm

pOyddn kattaminen 1
aamupalan laittaminen 1
kahvin keittaminen 1
ruuan valmistaminen

N D DD NN
W W W W W w
LI - T - Y
(S IS I NS IT IE )
e e e
N DN NN N
W W W W W W
E - T - S K )
3 S IS IS BT TG )
- o—-Ao—' —
(S I XS X R Y
W W W W W W

1.
leipominen 1
tiskaaminen 1

Tavoitteet:

2.3. Siisteys ja jdrjestys

Arviointipvm

x
x
pu o4

ulkonddstd huolehtiminen
vaatteista huolehtiminen
vuoteen petaus
Jdrjestyksen pitdminen
polyjen pyyhkiminen
imuroiminen

lattian peseminen
mattojen hakkaaminen
ikkunoiden peseminen
pyykin pesu

vaatteiden silittaminen

= e e D e el e e e e
NN N N NN NN N O
W W W W W W wWw w ww w
N N TR T - N N S N .
(LI NS RS NS IS IS S IS T T )
bt b b et el et fed ped (b feed
N N NN DN N DN NN
W oW W wWwwWwWwweww w
I A N I - N Y A
o Oy OO O U YOOV
bt b b b fd b b b e b b
N NN NN N NN NN NN N
W W W W W W W W Ww W W
O O T - Y Y - N - N N g
I I IS T RS S I IS BT S

Tavoitteet:

(jathun)



2.4, Muita asumiseen ljittyvid taitoja

1. ei ymmdrrd lainkaan rahan merkitystd

2. tuntee rahan merkityksen, mutta ei erota lainkaan erilaisia rahoja
toisistaan ' -

3. erottaa pienet ja isot rahat toisistaan
4, osaa kdyttdd rahaa melko oikein
5. osaa kdyttdd rahaa oikein ja suhteellisen itsendisesti

Arviointipvm

: H H H
1 2 3 45 __ 1 2 3 4 5 _ 1 2 3 435

1. ei ymmdrrd puhelimen toimintaperiaatetta

2. osaa puhua puhelimeen

3. osaa vastata puhelimeen

4. osaa painaa nappia tai vastaavaa yhteyden saamiseksi

5. osaa kdyttdd puhelinta itsendisesti
Arviointipvm

H H H
1 23 45 12345 12345

Kellonajat

1. ei tajua kelloa ajanilmaisijana
2. tunnistaa muutamia tiettyjd kellonaikoja (esim. tdihin ldhtdaika)
3. tuntee kellon tunnin tarkkuudella
4. tuntee kellon noin puolen tunnin tarkkuudella
- 5. tuntee tdysin kellonajat

Arviointipvm

" H H H
1 2 3 45 1 2 3 4°5 1 2 3 45

sone

1. tdysin toisten huolehdittava
2. herdtettdvd ja ohjattava aamutoimiin
3. herdd kellon soittoon, tarvitsee hieman ohjausta aamutoimissa

oo

Arviointipvm
H H H
1 2 3 4 1 2 3 4 1 2 3 4

Tavoitteet:




LVl jEeE A..
KAINUUN ERITYISHUOLTOPIIRI TE

i}%ﬁw/ELLAf‘ng IVQuJQC[ , a‘uj
{12%:} ¢ EiﬁV}&j&R

ITSENKISTKMISKASVATUKSEN ARVIOINTILOMAKKEEN KKYTTAJILLE 52‘7‘:' ; 6 /5
?3&‘ A AA Ly
Oheinen itsendistdamiskasvatuksen arviointilomake on tarkoitettu
kdytettdvdksi asumiseen liittyvien taitojen arvioimiseksi
asumisvalmennuksessa ym. kehitysvammaisten ohjatussa asumisessa.
Arvioinnin perustee]]a voidaan asettaa ku]]ekin'yksilﬁllisiﬁ
on omat t11ansa lomakkeessa. Samalle 1omakkee]1e voidaan tehdd
merkinndt toistuvista arvioinneista (kolme kertaa). joiden
avulla voidaan seurata kehityksen edistymistd ja tarkistaa
tavoitteita.

Lomakkeen tdyttdmisestd mainittakoon Tisdksi perustaitojen
osalta, ettd mm. syominen on kdsitelty kokonaisuutena, jolloin
esim. ruokailuvdlineiden kuten haarukan ja veitsen kdyton
osaamista on arvioitava suhteessa ohjauksen tarpeeseen ja
poytdtapojen suhteen ruuan tarjoaminen toisille samoin

(kohdat 4 tai 5 arviointiasteikolla). Ndistd voi 1isdksi
mainita tavoitteissa sen. mihin erityisesti on syytd kiinnit-
tdd huomiota. Samoin esim. pukeutuminen sd@dn mukaan on perus-
taidon ohella ldhinnd kykyd toimia ilman ohjausta ja valvontaa
jne. Vastaava taitojen "viimeistely" tulee kysymykseen (lie-
vimmin kehitysvammaisilla varsinkin) myds kohdissa riisuutu-
minen ja WC-taidot yms.

Lomake on tarkoitettu tarpeen mukaan vapaasti monistettavaksi
ja kdytettdvdksi ennen kaikkea Kainuun erityishuoltopiirissd.
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ITSENAISTAMISKASVATUKSEN ARVIOINTILOMAKE / 1988

‘1. NYKYTILANNE (mm. asumis- ja tyOpaikka sekd arvioitavaan liittyvid piirteitd)

2. TOIMINNALLINEN ALUE

Seuraavat asiat liittyvdt taitoihin, joita ihminen tarvitsee selviytydkseen asumi-
sesta joko tdysin itsendisesti tai toisen tukemana. Arvioitavat taidot esitetddn
kohdalla on vdlttdmatontd ja realistista pyrkid.

(Rengasta,arvioitavaa parhaiten kuvaava vaihtoehto siten, ettd numeroiden merkityk-
set ovat seuraavat:

1. ei suoriudu lainkaan, vaan on tdysin autettava

2. suoriutuu osittain, tarvitsee jonkin verran apua

3. tarvitsee ohjausta ja tukea suoriutumiseen

4, svorjutuu itsendisesti, valvottuna

5. tekee oma-aloitteisesti ja vastuullisesti, ilman ohjausta ja valvontaa

2.1. Perustaidot

Arviointipvm
syominen

pukeutuminen
riisuutuminen
WC-taidot

[
N N DN
w W W w
P
o O O On
e e
N NN NN
W W W W
LT I )
o O O On
N
N N NN
w w w w
S - S~ Y
o o D>n

kasvot ja kddet
hampaat
hiukset
muu keho

— e s
N NN NN
w W W w
- N -
(S, T NS T
(o o
N NN NN
W W W W
LT - S - I -
g O v On
=
N N NN
W W W w
LT~ S - -
o o 0 N

Tavoitteet:
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2.2. Ruokailuun liittyvat taidot

Merkitse tdssd ja seuraavissa kohdissa edellisen asteikon mukaisen rengastamisen

lisdksi kohtaan H:{+ kokeiltu, harjoiteltu
- ei ole ollut tilaisuutta

Arviointipvm

poyddn kattaminen 1
aamupalan laittaminen 1
kahvin keittdminen 1
ruuan valmistaminen

NN NN R
W oW oW W W W
N O N N
(S N I R BT T
[ S S S S RS SN
N R NN NN
W W W W W W
O N N N '
N T I ST T
D;GHHD—'HH
RN NN
W oW Ww W W W
N N N N S

1
leipominen 1
tiskaaminen 1

Tavoitteet:

2.3. Siisteys ja jdrjestys

Arvigintipvm

b= o4
b= 4
p= o4

ulkonddstd huolehtiminen
vaatteista huolehtiminen
vuoteen petaus
jadrjestyksen pitaminen

L5 2 B3 ) IS 4 R 8 )

polyjen pyyhkiminen

lattian peseminen
mattojen hakkaaminen
jkkunoiden peseminen
pyykin pesu

vaatteiden silittdminen

N DD D DD NN NN N N DN
W W W W W W W W W W W
LS T~ S~ S S T - - N S S S
oy OOt OO OO YOO On
= e b e b et e e e s
N N NN N N NN DN NN
W W W W W W W W Ww w w
PR P PSP DDA D
o O O OV OOy Ol OOy O On
b et bt b e d e b b e
N N DN N NN DN NN DN
W ‘W W W W W W www w
BT~ N - N - T T - Y - R - S Y

1
1
1
1
1
imuroiminen 1-
1
1
1
1
1

(S NN S B S B S B S S ) RS, )

Tavoitteet:
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2.4. Muita asumiseen liittyvid taitoja

1. ei ymmdrrd lainkaan rahan merkitystd

2. tuntee rahan merkityksen, mutta ei erota lainkaan erilaisia rahoja
toisistaan -

3. erottaa pienet ja isot rahat toisistaan

4. osaa kdyttdd rahaa melko oikein

5. osaa kdyttdd rahaa oikein ja suhteellisen itsendisesti

Arviointipvm

A H H H
12345 _ 12345 _ 1234°6+5

1. ei ymmdrrd puhelimen toimintaperiaatetta

2. osaa puhua puhelimeen

3. osaa vastata puhelimeen

4, osaa painaa nappia tai vastaavaa yhteyden saamiseksi

5. osaa kdyttdd puhelinta itsendisesti
Arviointipvm

H H H
1 2 3 45 123 45 123 45

Kellonajat

. ei tajua kelloa ajanilmaisijana
tunnistaa muutamia tiettyjd kellonaikoja (esim. tdihin 1dhtGaika)

1

2

3. tuntee kellon tunnin tarkkuudella

4. tuntee kellon noin puolen tunnin tarkkuudella
5. tuntee tdysin kellonajat

Arviointipvm

" H H H
1 2 3 45 1 2 3 45 1 2 3 4°5

— —

1. tdysin toisten huolehdittava

2. herdtettdvd ja ohjattava aamutoimiin

3. herdd kellon soittoon, tarvitsee hieman ohjausta aamutoimissa
4

Arviointipvm
1 2 3 4 1 2 3 4 1 2 3 4

Tavoitteet:

( /4 otlon,)



‘Nukkumaan menoa iltaisin arvioidaan seuraavasti:

tdysin ohjattava iltatoimissa

-10

2. kehotettava iltatoimiin ja valvottava niiden suorittamista

3. iltatoimien suorittaminen tarkistettava jdlkikdteen
- 4. suoriutuu iltatoimista ja nukkumaan menemisestd tdysin itsendisesti
Arviointipvm

H H H
1 2 3 4 1 2 3 4 1 2 3 4

Tavoitteet:

2.5. Liikkuminen (arvioidaan kuten kohdat 2.1. - 2.3.)

Arviointipvm

1ahiympdristo 1 2 3 405 E_ 1 2 3 45 f_ 1 4
yleisen kulkuneuvon 1 12 4 1 4
kdytto

ruokaostosten tekeminen1 2 3 4 5 ~~ 1 2 3 45 _ 12 3 45
vaateostosten tekeminen1 2 3 4 5 _ 1 2 3 45 _ 1 2 3 45
muiden ostosten " 1 2345 _ 12345 _ 123 405
muu asioiminen 1 2 3 45 1 2 3 45 1 2 3 45

Tavoitteet:

( / ;51 }"éuu«\, )



2.6. Vapaa-aika
Arvioidaan asteikolla 1.

2.
3
4,
5
Arvioi ko. asioita myds n

A:
B:

ei lainkaan
melko vahan

. jonkin verran

melko paljon

. paljon

jiden itsendisyyden suhteen seur. asteikolla:
"autettuna" yhdessd ohjaajan kanssa
ohjattuna, neuvottuna

C: itsendisesti, oma-aloitteisesti
Arviointipvm
H H H
puuhailee itsekseen 12345 _ 12345 _ 12345
. A B C A B C A B C
padttad itse, mitd.tekee 1 2 3 4 5 _ 1 2 3 45 _ 12 3 4 5 __
‘ A B C A B C A B C
on pass}ivisia harras- 1 2 3 4 5 _ 12 3 45 __ 12 3 45 __
tuksia (esim. musiikin/
radion kuuntelu, TV:n A B C ABC A B C
katselu)
((Jn aktiivisia harrastuksial 2 3 4 5 1 2 4 5 1 2 4 5
esim. liikunta, laula-
minen/soittaminen jne) A B C A ¢ ¢
osallistuu kodin ulko- 1 2 3 4 5 1 2 4 5 1 2 4 5
puolisiin harrastuksiin A B C A C A B C

Tavoitteet:

( / o }“fé&«m )
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3. EMOTIONAALIS-SOSIAALINEN ALUE
Seuraavat asiat liittyvdt sosjaaliseen selviytymiseen.

3.1. Itseilmaisu

Arviointiasteikko kolmessa ensimmdisessda kohdassa on seuraava:
1. ei ilmaise itseddn lainkaan ko. tavalla

2. ilmaisee itseddn vain osittain ko. tavalla, mutta ei aina saa asiaansa
esitetyksi

3. ilmaisee itseddn tyydyttdvasti ko. tavalla
4, ilmaisee itseddn hyvin ko. tavalla

Arviointipvm

Ilmaisee itseddn

elein ja ilmein 1 2 3 4 5 1 2 3 45 1 2 3 4 5

suusanallisesti 1 2 3 45 1 2 3 45 1 2 3 4 5

kirjallisesti 1 2 3 4 5 1 2 3 4 5 1 2 3 4 5
Tavoitteet:

Itsensd ilmaisua tuntein arvioidaan seur. asteikolla:

1. ilmaisee (etenkin kielteiset tunteensa) ldhes aina niin voimakkaasti,
ettd se hdiritsee ymparistoad

2. ilmaisee tunteitaan usein ympdristoa h@iritsevasti

3. ilmaisee tunteitaan ajoittain (tai myOnteisid useammastikin) ympdristod
hdiritsevasti

4. tunteiden ilmaiseminen ei hdiritse ymparistoa

Arviointipvm

1 2 3 4 1 2 3 4 1 2 3 4

Tunneilmaisu

1. on estynyttd, sitd ei ole juuri lainkaan
2, tunneilmaisu on melko vaikeaa

3. tunneilmaisu on melko helppoa/hyvaa

4, ilmaisee selkedsti tunteitaan

Arviointipvm

1 2 3 4 1 2 3 4 1 2 3 4

Tavoitteet:




	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	
	

