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Literature on the brace treatment and surgery of spinal deformities in patients with
diastrophic dysplasia (DD) is limited. All patients with DD undergoing either brace
treatment or surgery for spinal deformity with a minimum of two years follow-up
were identified in our country. Eight patients had undergone brace treatment and
twelve had been treated operatively. Five patients underwent posterior only, one
anterior only, and six anteroposterior surgery. Patient’s mean age at the beginning
of brace treatment was 6.9 (range 0.9-12.7) years and at the time of surgery 13.4
(range 4.0-20.1) years. The follow-up time averaged 16.5 (range, 6.6-44.3) years

for the brace and 14.0 (range, 2.1-37.2) years for the surgical treatment group. The
radiographic follow-up rate was 100%. Both thoracic and lumbar curves progressed
during brace treatment (mean major curve progression 12%, range -43% to 53%).
Before surgery, the mean Cobb angle of the thoracic curve was 68° (range, 42-100°)
and 46° (25-68°) in the lumbar spine. At final follow-up visit, the mean correction
was 23% (-6 - 76%) for the thoracic curve and 26% (-68 - 93%) for the lumbar curve.
The correction of the major curve was higher in patients undergoing anteroposte-
rior vs. posterior only surgery (38% vs. 13%, p=0.044). Five (42%) operated patients
had significant complications. The SRS-24 yielded 92 (79-103) points for the brace
treatment and 93 (73-114) points for the surgical group, respectively. We conclude
that brace treatment does not prevent progression of the spinal deformity in
patients with DD. Anteroposterior surgery with long enough instrumentation can
provide acceptable correction and long-term results. The risk for major complica-
tions is high especially in patients with marked kyphosis.

Tausta

Diastrofinen dysplasia (DD) on harvinainen luusto-
dysplasia, jossa on autosomaalisesti resessiivinen periy-
tyvyys (1-3). Taudille ominaisia kliinisii ja radiologisia
16ydoksid ovat lyhytraajainen lyhytkasvuisuus, useat
eri nivelten jaykistymit, nivelten aikainen degeneroi-
tuminen, "liftaajan” peukalo ja suulakihalkio (4-6).
Selin virheasennot kuten kaularangan kyfoosi,
skolioosi ja ylikorostunut lannerangan lordoosi ovat
yleisid (4,5,7,8). Skolioosin prevalenssi on tissi poti-

lasryhmissi ollut eri tutkimuksissa 37 % - 88 % (4-6).
DD:ssa tavataan kolmea eri tyyppistd skolioosia (9).
Varhainen progressiivinen tyyppi, jolla on kaikista va-
kavimmat seuraukset, on helposti erotettavissa idio-
paattisen kaltaisesta tyypistd varhaisemman alkunsa,
nopeamman etenemisensd ja jyrkempien mutkauk-
siensa perusteella. Lievd progressoimaton tyyppi ei
vaadi hoitoa (9). Potilaan hengityskapasiteetin on to-
dettu kirsivin jyrkemmistd skolioosimutkista (10).
Tutkimuksia DD-potilaiden selidn virheasentojen
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hoidosta on vihin. Matsuyama et al. tutkivat lyhytai-
kaisessa seurantatutkimuksessaan selkileikkausten tu-
loksia 21:1l4 potilaalla, jotka sairastivat DD:a. Heidin
suurin 16ydéksensd oli se, ettd aikainen operatiivinen
hoito anteroposteriorisella menetelmilld on indikoitu
tissd potilasryhmissi, ja ettd leikkaushoidolla virhe-
asennon progressio voidaan estdd, mutta korjausta ei
ole mahdollista saavuttaa (11). Korsettihoidon tehos-
ta DD selkirankaepimuodostumien hoidossa on vain
yksittdisid tapausselostuksia (4,12).

Menetelmdit

Tutkimusasetelmana oli vdestdpohjainen, pitkiaikai-
nen seurantatutkimus. Eettinen toimikunta antoi lu-
van tutkimukseen, ja kaikilta tutkimukseen osallistu-
neilta potilailta kerittiin kirjallinen suostumus.

Potilaat

Suomessa on tilld hetkelld noin 180 diagnosoitua DD
potilasta, ja tdssi tutkimuksessa identifioitiin ne yk-
silét, jotka olivat lipikdyneet korsettihoidon tai sel-
kileikkauksen skolioosin tai kyfoskolioosin takia (yli
kahden vuoden seuranta) Suomessa. Vuosien 1960
ja 2005 vililld niitd potilaita on ollut 18, joista kor-
settihoidettu on 8 (3 niisti mydhemmin leikattu) ja
operoitu 12. Ndmi potilaat kutsuttiin seurantakiyn-
nille, joka sisilsi kliinisen tutkimuksen, selkirangan
rontgenkuvauksen ja potilaiden oman arvion selki-
hoidostaan (13,14). Viisitoista potilasta suostui tule-
maan seurantakiynnille, ja kaksi kieltdytyi. Potilas # 7
ei ollut kiinnostunut tutkimuksesta, mutta hinen ra-
diologiset tutkimuksensa olivat kiytettdvissd 10 vuot-
ta post-operatiivisesti. Potilaalla # 17 oli vaikeuksia
saapua paikalle etdisen asuinpaikkansa takia, mutta
hin tiytei kyselylomakkeet ja hinen radiologisen seu-
rantansa pituus oli 5 vuotta. Potilaista 15:1l4 oli idio-
paattisen kaltainen ja 2:lla varhainen progressiivinen
skolioosi.

Korsettihoito

Seitsemin potilasta hoidettiin Boston-korsetilla (tho-
rakolumbosakraalinen) ja yksi potilas Milwaukee-kor-
setilla (cervikotorakolumbosakraalinen). Korsettihoi-
don indikaatio oli progressiivinen, 25 asteinen tai sitd
suurempi, selkdranka epimuodostuma kasvavalla lap-
sella. Radiologisia kuvia otettiin potilaista ennen hoi-
don aloitusta, korsetissa juuri hoidon alettua ja siitd

lzhtien aina 6 kuukauden vilein hoidon loppumiseen
asti. Iki korsettihoidon aloitushetkelli oli keskimiirin
6,9 (0,9-12,7) vuotta.

Operatiivinen hoito

Kaikki leikkaukset suoritettiin neljin senioriselkiki-
rurgin toimesta Lastenklinikalla ja sairaala Ortonissa.
Leikkausmenetelmini kiytettiin anteriorista, antero-
posteriorista tai pelkistidn posteriorista selkidrangan
suoristusta ja luudutusta. Viisi potilasta leikattiin pos-
teriorisella avauksella, joko ilman instrumentaatiota
(n=1), Harrington-sauvoilla (n=2), Colorado-instru-
mentaatiolla (n=1) tai CD-instrumentaatiolla (n=1).
Potilas, joka leikattiin ilman instrumentaatiota, kiyt-
ti Milwaukee-korsettia vuoden leikkauksen jilkeen, ja
ne potilaat, joille laitettiin Harrington-sauvat, kiytti-
vit kyseistd korsettia puolivuotta. CD- ja Colorado-
instrumentein leikatut potilaat mobilisoitiin kolman-
tena leikkauksen jilkeisend pdivini. Yhdelld potilaalla
(#16) tehtiin samassa leikkauksessa luudutuksen ja
instrumentation lisiksi ensiksi T'5-nikaman dekansel-
laatio osteotomia (PVCR). Hinelld oli parapareettisia
oireita ennen leikkausta vakavan kyfoskolioosin takia,
ja leikkauksen aikana hinestd tuli parapleginen (kts.
komplikaatiot).

Kuusi potilasta leikattiin anteroposteriorisesti kah-
dessa vaiheessa. Ensiksi suoritettiin anteriorinen dis-
kektomia ja luudutus mutkauksen kohdalle, ja kaksi
viikkoa timin jilkeen tehtiin posteriorinen selkiran-
gan suoristus ja luudutus. Anteriorisena avauksena
kiytettiin thorakotomiaa (yksi thorakoskopia) kes-
kirintarangan mutkauksissa ja thorakolumbotomiaa
alemmissa mutkauksissa. Yhdelli potilaalla kiytet-
tiin Harrington-sauvoja (koukut), kahdella potilaalla
CD-instrumentaatiota (koukuilla), kahdella potilaal-
la hybdridi-instrumentaatiota (Isola ja USS2; ylitho-
rakaaliset koukut, apikaaliset sublaminaariset vaijerit
ja pedikkeliruuvit distaalisesti) ja yhdelli potilaalla
CD-Horizon-instrumentaatiota (koukut ja pedikkeli-
ruuvit). Kaikki potilaat mobilisoitiin toisena tai kol-
mantena leikkauksen jilkeisend pdivini. Yhdelle (#7)
varhaisen progressiivisen tyypin potilaista laitettiin
aluksi

neljin vuoden idssi. Hinelle seurasi tistdi monia on-

subkutaaninen Harrington-instrumentaatio

gelmia, minka takia instrumentit poistettiin ja hinel-
le tehtiin lopullinen luudutus Harrington-sauvoilla 8
vuoden ifssi.

Yksi potilas (#6), 20-vuotias nainen, leikattiin an-
teriorisesti kdyttden Zielke-instrumentaatiota. Ope-
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Taulukko 1. Korsettihoidon tulokset. Prosenttiluvut sulkeiden sisdlld kuvaavat mutkauksen korjausta.
MT = Keskirintaranka, thorakolumbaarinen L = Lumbaarinen.
Niilld potilailla, jotka leikattiin ennen viimeistd tutkimuskdyntid, korsettihoidon tuloksia seurattiin
leikkaushetkeen asti.

hoidon | kesto (vuosia)
alussa MT L MT L MT L
1 2.8 3.6 20.3 61 38 80 (-31%) 38 (0%) 85(-39%) | 46 (-21%)
3 12.7 2.7 233 44 15 40 (9%) 12 (20%) 46 (-5%) 17 (-13%)
7 1.4 33 12.8 80 NA 70 (13%) NA 100 (-25%) NA
9 114 2.0 9.8 18 30 20 (-11%) 30 (0%) 25(-39%) | 38(-27%)
10 12.0 3.0 443 51 49 59(-16%) | 51(-4%) | 64(-25%) | 55(-12%)
11 6.4 1.0 10.2 30 15 29 (3%) 16 (-7%) 17 (43%) 15 (0%)
13 0.9 4.0 8.6 25 13 18(28%) | 10(23%) | 17(32%) | 15(-15%)
17 7.3 5.6 6.6 32 9 25 (22%) 9 (0%) 49 (-53%) | 22 (-144%)
Keski-arvo 6.9 3.2 17 42 24 43 (2%) 24 (5%) 50 (-14%) | 30(-33%)
Min - Max | 0.9-12.7 1-56 |6.6-443| 18-80 9-49 18-80 9-51 17-100 15-55

Taulukko 1 jatkuu. Korsettityyppi, leikkaushoito.

Tutkimuskaynti/
Ennen leikkausta Korsetti Operaatio (kylld/ei)
MT L
1 85(-39%) | 46(-21%) | Boston - matala profiili kylla
3 88 (-100%) 15 (0%) Boston — matala profiili ei
7 100 (-25%) NA Boston - korkea profiili kylla
9 39(-117%) | 50(-67%) | Boston — korkea profiili ei
10 91(-78%) | 75(-53%) | Milwaukee ei
1 68 (-127%) | 40(-167%) | Boston — korkea profiili leikkausjonossa
13 43 (-72%) 18 (-38%) | Boston - korkea profiili ei
17 59 (-84%) | 33(-266%) | Boston — korkea profiili kylla
Keskiarvo | 72 (-80%) 40 (-87%)
Min - Max 39-100 15-75

raatiossa kéytettiin vasemmanpuoleista thorakoab-
dominaalista avausta. Leikkauksen jilkeen hinet

immobilisoitiin Boston-korsetilla.

Kliininen ja radiologinen tutkimus

Tutkimuksen seurantakidynnilld potilaille tehtiin tiy-
(L3-S1,

Laseque), seisoma- ja istumatasapainon arviointi,

dellinen alaraajojen neurologinen status

kylkikohouman mittaus skoliometrilli (15) ja fleksio-
jdykistymien arviointi lantio- ja polvinivelissi.
Selkdrangasta otettiin perinteiset PA- ja sivuréng-
tenkuvat istuma- tai seisomisasennossa. Proksimaaliset
(PT), keskithorakaaliset ja thorakolumbaariset (MT)
ja lumbaariset (L) mutkaukset mitattiin PA-kuvasta
kiyttden Cobbin menetelmii (16). Rintarangan ky-
foosi ja lannerangan lordoosi mitattiin samalla me-
netelmilld sivukuvasta. Selin koronaalinen tasapaino
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Taulukko 2. Leikkaushoidon tulokset. Mutkausten suuruudet asteissa. %-arvot kuvaavat mutkauksen korjausta.
PT =yldrintaranka, MT = keskirintaranka, thorakolumbaarinen ja L = lumbaarinen. NA = ei saatavissa.

lka Seuranta- Ennen leikkausta Leikkauksen jalkeen Tutkimuskaynti
Potilas Ieikkan— aika _
hetkelld | (vuosia)
(vuosia) PT MT L PT MT L PT MT L
1 6.5 20.3 37 85 46 30(19%) | 47 (45 %) | 27 (41 %) | 30(19%) | 54 (36 %) | 55 (-20 %)
2 159 17.8 29 66 32 22(24%) | 38(42%) | 16(50%) |42 (-45%) | 60 (9 %) | 17 (47 %)
4 124 15.8 32 53 34 12(63%) | 17 (68%) | 17 (50%) | 38 (-199%) | 45 (15 %) | 41 (-21 %)
5 125 37.2 44 70 25 36(18%) | 48 (31 %) | 22(12%) | 39(119%) | 74(-6%) |42 (-68 %)
6 20.1 16 1 42 67 15(-36 %) | 23 (45 %) | 27 (60 %) | 14 (-27 %) | 38 (10 %) | 38 (43 %)
7 8.4 9.0 NA 100 NA NA 76 (24 %) NA NA 78 (22%) NA
8 154 16.4 69 87 32 37 (46 %) | 65(25%) | 27 (16 %) | 51 (26 %) | 74 (15 %) | 25 (22 %)
12 154 17.7 35 52 68 28(20%) | 34(35%) | 41(40%) | 21(40%) | 50 (4 %) | 49 (28 %)
14 14.9 24 36 82 55 37(-3%) | 38(54%) | 32(42%) | 53 (-47 %) | 49 (40 %) | 37 (33 %)
15 13.2 2.1 9 51 82 8(11%) | 10(80%) | 22(73%) | 8(11%) | 18(65 %) | 20 (76 %)
16 11.5 7.8 26 65 32 22 (15%) | 42(35%) | 10(69%) | 23(12%) | 45(31%) | 16 (50%)
17 14 55 50 59 33 19(62%) | 21(64%) | 7(79%) | 42(16%) | 38(36%) | 6 (82%)
K::/'g_ 134 14 34 68 46 24 (22%) | 38(46%) | 23 (48%) 33 (0%) 52(23%) | 31(25%)
—,\l\//‘lianx 6.5-20.1 | 2.1-37.2 | 9-69 |[42-100| 25-82 8-37 17-76 7-41 8-53 18-78 6-55

Taulukko 2 jatkuu. Instrumentaatiot, leikkausmetodit ja komplikaatiot. A = anteriorinen, P = posteriorinen and
AP = anteroposteriorinen.

Potilas Instrumentaatio Leikkausmetodi | Komplikaatiot

Vasen CD-sauva meni rikki keskimmadisen ja alimmaisen
1 cD AP koukunvalistd vuoden paasta leikkauksesta.Merkittavaa
regressiota ei tapahtunut.

2 Harrington P

4 cD P

5 Ei instrumentaatiota P

6 Zielke A
Subkutaaninen Harrington instr. lahti sijoiltaan ja uu-

7 Harrington AP delleenasetettiin useita kertoja. Syva infektio johti instr.

9 poistoon. Lopullisen AP-fuusion jalkeen kehittyi junktio-

naalinen kyfoosi

8 Harrington P

12 CcD AP

14 Isola AP Leikkauksen jélkeista put.JtumlsowelIua L5-S1 tasoilla
muutaman kuukauden ajan

15 uss2 AP

Parapareesi progressoi taydelliseksi paraplegiaksi. Valiton
16 Colorado P dekompressio ja uudelleen instrumentointi ei palauttanut
tilannetta entiselleen.

17 CD-Horizon AP Kehittyi proksimaalinen junktionaalinen kyfoosi, ja tama
hoidettiin anteriorisella fibula strut graftilla.
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midritettiin PA-kuvasta C7-nikaman keskikohdan ja
keskisakraalisen linjan horisontaalisena etiisyytend
toisistaan millimetreini. Sagittaalinen tasapaino mii-
ritettiin sivukuvasta C7-nikaman keskikohdan ja S1:n
yliosan vilisend horisontaalisena etiisyyteni. Selin
virheasennot luokiteltiin Remeksen (9) ja Lenken luo-
kituksen mukaisesti (17). Instrumentaation tila arvioi-
tiin myds jokaisesta kuvasta.

Potilaiden oma arvio

Potilaat arvioivat oman hoitonsa tulokset tdyttamilld
Scoliosis Research Society 24- ja Oswestry Disability
Index -lomakkeet kotona ennen saapumistaan tutki-
muskiynnille (13,14). Tutkimushetkelld alle 18-vuo-
tiaat potilaat eivit tiyttdneet ODI-lomaketta (potilaat
#13, 14, 15). SRS 24 -lomake sisiltdd 24 kysymysti,
joiden kokonaispistemdird on 120 pistettd, joka tar-
koittaa erittdin tyytyviisti ja oireetonta potilasta (13).
ODI-lomake arvioi subjektiivista alaselin vammautu-
neisuutta.

Tulokset

Seldn virheasentojen luokittelu

17 DD-potilasta oli korsettihoidettu (n=8) ja/tai ope-
roitu (n=12) skolioosin tai kyfoskolioosin takia (Tau-
lukot 1 ja 2). Remeksen luokituksen mukaan 15:ta
potilaalla oli idiopaattisen kaltainen ja 2:lla varhainen
progressiivinen  skolioosi. (9) Operoidut skolioosit
voitiin jaotella Lenken luokituksen mukaan seuraavas-
ti: 4 main thoracic, 4 double major, 3 double thoracic
ja 1 lumbar-main thoracic.

Korsettihoito

Ennen korsettihoidon aloitusta jyrkimmin mutka-
uksen Cobbin kulma oli keskimiirin 44° (25-80°).
Seitsemilld potilaalla oli Boston-korsetti (viisi korkea-
profiilista, kaksi matala-profiilista) ja yhdelld potilaalla
Milwaukee. Seitsemilld potilaalla kahdeksasta jyrkin
mutkaus sijaitsi rintarangan alueella. Keskimidriinen
virheasennon korjaus korsetissa oli 4 % (-31-28%).
Korsettihoidon kesto oli keskimiirin 3,2 (1-5,6)
vuotta, ja seuranta-ajan pituus 17 (6,6-44,3) vuotta.
Niin rinta- kuin lannerangankin mutkaukset etenivit
korsettihoidon aikana (keskimidriinen jyrkimmin
kiyryyden progressio 12 %, -43-53 %).

Kolme potilasta kahdeksasta pddtyi lopulta leik-

kaushoitoon, ja yksi potilas on tillid hetkelld leikkaus-
jonossa. Kaksi niistd potilaista potilaista operoitiin
samantien korsettihoidon pddtyttyd ja yhdelld poti-
laalla (#17) oli yhden vuoden tauko korsettihoidossa
ennen leikkausta. Kaikki mutkaukset etenivit seuran-
nan aikana. Keskimiiriinen jyrkimmin mutkauksen
progressio oli 74 % (25-127%) koko seurantajakson
aikana. SRS 24-lomakkeen keskimiiriinen kokonais-
pistemiiri oli 91,6 (79-103) ja ODI-lomakkeen 25,3
(2-40) niilld viidelld potilaalla, joita ei leikattu korset-
tihoidon jilkeen. Keskimdirdinen alaselkikivun VAS
oli 14 (0-47) operoimattomilla potilailla.

Operatiivinen hoito

Viisi potilasta leikattiin posteriorisesti, yksi anterio-
risesti ja kuusi anteroposteriorisesti. Yhdelld potilaal-
la posteriorisessa ryhmissi ei kiytetty instrumentaa-
tiota ja hinelld oli Milwaukee-korsetti yhden vuoden
ajan leikkauksen jilkeen. Kahdeksan pdimutkausta
kahdestatoista sijaitsi rintarangan alueella. Keskimii-
riinen seuranta-aika leikkauksen jilkeen oli 14 (2,1-
37,2) vuotta. Posteriorisessa ryhmissi kaikilla oli idio-
paattisen kaltainen ja anteroposteriorisessa kahdella
oli varhainen progressiivinen ja neljilli idiopaattisen
kaltainen skolioosi.

Anteroposteriorinen leikkaus suoritettiin kahdes-
sa vaiheessa. Luudutettujen selkdnikamien mairi oli
keskimiirin 10,4 (8-13) posteriorisessa ja 11,5 (7-15)
anteroposteriorisessa ryhmassi.

Ennen leikkausta mutkauksen keskimiiriinen
suuruus oli rintarangassa 68° (42-100°) ja lanneran-
gassa 46° (25-82°). Leikkauksen jilkeen korjausta jyr-
kimmissi mutkauksessa oli posteriorisessa ryhmassi
13 % (-6-31%) ja 40% (13-76%) anteroposteriorises-
sa ryhmissi (p=0.017). Kyfoosit ja lordoosit olivat tut-
kimuskdynnilld keskimairin 63° (24-105°) ja 60° (22-
97°), ja leikkausryhmien vililli ei ollut merkittdvid
eroja. Sagittaalitasapaino seisten oli positiivinen (230
mm) seitsemilld potilaalla. Syy tihin oli vakava bila-
teraalinen lonkkien fleksiokontraktuura (keskimazirii-
nen fleksiokontraktuura 46° [10-90°]). Kliinisesti is-
tumatasapainot olivat koronaali- ja sagittaalisuunnassa
hyvid (<20 mm) kaikilla potilailla.

Keskimairiinen SRS 24 -lomakkeen pistemii-
ri operatiivisesti hoidetuilla oli 93,4 (83-114) ja
Oswestry Disability Index 23,5 (0-60). Pistemdiri
SRS-24:std oli keskimdirin posteriorisella ryhmil-
12 86 (83-98) ja anteroposteriorisella 96.8 (86-107 ;
p=0,094). ODLn pistemairit olivat vastaavasti 35,7
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(20-60) posteriorisella ja 11 (8-14) anteroposteriori-
sella ryhmilld (p=0,025). Keskimairdinen VAS alasel-
kikivulle oli 21,6 (0-76) posteriorisessa ja 2,5 (0-6)
anteroposterioriselle ryhmille (p=0,39).

Kymmenen potilasta oli kivelykykyisida ennen
leikkausta. Potilas # 1 ei kyennyt kivelemiin ennen
leikkausta vaikeiden lonkkanivelten ongelmien takia
(vakava degeneraatio ja fleksiokontraktuura). Potilaan
# 7 kivelykyky alkoi huonontua oleellisesti seuraava-
na vuonna siitd, kun hinelle asennettiin subkutaani-
nen Harrington-instrumentaatio, ja ennen lopullista
AP-luudutusleikkausta hin oli pysyvist pyorituolis-
sa. Potilas # 16 pystyi kivelemiin ennen operaatiota
vain lyhyitd matkoja parapareettisten oireiden takia, ja
leikkauksen seurauksesta hinestd tuli lopullisesti pa-
rapleginen (kts. Komplikaatiot). Leikkausten jilkeen
oli kivelykykyisid yhdeksin potilasta.

Komplikaatiot

Komplikaatiot kuvataan taulukossa 2. Seitsemin po-
tilasta kymmenestd selvisi leikkauksesta tdysin ilman
komplikaatioita, ja viidelld potilaalla oli pysyvid tai
viliaikaisia komplikaatioita (42 %). Molemmilla var-
haisella progressiivisen skolioosin potilaalla oli komp-
likaatioita: potilas #1:114 katkesi instrumentation sau-
va, mutta se ei vaatinut korjausoperaatiota, ja # 7:1ld
oli monia ongelmia subkutaanisen Harrington-sauvan
kanssa ja hinelle kehittyi proksimaalinen junktionaa-
linen kyfoosi instrumentation ylipuolelle. Potilaalle #
17 kehittyi samantyyppinen junktionaalinen kyfoo-
si. Potilas # 16 leikkauksen jilkeinen paraplegia joh-
tui posteriorisesta dekansellaatio osteotomiasta ja sel-
kirangan luudutuksesta, joka tehtiin hinen 80 asteen
vakavaan kyfoskolioosiin. Kyfoosi aiheutti jo ennen
leikkausta parapareettisia oireita stenoosin takia, mut-
ta leikkauksessa jadnyt kappale poistettua T5-nikaman
takareunaa aiheutti pysyvin motorisen paraplegian.
Kyseisen leikkauksen jilkeen neurologinen vajaavuus
huomattiin lihes samantien ja redekompressioleikka-
us tehtiin 8 tunnin piista edellisestd ilman motorisen
toiminnan palautumista. Hinen tuntoaistimuksensa
on osin palautunut tihin piiviin mennessi.

Pohdinta

Korsettihoidosta on vain vihiinen hyéty skolioosin
progression estimisessi DD potilailla. Tyydyttiviin
selkdrangan virheasennon korjaukseen piistiin an-
teroposteriorisella selkdrangan luudutusleikkauksella

kun mutkaukset ovat alle 100° (Kuva 1). Posteriori-
sella luudutusleikkauksella pddstdin hyviksyttiviin
tulokseen lievissi idiopaattisen kaltaisessa skolioosis-
sa (50-70 astetta). Sagittaalitasapaino ndyttiisi olevan
riippuvainen lonkkanivelten fleksiokontraktuurien
vaikeusasteesta. Liialliseen lannerangan lordoosin kor-
jaukseen ei tulisi ndin ollen pyrkii.

Timi tutkimus kisicedd kaikki tunnetut DD po-
tilaat, joilla on korsettihoidettu tai leikattu skolioosi
tai kyfoskolioosi ja vihintdin kahden vuoden seuran-
ta. Seuranta-aika on tissi tutkimuksessa huomatta-
vasti pidempi verrattuna aikaisempaan ja ainoaan tut-
kimukseen, joka kisittelee selin virheasentoje hoitoa
DD-potilailla (11). SRS-24- ja ODI-lomakkeet on
suunniteltu muuten terveille potilaille, kun taas DD
potilailla on huomattavasti ortopedisia ongelmia. Ti-
ten subjektiivisen arvion tulokset tulisi arvioida va-
rauksin. Vertailu kahden suurimman operatiivisen
ryhmin vililld tulisi myds tehdi varoen, koska virhe-
asennot olivat vaikeampia anteroposteriorisessa ryh-
missi, ja lisiksi timin ryhmin instrumentaatiot ja
menetelmit ovat modernimpia. Posteriorisessa ryh-
missi yksi potilas leikattiin myds kokonaan ilman in-
strumentointia.

Korsettihoidon tehosta 18ytyy vain vihin aikaisem-
paa tietoa DD potilailla. Herring raportoi 9-vuotiaas-
ta tytostd, jota hoidettiin Milwaukee-korsetilla huo-

Kuva 1. Istuen ja seisten otetut PA-kuvat 13-vuotiaasta,
diastrofista dysplasiaa sairastavasta pojasta (#15), joka
operoitiin AP-menetelmdillé. a) Ennen leikkausta, 82 ° sko-
lioosi b) Tutkimuskdynnilld 2 vuotta leikkauksen jéilkeen,
korjausta 76 %.
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noin tuloksin (12). Kuusi potilasta kahdeksasta tdssd
tutkimuksessa progressoi merkittivisti korsettihoidon
aikana. Vilitén korjaus korsetissa oli pienempi kuin
se, mitd saavutetaan idiopaattisen skolioosin potilailla
(18). Seldn virheasennot ovat erittdin jiykkii DD:ssa.
Tilld hetkelld ainoa indikaatio korsetin kiytélle tis-
sd taudissa on hidastaa progressiivisten idiopaattisen
kaltaisten skolioosien etenemistd, jotta selin luudutus-
leikkaus voitaisiin suorittaa myShemmilli idlla.

Matsuyama et al. (11) arvioivat lyhyen seuran-
ta-ajan (keskimiirin 3,7 vuotta) tutkimuksessa ko-
kemuksiaan selin virheasentojen korjauksesta ope-
ratiivisesti. He paityivit sithen lopputulokseen, ettd
aikainen anteroposteriorinen leikkaushoito on indi-
soitu tissd potilasryhmissi, mutta skolioosin korja-
usta ei ole saavutettavissa vaan ainoastaan progression
estiminen. Tissd tutkimuksessa anteroposteriorisesti
leikatuilla oli 40 % korjaus mutkauksessa viimeiselld
tutkimuskaynnilla.

Leikkauksen suoritusajankohta vaihtelee DD:ssd
skolioosin tyypin mukaan. Varhaiset progressiiviset
tapaukset vaativat operaatiota jo nuoremmalla iilld
vaikean epimuodostuman takia. Idiopaattisen kaltai-
set skolioosit vaativat leikkausta vasta kymmenen iki-
vuoden jilkeen kun mutkaukset ylittivit 50 astetta.
Skolioosin tyyppi pystytddn arvioimaan jo todella var-
haisella iilli aktiivisen seurannan takia (9). Potilaan
genotyyppi ei korreloi tulevan selkirankaepimuodos-
tuman vakavuuteen (19).

Useat niveljiykistymit ovat DD potilaille tyypil-
lisii. Hyperlordoosin etiologia on luultavasti moni-
tekijiinen, mutta lonkkanivelten fleksiokontraktuura
mydtivaikuttaa sen kehittymiseen. Lordoosin korja-
us tulisi olla lievé, jotta kivelykyky siilyisi. Tamin ja
aikaisempien tutkimusten (9,20,21) perusteella ndyt-
tdisi siltd, ettd DD potilaat menettivit kivelykykyn-
sd pidasiallisesti alaraajaongelmien takia, ja ainoastaan
harvoin vakavan selin virheasennosta johtuvan neuro-
logisen hiirion takia.

Komplikaatioiden miird tissi tutkimuksessa oli
samanlainen verrattuna Matsuyaman tutkimukseen
(11). Molemmissa sarjoissa oli potilas, jolla oli neu-
rologinen komplikaatio kyfoskolioosin takia. Tdmin
tutkimuksen potilas ei tosin selvinnyt huolimatta no-
peasta redekompressioleikkauksesta. Proksimaalinen
junktionaalinen kyfoosi kehittyi tissd potilasmateri-
aalissa kahdelle. Nayttiisi siltd, ettd instrumentaation
tulisi rintarangassa ylettyi tarpeeksi korkealle joko T'1-
tai T2-nikamaan.

Jaykkien seldn virheasentojen hoito DD potilail-

la on vaativaa. Intensiivinen seuranta varhaisessa lap-
suudessa on tarpeellista, jotta varhaisen progressiivisen
tyypin skolioosit tunnistettaisiin. Korsettihoito ei pys-
ty estimiin skolioosin luonnollista kulkua tissi poti-
lasryhmissi. Instrumentaation tulee ylettyd riittivin
korkealle rintarangassa. Anteroposteriorinen operaa-
tio on indisoitu varhaisessa progressiivisessa DD skoli-
oosissa. Komplikaatioiden riski on erityisen suuri niil-
14 potilailla, joilla on merkittdvi kyfoskolioosi.
Tutkimustamme ovat tukeneet Lastentautien tut-
kimussaitio, Piivikki ja Sakari Sohlbergin sditio.
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