Synnynnaisten

nikama-anomalioiden hoito
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Congenital spinal anomalies include a heterogeneous group of entities, and their
prognosis varies from very benign to incredibly severe. During recent years, there has
been great advancement in understanding the natural history and treatment of the
complex spinal deformities in young children. This paper reviews the classification,
natural history, and basic concepts in the treatment of congenital spinal deformities.

Johdanto

Synnynniiset nikama-anomaliat kisittdvit hyvin
monimuotoisen ryhmin anomalioita, joiden ennus-
te ja hoito vaihtelevat harmittomasta vaikeaan selin,
selkdytimen tai keuhkojen toimintahiiridn. Nikamat
rakentuvat 3.-8. raskausviikon aikana mesenkymaali-
sista soluista. Hiirio tissi prosessissa, jota kutsutaan
somitogeneesiksi, johtaa erilaisiin nikama-anomalioi-
hin. Kdytinnén kannalta nimi jaetaan kolmeen ryh-
midn: 1. segmentaatiohiiriét (esimerkkini unilateral
bar), 2. muodostumishiiriét (esim. puolinikama), ja
3. kombinoitunut hiirié (kuva 1). Nikama-anomalia
voi aiheuttaa sijainnistaan riippuen skolioosin, ky-
foosin, lordoosin tai niiden yhdistelmin, kuten kyfo-
skolioosin (1). Skolioosipotilaista noin 10%:lla etio-
logiana on synnynniinen nikaman kehityshiirio eli

kongenitaali skolioosi. Kyseessi on varsin harvinainen
anomalia, jonka insidenssi on n. 0.33 / 1000 eldvini
syntynyttd (ts. noin 20 lasta Suomessa vuosittain).

jopa
60%:lla potilaista muiden elinjirjestelmien anoma-
lioita: urogenitaalielimet (25%), sydinviat (10%),
ja selkdydin (2). Osalla potilaista todetaan saman-

Nikama-anomalioihin assosioituu usein,

aikaisesti useiden elinjirjestelmien anomalioita, kuten
VATER-oireyhtymd  (Vertebra-Anus-Trachea-Esofa-
gus-Renis / Radius).

Hoidon kannalta on ensisijaisen tirked tuntea eri
anomalioiden aiheuttama progessioriski. McMaster ja
Ohtsuka (3) seurasivat 202 kongenitaalista skolioosia
sairastavaa lasta yli 10 vuotta. Seurannassa 11% ei
progredioinut lainkaan, 14% progredioi yli 6 astetta,
ja 75% progredioi merkittivisti. Huonoin ennuste on

Kuva 1.
Synnynndiset
nikama-anomaliat

1. Segmentaatiohdiiriét
« Blokkinikama
« Unilateraalinen bar

3. Kombinoitunut
« Unilateraalinen
bar ja
hemivertebra

2. Muodostumishdiriot
« Puolinikama (tdysin
segmentoitunut)
« Inkarseroitunut puoli-
nikama
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potilailla, joilla konkaviteetin puolella on bar-muodos-
tuma (=ei kasvupotentiaalia) ja konveksiteetin puolella
kaksi tai useampia puolinikamia (=runsas kasvupoten-
tiaali). Hoitamattomana tillainen anomalia johtaa yli
60 asteen kiyryyteen neljiin ikivuoteen mennessi ja
aiheuttaa myshemmilld idlld vaikean keuhkojen tila-
vuuden alenemisen, cor pulmonalen ja ennenaikaisen
kuoleman. Seuraavaksi suurin progressioriski on uni-
lateraalisella barilla, sitten kahdella samanpuoleisella
puolinikamalla, yksittdiselld puolinikamalla, ja pienin
progressioriski liittyy blokkinikamaan (3,4). Konge-
nitaalinen kyfoosi on huomattavasti harvinaisempi,
mutta hoitamattomaan torakaaliseen kyfoosiin liittyy
huomattava paraplegiariski (5). Hoidolla pyritdin es-
tdimiin vaikean virheasennon kehittyminen kasvun
my6td varhaisvaiheessa suoritetuilla toimenpiteilla.

Diagnostiikka ja
hoidon suunnittelu

Yli 90% synnynniisisti nikama-anomalioista on spo-
radisia ja vain 5-10% liittyy selkeisti perinnollisiin oi-
reyhtymiin, kuten spondylothorakaalinen oireyhtymi
(6). Nikamien rakennevikoja voidaan todeta jo sikio-
vaiheessa tehdylld ultraddnitutkimuksella (7). Valtaosa
nikama-anomalioista todetaan heti syntymin jilkeen
muiden anomalioiden vuoksi tehdyissd tutkimuksis-
sa.

Kaikista nikama-anomalioista ei pysty ensimmais-
ten rontgenkuvien perusteella arvioimaan progressio-
riskid, vaan se tulee esiin seurannassa, jonka tulee olla
alkuvaiheessa riittivin tihei (4 kk vilein). Thmisen
pituuskasvussa on kaksi nopean kasvun vaihetta: en-
simmdisten kahden vuoden ajan seki tytoilld 10-12
vuotiaana ja pojilla noin kaksi vuotta myShemmin.
Kongenitaalisen skolioosin kannalta progressioriski
tulee useimmiten hyvin esille tdstd syystd ensimmdis-
ten kahden elinvuoden aikana. Kaikille lapsille, joilla
todetaan nikama-anomalia, tehddin koko selkdrangan
ja selkdytimen MRI (erityisesti selkdytimen anoma-
lioiden toteamiseksi), keuhkokuva, sekd sydimen ja
vatsanalueen ultraddnitutkimus. Leikkaussuunnittelua
varten tarvitaan lihes aina T'T, jotta luinen patologia
(pedikkelit, bar, puolinikamien sijainti) voidaan var-
mistaa.

Korsettihoidon hyoty kongenitaalisen skolioosin
hoidossa on ilmeisen vihdinen (8). Joissain tapauk-
sissa voidaan hidastaa kdyryyden etenemisti ja sitd
kautta siirtad leikkausta eteenpidin. Pienilld lapsilla
korsettihoito saattaa aiheuttaa mobiilin rintakehin

deformoitumisen ja titd kautta keuhkotilavuuden vi-
henemisen.

Operatiivisessa hoidossa voidaan pyrkiid ensisijai-
sesti estimdin virheasennon kehittyminen varhaisvai-
heessa tehdylld in situ arthrodeesilld, osittain korjaava
hemiepifyseodeesilla, tai korjaamaan virheasento joko
kokonaan tai osittain nikaman resektiolla. Pitkii se-
lin luudutuksia pyritidn pienilld lapsilla vilttimiin
kaikin keinoin. Aikaisemmin kombinoitujen hiiridi-
den hoidossa niitd oli kuitenkin vaikea vilccdd. Ter-
veelld vastasyntyneelld rintaranka on noin 11-12 cm
pitkd, aikuisella naisella 26.5 c¢m ja michelld 28 cm
(9). Mikili 5-vuotiaan rintaranka luudutetaan koko-
naan menetetddn noin 8 cm lopullisesta pituudesta.
Timi johtaa viistimitti keuhkojen lopullisen tila-
vuuden huomattavaan pienentymiseen. Tdstd syystd
on kehitetty menetelmis, joilla voidaan vilttdd selidn
luuduttaminen varhaisella idlli ja siiti huolimatta
kontrolloida seki selin ettd rintakehidn deformiteettia.
Kaikissa kongenitaaliskolioosin leikkauksissa tarvitaan
selkdytimen tai cauda equinan ja hermojuurten mo-
nitorointia.

Fusion in situ

In situ luudutus sopii parhaimmin tilanteisiin, joissa
virheasennon syntyminen kasvun mydti on erittdin
todennikoisti (4). Klassinen indikaatio on unilate-
raalinen bar, joka hoitamattomana johtaa vaikeaan
virheasentoon. In situ fuusio tulee tehdi varhain vii-
meistddn kahden vuoden idssi, jolloin unilateraalisen
barin aiheuttama virheasento on vield varsin vihii-
nen. In situ luudutus ei korjaa virheasentoa, mutta
oikein toteutettuna estid virheasennon pahenemisen.
Pienelli lapsella luudutus pitidd tehdd seki edesti ettd
takaa, koska pelkki luudutus takaa ei esti selin kas-
vua nikamien etuosasta, vaan johtaa crankshaft- eli
kiercokampi-ilmion. Anteriorinen luudutus tehdiin
torakotomiasta, sternotomiasta, torakolumbotomiasta
tai lumbotomiasta. Vililevyt barin alueelta poistetaan
samoin kuin apofyysirenkaat (=kasvulevy). Inter-
korporeaaliseen luudutukseen kiytetdin kylkiluusta
pilkottua siirrettd. Erillisen pesun jilkeen tehdiin
subperiostaalinen avaus luudutusalueelle taakse. Faset-
tinivelet avataan, nikamien poikkihaarakkeet ja taka-
laminat verestetddn ja luun siirteend kiytetddn kylki-
luu/pankkiluusiirrettd. Useimmiten in situ fuusiossa
ei tarvita instrumentaatiota. Jatkohoitona tarvitaan

korsetti 4-6 kk ajaksi.
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Kuva 3. Hemivertebran poisto. Esimerkkikuvassa 2-vuotiaan lannerangan
hemivertebra on poistettu ja luudutus tehty "yhden” vdlin mittaisena.

Posterior graft

Kuva 2. Hemiepifyseodeesin tekniikka.

Kuva 4. Vertical Expandable Prosthetic
Rib (VEPTR)(11).

Hemiepifyseodeesi

Hemiepifyseodeesin ideana on luuduttaa kiyryyden
ulkokaarteen puoli, jotta sisikaarteen puoleinen jil-
jelld oleva kasvu korjaisi virheasentoa (kuva 2). He-
miepifyseodeesi on vanha leikkausmenetelmi, jota on
kiytetty 1920-luvulta lihtien. Ensisijainen kiyttdalue
on yksittdinen puolinikama, joka ei ole aiheuttanut
merkittdvid selin virheasentoa (alle 30 astetta). Siti
voidaan kiyttii myos kombinoiduissa hiiridissi, mut-
ta silloin luudutus tulee suorittaa hyvin varhaisessa
vaiheessa (1-2 vuoden idssi). Sen ongelmana on arvaa-
mattomuus ts. on vaikeaa tietii etukiteen sisikaarteen
kasvupotentiaali sekd luutumisen onnistuminen seki
edestd ettd takaa. HYKSin Lasten ja nuorten sairaa-
lassa kidytimme hemiepifyseodeesii puolinikamien
hoidossa lihinnd kaularangan ja aivan ylitorakaalisten
puolinikamien alueella. Hemiepifyseodeesi voi joskus
johtaa myds hankaliin komplikaatioihin, mikili luu-
tuminen ei tapahdu toivotulla tavalla seki edesti ettd
takaa ts. seurauksena voi olla esimerkiksi neurologisia
puutosoireita aiheuttava jyrkkd kyfoosi.

Hemivertebran poisto

Yksittdisen hemivertebran poisto korjaa jo aiheutu-
neen virheasennon ja mahdollistaa lyhyen luudutus-
alueen (kuva 3). Leikkaus suoritetaan aloittamalla
ensin edesti, jolloin identifioidaan puolinikama,
poistetaan sen korpus ja pedikkeli sekd sen yli- ja
alapuolinen vililevy (1). Samassa peittelyssi tehdiin
avaus taakse, poistetaan vastaava hemilamina ja poik-
kihaarake. Yli- ja alapuoliseen nikamaan asetetaan
useimmiten pedikkeliruuvit konveksiteetin puolelle.
Korrektio aiheutetaan komprimoimalla pedikkeliruu-
veja. Kompressio on kongenitaaliskolioosissa selvisti
turvallisempi korrektiomenetelmi kuin esimerkiksi
distraktio. Kompressiomenetelmilli voidaan tehdi
korrektio turvallisesti, vaikka potilaalla olisi selkiyti-
men anomalia (10).

Fusionless surgery

Monimuotoisten hiirididen hoidossa pyritddn ny-
kyisin vilttdimidn pitkid selin luudutuksia, koska se
viistimitti johtaa lyhyeen vartaloon. Télld hetkelld on
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kiytossd kaksi erilaista jirjestelmad, jotka molemmat
perustuvat siihen, ettd selkdd ei pyritd instrumentaa-
tiolla luuduttamaan, vaan instrumentaatiota kiydiin
4-6 kuukauden vilein pidentimissi. Kongenitaali-
skolioosin hoidossa VEPTR-menetelmi (Vertical Ex-
pandable Prosthetic Titanium Rib) on saavuttamassa
laajalti suosiota kombinoitujen hiirididen hoidossa
(kuva 4). VEPTR-menetelmin ideologiana on hoi-
taa paitsi selin myos rintakehin virheasentoa (11).
Moniin kombinoituihin nikama-anomalioihin liittyy
kylkiluiden yhteensulautuminen (12). VEPTR-teknii-
kassa tehdiidn yhteen sulautuneiden kylkiluiden oste-
otomia pitkittdin ("torakostomia”). Instrumentaation
yldosa kiinnitetddn 2.-3. kylkiluuhun ylhiilld ja vas-
taavasti alhaalla 10. kylkiluuhun tai lannerangan ta-
kalaminaan tai suoliluun siivekkeeseen. Virheasennon
korrektio saavutetaan sisikaarteen distraktiolla, jolloin
samalla sisikaarteen puoleinen hemithorax pidentyy.
Tilli menetelmilld on osoitettu saatavan erittdin vai-
keita virheasentoja hallintaan, samalla on pystytty pa-
rantamaan tdmin vaikean tautiryhmin ennustetta ja
keuhkotilavuutta (13).

Osteotomia

Myéhiisvaiheessa esille tulevissa tapauksissa joudu-
taan usein osteotomiaan, jotta voidaan saavuttaa edes
kohtalainen lopputulos. Toinen ryhmi osteotomiaan
ajautuvia potilaita ovat arvaamattomasti kiyttdyty-
neet in situ/hemiepifyseodeesipotilaat. Osteotomia
on kongenitaaliskolioosissa erityisen hankala, koska
luinen anatomia voi olla tdysin poikkeava seki edessd
etti takana. Useimmiten tehdiin eteen anteriorinen
selkdytimen dekompressio ja nikaman resektio Brad-
fordin mukaisesti (14). Taakse tehdiin useita poikit-
taisia osteotomioita ja instrumentaatio. Neurologisen
vaurion riski on merkittivi (noin 5%).

Postoperatiivinen hoito

Postoperatiivisesti jatkohoito tapahtuu teho-osastolla.
Valtaosa pienistd lapsista tarvitsee tukikorsetin, joka
jarruttaa jonkin verran heididn litkunnallista akeivi-
teettiaan. Seurannan tiytyy jatkua aina kasvukauden
loppuun saakka, koska osa niistdi anomalioista on
kiyttiytymiseltiin arvaamattomia.

Yhteenveto

Synnynniisten nikama-anomalioiden hoidossa on ta-
pahtunut merkittdvii edistymistd viimeisten vuosien
aikana. Toisaalta on opittu ymmirtiméin erilaisten

anomalioiden kiyttdytymistd yksityiskohtaisemmin
ja toisaalta uudet leikkaustekniikat ovat selvisti joh-
taneet parempaan lopputulokseen. Tdmin melko har-
vinaisen ryhmin potilailla on usein muidenkin elin-
ryhmien ongelmia ja tistd syystd hoito tulisi Suomen
kokoisessa maassa keskittdd yhteen yliopistosairaalaan,
jossa on valmiudet hoitaa nikama-anomalioihin liitty-
vien kaikkien elinryhmien ongelmat. Useiden muiden
elinjirjestelmien anomalioiden hoito lapsilla on valta-
kunnallisesti keskitetty HYKSin Lasten ja nuorten sai-
raalaan, jonne myos nikama-anomalioiden kirurginen
hoito tulisi keskittda.
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