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Hemofilia on yleisnimi verenvuototaudeille, joista
osaan liittyy merkittdvid tuki- ja liikuntaelinvaivoja
mm. nivelensisiisistd vuodoista johtuen. Hemofiliat
voidaan jakaa viiteen kategoriaan, joista neljd tunne-
tuinta tyyppid ovat hemofilia A, B ja C seki von Wil-
lebrandtin tauti. Lisiksi tunnetaan erittdin harvinaisia
autosomaalisesti resessiivisesti periytyvid hemofilioita,
joissa esiintyy puutos tekijoissi V ja X. Von Willeb-
randtin tauti on autosomaalisesti dominantisti periy-
tyvd tekija VIII puutossairaus, joka aiheuttaa kanta-
jalleen mm. mustelmataipumusta, neniverenvuotoja
sekd hypermenorreaa, ja se on hemofilioista selkeisti
yleisin. A- ja B-hemofiliat ovat resessiivisesti x-kromo-
somaalisesti periytyvid sairauksia, joissa verenvuototai-
pumuksen aiheuttaa joko tekiji VIII toimimattomuus
(hemofilia A) tai toimimaton tekiji IX (hemofilia B).
Osalla hemofiilikoista esiintyy myds vasta-aineita hyy-
tymistekijoille, mikd asettaa omat haasteensa hoidol-
le.

Hemofilia aiheuttaa kantajalleen nivelten artro-
patiaa joka pitkilli aikavililld johtaa nivelten tuhou-
tumiseen. Artropatiamuutoksille on esitetty useita
mekanismeja joiden yhteisvaikutuksesta niveltuho
syntyy. Toistuvat vuodot aiheuttavat synoviamuutok-
sia ja raudan kertymistd synoviakudokseen, tulehdus-
solujen aktivaatiota seki rustoa tuhoavien entsyymien
ja sytokiinien muodostusta. Lisiksi on esitetty veren-
vuodolla olevan my®s suora toksinen vaikutus rusto-
tuhoon.

Hemofilioita voidaan hoitaa korvaamalla puuttuva
tai viallinen hyytymistekiji suonensisdisin infuusioin.
Kuratiivista hoitoa ei hemofiliaan ole.

Suomessa on arviolta runsaat 3300 hemofiilikkoa,
joista pddosa (yli 90%) sairastaa von Willebrandtin
tautia ja tarvitsee harvoin erityistd hoitoa. A-hemofii-
likkoja on n. 250 ja heistd yli 60%:lla tauti on vai-
kea-asteinen ja vaatii aktiivista hoitoa. B-hemofiliaa

sairastavia on Veripalvelun 2010 tilaston mukaan 72
henkili ja muita hemofilioita sairastavia 40. Hemo-
fiilikkojen miird Suomessa on ollut noususuuntainen
johtuen osin syntyvyyden lisidntymisesté, osin hoito-
jen kehittymisestd ja sitd kautta ylikuolleisuuden vihe-
nemisestd. Hoidon kulmakivini ovat hyytymistekijoi-
den korvaushoidon, aktiivisen kuntouttavan hoidon
sekd liitdnniislddkehoidon (mm. kipuldikkeet, tranek-
saamihappo) ohella profylaktinen hyytymistekijdiden
antaminen vakavien vuotojen ehkiisemiseksi.
Suomessa valtaosa hemofiilikoiden ortopedisis-
ti toimenpiteistd on perinteisesti toteutettu Sairaala
Ortonissa, missi tekonivelleikkauksia hemofiliapoti-
laille on tehty 80-luvulta lihtien. Hemofiliapotilaan
artroplastiat ovat vaativaa kirurgiaa, jossa lihtotilanne
on paidsidntdisesti normaaliin primairiartroplastiaan
verrattuna hankalampi johtuen mm. nivelpintojen
laaja-alaisesta tuhoutumisesta, luupuutoksista, peh-
mytosien aiheuttamista kontraktuurista ja vaikeista
deformiteeteisti. Kuntoutumisvaihetta haittaavat li-
siksi lisddntynyt vuoto- ja infektioriski. Useimmiten
tauti myds affisiol useita nivelid mikid omalta osaltaan
antaa haastetta postoperatiiviselle kuntoutumiselle.
Leikkaushoitoon ja postoperatiiviseen kuntoutusvai-
heeseen vaaditaan moniammatillista osaamista, ja se
toteutetaan yhteistydssd hematologin ja hemofiilikko-
jen kuntoutukseen perehtyneen hoitohenkildkunnan
ja fysioterapeutin kanssa. Erityisen haasteellista hoi-
don toteuttaminen on niilld potilailla, joilla esiintyy
vasta-aineita annettuja hyytymistekijoitd kohtaan.

Potilaat ja leikkaushoito

Olemme retrospektiivisesti analysoineet potilaskerto-
muksista sairaala Ortonissa vuosina 1984-2010 tehdyt
hemofiliapotilaiden tekonivelleikkaukset.

Polven primiiriartroplastioita on tehty tind aika-
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na 88 kappaletta kaikkiaan viidellekymmenellekah-
delle potilaalle. Niisti molemminpuolinen artrop-
lastia on tehty 16 potilaalle ja 20 potilaalle on tehty
artroplastia kumpaankin polveen eri aikoina. Potilais-
ta valtaosa (38 potilasta, 73,0 %) sairasti A-hemofili-
aa. B-hemofiliapotilaita oli 6 (11,5%) ja von Willeb-
randtin tautia sairastavia 8 ( 15,4%). Ryhmissi oli 6
naista, joista viisi sairasti von Willebrandtin tautia ja
yhdelld oli harvinaislaatuisesti A-hemofilia. Valtaosal-
la potilaista tauti oli vaikea tai keskivaikea. Kolmella
potilaista esiintyi vasta-aineita annettuja hyytymiste-
kijoitd kohtaan ja yhdelld esiintyi ajoittaista vasta-ai-
nemuodostusta. Enemmistolld potilaista (32 potilas-
ta, 61,5%) l6ytyi C-hepadiittiviruksen vasta-aineita.
Lisiksi kolmella potilaalla oli myos B-hepatiittivasta-
aineita. Potilaista yksikiin ei ollut HIV-positiivinen.
Enemmistélle potilaista on tehty artroplastia kiyttden
normaalia kondylaarista proteesia. Kolmeen polvinive-
leen on tehty demiartroplastia (MG demi tai Oxford).
Kymmenen artroplastiaa on toteutettu saranallisella
proteesilla (Link Endomodell tai NexGen RHK). Li-
siksi yhdelle potilaalle on tehty molemminpuolinen
artroplastia luupuutoksia korvaavalla saranallisella nk.
tuumoriproteesilla (Biomet OSS). Valtaosa proteeseis-
ta on sementtikiinnitteisii (taulukko 1).

Taulukko 1.
Hemofiliapotilailla kdytetyt polviproteesit.
n %

AGC 6 6.8
Biomet OSS 2 23
Duracon 6 6.8
Interax 8 9.1
Interax stab 1 1.1
Link Endomodel 6 6.8
MG demi 2 23
MGI* 3 34
MGII 15 17.0
NexGen CR 19 21.6
NexGen LPS 11 12.5
Oxford 1 1.1
PCA* 4 4.5
RHK 4 4.5
Tot 88 100.0

* sementitdn proteesi

Nilkan tekonivelleikkauksia hemofiliapotilaille on
tehty kaikkiaan kymmenen yhteensi seitsemille po-
tilaalle vuosina 2005-2010. Niistd kahdeksassa on
kiytetty AES-proteesia ja kahdessa Hintegra-protee-
sia. Viidelld potilaista oli hemofilia A ja kahdella B-
hemofilia. Yhdelld potilaista esiintyi ajoittaista vasta-
ainemuodostusta hyytymistekijoiti kohtaan. Viidelle
potilaalle on tehty myos polven tekonivelleikkaus ai-
emmin. Kolmella potilaalla oli vasta-aineita C-hepa-
tiittivirukselle ja yhdelld lisiksi B-hepadiittivirukselle.
Kukaan potilaista ei ollut HIV-positiivinen.

Hemofiliapotilailla spinaalianestesiaan liittyvin
vuotoriskin vuoksi on leikkauksissa kiytetty yleisanes-
tesiaa. Potilaiden hyytymiskorvaushoidon on suunni-
tellut hematologi Suomen Punaisen Ristin Veripalve-
lusta ja kolmessa tapauksessa HUS:n hematologi ja se
on toteutettu yhteistydssi heidin kanssaan. Hyyty-
mistekijivalmisteet on annettu boluksina. Perussiin-
tond hyytymiskorvaushoidossa on hyytymistekijiak-
tiivisuus ennen leikkausta nostettu 100% tasolle ja
pidetty postoperatiivisesti 60-80% tasolla. Hyytymis-
tekijdaktiivisuutta on seurattu aluksi paivittiin ja kor-
vaushoito suunniteltu sen mukaisesti. Postoperatiivi-
nen kuntoutus (liikeharjoitteet, CPM) on ajoitettu
hyytymistekijéiden annon mukaisesti siten ettd vuo-
toriski olisi mahdollisimman pieni.

Tulokset

Polviproteesiryhmissi potilaiden keski-ikd leikkaus-
hetkelld oli 45 vuotta (mediaani 45v, vaihteluvili 24-
76 v). Keskimiiriinen seuranta-aika oli 5,2 vuotta ( 1
vk- 17,3 v; SD 4,6 v). Keskimiiriinen hoitoaika vuo-
deosastolla oli kaikkiaan 16 vrk ( 8-28 vrk, SD 4). Hoi-
tovuorokausissa ei ollut eroa yhden nivelen artroplas-
tian ja bilateraalisen artroplastian vililli (16,1 vrk vs.
16,4 vrk; P 0,834). Polven liikelaajuus ennen leikka-
usta oli keskimiirin 20° (0-50°) ekstensiovajeesta 88°
fleksioon (5-1200) ja leikkauksen jilkeen keskimairin
0-90° (0-25° ekstensio, 30-140° fleksio). Vilitonti
uusintaleikkausta vaativia komplikaatioita ei aineistos-
sa ollut. Seitsemille potilaalle on tehty kuntoutumis-
vaiheessa polveen narkoosimanipulaatio liikelaajuu-
den parantamiseksi, ja yhdelle potilaalle takakapselin
ja hamstring-jinteiden diskisiot fleksiokontraktuuran
vuoksi. Kahdeksalle potilaalle on tehty proteesipol-
veen artroskopia seki sen yhteydessi synovektomia ja/
tai lateraalisen nivelkapselin vapautus. Kahdelle poti-
laalle on tehty useampi artroskopia toistuvien vuoto-
jen vuoksi. Kahdellekymmenelleyhdelle potilaalle on
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tehty varsinainen revisiotoimenpide keskimiirin 9,5
v primiirileikkauksesta. Viidessi tapauksessa (5,7%)
kyseessi on ollut syvi infektio, joista kolme on todet-
tu 1-3 vuoden kuluessa primiirileikkauksesta ja kaksi
mydhemmin (revisiot 5,73v ja 12,15v kohdalla). Nel-
jissd tapauksessa on tehty linerin vaihto ja 12 tapa-
uksessa (13,6%) on tehty joko totaalirevisio tai toisen
komponentin revisioleikkaus.

Nilkan tekonivelleikkauksissa potilaiden keski-ika
leikkaushetkelli oli 53 vuotta (38- 64 v). Hoitovuo-
rokausia vuodeosastolla oli keskimiirin 9 (6-13 vrk).
Keskimiiriinen seuranta-aika oli 2,2 vuotta (mediaa-
ni 1,6 v; 1,1- 4,4v). Ennen leikkausta nilkan dorsiflek-
sio oli keskimiddrin 0° (0-5°) ja plantaarifleksio 25° (0-
300) ja leikkauksen jilkeen 5-20° (dorsifleksio -5-10°,
plantaarifleksio 5-50°). Viliténtd uusintaleikkausta
vaativia komplikaatioita ei ollut eiki yhtdin tekonive-
linfektiota ole todettu. Yhdessd tapauksessa on reilun
neljin vuoden seuranta-ajan jilkeen todettu muoviku-
lumaa ja lievdd luusydpymaii, jonka suhteen on tois-
taiseksi jadty seurantalinjalle. Yhtiin revisioleikkausta
ei ole tehty.

Pohdinta

Huolimatta vaikeasta lihtotilanteesta ja komplikaa-
tioriskeistd on erityisesti polviartroplastioista hemo-
filikoilla raportoitu maailmalla hyvid tuloksia ja sen
katsotaankin olevan ’treatment of choice” kroonisessa
hemofilisessa artropatiassa (1,3). Sekoittavia tekijditd
raportoinnissa ovat mm. aineistojen pieni koko, liitin-
niisinfektioiden vaikutus (esim. HIV, hepatiitti B ja
C) seki leikkaustekniikoiden, proteesimallien ja kor-
vaushoitojen muuttuminen seuranta-ajan puitteissa.
Muiden nivelten artroplastioista hemofiilikoilla on ra-
portoitu vihin (2-4). Inhibiittoripotilaiden hoidossa
artroplastian asema ei ole vakiintunut (5-7).
Korvaushoitojen parantuessa ja kehittyessi enem-
min profylaktiseen suuntaan tullee vaikea-asteisim-
pien jo lapsuudessa kehittyvien artropatiamuutosten
ja deformiteettien osuus vihenemiin ja tulevaisuu-
dessa hemofiilikon artropatiamuutokset lienevitkin
enemmin normaalin nivelrikon kaltaisia. Nyt ikiin-
tyvilld vdestolld esiintyy kuitenkin edelleen vaikeita
deformiteetteja ja tulevaisuudessakin hemofilikkojen
kirurginen hoito asettaa erityisii haasteita liiketieteel-
le. Lisdksi vdeston pitenevi eliniki ja toisaalta kasvavat
vaatimukset eliminlaadulle asettavat paineita mydos
hemofilikkojen kirurgisen hoidon kehittimiseen.
Huolimatta hoitojen kehittymisestd ovat nivelvaivat ja

toimintakyvyn aleneminen edelleen merkittivi ongel-
ma vaikea-asteista hemofiliaa sairastavilla. Mikili kon-
servatiivinen hoito ei tuota riittivii tulosta, on nivelen
artroplastia harkittava vaihtoehto ja usein potilaalle
artrodeesia mieluisampi.
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