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Hemofilia on X-kromosomissa resessiivisesti periytyvd sairaus, johon liittyy elinikdinen
taipumus verenvuotoihin johtuen veren hyytymisfaktoreiden FVIII (A-hemofilia) ja FIX (B-
hemofilia) puuttumisesta tai niiden toiminnallisesta vajauksesta. Von Willebrandin
taudissa puuttuu vilittdjiproteiini, von Willebrandin faktori (vWF), jonka avulla
verihiutaleet kiinnittyvit verisuonen vauriokohtaan ja joka toimii hyytymistekiji FVIIL:n
kantajana. Hyytymistekija VIILn tai IX:n puutoksesta seuraa toistuvia, spontaaneja vuotoja
erityisesti nivelissi mutta myds lihaksissa, virtsateissd ja suolistossa. Von Willebrandin
tauti on yleensi lievempi ja ilmenee tavallisimmin limakalvovuotoina, harvemmin
nivelvuotoina. A-hemofilian arvioitu esiintyvyys on 1:10 000 miestdi ja B-hemofilian
vastaavasti 1:25000 miestd (8). Laboratoriossa mitatun hyytymisaktiivisuuden perusteella
hemofilia voidaan luokitella vaikeaksi (FVIII/IX <0,01 IU/mL; <1%), keskivaikeaksi (0,02-
0,05 IU/mL; 2-5%) tai lieviksi (>0,05 IU/mL; >5%). Enemmisto A-hemofiliapotilaista sairastaa
vaikea-asteista tautia, mutta B-hemofilia on useimmiten keskivaikea tai lievi. Veripalvelun
tiedostojen mukaan (Vesa Rasi: henkilokohtainen tiedonanto) hemofiliapotilaiden
lukumédird Suomessa oli 31.8.2002: A-hemofilia 219, B-hemofilia 61 ja von Willebrand-

potilaiden lukumaiira on arviolta n. 1500.

Hemofiliapotilaiden spontaaneista vuodoista val-
taosa, arviolta 85 % tapahtuu niveliin, tavallisim-
min polveen, nilkkaan tai kyynarpadhan. Hyval-
lakdan korvaushoidolla ei pystytd koko elin-
aikana estamaan kaikkia vuotoja. Toistuvat vuo-
dot johtavat krooniseen synoviittiin ja rusto-
vaurioithin. Lopputuloksena on hemofiilinen
artropatia eli deformoiva artroosi, liikevajaukset,
pehmytkudoskontraktuurat ja paikallinen osteo-
poroosi (4,8). Elinikdinen hoito edellyttdd hyvaa
hematologis-ortopedista yhteistyotd. Tekonivel-
hoito on pitkalle edenneessda hemofiilisessa artro-
patiassa hyvé ratkaisu. Artroplastia johtaa useim-
miten my0s vuotojen loppumiseen.

Hemofiliapotilas, jolla ei ole hyytymistekijavasta-
aineita, voidaan leikata korvaushoidon turvin.
Artroplastialeikkaus edellyttaa FVIII/IX-aktiiivi-
suuden nostamista ldhelle 100%:n tasoa leik-
kauksen ja vélittdméan postoperatiivisen vaiheen
ajaksi. Elektiivisen toimenpiteen yhteydessa vaste
hyytymistekijan latausannokselle on mitattava
ennen leikkauksen alkua. Toimenpidettd ei saa
aloittaa ennen laboratorion vastausta. Toisaalta
toimenpide pitdisi voida aloittaa heti kun vastaus
on tullut. Leikkaavan yksikén ja tutkimuslabora-
torion tulee siis sijaita fyysisesti mahdollisimman
lahelld toisiaan ndytteiden nopean Kkasittelyn
mahdollistamiseksi. Suomessa hemofiliapotilai-
den hyytymistutkimukset ja ortopedisiin leik-
kauksiin liittyva korvaushoidon suunnittelu on
ollut valtakunnallisesti keskitettyna Veripalvelun

hemostaasiosastolle ja suurin osa leikkauksista
on tehty Invalidisadtion sairaalassa.

Leikkaushoito ja potilaat

Olemme analysoineet sairauskertomuksista kaik-
ki vuosina 1995-2001 tehdyt polviartroplastiat se-
kd naiille potilaille mahdollisesti aiemmin tehdyt
toisen polven artroplastiat. Aineistossa on 26
potilasta, ndistd on A-hemofiliapotilaita 18, B-
hemofiliapotilaita 4 ja von Willebrand-potilaita 4.
Yksi potilaista on nainen, jolla on vaikea von
Willbrand-tekijan puutos. A-ja B-hemofiilikoista
18 potilaalla tauti oli vaikea, kahdella keskivaikea
ja kahdella lieva. 22 potilaalla oli C-hepatiitti-
viruksen vasta-aineita merkkind todennakoisesti
hyytymistekijavalmisteiden valityksellda saadusta
tartunnasta. Yksikddn leikatuista potilaista ei
ollut HIV-positiivinen.

26 potilaalle tehtiin kaikkiaan 43 polviartro-
plastiaa. Kuudelle potilaalle tehtiin bilateraalinen
artroplastia samassa anestesiassa. Hemofiliapo-
tilailla kaytettiin kaikissa leikkauksissa yleisanes-
tesiaa spinaalianestesiaan liittyvan vuotoriskin
takia. Antibioottiprofylaksia oli tavanomainen.
Leikkausta edeltava ja sen jalkeinen hyytymiste-
kijéiden korvaushoito toteutettiin yhteistyossa
Veripalvelun hemostaasiosaston kanssa. Hyyty-
mistekijavalmiste annettiin boluksina. Valitto-
masti ennen leikkausta hyytymistekijéaktiivisuus
nostettiin n. 100%:n tasolle ja pidettiin 60-80%:n
tasolla postoperatiivisen vaiheen yli. Konsen-
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traattibolukset annettiin yleensad 8, myohemmin
12 tunnin vilein, mikd edellytti paivittdista
néytteenottoa ja hoidon suunnittelua. Aktiivi-
suustasoa voitiin mydhemmin véhitellen pudot-
taa 40-60%:n tasolle, jolloin hoitosuunnitelmakin
voitiin tehdd useammalle paivalle.

Valtaosassa tapauksista artroplastia toteutettiin
tavanomaista kondylaarista, non-constraint pro-
teesia kayttden. Kolmeen polveen on tehty artro-
plastia saranaproteesilla (Link Endomodell).
Kéytetyt kondylaariset proteesit olivat: Miller-
Galante I 2, Miller-Galante IT 10, PCA 3, Duracon
4, Interax 7, AGC 6 ja NexGen 8 polvessa. Miller-
Galante I- ja PCA-artroplastiat olivat sementitto-
mid, muut sementtikiinnitteisia.

Tulokset

Potilaiden keski-ika leikkaushetkelld oli 44 vuotta
(29v —70v). Keskimaéraiseksi seuranta-ajaksi tuli
4,2 vuotta (2 kk — 17 v). Polven liikelaajuus ennen
leikkausta oli keskimadrin 20° ekstensiovajauk-
sesta 80° fleksioon (-50° - 120°). Leikkauksen ja
seuranta-ajan  jdlkeen liikelaajuudet olivat
vastaavasti - 5° - 80° (-30° - 120°). Keskimaarainen
hoitoaika yhden polven artroplastiassa oli 15 vrk
(9-23 vrk) ja bilateraalisessa artroplastiassa 14 vrk
(12-19 vrk). Hyytymistekija VIII kulutus oli
keskimé&arin 44500 yksikkod leikkausta kohden
(33000-83500) ja hyytymistekija IX 39300 yksikkoa

(31500-55000).
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Kuva 1. A-hemofiliaa sairastava 60-vuotias potilas.
Hemoofiiliseen artropatiaan liittyy kasvuhdirio, valgus-
deformiteetti, artroosi ja osteoporoosia (A). Polven
litkkuvuus oli vain n. 10 astetta. Artroplastia toteu-
tettiin saranaproteesilla (Link Endomodell) (B).

Uusintaleikkausta edellyttédvid postoperatiivisia
hematoomia ei tdssa materiaalissa ollut. Neljassa
tapauksessa on tehty polven narkoosimanipu-
laatio postoperatiivisesti huonosti edenneen liik-
kuvuuden parantamiseksi. Manipulaatio tehtiin
3-6 kk kuluessa leikkauksesta. Seuranta-aikana
on 6 tekonivelpolveen tehty artroskopia yhteensa
8 kertaa, néista seitsemaéssa syyna olivat toistuvat
vuodot ja yhdessi syynd oli tekonivelpolven
selittimaton kipu. Yhdelle potilaalle tehtiin kaik-
kiaan kolme artroskopiaa vuotojen hoitamiseksi.

Neljaan polveen (9%) on tehty tekonivelen revi-
sio, kolmessa polvessa tehtiin totaali revisio
irtoamisen vuoksi, yhdessd polvessa muovi-
insertin vaihto ja granuloomien evakuaatio. Yh-
teen polveen on tehty revisiotoimenpiteend taka-
kapselin ja hamstringjanteiden diskiisiot voimak-
kaan fleksiokontraktuuran vuoksi.
Polviartroplastian kokonaiskustannukset lasket-
tiin 20 potilaalla, jotka leikattiin v.-95 jélkeen,
nelja naistd leikkauksista oli bilateraalisia. Yhden
polven artroplastian kokonaishinta oli keskimaa-
rin 264 700 FIM (130 353 - 388 323 FIM), tasta
hyytymistekijéiden osuus yhden polven osalta oli
vastaavasti keskiméaarin 208 800 FIM (82 565 - 272
070 FIM). Molemminpuolisessa polviartroplasti-
assa leikkauksen kokonaiskustannukset olivat
keskimaarin 314 100 FIM (288 030 - 944 145 FIM),
jossa hyytymistekijoiden osuus on keskim. 224
800 FIM (205 376 — 838 538 FIM). Yksi molem-
minpuolisista artroplastioista tehtiin vaikeaa
vasta-aineen komplisoimaa von Willebrandin
tautia sairastavalle potilaalle, jolla korvaushoidon
maéra ja kesto olivat poikkeuksellisen suuret.

Pohdinta

Verenvuoto niveleen aiheuttaa synoviitin jonka
seurauksena synoviakudos herkistyy lisivuodoil-
le. Tilanteen kehittyminen “noidankehaksi” tulisi
erityisesti ~ kasvuvaiheessa  pyrkid estama&an
tehokkaalla korvaushoidolla. Ennaltaehkdisevas-
td hoidosta onkin viimeisten kymmenen vuoden
aikana tullut uusien vaikea-asteista tautia sairas-
tavien potilaiden vakiohoito. Mikali synoviitti jaa
pysyvaksi on syytd harkita synovektomiaa. Syno-
vektomia voidaan tehdd synoviaa tuhoavilla ai-
neilla polven sisdisin injektioin, jolloin toimen-
piteestd kaytetddn nimitystd synoviorthesis. Ra-
dioaktiivinen synoviorthesis on tdllda hetkelld
suosituin, kaytetyimmat isotoopit ovat holmium-
166, yttrium-90 ja kulta-198 (8). Kemialliseen
synovektomiaan on kéytetty rifampicinia ja os-
miumia. Kasvuvaiheen kontrolloimaton syno-
viitti johtaa my0s nivelen ldheisten kasvurustojen
hyperemiaan ja kasvuhiirioon, polvessa tavalli-
simmin valgus- ja fleksiodeformiteettia suosi-
vasti. Nuorilla aikuisilla voidaan téllaiset tilanteet
hoitaa korjaavilla osteotomioilla.

Sairaalaamme ldhetetyilla potilailla polven art-
roosi on miltei aina hyvin vaikea eivatkd muut
hoitovaihtoehdot kuin artroplastia enda tule
kysymykseen. Hemofiliapotilaan polviartroplas-
tian indikaatiot ovat pitkédlle samat kuin yleensa
polviartroosissa. Haittaava kipu, virheasennot,
huono liikkuvuus ja fleksiokontraktuura ovat ta-
vallisimmat indikaatiot mutta hemofiilikoilla
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myos toistuvat vuodot ovat lisdaihe polviartro-
plastialle (kuva 1).

Leikkaushoitoon liittyvda korvaushoito voidaan
toteuttaa joko boluksina tai jatkuvana infuusiona.
Jatkuvan infuusion etuna on tasaisempana py-
syvd hyytymisaktiviteetti ja mahdollisuus kus-
tannussaastoon, haittana taas enemmaéan resurs-
seja vaativa valvonta ja infuusioon kaytettavan
laskimon tromboflebiitti. ORTONissa olemme
toistaiseksi kayttdneet bolusterapiaa yhteistyossa
Veripalvelun kanssa. Postoperatiivinen vuoto on
kirjallisuuden mukaan melko tavallinen kompli-
kaatio artroplastialeikkauksen jalkeen (1,3,6).
Tassd materiaalissa osastovaiheen korvaushoito
onnistui hyvin silla yhtdan merkittdvas, uusinta-
leikkausta vaativaa vuotoa ei ollut.

Tassd tutkimuksessa artroplastialla saavutettiin
yhtd poikkeusta lukuunottamatta kivuton polvi.
Liikelaajuus parani vain ojennusvajauksen osalta,
joka vaheni keskimadarin 20%sta 5%een. Tulos on
sopusoinnussa myo6s muiden julkaistujen materi-
aalien kanssa (3,5,6,7). Esim. norjalaisessa 15 poti-
laan materiaalissa ojennusvajaus korjaantui mut-
ta liikelaajuus kokonaisuudessaa ei parantunut
(7), samanlainen tendenssi oli my6s hollantilai-
sessa 11 polviartroplastian materiaalissa (3).
Amerikkalaisessa 23 artroplastian materiaalissa
(6) liikelaajuudeksi jéi kolmasosalla potilaista alle
45°.

Kirjallisuuden perusteella tavallisin lisdtoimen-
pide hemofiliapotilaan polviartroplastian jélkeen
on ollut narkoosimanipulaatio lilkkkuvuuden par-
antamiseksi. Hollantilaistutkimuksessa 8 tapauk-
sessa 11l:sta tehtiin lisdtoimenpiteend narkoosi-
manipulaatio (3). Téassd aineistossa manipulaatio
tehtiin 4 tapauksessa, jotka kaikki hyotyivat
toimenpiteestd. Artroplastian jalkeinen mobili-
saatio on lopputuloksen kannalta darimmaéisen
tarked ja liittyy my0s kokonaishoitoaikaan. Kor-
vaushoito on tehokkaan mobilisaation edellytys
ja se yleensd onnistuu parhaiten sairaalaolo-
suhteissa. Tassd aineistossa kokonaishoitoaika oli
keskim. 15 vrk, irlantilaismateriaalissa 19 vrk (1)
ja norjalaismateriaalissa perati 29 vrk (7).
Artroplastian jalkeen nivelvuodot yleensa vahe-
nevdt tai loppuvat. Mahdollisen vuotoalueen
artroskooppinen resektio ei kokemuksemme pe-
rusteella ollut erityisen tehokas ja siksi nykyisin
vuotojen toistuessa suosittelemme potilaille ra-
dioisotoopilla tehtdvdd synoviorthesia. Postope-
ratiiviset infektiot eivdt ole harvinaisia johtuen
mm.usein pitkittyneestd postoperatiivisesta vuo-
dosta. Tarkein riskitekijé postoperatiivisille infek-
tioille on kuitenkin hankittu immunikato, AIDS,
joka erityisesti USA:ssa johtuu verivalmisteiden

mukana saadusta HIV-tartunnasta (2,5). Suomes-
sa HIV-tartunnan on saanut kaksi potilasta, joista
toinen on kuollut (Vesa Rasi: henkilokohtainen
tiedonanto). Tdssd aineistossa ei ollut yhtdan
proteesi-infektiota.

Hemofiliapotilaan polviartroplastia on kallis toi-
menpide. Taméan tutkimuksen perusteella A-
hemofiilikon polviartroplastia maksoi keskimaa-
rin FIM 265 000. Verituotteiden osuus siitd on n.
80% eikd niiden hintaan voi vaikuttaa muuten
kuin hyvélld korvaushoidon suunnittelulla, hoi-
don tarkalla toteutuksella sekd oikein ja huolel-
lisesti toteutetulla leikkauksella. Hoitoa toteut-
tavan hoitohenkilokunnan osuutta ei ole syyta
vaheksya silld jo harkitsematon kipuldakitys voi
oleellisesti vaikeuttaa ja pitkittda hoitoa. Polvi-
artroplastian tulokset ovat timan aineiston valos-
sa hyvid verrattuna sekd eurooppalaisista ettd
amerikkalaisista keskuksista julkaistuihin tulok-
siin. Maassamme on alle 300 hemofiliapotilasta,
joten ortopedisen hoidon keskittdminen tuntuisi
siten edelleen jarkevalta.
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