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KATSAUS B

Lasten synnynnaiset ylaraajapoikkeavuudet

Synnynnadisen yldraajapoikkeavuuden riski on Suomessa reilut 0,2 %. Valtaosa ndista on erilaisia sormien
poikkeavuuksia. Synnynndisia raajapuutoksia esiintyy keskimdarin 0,05 %:lla vastasyntyneistd. Vuosittain
maassamme todetaan noin sadalla vastasyntyneelld merkittavad ylaraajapoikkeavuus. Arviolta puolet
ndista lapsista hyotyy leikkaushoidosta. Yldraajaepdmuodostumien hoitoon perehtyneen kasikirurgin ar-
vio tilanteesta olisi toivottavaa jo synnytyslaitoksella, Iahinnd vanhempien epdtietoisuuden ja huolen va-
hentdamiseksi. Tama on harvoin mahdollista maassamme, mutta konsultaatiokdynti yliopistosairaalassa
olisi hyvd saada jarjestetyksi muutaman kuukauden kuluessa synnytyksestd. Hoitopaatokset tehdaan ta-
pauskohtaisesti, ja niissa otetaan huomioon lapsen mahdolliset muiden elinjarjestelmien poikkeavuudet
tai muut sairaudet. Kirurginen hoito toteutetaan useimmissa tapauksissa leikki-idssa, ja sen ensisijainen

tavoite on parantaa kaden toimintaa.

uomessa syntyy vuosittain noin 250 las-

ta, joilla todetaan synnynniinen yliraa-

japoikkeavuus (1,2). Yliraajapoikkea-
vuuksien kirjo on laaja ja vaihtelee lihes huo-
maamattomasta poikkeavuudesta koko raajan
tai sen osan puuttumiseen. Raajat ja sisdelimet
kehittyvit samaan aikaan alkuraskaudessa. Raa-
japoikkeavuus on yleensi helposti todettavissa
ja siksi hyva varoitusmerkki mahdollisesta si-
sdelinepimuodostumasta. Raajapoikkeavuudet
liittyvit noin 25 %:ssa tapauksista johonkin
oireyhtymaiin, joka voi pahimmillaan aiheut-
taa sikion tai lapsen ennenaikaisen kuoleman
(2,3). Muuten terveiden lasten yksittiisid yla-
raajapoikkeavuuksia on noin 40 % kaikista syn-
nynniisistd yldraajapoikkeavuuksista (1-3).
Ylaraajapoikkeavuuksien kirurginen hoito on
padosin keskitetty yliopistosairaaloihin.

Raajapoikkeavuuden synty, luokitus
ja diagnosointi

Osa raajapoikkeavuuksista on perinnéllisid, osa
johtuu jonkin ulkoisen tai sisdisen tekijin ai-
heuttamasta kehityshairiostd sikiokauden alus-
sa. Periytyvit kehityshidiriot ovat usein osana
laajempaa oireyhtymii. Raajapoikkeavuus syn-

1935

tyy taustatekijdstd riippumatta, kun raajan nor-
maali kehitys hiiriintyy sikickauden ensimmai-
sen kolmanneksen aikana (4). Raajasilmu muo-
dostuu sikiokehityksen neljannen viikon aikana
ja lahtee jakautumaan kolmeen suuntaan, raa-
jan kirkeen, eteen ja taakse. Ndin muodostuvat
raajan eri osat, jotka ovat valmiita kahdeksan-
nen raskausviikon lopussa (TAULUKKO 1). Raa-
japoikkeavuus on yleensi sitd vaikeampi, mitd
varhaisemmassa vaiheessa kehityshiiri6 tapah-
tuu. Vastaavasti kolmannen raskauskuukauden
jilkeen ilmaantuvat kehityshairiot, esimerkiksi
amnionkurouma, ovat harvinaisia ja koostuvat
pddosin jo normaalisti muodostuneen raajan
toissijaisesta syistd kohdistuvasta muutoksesta.

Ylaraajapoikkeavuudet luokitellaan neljain
padryhmdin. Malformaatio on sisdsyntyinen
koko raajasilmun tai sen padakselin kehitys-
hairio, deformaatio ulkoisen syyn aiheuttama
raajan poikkeavuus, dysplasia raajan poikkea-
vaan kokoon tai muotoon johtava kasvuhii-
rid ja neljantend ovat oireyhtymiin liittyvat
raajapoikkeavuudet (4,5). Sisdsyntyiset syyt
aiheuttavat valtaosan (yli 70 %) raajapoikkea-
vuuksista, ja noin kolmasosa niisti on ulko-
asultaan vaihtelevia perinnéllisid poikkeavuuk-

sia (1-3).
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TAULUKKO 1. Ylaraajan kehityksen eri vaiheet.

A e i s Ylaraajan kehityksen vaihe
(vrk)
24 Raajasilmu muodostuu. 6 33yrk
33 Késilevy muodostuu kasvavan raajasilmun
kérkeen. Olkahermo kehittyy. 37 vrk
36 Raajan hermot kehittyvit. Pitkien putki- Kasilevy
luiden rustoiset aiheet ilmaantuvat. 38vrk
38 Sormisdteiden alut iimaantuvat kdsilevyn
alaosaan.
M Kammenluiden rustoiset aihiot ilmaantuvat. 44 yrk
Kyynérvaltimo kehittyy.
47 vrk
m Sormien luiden kehitys alkaa. Varttina-
valtimo kehittyy.
47 Sormet erottuvat toisistaan. 52wk
54 Olkaluun luutuminen alkaa. %
56 Yldraaja on rakenteellisesti valmis. i
W)

Osa ylaraajapoikkeavuuksista voidaan todeta
sikion kaikukuvauksessa, joka on kuitenkin sitd
epiluotettavampi, mitd ldhempéina raajan kar-
ked poikkeavuus sijaitsee. Sisdelinten ja useiden
raajojen kehityspoikkeavuudet 16ytyvit kaiku-
kuvauksella varsin luotettavasti, mutta lopulli-
nen diagnoosi tehddin vasta lapsen synnyttyd
(6). Yldraajan kehityspoikkeavuudet ovat tun-
temattomasta syysti tavallisempia pojilla kuin
tytoilld ja yleisempid vasemmalla kuin oikealla
puolella (2). Kehityshiirié on lihes yhti usein
molemminpuolinen kuin toispuoleinen. Yli
40-vuotiaiden synnyttdjien vastasyntyneen lap-
sen yldraajan kehityshairion riski on kaksinker-
tainen verrattuna alle 30-vuotiaisiin synnytti-
jiin (3). Téssd katsausartikkelissa keskitymme
tavallisimpiin yldraajojen kehityshiiriihin ja
niiden hoitoon seka kiymme lyhyesti lapi har-
vinaisempia kehityshirioitd, joita on hyvi osa-
ta tunnistaa niihin toisinaan liittyvien muiden
poikkeavuuksien ja sairauksien vuoksi.

P. Grahn ja Y. Nietosvaara

Tavallisimmat ylaraajan
kehityshairiot

Ylilukuiset sormet (monisormisuus, poly-
daktylia). Kyynirluun puoleinen ylilukuinen
sormi on yleisin kdden synnynniinen poikkea-
vuus (KUVA 1). Muutos on lihes nelji kertaa
yleisempi tummaihoisilla kuin vaaleaihoisil-
la, ja sen esiintyvyys Pohjoismaissa on noin
0,04 % (1,7). Ulnaarinen polydaktylia periytyy
vallitsevasti (30 % tapauksista molemminpuo-
lisia), eiki se yleensi liity oireyhtymiin. Virtti-
néluun puoleiset lisisormet ovat harvinaisem-
pia (0,01 %), ja ne esiintyvit yleensi yksittiisi-
nd toispuoleisina poikkeavuuksina. Oikeastaan
kyseessd on peukaloaiheen jakautuminen kah-
deksi normaalia pienemmiksi peukaloksi.
Ohuella ihokannaksella kiddessd roikkuva
sormen kynnellinen kirkijdsen on tavallisin yli-
lukuisten sormien tyyppi, joka voidaan poistaa
hirttdmilld synnytyslaitoksessa tai paikallispuu-
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dutuksessa polikliinisesti lapsen ensimmadisten

elin kuukausien aikana. Toisessa daripadssd
on téysin kehittynyt ylilukuinen kuudes sormi
pikkusormen vieressi (KUVA 1). Leikkaushoito
1-2 vuoden idssd on perusteltua. Roikkuvia
sormia lukuun ottamatta kyseessi ei ole pelkka
ylilukuisen siteen poisto.

Yhdyssormisuus (syndaktylia). Kahdella
kymmenestd tuhannesta vastasyntyneestd on
jonkinasteinen yhdyssormisuus, joka on yksi
tavallisimmista synnynniisisti yldraajapoikkea-
vuuksista (kuvA2) (1). Yhdyssormisuus luo-
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KUVA 1. Ylilukuiset sormet.
A. Roikkuva kyyndrluun puo-
leinen ylilukuinen lisdsormen-
jdanne voidaan hirttaa synny-
tyslaitoksella tai poistaa pai-
kallispuudutuksessa polikliini-
sesti kolmen kuukauden ikaan
mennessd. B. Lahes normaalisti
kehittynyt kyynarluun puolei-
nen lisdsormi. C. Vérttindluun
puoleinen peukalon jakauma
poistetaan yleensa 1-2 vuoden
idssa. Leikkauksessa korjataan
poistetun sormen puoleiset ni-
velsiteet, kiinnitetaan poistetus-
ta sormesta irrotetut janteet jal-
jelle jaavaan sormeen ja korja-
taan tarvittaessa jaljelle jaavan
sormen luiden virheasennot.

KUVA 2. Yhdyssormisuus.

A. Yksinkertainen osittainen va-
semman kaden 3. sormihangan
yhdyssormisuus. B. Taydellinen
yksinkertainen kahden sormi-
hangan yhdyssormisuus en-
nen leikkausta ja sen jalkeen.
C. Komplisoitunut monisormi-
suus, jossa on poikkeavia luulii-
toksia ja rakenteita.

kitellaan taydelliseksi, mikili viereiset sormet
ovat kiinni toisissaan kirkijasenten tasolle asti,
ja osittaiseksi, mikéli sormihanka on kirkinive-
len tasolla tai titd alempana. Lisdksi erotetaan
toisistaan yksinkertainen (sormihangan iho
jddnyt jakautumatta), kompleksi (sormien kar-
kijisenet kiinni toisissaan) ja komplisoitunut
(sormien vilissd ylimaariisid luita ja muita ra-
kenteita) yhdyssormisuus.

Tavallisimmin on kyseessd yksittdinen kes-
kisormen ja nimettémén vilisen sormihangan
poikkeavuus. Komplisoituneet syndaktyliat

Lasten synnynndiset yldraajapoikkeavuudet
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Koukistajajénteen
paksuuntuma
(Nottan nodulus)

KUVA 3. Napsupeukalossa peukalon koukistajajan-
teen paksuuntuma, Nottan nodulus, estdad janteen
liukumisen koukistajajannetuppeen, minka takia peu-
kalon karkinivel ei oikene. Leikkaushoito (jannetupen
yldosan, A1-pulleyn, halkaisu) on perusteltua, mikali
napsupeukalo aiheuttaa kipua tai toiminnallista hait-
taa tai karkinivelen ojennus ei onnistu viiteen ikdavuo-
teen mennessa.

ovat usein osa jotakin oireyhtymai. Leikkaus-
hoito on yleensd perusteltua toiminnallisista
ja ulkonidkosyistd, lukuun ottamatta osittaisia
yksinkertaisia syndaktylioita. Leikkaukset teh-
dddn tapauksen mukaan noin 0,5-4 vuoden
iassi (8).

Napsupeukalo ja napsusormi. Napsupeu-
kalo ei ole varsinaisesti synnynndinen poikkea-
vuus, koska se kehittyy vasta syntymin jalkeen
(9). Peukalon pitkdin koukistajajinteeseen
muodostuu episelvistd syystd paksuuntuma
(Nottan nodulus), joka estid jinteen normaa-
lin livkumisen Al-jinnetuppeen (KUvA3) (9).
Napsupeukalon esiintyvyys on lisisormia vas-
taava, se esiintyy usein molemminpuolisena,
eikd siihen ole kuvailtu liittyvdn muita raaja-
poikkeavuuksia (1,9).

Peukalon koukkuasennon (tai joskus nap-
sumisen) huomaa useimmiten 0,5-3-vuotiaan
lapsen huoltaja. Ladkari harhautuu helposti
ajattelemaan, ettd kyseessd on peukalon karki-
jasenen sijoiltaanmeno tai peukalon murtuma,
vaikka peukalo on kivuton eiki siind ole tur-
votusta — peukalon kirkinivel on tyypillisesti
30-45 asteen koukussa. Koukkuasento haviaa
usein itsestidn kouluikdin mennessi. Liike-
harjoituksista tai lastoituksesta ei ole hyotya.

P. Grahn ja Y. Nietosvaara

Tarvittaessa peukalon koukistajajinnetupen
osittaista halkaisua voidaan harkita 3-5 vuoden
iassa.

Napsusormi on noin kymmenen kertaa har-
vinaisempi kuin napsupeukalo, ja sen taustalla
voi olla koukistajajinnepoikkeavuus, vamma,
lastenreuma tai jokin kertymdsairaus, jonka
ensimmadinen oire napsusormi voi olla (9,10).
Napsusormen leikkaushoidossa pelkki jinne-
tupen osahalkaisu ei yleensa riita.

Koukkusormisuus (kamptodaktylia) ja
vinosormisuus (klinodaktylia) ovat noin
puolessa tapauksista perinnéllisid poikkeavuuk-
sia, joiden esiintyvyydeksi on raportoitu reilu
promille (1,11). Todellinen esiintyvyys on kui-
tenkin suurempi, koska virheasento (yleensi
pikkusormessa) on niin lievd, ettei siitd koeta
haittaa (KuvA 4). Koukkusormisuus ilmaantuu
etenevisti yleensd pikkusormen tyviniveleen
joko varhaislapsuuden tai kasvupyrahdyksen
aikana (11). Tyvijisenen ojennusvaje kehittyy
selvisti suuremmaksi potilailla, joiden kouk-
kusormisuus todetaan jo varhaislapsuudessa —
ndilla lapsilla voi olla my6s muita synnynnaisid
poikkeavuuksia. Koukkusormisuuden taustalla
on erilaisia kiden lihasten ja jinteiden poikkea-
vuuksia. Leikkaushoidon tulokset ovat usein
epityydyttavid, minka takia siitd on usein jarke-
vampaa pidattdytya.

Vinosormisuutta esiintyy tytoilld kolme ker-
taa enemmin kuin pojilla, ja my6s timi poik-
keavuus esiintyy tyypillisesti pikkusormessa ja
voi olla molemminpuolinen. Peukalon vinosor-
misuus liittyy oireyhtymiin ja vaatii joskus leik-
kaushoidon otteen parantamiseksi (11).

Transversaalipuutoksessa  (poikittai-
nen puutos) yliraajan kasvu on pysihtynyt
olka- tai kyynirvarren, ranteen, kimmenen tai
sormien tasolle. Titd "amputaatiotasoa” prok-
simaalisemmat kudokset ovat yleensi normaa-
listi kehittyneet. Sukupuoli ei vaikuta poikit-
taisten synnynndisten puutosten riskiin, joiden
ilmaantuvuudeksi on ilmoitettu 0,08/1 000
synnytystd (kuvA5) (1,2). Useimmiten toinen
raaja on tdysin terve ja lapsi parjdd toiminnal-
lisesti erinomaisesti. Tila ei ole periytyvi. Pro-
tetisointia harkitaan etenkin, jos puutosraajassa
on hyvin kehittynyt kyynirvarsi tai kimmen.
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KUVA 4. Koukku- ja vinosormisuus. A. Koukkusormisuuden tavallisemmassa muodossa pikkusormen keski-
niveleen kehittyy kasvupyrahdyksen aikana ojennusvaje. Ojennuslastoituksesta voi olla hy6tyd, mikéli nivelen
passiivinen ojennus onnistuu. Leikkaushoitoa voidaan harkita, mikali liikerajoitus haittaa paivittdisia toimintoja.
B. Vinosormisuus huomataan usein ennen kouluikaa. Vinosormisuus on eteneva, mikali sen aiheuttaa poikkea-
van muotoinen keskijasenen kasvulinja, “delta falangs”. Keskijasenen katkaisua ja kddntamista voidaan harkita,

jos sormen virheasento aiheuttaa selvaa toiminnallista haittaa.

KUVA 5. Poikittainen puutos. A. Kimmentason poikittainen synnynndinen puutos, jossa sateet 2-5 ovat surkas-
tuneet. B. Kyynarvarsitason poikittainen puutos. Osa lapsista kdyttaa kosmeettista proteesia.

Muut poikkeavuudet

Seuraavat kehityspoikkeavuudet ovat hyvin
harvinaisia (ilmaantuvuus noin 3:100000) ja
kasitellddn yleisyysjirjestyksessa. Nailld lapsil-
la on usein my0s sisielinepimuodostumia tai
jokin oireyhtymi, jotka ovat usein hoidollisesti
tirkedmpid kuin yldraajan kehityshdirio. Har-
vinaisuuden seki liitinndissairauksien vuoksi
ndiden lapsien raaja-anomalioden hoito on kes-
kitetty yliopistosairaaloihin.

Virttini- tai kyynarluun pitkittiisten puu-
tosten ilmiasu voi vaihdella lievistd peukalon
poikkeavuudesta (yleisin) koko yliraajan vai-
keaan kehityshiirioon (kuvae). Virttindluun
puoleiset puutokset ovat selvisti yleisempid
kuin kyynirluun puoleiset. Virttindluun puo-
leiset puutokset ovat usein osa jotakin oireyh-
tymadd tai lapsella on jokin muu synnynniinen

1939

poikkeavuus, minki takia imeviiskuolleisuus
on suuri (TAULUKKO 2) (2,12-14).

Virttindluun puutoksen hoito madraytyy
pitkélti sen vaikeusasteen mukaan. Lievim-
missd tapauksissa ei tarvita mitdan hoitoa, osa
potilaista hyotyy ranteen lastoituksesta ja osa
leikkaushoidosta. Peukalon tiydellinen puuttu-
minen tai vaikea vajaakehitys korjataan useim-
miten etusormen siirrolla peukalon asemaan
(pollikisaatio) (kuva 6). Kyynirluun puoleiset
puutokset ovat harvoin perinnoéllisid, eivit-
ki ne yleensi liity tunnettuihin oireyhtymiin
(kuvae) (12,13).

Halkiokidessi (cleft hand) kisilevyn kes-
kiosan kehitys on hiiriintynyt (kuva7) (11).
Halkiokdsi on noin puolessa tapauksista perin-
nollinen. Niilld potilailla on usein halkiokidden
tai -kisien lisidksi halkiojalka tai -jalat. Halkio-
kisi toimii yleensd erinomaisesti. Korjausleik-

Lasten synnynndiset yldraajapoikkeavuudet
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KUVA 6. Varttina- tai kyyndrluun pitkittaiset puutokset. Varttinaluun pitkittdiset puutokset vaihtelevat peukalon

lievasta vajaakehityksestd koko raajan vaikeaan kehityshairioon. A. Lievimmassa muodossa peukalo on tervetta
puolta pienempi mutta toiminnallisesti Idhes normaali. Osa peukalon lyhyista lihaksista puuttuu, ja tyvinivel on
epatukeva. B. Peukalo voi myds puuttua kokonaan. C. Vaikeimmissa poikkeavuuksissa kaikki varttindluun puolei-
set rakenteet ovat alikehittyneet tai puuttuvat, jolloin lapsen ranne on koukussa ja kimmen voimakkaasti vinos-
sa (kyynarvarren pituus on noin 60-70 % terveen yldraajan pituudesta). Leikkauksella voidaan parantaa ranteen
asentoa ja siirtaa etusormi peukaloksi (pollikisaatio). D. Kyyndrluun puutokset vaihtelevat lievasti lyhentyneesta

kyynarluusta koko kyynarluun puuttumiseen, jolloin varttinaluu on yleensa luutunut kiinni olkaluuhun.

kaus halutaan kuitenkin yleensi toteuttaa ulko-
nikosyista.
Amnionkuroumassa osa sikidkalvosta
kiristyy epéselvisti syystd raajan ympirille
olka- tai kyyndrvarren tai sormien tasolla, mika
aiheuttaa amputaation (kuvA 7). Kurouma voi
my0s johtaa sikion kuolemaan. Amnionkurou-
ma esiintyy yleisemmin nuorilla synnyttéjilla,
ja hiukan yli puolet naista tapauksista liittyy
poikkeavaan raskauden kulkuun (raskauden
aikainen infektio, ladke- tai huumausaineiden
kaytto, poikkeava verenvuoto, ennenaikainen
synnytys, pieni synnytyspaino) (15). Amnion-
kuroumaa esiintyy noin kaksi kertaa useammin
yld- kuin alaraajassa, yhti usein tytoilld ja po-
jilla (15). Hoito vaihtelee kurouman vaikeuden
mukaan. Kirurginen hoito voi olla aiheellista

P. Grahn ja Y. Nietosvaara

heti syntymain jélkeen, mikili kurouma uhkaa
sen alapuolisen raajan verenkiertoa.
Makrodaktylia liittyy liikakasvuoireyhty-
man eli hypertrofian tautikirjoon ja tarkoittaa
yhden tai useamman sormen tai varpaan poik-
keavan suurta kokoa (kuva7z) (11). Mikili
koko raaja on poikkeuksellisen suuri, kysees-
sd on kolme kertaa makrodaktyliaa yleisempi
poikkeavuus, hemihypertrofia (16). Sen esiin-
tyvyys vastaa amnionkurouman esiintyvyytti,
ja sitd esiintyy sporadisesti yhtd usein tytoilld ja
pojilla. Hemihypertrofiaan liittyy etenkin vat-
san alueen kasvainten lisddntynyt riski, minka
takia vatsan sddnnolliset kaikukuvaukset ovat
perusteltuja (16). Kasvulinjoja sulkemalla voi-
daan hidastaa raajan pituuskasvua, mutta raajan
poikkeavan suuren ympéarysmitan pienentimi-
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TAULUKKO 2. Varttinaluun pitkittdiseen puutokseen liittyvat oireyhtymat.

Oireyhtyma Muut I6ydokset Jatkotutkimukset Esiintyvyys
per 100 000
VACTERL Ks. alla’ Vatsan ja sydamen kaikukuvaus, luuston réntgen- 15
kuvaus tarvittaessa
Holt—Oramin oireyhtyma? | Sydamen kehityshairio TVK, syddmen kaikukuvaus 1
TAR? Trombosytopenia TVK, sydamen kaikukuvaus <1
Fanconin anemia* Aplastinen anemia TVK, kromosomien katkoksien maaré, vatsan ja <3

syddmen kaikukuvaus

Rapadilino® Raajojen virheasennot, Luuston rontgenkuvaus tarvittaessa <1
imevaisian ripuli

"VACTERL (my®6s nimid VATER seka VACTER kaytetdan). Vahintaan kolme seuraavista: nikamien epamuodostumat, anaaliat-
resia, synnynndiset sydanviat, trakeoesofageaalinen fisteli ja esofageaalinen atresia, munuaisepdmuodostuma seka raajojen
poikkeavuudet. Osa epdmuodostumista, kuten anaaliatresia, tietyt sydanviat ja henkiruokatorvifisteli, korjataan leikkauksilla
pian syntyman jalkeen.

2Holt-Oramin oireyhtymadssa tavallisimmat synnynndiset sydédnviat ovat eteis- ja kammiovaliseinan aukot, mutta myos joh-
tumishairioitd esiintyy.

3TAR-oireyhtymadssa (thrombocytopenia with absent radius) varttindluun puutos on usein molemminpuolinen, mutta poti-
lailla on aina peukalot erotuksena muihin varttindluun puutostiloihin. Trombosytopenia ilmenee tavallisimmin muutamien
viikkojen tai kuukausien idssa ja lievenee ian myota. Vajaalla neljasosalla on myos sydamen kehityshairio.

“*Fanconin anemia on perinnéllinen DNA:n korjauksen hdirid, johon liittyvat eteneva luuydinlama, erilaiset synnynndiset epéa-
muodostumat ja alttius kasvainten kehittymiselle.

*Rapadilino-oireyhtyma kuuluu suomalaiseen tautiperintédn. Siihen kuuluvat vajaakehittynyt varttindsade — peukalo voi
puuttua, poikkeavan pienet tai puuttuvat polvilumpiot, suulakihalkio, imevaisian ripuli, nivelten dislokaatiot, lyhytkasvui-
suus, raajaepamuodostumat ja pitkd kapea nena.

TVK = téydellinen verenkuva

KUVA 7. Muita harvinaisia ylaraajapoikkeamia. A. Yksinkertaisimmassa ilmiasussa halkiokddesta puuttuu keski-
sade. B. Amnionkuroumat aiheuttavat turvotusta ja kudospuutoksia kurouman distaalipuolelle. C. Suurisormi-
suudessa yksi tai useampi sormi on poikkeuksellisen pitka ja paksu. D. Hemihypertrofiassa koko raaja on poik-
keavan suuri.

1941 Lasten synnynndiset yldraajapoikkeavuudet



P KATSAUS

Ydinasiat

» Ylilukuinen kapealla ihokannaksella kiin-
ni roikkuva sormi on tavallisin ylaraaja-
poikkeavuus.

» Vaikeat synnynnaiset ylaraajapoikkea-
vuudet, etenkin varttindluun puoleiset
pitkittaiset puutokset, liittyvat usein
tunnettuihin oireyhtymiin tai joihinkin
sisdelinepamuodostumiin.

» Synnynndinen yldraajapoikkeavuus ai-
heuttaa harvoin merkittdvaa toiminnal-
lista haittaa lukuun ottamatta molem-
minpuolisia poikittaisia tai pitkittdisid
puutoksia.

nen kirurgisesti on vaikeaa, ja usein paras rat-
kaisu on sddeamputaatio.

Ylaraajapoikkeaman vaikutus
elamanlaatuun

Yldraajan synnynniisten poikkeavuuksien ei
ole todettu vaikuttavan merkittavésti elaméin-
laatuun (17-19). Lisiksi vaikuttaa siltd, ettd
mitd vaikeampi poikkeavuus (poikittaiset ja
pitkittdiset puutokset) lapsella on, sitd parem-
min hidn on tasapainossa poikkeavuutensa
kanssa, vaikka nami lapset saavat terveisiin
verrokkeihin nihden kdden kiyttod seka ki-
pua arvioivissa tutkimuksissa ikdtovereihinsa
verrattuna huonommat tulokset (17-19). Sen
sijaan kasvuikdiset, joilla on selvisti poikkea-
van nakoinen toiminnallisesti hyva kisi, kuten
suurisorminen tai halkiokdsi, esiintyy terveisiin
verrokkeihin nihden enemmin alakuloisuutta
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(17). Mybs vihivaraisempien perheiden lasten
on ilmoitettu kokevan enemman alakuuloisuut-
ta yldraajapoikkeavuutensa vuoksi (20).

Niayttdd siltd, ettd useimpien yldraajan syn-
nynniisten poikkeavuuksien yhteydessi kiden
ulkonikod voidaan parantaa leikkaushoidolla
(21-23). Pohjoismaissa hoito perustuu pitkal-
ti kidden toiminnan ja vasta toissijaisesti kiden
ulkondén parantamiseen. Osassa tapauksista
leikkaushoito on kuitenkin perusteltua, vaikka
sen tavoitteena olisi parantaa padasiassa kiden
ulkonikod. Synnynniisten yliraajapoikkea-
vuuksien leikkaushoidon aiheellisuus on aina
suhteellista. Leikkauspditos joudutaan teke-
madn ldhes aina yhdessd potilaan vanhempien,
eikd — kuten pitdisi — yhdessa potilaan kanssa.
Mahdollisimman hyvin lopputuloksen varmis-
tamiseksi leikkaushoito olisi mielestimme hyvi
keskittdd synnynniisten yliraajapoikkeavuuk-
sien hoitoon perehtyneille kisikirurgeille.

Lopuksi

Hoitopditoksid tehtdessi on osattava ottaa
huomioon my6s muista kulttuureista tulevi-
en perheiden toiveet. Joissakin maissa neli-
sorminen kisi tuottaa huonoa onnea, minka
takia suhtautuminen toiminnallisesti huonon
sormen amputaatioon voi olla hyvinkin vasta-
hankaista. Hoitavan ladkarin tehtava on selittda
ymmdrrettivisti, mitd hy6tyd ja haittoja eri hoi-
tovaihtoehdot tarjoavat. Yksinkertainen yhdys-
sormisuus ja ylilukuiset sormet voidaan korjata
asianmukaisella leikkauksella Iihes normaalin
kiden nidkoisiksi, mutta muissa tapauksissa
synnynndisesti poikkeavan yldraajan ulkoniko
jdd teknisesti onnistuneesta leikkauksesta huo-
limatta usein selvisti poikkeavaksi. B
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