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Lasten synnynnäiset yläraajapoikkeavuudet

Suomessa syntyy vuosittain noin 250 las­
ta, joilla todetaan synnynnäinen yläraa­
japoikkeavuus (1,2). Yläraajapoikkea­

vuuksien kirjo on laaja ja vaihtelee lähes huo­
maamattomasta poikkeavuudesta koko raajan 
tai sen osan puuttumiseen. Raajat ja sisäelimet 
kehittyvät samaan aikaan alkuraskaudessa. Raa­
japoikkeavuus on yleensä helposti todettavissa 
ja siksi hyvä varoitusmerkki mahdollisesta si­
säelinepämuodostumasta. Raajapoikkeavuudet 
liittyvät noin 25 %:ssa tapauksista johonkin 
oireyhtymään, joka voi pahimmillaan aiheut­
taa sikiön tai lapsen ennenaikaisen kuoleman 
(2,3). Muuten terveiden lasten yksittäisiä ylä­
raajapoikkeavuuksia on noin 40 % kaikista syn­
nynnäisistä yläraajapoikkeavuuksista (1–3). 
Yläraajapoikkeavuuksien kirurginen hoito on 
pääosin keskitetty yliopistosairaaloihin.

Raajapoikkeavuuden synty, luokitus 
ja diagnosointi

Osa raajapoikkeavuuksista on perinnöllisiä, osa 
johtuu jonkin ulkoisen tai sisäisen tekijän ai­
heuttamasta kehityshäiriöstä sikiökauden alus­
sa. Periytyvät kehityshäiriöt ovat usein osana 
laajempaa oireyhtymää. Raajapoikkeavuus syn­

tyy taustatekijästä riippumatta, kun raajan nor­
maali kehitys häiriintyy sikiökauden ensimmäi­
sen kolmanneksen aikana (4). Raajasilmu muo­
dostuu sikiökehityksen neljännen viikon aikana 
ja lähtee jakautumaan kolmeen suuntaan, raa­
jan kärkeen, eteen ja taakse. Näin muodostuvat 
raajan eri osat, jotka ovat valmiita kahdeksan­
nen raskausviikon lopussa (TAULUKKO 1). Raa­
japoikkeavuus on yleensä sitä vaikeampi, mitä 
varhaisemmassa vaiheessa kehityshäiriö tapah­
tuu. Vastaavasti kolmannen raskauskuukauden 
jälkeen ilmaantuvat kehityshäiriöt, esimerkiksi 
amnionkurouma, ovat harvinaisia ja koostuvat 
pääosin jo normaalisti muodostuneen raajan 
toissijaisesta syistä kohdistuvasta muutoksesta.

Yläraajapoikkeavuudet luokitellaan neljään 
pääryhmään. Malformaatio on sisäsyntyinen 
koko raajasilmun tai sen pääakselin kehitys­
häiriö, deformaatio ulkoisen syyn aiheuttama 
raajan poikkeavuus, dysplasia raajan poikkea­
vaan kokoon tai muotoon johtava kasvuhäi­
riö ja neljäntenä ovat oireyhtymiin liittyvät 
raajapoikkeavuudet (4,5). Sisäsyntyiset syyt 
aiheuttavat valtaosan (yli 70 %) raajapoikkea­
vuuksista, ja noin kolmasosa näistä on ulko­
asultaan vaihtelevia perinnöllisiä poikkeavuuk­
sia (1–3).

Synnynnäisen yläraajapoikkeavuuden riski on Suomessa reilut 0,2 %. Valtaosa näistä on erilaisia sormien 
poikkeavuuksia. Synnynnäisiä raajapuutoksia esiintyy keskimäärin 0,05 %:lla vastasyntyneistä. Vuosittain 
maassamme todetaan noin sadalla vastasyntyneellä merkittävä yläraajapoikkeavuus. Arviolta puolet 
näistä lapsista hyötyy leikkaushoidosta. Yläraajaepämuodostumien hoitoon perehtyneen käsikirurgin ar-
vio tilanteesta olisi toivottavaa jo synnytyslaitoksella, lähinnä vanhempien epätietoisuuden ja huolen vä-
hentämiseksi. Tämä on harvoin mahdollista maassamme, mutta konsultaatiokäynti yliopistosairaalassa 
olisi hyvä saada järjestetyksi muutaman kuukauden kuluessa synnytyksestä. Hoitopäätökset tehdään ta-
pauskohtaisesti, ja niissä otetaan huomioon lapsen mahdolliset muiden elinjärjestelmien poikkeavuudet 
tai muut sairaudet. Kirurginen hoito toteutetaan useimmissa tapauksissa leikki-iässä, ja sen ensisijainen 
tavoite on parantaa käden toimintaa.
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Osa yläraajapoikkeavuuksista voidaan todeta 
sikiön kaikukuvauksessa, joka on kuitenkin sitä 
epäluotettavampi, mitä lähempänä raajan kär­
keä poikkeavuus sijaitsee. Sisäelinten ja useiden 
raajojen kehityspoikkeavuudet löytyvät kaiku­
kuvauksella varsin luotettavasti, mutta lopulli­
nen diagnoosi tehdään vasta lapsen synnyttyä 
(6). Yläraajan kehityspoikkeavuudet ovat tun­
temattomasta syystä tavallisempia pojilla kuin 
tytöillä ja yleisempiä vasemmalla kuin oikealla 
puolella (2). Kehityshäiriö on lähes yhtä usein 
molemminpuolinen kuin toispuoleinen. Yli 
40-vuotiaiden synnyttäjien vastasyntyneen lap­
sen yläraajan kehityshäiriön riski on kaksinker­
tainen verrattuna alle 30-vuotiaisiin synnyttä­
jiin (3). Tässä katsausartikkelissa keskitymme 
tavallisimpiin yläraajojen kehityshäiriöihin ja 
niiden hoitoon sekä käymme lyhyesti läpi har­
vinaisempia kehityshäiriöitä, joita on hyvä osa­
ta tunnistaa niihin toisinaan liittyvien muiden 
poikkeavuuksien ja sairauksien vuoksi.

Tavallisimmat yläraajan 
kehityshäiriöt

Ylilukuiset sormet (monisormisuus, poly-
daktylia). Kyynärluun puoleinen ylilukuinen 
sormi on yleisin käden synnynnäinen poikkea­
vuus (KUVA 1). Muutos on lähes neljä kertaa 
yleisempi tummaihoisilla kuin vaaleaihoisil­
la, ja sen esiintyvyys Pohjoismaissa on noin 
0,04 % (1,7). Ulnaarinen polydaktylia periytyy 
vallitsevasti (30 % tapauksista molemminpuo­
lisia), eikä se yleensä liity oireyhtymiin. Värtti­
näluun puoleiset lisäsormet ovat harvinaisem­
pia (0,01 %), ja ne esiintyvät yleensä yksittäisi­
nä toispuoleisina poikkeavuuksina. Oikeastaan 
kyseessä on peukaloaiheen jakautuminen kah­
deksi normaalia pienemmäksi peukaloksi.

Ohuella ihokannaksella kädessä roikkuva 
sormen kynnellinen kärkijäsen on tavallisin yli­
lukuisten sormien tyyppi, joka voidaan poistaa 
hirttämällä synnytyslaitoksessa tai paikallispuu­

TAULUKKO 1. Yläraajan kehityksen eri vaiheet.
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Aika hedelmöityksestä
(vrk) Yläraajan kehityksen vaihe

24

33

36

38

41

44

47

54

56

Raajasilmu muodostuu.

Käsilevy muodostuu kasvavan raajasilmun 
kärkeen. Olkahermo kehittyy.

Raajan hermot kehittyvät. Pitkien putki-
luiden rustoiset aiheet ilmaantuvat.

Sormisäteiden alut ilmaantuvat käsilevyn
alaosaan.

Kämmenluiden rustoiset aihiot ilmaantuvat.
Kyynärvaltimo kehittyy.

Sormien luiden kehitys alkaa. Värttinä-
valtimo kehittyy.

Sormet erottuvat toisistaan.

Olkaluun luutuminen alkaa.

Yläraaja on rakenteellisesti valmis.

33 vrk

38 vrk

47 vrk

56 vrk

37 vrk

44 vrk

52 vrk

Käsilevy
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dutuksessa polikliinisesti lapsen ensimmäisten 
elin kuukausien aikana. Toisessa ääripäässä 
on täysin kehittynyt ylilukuinen kuudes sormi 
pikkusormen vieressä (KUVA 1). Leikkaushoito 
1–2 vuoden iässä on perusteltua. Roikkuvia 
sormia lukuun ottamatta kyseessä ei ole pelkkä 
ylilukuisen säteen poisto.

Yhdyssormisuus (syndaktylia). Kahdella 
kymmenestä tuhannesta vastasyntyneestä on 
jonkinasteinen yhdyssormisuus, joka on yksi 
tavallisimmista synnynnäisistä yläraajapoikkea­
vuuksista (KUVA 2) (1). Yhdyssormisuus luo­

kitellaan täydelliseksi, mikäli viereiset sormet 
ovat kiinni toisissaan kärkijäsenten tasolle asti, 
ja osittaiseksi, mikäli sormihanka on kärkinive­
len tasolla tai tätä alempana. Lisäksi erotetaan 
toisistaan yksinkertainen (sormihangan iho 
jäänyt jakautumatta), kompleksi (sormien kär­
kijäsenet kiinni toisissaan) ja komplisoitunut 
(sormien välissä ylimääräisiä luita ja muita ra­
kenteita) yhdyssormisuus. 

Tavallisimmin on kyseessä yksittäinen kes­
kisormen ja nimettömän välisen sormihangan 
poikkeavuus. Komplisoituneet syndaktyliat 

KUVA 1.  Ylilukuiset sormet. 
A. Roikkuva kyynärluun puo-
leinen ylilukuinen lisäsormen-
jäänne voidaan hirttää synny-
tyslaitoksella tai poistaa pai-
kallispuudutuksessa polikliini-
sesti kolmen kuukauden ikään 
mennessä. B. Lähes normaalisti 
kehittynyt kyynärluun puolei-
nen lisäsormi. C.  Värttinäluun 
puoleinen peukalon jakauma 
poistetaan yleensä 1–2 vuoden 
iässä. Leikkauksessa korjataan 
poistetun sormen puoleiset ni-
velsiteet, kiinnitetään poistetus-
ta sormesta irrotetut jänteet jäl-
jelle jäävään sormeen ja korja-
taan tarvittaessa jäljelle jäävän 
sormen luiden virheasennot.

Lasten synnynnäiset yläraajapoikkeavuudet

KUVA 2.  Yhdyssormisuus. 
A. Yksinkertainen osittainen va-
semman käden 3. sormihangan 
yhdyssormisuus. B. Täydellinen 
yksinkertainen kahden sormi-
hangan yhdyssormisuus en-
nen leikkausta ja sen jälkeen. 
C.  Komplisoitunut monisormi-
suus, jossa on poikkeavia luulii-
toksia ja rakenteita.
 

A B

C

A B

C
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ovat usein osa jotakin oireyhtymää. Leikkaus­
hoito on yleensä perusteltua toiminnallisista 
ja ulkonäkösyistä, lukuun ottamatta osittaisia 
yksinkertaisia syndaktylioita. Leikkaukset teh­
dään tapauksen mukaan noin 0,5–4 vuoden 
iässä (8).

Napsupeukalo ja napsusormi. Napsupeu­
kalo ei ole varsinaisesti synnynnäinen poikkea­
vuus, koska se kehittyy vasta syntymän jälkeen 
(9). Peukalon pitkään koukistajajänteeseen 
muodostuu epäselvästä syystä paksuuntuma 
(Nottan nodulus), joka estää jänteen normaa­
lin liukumisen A1-jännetuppeen (KUVA 3) (9). 
Napsupeukalon esiintyvyys on lisäsormia vas­
taava, se esiintyy usein molemminpuolisena, 
eikä siihen ole kuvailtu liittyvän muita raaja­
poikkeavuuksia (1,9). 

Peukalon koukkuasennon (tai joskus nap­
sumisen) huomaa useimmiten 0,5–3-vuotiaan 
lapsen huoltaja. Lääkäri harhautuu helposti 
ajattelemaan, että kyseessä on peukalon kärki­
jäsenen sijoiltaanmeno tai peukalon murtuma, 
vaikka peukalo on kivuton eikä siinä ole tur­
votusta – peukalon kärkinivel on tyypillisesti 
30–45 asteen koukussa. Koukkuasento häviää 
usein itsestään kouluikään mennessä. Liike­
harjoituksista tai lastoituksesta ei ole hyötyä. 

Tarvittaessa peukalon koukistajajännetupen 
osittaista halkaisua voidaan harkita 3–5 vuoden 
iässä. 

Napsusormi on noin kymmenen kertaa har­
vinaisempi kuin napsupeukalo, ja sen taustalla 
voi olla koukistajajännepoikkeavuus, vamma, 
lastenreuma tai jokin kertymäsairaus, jonka 
ensimmäinen oire napsusormi voi olla (9,10). 
Napsusormen leikkaushoidossa pelkkä jänne­
tupen osahalkaisu ei yleensä riitä.

Koukkusormisuus (kamptodaktylia) ja 
vinosormisuus (klinodaktylia) ovat noin 
puolessa tapauksista perinnöllisiä poikkeavuuk­
sia, joiden esiintyvyydeksi on raportoitu reilu 
promille (1,11). Todellinen esiintyvyys on kui­
tenkin suurempi, koska virheasento (yleensä 
pikkusormessa) on niin lievä, ettei siitä koeta 
haittaa (KUVA 4). Koukkusormisuus ilmaantuu 
etenevästi yleensä pikkusormen tyviniveleen 
joko varhaislapsuuden tai kasvupyrähdyksen 
aikana (11). Tyvijäsenen ojennusvaje kehittyy 
selvästi suuremmaksi potilailla, joiden kouk­
kusormisuus todetaan jo varhaislapsuudessa – 
näillä lapsilla voi olla myös muita synnynnäisiä 
poikkeavuuksia. Koukkusormisuuden taustalla 
on erilaisia käden lihasten ja jänteiden poikkea­
vuuksia. Leikkaushoidon tulokset ovat usein 
epätyydyttäviä, minkä takia siitä on usein järke­
vämpää pidättäytyä.

Vinosormisuutta esiintyy tytöillä kolme ker­
taa enemmän kuin pojilla, ja myös tämä 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) yläraajan kasvu on pysähtynyt 
olka- tai kyynärvarren, ranteen, kämmenen tai 
sormien tasolle. Tätä ”amputaatiotasoa” prok­
simaalisemmat kudokset ovat yleensä normaa­
listi kehittyneet. Sukupuoli ei vaikuta poikit­
taisten synnynnäisten puutosten riskiin, joiden 
ilmaantuvuudeksi on ilmoitettu 0,08/1 000 
synnytystä (KUVA 5) (1,2). Useimmiten toinen 
raaja on täysin terve ja lapsi pärjää toiminnal­
lisesti erinomaisesti. Tila ei ole periytyvä. Pro­
tetisointia harkitaan etenkin, jos puutosraajassa 
on hyvin kehittynyt kyynärvarsi tai kämmen.

KUVA 3.  Napsupeukalossa peukalon koukistajajän-
teen paksuuntuma, Nottan nodulus, estää jänteen 
liukumisen koukistajajännetuppeen, minkä takia peu-
kalon kärkinivel ei oikene. Leikkaushoito (jännetupen 
yläosan, A1-pulleyn, halkaisu) on perusteltua, mikäli 
napsupeukalo aiheuttaa kipua tai toiminnallista hait-
taa tai kärkinivelen ojennus ei onnistu viiteen ikävuo-
teen mennessä.

KATSAUS
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Koukistajajänteen
paksuuntuma

(Nottan nodulus) 
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Muut poikkeavuudet

Seuraavat kehityspoikkeavuudet ovat hyvin 
harvinaisia (ilmaantuvuus noin 3:100 000) ja 
käsitellään yleisyysjärjestyksessä. Näillä lapsil­
la on usein myös sisäelinepämuodostumia tai 
jokin oireyhtymä, jotka ovat usein hoidollisesti 
tärkeämpiä kuin yläraajan kehityshäiriö. Har­
vinaisuuden sekä liitännäissairauksien vuoksi 
näiden lapsien raaja-anomalioden hoito on kes­
kitetty yliopistosairaaloihin.

Värttinä- tai kyynärluun pitkittäisten puu-
tosten ilmiasu voi vaihdella lievästä peukalon 
poikkeavuudesta (yleisin) koko yläraajan vai­
keaan kehityshäiriöön (KUVA 6). Värttinäluun 
puoleiset puutokset ovat selvästi yleisempiä 
kuin kyynärluun puoleiset. Värttinäluun puo­
leiset puutokset ovat usein osa jotakin oireyh­
tymää tai lapsella on jokin muu synnynnäinen 

poikkeavuus, minkä takia imeväiskuolleisuus 
on suuri (TAULUKKO 2) (2,12–14). 

Värttinäluun puutoksen hoito määräytyy 
pitkälti sen vaikeusasteen mukaan. Lievim­
missä tapauksissa ei tarvita mitään hoitoa, osa 
potilaista hyötyy ranteen lastoituksesta ja osa 
leikkaushoidosta. Peukalon täydellinen puuttu­
minen tai vaikea vajaakehitys korjataan useim­
miten etusormen siirrolla peukalon asemaan 
(pollikisaatio) (KUVA 6). Kyynärluun puoleiset 
puutokset ovat harvoin perinnöllisiä, eivät­
kä ne yleensä liity tunnettuihin oireyhtymiin 
(KUVA 6) (12,13).

Halkiokädessä (cleft hand) käsilevyn kes­
kiosan kehitys on häiriintynyt (KUVA 7) (11). 
Halkiokäsi on noin puolessa tapauksista perin­
nöllinen. Näillä potilailla on usein halkiokäden 
tai ‑käsien lisäksi halkiojalka tai ‑jalat. Halkio­
käsi toimii yleensä erinomaisesti. Korjausleik­

KUVA 4.  Koukku- ja vinosormisuus. A. Koukkusormisuuden tavallisemmassa muodossa pikkusormen keski-
niveleen kehittyy kasvupyrähdyksen aikana ojennusvaje. Ojennuslastoituksesta voi olla hyötyä, mikäli nivelen 
passiivinen ojennus onnistuu. Leikkaushoitoa voidaan harkita, mikäli liikerajoitus haittaa päivittäisiä toimintoja. 
B. Vinosormisuus huomataan usein ennen kouluikää. Vinosormisuus on etenevä, mikäli sen aiheuttaa poikkea-
van muotoinen keskijäsenen kasvulinja, ”delta falangs”. Keskijäsenen katkaisua ja kääntämistä voidaan harkita, 
jos sormen virheasento aiheuttaa selvää toiminnallista haittaa.

Lasten synnynnäiset yläraajapoikkeavuudet

A B

KUVA 5.  Poikittainen puutos. A. Kämmentason poikittainen synnynnäinen puutos, jossa säteet 2–5 ovat surkas-
tuneet. B. Kyynärvarsitason poikittainen puutos. Osa lapsista käyttää kosmeettista proteesia. 

A B
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KUVA 6.  Värttinä- tai kyynärluun pitkittäiset puutokset. Värttinäluun pitkittäiset puutokset vaihtelevat peukalon 
lievästä vajaakehityksestä koko raajan vaikeaan kehityshäiriöön. A. Lievimmässä muodossa peukalo on tervettä 
puolta pienempi mutta toiminnallisesti lähes normaali. Osa peukalon lyhyistä lihaksista puuttuu, ja tyvinivel on 
epätukeva. B. Peukalo voi myös puuttua kokonaan. C. Vaikeimmissa poikkeavuuksissa kaikki värttinäluun puolei-
set rakenteet ovat alikehittyneet tai puuttuvat, jolloin lapsen ranne on koukussa ja kämmen voimakkaasti vinos-
sa (kyynärvarren pituus on noin 60–70 % terveen yläraajan pituudesta). Leikkauksella voidaan parantaa ranteen 
asentoa ja siirtää etusormi peukaloksi (pollikisaatio). D. Kyynärluun puutokset vaihtelevat lievästi lyhentyneestä 
kyynärluusta koko kyynärluun puuttumiseen, jolloin värttinäluu on yleensä luutunut kiinni olkaluuhun.
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kaus halutaan kuitenkin yleensä toteuttaa ulko­
näkösyistä.

Amnionkuroumassa osa sikiökalvosta 
kiristyy epäselvästä syystä raajan ympärille 
olka- tai kyynärvarren tai sormien tasolla, mikä 
aiheuttaa amputaation (KUVA 7). Kurouma voi 
myös johtaa sikiön kuolemaan. Amnionkurou­
ma esiintyy yleisemmin nuorilla synnyttäjillä, 
ja hiukan yli puolet näistä tapauksista liittyy 
poikkeavaan raskauden kulkuun (raskauden 
aikainen infektio, lääke- tai huumausaineiden 
käyttö, poikkeava verenvuoto, ennenaikainen 
synnytys, pieni synnytyspaino) (15). Amnion­
kuroumaa esiintyy noin kaksi kertaa useammin 
ylä- kuin alaraajassa, yhtä usein tytöillä ja po­
jilla (15). Hoito vaihtelee kurouman vaikeuden 
mukaan. Kirurginen hoito voi olla aiheellista 

heti syntymän jälkeen, mikäli kurouma uhkaa 
sen alapuolisen raajan verenkiertoa.

Makrodaktylia liittyy liikakasvuoireyhty­
män eli hypertrofian tautikirjoon ja tarkoittaa 
yhden tai useamman sormen tai varpaan poik­
keavan suurta kokoa (KUVA 7) (11). Mikäli 
koko raaja on poikkeuksellisen suuri, kysees­
sä on kolme kertaa makrodaktyliaa yleisempi 
poikkeavuus, hemihypertrofia (16). Sen esiin­
tyvyys vastaa amnionkurouman esiintyvyyttä, 
ja sitä esiintyy sporadisesti yhtä usein tytöillä ja 
pojilla. Hemihypertrofiaan liittyy etenkin vat­
san alueen kasvainten lisääntynyt riski, minkä 
takia vatsan säännölliset kaikukuvaukset ovat 
perusteltuja (16). Kasvulinjoja sulkemalla voi­
daan hidastaa raajan pituuskasvua, mutta raajan 
poikkeavan suuren ympärysmitan pienentämi­

A B

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

A B

C D

TAULUKKO 2.  Värttinäluun pitkittäiseen puutokseen liittyvät oireyhtymät.

Oireyhtymä Muut löydökset Jatkotutkimukset Esiintyvyys 
per 100 000

VACTERL Ks. alla1 Vatsan ja sydämen kaikukuvaus, luuston röntgen-
kuvaus tarvittaessa

15

Holt–Oramin oireyhtymä2 Sydämen kehityshäiriö TVK, sydämen kaikukuvaus 1

TAR3 Trombosytopenia TVK, sydämen kaikukuvaus < 1

Fanconin anemia4 Aplastinen anemia TVK, kromosomien katkoksien määrä, vatsan ja 
sydämen kaikukuvaus

< 3

Rapadilino5 Raajojen virheasennot, 
imeväisiän ripuli

Luuston röntgenkuvaus tarvittaessa < 1

1VACTERL (myös nimiä VATER sekä VACTER käytetään). Vähintään kolme seuraavista: nikamien epämuodostumat, anaaliat-
resia, synnynnäiset sydänviat, trakeoesofageaalinen fisteli ja esofageaalinen atresia, munuaisepämuodostuma sekä raajojen 
poikkeavuudet. Osa epämuodostumista, kuten anaaliatresia, tietyt sydänviat ja henkiruokatorvifisteli, korjataan leikkauksilla 
pian syntymän jälkeen.
2Holt–Oramin oireyhtymässä tavallisimmat synnynnäiset sydänviat ovat eteis- ja kammioväliseinän aukot, mutta myös joh-
tumishäiriöitä esiintyy.
3TAR-oireyhtymässä (thrombocytopenia with absent radius) värttinäluun puutos on usein molemminpuolinen, mutta poti-
lailla on aina peukalot erotuksena muihin värttinäluun puutostiloihin. Trombosytopenia ilmenee tavallisimmin muutamien 
viikkojen tai kuukausien iässä ja lievenee iän myötä. Vajaalla neljäsosalla on myös sydämen kehityshäiriö.
4Fanconin anemia on perinnöllinen DNA:n korjauksen häiriö, johon liittyvät etenevä luuydinlama, erilaiset synnynnäiset epä-
muodostumat ja alttius kasvainten kehittymiselle.
5Rapadilino-oireyhtymä kuuluu suomalaiseen tautiperintöön. Siihen kuuluvat vajaakehittynyt värttinäsäde – peukalo voi 
puuttua, poikkeavan pienet tai puuttuvat polvilumpiot, suulakihalkio, imeväisiän ripuli, nivelten dislokaatiot, lyhytkasvui-
suus, raajaepämuodostumat ja pitkä kapea nenä. 

TVK = täydellinen verenkuva
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Ydinasiat
	8 Ylilukuinen kapealla ihokannaksella kiin-

ni roikkuva sormi on tavallisin yläraaja-
poikkeavuus.

	8 Vaikeat synnynnäiset yläraajapoikkea-
vuudet, etenkin värttinäluun puoleiset 
pitkittäiset puutokset, liittyvät usein 
tunnettuihin oireyhtymiin tai joihinkin 
sisäelinepämuodostumiin.

	8 Synnynnäinen yläraajapoikkeavuus ai
heuttaa harvoin merkittävää toiminnal-
lista haittaa lukuun ottamatta molem-
minpuolisia poikittaisia tai pitkittäisiä 
puutoksia.

KATSAUS

P. Grahn ja Y. Nietosvaara

nen kirurgisesti on vaikeaa, ja usein paras rat­
kaisu on sädeamputaatio. 

Yläraajapoikkeaman vaikutus 
elämänlaatuun

Yläraajan synnynnäisten poikkeavuuksien ei 
ole todettu vaikuttavan merkittävästi elämän­
laatuun (17–19). Lisäksi vaikuttaa siltä, että 
mitä vaikeampi poikkeavuus (poikittaiset ja 
pitkittäiset puutokset) lapsella on, sitä parem­
min hän on tasapainossa poikkeavuutensa 
kanssa, vaikka nämä lapset saavat terveisiin 
verrokkeihin nähden käden käyttöä sekä ki­
pua arvioivissa tutkimuksissa ikätovereihinsa 
verrattuna huonommat tulokset (17–19). Sen 
sijaan kasvuikäiset, joilla on selvästi poikkea­
van näköinen toiminnallisesti hyvä käsi, kuten 
suurisorminen tai halkiokäsi, esiintyy terveisiin 
verrokkeihin nähden enemmän alakuloisuutta 

(17). Myös vähävaraisempien perheiden lasten 
on ilmoitettu kokevan enemmän alakuuloisuut­
ta yläraajapoikkeavuutensa vuoksi (20).

Näyttää siltä, että useimpien yläraajan syn­
nynnäisten poikkeavuuksien yhteydessä käden 
ulkonäköä voidaan parantaa leikkaushoidolla 
(21–23). Pohjoismaissa hoito perustuu pitkäl­
ti käden toiminnan ja vasta toissijaisesti käden 
ulkonäön parantamiseen. Osassa tapauksista 
leikkaushoito on kuitenkin perusteltua, vaikka 
sen tavoitteena olisi parantaa pääasiassa käden 
ulkonäköä. Synnynnäisten yläraajapoikkea­
vuuksien leikkaushoidon aiheellisuus on aina 
suhteellista. Leikkauspäätös joudutaan teke­
mään lähes aina yhdessä potilaan vanhempien, 
eikä – kuten pitäisi – yhdessä potilaan kanssa. 
Mahdollisimman hyvän lopputuloksen varmis­
tamiseksi leikkaushoito olisi mielestämme hyvä 
keskittää synnynnäisten yläraajapoikkeavuuk­
sien hoitoon perehtyneille käsikirurgeille.

Lopuksi

Hoitopäätöksiä tehtäessä on osattava ottaa 
huomioon myös muista kulttuureista tulevi­
en perheiden toiveet. Joissakin maissa neli­
sorminen käsi tuottaa huonoa onnea, minkä 
takia suhtautuminen toiminnallisesti huonon 
sormen amputaatioon voi olla hyvinkin vasta­
hankaista. Hoitavan lääkärin tehtävä on selittää 
ymmärrettävästi, mitä hyötyä ja haittoja eri hoi­
tovaihtoehdot tarjoavat. Yksinkertainen yhdys­
sormisuus ja ylilukuiset sormet voidaan korjata 
asianmukaisella leikkauksella lähes normaalin 
käden näköisiksi, mutta muissa tapauksissa 
synnynnäisesti poikkeavan yläraajan ulkonäkö 
jää teknisesti onnistuneesta leikkauksesta huo­
limatta usein selvästi poikkeavaksi. ■
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