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Anorektumin epamuodostumien hoito

ja myohaisongelmat

Anorektumin epamuodostumat ovat tavallisimpia

suoliston synnynndisia epamuodostumia,

jotka vaihtelevat perdaukon lievastd virhesijainnista vaikeisiin monianomalioihin. Niiden yleisyys
Suomessa on 1/2500 eldvénd syntynyttd, ja 65 %:lla potilaista todetaan liitdnndisanomalioita. Lievat
anorektumin kehityshdiriot hoidetaan ensisijaisesti laajentamalla tai yksinkertaisella anoplastialla,
mutta vaikeimmissa epamuodostumissa potilaille joudutaan tekem&ddn monimutkaisia rekonstruktioita
avannesuojassa. Lievissd tapauksissa suolen toiminnallinen ennuste on erinomainen. Vaikeammissa
tapauksissa merkittdvalle osalle potilaista jad suolen pysyva toimintahdirio, johon voi liittyd virtsateiden ja
sukuelinten toiminnallisia ongelmia sek& heikentynyt eldménlaatu. Potilaiden onnistunut hoito edellyttaa
asiantuntevaa seurantaa ja tukitoimia lapi koko lapsuusidn, ja niiden tulisi jatkua aikuislddketieteen

piiriin siirtymisen jalkeenkin.

norektumin epimuodostumat ovat ylei-

simpid suoliston synnynndisistd poik-

keavuuksista. Ne ovat monimuotoisia
kehityshiirioitd, jotka vaihtelevat lievistd kos-
meettisista hairidistd perdsuolen, virtsatiet ja
genitaalit kasittaviin vaikeisiin monianomalioi-
hin. Lihes kaikki potilaat tarvitsevat kirurgista
hoitoa jo vastasyntyneeni.

Epidemiologia, patogeneesi ja
liitdnnaisanomaliat

Synnyltian anorektumin kehityshdiriot ovat
monitekijdisid, eikd niiden tarkempaa etiolo-
giaa tunneta tarkasti. Suomessa anorektumin
epimuodostumia todetaan yhdelld 2500:sta
eldvind syntyneestd, ja ne ovat pojilla hieman
tavallisempia ja keskimdirin vaikeampia kuin
tytoilld (1). Anorektumin epimuodostumat
syntyvit sikiokehityksen alkuvaiheessa primi-
tiivisen viemdrisuolen, johon kehittymissa ole-
vat virtsatiet, genitaalit ja suolikanava laskevat,
jakautumisen hiiriintyessi (2). Anorektumin
kehittymiseen vaikuttavat hdiriotekijit aiheut-
tavat usein epimuodostumia myos muihin sa-
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maan aikaan kehittyviin elimiin. Miti aikaisem-
min sikion kehitysaikana anorektumin kehitys
héiriintyy, sitd vaikeampi syntynyt epamuo-
dostuma on ja sitd enemman todetaan muiden
elinten epimuodostumia. Kaikkiaan 65 %:1la
potilaista on liitinndisanomalioita, joita esiin-
tyy tavallisimmin virtsateissd, selkdrangassa,
syddmessd ja ruokatorvessa (1) (TAULUKKO 1).

TAULUKKO 1. Liitanndisanomalioiden esiintyminen ano-
rektumin epdmuodostumien yhteydessa.

Epamuodostuma %:lla potilaista

Virtsatiet ja genitaalielimet 45
Luusto 30
Selkdydin 25
Ruuansulatuskanava 20
Sydén ja verenkiertoelimet 20
Kromosomianomaliat 5
Keskushermosto 3
Muut 15
Yhteensa muita epamuodostumia

Vaikeat (korkeat) anomaliat 93

Lievat (matalat) anomaliat 45

Kaikki potilaat 65
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KUVA 1. Anorektumin tavallisia epdmuodostumia, joita leikattaessa suoli irrotetaan anomalian tyypin mukaan
emaéttimesta tai virtsajohtimesta ja tuodaan sulkijalihaskompleksin ymparoimaksi oikealle paikalleen. A) Rek-
touretraalinen prostaattinen fisteli, jossa suoli avautuu sulkijalihasten ulkopuolelle prostaattiseen virtsajohti-
meen. B) Vestibulaarinen fisteli, jossa suoli avautuu sulkijalihasten ulkopuolelle vestibulumiin siten, ettd emat-
timelld ja suolella on yhteinen seinama. C) Kloaakki, jossa suoli, ematin ja virtsaputki laskevat yhteista kanavaa
pitkin vélilihaan (perineum).

1443  Anorektumin epdmuodostumien hoito ja my&hdisongelmat



P KATSAUS

TAULUKKO 2. Anorektumin epdmuodostumien jaottelu ja kirurginen hoito Krickenbeckin luokituksen mukaan.

KESkeiset k"lniset anoma"a- Tyyppi w
tyypit

Perineaalinen fisteli Matala Molemmat Tytot: Yleensa | Tytot: ASARP
Pojat: Ei Pojat: Anoplastia
Rektouretraalinen fisteli Korkea Pojat Kylla PSARP
bulbaariseen virtsaputkeen Korkea Pojat Kylla PSARP
prostaattiseen virtsaputkeen | Korkea Pojat Kylla PSARP + laparoskopia
Rektovesikaalinen fisteli Korkea Pojat Kylla PSARP + laparoskopia
Rektovestibulaarinen fisteli Matala/korkea | Tytot Yleensa ASARP
Kloaakki Korkea Tytot Kylla TUM/VUP + PSARP = laparotomia
Ei fistelia (anuksen agenesia) Matala/korkea | Molemmat Kylla Transanaalinen endoskopia-avus-
teinen anoplastia/PSARP
Perdaaukon stenoosi Matala Molemmat Ei Dilataatio
Harvinaiset anomaliat
Perdsuolen atresia/stenoosi Korkea Molemmat Kylla PSARP
Rektovaginaalinen fisteli Korkea Tytot Kylla ASARP/PSARP
H-fisteli Matala/korkea | Molemmat Tarvittaessa Fistelin sijainnin mukaan
"Pouch colon” Korkea Molemmat Kylla Tapauskohtainen
Muut harvinaiset anomaliat Matala/korkea | Molemmat Tarvittaessa Tapauskohtainen

A/PSARP = anteriorinen/posteriorinen sagittaalinen anorektoplastia, TUM = totaalinen urogenitaalinen mobillisaatio, VUP =

vaginoureteroplastia

Luokitus ja diagnostiikka

Anorektumin synnynniiset kehityshairiot ilme-
nevit perdaukon puuttumisena tai poikkeavana
sijaintina (KUVA 1). Hoidollisesti anorektumin
epimuodostumat jaetaan karkeasti lieviin ja
vaikeisiin kehityshairioihin. Lievissi eli tyypil-
tadn matalissa epimuodostumissa potilaalla on
yleensi lyhyt fisteliyhteys perisuolen umpipus-
sista vililihan alueelle. Vaikeissa eli korkeissa
epamuodostumissa ulkoisesti nakyvi fisteliyh-
teys puuttuu, koska suolen loppuosa sijaitsee
etadlld vililihasta ja aukeaa joko virtsateihin tai
synnytinelimiin. Epimuodostumat, joissa fiste-
liyhteys vililihaan tai urogenitaalielimiin puut-
tuu, ovat harvinaisia.

Anorektumin epimuodostumien monimuo-
toisuuden vuoksi yleisesti hyviksytty anoma-
liakohtainen kliininen luokitus on tarpeen.
Vuonna 2005 kehitetty Krickenbeckin kansain-
vilinen luokitus antaa vertailukelpoiset perus-
teet eri epimuodostumatyyppien hoidoille ja
toiminalliselle ennusteelle (3) (TAULUKKO 2).
Epiamuodostuman alustava luokittelu onnistuu
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lihes aina huolellisen kliinisen tutkimuksen
perusteella ja kuvantamistutkimuksista on har-
voin merkittivaa lisahyotyd. Ennen kirurgista
hoitoa suoritettavalla kaikukuvauksella sulje-
taan pois synnynniiset sydinviat ja obstruk-
tiivinen uropatia. Rintakehin ja vatsaontelon
natiivikuva on hyodyllinen muiden liitinnais-
anomalioiden, kuten ruokatorviatresian, sul-
kemiseksi pois. Alkuvaiheen jilkeen liitdnndis-
anomalioita kartoitetaan tarkemmin lisikuvan-
tamisella. Miktiokystografia tehddidn kertaal-
leen kaikille potilaille, vaikka kaikukuvauksessa
ei todettaisikaan ylempien virtsateiden laajen-
tumista. Selkdrankarontgenkuvalla selvitetdin
mahdolliset ranka-anomaliat. Selkdytimen
poikkeavuuksia esiintyy 20-35 %:lla potilaista
anorektumin epamuodostuman vaikeudesta
riippumatta. Selkdytimen ja lannerangan ana-
tomiaa selvitetdan alustavasti kaikukuvauksella,
joka on kayttokelpoinen vastasyntyneisyyskau-
della. Magneettikuvaus on aiheellinen myo-
hemmin kaikilla potilailla, koska selkdytimen
muutoksia voi esiintyd myos ilman selkdrangan
luisia rakennepoikkeavuuksia.
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Leikkaushoito

Anorektumin epimuodostuman vaikeus on
selvitettivd alustavasti viimeistddn toisena
elinvuorokautena, johon mennessi valtaosa
potilaista tarvitsee leikkaushoitoa suolen lop-
puosan tukoksen vuoksi. Lievit epimuodostu-
mat hoidetaan vastasyntyneend perineaalisella
anoplastialla tai pelkin dilataatioin, mikali suo-
len loppuosa on sulkijalihasten ympardimi (4)
(TAULUKKO 2). Monimutkaisten epimuodos-
tumien ensihoito on paksusuoliavanne. Ylei-
simmin kdytetddn suolensisillon tiydellisesti
divertoivaa sigmoideostomiaa, johon liittyy
vihemmain komplikaatioita kuin transversosto-
miaan. Lopullinen rekonstruktio suoritetaan
yleensa 3-6 kuukauden idssd, kun anorektumin
epamuodostuman yksityiskohtainen anatomia
ja mahdolliset liitinndisanomaliat on selvitet-
ty tarkasti. Muutaman viikon idssd avanteen
kautta suoritettavalla distaalisen paksusuolen
paineistetulla varjoainetutkimuksella pystytiin
selvittdimdidn suolen loppuosan ja virtsateiden
vilisen yhteyden anatomia pojilla sekd kloaakin
anatomia suolen loppuosan, virtsateiden ja syn-
nytinelinten suhteen tyt6illd. Tutkimuksia tay-
dennetiin miktiokystografian 16ydoksilld sekd
ennen rekonstruktioleikkausta nukutuksessa
ohuella kystoskoopilla suoritettavalla virtsatei-
den ja emittimen tahystystutkimuksella.
Yleisimmin kiytetty rekonstruktiomenetel-
md on posteriorinen sagittaalinen anorektop-
lastia (PSARP) (KUVA 2) tai sen anteriorinen
modifikaatio (ASARP) tytdilld, joilla todetaan
vestibulaarinen perdaukko (5,6). Leikkaukses-
sa sulkijalihasten ulkopuolella sijaitseva suolen
loppuosa irrotetaan ymparoivistd rakenteista
kuten virtsaputkesta tai emdttimestd, ja anaa-
likanava sekd sulkijalihakset rekonstruoidaan
oikeille paikoilleen yleensd sakroperineaali-
sesti vatsaonteloa avaamatta. Poikien vaikeat
epamuodostumat, joissa suolen loppuosa yh-
tyy prostaattiseen virtsaputkeen tai -rakkoon,
leikataan nykydin laparoskopia-avusteisesti.
Tallin suolen loppuosa vapautetaan ja sen fis-
telimdinen yhteys virtsateihin katkaistaan lapa-
roskooppisesti, ja perineaalinen rekonstruktio
tehdiddn avoimesti PSARP-toimenpiteelld (7).
Vaikeiden kloakaalisten epimuodostumien
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rekonstruktioissa sakroperineaaliseen toimen-
piteeseen joudutaan useimmiten liittim&an
laparotomia, jonka kautta korjataan anorek-
tumin epimuodostumaan liittyvit alempien
virtsateiden ja sisdsynnytinelinten poikkeavuu-
det. Erityisen vaikeaa leikkauksissa on suolen,
virtsaputken ja emittimen vilisten ohuiden
yhteisten véliseinien dissektio siten, ettd raken-
teet sdilyvit ehjind mahdollisimman normaalin
anatomian rekonstruoimiseksi. Niissa kloakaa-
lisissa epimuodostumissa, joissa virtsaputken
etdisyys vililihasta on alle 3 cm, voidaan virt-
saputken ja emittimen yhteisen viliseinin dis-
sektio ja siihen liittyvit komplikaatiot valttaa ir-
rottamalla ja ompelemalla ne yhdessi (en bloc)
oikealle paikalleen niin sanotulla total urogeni-
tal mobilisation -toimenpiteelld (8).

Hoitotulokset

Anorektumin epimuodostumapotilaiden var-
haiskuolleisuus on nykydin alle 5 %. Menehty-
miset johtuvat vaikeista liitinndisanomalioista,
etenkin synnynniisistd syddnvioista. Vakavat
vilittomat leikkauskomplikaatiot ovat harvinai-
sia. Yleisin leikkauksenjilkeinen ongelma ovat
haavatulehdukset, jotka paranevat lihes aina
konservatiivisella hoidolla. Merkittdvin myo-
haiskomplikaatio on virtsaputken ja emittimen
tai suolen vilinen fisteli, joka todetaan muuta-
malla prosentilla potilaista ja joka vaatii usein
uusintaleikkauksen.

Lievissd epaimuodostumissa ulosteen pida-
tyskyky on hyvi lihes kaikilla alusta ldhtien
(4,9). Vaikeissa epimuodostumissa valtaosalla
potilaista esiintyy erilaisia ulosteen pidatysky-
vyn puutoksia, koska perdaukon sulkijalihasten
toiminta on vajavaista. Tdhdn on syyni sulkija-
lihasten synnynniinen vajaakehitys ja hermo-
tuksen poikkeavuus seki leikkauksen aiheutta-
mat vauriot (9).

Keskeisin toiminnallinen ongelma on um-
metus, joka on yleistd varsinkin ensimmaisten
ikdvuosien aikana (4,10). Riippumatta anorek-
tumin epimuodostumasta, vaikeaan ummetuk-
seen liittyy usein my6s ulostetahriminen. Tal-
16in ulosteen karkailu johtuu niin kutsutusta
ylivuotoinkontinenssista, jolloin perisuoleen
kertyneen kiintedn ulostemassan ohi vuotaa

Anorektumin epdmuodostumien hoito ja mydhdisongelmat
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KUVA 2. Rektouretraalisen bulbaarisen fistelin korjaamiseksi suoritetun alkuperdisen PSARP-leikkauksen paa-
vaiheet. A) Posteriorisesta sagittaalisesta avauksesta halkaistaan sulkijalihakset seké levator ani -lihas perasuolen
paikantamiseksi. B) Perdsuoli avataan keskiviivassa rektouretraalisen fistelin paikantamiseksi ja sen alakulmaan
asetetaan pitolanka. C) Perasuoli irrotetaan pitolankoja apuna kayttden virtaputkesta, joiden vililla on ohut yh-
teinen seindma. D) Lahelle vatsaonteloa asti mobilisoitu perasuoli tuodaan sulkijalihasten keskelle ja sulkijali-
hakset seké levator ani -lihas korjataan ompelein. E) Lopuksi oikealle paikalleen siirretty perdaukko ommellaan
ihoon ja avaus suljetaan. Leikkauksen voi suorittaa my6s sulkijalihaksia halkaisematta. Koska sulkijalihassuppilo
on tavallista pienempi, laajennetaan peraaukkoa leikkauksen jalkeen Hegarpuikoilla.

hallitsemattomasti 16ysdd ulostetta. Valtaosalla
potilaista on jonkinasteista ummetusta, ja yli
puolella se vaatii pitkikestoista ja sdannollis-
td lddkehoitoa. Vaikeissa epimuodostumissa
ummetuksen taustalla on paksu- ja perisuolen
motiliteettihdirio sekd perdsuolen heikentynyt
tuntoaistimus. Lievissi epamuodostumissa
ummetustaipumus liittyy useimmiten hiriin-
tyneen sulkijalihastoiminnan aiheuttamaan
ulostamisvaikeuteen.

PSARP-]eikatuista potilaista osa saavuttaa
ulosteen sosiaalisen pidityskyvyn jo ennen
kouluikdd, mutta lopullinen suolen hallintaky-
ky voidaan arvioida vasta kasvuidn jilkeen. T4s-
sd vaiheessa noin puolella PSARP-leikatuista
potilaista on spontaanisti normaalia vastaava
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ulosteenpidityskyky, ja sosiaalisesti ongelmal-
lisesta ulosteinkontinenssista kirsii noin 20 %
potilaista (11). Vaikeaa ulosteinkontinenssia
esiintyy péddasiassa potilailla, joilla tahdonalai-
set sulkijalihakset ovat huomattavan hypoplas-
tiset. Ndiden potilaiden anorektumin kehitys-
hairié on usein vaikea ja siihen liittyy merkitta-
v sakraalinikamien ja -hermojen poikkeavuus.
Niilld potilailla esiintyy usein my®6s virtsarakon
toimintahairiéiti ja virtsanpidatyskyvyn ongel-
mia etenkin lapsuusialla.

Seuranta ja myohdisongelmat

Anorektumin epimuodostumapotilaat vaativat
tiivistd seurantaa lapi koko lapsuusidn aikuisek-
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si asti. Seurannan tarve on suurinta ensimmais-
ten elinvuosien aikana. Ummetus, joka on ta-
vallista kaikissa epimuodostumatyypeissd, voi
kehittyd nopeasti ja vaatii aina tehokasta hoi-
toa. Toistuvan ylivuototahrimisen ehkiisy voi
vaatia jopa vuosien ajan jatkuvaa laksatiivihoi-
toa. Naissid tapauksissa bulk-laksatiivien teho ei
yleensi riitd, vaan joudutaan kiyttiméaan stimu-
loivia laksatiiveja kuten natriumpikosulfaattia
usein suosituksia isommilla annoksilla vasteen
mukaisesti. Hankalimmissa tapauksissa suoli
joudutaan tyhjentimidin ummetuksen pahene-
misvaiheissa perdruiskeilla, jolloin laksatiivin
ylldpitoannosta on yleensd syytd samalla lisa-
td. Suolen toiminnan seuranta ja ummetuksen
ehkiisy ovat keskeisid kaikkien anorektumin
epimuodostumapotilaiden hoidossa etenkin
ensimmaisten elinvuosien aikana (12).

Ulosteen pidatyskyvyn luotettava arviointi
ei ole mahdollista varhaislapsuudessa. Lievissd
epiamuodostumissa potilaat vieroittuvat vai-
poista ulostuksen ja virtsauksen suhteen kes-
kimaérin samaan aikaan kuin terveet verrokit
(11,13). Sen sijaan vaikeissa epimuodostumis-
sa vaippojen tarve jatkuu huomattavasti taval-
lista pidempaan (11). Tavallisesti suoli toimii
vaihtelevasti ja useamman kerran vuorokaudes-
sa. Oleellista on, etti suoli toimisi kunnolla vi-
hintdin joka toinen piiva. Pienten ulostemia-
rien karkailu on tavallista ja vaikeasti ennakoi-
tavissa. Tahrimisongelma on sitd yleisempas,
mitd vaikeampi epimuodostuma on alun perin
ollut. Vaikeimmissa epimuodostumissa ldhes
kaikilla potilailla esiintyy vihintdan lievaa suo-
len toimintaongelmaa ja ajoittaista tahrimista
ennen kasvuidn loppua.

Ulosteenpidityskykyd kyetddn arvioimaan
luotettavasti vasta, kun potilaat ovat vieroittu-
neet vaipoista. Ulosteinkontinenssin aktiivinen
hoito on aiheellista aina sosiaalisen pidatysky-
vyn saavuttamiseksi. Keskeinen tavoite on, ettd
potilaan ei tarvitse kayttda vaippoja esikouluun
tai viimeistddn kouluun mennessi. Lievissd
tapauksissa ruokavaliomuutokset ja antipro-
pulsiivinen laakitys riittavit hoidoksi. Vaikean
ulosteinkontinenssin tehokkain hoito on pak-
susuolen sddnnoéllinen tyhjennys, joka voidaan
toteuttaa joko retrogradisesti perdruiskeilla tai
tekemilld potilaalle huuhteluavanne (ACE).
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Ydinasiat

» Anorektumin kehityshair6t ovat yleisim-
pia suolen synnynnadisia kehityshairioita.

»» Valtaosa potilaista saavuttaa sosiaalisen
ulosteenpidatyskyvyn ja hyvan elaman-
laadun.

» Suolen puutteellinen hallinta, virtsaelin-
ten toimintahairiot seka seksuaalitervey-
teen ja liitanndisanomalioihin liittyvat
ongelmat edellyttdvat asiantuntevaa
hoitoa myos aikuisena.

Talloin umpilisikkeesti muodostetaan kon-
tinentti kanava alavatsalle, jonka kautta suoli
voidaan sadnnollisesti tyhjentdd huuhtelemalla
katetria kéyttiden. Perdruiskehoitoja helpottavat
huomattavasti nykyaikaiset huuhtelujirjestel-
mit (Peristeen). Nimi eivit sovellu pienten
lasten hoitoon, mutta ne ovat kohtalaisen hyvin
siedettyjd isommilla lapsilla. Huuhteluavanne
edellyttdd yleisanestesiassa tehtivda tahystys-
kirurgista toimenpidettd, jonka jilkeen poti-
las voi kotiutua nopeasti. Valtaosa huuhtelu-
avannepotilaista voi viettdd muuten normaalia
elimadi ja pysya siistind ilman suojavarusteita.
Kasvuidn loppuvaiheessa spontaani ulosteenpi-
datyskyky parantuu usein merkittavisti, jolloin
huuhteluavanne voidaan sulkea.

Virtsateiden toiminta ja virtsanpidatyskyky
ovat yleensi hyvit potilailla, joilla on lievd tai
kohtalaisen vaikea epimuodostuma (14). Jos
anorektumin epimuodostumaan liittyy vaikea
ristinikamien kehityshdirio tai ristinikamia
puuttuu yli kaksi, on todennikdistd, ettd poti-
las karsii virtsarakon toimintahiiriostd, johon
usein liittyy ainakin osittainen virtsan pida-
tyskyvyn hiiri6. Virtsanpidityskyky korjautuu
usein kasvun myotd. Vaikeimmissa tapauksissa
rakon toimintahdiriodn liittyva virtsainkonti-
nenssi jid pysyviksi, jolloin potilas voi joutua
tyhjentimain rakkonsa toistokatetroinnein tai
kirurgisesti tehdyn kontinentin rakkoavanteen
(Mitrofanoff) kautta. Virtsan pysyvi piditys-
kyvyttdmyys on tavallisinta kloaakkipotilailla

(14).

Anorektumin epdmuodostumien hoito ja mydhdisongelmat



P KATSAUS

TAULUKKO 3. Keskeisimmat aikuisian ongelmat anorek-
tumin epdmuodostumissa.
Suolen toiminta
Puutteellinen ulosteenpidatyskyky
Ummetus
Virtsatiet ja munuaiset
Virtsatieinfektiot, pyelonefriitit
Rakon tyhjenemishdirio
Puutteellinen virtsanpidatyskyky
Munuaisten vajaatoiminta
Seksuaali- ja lisédntymisterveys
Erektiohairiot
Yhdyntévaikeudet
Lapsettomuus
Synnytystapa
Liitanndisanomaliat
Sydanviat
Tuki- ja liikuntaelimien kehityshairiot
Selkaytimen kehityshairiot
Oireyhtymat

Munuaisten ja virtsateiden synnynniisid
poikkeavuuksia esiintyy yli 40 %:lla potilaista.
Tavallisia munuaisiin liittyvid ongelmia ovat
vesikoureteraalinen takaisinvirtaus, munuaisen
puuttuminen ja dysplasia, pelveoureteraalisen
liitoksen ahtauma ja hydronefroosi seki hevo-
senkenkdmunuainen. Valtaosassa tapauksista
namd eivit aiheuta kirurgisen hoidon tarvetta, ja
osa ndistakin ongelmista lievenee kasvun myota.
Munuaisongelmista kiireellistd hoitoa vaativat
virtsateiden obstruktiot, jotka yleensd ilmene-
vit heti syntymin jilkeen. Ne ovat tyypillisim-
pid kloaakkipotilailla, joille voi harvoin kehittya
munuaisten vajaatoiminta. Suomalaisessa ai-
neistossa noin 10 %:lle kloaakkipotilaista kehit-
tyi munuaisten pysyva vajaatoiminta ja pieni osa
potilaista paityi munuaisensiirtoon (15).

Sukuelinten poikkeavuudet ovat tavallisem-
pia tytoilld. Tyypillisid vikoja ovat emittimen
ja kohdun kahdentumat ja puutokset. Nama-
kin poikkeavuudet ovat tavallisimpia kloaak-
kipotilailla (16). Synnytinelinten puutokset
korjataan useimmissa tapauksissa samassa leik-
kauksessa anorektumin rekonstruktion kanssa.
Emattimen kahdentumaan liittyvd emittimen
pitkittdinen viliseind voidaan poistaa my0s
myohemmin murrosidn jilkeen. Tytoéille on
syytd tehdd gynekologinen tutkimus murrosiin
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alkamisen jilkeen synnytinelinten tilan tarkista-
miseksi. Talloin varmistetaan edellytykset nor-
maaliin seksuaaliseen kanssakdymiseen. Tdssd
vaiheessa tavallisimpia toimenpiteitd edellytta-
vid ongelmia ovat emittimen viliseind ja introi-
tuksen ahtaus. Valtaosa anorektumin epimuo-
dostuman vuoksi leikatuista tytoistd on fertiileja
ja kykenee saamaan omia lapsia. Synnytystieksi
suositellaan poikkeuksetta keisarileikkausta,
jolloin rekonstruoidun anorektumin sulkija-
lihasvaurioiden riski on pienempi. Pojilla su-
kuelinten toiminta on yleensd normaalia, mutta
vaikeaan ristiluun poikkeavuuteen voi harvoin
liittyd erektiohdiri6iti tai retrogradista ejakulaa-
tiota (12). Alustavien selvitysten valossa ano-
rektumin epimuodostumat vaikuttavat yllatta-
vin vihan potilaiden mahdollisuuksiin viettda
tyydyttivid sukupuolielimii (17). Potilaiden
keskimaardinen tyytyviisyys seksuaalielimdin
on verrattavissa terveisiin aikuisiin, vaikka su-
kupuolikontaktit alkavat jonkin verran tavallista
mydhemmin (17). Tahén voi olla syyni se, ettd
ulosteenpidityskyvyn lievikin puutos aiheuttaa
epdvarmuutta intiimissd kanssakdymisessa.

Anorektumin epiamuodostumapotilaiden
eliminlaatua on tutkittu lisddntyvisti viime
vuosina (17-19). Lievisti epimuodostumis-
ta kirsivien potilaiden mitattu eliminlaatu
on terveiden verrokkien veroista, ja suolen
toimintaan liittyvit sosiaaliset ongelmat ovat
harvinaisia. Toisaalta vaikeampiin epimuodos-
tumiin liittyy ulosteenpidityskyvyn puutteista
johtuvia sosiaalisia ongelmia jopa kolmasosalla.
Myos lievit tunne-elimin vaikeudet ja poik-
keava mindkuva ovat tavallisia vaikeimmissa
epimuodostumissa (20). Sosiaalisten ja tunne-
elimidn ongelmien huomioon ottaminen jo
varhaislapsuudessa onkin olennainen osa hoi-
toa. MyOs vanhempien tukeminen on tarkeds,
koska lapsen ulosteinkontinenssin on todettu
olevan erityinen stressitekija (20).

Lopuksi

Anorektumin epiamuodostumapotilaiden ai-
kuistuminen ja siirtyminen aikuisldiketieteen
vastuulle on edelleenkin ongelmallista. Poti-
laiden kokemukset transitiosta ovat usein ne-
gatiivisia ja valtaosa on jddnyt ilman suunni-
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telmallista ja asiantuntevaa seurantaa (21-23).
Onneksi suurimmalla osalla potilaista toimin-
nallinen tulos on siind méarin hyvi, etti jarjes-
telmillinen seuranta ei ole tarpeen. Merkittava
osa potilaista kuitenkin kirsii ulosteen puut-
teellisesta pidatyskyvystd. Tahidn liittyy usein
sosiaalisia ja psyykkisid ongelmia, jotka ilmene-
vit vaikeutena solmia ihmissuhteita ja rajoitta-
vat ammatin valintaa (24). Niilli potilailla on
usein my06s oheisepimuodostumista johtuvia
toimintahiirioiti muissa elinjirjestelmissd,
mitka voivat aiheuttaa oireita ja hoidon tarvetta
sekd hankaloittaa sosiaalista selviytymista. Tal-
laisia ongelmia ovat muun muassa virtsarakon
toiminnan hiiriét ja virtsainkontinenssi, sek-
suaali- ja lisadntymisterveyteen liittyvit ongel-
mat, selkdrangan epimuodostumat ja synnyn-
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SUMMARY

ndiset syddnviat (TAULUKKO 3). On myos viittei-
td siitd, ettd anorektumin epimuodostumista
kirsivien potilaiden ulostekontinenssi pahenee
ikdantymisen myotd, mika voi edelleen heiken-
tad keski-idn ylittineiden potilaiden selviyty-
mistd. Koska anorektumin epimuodostumat
ovat harvinaisia, eivat aikuisia hoitavat laakarit
ja terveydenhuollon yksikot ole tietoisia ndi-
den potilaiden erityisongelmista. Potilaat ovat
my0s hajautuneet ympiri maata, joten paikal-
lista kokemusta myo6hidisongelmien hoidosta
kertyy hitaasti. Tamédn vuoksi anorektumin
epimuodostumien jatkohoito aikuisiilld tulisi
keskittda valtakunnallisesti titd koordinoivaan
yksikko6n, jossa on laaja-alainen erityisosaami-
nen myohiisongelmien koko kirjon ja tarvitta-
vien erikoisalojen osalta. B
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Management and long-term problems of anorectal malformations

Anorectal malformations are amongst the most common congenital anomalies of the digestive tract. They vary from minor
dislocation of the anus to severe multianomaly complexes. The incidence of anorectal malformations in Finland is 1:2500
newborns, and 65% of patients have associated developmental defects. The mildest anorectal malformations are treated
primarily with dilatations and anoplasty, while more severe defects require complex reconstructive surgery under temporary
fecal diversion. Low anorectal malformations have an excellent functional outlook. A significant proportion of patients
with high malformations have permanent impairments in bowel function which may be associated with genitourinary
malfunction and decreased quality of life. Successful treatment of anorectal malformations preclude life-long professional

follow-up and support also after transition to adult practice.
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