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kummaa?

— Lasten paan ja kaulan alueen
synnynnaiset poikkeavuudet

« Siki6kehityksen hairiéihin liittyvia rakennepoikkeavuuksia todetaan etenkin

paan ja kaulan alueella.

« Suurin osa poikkeavuuksista, kystista, fisteleista ja pehmytosien pateista on
vaarattomia ja voidaan tarvittaessa hoitaa kiireettomasti lapsen kasvaessa.

« Hengitysteiden rakenne- ja suonipoikkeavuudet voivat vaatia kiireellista

arviota erikoissairaanhoidossa.

- Lapselta l6ytyvan rakennepoikkeavuuden luonnetta pohdittaessa hyva
vaihtoehto on kuvakonsultaatio erikoissairaanhoitoon.

ON SUORANAINEN ihme, ettd ihmisen siki6-
kehityksen aikana kaikki osuu kohdalleen. Aina
ndin ei kuitenkaan kdy. Pa44n ja kaulan alueella
esiintyy monenlaisia, yleensa vaarattomia, syn-
nynnéisid rakennepoikkeavuuksia.

Téassi katsauksessa kuvaamme pédén ja kau-
lan alueen hyvéanlaatuisia synnynnéisid raken-
nemuutoksia tai poikkeavuuksia, joita lapsipo-
tilaiden kanssa t0itd tekevien lddkéireiden on
hyvé tunnistaa tai osata epdilld. Oireyhtymiin
liittyvid rakennepoikkeavuuksia, kallonsiséi-
sid muutoksia tai suu- ja huulihalkioita ei ké-
sitelld. Lisédtietoa ja kuvia eri poikkeavuuksista
16ytyy mm. Kirjallisuusluettelossa mainituista
kotimaisista julkaisuista.

Mita kummaa korvassa?
Preaurikulaarinen ihopolyyppi eli tagi on korva-
lehden etupuolella sijaitseva ihoa ja mahdolli-
sesti rustoa sisdltdva nysty (kuva 1A). Jos lapsel-
la ei ole muita rakennepoikkeavuuksia ja kuulo
on normaali, lisdtutkimuksia ei tarvita (1-3).
Muutos voidaan perheen niin toivoessa poistaa
kirurgisesti, jos siitd on kosmeettista haittaa.
Mikrotia tarkoittaa korvalehden pieniko-
koisuutta, joka vaihtelee lievisti puolieros-
ta korvalehden tiydelliseen puuttumiseen eli
anotiaan. Yleensd mikrotia on toispuolinen ja
siihen liittyy korvakéytdavén puuttuminen tai
ahtaus ja sen myoté usein johtumistyyppinen
kuulonalenema. Potilailla, joilla on mikrotia,
esiintyy enemmain myo6s muita rakennepoik-
keavuuksia ja heidét tulee arvioida kiireetto-
masti erikoissairaanhoidossa (4).
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Horokorvaa ei ole syyté pitdd rakennepoik-
keavuutena. Toimenpiteisiin ryhdytédn lapsen
ollessa 6-7-vuotias vain, jos perhe sité toivoo.
Alle 2 kuukauden ikéisilld vauvoilla vaihto-
ehtona voi olla lasta- tai teippaushoito (5).

Reika ihossa

Reikd ihossa on merkki synnynnéisesté fiste-
listd (iholta ldhtevda molemmista paisti avoin
kaytava) tai sinuksesta (kaytiva paittyy umpi-
pussiin).

Preaurikulaarinen sinus on korvalehden
muodostumiseen liittyvd sulkeutumishiirio
(kuva 2A). Tyypillisesti sinusaukko on korvaleh-
den hangan etupuolella ja sinus on lyhyt epitee-
lin verhoama kaytavé korvan edessé (6,7).

Suurin osa kystista,
jisteleistd ja pehmuytosien
pateista on vaarattomid.

Kaulafistelit ovat sikidaikaisten kidusvako-
jen ja -taskujen kehityshéirigita. Tavallisin on
toisen kidusvaon sulkeutumish4irio, lateraa-
linen kaulafisteli. Sen ldhtékohta on kaulalla
péadnkiertajalihaksen etupuolella ja se voi ulot-
tua nielurisakuoppaan asti (8). Ensimmaéisen
kidusvaon fistelin aukko sijaitsee iholla korvan
alapuolella (kuva 2B) tai leukaluun seudussa ja
toinen péi voi avautua korvakaytavaan.
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KUVA 1.

Pinnallisia nystyja

A. Preaurikulaarinen tag B. Korvan epidermaalikysta

Seka sinukset ettd fistelit voivat erittd4 tai
tulehtua, jolloin operatiivinen hoito on aiheel-
linen (6). Erotusdiagnostisena vaihtoehtona
kaulalla voi esiintyd myos ektooppista sylki-
rauhaskudosta, jonka ilmiasuna on lyhyt, erit-
tavéa sinus. Kaytiva voi sijaita missé vain kau-
lan alueella, ja jos se on padédnkiertijalihaksen
etupuolella, sen erottaminen toisen kidusvaon
kaulafistelistd on vaikeaa (9).

Nenén dermoidisinuksen taustalla on siki6-
aikainen keskilinjan sulkeutumishéirio (kuva
2C). Nenén seléstd ldhtee keskilinjassa epiteelin
verhoama kaytavé, joka voi ulottua kallonpoh-
jan 1api duuran pintaan saakka. Talinerityksen
vuoksi kdytdva voi tulehtua ja/tai laajentua ja
muodostaa kystamaisen pussin, joten nendn
dermoidisinus leikataan yleensé leikki-idsséa
10).

Patti paassa tai siella pain

Synnynnéisistd kaulapateista yleisimpié ovat
kystat (11). Pehmea patti padnkiertijalihaksen
edessi viittaa lateraaliseen kaulakystaan, jon-
ka ajatellaan olevan perdisin toisen kidusvaon
jaanteestd. Muiden kidusvakojen tai -taskujen
kystat ovat huomattavasti harvinaisempia. La-
teraalista kaulakystaa tavataan harvoin pienilld
lapsilla, ja siksi tulee miettid erotusdiagnostisia
vaihtoehtoja ja harkita magneettikuvausta.

Kaulan keskilinjassa sijaitseva pehmea pat-
ti herattda epéailyn mediaalisesta kaulakystas-
ta, joka on sikiokehityksen aikainen kilpirau-
has-kielitiehyen jadnne ja sijaitsee tyypillisim-
min kaulan yldosassa kieliluun seudussa (8,12).
Kliinisen diagnoosin varmistamiseen riittad
yleensé kaikututkimus. Jos kysta tulehtuu, hoi-
tona on antibiootti, joskus tyhjennys neulalla
aspiroiden tai kirurginen avaus.

Seka lateraalinen ettd mediaalinen kaula-
kysta poistetaan kirurgisesti rauhallisessa vai-
heessa (8,13).

KUVA 2.

Sinus- tai fisteliaukko

A. Korvaneduskaytava eli preaurikulaarinen sinus. Kaytavan
suuaukko tyyppipaikalla (punainen nuoli). Kaytavan tukkeutu-
minen voi johtaa infektioon, jonka seurauksena iholla on
jatkuvasti erittava haavauma (musta nuoli) B. Ensimmaisen
kidusvaon kaulafistelin aukko voi sijaita korvan alla, iho on usein
artynyt jatkuvan erityksen vuoksi. C. Nendn dermoidisinuksen
suuaukko nenan seldssa keskiviivassa (punainen nuali).
Kaytavan tukkeutuminen on tehnyt kdytavasta sivuun erite-
pussin, joka on infektoitunut (musta nuoli).

Pinnallisia patteja ovat ihoaiheiset kasvai-
met eli dermoidi- ja epidermaalikystat (kuva
1B), jotka kasvavat hitaasti ensimmaéisten ika-
vuosien aikana. Dermoidin 16ytda tavallisimmin
silmékulmasta tai korvalehden takaa. Nenin
keskilinjan dermoidilla voi olla yhteys kallon
sisdisiin rakenteisiin, joten magneettikuvaus
on usein tarpeen (11,13).

Pilomatriksooma on ihon karvatupen
soluista ldhtéisin oleva nodulaarinen kasvain.
Sitd esiintyy yleisimmin lapsilla ja nuorilla
(kuva 3). Kasvain on yleenséa kova, pailla ole-
va iho voi sinerté4 ja sen alla saattaa pilkottaa
kalkkihippusia (14). Thmetysta voi herattdd ihon
verhoama rustouloke kaulalla, jonka ajatellaan
olevan ektooppista korvalehden rustoa (15).

Kaikki ndma patit voidaan hoitaa kirurgisesti
ja kiireettomaésti erikoissairaanhoidossa.

Mita suusta kurkistaa?

Lapsen suusta pilkistavi herttamainen kielen
kérki voi olla merkki kireédsta kielijanteestd
(16), joka on yleinen 16ydos. Mikali kyseessd on
imevéiinen ja aiti kokee imetyskipua, kielijanne
voidaan katkaista polikliinisesti. Leikki-ikdisen
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KUVA 3.

Pilomatriksooma
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KUVA 4.

Ranula

Vastasyntyneen ranula, joka hévisi itsestaan seurannassa.

kired kielijanne katkaistaan joskus d- ja r-aan-
teiden tuottamisen helpottamiseksi.

Vastasyntyneen yldikenen pehme4, vaalean-
punainen fibroottinen pallukka on epulis (17).
Tdmaé harvinainen muutos on hyvédnlaatuinen,
mutta se voi vaikeuttaa syomisté ja jopa hen-
gittdmistd, joten kookkaat muutokset kannat-
taa poistaa kirurgisesti. Epsteinin helmiksi
kutsutaan muutaman millimetrin kokoisia
keratiinikystia vastasyntyneen kovan suulaen
keskilinjassa. Ndmé pienet muutokset havia-
vit itsestddn viikkojen tai kuukausien kulues-
sa. Vastaavia keratiinikystia ikenissa kutsutaan
Bohnin noduleiksi (18,19).

Mukoseele on kuplamainen, limaa sisalti-
véa pienen sylkirauhasen tiehyen tukkeumasta
johtuva muutos tyypillisimmin alahuulen lima-
kalvolla. Se saattaa hévitd itsestdén tai sen voi
puhkaista neulalla tai poistaa kirurgisesti, jos se
ei seurannassa hévié ja siitd on haittaa (18,20).

Suunpohjan pullottavaa kystaa kutsustaan
ranulaksi (lat. sammakko). Ranula on pehmed,
hieman sinertéva, aristamaton muutos kielijan-
teestd lateraalisesti (21). Harvinainen synnyn-
ndinen ranula (kuva 4) on kielenalussylkirau-
hasen kehityksen hiirio. Mikéli kysta ei havia
seurannassa, se voidaan tyhjentié tai poistaa
(18,22).

Rohinaa ja vinkunaa

Imeviisilli esiintyy usein hengityksen rohinaa
tai hetkellisté stridoria esimerkiksi sydmiseen
liittyen. Oleellista on arvioida, onko lapsella
hengitysvaikeutta. Sisddnhengitysidédnen ja -vai-
keuden todennikéinen syy on paljolti riippu-
vainen lapsen idsté (23,24). Jos ainoa 16ydos
on lievd sisddnhengityksen rohina, tilannetta
voi seurata. Jos lapsella on muita oireita, teh-
déan lahete erikoissairaanhoitoon. Useimmissa
korvatautien yksikoissa kurkunpédin rakenteet
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voidaan tarkistaa taipuisalla tihystimelld poli-
Kkliinisesti.

Laryngomalasia on tavallisin kurkunpdéan
rakennepoikkeavuus. Kurkunpéi on suppu-
mainen ja rusto pehmes, jolloin sisdédnhengi-
tyksessd kudokset voivat ahtauttaa ilmatieta.
Sisddnhengitysdéni voi olla rohiseva, kimeé
vingahdus tai lapattdva déni. Oireilu alkaa tyy-
pillisesti muutaman viikon kuluttua syntymaés-
td. Se voi pahentua ensimmaisten kuukausien
aikana, mutta hividi yleensd ensimmaéisend
ikdvuonna. Pelkki &ini ei johda toimenpitei-
siin. Jos vauvalla ilmenee hengitysvaikeuksia,
lisdantynyttd hengitystyota tai paino ei nouse,
tulee tehda viivyttelemétta lahete erikoissai-
raanhoitoon (25).

Synnynndinen toispuolinen &anihuulihal-
vaus aiheuttaa heikon, kdhedn 4&nen ja mah-
dollisesti hengitysvaikeutta, mutta tavallisim-
min oireilu on lievdéa eikd toimenpiteisiin ole
tarvetta. Molemminpuolinen &4nihuulihalvaus
aiheuttaa sisddnhengitysvaikeutta ja korkea-
taajuisen sisddnhengitysddnen, mutta ei usein-
kaan dinen kiheyttd, silld 4anihuulet sijaitsevat
ldhell4 toisiaan. Hengitysvaikeus on usein niin
merkittdva, ettd lapsi tarvitsee hengitystukea
tai jopa henkitorviavanteen (26,27).

Hengitysteiden muutokset,
oireiset ja injektoituvat
poikkeavuudet vaativat
kiireellistd konsultaatiota.

Synnynnéinen ddnihuulitason alapuolinen
ahtauma (26,28) voi oireilla heti syntymén jal-
keen, mutta joskus lievempi ahtauma tulee ilmi
vasta hengitystieinfektion aikana, kun ilmatie
ahtautuu limakalvoturvotuksen vuoksi enti-
sestddn. Oireena on jatkuvasti kuuluva (bifaa-
sinen) hengitysiani, stridor ja hengitysvaikeus.
Oirekuva voi muistuttaa kurkunpéaétulehdusta,
joten jos kurkunpééatulehdus ei reagoi normaa-
listi hoitoihin, on syytd konsultoida korva-,
nené- ja kurkkutautien yksikko6a (26,28).

Vauvan tukkoinen nena
Vastasyntynyt on pakotettu nendhengittija,
joten hengityksen vaikeutumisen syy selvite-
tdan viipymatta. Lisdoireina voi olla sydmisen
hairi6ita, ddnekastd nendhengitystd, huonoa
nukkumista ja nenéeritysta.

Synnynnéiisten rakennemuutosten toinen
daripdd on nenén tiydellinen puutos, toinen
duplikaatio. Rakenteellista ahtautta voi olla
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esimerkiksi nenan etuosan luisessa aukossa,
apertura piriformiksessa.

Yleisin nendn merkittdvistd rakennepoik-
keamista on koana-atresia (29). Molemmin-
puolisena se vaatii pikaisen kirurgisen hoidon.
Toispuolinen leikataan sitten, kun siitd on vai-
vaa (esim. jatkuva nenéeritys).

Kasvohalkiot (29) ja huuli- ja suulakihalkiot
saattavat vaikeuttaa nendhengitysté (30). Ne-
néssi voi olla harvinaisia ahtauttavia massoja,
kuten dermoidituumori, teratooma, hamartoo-
ma, gliooma, suonianomalia ja aivokalvojen tai
aivokudoksen pullistumia (29,31). Lasten poik-
keavissa nendloydoksissa tarvitaan useimmi-
ten tutkimuksia erikoissairaanhoidossa.

Mansikoita ja haikaroita
Suonipoikkeavuudet jaetaan suonikasvaimiin
ja suoniepdmuodostumiin (32). Niista suuri osa
sijaitsee pdén ja kaulan alueella.

Suonikasvaimista yleisin on infantiili he-
mangiooma (mansikkaluomi), joka ilmaantuu
tavallisimmin ensimmaisten elinviikkojen ai-
kana. Harvinaisemmat kongenitaaliset heman-
gioomat ovat tiysin kehittyneitd syntymaéhet-
kelld. Spontaanin kutistumisen vuoksi suurin
osa hemangioomista ei vaadi hoitoa tai seuran-
taa erikoissairaanhoidossa (33).

Jos hemangiooma kasvaa nopeasti, haavau-
tuu, ahtauttaa hengitysteitd, peittdd nakokent-
tad, aiheuttaa kipua tai merkittavai kosmeettis-
ta haittaa tai jos hemangioomia on vahintdén 5,
tulee tehdé l&hete erikoissairaanhoitoon. Ensi-
sijainen hoito on propranololi. Parta-alueen
hemangiooma on yhteydesséd hengitysteiden
hemangioomiin (34-36), joten korvaldakarin
tulee tarkastaa ndiden lasten kurkunpéé taipui-

salla tahystimelld poliklinikalla tai tarvittaessa
nukutuksessa leikkaussalissa.

Suonityypin mukaan jaoteltavat suoniepa-
muodostumat ovat synnynnéisii ja ilmenevét
usein lapsuus- tai nuoruusiissa. Hiussuoniepé-
muodostuma eli kapillaarinen malformaatio
koostuu kapillaarisuonten kaltaisista raken-
teista tai runsaasta maarasta kapillaareja. Se
ilmenee punaisena tai violettina laiskdn ihos-
sa (tuliluomi, portviinildiskd). Imusuoniepé-
muodostuma eli lymfaattinen malformaatio
muodostuu laajentuneista imuteista ja esiin-
tyy taikinamaisena turvotuksena tai pattina
yleisimmin kaulalla. Laskimoepdmuodostuma
koostuu hidasvirtauksisista laskimorakenteis-
ta ja ilmenee pehmeédni kyhmyn4, joka voi olla
sinertdva ollessaan 1dhelld ihoa. Valtimo-laski-
moepadmuodostumassa voi palpoiden tun-
tua varinai tai pulsaatiota nopean virtauksen
merkkind. Diagnoosin varmentaminen ja hoi-
don arvio tehdéén erikoissairaanhoidossa (37).

Kaikkein lievimpii kapillaarisia epdmuodos-
tumia ovat vaaleanpunaiset ldiskét niskassa ja
takaraivolla (ns. haikaranpurema) tai otsalla ja
silméluomessa (ns. enkelin suukko). Ndma4 ovat
hyvin yleisia eivatkéa vaadi jatkotutkimuksia tai
toimenpiteita.

Lopuksi

Sikiokehityksen hairidihin liittyvid rakenne-
poikkeavuuksia todetaan etenkin pédén ja kau-
lan alueella. Joskus néistd muutoksista nékyy
ulospdin vain ”jddvuoren huippu”, joten on
tdrked4 osata tunnistaa tai epdilla synnynnéis-
td poikkeavuutta. Hengitysteiden muutokset,
oireiset ja infektoituvat poikkeavuudet vaativat
kiireellistd konsultaatiota. e

Potilaan
Laakarilehti
uudistui

Luotettavaa tietoa terveydesta,
hyvinvoinnista ja sairauksista
- verkkosivusto suurelle yleisolle.

Suosittele potilaallesi!
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