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NEUROCHIRURGIJOS GRUPĖ

KR ANIOCERVIKALINĖS JUNGTIES PATOLOGIJA 
TARP SERGANČIŲJŲ VI TIPO MUKOPOLISACHARI-
DOZE (MPS VI) LIETUVOJE: AT VEJŲ ANALIZĖ

Darbo autorius. Lukas KVAŠČEVIČIUS (VI kursas).

Darbo vadovas. Asist. dr. Robertas KVAŠČEVIČIUS, VU MF Neurologijos ir neu-
rochirurgijos klinika.

Darbo tikslas. Nustatyti kraniospinalinės srities patologijos morfologinę išraišką 
MRT duomenimis, jų koreliaciją su neurologine simptomatika ir chirurgine gydymo 
taktika tarp 9 pacientų Lietuvoje su patvirtinta reta MPS VI genetine liga.

Darbo metodika. Retrospektyviai išanalizuoti 9 sergantys MPS VI pacientai 
(6 moteriškos ir 3 vyriškos lyties), kurie buvo tirti, sekti ir gydyti Vilniaus universiteto 
ligoninės Santaros klinikose (VULSK) tarp 2007 ir 2022 metų dėl neurologinių kom-
plikacijų ar jų prevencijos. Šiame darbe analizuota stuburo kaklinės dalies patologija. 
Vienam pacientui buvo diagnozuota Chiari malformacija su likvoro cirkuliacijos sutri-
kimais ir MPS VI, todėl iš bendros statistinių duomenų analizės jis buvo išbrauktas. 
Neurologinis ir neurovizualizacinis sekimas buvo vidutiniškai 8 metai (ribos 3-15 metų). 
Gydymo efektyvumas vertintas remiantis pacientų neurologinių simptomų dinamika 
ir priešoperaciniais bei pooperaciniais MRT vaizdais, funkcinėmis kaklo rentgenogra-
momis. Kaklo MRT vertinta: kaklinės-kraniospinalinės stuburo dalies stenozės laipsnis 
ir lokalizacija, jos morfologinė struktūra, radiologiniai stuburo nestabilumo požymiai 
(derinant kartu su funkcinėmis kaklo rentgenogramomis), nugaros smegenų kompresija 
ir mielopatiniai židiniai specifinėse sekose.

Rezultatai. Vidutinis pacientų amžius pirminės neurochirurgo konsultacijos 
metu svyravo tarp 5 ir 31 m. Dažniausios neurologinės komplikacijos buvo kaklinės 
mielopatijos klinikinis vaizdas, hidrocefalija ir periferinių nervų tuneliniai sindromai 
(dvi pastarosios šiame darbe neanalizuotos). Tarp gydytų pacientų akivaizdžių stuburo 
kaklinės dalies ir kraniospinalinio segmento nestabilumo klinikinių ir radiologinių po-
žymių nebuvo. Visiems pacientams nustatytas sustorėjęs kietasis smegenų dangalas, 
išvešėję užpakalinis išilginis ir atlantoaksialiniai raiščiai su polinkiu storėti ligos eigoje, 
kas sukelia papildomą stuburo rigidiškumą. Visiems pacientams nustatyta įvairaus 
laipsnio kaklinė stenozė, kuri ryškiausia buvo kraniospinalinėje dalyje. 5/8 (62,5%) 
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pacientų radiologiškai diagnozuoti kliniškai reikšmingi kaklinės dalies mielopatiniai 
židiniai. 7/8 (87,5%) atvejų atlikta įvairios apimties kraniocervikalinė dekompresija, 
visiems be stuburo kaklinės dalies instrumentinės fiksacijos. Pooperaciniame periode 
nebuvo mirtinų išeičių, permanentinių neurologinės būklės pablogėjimų. Visiems ope-
ruotiems ligoniams neurologinė simptomatika stabilizavosi arba pagerėjo, 3/5 (60%) 
pacientų mielopatiniai židiniai MRT regresavo. Visi pacientai sulaukė pilnametystės ir 
jų amžiaus ribos svyruoja tarp 22 ir 46 metų.

Išvados. Sergančių MPS VI pacientų dažniausia ir labiausiai išreikšta patologija 
vyrauja viršutinėje kaklinėje dalyje, kaklinės stenozės laipsnis nebūtinai tiesiogiai kore-
liuoja su mielopatijos klinika ar mielopatiniais židiniais MRT. Kraniospinalinės jungties 
dekompresija be kaklinės stuburo dalies fiksacijos padeda išvengti grubių neurologinių 
komplikacijų pacientams, sergantiems MPS VI. Gydymo taktika turėtų būti parinkta, 
analizuojant kraniospinalinės srities stenozės morfologiją, nugaros smegenų neurovi-
zualizacinę ir klinikinę būklę. Esant grubiai kaklinės stuburo dalies stenozei, rekomen-
duotina gydomoji arba profilaktinė/prevencinė stuburo kanalo dekompresija, esant 
reikalui ir stuburo instrumentinė stabilizacija (mūsų analizuojamoje grupėje nebuvo). 
Dėl galimo neurologinių komplikacijų atsiradimo ateityje, būtinas ilgalaikis pacientų 
stebėjimas pagal adaptuotą protokolą.

Raktažodžiai. VI tipo mukopolisacharidozė; kraniospinalinė jungtis; kaklinė ste-
nozė; kraniocervikalinė dekompresija.
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