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N eurologijos ir

neurochirurgijos klinika

NEUROCHIRURGIJOS GRUPE

KRANIOCERVIKALINES JUNGTIES PATOLOGIJA
TARP SERGANCIUJU VI TIPO MUKOPOLISACHARI-
DOZE (MPS VI) LIETUVOJE: ATVEJU ANALIZE

Darbo autorius. Lukas KVASCEVICIUS (VI kursas).

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

Darbo tikslas. Nustatyti kraniospinalinés srities patologijos morfologine iSraisSkg
MRT duomenimis, jy koreliacijg su neurologine simptomatika ir chirurgine gydymo
taktika tarp 9 pacienty Lietuvoje su patvirtinta reta MPS VI genetine liga.

Darbo metodika. Retrospektyviai iSanalizuoti 9 sergantys MPS VI pacientai
(6 moteriskos ir 3 vyriskos lyties), kurie buvo tirti, sekti ir gydyti Vilniaus universiteto
ligoninés Santaros klinikose (VULSK) tarp 2007 ir 2022 mety dél neurologiniy kom-
plikacijy ar jy prevencijos. Siame darbe analizuota stuburo kaklinés dalies patologija.
Vienam pacientui buvo diagnozuota Chiari malformacija su likvoro cirkuliacijos sutri-
kimais ir MPS VI, todél iS bendros statistiniy duomeny analizés jis buvo iSbrauktas.
Neurologinis ir neurovizualizacinis sekimas buvo vidutiniskai 8 metai (ribos 3-15 mety).
Gydymo efektyvumas vertintas remiantis pacienty neurologiniy simptomy dinamika
ir prieSoperaciniais bei pooperaciniais MRT vaizdais, funkcinémis kaklo rentgenogra-
momis. Kaklo MRT vertinta: kaklinés-kraniospinalinés stuburo dalies stenozés laipsnis
ir lokalizacija, jos morfologiné struktira, radiologiniai stuburo nestabilumo pozymiai
(derinant kartu su funkcinémis kaklo rentgenogramomis), nugaros smegeny kompresija
ir mielopatiniai Zidiniai specifinése sekose.

Rezultatai. Vidutinis pacienty amZius pirminés neurochirurgo konsultacijos
metu svyravo tarp 5 ir 31 m. Dazniausios neurologinés komplikacijos buvo kaklinés
mielopatijos klinikinis vaizdas, hidrocefalija ir periferiniy nervy tuneliniai sindromai
(dvi pastarosios Siame darbe neanalizuotos). Tarp gydyty pacienty akivaizdziy stuburo
kaklinés dalies ir kraniospinalinio segmento nestabilumo klinikiniy ir radiologiniy po-
Zymiy nebuvo. Visiems pacientams nustatytas sustoréjes kietasis smegeny dangalas,
iSveséje uzpakalinis iSilginis ir atlantoaksialiniai raisciai su polinkiu storéti ligos eigoje,
kas sukelia papildomg stuburo rigidiSkumg. Visiems pacientams nustatyta jvairaus
laipsnio kakliné stenozé, kuri ryskiausia buvo kraniospinalinéje dalyje. 5/8 (62,5%)
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pacienty radiologiskai diagnozuoti kliniskai reikSmingi kaklinés dalies mielopatiniai
Zidiniai. 7/8 (87,5%) atvejy atlikta jvairios apimties kraniocervikaliné dekompresija,
visiems be stuburo kaklinés dalies instrumentinés fiksacijos. Pooperaciniame periode
nebuvo mirtiny iSeiciy, permanentiniy neurologinés biklés pablogéjimy. Visiems ope-
ruotiems ligoniams neurologiné simptomatika stabilizavosi arba pageréjo, 3/5 (60%)
pacienty mielopatiniai Zidiniai MRT regresavo. Visi pacientai sulauké pilnametysteés ir
jy amZiaus ribos svyruoja tarp 22 ir 46 mety.

ISvados. Serganciy MPS VI pacienty dazniausia ir labiausiai iSreikSta patologija
vyrauja virsutinéje kaklinéje dalyje, kaklinés stenozés laipsnis nebatinai tiesiogiai kore-
liuoja su mielopatijos klinika ar mielopatiniais Zidiniais MRT. Kraniospinalinés jungties
dekompresija be kaklinés stuburo dalies fiksacijos padeda iSvengti grubiy neurologiniy
komplikacijy pacientams, sergantiems MPS VI. Gydymo taktika turéty bati parinkta,
analizuojant kraniospinalinés srities stenozés morfologijg, nugaros smegeny neurovi-
zualizacine ir klinikine bikle. Esant grubiai kaklinés stuburo dalies stenozei, rekomen-
duotina gydomoji arba profilaktiné/prevenciné stuburo kanalo dekompresija, esant
reikalui ir stuburo instrumentiné stabilizacija (mUsy analizuojamoje grupéje nebuvo).
Dél galimo neurologiniy komplikacijy atsiradimo ateityje, bitinas ilgalaikis pacienty
stebéjimas pagal adaptuotg protokola.

RaktaZodziai. VI tipo mukopolisacharidozé; kraniospinaliné jungtis; kakliné ste-
nozé; kraniocervikaliné dekompresija.
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