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Foto 1. Vasaku labakée lihaste atroofia.

Foto 2. Vasaku labakée lihaste atroofia.

Hirayama tobi. Haigusjuhu kirjeldus ja
kirjanduse ulevaade

Triin Helin Unt?

Hirayama tobi (HT) voi Hirayama siindroom on haruldane mitteperekondlikult esinev
iihe kde amiiotroofia, mis klassikaliselt avaldub hiilivalt iihe- voi kahepoolse késivarre-
lihaste atroofia ja ndrkusena, tundlikkuse héireid ei kaasu ning kaebuste siivenemine
toimub 3-5 aasta jooksul, kuni seisund stabiliseerub. Hirayama tobe kirjeldasid esimest
korda Hirayama ja kaasautorid 1959. aastal Jaapani paritolu patsiendil, Kkellel esines
tihepoolne iilajaseme distaalosa lihasatroofia. Hirayama tobi arvatakse olevat tingitud
seljaajukanali kaelaosas liiga pingul olevast duura- ehk kdvakelmekotist, mis viib seljaaju
eessarve narvirakkude kroonilise isheemilise kahjustuseni. Kuigi Hirayama tobe peetakse
tldjuhul mitteprogresseeruvaks haiguseks, voib see haigusest mojutatud patsientidel
osutuda oluliseks puude pohjustajaks. Varajase diagnoosimise ja sekkumisega on voimalik
protsessi siivenemist pidurdada ning seeldbi puude raskust vihendada.

HAIGUSJUHT

22aastane meespatsient hospitaliseeriti
diagnoosi tapsustamiseks plaanilises korras
neuroloogia osakonda. Patsiendi kaebuseks
oli 2-3 aasta jooksul kujunenud vasaku
labakide norkus, mis hiiris muusikainstru-
mentide kdsitsemist, ning samuti vasaku
labakée ja kitinarvarre lihaste kohetumine.
Muutused ilmnesid esialgu aegamddda,
kuid viimase aasta jooksul olid need sama-
sugusena pisima jadanud. Teisi kroonilisi
haigusi ega kahjulikke harjumusi patsiendil
anamneesis ei esinenud.

2,5 kuud varem oli patsiendile ambula-
toorselt tehtud elektroneuromiiograafiline
(ENMG) uuring, milles kirjeldati noel-
uuringul segmentaarset motoneuroni
kahjustust seljaaju kaelaosa 7. ja 8. segmendis
(C7 < C8): esines tagasihoidlik spontaanne
aktiivsus, liksikud fastsikulatsioonid, hiid-
suured motooriithiku potentsiaalid, F-lained
vasakul mediaal- ja ulnaarnarvidel puudusid,
paremal ulnaarnédrvil olid olemas. Prok-
simaalsemal kidtes ega jalalihastes sellist
leidu ei ilmnenud.

2 kuud enne hospitaliseerimist oli
patsiendile tehtud liilisamba kaelaosast
magnetresonantstomograafiline (MRT)
uuring, mille tulemusel olulist haiguslikku
muutust ei kirjeldatud.

Objektiivselt oli patsient asteenilise
kehaehitusega. Esines vasaku labakae lihaste
atroofia (vt foto 1, 2), samuti kiilinarvarre
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lihaste atroofia (vt foto 3). Labakies esinesid
tiksikud fastsikulatsioonid. Vasaku kie
6lavarrelihased olid visuaalselt hinnatuna
parema kde omadega sarnased. Barré asendis
vajusid vasaku kéde sormed 16dvalt rippuma,
molemat kétt aga ees patsient hoidis. Dlina-
momeetriga hinnatuna oli parema kée pigis-
tusjoud 33 kg, vasaku kdega 11 kg.

Vasaku kéde sdormi eemaldas ja 1dhendas
patsient vihenenud ulatuses ja ndérgema
jouga. Vasaku kde poidla ldhendamine ja
eemaldamine olid vahenenud jouga, poidla
joud vastupanule oli ndérgem. Vasaku kie
sdrmede painutaja- ja sirutajalihased (vt
foto 4) olid ndrgad. Parema kde sdrmedes
olid eemaldus- ja ldhendamisjoud ning
vastupanujoud tavapdrased. Kdolus-perios-
taalrefleksid olid kdtel madalad, kuid poolte
erinevuseta. Muus osas oli neuroloogiline
leid oluliste isedrasusteta.

Neuroloogia osakonnas vdetud vereana-
liiisides olulisi kdrvalekaldeid ei esinenud -
hemogramm ning biokeemilised analiitisid
olid normvédrtustega, haigustekitajate skrii-
ningtestid negatiivsed, onkomarkerid ning
onkoneuraalsete antikehade paneeluuringu
nditajad vereseerumis negatiivsed.

Varasema MRT-uuringu tilevaatamisel
jai raviarstil kahtlus, et 6. ja 7. kaelalili
korgusel on seljaaju naabersegmentidega
vorreldes veidi kitsam. Seetéttu konsultee-
riti MRT-uuringu leidu neuroradioloogiga,
kes soovitas tdpsustava uuringuna teha
funktsionaalse uuringu ettepainutusega
(T2-sekventsi reziimis).

Uuel MRT-uuringul ilmnes, et seljaaju
eest taha 1abimo66t 5.-7. kaelaliili kérgusel
on normaalsuurusest vaiksem umbes 3 cm
pikkusel alal, samal kérgusel esines kergelt
ebatasane seljaaju eeskontuur, mistottu
jai kahtlus seljaaju eesosa atroofia suhtes.
Selget glioosile viitavat signaalimuutust
seljaajus ei eristatud. Neutraalses asendis
olid lulisambakanal ja lulivahemikud
ahenemisteta. Funktsionaalsetel ette-
painutusega uuringuseeriatel tuli ilmsiks
lilisambakanalisse duurakotist dorsaal-
semale tekkinud epiduraalse pehmekoe
védljendunud ulatuslik viljavélvuvus (3.
kaelaliilist kuni 3. rinnaliilini), mille sees
olid laienenud veenidele viitavad madala
signaaliga vddtjad alad. Selline muutus
pdhjustab duurakoti ahenemise, mis oli
patsiendil kdige vdljendunum 5.-7. kaelaliili
korgusel, kus esines ettepainutusel ka koige
stigavam kiifoos. Radioloogi hinnangul oli

Foto 4. Vasaku labakae ja kiitinarvarre lihaste atroofia, sormede
sirutajalihaste norkus.

Pilt 1. Magnetresonantstomograafiline iilesvote ettepainutusega
T2-sekventsis. 3. kaelaliilist kuni 3. rinnaltlini duurakotist
dorsaalsemal esineb véljendunud ulatuslik epiduraalse pehmekoe
valjavolvuvus lillisambakanalissse. Valjavolvuvuse sees on
laienenud veenidele viitavad madala signaaliga vaatjad alad.
Duurakott on ahenenud, kdoige enam valjendunult 5.-7. kaelaliili
korgusel, kus ettepainutusel on kdige stigavam kiifoos.
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tegemist Hirayama stindroomile iseloomu-
liku radioloogilise leiuga.

Kliinilise pildi ning radioloogiliste ja
neurofiisioloogiliste uuringute tulemuste
alusel diagnoositi patsiendil iihe kée lihas-
kéhetumine - Hirayama stindroom.

Ravitaktikat konsulteeriti ka neurokirur-
giga. Kuna patsiendi haiguskulg oli jbudnud
platoofaasini, oli neurokirurgi hinnangul
nididustatud konservatiivne ravi (kaelakrae).

KIRJANDUSE ULEVAADE

Hirayama tobi (HT) voi Hirayama siindroom
on fokaalse amiiotroofia healoomuline vorm,
mis mojutab enim 7.-8. kaela- ja 1. torakaal-
segmendi poolt innerveeritud miiotoome,
sadstes iilajdseme proksimaalseid lihaseid,
mis on innerveeritud 5. ja 6. mliotoomi
poolt (1, 2). Vdga harva voib HT atiitipilise
avaldusena moéjutada ka alajasemeid (3).
HT avaldub eelkdige noortel meestel ning
avaldumissagedus on meestel markimis-
vaarselt suurem kui naistel (1, 2).

HT avaldub jark-jargult tthepoolse voi
astimmeetrilise kahepoolse lihasnorkuse
ja atroofiana. On kirjeldatud ka kaasuvana
esineda vdivaid tilajiseme distaalse osa auto-
noomse funktsiooni hdireid nagu kiilma-
pareesi ehk lihaste lilemaarast norkust
kiilmaga kokkupuutel, kiilma nahka, liigset
higistamist ja karvade véljalangemist kite
dorsaalpinnal (1). Samuti voib esineda mini-
polimiiokloonuseid (4). Ligikaudu 70%-1
patsientidest esineb haiguse progressee-
rumine 3 aasta jooksul ja ligikaudu 90%-1
patsientidest stabiliseerub haigus 6 aasta
jooksul esmaavaldumisest (1).

HT tdpne patogenees on endiselt
ebaselge. Hirayama koos kaasautoritega
kirjeldas HTd esimest korda 1959. aastal
jaapani paritolu patsiendil, kellel esines
tthepoolne ilajdseme distaalosa lihasat-
roofia (5). Esimese neuropatoloogilise kirjel-
duse avaldasid Hirayama ja kaasautorid aga
1987. aastal patsiendi kohta, kellel 23 aastat
parast haiguse algust ilmestus seljaaju
eesmistes sarvedes 5. kaelasegmendi kuni
1. torakaalsegmendi kdrgusel, eriti viljen-
dunult 7.- 8. kaelasegmendi tasemel suurte
javaikeste narvirakkude erineva raskusast-
mega nekroos ja degeneratsioon koos kerge
glioosiga. Autorid pakkusid kahjustuse
peamiseks pdhjuseks vereringe hdirumist
seljaaju kaelaosa alumises osas (6).

Praeguste neuroradioloogiliste tehni-
katega on kaela painutamisel aga ndidatud

seljaaju kdovakelmekanali alumise osa
tagumise seina ettepoole nihkumist, mis
pohjustab seljaaju kaelaosa alumises osas
margatavat ja sageli asimmeetrilist lame-
nemist, mis on eeldatavasti HT peamine
patogeneetiline mehhanism (7-14). Tava-
péraselt on seljaaju duurakott kinnitunud
kraniaalsemal vaid suure kuklamulgu
ning 2. ja 3. kaelaliilikeha tagumistele
pindadele ning kaudaalsemal dndraluu
kiilge. HT-patsientidel esineb selgrooliilide
ja kovakelme kasvukiiruses erinevus, mis
pdhjustab jdigema kdvakelmekanali, mis
ei suuda painutuste ajal kanali tagaseina
pikenemist kompenseerida. See omakorda
pohjustab tagumise kdvakelmeseina nihku-
mise ettepoole, millega kaasneb seljaaju
kokkusurumine. Selline kokkusurumine
kaela korduval voi piisival painutamisel voib
pohjustada kroonilisi mikrotsirkulatsiooni
héireid seljaaju eesmises osas, arvatavasti
eesmise seljaajuarteri kompressiooni tottu.
See voib viia seljaaju eessarvede nekroosini,
kuna need on isheemia suhtes koige haava-
tavamad (7, 13-14). Ciceri ja kaasautorid (15)
pakkusid vilja, et ka kaela painutamisel
tekkiv veenide laienemine ja venoosne
staas voivad tdiendavalt seljaaju isheemiat
stivendada.

Kliinilist diagnoosi kinnitavad elektro-
fiisioloogilised ja radioloogilised uuringud.
ENMG-leid viitab kroonilisele denervat-
sioonile, mis on tdheldatav 7. ja 8. seljaaju-
segmendi ja esimese rinnasegmendi poolt
innerveeritud lihastes koos dgeda dener-
vatsioonipotentsiaaliga (fastsikulatsioonid,
positiivsed teravad lained ja virvenduspo-
tentsiaalid) voi ilma selleta (16).

Rutiinsel MRT-uuringul neutraalses
asendis hinnatakse leid sageli normaal-
seks, kuid vdib esineda ka seljaaju kaelaosa
alumise osa atroofiat voi ebanormaalset
kaelaosa koverust (kaelalordoosi sirges-
tumine voi kaelakiifoos) (17). HT puhul on
klassikaline MRT-leid kaela ettepainutusel
kovakelmekoti tagumise seina eessuunas
nihkumine koos kinnituse kadumisega
kiilgnevale liilikaareplaadile ning pool-
kuukujuline mass seljaajukanali kaelaosa
alumise osa epiduraalruumis. Arvatakse,
et viimane viitab tagumise sisemise verteb-
raalse venoospdimiku lilekoormusele, kuna
see kaob kaela neutraalasendis (9, 10, 15).
Nn maosilmavilimus on radioloogiline
leid, mida kirjeldatakse simmeetrilise
kahepoolse vdikese korge signaaliintensiiv-
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susega kahjustusena aksiaalsel T2-kaalutud
sekventsil, mis ilmneb HT hilises staadiumis
ja arvatakse olevat poordumatu kahjustuse
ning halva prognoosi néitaja (18).

Vitale ja kaasautorid (19) pakkusid
HT kahtlusega patsiendi uurimiseks vilja
MRT-protokolli, mis sisaldab neutraal-
asendis sagitaalseid T1- ja T2-kaalutud
sekventse, aksiaalseid T2- voi T2*kaalutud
sekventse; 25-35 kraadi ulatuses kaela
painutusasendis sagitaalset T2-kaalutud
sekventsi ja aksiaalset T2- voi T2*kaalutud
sekventsi; kaela painutusasendis sagitaalset
T1-kaalutud sekventsi enne ja parast gado-
liiniumi veenisisest manustamist.

HTd tuleks radioloogiliste ning teiste
uuringute abil eristada stiringomtieeliast,
amiotroofilisest lateraalskleroosist, kaela
spondiiloosiga seotud miielopaatiast, seljaaju
kasvajatest ning traumaatilisest miielopaa-
tiast, mis koik vbivad samuti pohjustada
kde distaalosas esinevat lokaliseeritud
amiiotroofiat (19).

Mitmed uurimisrithmad on plitidnud
leida voimalikke HT geneetilisi seoseid.
Mitmed uuringud on kandidaatgeenidena
keskendunud sarnastele neuroloogilistele
haigustele, sealhulgas spinaalsele lihasat-
roofiale, spinobulbaarsele lihasatroofiale
ja perekondlikule amiiotroofilisele late-
raalskleroosile, kuid senini ei ole HT puhul
taolisi seoseid sedastatud (20-23). 2012.
aastal tuvastasid Lim ja kaasautorid (24)
neljal patsiendil, kes p&desid tihe kde amiio-
troofiat ja kes ei olnud omavahel suguluses,
kogu eksoomi sekveneerimise uuringul 2
voéimalikku HT geneetilise eelsoodumusega
seotud geeni: KIAA1377 ja C5orf42.

Kuna HTd peetakse isestabiliseeruvaks
haiguseks ja see saavutab platoo sageli 1-5
aasta jooksul (1, 2, 8), seisneb ravi edasise
progresseerumise peatamiseks kaelatoe
kasutamises kaela ettepainutamise valti-
miseks. Prognoos on parem lithemalt
kestnud haiguse ning kaela neutraalses
asendis seljaaju atroofiata patsientidel (25).
Moned autorid on ravina vilja pakkunud
ka kirurgilist sekkumist, kuid enamiku
HT-patsientide seisund stabiliseerub tava-
liselt konservatiivse raviga ja kirurgiline
ravi voiks olla vajalik rasketel juhtudel, mis
on kiiresti stiveneva kuluga (26). Lilisamba
kaelaosa dekompressioon koos fusiooni
ja kovakelmeplastikaga on andnud héaid
tulemusi, kuna see tagab kaelaosas pisiva
stabiilse fiksatsiooni (27).

KOKKUVOTE

Artiklis on esitatud harva esineva Hirayama
tove haigusjuhu kirjeldus. Seda haigust
kohtab suhteliselt harva, kuid seda tuleks
kahtlustada eelkdige noortel meespatsien-
tidel, kellel on tithepoolne voi asimmeet-
riline kahepoolne labakidte ja késivarte
lihasnorkus. Hirayama tove kulgu peetakse
healoomuliseks ja enamasti on ravi konser-
vatiivne, kasutada soovitatakse kaelatuge.
Diagnoosi kinnitamiseks on lisaks kliini-
lisele simptomaatikale vajalikud elekt-
roneuromiiograafilised ja radioloogilised
uuringud. Varajane diagnoos aitab funkt-
sioonihdiret vahendada.
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SUMMARY

Hirayama's disease

Triin Helin Unt*

Hirayama’s disease, or Hirayama syndrome,is
a rare nonfamiliar monomelic amyotrophy
that classically manifests itself as muscle
atrophy and weakness of unilateral or bilateral
forearms and hands in absence of sensory
alterations. The complaints may worsen for 3-5
years until a plateau state is achieved. Hiray-
ama’s disease was first described by Hirayama
and co-authors in 1959 in a Japanese patient
presenting with unilateral distal atrophy of
the upper limb. The condition is thought to
be caused by a tight dural sac in the cervical
canal, leading to chronic ischaemic changes
in the anterior horn nerve cells. Although
Hirayama’s disease is generally considered
to be a self-limiting disease, it may cause
significant disability in affected patients.
Early diagnosis and intervention can limit
the progression of the disease and thereby
reduce the severity of disability.
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Hea kardiorespiratoorne
voimekus vihendab
unehairete riski

Norra Trondheimi piirkonna
elanike tervise ja tervisekditumise
uuring (HUNT-uuring) on kdimas
1984. aastast. HUNT kolmanda
uurimisprogrammi raames selgi-
tati kardiorespiratoorse voime-
kuse (KRV) seost unega.
Uuringusse oli kaasatud 34 357
tdiskasvanud isikut keskmises
vanuses 51,5 aastat, 53,9% olid
naised. Uuritavaid jdlgiti aastatel
2006-2018. Unehdirete esinemise
ile otsustati isikule und soodus-
tava ravimi (bensodiasepiinid,
Z-ravimid, melatoniini retsep-
tori agonistid) retsepti viljakir-
jutamise alusel. KRVd hinnati

valideeritud algoritmi p&hjal,
milles on arvesse vietud vanust,
sugu, vo0 Umbermootu, rahuoleku
sidamesagedust ja isiku enese-
hinnangulist fltisilist aktiivsust,
ning seda véljendati metaboolse
ekvivalendi ithikutes ning jaotati
madalaks, vahepealseks ja korgeks.
Metaboolse ekvivalendi tihikutega
hinnatakse organismi hapniku
tarbimist milliliitrites minutis
tihe kilogrammi kehakaalu kohta
tugeval fuisilisel koormusel.
Andmete analiitisil ilmnes, et
kokku 304 899 isikaasta kohta
kirjutati und soodustava ravimi
retsept vélja 5791 vaatlusalusele.
Seega olid 17%-1 vaatlusalustest
arstiabi vajavad unehdired. Uinuti
viljakirjutamise sagedus oli nega-
tiivses korrelatsioonis KRVga: KRV

suurenemine tihe metaboolse
ekvivalendi tihiku vérra vihendas
uinuti valjakirjutamise juhte
meestel 5% ja naistel 4% vorra.
Vorreldes madala KRVga isikutega
oli vahepealse KRV puhul meestel
unehdirete risk 13% ja korge KRV
puhul 15% vorra viiksem. Seevastu
oli korge KVRga naistel vorreldes
madala KRVga naistega unehiirete
risk vaid 5% vorra madalam.

Uuring kinnitab: hea fiitisiline
vorm viahendab unehdirete riski.
Naistel on kirjeldatud seos mdne-
vorra norgemini viljendunud kui
meestel.
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