
TEEMA: SYDÄN

Pitkäaikaisongelmat synnyn-
näisissä sydänvioissa
Synnynnäisten sydänvikojen ennuste on parantunut, ja suurin osa 
sydänvikaisista lapsista saavuttaa aikuisiän. Yksinkertaisimmat leikka-
uksella hoidetut oikovirtausviat, kuten eteis- ja kammioväliseinäaukko, 
eivät vaadi aikuisiällä seurantaa, mutta niihinkin voi liittyä rytmihäiriöitä. 
Aortan koarktaatio on yksinkertainen vika, johon liittyy erityisen suuri 
verenpainetaudin riski. Monimutkaisempiin vikoihin liittyy paljon pitkä-
aikaissairastavuutta. Osa seurantaa tarvitsevista potilaista on edelleen 
seurannan ulkopuolella. Näiden potilaiden tunnistaminen ja kardiolo-
giseen seurantaan ohjaaminen olisikin tärkeää, koska monimutkaisten 
sydänvikojen hoito ja seuranta vaatii erityisosaamista ja moniammatil-
lista yhteistyötä.

Suomessa syntyy vuosittain noin 450 las-
ta, joilla on synnynnäinen sydänvika (esiin-
tyvyys alle 1 %). Sydänleikkauksen tarvitsee 
vajaa 300 lasta ja katetritoimenpiteitä teh-
dään noin 150 lapselle vuosittain. Synnyn-
näisten sydänvikojen ennuste on parantu-
nut merkittävästi viime vuosikymmeninä 
(1). Tähän ovat vaikuttaneet diagnostiikan 
ja hoidon eri osa-alueiden kehittyminen. 

Suomessa on leikattu synnynnäisiä sy-
dänvikoja jo lähes 70 vuotta. Leikkausten 
määrä lisääntyi pitkään (2), mutta synty-
vyyden lasku näkyy myös leikkausmäärien 
vähenemisenä. Parantunut sikiödiagnos-
tiikka ja sitä kautta keskeytysten lukumää-
rä vaikeimmissa vioissa muokkaa vaikei-
den sydänvikojen ja tätä kautta leikkausten 
määrää (3). Kansallisen seulontasuosituk-
sen myötä sydämen vaikeimmista rakenne-
vioista 40–60 % löydetään ennen syntymää 
(4).

Leikkausajankohta on aikaistunut nuo-
rempiin ikäryhmiin. Noin kolmannes kai-
kista synnynnäisen sydänvian vuoksi teh-
dyistä leikkauksista on uusintaleikkauksia 
(5), mikä kuvastaa vaikeiden sydänvikojen 
tuloa hoidon piiriin. Suomessa synnyn-

näisten sydänvikojen hoito lapsuusiällä on 
keskitetty HUSin lastenklinikkaan, nykyi-
seen Uuteen lastensairaalaan. Suomessa 
leikkauskuolleisuus on vain 1–2 %. 

Suomessa on arviolta jo 9000–10 000 
aikuista, joille on tehty lapsuudessa sydän-
leikkaus synnynnäisen sydänvian vuoksi ja 
määrä lisääntyy koko ajan. Kaikki sydänviat 
eivät tarvitse seurantaa, osaa suositellaan 
seurattavaksi kardiologisissa yksiköissä ja 
vaikeimpien vikojen seuranta on keskitetty 
Meilahden synnynnäisten sydänvikojen po-
liklinikalle (6) (Taulukko1). Osa aikuispo-
tilaista, jotka tarvitsisivat sydänseurantaa, 
eivät ole seurannan piirissä. 

Tärkeimmät pitkäaikaisongelmat 
ja niiden mekanismit
Vaikka synnynnäisten sydänvikojen ennus-
te on parantunut, on elinajanodote vaikei-
den vikojen yhteydessä lyhentynyt (2). 
Sairastavuus on suurinta monimutkaisissa 
sydänvioissa, mutta sitä liittyy yksinkertai-
siinkin vikoihin (7). 

Synnynnäisten sydänvikojen kirurgi-
sessa hoidossa syntyneet johtoratavauriot, 
ommellinjat, leikkausarvet ja kudosten ha-

penpuute altistavat rytmihäiriöille. Näitä 
ovat sinussolmukkeen toiminnan ja eteis-
kammiojohtumisen häiriöt sekä eteis- ja 
kammioperäiset rytmihäiriöt. Lisäksi mo-
niin sydänvikoihin liittyy rytmihäiriöriski 
ilman kirurgista hoitoakin johtuen poikkea-
vasta anatomiasta sydämen rakenteissa, se-
pelvaltimoissa tai johtoratajärjestelmässä 
sekä hapenpuutteen ja paine- ja tilavuus-
kuorman aiheuttamasta sydänlihasvauri-
osta (8).  

Sydämen vajaatoiminta on yleistä sydän-
vian hoidon jälkeen ja etiologia on monite-
kijäinen. Sydänleikkauksessa saattaa syntyä 
sydänlihasvaurio, sydämen lokeroissa voi 
olla jäljellä paine- tai tilavuuskuormitusta 
tai systeemikammiona toimiva, rakenteel-
taan oikean kammion tyyppinen kammio 
väsyy. Lisäksi rytmihäiriöt ja iskeeminen 
sydänsairaus liittyen ikääntymiseen tai syn-
nynnäisiin sepelvaltimopoikkeavuuksiin 
voivat johtaa sydämen vajaatoimintaan (9). 

Verenpainetauti on erityisen yleistä aor-
tan koarktaatiossa (CoA). Sitä on raportoitu 
jopa yli 60 %:lla hoidetuista potilaista (10). 
Koarktaatiopotilaiden hypertensio selit-
tyy osittain jäännösahtaumilla, mutta sitä 
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esiintyy myös onnistuneen hoidon jälkeen. 
Hypertensio liittyy myöhäiseen primaari-
korjausikään. Omassa aineistossamme 
paras ennuste verenpainetaudin kehitty-
misen suhteen oli alle yksivuotiaina hoide-
tuilla (Kuva 1). 

Pitkittynyt vasen-oikea-oikovirtaus 
voi aiheuttaa lisääntyneen keuhkokierron 
kautta kohonneen keuhkoverenkierron 
vastuksen, jossa oikovirtaus lopulta kään-
tyy oikea-vasen-suuntaiseksi ja aiheuttaa 
voimakkaan valtimoveren happipitoisuu-
den laskun. Oikovirtausvikoihin liittyvä 
keuhkovaltimoverenpainetaudin esiin-
tyvyys on laskenut leikkausiän varhais-
tumisen myötä (2). Vasemman puolen 
ahtauttavat viat tai vajaatoiminta voivat 
aiheuttaa myös keuhkovaltimoverenpai-
netaudin (9).

Synnynnäisissä sydänvioissa endokar-
diitin riski on suurentunut. Erityisen suuri 
riski liittyy keinoläppiin, korjaamattomaan 
syanoottiseen sydänvikaan, jäännösoiko-
virtauksiin sydämen lokeroiden välillä, ai-
empaan endokardiittiin tai jos keinomate-
riaalien käytöstä sydänvian hoidossa on alle 
puoli vuotta. Näissä tapauksissa endokar-
diittiprofylaksia on indisoitu esimerkiksi 
korkean riskin hammastoimenpiteissä (11). 
Hampaiden hyvä hoito on erityisen tärkeää 
synnynnäistä sydänvikaa sairastavilla.

Pitkäaikaisongelmat ja seuranta 
eri sydänvioissa
Yksinkertaisimmat sydänviat kuten avoin 
valtimotiehyt (PDA) sekä eteis- (ASD) ja 
kammioväliseinäaukko (VSD), ovat vasen-
oikea-oikovirtausvikoja eli sunttivikoja. 
Nämä viat ovat myös yleisimpiä kattaen 
noin 60 % sydänvioista. Onnistuneen 
leikkaushoidon jälkeen nämä sydänviat 
eivät tarvitse seurantaa aikuisiässä, mutta 
näidenkin vikojen kohdalla tulee muistaa, 
että rytmihäiriöriski on lisääntynyt verrat-
tuna normaaliväestöön (7). Tämä ei koske 
avointa valtimotiehyttä, jonka korjauk-
sessa ei tarvitse kajota sydämen sisäisiin 
rakenteisiin.

Useat synnynnäiset sydänviat ovat 
korjattavissa siten, että sydän toimii ana-
tomisesti oikein (totaalikorjaus), mutta 
vikoihin liittyy paljon myöhäissairasta-
vuutta ja uusintatoimenpiteiden tarvet-

ta. Tällaisiin sydänvikoihin kuuluu mm. 
yleisin syanoottinen sydänvika, Fallot’n 
tetralogia (TOF). Vuoden ikään mennes-
sä tehtävässä korjausleikkauksessa oikean 
kammion ulosvirtauskanavaa laajennetaan 
ja tarvittaessa keuhkovaltimoläppä avataan 
ja laajennetaan. Tämä johtaa keuhkovalti-
moläpän vuotoon ja oikean kammion laa-
jenemiseen. Oikean kammion toimintahäi-
riön kehittymisen estämiseksi joudutaan 
uusintaleikkauksessa tai katetritoimenpi-
teessä asettamaan tilalle läpällinen siirre tai 
pitävä keuhkovaltimoläppä. Oikean puolen 
haarakatkos on tyypillinen löydös kaikkien 
TOF-potilaiden sydänfilmissä. Rytmihäi-
riöt lisääntyvät iän myötä ja ne voivat olla 
eteis- tai kammioperäisiä. Äkkikuoleman 
riski on onneksi pienentynyt viimeisten 
vuosikymmenten aikana tehtyjen leikka-
usten jälkeen verrattuna aikaisemmin lei-
kattuihin (1).

Aortan koarktaatiota pidetään yksinker-
taisena sydänvikana, mutta hypertensioris-
kin lisäksi siihen liittyy paljon myöhäissai-

rastavuutta. Jopa 85  %:lla CoA-potilaista on 
kaksipurjeinen aorttaläppä (9). Se ei yleen-
sä aiheuta ongelmia lapsuus- ja nuoruus-
iässä, mutta myöhemmin läppä saattaa 
ahtautua, alkaa vuotamaan tai aortan tyvi 
laajentua. Koarktaation hoito altistaa aor-
tan aneurysmille ja vikaan liittyy aivovalti-
moaneurysmien riski, joten verenpaineen 
hyvä hoito on tässä potilasryhmässä tärke-
ää. Koarktaatiopotilaat kuuluvat säännölli-
seen sydänseurantaan. 

Suurten suonten transpositio (TGA) on 
esimerkki leikkaustekniikan kehittymisen 
vaikutuksesta ennusteeseen. Aikaisem-
min, ennen 1990-lukua, korjaus tehtiin 
eteistenvaihtoleikkauksella, johon liittyy 
erityisen suuri riski eteisperäisille rytmi-
häiriöille eteisten tunneloinnin vuoksi sekä 
sydämen vajaatoiminnalle, koska sydämen 
rakenteellinen oikea kammio jää toimitta-
maan systeemikammion virkaa. Nykyisin 
vika hoidetaan valtimoidenvaihtoleik-
kauksella, jossa molemmat edellä mainitut 
myöhäisongelmat pystytään välttämään. 

Taulukko 1. Lapsuudessa hoidettu synnynnäinen sydänvika ja 
pitkäaikaishoidon tarve sekä porrastus.

Lapsuudessa hoidettu 
Synnynnäinen sydänvika 

Seurannan tarve 
aikuisuudessa

Seurantapaikka

Leikattu oikovirtausvika ilman 
jäännösvikaa (PDA, ASD, VSD)

Ei -

Katetritekniikalla hoidettu 
oikovirtausvika (ASD, VSD)

Kyllä 1 Yleiskardiologinen yksikkö

Kirurgisesti tai katetritoi-
menpiteellä hoidettu aortan 
koarktaatio

Kyllä Yleiskardiologinen yksikkö

Fallot`n tetralogia, suurten 
suonten transpositio, yhteinen 
valtimorunko, eteiskammioväli-
seinäaukko

Kyllä Yleiskardiologinen yksikkö

Yksikammioinen sydänvika Kyllä Synnynnäisten sydänsairauk-
sien poliklinikka, HYKS, Meilah-
ti sekä välikontrollit muissa 
osaamiskeskuksissa 2

1 Suljinlaitteiden valmistavat suosittavat seurantaa 3–5 vuoden välein 
2 Yliopistosairaalat sekä keskussairaalat, joissa on perehdytty synnynnäisten sydänvikojen hoitoon

 Erikoislääkäri 3/2022 • 32 vsk96



Kirjallisuutta
1.	 Raissadati A, Nieminen H, Haukka J, Sairanen H, 

Jokinen E. Late Causes of Death After Pediatric 
Cardiac Surgery: A 60-Year Population-Based Study. J 
Am Coll Cardiol. 2016;68(5):487-98.

2.	 Raissadati A, Nieminen H, Jokinen E, Sairanen H. 
Progress in late results among pediatric cardiac 
surgery patients: a population-based 6-decade study 
with 98% follow-up. Circulation. 2015;131(4):347-53; 
discussion 53.

3.	 Wik G, Jortveit J, Sitras V, Døhlen G, Rønnestad AE, 
Holmstrøm H. Severe congenital heart defects: inci-
dence, causes and time trends of preoperative morta-
lity in Norway. Arch Dis Child. 2020;105(8):738–43.

4.	 Sarkola T, Räsänen J, Pitkänen-Argillander O. Sikiön 
sydämen ja verenkierron diagnostiikan ja hoidon 
merkitys syntyvälle lapselle. Lääketieteellinen 
Aikakausikirja Duodecim. 2020; 136:677–84.

5.	 Jacobs JP, Mavroudis C, Quintessenza JA, Chai PJ, 
Pasquali SK, Hill KD, et al. Reoperations for pediatric 
and congenital heart disease: an analysis of the 
Society of Thoracic Surgeons (STS) congenital heart 
surgery database. Semin Thorac Cardiovasc Surg 
Pediatr Card Surg Annu. 2014;17(1):2–8.

6.	 Sinisalo J, Kokkonen J, Jalanko M. Aikuiseksi vart-
tuneen sydänlapsen pulmien seuranta ja hoito. 
Lääketieteellinen aikakausikirja Duodecim. 2020; 
136:711–8.

7.	 Raissadati A, Haukka J, Pätilä T, Nieminen H, Jokinen 
E. Chronic Disease Burden After Congenital Heart 
Surgery: A 47-Year Population-Based Study With 99 
% Follow-Up. J Am Heart Assoc. 2020;9(9): e015354.

8.	 Hernández-Madrid A, Paul T, Abrams D, Aziz PF, 
Blom NA, Chen J, et al. Arrhythmias in congenital 
heart disease: a position paper of the European Heart 
Rhythm Association (EHRA), Association for European 
Paediatric and Congenital Cardiology (AEPC), and the 
European Society of Cardiology (ESC) Working Group 
on Grown-up Congenital heart disease, endorsed 
by HRS, PACES, APHRS, and SOLAECE. Europace. 
2018;20(11):1719-53.

9.	 Baumgartner H, De Backer J. The ESC Clinical 
Practice Guidelines for the Management of Adult 
Congenital Heart Disease 2020. Eur Heart J. 
2020;41(43):4153-4.

10.	Canniffe C, Ou P, Walsh K, Bonnet D, Celermajer 
D. Hypertension after repair of aortic coarc-
tation--a systematic review. Int J Cardiol. 
2013;167(6):2456-61.

11.	Habib G, Lancellotti P, Antunes MJ, Bongiorni MG, 
Casalta JP, Del Zotti F, et al. [2015 ESC Guidelines for 
the management of infective endocarditis]. Kardiol 
Pol. 2015;73(11):963-1027.

12.	Kverneland LS, Kramer P, Ovroutski S. Five decades 
of the Fontan operation: A systematic review of 
international reports on outcomes after univentricular 
palliation. Congenit Heart Dis. 2018;13(2):181–93.

13.	Boldt T, Rahkonen O, Pihkala J. Synnynnäisten 
sydänvikojen perkutaaninen hoito. Lääketieteellinen 
Aikakausikirja Duodecim. 2020; 136:695–702.

14.	Jalal Z, Hascoët S, Gronier C, Godart F, Mauri L, 
Dauphin C, et al. Long-Term Outcomes After 
Percutaneous Closure of Ostium Secundum Atrial 
Septal Defect in the Young: A Nationwide Cohort 
Study. JACC Cardiovasc Interv. 2018;11(8):795–804.

Valtimoidenvaihtoleikkauksen jälkeen 
voi harvinaisena komplikaationa esiintyä 
sepelvaltimoiden tyviahtaumia sepelvalti-
moistutusten vuoksi. Edelleenkin suurin 
osa aikuisista, joilla on TGA, on hoidettu 
käyttämällä eteistunnelointia. 

Yksikammioiset sydänviat kuuluvat 
vaikeimpiin sydänvikoihin ja niitä pys-
tytään hoitamaan vain palliatiivisesti. 
Yksikammiovian leikkaussarjan jälkeen 
systeemilaskimoveri ohjautuu suoraan 
keuhkoverenkiertoon ilman välissä olevaa 
oikean kammion pumppua. Korkea keuh-
kolaskimopaine johtaa seurannassa usein 
maksaongelmiin, suoliston proteiinivuo-
toon tai proteiinivalosten kertymiseen 
keuhkoputkiin. Lisäksi rytmihäiriöt, sy-
dämen vajaatoiminta ja tromboemboliset 
komplikaatiot ovat yleisiä. Suorituskyky on 
aina eriasteisesti alentunut. Nykyään jopa 
80 % yksikammiovikaa sairastavista sel-
viää aikuisikään (12), osa heistä tarvitsee 
sydämensiirron. Seuranta tapahtuu omien 
yliopistosairaaloiden lisäksi keskitetysti 
Meilahden synnynnäisten sydänvikojen 
poliklinikalla.

Perkutaaninen sydänvikojen hoito 
Nykyään osa sydänvioista pystytään hoi-
tamaan verisuoniteitse katetrien avulla, 
mikä on vähentänyt leikkausten tarvetta. 

Suomessa tehdään toimenpidekatetroin-
teja noin 150 lapselle vuosittain (13). Toi-
menpiteiden kehittymisen myötä katetri-
toimenpiteitä voidaan nykyisin tehdä hyvin 
pienillekin lapsille ja vakavat komplikaati-
ot ovat erittäin harvinaisia, vain promillen 
luokkaa (13). Katetritekniikalla voidaan 
parantaa kokonaan osa sydänvioista kuten 
ASD ja PDA käyttäen erilaisia sulkulaitteita. 
Keuhkovaltimoläpän ahtauma sekä aortan 
koarktaatio korjataan laajentamalla läppää 
ja verisuonta. Vaikeiden sydänvikojen hoi-
dossa katetritoimenpiteitä voidaan tehdä 
kirurgisen hoidon rinnalla leikkausten 
määrän vähentämiseksi tai yhdistää nämä 
kaksi hoitomuotoa ja näin vähentää leikka-
ukseen käytettävää aikaa (hybriditoimen-
piteet). Pitkäaikaishaitat ovat harvinaisia, 
mutta mahdollisia. Eteisperäiset rytmihäi-
riöt ovat yleisin pitkäaikaiskomplikaatio 
eteisväliseinäaukon sulun jälkeen. Myö-
häisiä, eriasteisia eteis-kammiokatkoksia 
on myös kuvattu esiintyvän (14). Rutiinin-
omainen pitkäaikaisseuranta onkin aiheel-
lista lapsuudessa tehdyn ASD:n perkutaani-
sen sulun jälkeen. Pitkäaikaisseurantaa ei 
tarvita PDA:n katetrisulun jälkeen. 

Kuva 1.
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