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Pitkaaikaisongelmat synnyn-

naisissa sydanvioissa

Synnynnadisten sydanvikojen ennuste on parantunut, ja suurin osa
sydanvikaisista lapsista saavuttaa aikuisian. Yksinkertaisimmat leikka-
uksella hoidetut oikovirtausviat, kuten eteis- ja kammiovaliseinaaukko,
eivat vaadi aikuisialla seurantaa, mutta niihinkin voi liittya rytmihairioita.
Aortan koarktaatio on yksinkertainen vika, johon liittyy erityisen suuri
verenpainetaudin riski. Monimutkaisempiin vikoihin liittyy paljon pitka-
aikaissairastavuutta. Osa seurantaa tarvitsevista potilaista on edelleen
seurannan ulkopuolella. Naiden potilaiden tunnistaminen ja kardiolo-
giseen seurantaan ohjaaminen olisikin tarkeaa, koska monimutkaisten
sydanvikojen hoito ja seuranta vaatii erityisosaamista ja moniammatil-

lista yhteistyota.

Suomessa syntyy vuosittain noin 450las-
ta,joilla on synnynndinen sydidnvika (esiin-
tyvyysalle1%). Sydinleikkauksen tarvitsee
vajaa 300 lasta ja katetritoimenpiteitd teh-
dddn noin 150 lapselle vuosittain. Synnyn-
ndisten syddnvikojen ennuste on parantu-
nut merkittidvasti viime vuosikymmenini
(1). Tdhin ovat vaikuttaneet diagnostiikan
jahoidon eri osa-alueiden kehittyminen.

Suomessa on leikattu synnynnéisid sy-
ddnvikoja jo 1dhes 70 vuotta. Leikkausten
madrd lisddntyi pitkddn (2), mutta synty-
vyyden lasku nidkyy my0s leikkausmédrien
vdhenemisend. Parantunut sikiddiagnos-
tiikka ja sitd kautta keskeytysten lukumai-
rd vaikeimmissa vioissa muokkaa vaikei-
den syddnvikojen ja titd kautta leikkausten
madrdd (3). Kansallisen seulontasuosituk-
sen myotd syddmen vaikeimmista rakenne-
vioista 40-60 %16ydetddn ennen syntymid
@)-

Leikkausajankohta on aikaistunut nuo-
rempiin ikdryhmiin. Noin kolmannes kai-
kista synnynniisen syddnvian vuoksi teh-
dyistd leikkauksista on uusintaleikkauksia
(5), mikd kuvastaa vaikeiden sydidnvikojen
tuloa hoidon piiriin. Suomessa synnyn-
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ndisten syddnvikojen hoito lapsuusiélld on
keskitetty HUSin lastenklinikkaan, nykyi-
seen Uuteen lastensairaalaan. Suomessa
leikkauskuolleisuus on vain 1-2 %.

Suomessa on arviolta jo 900o-10 000
aikuista, joille on tehty lapsuudessa sydédn-
leikkaus synnynniisen syddnvian vuoksi ja
madri lisddntyy koko ajan. Kaikki syddnviat
eivit tarvitse seurantaa, osaa suositellaan
seurattavaksi kardiologisissa yksikoissd ja
vaikeimpien vikojen seuranta on keskitetty
Meilahden synnynnéisten sydénvikojen po-
liklinikalle (6) (Taulukko1). Osa aikuispo-
tilaista, jotka tarvitsisivat syddnseurantaa,
eivdt ole seurannan piirissi.

Tarkeimmat pitkaaikaisongelmat
ja niiden mekanismit
Vaikka synnynniisten syddnvikojen ennus-
te on parantunut, on elinajanodote vaikei-
den vikojen yhteydessd lyhentynyt (2).
Sairastavuus on suurintamonimutkaisissa
syddnvioissa, mutta sitd liittyy yksinkertai-
siinkin vikoihin (7).

Synnynndisten syddnvikojen kirurgi-
sessa hoidossa syntyneet johtoratavauriot,
ommellinjat, leikkausarvet ja kudosten ha-

penpuute altistavat rytmihiirisille. N&itd
ovat sinussolmukkeen toiminnan ja eteis-
kammiojohtumisen hiiriét seki eteis- ja
kammioperdiset rytmihdiriot. Lisdksi mo-
niin syddnvikoihin liittyy rytmihdiricriski
ilman kirurgistahoitoakin johtuen poikkea-
vastaanatomiasta syddmen rakenteissa, se-
pelvaltimoissa tai johtoratajirjestelméssd
sekd hapenpuutteen ja paine- ja tilavuus-
kuorman aiheuttamasta syddnlihasvauri-
osta (8).

Sydédmen vajaatoiminta onyleistd sydén-
vian hoidon jédlkeen ja etiologia on monite-
kijdinen. Syddnleikkauksessa saattaa syntyd
sydinlihasvaurio, syddmen lokeroissa voi
olla jéljelld paine- tai tilavuuskuormitusta
tai systeemikammiona toimiva, rakenteel-
taan oikean kammion tyyppinen kammio
vdsyy. Lisdksi rytmihdiriot ja iskeeminen
sydédnsairaus liittyen ikddntymiseen tai syn-
nynniisiin sepelvaltimopoikkeavuuksiin
voivat johtaa syddmen vajaatoimintaan (9).

Verenpainetauti on erityisen yleistd aor-
tankoarktaatiossa (CoA). Sitd on raportoitu
jopayli 60 %:1la hoidetuista potilaista (10).
Koarktaatiopotilaiden hypertensio selit-
tyy osittain jadnndsahtaumilla, mutta sitd
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esiintyy myos onnistuneen hoidon jélkeen.
Hypertensio liittyy my6héiseen primaari-
korjausikddn. Omassa aineistossamme
paras ennuste verenpainetaudin kehitty-
misen suhteen oli alle yksivuotiaina hoide-
tuilla (Kuva1).

Pitkittynyt vasen-oikea-oikovirtaus
voi aiheuttaa lisddntyneen keuhkokierron
kautta kohonneen keuhkoverenkierron
vastuksen, jossa oikovirtaus lopulta kddn-
tyy oikea-vasen-suuntaiseksi ja aiheuttaa
voimakkaan valtimoveren happipitoisuu-
den laskun. Oikovirtausvikoihin liittyva
keuhkovaltimoverenpainetaudin esiin-
tyvyys on laskenut leikkausiin varhais-
tumisen myotd (2). Vasemman puolen
ahtauttavat viat tai vajaatoiminta voivat
aiheuttaa my6s keuhkovaltimoverenpai-
netaudin (9).

Synnynniisissd sydidnvioissa endokar-
diitin riski on suurentunut. Erityisen suuri
riskiliittyykeinoldppiin, korjaamattomaan
syanoottiseen syddnvikaan, jidnnosoiko-
virtauksiin syddmen lokeroiden vililld, ai-
empaan endokardiittiin tai jos keinomate-
riaalien kdytdstd syddnvian hoidossa onalle
puoli vuotta. Niissd tapauksissa endokar-
diittiprofylaksia on indisoitu esimerkiksi
korkean riskin hammastoimenpiteissa (11).
Hampaiden hyvé hoito on erityisen térkedd
synnynndistd syddnvikaa sairastavilla.

Pitkaaikaisongelmat ja seuranta
eri sydanvioissa

Yksinkertaisimmat syddnviat kuten avoin
valtimotiehyt (PDA) seki eteis- (ASD) ja
kammioviliseindaukko (VSD), ovat vasen-
oikea-oikovirtausvikoja eli sunttivikoja.
Némi viat ovat myds yleisimpid kattaen
noin 60 % syddnvioista. Onnistuneen
leikkaushoidon jilkeen ndmd sydidnviat
eivit tarvitse seurantaa aikuisidssi, mutta
ndidenkin vikojen kohdalla tulee muistaa,
ettd rytmihdirioriski on lisdéntynyt verrat-
tuna normaalivdestoon (7). Tdma ei koske
avointa valtimotiehyttd, jonka korjauk-
sessa ei tarvitse kajota syddmen sisdisiin
rakenteisiin.

Useat synnynndiset syddnviat ovat
korjattavissa siten, ettd syddn toimii ana-
tomisesti oikein (totaalikorjaus), mutta
vikoihin liittyy paljon my&hdissairasta-
vuutta ja uusintatoimenpiteiden tarvet-
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Taulukko 1. Lapsuudessa hoidettu synnynndinen sydanvika ja
pitkaaikaishoidon tarve seka porrastus.

Lapsuudessa hoidettu
Synnynndinen syddnvika

Seurannan tarve
aikuisuudessa

Seurantapaikka

Leikattu oikovirtausvika ilman Ei
jaannosvikaa (PDA, ASD, VSD)

Katetritekniikalla hoidettu
oikovirtausvika (ASD, \/SD)

Kylla "

Kirurgisesti tai katetritoi- Kylla
menpiteella hoidettu aortan
koarktaatio

Fallot'n tetralogia, suurten Kylla
suonten transpositio, yhteinen
valtimorunko, eteiskammiovali-
seindaaukko

Yksikammioinen sydanvika Kylla

Yleiskardiologinen yksikko

Yleiskardiologinen yksikko

Yleiskardiologinen yksikkd

Synnynnaisten syddnsairauk-
sien poliklinikka, HYKS, Meilah-
ti seka valikontrollit muissa
osaamiskeskuksissa ?

" Suljinlaitteiden valmistavat suosittavat seurantaa 3—5 vuoden vdlein

2 Yliopistosairaalat seka keskussairaalat, joissa on perehdytty synnynndisten sydanvikojen hoitoon

ta. Téllaisiin syddnvikoihin kuuluu mm.
yleisin syanoottinen syddnvika, Fallot'n
tetralogia (TOF). Vuoden ikdsin mennes-
sd tehtivdssd korjausleikkauksessa oikean
kammion ulosvirtauskanavaa laajennetaan
jatarvittaessa keuhkovaltimoldppd avataan
jalaajennetaan. Tdmd johtaa keuhkovalti-
moldpén vuotoon ja oikean kammion laa-
jenemiseen. Oikean kammion toimintahdi-
rion kehittymisen estdmiseksi joudutaan
uusintaleikkauksessa tai katetritoimenpi-
teessdasettamaan tilallel8pdllinen siirre tai
pitdvd keuhkovaltimoldppi. Oikean puolen
haarakatkos on tyypillinen 16ydds kaikkien
TOF-potilaiden sydédnfilmisséd. Rytmih#i-
ridt lisddntyvit idn myotd ja ne voivat olla
eteis- tai kammioperiisii. Akkikuoleman
riski on onneksi pienentynyt viimeisten
vuosikymmenten aikana tehtyjen leikka-
usten jilkeen verrattuna aikaisemmin lei-
kattuihin (1).

Aortan koarktaatiota pidetdn yksinker-
taisena syddnvikana, mutta hypertensioris-
kin lisgksi sithen liittyy paljon my6héissai-

rastavuutta. Jopa 85 %:lla CoA-potilaistaon
kaksipurjeinen aorttaldppid (9). Se eiyleen-
sd aiheuta ongelmia lapsuus- ja nuoruus-
idssd, mutta mychemmin ldppd saattaa
ahtautua, alkaa vuotamaan tai aortan tyvi
laajentua. Koarktaation hoito altistaa aor-
tan aneurysmille ja vikaan liittyy aivovalti-
moaneurysmien riski, joten verenpaineen
hyvi hoito on téssd potilasryhméssa térke-
4. Koarktaatiopotilaat kuuluvat sadnnolli-
seen syddnseurantaan.

Suurten suonten transpositio (TGA) on
esimerkki leikkaustekniikan kehittymisen
vaikutuksesta ennusteeseen. Aikaisem-
min, ennen 1990-lukua, korjaus tehtiin
eteistenvaihtoleikkauksella, johon liittyy
erityisen suuri riski eteisperiisille rytmi-
hiirioille eteisten tunneloinnin vuoksi sekd
syddmen vajaatoiminnalle, koska syddmen
rakenteellinen oikea kammio jd4 toimitta-
maan systeemikammion virkaa. Nykyisin
vika hoidetaan valtimoidenvaihtoleik-
kauksella, jossa molemmat edelld mainitut
myohidisongelmat pystytddn valttdmiin.
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Kuva 1.

Verenpainetauti (%) 10 vuotta aortan koarktaation
hoidon jilkeen suhteessa toimenpideikdan
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Valtimoidenvaihtoleikkauksen jédlkeen
voi harvinaisena komplikaationa esiintyd
sepelvaltimoiden tyviahtaumia sepelvalti-
moistutusten vuoksi. Edelleenkin suurin
osa aikuisista, joilla on TGA, on hoidettu
kiyttdmilld eteistunnelointia.

Yksikammioiset syddnviat kuuluvat
vaikeimpiin sydénvikoihin ja niitd pys-
tytddn hoitamaan vain palliatiivisesti.
Yksikammiovian leikkaussarjan jilkeen
systeemilaskimoveri ohjautuu suoraan
keuhkoverenkiertoon ilman vilissd olevaa
oikean kammion pumppua. Korkea keuh-
kolaskimopaine johtaa seurannassa usein
maksaongelmiin, suoliston proteiinivuo-
toon tai proteiinivalosten kertymiseen
keuhkoputkiin. Lisgksi rytmih&iriot, sy-
ddmen vajaatoiminta ja tromboemboliset
komplikaatiot ovat yleisid. Suorituskyky on
aina eriasteisesti alentunut. Nykyéddn jopa
80 % yksikammiovikaa sairastavista sel-
vidd aikuisikddn (12), osa heisti tarvitsee
syddmensiirron. Seuranta tapahtuu omien
yliopistosairaaloiden lisdksi keskitetysti
Meilahden synnynndisten sydidnvikojen
poliklinikalla.

Perkutaaninen sydanvikojen hoito

Nykyéddn osa syddnvioista pystytddn hoi-
tamaan verisuoniteitse katetrien avulla,
mikd on vihentédnyt leikkausten tarvetta.
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Suomessa tehddédn toimenpidekatetroin-
teja noin 150 lapselle vuosittain (13). Toi-
menpiteiden kehittymisen myotd katetri-
toimenpiteitd voidaan nykyisin tehdd hyvin
pienillekin lapsille ja vakavat komplikaati-
ot ovat erittdin harvinaisia, vain promillen
luokkaa (13). Katetritekniikalla voidaan
parantaa kokonaan osa sydinvioista kuten
ASDjaPDAkéyttden erilaisia sulkulaitteita.
Keuhkovaltimolépén ahtauma sekd aortan
koarktaatio korjataan laajentamallaldppdd
javerisuonta. Vaikeiden sydinvikojen hoi-
dossa katetritoimenpiteitd voidaan tehdd
kirurgisen hoidon rinnalla leikkausten
madrin vihentdmiseksi tai yhdistdd ndmi
kaksihoitomuotoajandin vihent#d leikka-
ukseen kéytettdvid aikaa (hybriditoimen-
piteet). Pitkdaikaishaitat ovat harvinaisia,
muttamahdollisia. Eteisperdiset rytmihi-
riét ovat yleisin pitkdaikaiskomplikaatio
eteisvéliseindaukon sulun jélkeen. Myo-
hiisid, eriasteisia eteis-kammiokatkoksia
on myos kuvattu esiintyvén (14). Rutiinin-
omainen pitkdaikaisseuranta onkin aiheel-
listalapsuudessa tehdyn ASD:n perkutaani-
sen sulun jdlkeen. Pitkdaikaisseurantaa ei
tarvita PDA:n katetrisulun jilkeen.
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