LUKU 11

Tietopaketti kaytannon kardiologille

Perinnolliset kardiomyopatiat

JOHANNA KUUSISTO

Tiivistelma

Hypertrofinen (HCM), dilatoiva (DCM) ja oi-
kean kammion arytmogeeninen kardiomyopatia
(ARVC) ovat monimuotoisia tautiryhmia. Niille
yhteiset kliiniset ongelmat liittyvat diagnostiik-
kaan, rytmihairioihin, akkikuoleman ja trom-
boembolisten komplikaatioiden estoon. Erityis-
ongelmia ovat HCM:ssa vasemman kammion
ulosvirtauksen estyminen, DCM:ssa systolinen
vajaatoiminta ja ARVC:ssa henkeauhkaavat ryt-
mihairiot. Geenitausta on osoittautunut kirjavak-
si ja Euroopan Kardiologiyhdistyksen (ESC) tuo-
re kardiomyopatioiden luokittelu pohjautuukin
paaasiassa fenotyyppiin. Potilaiden kliininen tut-
kiminen luo pohjan riskinarvioinnille, hoidolle
ja seurannalle. Laiakehoito seka rytmihairio- ja
biventrikulaaritahdistimet ovat oleellisesti pa-
rantaneet hoitomahdollisuuksia. Sukuanamnee-
si ja ensimmaiisen asteen sukulaisten kliininen
tutkiminen ovat tarkeita. Kliinisen arvion jalkeen
geenitesteistd voi valikoiduissa tapauksissa olla
hyotya diagnoosin varmentamisessa ja oireetto-
mien mutaationkantajien tunnistamisessa.

Johdanto

Perinnolliset kardiomyopatiat ovat suhteellisesta har-
vinaisuudestaan huolimatta tarked tautiryhma. Kar-
diomyopatioihin liittyy suurentunut sydanperaisen
dkkikuoleman ja syddmen vajaatoiminnan riski — hy-
pertrofinen kardiomyopatia on yleisin nuorten sydan-
peraisen dkkikuoleman syy, ja dilatoiva kardiomyopa-
tia on yleisin sydamen siirtoon johtava sydansairaus.
Sairastuneet potilaat ovat usein nuoria tai keski-ikai-
sid, joten tyokyky- ja elintapakysymykset ovat keskei-
sia. Kardiomyopatioiden genetiikan tutkimuksessa on
edistytty pitkin harppauksin, ja aivan uusia kardiomyo-
patiamuotoja on tunnistettu. Potilashoito ja riskiarvio
perustuvat kuitenkin edelleen kardiologin tekemaan
huolelliseen kliiniseen ja ultraaanidiagnoosiin seka sy-
danlihassairauden karakterisointiin. Toisaalta geenitut-
kimusten saatavuus on lisdantynyt myos Suomessa, ja
niistd saatava kliininen hyoty on esimerkiksi dilatoivas-
sa ja hypertrofisessa kardiomyopatiassa selkea.

Hypertrofinen kardiomyopatia

Miki on hypertrofinen kardiomyopatia?
Hypertrofinen eli paksuntava kardiomyopatia on sy-
danlihassairaus, jolle on ominaista sydanlihaksen pak-
suuntuminen ilman selvad muuta kammiohypertrofiaa
selittavaa sairautta. Hypertrofinen kardiomyopatia on
yleisin perinnollinen sydansairaus ja yleisin nuorten ja
urheilijoiden akkikuoleman syy.

Mista hypertrofinen kardiomyopatia johtuu?

Useimmiten tauti syntyy sydanlihassolun supistuvan
osan, sarkomeerin, proteiineja koodittavien geenien
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mutaation seurauksena. Uusimman vuonna 2008 il-
mestyneen pédaasiassa fenotyyppiin pohjautuvan Eu-
roopan Kardiologiyhdistyksen luokituksen mukaan
myos harvinaisiin sairauksiin, kuten kertymasairauk-
siin tai mitokondriotauteihin liittyva, tai obesiteetin tai
amyloidoosin aiheuttama sydéanlihaksen paksuuntuma
oikeuttavat hypertrofinen kardiomyopatia -diagnoo-
siin (1).

Genetiikka ja periytyvyys

Nykyluokituksen (ESC 2008) mukaisesti hypertrofi-
nen kardiomyopatia jaetaan familiaaliseen/geneettiseen
ja ei-familiaaliseen/ei-geneettiseen muotoon (kuva 1).
Geneettisestd muodosta ovat esimerkkina sarkomeeri-
ja mitokondriomutaatioiden aiheuttama, kertymasaira-
uksiin kuten Danonin ja Fabryn tautiin ja syndroomiin
kuten Noonanin syndroomaan liittyva hypertrofinen
kardiomyopatia. Fi-geneettinen muoto voi liittya esi-
merkiksi amyloidoosiin, urheilijan syddmeen tai obe-
siteettiin. Noin puolet hypertrofisesta kardiomyopati-
asta on familiaalista, ja eri aineistoissa taudin taustalta
on voitu osoittaa sarkomeerin proteiineja koodaavan
geenin mutaatio noin 40-50 %:ssa (2—4). Nykyaan
tunnetaan yli 450 perintotekijamuutosta 11 eri sarko-
meerigeenistd. Lisaksi taudinaiheuttajamutaatioita on
loydetty myos mm. sydanlihassolun kalsium-ja ener-
gia-aineenvaihduntaa saitelevista geeneist.
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Itasuomalaisilta paksuntavaa kardiomyopatiaa sai-
rastavilta potilailta on todettu tautia aiheuttava mutaatio
noin puolelta, ja kaksi ns. valtamutaatiota kahdessa sar-
komeerigeenissa (myosiinia sitovan proteiini C-geenin
mutaatio Q1061X ja alfatropomyosiinigeenin mutaatio
D175N), selittivat noin kolmanneksen tautitapauksista
(5). Muualla yleiset B-myosiiniraskasketjugeenin mu-
taatiot ovat Suomessa harvinaisia (6). Valtakunnallises-
sa FInHCM -tutkimuksessa, joka selvittaa hypertrofisen
kardiomyopatian geneettista taustaa koko Suomessa, on
jompikumpi em. valtamutaatio alustavien tulosten pe-
rusteella loydettavissa noin 20 % potilaista (kuva 2).
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Kuva 2. Hypertrofisen kardiomyopatian kahden valtamutaation esiin-
tyvyys valtakunnallisessa FinHCM-tutkimuksessa.
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Sarkomeerimutaatioiden aiheuttama hypertrofi-
nen kardiomyopatia periytyy autosomissa dominantis-
ti. Tama tarkoittaa sita, ettd vanhemman hypertrofinen
kardiomyopatia periytyy todennakoisesti noin puolelle
lapsista. Mitokondriomutaatiot periytyvat maternaali-
sesti X-kromosomissa.

Mitka ovat erotusdiagnostiset sudenkuopat?
Hypertensiivinen sydansairaus on edelleen yleisin va-
semman kammion hypertrofian syy. Kayta tarvittaessa
verenpaineen pitkaaikaisrekisterointia kohonneen ve-
renpaineen poissulkuun. Kohonnut verenpaine ja hy-
pertrofinen kardiomyopatia voivat olla yhtaaikaisiakin.
Omien tutkimuksiemme perustella 17 mm ylittava va-
semman kammion paksuus viittaa vahvasti hypertrofi-
seen kardiomyopatiaan eika hypertensiiviseen sydan-
sairauteen. Sydaninfarktiarven vastakkaisen vasemman
kammion seinama saattaa myos paksuuntua, ja infark-
tin jalkitila tulee sulkea pois. Aorttastenoosi on tarkea
etenkin obstruktiivisen tautimuodon erotusdiagnostii-
kassa. Hypertension, sepelvaltimotaudin tai lappaviko-
jen aiheuttamaa sydénlihassairautta ei nykyluokituk-
senkaan mukaan lueta kardiomyopatioihin.

Milloin epailen hypertrofista kardiomyopatiaa?
Nuorella tai keski-ikaiselld esiintyvien selvien sydanoi-
reiden — rasitushengenahdistus, rytmihairiot, angina
pectoris, synkope — tulisi herattaa epaily hypertrofi-
sesta kardiomyopatiasta. Poikkeava EKG, kuten pa-
tologiset QQ-aallot, vasemman kammion hypertrofia ja
voimakkaat ST-T -muutokset usein nuorella ja naen-
naisen terveella tutkittavalla on tyypillinen 16ydos.
Thorax-kuvassa sydanvarjo voi olla suurentunut. Su-
vussa esiintyva hypertrofinen kardiomyopatia on tar-
kea vihje taudin mahdollisuudesta. Valitettavan usein
sydanperainen dkkikuolema tai elvytys kammiovari-
nésta on ensimmainen oire hypertrofisesta kardiomyo-
patiasta.

Miten tutkin potilasta, jolla epailen hypertrofista
kardiomyopatiaa?

Esitietojen pohjalta arvioidaan sydanoireet, suoritus-
kyky, suvussa mahdollisesti esiintyvd hypertrofinen
kardiomyopatia ja sydanperiiset akkikuolemat. Klii-
nisessa tutkimuksessa kiinnitetaan huomiota sydamen
auskultaatioloydokseen ja karotispulssin tunnusteluun
(kuuluuko vasemman kammion ahtaumaan viittaavaa
voimakasta sydandanté tai eteisgaloppia, onko syda-
men rytmi saannollinen, onko valtimopulssi normaali)

seka mahdollisiin syddmen vajaatoimintaloydoksiin.
Verenpainetaso arvioidaan hypertension poissulkemi-
seksi.

Sydanfilmi on useimmiten poikkeava (ks. edelld),
mutta normaali EKG ei sulje pois taudin mahdollisuutta.
Lapsilla ja nuorilla, joilla on ldhisuvussa hypertrofista kar-
diomyopatiaa, mutta sydamen ultraaanitutkimus on nor-
maali, poikkeava EKG voi varmistaa tautidiagnoosin.

Hypertrofisen kardiomyopatian diagnoosi perustuu
sydamen ultradganitutkimukseen, jossa voidaan osoittaa
vasemman kammion seindman /seinamien paksuuntu-
minen. Diagnoosi edellyttaa sydanlihaksen paksuutta >
15 mm, jos suvussa ei ole hypertrofista kardiomyopati-
aa. Jos lahisuvussa esiintyy hypertrofista kardiomyopa-
tiaa, diagnoosiin riittaa 13 mm tai sitd suurempi vasem-
man kammion seinaman paksuus. Vaikka sydanlihaksen
paksuntuma useimmiten sijaitsee kammioiden vilises-
sa seinamassa, poikkeuksiakin on. Yksi M-moodimit-
taus kammiovaliseinamasta ei riita — kayta reaaliaikaista
mittausta, mittaa kammiovaliseindima useammasta koh-
dasta ja tarkastele vasemman kammion seinimia myos
poikkileikkaus- ja apikaaliprojektioista. Muista, etta
kammioseinamamittaukset tulee tehda siten, ettd ultra-
danisade kohdistuu kohtisuoraan mitattavaan kammi-
oseindmain — muuten hypertrofisen kardiomyopatian
prevalenssi potilasaineistossasi nousee hammastyttavas-
ti! Kiinnita huomiota seindmapaksuntuman laatuun —
pullistuuko kammiovaliseinama vasempaan kammioon
péin tai onko se rakenteeltaan kenties rakeinen tai mai-
tolasimainen hypertrofiseen kardiomyopatiaan sopien?

Vasemman kammion diastolisen toiminnan hairio
(poikkeava mitraalivirtauksen E/A -suhde, pidentynyt
isovolumetrinen relaksaatio (IVRT), ja alentuneet va-
semman kammion systoliset ja diastoliset kudosno-
peudet kudosdoppler -tutkimuksessa) tukee hypertro-
fisen kardiomyopatian diagnoosia, mutta ei yksin riita
diagnoosin asettamiseen. Tyypillisesti alentuneet diasto-
liset ja systoliset kudosnopeudet voidaan todeta terveil-
14 mutaatiokantajilla jo ennen kliinisen kardiomyopa-
tian kehittymista.

Mitraalildpassa mahdollisesti esiintyva poikkeava
systolinen litke (SAM-liike) ja sen aiheuttama vasem-
man kammion ahtauma-aste arvioidaan. Vasemman
kammion koko ja supistuvuus kokonaisejektiofraktiol-
la mitaten ovat useimmiten normaalit, mutta pienella
osalla todetaan alentunut vasemman kammion systo-
linen funktio.

Jos potilaan diagnoosi jaa epaselvaksi sydamen ult-
raaanitutkimuksessa esimerkiksi huonon nakyvyyden
vuoksi, tai sydanloydokset ultraaanitutkimuksessa ovat
epavarmoja, rajapintaisia tai poikkeavia, tai tarvitaan ero-
tusdiagnostista selvittelya, syddmen magneettitutkimus
on aiheellinen. Kolmiulotteinen tutkimus antaa diagnos-
titkalle varmuutta ja mahdollistaa vasemman kammion
paksuuden, koon ja supistusvireyden tarkan arvion. Ga-
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Kuva 3. Hypertrofinen kardiomyopatia. Gadolinium-varjoaineella saa-
daan esiin myohaistehostumana nakyva sydanlihaksen arpeutuminen.

dolinium-varjoaineella saadaan esiin myohaistehostu-
mana nakyva sydanlihaksen arpeutuminen (kuva 3).

Sydanlihasbiopsia ei kuulu rutiinitutkimuksiin hy-
pertrofisessa kardiomyopatiassa. Jos taudinkuvaan kuu-
luu poikkeavia piirteita, kuten esimerkiksi syddamen ul-
kopuoliset elinmanifestaatiot, vaikeat kammioarytmiat,
tai akillinen taudinkuva, harkitaan sydanlihasbiopsiaa,
jonka avulla esimerkiksi kertymasairaudet ja amyloi-
doosi voidaan diagnosoida.

Miten teen riskiarvion? Milloin potilaalle tulee asen-
taa rytmihairiotahdistin?

Noin viidenneksen hypertrofista kardiomyopatiaa sai-
rastavista arvioidaan olevan riskissa saada sydanperai-
nen akkikuolema, jonka taustalla on yleensa pahanlaa-
tuinen kammioperainen rytmihairio, kammiotakykardia
tai kammiovérina. Muiden ennuste on hyvi ja vastaa
terveiden samanikaisten ennustetta.

Kaikille hypertrofista kardiomyopatiaa sairastavil-
le tulee tehda kliininen riskiarvio, jossa kartoitetaan
dkkikuolemariskia lisaavat tekijat (7, 8). Rytmihairio-
tahdistinhoidon teho sydanperiisten kuolemien estos-
sa hypertrofista kardiomyopatiaa sairastavilla on erin-
omainen. Jos potilas on elvytetty kammiovarinasta, tai
hénella on todettu pitkdkestoinen kammiotakykardia,
on hanelld erittdin suuri uuden pahanlaatuisen kam-
mioperaisen rytmihairion riski, ja hanelle tulee asentaa
rytmihairiotahdistin. Sydanperaisen dkkikuoleman ris-
kia lisagvat selvasti, mutta pahanlaatuisia kammioperai-
sid rytmihairiéita huomattavasti vahemman perinteiset
riskitekijat, kuten sydanperaiset akkikuolemat suvussa,
synkopekohtaukset, huomattava (> 3 ¢cm) vasemman
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kammion paksuuntuma, toistuvat tai pitkdkestoiset
kammiotakykardiapyrahdykset Holter-rekisterdinnis-
sd, tai puutteellinen tai laskeva verenpainevaste kliini-
sessa rasituskokeessa. Tuoreempien raporttien mukaan
sydanperaisen akkikuoleman riskia lisaavat myos va-
semman kammion ulosvirtauskanavan ahtauma, va-
semman kammion laajeneminen ja ejektiofraktion las-
ku, eteisvarina ja kohonnut kammiopeptiditaso.
Kliinisessa riskiarviossa kartoitetaan esitietojen, sy-
damen ultradanitutkimuksen, Holter-rekisteroinnin,
kliinisen kuormituskokeen ja kammiopeptiditason pe-
rusteella potilaan akkikuolemariski. Jos potilaalla ei
ole akkikuolemariskia lisaavia tekijoita, on riski erit-
tain pieni eika jatkotoimia tarvita. Jos todetaan kaksi tai
useampia riskitekijoita, tai yksikin hyvin voimakas ris-
kitekija, tulee harkita rytmihairiotahdistimen tarve yh-
dessé rytmikardiologin kanssa. Epéselvissa tapauksissa
kammiostimulaatiotutkimuksesta saattaa olla apua.

Miten hoidan?
Kaikille potilaille annetaan elintapaohjaus. Kansainva-
lisen suosituksen mukaisesti kilpaurheilu ja fyysinen
aarirasitus on syyta kieltad, mutta muutoin potilaita
rohkaistaan aktiiviseen litkuntaan ja terveellisiin elin-
tapoihin. Useimmiten fyysisesti raskaat tyotehtavat, tai
yo- tai vuorotyo eivit sovi hypertrofista kardiomyopa-
tiaa sairastaville. Valtimotaudin riskitekijat kartoitetaan
ja hoidetaan aktiivisesti, koska samanaikainen sepelval-
timotauti lisda huomattavasti potilaiden kuolleisuutta.
Toistaiseksi ei ole nayttoa siita, etta ladkehoidolla
voitaisiin vaikuttaa potilaiden ennusteeseen tai taudin
etenemiseen. Oireettomat potilaat eivat nykykasityk-
sen mukaan tarvitse ladkehoitoa, mutta jos potilaalla
on huomattava kammiohypertrofia, beetasalpaajahoi-
toa kaytetdan yleisesti. Jos potilaalla on selvat oireet,
kuten rasitushengenahdistus, angina pectoris, kam-
mioperaisia lisalyonteja tai lyhyitd kammiotakykar-
diapyrahdyksia, aloitetaan beetasalpaajahoito, jon-
ka tehosta oireiden hoidossa on hyva tutkimusnaytto.
Suomessa selektiivisia beetasalpaajia, kuten bisoprolo-
lia ja metoprololia, kaytetaan yleisemmin kuin perin-
teisia epaselektiivisia beetasalpaajia. Jos beetasalpaaja-
hoito ei sovi, voidaan kayttaa verapamiilia. Eteisvarinan
hoidossa pyritaan mahdollisuuksien mukaan sinusryt-
min sailyttamiseen. Eteisvarinan estossa amiodaroni on
osoittautunut tehokkaimmaksi, ja sita tulisi harkita, jos
beetasalpaajahoidolla ei ole riittavda tehoa. Hypertrofi-
sessa kardiomyopatiassa eteisvarinaan liittyy tavallista
suurempi tromboemboliariski, minka vuoksi varfariini-
hoito tulee aloittaa eteisvéarinan toistuessa. Jos potilaalla
on vasemman kammion laajentuma ja/tai madaltunut
ejektiofraktio, aloitetaan lisaksi ACE:m estaja tai AT1-
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reseptorisalpaaja. Viimeksi mainittuja ei voida kuiten-
kaan kayttad lapsilla eika kasvuidssa olevilla nuorilla.
Kliinisessa sydamen vajaatoiminnassa kaytetaan diu-
reetteja. Digitalista tulee paasdantoisesti valttaa, kos-
ka se pahentaa hypertrofiseen kardiomyopatiaan usein
liittyvaa hyperkinesiaa ja vasemman kammion ulosvir-
tauskanavan ahtaumaa. Syddmen siirtoa tarvitaan har-
voin, mutta sitd voidaan harkita, jos potilaalla on vaikea
laakehoidolle huonosti vastaava systolinen tai huomat-
tavaan kammiohypertrofiaan liittyva diastolinen vajaa-
toiminta.

Vasemman kammion ulosvirtauskanavan ahtauma
Merkitseva (gradientti > 30 mmHg) vasemman kammi-
on ulosvirtauskanavan ahtauma levossa todetaan noin
viidenneksella hypertrofista kardiomyopatiaa sairasta-
vista. Osalle potilaista kehittyy merkitseva ulosvirtaus-
kanavan ahtauma rasituksessa. Omien kokemusten pe-
rusteella rasituksessa ilmaantuvaa ulosvirtauskanavan
merkitsevaa ahtaumaa kannattaa epailla, jos potilaal-
la on selvat rasitusoireet, ja ultradanitutkimuksessa to-
detaan lieva mitraalilipan anteriorinen liike systoles-
sa (SAM-liike) ja sithen liittyva virtauksen kiihtyminen
levossa. Rasituksessa ilmaantuvaa ulosvirtauskanavan
ahtaumaa epailtaessa suositellaan tehtavaksi rasituskai-
kukardiografia, jossa ulosvirtauskanavan gradientti mi-
tataan ultraaanitutkimuksella ennen rasituskoetta ja va-
littomasti sen jalkeen.

Merkitseva ulosvirtauskanavan ahtauma lisaa poti-
laan akkikuoleman riskié ja voi aiheuttaa potilaalle han-
kalat oireet. Beetasalpaajahoito on ensilinjan laakitys,
joka usein riittaa. Jos beetasalpaajasta ei saada riittavaa
tehoa, voidaan ladkitykseen lisata disopyramidi. Vera-
pamiilia on syyta valttaa. Jos tehostetusta laakehoidosta
huolimatta potilaalle jaa merkitseva ulosvirtauskanavan
ahtauma, harkitaan leikkaus- tai etanoliablaatiohoitoa.
Myektomia-leikkauksessa vasemman kammion ulosvir-
tauskanavasta hoylataan ahtaumakohdalta sydanlihasta
ja ulosvirtauskanavaa laajennetaan manuaalisesti. Etano-
liablaatiohoidossa ahtaumakohtaa ruokkiva vasemman
sepelvaltimon laskevan haaran septaalihaara tyvi tuki-
taan pallokatetrilla, ja haaraan ruiskutetaan etanolia,
joka saa aikaan pienen paikallisen sydaninfarktin ja ulos-
virtauskanava-ahtauman lievenemisen. Leikkaushoidon
tulokset seka lyhyella etta pitkalla aikavalilla ovat koke-
neissa keskuksissa erinomaiset. Toisaalta etanoliablaatio-
hoito on kehittynyt nopeasti, mahdollistaa pikaisen toi-
pumisen ja soveltuu etenkin idkkaiden ja monisairaiden
potilaiden hoitoon seka niille, jotka eivat halua leikka-
ushoitoa. Paikallinen erikoisosaaminen vaikuttaa osal-
taan hoitomuodon valintaan. Suomessa etanoliablaatioi-
ta tehdaan talla hetkella Helsingissa ja Tampereella.

70

Mita geenitesteja kannattaa ottaa ja miten tulkitsen
niita?

Suomalaiset kaksi valtamutaatiota (myosiinia sitovan
proteiini C-geenin mutaatio Q1061X ja alfatropomyo-
siinigeenin mutaatio D175N), voidaan tutkia kaikista
hypertrofista kardiomyopatiaa sairastavista joko edel-
leen jatkuvan FinHCM-tutkimuksen puitteissa (9) tai
Kuopion yliopistosta saatavana maksullisena palvelu-
tutkimuksena (http:/www.uku.fi’ktk/dhw/). Varmistu,
etta potilas on halukas geenitutkimukseen. Jos geeni-
loydos on negatiivinen, potilaan hoito toteutetaan klii-
nisen kuvan mukaan. Talloin ei voida myoskaan kayttaa
DNA -tutkimusta sukulaisten diagnosoinnissa. Positii-
vinen geeniloydos mahdollistaa sukulaisten tutkimisen
DNA-tutkimuksella. Talloin esimerkiksi potilaan lap-
sista tarvitsee seurata kliinisesti vain niita, joilla on to-
dettu geenivirheen kantajuus. Alfatropomyosiinigeenin
valtamutaatioon liittyy jonkin verran suurempi akki-
kuolemariski kuin MYBPC-valtamutaatioon. MYBPC-
valtamutaatiolle taas on tyypillisté, etta suuri osa geeni-
positiivisista on terveita geenivirheen kantajia. Saman
geenin identtiset virheet voivat johtaa kuitenkin hyvin
erilaiseen taudinkuvaan ja dkkikuolemariskiin, joten
kliininen tutkimus ja riskiarvio kannattaa tehda edella
mainittujen suuntaviivojen mukaisesti silloinkin, kun
taudinaiheuttajamutaatio on tiedossa.

Jos potilaalla on mitokondriotautiin viittaavia ekst-
rakardiaalisia piirteita, kuten maternaalinen periytymi-
nen, pienikokoisuus, kuulonalenema tai diabetes, har-
kitse MELAS-mitokondriomutaatiotutkimusta, joka on
saatavissa Helsingin ja Oulun yliopistossa.

Seuranta
Hypertrofista kardiomyopatiaa sairastavat tulee pitaa
kardiologisessa seurannassa. Useimmiten riittda seuran-
ta harvakseltaan 1-3 vuoden valein, ellei erityista syyta
tiheammalle seurannalle ole. EKG, kammiopeptiditason
mittaus ja sydamen ultradanitutkimus kuuluvat seuranta-
tutkimuksiin. Kliininen kuormituskoe ja Holter-rekiste-
rointi tehdaan alkuarvion yhteydessa ja myohemmin tar-
vittaessa, tai harvakseltaan esimerkiksi 5 vuoden vilein.
Terveita geenivirheen kantajia, eli niitad joilla on
tunnettu taudinaiheuttajamutaatio mutta ei diagnoo-
siin vaadittuja 16ydoksia EKG:ssa tai syddamen ultrada-
nitutkimuksessa, suositellaan seurattavaksi 3-5 vuo-
den valein, lapsia tarvittaessa tiheamminkin.

Hypertrofisen kardiomyopatian erityispiirteita lap-
silla

Hypertrofinen kardiomyopatia on lapsilla varsin harvinai-
nen, koska tauti ilmenee yleensa vasta murrosian kasvupy-
rahdyksen aikana. Lapsella todettu hypertrofinen kardio-
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myopatiamerkitsee usein vaikeaa taudinkuvaajaedellyttaa
huolellista seurantaa. Beetasalpaajahoito aloitetaan suo-
malaisen hoitokaytannon mukaisesti kaikille lapsille,
joilla todetaan hypertrofinen kardiomyopatia. Diagnoosi
perustuu sydamen ultradanitutkimukseen (septum yli
+ 2 SD suhteutettuna lapsen pinta-alaan) ja EKG-muu-
toksiin. EKG-muutokset voivat ilmaantua ennen ultraaa-
nessi todettavaa vasemman kammion paksuuntumista.
Jos toisella vanhemmista on tiedossa hypertrofinen kardi-
omyopatia, on lapsen tutkimus tarpeellinen. Talloin nor-
maali loydos ei poissulje hypertrofista kardiomyopatiaa,
ja harvajaksoinen seuranta on suositeltava lapsuusialla.

Sukulaisten tutkiminen

Kansainvalisen suosituksen mukaisesti hypertrofista
kardiomyopatiaa sairastavien lapset, sisarukset ja van-
hemmat tulee tutkia hypertrofisen kardiomyopatian
poissulkemiseksi. Jos potilaan taudinaiheuttajamutaa-
tio on tiedossa, voidaan sukulaisten tutkiminen tehda
verindytteestd DNA-tutkimuksella. Jos potilaan taudin-
aiheuttajamutaatiota ei tunneta, ei geenitutkimuksesta
ole sukulaisten kohdalla hyotya, joten heidat tutkitaan
sydamen ultradanitutkimuksella ja heista otetaan EKG
hypertrofisen kardiomyopatian poissulkemiseksi.

Tulevaisuuden haasteita

Hypertrofiselle kardiomyopatialle tyypilliset sydanlihak-
sen paksuuntuminen ja arpeutuminen eivat ole vaista-
mattomia seurauksia hypertrofista kardiomyopatiaa ai-
heuttavasta sarkomeerimutaatiosta, vaan muut vield
suurelta osalta tuntemattomat tekijat vaikuttavat olen-
naisesti sydanmuutosten syntyyn. Suomalaisessa po-
tilasaineistossamme olemme havainneet sytokiinien ja
muiden inflammatoristen tekijoiden olevan yhteydessa
sydanlihaksen arpeutumiseen. Hypertrofisen kardiomyo-
patian taudinkuvaa muovaavien eri tekijoiden tuntemi-
nen voi tulevaisuudessa mahdollistaa kammiohypertrofi-
aa ja fibroosia estavien ladkehoitojen kehittamisen.

Suvuittainen dilatoiva
eli laajentava kardiomyopatia (DCM)

Mika on dilatoiva kardiomyopatia?

DCM:lle on tyypillista syddamen vasemman kammion
laajentuminen ja supistumiskyvyn heikkeneminen. Va-
jaatoiminta ja rytmihairiot johtavat merkittavain sairas-
tavuuteen ja kuolleisuuteen.

Mista dilatoiva kardiomyopatia johtuu?

DCM:n kaltainen taudinkuva voi johtua lukuisista ge-
neettisista tai ei-geneettisista syista (esim. infektioihin,
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toksisiin tai metabolisiin tekijoihin, rintakehan alueen
sadehoitoon, systeemisairauksiin tai jatkuva takykar-
dia). Sydanlihassolut tuhoutuvat ja kehittyy fibroosia.

Genetiikka ja periytyvyys

Sairaus katsotaan suvuittaiseksi, jos kahdella tai useam-
malla henkil6lla on sama sairaus tai jos DCM -potilaan
sukulainen on kokenut selittamattoman dkkikuoleman
alle 35-vuotiaana. Nykykasityksen mukaan ainakin 30 %
idiopaattisesta dilatoivasta kardiomyopatiasta saattaa olla
suvuittaista. DCM-fenotyyppi noudattaa useimmiten au-
tosomaalista vallitsevaa periytymistapaa, mutta vaistyva,
X-kromosomaalinen tai maternaalinen periytymismallikin
ovat mahdollisia. Lapsuusian DCM:n syyt ovat hieman
erilaisia kuin aikuisialla. DCM:ssa tunnetaan yli 30 geeni-
virhetta yli kahdestakymmenesta tautigeenista. Suurin osa
geenivirheista sijoittuu joko soluluurangon, tumakelmun
tai sarkomeerin valkuaisaineita koodaaviin geeneihin.

Lamiini A/C -geeni (LMNA)

Toistaiseksi kaytannossa merkittavin DCM-tautigeeni
aikuisilla on lamiini A/C-geeni (LMNA) kromosomissa
1pl. Se koodaa tumakelmun rakenneproteiinia ja vai-
kuttaa kromatiinin toimintaan. LMNA:n eri mutaatiot
aiheuttavat monimuotoisen, laminopatioiksi kutsutun
tautikirjon. LMNA:n mutaatiot voivat aiheuttaa pelkan
vaikean sydansairauden tai neuromuskulaarisairauden
ja joissain tapauksissa on piirteita kummastakin.

Tri Satu Karkkainen kuvasi vaitoskirjatyossaan (KYS)
suomalaisilla potilailla useita, pelkkaa kardiomyopati-
aa aiheuttavia LMNA-mutaatioita (10). Sydénsiirtopoti-
lailla todettiin LMNA:n mutaatioita 9 %:lla tutkituista
(11). Mutaatioiden kantajat ovat yleensa oireettomia ai-
kuisikaan saakka. Sydansairaus alkaa tyypillisesti 30—40
vuoden i4ssd, ensimmaisen asteen eteiskammiokatkok-
sella. Eteisvarina tai -lepatus saattavat ilmaantua jo 30
vuoden idssd. Ajan myota eteiskammiokatkos syvenee,
QRS leviaa ja etuseinan alueen R-piikit madaltuvat muis-
tuttaen aiemmin sairastettua etuseindinfarktia (kuva 4).

Kuva 4.

1
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Kuva 5.

Potilaat ovat alttiita saamaan henkeauhkaavia kammio-
peraisia rytmihairiota. Vasemman kammion supistu-
vuus heikkenee mutta laajentuminen voi jaada vahai-
seksi suhteessa systolisen vajaatoiminnan asteeseen eika
kaikilla potilailla aina edes tayta DCM:n muodollisia kri-
teereita (kuva 5). Lahes kaikille LMN-mutaation kanta-
jille ilmaantuu sydanoireita 60 vuoden ikaan mennessa.
LMNA-mutaatioihin liittyvin DCM:n ennuste on huo-
nompi kuin muun DCM:n, osittain akillisten kammio-
perdisten rytmihairididen takia. Laikehoidon ohella
huomattava osa potilaista tarvitsee jossain vaiheessa ryt-
mihairiotahdistimen tai paatyy sydamensiirtoon.

Neuromuskulaarisairauksiin liittyva DCM

Useisiin perinnollisiin neuromuskulaarisairauksiin voi
liittyd sydanilmentymia. Dystrofiinigeenin mutaatiot
voivat aiheuttaa Duchennen ja Beckerin lihasdystrofi-
an ohella myo6s X-kromosomissa peittyvasti periytyvan
kardiomyopatian. Sairaus voi ilmetéd pelkkana laajenta-
vana kardiomyopatiana tai sithen voi liittya luuranko-
lihasoireita. Joskus myos mutaatiota kantavilla naisilla-
kin voi ilmeta sydanlihassairaus. Mutaation kantajilla
veren CK-arvot ovat koholla. Mitokondriotauteihin voi
liittya DCM tai HCM ja kliininen ilmeneminen ratkai-
see hoitolinjat. Esim. MELAS-mutaation kantajilla on
kuvattu HCM, joka etenee DCM-tyyppiseksi.

Milloin epailen dilatoivaa kardiomyopatiaa?
Tutkimukset kaynnistyvit usein heikentyneen rasituk-
sensiedon, vajaatoiminnan tai rytmihairididen takia.
Oireettomilla henkiloilla thorax-kuvassa havaittu va-
semman kammion laajentuminen tai EKG:ssa havait-
tavat vasemman kammion kuormituksen merkit, eteis-
kammiojohtumisen héiriot tai etuseinikytkentojen
QS-kompleksit ovat aihe lisatutkimuksiin.

12

Miten tutkin potilasta, jolla epaillaan dilatoivaa kar-
diomyopatiaa?

Indeksipotilaalta tiedustellaan oireiden laatu ja kesto
etenkin suorituskyvyn ja rytmihéirioiden suhteen seka
onko ollut presynkope -tai synkopekohtauksia, jotka
voisivat viitata kammioperaisiin rytmihairioihin. Suku-
anamneesissa kannattaa selvittdd, onko sukulaisilla to-
dettu DCM:a, sydamen vajaatoimintaa tai merkittavia
rytmihdirioitd, onko asetettu tahdistimia, tehty syda-
mensiirtoja tai onko tapahtunut akkikuolemia.

Kliinisessa tutkimuksessa kiinnitetaan huomiota
verenpaineeseen, sykkeen laatuun ja taajuuteen. DCM-
potilailla voidaan kuulla galopit tai systolinen sivuaani
mitraali ja/tai trikuspidaalilapan vuodon takia. Kaula-
laskimopaine, maksan koko ja mahdolliset turvotukset
arvioidaan. Huonokuuloisuus, pienikasvuisuus ja dia-
betes voivat viitata mitokondriotautiin.

EKG on usein poikkeava. Erityisesti LMNA-mutaa-
tioiden yhteydessa nadhd4an matalat p-aallot, eteisvari-
na tai -lepatus, eteiskammiojohtumisen hairioita, etu-
seindkytkennoissa matala R ja levea, LBBB-tyyppinen
QRS (kuvat 4 ja 6). Potilailla esiintyy usein kammiolisa-
lyontisyytta ja VI-pyrahdyksid. Dystrofinopatioille on
puolestaan tyypillista sinustakykardia ja lyhyt PQ-ai-
ka. Duchennen lihasdystrofiassa oikeanpuoleisissa rin-
takytkennoissa nahdaan korkea R/S -suhde ja lateraa-
lisesti Q-aallot.

Dilatoivan kardiomyopatian diagnoosi perustuu sy-
damen kaikukuvauksessa todettavaan vasemman kam-
mion laajenemiseen (loppudiastolinen mitta yli 117 %
viitearvosta) ja ja supistumiskyvyn heikkenemiseen (EF
alle 45 % tai FS alle 25 %). Laminopatioissa vasen kam-
mio laajenee jonkin verran, septumin liike saattaa olla
vaisu (kuva 5). Supistuvuuden heiketessd vasen kam-
mio usein sailyttaa suippenevan muotonsa eika pyoris-
ty pallomaiseksi. Joissain tapauksissa vasemman kam-
mion koko voi olla lahes normaali, vaikka supistuvuus
on alentunut. Vastaavat loydokset tulevat esille syda-
men magneettitutkimuksessa. Dystrofiinigeenin mu-
taatioihin liittyy dilatoiva kardiomyopatia, jossa tyypil-
lisesti vasemman kammion posterobasaalinen seinama
ohenee eika supistu kunnolla.

Laboratoriokokeissa kammiopeptidi heijastaa va-
jaatoiminnan astetta ja silla on ennusteellista merki-
tysta. Koska DCM:n kaltainen taudinkuva voi liittya
ei-geneettisiin syihin, indeksipotilaan kohdalla tulee
kliinisesta tilanteesta riippuen sulkea pois esim. en-
dokriiniset, ravitsemusperdiset ja toksiset syyt seka
systeemisairaudet tai laaja-alaisen sepelvaltimotaudin
mahdollisuus. CK-arvo saattaa olla koholla neuromus-
kulaarisairauksissa, mutta pelkassi LMNA-kardio-
myopatiassa pitoisuudet ovat tavallisesti normaaleja.
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Koholla oleva laktaattipitoisuus ja diabetes viittaavat
mitokondriotauteihin.

Sydanlihasbiopsia ei ole rutiinitutkimus, mutta se
voidaan tehdi vaikeaoireisissa, nopeasti etenevissa ja
huonosti tavanomaiseen hoitoon reagoivissa tapauk-
sissa. Koepalasta tehddan varjaykset rauta- ja amyloi-
dikertymia ajatellen. Jos sydanlihasbiopsiasta tehdaan
elektronimikroskopia, saatetaan ndhda LMNA-mutaa-
tioithin liittyvat tumakelmun pullistumat. Neuromus-
kulaarisairauksissa luurankolihasbiopsia voi selvittda
diagnoosin. Oireista riippuen, harkinnanvaraisia tutki-
muksia ovat holter-rekisterdinti, kliininen kuormitus-
koe seka sepelvaltimoangiografia.

Lasten DCM:n erityispiirteita

DCM ilmenee usein vajaatoimintana. Idiopaattinen
DCM on tavallisin syy. Sairaus voi olla suvuittainen.
Taustalla voi olla myokardiitti tai neuromuskulaaritau-
ti tai se voi liittya monenlaisiin endokriinisiin tai me-
tabolisiin sairauksiin. Erotusdiagnostisesti tulee ottaa
huomioon ALCAPA, keuhkovaltimosta lihteva vasen
sepelvaltimo. Hoidon kohteena ovat vajaatoiminta ja
rytmihéiriot sekd tromboembolisten komplikaatioiden
esto. Sairauden ennuste on vaihteleva, alkuvaiheen
korkea mortaliteetti liittyy usein vajaatoimintaan. DCM
onkin merkittava syddmensiirron syy lapsilla.

Suvuittaisuuden ja geenitaustan selvittiminen

Sukupuu piirretdaan samalla kun selvitetaan sukunam-
neesia. Sithen merkitdan tieto sairaista, terveistd seki
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niista, joiden tilanne on epéselva. Potilaan ensimmaisen
asteen sukulaisille pitaisi tehda kliininen ja sydamen
ultradanitutkimus seka ottaa EKG. Sukupuun avulla
pyritadn arvioimaan onko kyseessa perinnollinen sai-
raus ja jos on, periytymismalli.

Geenitutkimuksia voidaan osassa tapauksia kayttaa
kliinisen diagnoosin varmentamiseen ja indeksipotilaan
sukulaisten tutkimiseen, mutta kaytannossa valtaosassa
tapauksia DNA-diagnoosia ei pystytd tekemaan. Tutki-
mubkset on jarkevad kohdistaa kliinisen epailyn ja loy-
dosten pohjalta. Johtumishairiolla alkavassa DCM:ssa,
jossa vasen kammio on vain lievasti suurentunut, ky-
seessa voi olla laminopatia. Lamiini A/C-geenin taval-
lisimman pistemutaation osoitus (Ser143Pro) ja koko
geenin sekvensointi voidaan tehda verinaytteesta mak-
sullisena tutkimuksena Kuopion yliopistossa (http://
www.uku.fi/ktk/dhu).  MELAS-mitokondriotaudin
DNA-tutkimus on saatavissa Helsingin ja Oulun yli-
opistoissa.

Riskinarviointi

DCM-potilaiden kuolleisuus on huomattava. Noin
kolmasosa on dkkikuolemia, joista padosa puolestaan
kammiovarinasta tai kammiotakykardiasta johtuvia.
Osa potilaista menehtyy vajaatoimintaan. On perus-
teltua asentaa rytmihairiotahdistin potilaalle, joka on
jo elvytetty kammiovarinast tai jolla on pitkakestoi-
sia kammiotakykardioita. Akkikuoleman riskia enna-
koivat myos synkope tai huono vasemman kammio
supistuvuus, EF alle 30-35 %. Vaikka LMNA-geenin
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mutaatioihin liittyy huomattava kammioperaisten ryt-
mihdirididen riski, kansainvélisissa akkikuoleman es-
toa koskevissa suosituksissa geenianalyysien tulokset
eivat toistaiseksi sisally ICD- indikaatioihin.

Hoito

DCM-potilaiden hoitolinjat vastaavat pitkalti systo-
lisen vajaatoiminnan hoitoa. Potilaat saavat elinta-
paohjausta, myos valtimosairauksien riskitekijoiden
suhteen. Lagdkehoito pohjautuu ACE-estajiin ja beeta-
salpaajiin. Taman ohella voidaan kayttda AT 1-salpaajia
niille, jotka eivat sieda ACE-estéjia, vaikeassa vajaa-
toiminnassa diureetteja, spironolaktonia tai digoksii-
nia. Tromboembolisten komplikaatioiden estamiseksi
varfariinihoito on perusteltu, jos potilaalla on jo ollut
tromboembolinen komplikaatio, hénella on eteisvari-
na tai yksittaisissa tapauksissa vaikeassa vajaatoimin-
nassa.

Dystrofinopatiapotilailla kaytetadn tavanomaista
sydamen vajaatoiminnan laidkehoitoa. Varhain aloite-
tusta beetasalpaaja- tai ACE-estgjahoidosta saattaa olla
hyotya. MELAS-potilaiden kohdalla metformiinia ei
suositella kaytettavaksi laktaattiasidoosin riskin takia ja
koska metformiini voi heikentiaa mitokondrioiden toi-
mintaa. Statiinien on epailty vaikuttavan epaedullises-
ti mitokondrioiden toimintaan. Hyperkolesterolemian
hoitoon voidaan harkita gemfibrotsiilia tai etsetimibia.

Bradykardiaa hoidetaan tarvittaessa tahdistimella.
Nopeiden eteis- tai kammioperaisten rytmihéirididen
hoidossa voidaan tarvita ladkehoidon ohella rytmihai-
riotahdistinta tai joissain tapauksissa muita elektrofy-
siologisia hoitotoimenpiteitd. Vaikeassa vajaatoimissa
voidaan harkita biventrikulaaritahdistuksen mahdolli-
suutta ja daritilanteissa sydansiirtoa.

Seuranta
DCM-potilaan saannollinen kardiologinen seuranta on
aiheellista vakaassa tilanteessa vuosittain, tarvittaessa
tiheammin. Huomiota kiinnitetaan oireisiin ja suori-
tuskykyyn ja rytmiin. Rytmihairididen selvittdmisek-
si tarvitaan usein EKG:n ohella holter-rekisterointii tai
rasituskoetta. Sydamen ultraadnitutkimuksessa huo-
mioidaan vasemman kammion toiminta ja eteiskam-
mioldppien vuodot. Laboratoriokokein seurataan mm.
verenkuvaa vajaatoimintapotilaan anemian varalta,
kammiopeptiditasoa sekd munuaisten toimintaa. Seu-
rannassa tulee muistaa arvioida laitehoitojen tarvetta.
Vaikeassa vajaatoiminnassa tulee ennen kardiaalista ka-
keksiaa kayda lapi, onko potilas syddmensiirron pii-
Tissa.

Useimmiten suvun tautimutaatiota ei voida osoit-
taa. Virallista suositusta DCM-potilaan sukulaisten seu-
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rannasta tassa tapauksessa ei vield ole, joskin on esitetty,
ettd aikuisilta ensimmaisen asteen sukulaisilta tutkittai-
siin EKG esim. vuosittain ja syddmen kaikukuvaus 3-5
vuoden valein, lapsilta useammin. On tarkeaa neuvoa
indeksipotilaan sukulaisia ottamaan herkasti yhteytta
laakariin, jos ilmaantuu DCM:n oireita, kuten hengas-
tyvyytta tai rytmihairioita.

Jos suvun tautimutaatio tunnistetaan, sen avul-
la voidaan tunnistaa oireettomatkin kantajat ja ohja-
ta heidét seurantaan. Vaikka seurantataajuudesta ei ole
virallista suositusta, LMNA-mutaation kantajille on
tehty kliininen tutkimus, EKG ja sydamen ultraaini-
tutkimus vuosittain. Ne, jotka eivat ole mutaation kan-
tajia, voidaan useimmiten vapauttaa seurannasta. Eten-
kin oireettomien henkiloiden DNA-testaus edellyttaa,
ettd tutkimusta pyytavassa yksikossa pystytaan tarjo-
amaan potilaalle neuvontaa seka ennen naytteenottoa
etta tulosten valmistuttua ja ohjaamaan hanet tarvitta-
essa kliiniseen seurantaan ja hoitoon. Koska sairauden
ei ole suomalaisilla osoitettu ilmenevan kliinisesti alle
18-vuotiailla, testauk-sesta paattaminen on mahdollis-
ta siirtaa aikuisikaan.

Oikean kammion
arytmogeeninen kardiomyopatia
(arrhythmogenic right ventricle
cardiomyopathy, ARVC)

ARVC on harvinainen sydanlihassairaus, jossa paaasi-
assa oikean kammion seinama korvautuu vaihtelevas-
sa maarin rasva- ja sidekudoksella. ARVC voi ilmeta jo
nuoruudessa rasituksessa ilmaantuvina kammiotaky-
kardioina tai vajaatoimintana.

Diagnoosin kulmakivini ovat oikean kammion sei-
namamuutokset, jotka voidaan todeta kuvantaen tai
sydanlihasbiopsialla, ja tyypilliset EKG-piirteet. Suo-
malaisilla potilailla sairaus oli suvuittainen ainakin nel-
jasosassa tapauksia (12). Se jakautui kliinisesti rytmi-
héiriopainotteiseen ja oikeaa kammiota laajentavaan
muotoon. Muualla maailmassa useat soluvilien desmo-
somaalisia proteiineja koodaavat geenit, etenkin plako-
filiini, ovat osoittautuneet tirkeiksi, mutta Suomessa
plakofiliinin osuus ei ole ollut yhta suuri.

Hoidon paikohteena ovat kammioperaiset rytmi-
hairiot. Niiden arvioinnissa kaytetaan mm. holter-rekis-
terointeja ja kliinista rasituskoetta, tarvittaessa elektro-
fysiologista tutkimusta. Adrimmaista fyysistd rasitusta
suositellaan valtettavaksi. Rytmihairididen estoon voi-
daan kayttaa beetasalpaajia, sotalolia tai amiodaronia.
Joissain tapauksissa tulee kyseeseen katetriablaatio tai
rytmihdiriotahdistinhoito. Ensimmaisen asteen suku-
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laisten tutkiminen on suositeltavaa. Rutiininomaisia
geenitesteja ei ole kaytettavissa.

Trabekuloiva kardiomyopatia
(left ventricle non-compaction, LVNC)

Kyseessa on toistaiseksi luokittelematon sydanlihassai-
raus, jossa vasemman kammion seinaman sisempi ker-
ros on syntymasta saakka loyhasti trabekuloitunut ja
paksu (13). Trabekkeleiden vilille jaavat poimut ovat
syvia. Vasen kammio voi myos dilatoitua ja hemodyna-
miikka saattaa olla restriktiivinenkin. Sairaus voi olla
itsenainen, liittya erilaisiin syndroomiin tai neuromus-
kulaarisiin oireyhtymiin.

Oireet johtuvat vajaatoiminnasta, rytmihdirioista
tai tromboembolisista komplikaatioista. Sairaus saattaa
ilmeta jo varhaislapsuudessa tai vasta vanhuusialla.

Diagnostiikka pohjautuu sydamen ultraaani- tai
magneettitutkimukseen. Erotusdiagnostiikassa on otet-
tava huomioon hypertrofinen kardiomyopatia, apikaa-
linen trombi sekd normaalin trabekulaation vaihtelu.
EKG:ssa ja laboratoriokokeissa voidaan nahda epaspe-
sifeja loydoksia ja CK-tasot saattavat olla koholla. Sy-
danlihasbiopsian loydokset ovat epéspesifeja, fibroosi-
painotteisia. Kliiniseen kayttoon soveltuvia geenitesteja
eiole.

Hoidossa tromboembolisten komplikaatioiden
esto varfariinilla on tarkeda. Vajaatoiminnan ja rytmi-
héirioiden hoito noudattavat yleisia periaatteita. Sai-
raus saattaa olla suvuittainen ja siksi ensimmaisen as-
teen sukulaisten tutkiminen on suositeltavaa. Lasten
ohjaaminen lastenkardiologiseen arvioon on erityi-
sen tarkeaa tromboembolisten komplikaatioiden es-
tamiseksi seka siksi, etta restriktiivinen hemodyna-
miikka voi johtaa pulmonaalipaineen nousun kautta
pysyvaan keuhkovastuksen nousuun, ellei syddamen-
siirtoon ryhdyta ajoissa.

Kiitokset
Kiitokset lastenkardiologi Tuija Poutaselle hypertrofi-

sen kardiomyopatian lapsuusikda koskevan osuuuden
tarkistamisesta.
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