LUKU 12

Synnynnaista sydanvikaa
sairastavan aikuisen seuranta

Tiivistelma

Synnynniista sydanvikaa sairastavan aikuisen seu-
rantaan ja hoitoon keskittyva kardiologia on eriy-
tymassia omaksi osaamisalueekseen. Vaatimukset
hyvin toimivalle seurantajarjestelmalle ovat pereh-
tyneisyys tyyppivikoihin, seurannan ja hoidon kes-
kittaminen seka eri osaajien yhteistyo. Verrattuna
muihin Pohjoismaihin, olemme Suomessa jiljessa
aikuisseurannan jarjestamisessa. Alaan perehtynei-
ta laakareita ja sairaanhoitajia on liian vahan kaikil-
la seurannan tasoilla. Suomessa ei ole yhtaan paa-
toimista aikuisseurannan yksikkoa, koska toiminta
on liian hajautettua eiki meilla ole myoskaan poti-
lasrekisterid, mikia on keskeinen aikuisseurannan
tyokalu. Tarkein keino vastata tulevaisuuden haas-
teisiin on koulutuksen lisaaminen. Kansallisella ta-
solla Suomen Kardiologisen Seuran panos koulu-
tuksen jarjestamisessa tulee olemaan keskeinen.
Monimutkaisten sydanvikojen seuranta tulee kes-
kittaa enintdan kahteen yksikkoon ja toimenpiteet
yhteen yksikkoon. Potilasjarjeston, Sydanlapset ja
—aikuiset, rooli tulee myds korostumaan. Erityises-
ti potilasjarjestoa tarvitaan aikuisseurannasta pu-
donneiden potilaiden palauttamisessa seurannan
piiriin.
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Kuva 1. Vuosittain syntyy n. 500 lasta, joilla on synnynnéinen sydan-
vika. Naista n. 50 kuolee varhain eika sydanvikaa voi leikkauksella
korjata. Valtaosalle tehdaén yksi tai useampia sydanleikkauksia. Noin
puolet vuosikerrasta tarvitsee lapi elaman kestavaa seurantaa.

Johdanto

Synnynnaistd sydanvikaa sairastavan aikuisen seuran-
taan ja hoitoon keskittyva kardiologia on eriytymas-
sa omaksi osaamisalueekseen. Kansainvalisesti aluetta
kutsutaan joko nimella GUCH (Grown Up Congenital
Heart disease) tai ACHD (Adult Congenital Heart
Disease). Suomen kieleen taipuvaa sopivaa nimitys-
ta on ollut vaikea keksia. Vastaava ongelma on myos
muissa Pohjoismaissa. Edellakavijamaassa Ruotsissa
on paadytty kaytetadn nimitysta GUCH.
Synnynndista sydanvikaa sairastavien potilaiden
vuosikerran vaiheet sydanleikkauksen ja seurannan tar-
peen suhteen on esitetty kuvassa 1. Karkeasti n. puolet
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Saannollista seurantaa ei tarvita

® Lapsuudessa taydellisesti suljettu sekundum-tyyppinen
eteisvaliseinan aukko
Lapsuudessa tdydellisesti suljettu avoin valtimotiehyt
Lapsuudessa taydellisesti suljettu yksinkertainen kammiova-

liseinan aukko

Yleislaakari

Kaksiliuskainen aorttalappa
Pieni leikkaamaton eteis- tai kammiovaliseinan aukko tai
avoin valtimotiehyt

® Aortan koarktaatio, suora paa paata vasten liitos ja hyva

leikkaustulos

Keskussairaalan kardiologi tai sisatautilaakari

® Leikattu eteisvaliseinan tai kammiovaliseinan aukko, jos
— korkea keuhkovaltimopaine tai syddmen vajaatoiminta
ennen leikkausta
— jaannosoikovirtausta
— merkitsevia rytmihairidita
® Leikattu eteis-kammiovaliseinan aukko tai primumtyypin
eteisvaliseindn aukko
Leikattu tai leikkaamaton aorttalappastenoosi
Leikattu tai leikkaamaton pulmonaalistenoosi

Fallot'n tetralogia, hyva leikkaustulos

Aortan koarktaatio, leikkausmenetelma muu kuin suora lii-

tos paa paata vasten

Eisenmengerin oireyhtyma
Synnynnaisesti korjautunut transpositio ilman liitdnnaisvikoja

Lieva Ebsteinin anomalia

Yliopistosairaalan kardiologi

Fallot'n tetralogia, jaannosvikoja leikkauksen jalkeen
Valtasuonten transpositio leikkausmenetelmasta riippumatta
Synnynnaisesti korjautunut transpositio, jossa liitannaisvikoja
Leikattu tai leikkaamaton yksikammioinen sydan
Pulmonaaliatresia

Yhteinen valtimorunko

Kaikki rakenneviat, joiden korjauksessa kaytetty tekoputkea
(conduit) tai homograftia
® Leikattu tai leikkaamaton keskivaikea tai vaikea Ebsteinin

anomalia

Taulukko 1. Synnynnéisten sydanvikojen aikuisseurannan porrastus.
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potilaista ei tarvitse myohaisseurantaa ja he voivat liik-
kua ja urheilla vapaasti ja suorittaa asepalvelun A-pal-
veluskelpoisuusluokassa. Vastaavasti n. puolet tarvitsee
lapi elaméan kestavaa seurantaa (taulukko 1).

Eraan kanadalaisen tutkimuksen mukaan synnyn-
néisten sydanvikojen esiintyvyys talla hetkella on lap-
suusidssan. 11:1 000 ja aikuisiassa n. 4:1 000 (1). Nain
arvioiden Suomessa onn. 14 000 alle 18-vuotiasta syn-
nynnaista sydanvikaa sairastavaa potilasta. Yli 18-vuo-
tiaita eli aikuisikaisia potilaita on n. 16 000 eli enem-
misto. Jatkuvassa seurannassa tulisi olla aikuisikaisista
puolet eli n. 8 000 potilasta. Vaikeiden, syanoottis-
ten vikojen (UVH = yksikammioinen sydan, TOF =
Fallotin tetralogia, TGA = suurten suonten transpositio)
osuus aikuisikaista onn. 10 % elin. 1 500 potilasta. Ai-
kuisseurannassa naiden potilaiden osuus voimakkaas-
ti korostuu odotettavissa olevien myohaisongelmien
vuoksi.

Aikuisseurannan porrastus

Kun synnynnaista sydanvikaa sairastava lapsi varttuu
nuoreksi aikuiseksi, vastuu hoidosta Suomessa siir-
tyy aikuisia sydanpotilaita hoitaville ladkareille. Osas-
sa maista ja seurantayksikoista GUCH/ACHD-laakari
saattaa olla kuitenkin koulutukseltaan lastenkardiologi.
Suomessa siirtyma tapahtuu n. 18-vuoden iassi, muu-
alla useimmiten jo 16-vuoden i4ssa. Suomessa on epa-
virallisesti sovittu seurannan ja hoidon porrastamisesta
sydanvian laadun ja saavutetun leikkaustuloksen pe-
rusteella (taulukko 1). Periaatteena on, ettd seurannassa
tarvitaan sita syvallisempaa asiantuntemusta, mita mut-
kikkaammasta viasta on kyse ja mitd todennakoisempi
on uusintatoimenpiteiden tarve. Néin ollen osaa poti-
laista voidaan seurata yleislaakarin, osaa keskussairaa-
lan ja osaa yliopistosairaalan kardiologin toimesta (2).

Vaatimukset hyvin toimivalle seurantajarjestelmal-
le on varsin helppo maaritella. Niita ovat perehtynei-
syys tyyppivikoihin, seurannan ja hoidon keskittami-
nen seka eri osaajien yhteistyd. Kussakin sairaalassa
synnynnaiset sydanviat tulee keskittaa vain tietyille
asiaan kouluttautuneille lagkareille. Tama johtuu sii-
ta, ettei nykyisin edes kardiologin peruskoulutus, pu-
humattakaan sisatauti- tai yleisladkarin koulutuksesta,
anna riittavia taitoja hallita vaikeita synnynnaisia sy-
danvikoja.

Yliopistosairaaloihin eli tertiaariyksikoihin kes-
kitettyjen potilaiden hoidossa tarvitaan aikuis- ja las-
tenkardiologin jatkuvaa yhteistyota ja usein tapaus-
kohtaista neuvonpitoa synnynnaisten sydanvikojen
kuvantamiseen perehtyneen radiologin ja leikkaushoi-
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toon erikoistuneen kirurgin kanssa. Koska rytmi- ja
johtumishairiot ovat tavallisia, tarvitaan tyoryhméssa
my6s rytmikardiologian ja tahdistinhoidon asiantunti-
jaa. Aikuistuvilla potilailla voi laaketieteellisten pulmi-
en liséksi olla my®s ammatinvalintaan, kuntoutukseen,
sosiaaliturvaan, vakuutuksiin, varusmiespalvelukseen
ja perhesuunnitteluun liittyvia ongelmia. Niiden ratkai-
semiseksi tarvitaan monesti sosiaalihoitajan, gynekolo-
gin tai kliinisen geneetikon apua.

Aikuisseurannan haasteet kasvussa

Tunnusomaista synnynnaisten sydanvikojen aikuis-
seurannalle on, ettd potilaiden maara kumulatiivi-
sesti kasvaa. Kuten kuvasta 1 ilmenee kasvaa jatku-
vaa seurantaa vaativien potilaiden maara n. 250:1la
vuodessa. Tama johtaa siihen, ettd aikuistuvilla po-
tilailla on nykyisin aiempaa enemmin monimutkai-
sia rakennevikoja ja myohaisongelmien maara vaa-
jaamatta tulee lisaantymaan. Erityisen haasteellisia
potilasryhmia tulevat olemaan eteiskorjatut TGA-po-
tilaat (suurten suonten transpositio), ja UVH-potilaat
(yksikammioinen sydan). Mustardin tai Senningin
tekniikalla korjattuja TGA-potilaita on aikuisseuran-
nassa talla hetkelld n. 150 potilasta. Vastaavasti UVH-
potilaita on aikuisseurannassa n. 50 potilasta, joista
vajaalla puolella verenkierto on korjattu Fontan-jar-
jestelman mukaisesti. Seuraavan 5-10 vuoden aikana
5-8 UVH-potilasta siirtyy vuosittain aikuisseurannan
piiriin. Tamén jalkeen vuosittain jopa 20 HLHS-po-
tilasta (Hypoplastic Left Heart Syndrome) siirtyy ai-
kuisseurannan piiriin. Kummassakin potilasryhmas-
sa keskeisind ongelmina tulevat lahivuosina olemaan
systeemikammion toiminnanhiiriot ja mahdollinen
sydamensiirron tarve.

Kuinka aikuisseurannan vaatimukset
toteutuvat ja kuinka tulevaisuuden haasteisiin
vastataan Suomessa?

Verrattuna muihin Pohjoismaihin, Suomi on huomat-
tavasti jaljessa aikuisseurannan jarjestamisessa. Syn-
nynnaisten sydanvikojen seurantaan perehtyneita laa-
kareita ja sairaanhoitajia on aivan lilan vahan kaikilla
seurannan tasoilla. Edelleen, Suomessa ei ole yhtdan
paatoimista ainoastaan synnynnaisten sydanvikojen ai-
kuisseurantaan keskittyvaa yksikkod, koska toiminta
on liian hajautettua. Helsingissa Meilahden sairaalas-
sa 2-3 osa-aikaista kardiologia ja yksi osa-aikainen sai-
raanhoitaja vastaa toiminnasta. Kaikissa Ruotsin terti-
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aariyksikoissa on vihintaan yksi paatoiminen laakari ja
sairaanhoitaja.

Ratkaisuja tulevaisuuden haasteisiin

Koulutus

Keskeisin keino vastata tulevaisuuden haasteisiin on li-
satd koulutusta kaikilla tasoilla (laakarit, hoitajat, po-
tilaat) (3). Laakareiden kohdalla tama tarkoittaa syn-
nynndisten sydansairauksien opetuksen tehostamista
erityisesti sisatautildakari- ja kardiologikoulutukses-
sa. Kansallisella tasolla Suomen Kardiologisen Seuran
synnynndisten sydanvikojen jaoksen panos jatkokou-
lutuksen jarjestamisessa on keskeinen. Tasta hyvana
esimerkkind on tama teemanumero. Tertidariyksikos-
sa tyoskentelevien laakareiden koulutusta tulee myos
tehostaa. Kansainvalisesti tertiadriyksikossa tyoskente-
levalta GUCH/ACHD-ladkarilta edellytetaan 2 vuoden
koulutusta jossakin suuressa keskuksessa (esim. Lon-
too tai Toronto).

Seurannan ja toimenpiteiden keskittdminen
Tertiaariyksikoiden vastuualueet ovat liian pienia Suo-
messa. Useimmissa suurissa kansainvalisissa tertiaariyk-
sikoissd on vahintaan 2 000 potilaskayntia vuodessa. Hel-
singin Meilahden sairaalan synnynniisten sydanvikojen
aikuisseurantapoliklinikan kayntimaara on talld hetkella
n. 400 vuodessa. On arvioitu, ettd yksi tertiadriyksikko
5-10 miljoonaa ihmisté varten olisi riittava. Talloin taat-
taisiin riittava yksittaisten sydanvikojen potilasvolyymi.
Nain arvioiden Suomessa tulisi olla ainoastaan yksi terti-
aariyksikko. Suomen suuret etaisyydet tekevat kyseisen
mallin toiminnan hankalaksi. Toisaalta Kanadassa kysei-
nen jarjestelma toimii vaikka etaisyydet ovat Suomeakin
suuremmat. Eras ratkaisu voisi olla yliopistosairaalata-
soisen aikuisseurannan keskittaminen kahteen keskuk-
seen. Katetritoimenpiteet ja kirurgiset toimenpiteet tulisi
keskittda yhteen yksikkoon Helsinkiin.

Potilasrekisteri

Keskeinen aikuisseurannan tyokalu on potilasrekisteri,
joka Suomesta puuttuu. Suomessa on olemassa erin-
omainen leikkausrekisteri, mutta kyseessa on tutki-
musrekisteri eika sitd voi kayttda potilastyossa. Jalleen
esikuvana on Ruotsi, jossa on maailmanlaajuisestikin ai-
nutlaatuinen potilasrekisteri. Ruotsin rekisteriin ja pai-
kalliseen seurantajarjestelmadn voi tutustua internetin
valityksella (www.guch.nu). Helsinki aikoo perustaa la-
hiaikoina Ruotsin esikuvan mukaisen potilasrekisterin,
jonka tavoitteena on jatkossa ulottua kasittdmaan koko
Suomen synnynnaista sydanvikaa sairastavat aikuiset.
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Potilasjarjestot

Potilasjarjestojen rooli tulee tulevaisuudessa entises-
tadn korostumaan. Suomessa on erittdin aktiivinen po-
tilasjarjesto, Sydanlapset ja -aikuiset, jonka toimintaan
voi tutustua internetin valityksella (www.sydanlapset-
ja-aikuiset.f1). USA:ssa ja Kanadassa potilasjarjeston
rooli on ollut aivan keskeinen mm. aikuisseurannas-
ta pudonneiden potilaiden palauttamisessa seurannan
piiriin. Vastaava ongelma on tiedostettu myos Suomes-
sa. Seurantavastuun siirtyminen lasten kardiologiasta
aikuiskardiologiaan ei ole ollut ongelmatonta. Osa po-
tilaista on kokonaan pudonnut saannollisen seurannan
ulkopuolelle. Esimerkiksi Fallotn tetralogia -potilais-
ta 35 %, ja koarktaatiopotilaista perati 60 % eivat ole
Suomessa sadnnollisessa seurannassa. Potilasjarjeston
rooli tulee olemaan ratkaiseva ndiden potilaiden saat-
tamisessa seurannan piiriin. On myos ilmeista, etta po-
tilasjarjeston tukea tarvitaan kun sairaaloiden GUCH/
ACHD-toimintaa jatkossa kehitetdan vastaamaan kas-
vavia vaatimuksia.
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