LUKU 7

TOF-potilaan seuranta
— miksi ja miten?

OLLI PITKANEN

Tiivistelma

Fallot'n tetralogia (TOF) -oireyhtymaan kuuluu
nelja tyyppipiirretta: perimembranoottisesti si-
jaitseva kookas kammioviliseinian aukko (VSD),
aortan ratsastus kammioviliseinan paalla, oi-
kean kammion ulosvirtauskanavan ahtauma
seka oikean kammion hypertrofia. Korjausleik-
kaus suoritetaan yleensa alle vuoden ikaisena.
Vaikka pitkaaikaisennuste onkin suhteellisen
hyva, monille onnistuneesti leikatuille potilail-
le voi kehittya vuosikymmenien paasta mer-
kittava keuhkovaltimolapan vuoto, joka johtaa
edelleen oikean kammion laajenemiseen ja toi-
minnan heikkenemiseen seka lisaa vaarallisten
kammioperiisten rytmihairioiden riskia. TOF-
potilaan seurannassa tulee kiinnittaa erityista
huomiota oikean kammion toimintaan ja ryt-
mihairioriskiin. Mahdollinen uusintaleikkaus
on syyté tehda ennen kuin oikean kammion toi-
minta heikkenee liiaksi.

Johdanto

Fallotn tetralogia (TOF) on yleisin ns. monimutkai-
sista sydanvioista. Sitd sairastavia lapsia syntyy noin
20-25/vuosi, ja yleisyydeksi on arvioitu 0.3—-0.4 %o ela-
vina syntyneista lapsista. TOF aiheuttaa syanoosin ja on
siis “sininen sydanvika”. Anatomisiin 1oydoksiin kuu-
luu nelja tyyppipiirretta: perimembranoottisesti sijait-
seva kookas kammioviliseinan aukko (VSD), hemody-
naamisista syista kookkaan nousevan aortan ratsastus
kammiovaliseinan paalla, oikean kammion ulosvirtaus-
kanavan ahtauma seki oikean kammion hypertrofia
(kuva 1). TOF:iin voi liittyd myos muita sydamen poik-
keavuuksia, kuten oikealle kaartuva aortta, keuhkoval-
timohaaran 14hto nousevasta aortasta, sepelvaltimoiden
anomaliat, pulmonaaliatresiaan liittyva osittainen tai
taydellinen keuhkoverisuonten lahto aortasta ja niiden
rakennepoikkeavuus, trikuspidaalilapan poikkeavuu-
det seka eteis-kammiovaliseinan puutos (AVSD). Noin
15-30 %:lla syntyneista TOF-potilaita ja raskauden ai-

Kuva 1. Kaavakuva
Fallot'n tetralogiasta
(kirjasta Nuorisokardio-
logia, 1998).
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Keuhkovaltimolapan vuoto

Oikean kammion laajentuminen ja toiminnan vajavuus, trikuspidaalilapan vuoto

Oikean kammion ulosvirtauskanavan, keuhkovaltimolapan tai keuhkovaltimon ahtauma

Jaannosoikovirtaus vasemmasta kammiosta oikeaan kammioon kammiovaliseindaukon kautta

Oikean kammion ulosvirtauskanavan aneurysma tai pseudoaneurysma

Eteisperdiset rytmihadiriot (eteisvarina ja eteislepatus)

Kammioperdiset rytmihairiot (kammiotakykardia, kammiovarinad)

Aorttalapan vuoto

Aortan tyven laajeneminen

Taulukko 1. Tarkeimmat TOF-potilaan my6haisongelmat.

kana diagnosoiduista sikioista noin puolella tavataan
kromosomianomalioita ja muita epamuodostumia, jot-
ka vaikuttavat kokonaisennusteeseen.

Diagnoosi tehdaan yleensa jo varhain syntyman jal-
keen. Hoitamattomana ennuste on huono; noin kol-
mannes menehtyy ensimmaisend elinvuotenaan, vain
neljannes elda 10-vuotiaaksi ja 10 % elaia 30-vuotiaak-
si. Kirurginen téyskorjaus per primam on mahdollinen
valtaosassa tapauksista etenkin, jos keuhkoverisuonten
madrd ja anatomia muuten ovat normaalit. Tayskorjaus
suoritetaan tilanteesta riippuen yleensd ensimmaisen
elinvuoden aikana. Korjausleikkauksessa VSD suljetaan
paikalla ja oikean kammion ahdasta ulosvirtauskanavaa
laajennetaan poistamalla lihaspalkkeja tai laittamalla ns.
transannulaarinen laajennuspaikka keuhkovaltimon paa-
runkoon, lappatasoon ja oikean kammion ulosvirtauska-
navaan eli infundibulumiin. Nykydan oma keuhkoval-
timoldppa pyritaan sdastamain, mikd saattaa vdhentaa
merkittdvan keuhkovaltimolapan vuodon aiheuttamia
hankalia pitkaaikaisongelmia. Osalle potilaita on tays-
korjausta lykattava ja ensin asetettava oikovirtausputki
aortan kaaren haarasta keuhkovaltimoon keuhkokierron
lahteeksi. Nain etenkin, kun potilas on pienipainoinen
tai oikean sepelsuonen haaran todetaan kulkevan mer-
kittavaa raivausta vaativan ulosvirtauskanavan poikki.
Iso haaste keuhkokierron normalisoinnille on tilanne,
jossa yhteys oikeasta kammiosta keuhkokiertoon puut-
tuu taysin pulmonaaliatresian takia (ns. PA+VSD). Nail-
14 potilailla keuhkoverisuonet ovat rakenteellisestikin
poikkeavat ja erkanevat aortan kaaresta (Major Aorta-
Pulmonary Collateral Artery, MAPCA). Naiden potilai-
den hoito on vaiheittainen ja koostuu mahdollisuuksi-
en mukaan MAPCA-suonten katkaisemisesta aortasta ja
saattamisesta yhteen lahtokohtaan, johon yhdistetaan
oikovirtausputki aortasta. Myohemmin tama MAPCA-
suonten uusi lahtokohta pyritdan yhdistamaan lapalli-
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sella proteesiputkella oikeaan kammioon. Talloin keuh-
koverenkierto ei ole systeemipaineen alainen ja toisaalta
spontaanisti ahtautuvat MAPCA-suonet ovat helpom-
min laajennettavissa esim. katetrointilaboratoriossa.

Fallot'n tetralogiaan liittyvat myohaisongelmat

Keuhkovaltimolapan vuoto ja oikean kammion toi-
minta

Fallotn tetralogiaan liittyvat myohaisongelmat on lue-
teltu taulukossa 1. Merkittava keuhkovaltimolapan
vuoto on varsin tavallinen 10ydos ja sitd aikaisemmin
pidettiin virheellisesti hyvanlaatuisena ilmiéna. Eten-
kin transannulaarisen laajennuspaikan jalkeen keuh-
kovaltimoldpan vuoto on yleensa vaikea-asteinen ja
se aiheuttaa muita ongelmia. Hypertrofiasta aiheutu-
van restriktiivisyyden takia oikea kammio sietaa vuosia
vuodon aiheuttamaa tilavuuskuormitusta varsin hyvin,
mutta lopulta se muovautuessaan laajenee ja sen muo-

Keuhkovaltimoldpan
vuoto
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Kuva 2. Keuhkovaltimoldpan vuotoon liittyvat haitalliset seuraamuk-
set leikatulla TOF-potilaalla (kuva: Jorma Kokkonen, Sydanaani 2006).
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to muuttuu. Tama johtaa trikuspidaalilapparenkaan
venymiseen ja lappavuotoon. Pulmonaalivuodon yh-
teydessa seurannassa paheneva trikuspidaalilappavuo-
to onkin merkki siitd, ettd oikean kammion ulosvir-
tausalueelle on asetettava pitava lappa. Toisaalta oikean
kammion laajeneminen huonontaa sen supistusvoimaa,
mik4 kiintean yhteytensa takia vaikuttaa epaedullisesti
my6s vasemman kammion toimintaan. Lisaantynyt fib-
roosi lisad myos rytmihairioalttiutta.

Nykyisin kirurgiassa pyritdan saistimaan oma
keuhkovaltimolappa mikali suinkin mahdollista. Leik-
kauksessa voidaan joutua hyviaksymaan lievaasteinen
ulosvirtauskanavan jaannosahtauma. Toisena vaihtoeh-
tona on laittaa homografti, jolloin potilasta taytyy seu-
rata homograftin rappeutumisriskin vuoksi. Toisaalta
kehittyneet leikkaustekniikat ja parempi sydanlihaksen
suojaus saattavat vaikuttaa siihen, etta sydanlihaksen
vaurio jaa vahaisemmaksi.

Ultraaanella tutkittuna keuhkovaltimoldpan vuo-
toa ja sen maarda voi olla joskus vaikea arvioida. Vai-
keaan vuotoon viittaavia piirteita ovat vuodon lyhyt-
kestoisuus: vuodon puoliintumisaika on alle 100 ms
ja/tai vuodon kesto on alle 80 % diastolen kestosta. Sy-
damen magneettikuvauksella (MRI) voidaan maarittaa
tarkasti vuodon madra: merkittavassi vuodossa vuoto-
fraktio on yli 30 %.

Oikean kammion toiminnan seuraaminen on erit-
tain keskeinen asia TOF-potilailla. Sen tutkiminen
ei-kajoavilla tekniikoilla on kuitenkin osoittautunut
vaikeaksi ja heikosti toistettavaksi. Trikuspidaalilappa-
vuodon maara on helppo arvioida ultradanitutkimuk-
sella, koska lappapurjeiden appositio ja oikean etei-
sen koko nakyvat varsin hyvin, ja Doppler-signaalin
saa luotettavasti esimerkiksi nelilokeronidkymasta. Vii-
memainitusta saa my6s hyvan arvion oikean kammi-
on systolisista paineolosuhteista. Toisaalta ultraaénel-
la voidaan 2D- ja M-kuvasta mitata oikean kammion
kokoa seki arvioida supistusvoimaa silmamaaraisesti.
Kammioviliseindn paradoksaalinen liike on tavallista
oikean kammion tilavuuskuormituksessa. M-kuvasta
voidaan rutiinimittausten lisdksi mitata myos lateraa-
lisen trikuspidaaliannuluksen liikettd systolen aikana
(TAPSE, normaali yli 17 mm). Kudos-Dopplerilla voi-
daan mitata trikuspidaaliannuluksen systolista liikeno-
peutta (normaalisti yli 10 cm/s). On odotettavissa, etta
kokemuksen karttuessa ja laitteiden kehittyessa 3D-
ultraaanikuvantaminen tulee olemaan entistd keskei-
sempi kliinikon tyokalu oikean kammion koon ja toi-
minnan arvioimisessa.

MRI-tutkimusta voidaan pitda kultaisena standar-
dina oikean kammion koon ja toiminnan arvioimises-
sa. Sill4 saa hyvan arvion pulmonaalivuodon maarasta,

mahdollisesta jaannosoikovirtauksesta seka keuhkoval-
timoiden anatomiasta ja niiden kaventumista. Normaa-
listi oikean kammion ejektiofraktio (EF) on yli 50 %;
jos EF on alle 35 %, oikean kammion toiminta on mer-
kittavasti alentunut. Kuten edelld mainittiin, on merkit-
tavassa keuhkovaltimoldpan vuodossa vuotofraktio yli
30 %. Mikali potilaalla on esim. tahdistin tai MRI-ku-
vausta ei muusta syystd voida kayttaa, oikean kammion
ejektiofraktiota voidaan arvioida isotooppimenetelmal-
l4 tai oikean kammion kineangiografialla.

Muut TOF-anatomiaan liittyvat leikkauksen jalkei-
set pulmat

Edella mainituista syistd johtuvan oikean kammion
ulosvirtausalueen jaannosahtauman lisaksi tavallisim-
mat keuhkokierron esteet sijaitsevat keuhkovaltimoi-
den laajennuspaikan alueella yleensi heti distaalisesti
tai vasemmassa keuhkovaltimohaarassa sikiokautisen
valtimotiehyen vieressa. Toisaalta keuhkovaltimolappa
on tyypillisesti kaksipurjeinen tai muuten dysplastinen
ja voi ahtautua uudelleen. Lisaksi etenkin aorttaperai-
set keuhkokiertoon liitetyt MAPCA-valtimot kaventu-
vat helposti tai kehittyvit vaillinaisesti. Keuhkovalti-
mon lappa- ja pdarungon ahtaumat ja voidaan arvioida
ultradanella hyvin, mutta perifeeristen keuhkovaltimo-
haarojen ahtaumassa sydankatetrointi tai MRI ovat par-
haat tutkimukset.

Kammioviliseinareian korjauksessa kaytetty paik-
ka saattaa osittain revetd seurannassa tai korjaus ei alun
perinkaan ollut taysin pitava. Viime mainittu tunniste-
taan yleens4 heti leikkaustilanteessa ruokatorven kautta
tehtavalla sydamen ultradanitutkimuksella (TEE) ja jos
jaannosoikovirtaus on runsasta, tehdaan korjaus heti
uudessa perfuusiossa. Oikovirtauksen méaraa arvioi-
daan myohemmin katetrointitutkimuksella, isotooppi-
kuvauksella tai MRI:1la. Mikali oikovirtaussuhde (Qp/
Qs) on yli 1,5, on shuntti merkittava ja uusintaleik-
kausta on syyta harkita, varsinkin mikali potilaalla on
muita jaannosvikoja. Huonosti asettuneen VSD-paikan
aiheuttama aorttalappaannuluksen venytys ja siita ai-
heutuva lappaprolapsi voivat aiheuttaa aorttalappavo-
don. Etenkin, jos VSD ulottuu subpulmonaalisesti, on
non-koronaaripurjeen vauriosta johtuva aorttalappa-
vuoto mahdollinen. Lappavuoto arvioidaan ja korjaus-
harkinta tehdaan periaatteessa samoin kriteerein kuin
muillakin potilailla. Trikuspidaalilapan vuotokin saat-
taa johtua huonosti asettuvasta kammiovaliseinapai-
kasta, mutta se tulee esille leikkauksen aikana rutiinisti
tehtavissa TEE-tutkimuksessa ja voidaan korjata heti.

Oikean kammion ulosvirtausalueen aneurysmaat-
tinen laajentuminen on harvinainen, mutta operatiivi-
sen korjauksen vaativa tilanne. Potilaalle on tavallisim-
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min tehty ulosvirtauksen korjaus lapallisella putkella
tai homograftilla ja pseudoaneurysma syntyy heikenty-
neen oikean kammion seinaman lihaskerrokseen put-
ken kiinnittymiskohtaan. Transannulaarisen laajennuk-
sen jalkeen vapaa keuhkovaltimolapan vuoto aiheuttaa
ulosvirtauskanavan volyymikuormituksen ja voi johtaa
ulosvirtausalueen progressiiviseen laajentumiseen ja ai-
heuttaa infundibulumin hypokinesiaa. Tama voi olla
tarked osasyy oikean kammion vajaatoiminnan kehit-
tymisessa ja uutta ulosvirtausputkea asetettaessa olisi
myo6s lihaksikas ulosvirtausaluekin korjattava.

Rytmihairiot ja niiden hoito, rytmihairiotahdistimen
asennus

Tayskorjatussakin Fallot'n tetralogiassa on vahainen
riski kuolla dkillisesti. Akkikuoleman riskin on arvioitu
olevan n. 3-5 %, joissakin aineistoissa jopa 9 %. Kuol-
leisuudeksi on myos arvioitu 0.35 % potilasvuotta koh-
ti. Nailla potilailla on yleensi ollut edelld mainittuja
merkittavid hemodynaamisia pitkaaikaiskomplikaati-
oita ja kammiolisalyontisyytta. Kammiolisalyontisyy-
delle altistavat kammioseinaman fibroosilisa ja ventri-
kulotomia, joka aiemmin oli sita merkittavampi kuta
myohemmin ja hypertrofoituneempaan sydameen
tayskorjaus tehtiin. Nykyédan leikkaus tehdain oikean
eteisavauksen kautta. Fallot-potilaalla tavataan saan-
nonmukaisesti johtoradan oikean haaran katkos eika
se sellaisenaan selitd arytmiariskia. Toisaalta on havait-
tu, etta seurannassa kestoltaan yli 180 ms:n kestoiseksi
piteneva QRS-kompleksi tavataan potilailla, joilla oikea
kammio on merkittavasti laajentunut. Siten levea QRS-
kompleksi (yli 180 ms) ja vaikea keuhkovaltimolapan
vuoto ennakoivat vakavien rytmihairividen vaaraa, ja
riskid lisdavat oikean kammion seinamassa oleva arpi ja
ulosvirtauskanavan pullistuma. Myos vasemman kam-
mion pumppaustoiminnan vajaus lisia kammioperais-

Taulukko 2. TOF-potilaan seuranta pahkinénkuoressa.

ten rytmihairididen riskia. Eteisvarina ja eteislepatus
ovat varsin tavallisia TOF-potilailla (10-20 %).

Vakavien rytmihairioiden ilmaantuessa on keskeis-
ta selvittad, onko potilaalla verenkierrollisesti merkit-
tavia jaannosvikoja ja korjata nama leikkauksella. Tar-
vittaessa elektrofysiologisella tutkimuksella voidaan
arvioida tarkemmin potilaan rytmihairioriskia. Sydan-
leikkauksen yhteydessa tai katetriteitse voidaan hoitaa
seka eteis- ettd kammioperaisia rytmihairioita. Rytmi-
hairiotahdistimen asennus harkitaan yksilokohtaisesti
eiké tarkkoja suosituksia asennusindikaatioista toistai-
seksi ole kaytettavissa.

Oikean kammion restriktiivinen hemodynamiikka
Oikean kammion restriktiivinen hemodynamiikka ke-
hittyy n. 20-50 %:1le TOF-potilaista leikkauksen jal-
keen ja sen mekanismiksi ajatellaan sydéanlihaksen
arpeutumista ja sidekudoksen muodostumista. Ultra-
aanitutkimuksessa voidaan nahda eteissupistuksen ai-
heuttama loppudiastolinen virtaus oikeasta kammiosta
keuhkovaltimoon. Restriktiiviseen hemodynamiikkaan
liittyy lyhentynyt keuhkovaltimoldpan vuodon kesto
seka vahaisempi oikean kammion tilavuuskuormitus,
kapeampi QRS-kompleksi ja parempi fyysinen suori-
tuskyky leikkauksen jalkeen.

Seuranta

Kaikille TOF-potilaille suositellaan synnynnaisten sy-
danvikojen hoitoon perehtyneen kardiologin vastaan-
ottoa 1-2 vuoden vilein, tarvittaessa huomattavasti
tiheamminkin. Seuranta maaraytyy luonnollisesti klii-
nisen tilanteen ja jaannosvikojen seurannan tarpeen
mukaan. Keskeisimmat seurantakdynnilla huomioita-
vat asiat on lueteltu taulukossa 2.

Lue leikkauskertomus

Potilaan vointi, NYHA

ulosvirtauskanavan rakenne

Arvioi oikea puoli: oikean kammion koko ja toiminta, keuhkovaltimolapan vuodon maara, trikuspidaalivuodon maara,

Onko jaannosoikovirtausta?

Ovatko nouseva aortta ja aorttalappa normaalit?

Onko viitteita eteisperaisista rytmihairidista?

EKG- mika on potilaan rytmi, mika on QRS-leveys, onko kammioperaisten rytmihairididen riski kasvanut?

Tarvitaanko lisakuvantamista, MRI? Holter tai kliininen rasituskoe?

Onko todennakdista etta potilas tarvitsee uusintatoimenpiteita nyt tai myohemmin?
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Keuhkovaltimoldpan vuoto

Vuotofraktio > 30%

Pakottava syy

Subjektiivinen vointi

Rasitustestin tulos

Symptomaattinen VT

Synkope

Pitkittynyt VT (Holter)

Kasvava RVEDD (esim SD)

RV-EF lasku (seuranta)

RV ESD:n kasvu

TR-aste tai merkittava TR-asteen muutos
Nopeat eteisarytmiat

Painavat syyt
QRS-kesto (>180 ms)
Jaannosoikovirtaus, Qp/Qs > 1,5
Jaannosahtauma, RVP > 2/3 x LVP tai > 70 mmHg
Kasvava RV- tai RVOT-aneurysma tai pseudoaneurysma

Merkittava aorttalapan vuoto
tai nousevan aortan laajeneminen (yli 55 mm)
Muu syy leikata: esim. raskaus suunnitteilla

Epaselva syy
RVEDV>170 ml/m2
LV-EF
RV-fibroosi

Muu syy

Potilaan mielipide

RVEDD = oikean kammion loppudiastolinen lapimitta
RVESD = oikean kammion loppusystolinen lapimitta
TR = trikuspidaalilapan vuoto

RV (LV) - EF = oikean (vasemman) kammion ejektiofraktio
Qp/Qs
RVP (LVP) = oikean (vasemman) kammion loppusystolinen

= keuhkoverenkierron ja systeemiverenkierron suhde

verenpaine
RVEDV = oikean kammion loppudiastolinen tilavuus
SD = standardideviaatio

Taulukko 3. Uusintaleikkauksen aiheet.

Uusintatoimenpide

Uusintaleikkauksen aiheet on esitetty taulukossa 3.
Viime vuosina on alettu yha enemman kiinnittaa huo-
miota TOF-potilaan myohéisongelmiin, nimenomaan
keuhkovaltimolapan vuotoon. Uusintaleikkauksien
tarve on lisdantynyt ja niiden ajankohta on varhaistu-
nut. Mahdollinen uusintaleikkaus tulisi tehdi, ennen

kuin oikean kammion toiminta on palautumattomas-
ti hairiintynyt. Uusintaleikkausta harkitaan, mikali po-
tilaalla on vaikea keuhkovaltimolapan vuoto ja tdhian
liittyen lisaantyva trikuspidaalilapan vuoto tai oikean
kammion toiminnan hairio. Joskus myos jaannosoiko-
virtaus kammiovaliseinaaukon kautta voi kuormittaa
oikeata kammiota ja johtaa uusintaleikkaukseen. Uu-
sintaleikkauksessa korvataan vuotava keuhkovaltimo-
lappa biolapalla tai homograftilla ja tehdaan tarvittaessa
trikuspidaalildpan korjausleikkaus. Mikali potilaalla on
muita merkittavia jaannosvikoja, kuten VSD, ulosvir-
tauskanavan aneurysma, aorttalapan vuoto tai aortan
laajeneminen, korjataan nama luonnollisesti samalla.
Uusintaleikkaukset ja niiden tarpeen arviointi on syyta
keskittaa yhteen paikkaan eli HUS:iin.

Mikali ongelmana on keuhkovaltimorungon ja -la-
pan (tai homograftin) kalkkeutuminen, voidaan pul-
monaalirunkoon asentaa katetriteitse stentillinen lap-
péaproteesi. Mikali pulmonaalihaara on ahtautunut, sita
voidaan hoitaa asettamalla stentti.

Maassamme on edelleen joitakin TOF-potilaita,
joille on tehty vain palliatiivinen oireita helpottava leik-
kaus nuorena. Nama potilaat on syyta ldhettaa HUS:in
leikkaustarpeen arvioimista varten.

Pitkaaikaisennuste

Téayskorjauksen jalkeen 75 % kaikista ja 85 % kotiu-
tetuista TOF-potilaista on elossa 30 vuoden kuluttua
leikkauksesta. Heista suurin osa on oireettomia tai voi
hyvin (NYHA I-1I). Kuitenkin merkittavalle osalle nais-
ta potilaista (erityisesti mikali on kaytetty transannu-
laarista laajennuspaikkaa) alkaa myohemmin 10-20
vuoden jalkeen kehittyd nimenomaan sydamen oikean
puolen vajaatoimintaa seka rytmihairioita keuhkoval-
timo- ja trikuspidaalildpan vuotojen seurauksena. Iso
osa vuosikymmenia sitten leikatuista potilaista on vailla
kunnollista pitkaaikaisseurantaa. Kaikki TOF-potilaat
(vaikka leikkaustulos olisi primaaristi ollut hyva) taytyy
arvioida erityisesti keuhkovaltimolapan vuotoa, oikean
kammion toimintaa seka rytmihairioriskia ajatellen.
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