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PAAKIRJOITUS

Synnynnainen sydanvika
— potilaan monialaiset haasteet

Synnynniista sydanvikaa sairastavien potilaiden hoito on koko elaman kattava proses-
si ja vaatii kauaskantoista hoidon suunnittelua jo heti varhaisvaiheissaan. Synnynnéis-
ten sydanvikojen esiintyvyys on noin yhdeksin tapausta tuhatta vastasyntynytta koh-
den, mika tarkoittaa, ettd Suomessa syntyy vuodessa noin 450 syddnvikaista lasta. Noin
80 % syddmen rakennevioista esiintyy ilman liitinnaisvikoja. Pienemmalla osalla potilais-
ta vika on osa laajempaa oireyhtymad, jolloin geneettiset tutkimukset ovat merkittavassa
diagnostisessa roolissa.

Viime vuosikymmenten ldaketieteen, kirurgian ja teknologisen kehityksen ansiosta
aikuisiksi selviad nykyaan yli 90 % henkiloista, joilla on synnynnainen sydanvika. Taman
seurauksena potilaita siirtyy enenevassa maérin aikuispuolen seurantaan, ja itse asiassa
aikuispuolen potilasmairat ovat nykydan suuremmat kuin lasten puolella. Arviolta 200
synnynnadista sydénvikaa sairastavaa potilasta siirtyy vuosittain lasten puolen seurannas-
ta aikuispuolen seurantaan. Nuoria potilaita aletaan valmentaa tdhén niin sanottuun siir-
tymavaiheeseen hyvissi ajoin, jotta he ovat valmiita kohtaamaan tulevan muutoksen ja
lisaantyvan vastuun. Siirtymévaiheen sujuvalla hoidolla varmistetaan lapsuudessa saavu-
tettujen hoitotulosten pysyvyys.

Kasvavat potilasmadrat lisaavat myos aikuiskardiologian puolella painetta kartut-
taa tietotaitoa synnynndistd sydanvikaa sairastavien potilaiden moninaisten haasteiden
kohtaamisesta. lan myota potilaille kehittyy laaja-alaisempia ongelmia, ja vaikeimpien
vikaryhmien kohdalla tautiprosessi muuttuu usein monielinongelmaiseksi, miké vaatii
moniammatillista 1dhestymistapaa ja laajaa osaamista. Sen vuoksi haasteellisempien sy-
danvikaryhmien hoitovastuu on keskitetty osaamiskeskuksiin, joissa on valmiudet moni-
ammatilliseen 14hestymistapaan, haasteellisempaan sydankuvantamiseen, rytmihairididen
hoitoon, interventioihin ja tarvittaessa kirurgiaan.

Tamén erikoisnumeron tavoitteena on jakaa uusinta tietdmysta tdman haasteellisen ja
kasvavan potilasryhman erityisongelmista, hoidosta ja ennusteesta. Toivomme, etta tAma
olisi se Sydanainen numero, johon voi palata, kun ensiapuun, vastaanotolle tai vuode-
osastolle tulee synnynnaista sydanvikaa sairastava potilas.

Heidi Lehtola
Padatoimittaja
LT, kardiologian el
Tyks Syddnkeskus

Tiina Ojala
Dosentti, lastentautien el, lastenkardiologi
Uusi lastensairaala, Hyks Kuvantaminen, Helsingin yliopisto

Juha Sinisalo

Professori, kardiologian el
HUS Syddn- ja keuhkokeskus, Helsingin yliopisto
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LUKU 1

Synnynnaisten sydanvikojen

pitkaaikaisennuste

Tommi Patild, LT, dosentti, lasten sydén- ja elinsiirtokirurgian erikoislaakari, Uusi lastensairaala, Helsinki

Eero Jokinen, professori, ylilaakari, Uusi lastensairaala, Helsinki

Tiivistelma

Synnynniisten sydanvikojen pitkaaikaisennusteesta on suh-
teellisen vihan kansainvalista kirjallisuutta. Suomessa lei-
katut synnynniiset sydanviat on keratty rekisteriin, joka
kattaa talla hetkella 18 000 leikkausta ja 15 000 potilas-
ta. Ensimmainen sydanleikattu potilas on vuodelta 1953,
ja potilaiden tietoja on kaytettavissi seitsemin vuosikym-
menen ajalta. Rekisteriin on tallennettu leikkaustietojen li-
siksi seurantatietoja ja saannéllisin valiajoin kuolintiedot.
Rekisteritutkimuksen rajoitukset huomioiden ProCardio-re-
kisteri on toiminut erinomaisena tietopohjana synnynniis-
ten sydanvikojen tarkastelulle. Tassa artikkelissa kasitel-
laan erityisesti leikkauksellisesti hoidettuja vikoja.
Suomen sydanlasten ProCardio-rekisterissa kaikista sy-
danleikatuista potilaista 87 % oli elossa 15 vuotta leikka-
uksen jilkeen (1). Tulosta voidaan pitaa hyvana ja hoitoa
erittiain vaikuttavana. Useat viat johtavat ilman interventi-
ota menehtymiseen, ja muiden hoitomuotojen puuttuessa
vaikuttavuuden vertaaminen sokkoutetussa asetelmassa on
vaikeaa ja mahdollista vain tietyissa erityistapauksissa.

Sydanvikojen luonnollinen kulku ilman leikkausta

Sydanleikkauksen jilkeisesta pitkdaikaisennusteesta puhuttaes-
sa on hyvi muistaa, mika on sairauksien luonnollinen kulku,
ellei toimenpiteita tehda. Samanek (2) selvitti synnynnaisiin sy-
danvikoihin liittyvad luonnollista selviytymista julkaisussaan,
jossa han tarkasteli 27 vuoden ajanjakson aikana hoitamatto-
mia sydanvikaisia lapsia. Ensimmaisen elinkuukauden ajan
elossa selviytyi 87 % ja ensimmaisen vuoden 71 % potilaista.
Koko 27 vuoden seuranta-ajan elossa selviytyi 67 % potilais-
ta. Ensimmdisen kuukauden ajan parhaiten selvinneiden en-
nusteet olivat keuhkovaltimostenoosi (99 %), aorttaldppaste-
noosi (95 %), VSD (92 %) ja kanaalivika (91 %). Ensimmdisen
elinvuoden ajan parhaiten selvinneiden ennusteet olivat keuh-
kovaltimostenoosi (97 %), aorttalappastenoosi (91 %), avoin
ductus (78 %), VSD (80 %) ja ASD (89 %). Koko seuranta-ajan
parhaiten selvinneiden ennusteet olivat keuhkovaltimostenoosi
(94 %), aorttaldppastenoosi (84 %), avoin ductus (70 %), VSD
(80 %), ASD (84 %) ja aortan koarktaatio (68 %). Kaikissa muis-
sa vioissa kuolleisuus ylitti 50 %. Suurin kuolleisuus ensimmai-
sen elinviikon aikana on potilailla, joilla on syntyessdan HLHS,
DORY, truncus arteriosus, pulmonaaliatresia, TGA, TAPVD tai
yksikammioinen sydan (2).
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Yleisimpien synnynnaisten sydanvikojen ennuste nykyaan

Oikovirtausviat

Suurin osa synnynnéisista sydanvioista on ns. sunttivikoja, joi-
ta ovat ASD, VSD ja kanaaliviat. Pitkaaikaisseurannoissa on ha-
vaittu, ettd ASD-potilaiden ennuste on erinomainen ja esimer-
kiksi suomalaisessa aineistossa ylittad vaeston keskimaaraisen
ennusteen. Myos VSD-sulun jalkeen potilaiden keskimaarai-
nen ennuste on hyva, erityisesti jos tulosta tarkastellaan vuo-
den 1990 jalkeen leikatuista potilaista. Olennaista tassa on toi-
menpiteen aikaistuminen vuosikymmenten saatossa (1). VSD:n
sulun jalkeen oikean kammion kuormituksen merkit jadvat
usein MRI:ssa havaittaviksi pysyviksi muutoksiksi (3) ja aikai-
semmin tehty VSD:n sulku hyodyttad potilasta. Vastasyntyneil-
14 leikkausriskit ovat kuitenkin suuremmat, ja paras leikkausika
on muutaman kuukauden ikaisena, jos vajaatoimintaoireisto ei
anna aihetta hyvin varhaiseen toimenpiteeseen.

Kanaalivioissa ennusteeseen vaikuttavat merkittavasti mah-
dolliset samanaikaiset syndroomat. Tassid diagnoosiryhmas-
sa lapset, joilla on Downin syndrooma, ovat yliedustettuina, ja
Downin syndroomaan liittyy jossain maérin nopeutunut vanhe-
neminen. Meidan aineistossamme kanaalivian vuoksi leikatuista
potilaista 73 % oli Down-lapsia. Suomalaisessa aineistossa ka-
naalileikkausten lyhyt- ja pitkdaikaistulokset ovat parantuneet
huomattavasti vuosikymmenten kuluessa, ja merkittavin kroo-
ninen kuolinsyy on ollut vasemman AV-lapan vuoto ja siita seu-
raava syddmen vajaatoiminta. Aineistomme kasitti 388 potilas-
ta, joista 23 kuoli yli 30 paivan kuluttua leikkauksesta. Naista
myohiiskuolemista puolet tapahtui vuoden kuluessa leikkauk-
sesta. Kuolinsyista sydénperaisia oli 70 % ja infektioita 17 %.
Vaikka leikkauskuolleisuus on alkuun ollut merkittavaa, yh-
teensd 42 potilasta koko kuuden vuosikymmenen aineistossa,
vuoden 2002 jalkeen leikkauskuolleisuutta ei ole ollut, ja tima
on kannustanut AV-lappien korjaukseen, jos sellaiseen on ollut
tarvetta (4).

Aortan koarktaatio

Aortan koarktaatio on esimerkki yksinkertaiselta vaikuttavas-
ta viasta, johon liittyva myohaisian morbiditeetti on merkit-
tava. Joissakin oireyhtymissd aortan koarktaatio on yleinen,
mm. 17 %:lla Turner-potilaista on aortan koarktaatio. Potilaista
75 %:1la on kaksiliuskainen aorttaldppa, johon voi liittya lapan
stenoosia tai vuotoa ja nousevan aortan dilataatio. Pitkaaikai-
sennuste on aineistossamme hyva noin 35-vuoden ikaian asti
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KUVA 1. Vuosina 1953-2010 lapsuudessa leikattujen sydanpotilaiden eloonjadmisennuste. Kuva muokkailtu Raissadati ym. (2016, viitenumero) mukaan.
ASD = eteisvaliseinan aukko; COA = aortan koarktaatio; HLHS = vasemman kammion vajaakehitysoireyhtyma; PDA = avoin valtimotiehyt; TGA = suurten
suonten transpositio; TOF = Fallot'n tetralogia; VSD = kammiovéliseinan aukko; UVH=yksikammioinen sydan.

(90 %), mutta 50 vuoden idssa vain noin 70% on elossa (1).
Tarkeimpia varhaiseen kuolemaan johtavia syita ovat verenpai-
netauti (75 %:1la) ja varhainen sepelvaltimotauti. Aortan koark-
taatio vaatiikin erikoissairaanhoidon seurannan myohaissairas-
tavuuden estamiseksi ja hoitamiseksi.

Suurten suonten transpositio

Suurten suonten transposition korjausmenetelm kehittyi mer-
kittavasti arterial switch -leikkauksen kehittymisen myota. T4ta
aikaisemmin potilaille tehtiin ns. eteisswitch-leikkaus. Eteis-
switch-leikkauksia tehtiin kahdella tekniikalla, Mustardin ja
Senningin tapaan. Suomalaisesta aineistosta julkaistuissa tulok-
sissa varhainen kuolleisuus Mustardin leikkauksen jalkeen oli
11 % ja Senningin jalkeen 5 %. Pitkaaikaisennuste 20 vuoden
seurannassa, jos 30 paivan kuolleisuus lasketaan pois, oli Mus-
tardin jalkeen 78 % ja Senningin leikkauksen jalkeen 84 %. Arte-
rial switch -leikkaukseen siirtymisen jilkeen tulokset paranivat
olennaisesti, ja 20 vuoden seurannassa eloonjaamisluku oli 30
péivan kuolleisuus poisluettuna 97 % (5).

Fallot'n tetralogia

Fallot'n tetralogia (TOF) on yleisin syanoottinen synnynndinen
sydanvika. Fallot'n tetralogiaa (TOF) sairastavista vain 14 % sel-
visi hengissa 15 vuotta ilman leikkausta (2). Vaikka omassa ai-
neistossamme oli myos joitain pelkéastaan palliatiivisen leikka-
uksen (suntti) lapikayneita potilaita, oli eloonjadgmisosuus 20
vuoden kuluttua leikkauksesta 85 % (Raissadati 2018). Leik-
kauksen jalkeen TOF-potilaita vaarantaa enimmakseen krooni-
nen keuhkovaltimolapan vuoto ja vuodon seurauksena kehit-
tyvd oikean kammion tilavuuskuormitus. Vuosina 1962-2007
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Suomessa korjattiin leikkauksella yhteensa 600 TOF-potilasta
ennen 15 vuoden ikaa. Ylitalon ynna muiden tutkimuksessa néi-
den potilaiden seuranta-aika oli keskimaérin 23 vuotta. Seu-
rantahetkella 85 % potilaista oli elossa. Tassa aineistossa TOF:n
ensisijainen korjaus ennusti pienempaa kuolleisuutta ja uusinta-
leikkauksen riskia verrattuna kaksivaiheiseen korjaukseen. Toki
vertailua hairitsee kaksivaiheista korjausta vaativan sairauden
vaikeusaste: keuhkovaltimosuntin vaativat vain hankalat po-
tilaat, jotka eivat parjad leikkausikadn asti. Transannulaarisen
oikean kammion ulosvirtausahtauman korjaus lisaa oletetusti
uusintaleikkausriskia, kuitenkin ilman vaikutusta myohaiseen
eloonjaamiseen tutkimuksessa mitatulla 20 vuoden seuranta-
ajalla. Kahden viime vuosikymmenen aikana leikattujen poti-
laiden elinajanodote ensimmaéisten vuosikymmenten aikana voi
olla verrattavissa terveisiin ikatovereihin (6).

Yksikammioisen sydanvian hoito edelleen haasteellista

Yksikammioisissa sydénvioissa ennuste on muita vikoja huo-
nompi. Ilman leikkausta suurin osa lapsista menehtyy. Pump-
paavana systeemikammiona voi toimia joko oikea tai vasen
kammio. Pitkalla tahtaimella yksikammioisten sydanten veren-
kiertojen ennuste on lahes sama. Vasemman sydanpuoliskon
vajaakehittyneisyysoireyhtyma (HLHS) on hankala sydanvika,
jossa systeemikammiona toimii oikea kammio. Leikkaamatto-
mana se johtaa vaajadmattd kuolemaan vastasyntyneisyyskau-
della. HLHS:n leikkaustulosten kehitys kuvastaa koko lasten-
sydankirurgian edistymista. Alkuun leikkaustulokset olivat
masentavia, mutta 2000-luvun alusta lahtien potilaiden ennus-
te on parantunut olennaisesti. HLHS:n hoidoksi on kehitetty
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kolmivaiheinen leikkausohjelma, joka tihtda yksikammiofysio-
logiaan. Ensimmaisessa vaiheessa syddn pumppaa rinnan seka
systeemi- ettd keuhkovaltimokiertoon. Keuhkovaltimo saa tal-
loin veren suntin kautta (7). Toisessa vaiheessa yldonttolaskimo
yhdistetdan keuhkovaltimoon ja kolmannessa alaonttolaskimo
keuhkovaltimoon. Palliaatioiden jalkeen kaikki vihdhappinen
veri menee laskimopaineella keuhkoverenkiertoon. Leikkaus-
tulosten kehittyminen on kulkenut kasi kadessa varhaisen diag-
nostiikan ja tehohoidon kehittymisen kanssa. Omassa aineis-
tossamme noin 60 % HLHS-lapsisista saavutti aikuisuuden (1).
Suurin osa kuolemista tapahtui ensimmdisten elinkuukausien
aikana. Valitettavasti yksikammioiseen verenkiertoon liittyy
leikkaustekniikoiden kehittymisestd huolimatta merkittavaa
myohaismorbiditeettia, ja osa potilaista tarvitsee myohemmin
sydamensiirron.

Synnynnaisen sydanvian ennuste
on parantunut merkittavasti

ProCardio-rekisteriin on keratty Suomessa suoritetut lasten sy-
danleikkaukset kuolintietoineen vuodesta 1953 ldhtien. Leik-
kaustulokset ovat parantuneet merkittavisti vuosikymmenten
saatossa. Leikkauskuolleisuuden laskuun vaikuttaa olennai-
sesti perioperatiivisen hoidon parantuminen seka potilaiden
leikkauskuntoisuuden muutokset. Ennustetta on parantanut
olennaisesti varhaisempi leikkausika, jonka ansiosta krooniset
muutokset keuhkovaltimopuustossa eivit ole kehittyneet liian
pitkalle. Nain ollen muun muassa valittomien keuhkoverenpai-
nekohtausten riski on vahentynyt ja kroonisen keuhkoveren-
painetaudin kehittymiselta valtytdan. Merkittava edistysaskel
on tapahtunut myos hengityskoneissa ja perfuusiotekniikoissa.
Uusia laakkeita on saatu kayttoon erityisesti keuhkoverenpai-
neen hoitoon. Ensimmaiset fosfodiesteraasit saapuivat kliini-
seen kayttoon 1990-luvulla, milrinoni vuonna 1998 ja amrino-
ne muutamaa vuotta aikaisemmin. Inhaloitava typpioksidi tuli
vuonna tuli 1993. Meidan klinikassamme 1990-luvun lopulla
alkanut lasten sydananestesiologin ymparivuorokautinen pai-
vystys on parantanut postoperatiivista hoitoa. Yhdeksankym-
mentaluvulla lisdantynyt leikkaustiheys myos paransi kirurgista
tekniikkaa (4).

Oikean kammion korjauksissa on ryhdytty viime vuosina
kayttdmadn biokdsiteltyja kudoksia. Desellularisaatioprosessis-
sa elinluovuttajan keuhkovaltimolédppa puhdistetaan soluista,
jolloin jaljelle jaa vain kudosmatriisi. TAmé vahentda erityisesti
HLA2-tyypin antigeenien aiheuttamaa hidasta kudoshyljintaa.
Lappien keskimaérainen kestoika on noin 15 vuotta, ja desellu-
larisaation avulla l4péan kestévyyden uskotaan parantuvan olen-
naisesti. Helsingin lastenklinikka on ollut tassa tekniikassa edel-
ldkavijana, ja oman biopankin desellularisoidut lapat ovat olleet
meilla hyllytavarana kehityksen alusta saakka.

Lasten sydanvikojen pitkaaikaistulokset ovat hyvat. Hoidon
laatu on kuitenkin parantunut vuosikymmenten kuluessa, ja on
oletettavaa, ettd tulokset parantuvat edelleen. Vaikka sydanvi-
an jalkeinen eloonjadmisennuste on hyva ja yksinkertaisten vi-
kojen korjauksen jalkeen erinomainen, myohéissairastavuus on
aikuisialla usein verrokkivéestdd korkeampi. Joidenkin vikojen
korjauksen jdlkeen tarvitaan uusintaleikkauksia. Esimerkiksi
Fallot'n tetralogia leikkauksen jilkeen tarvitaan usein teini-ias-
sd tai aikuisena oikean kammion ulosvirtauskanavan korjausta

ahtautuneen tai vuotavan keuhkovaltimolédpan ja oikean kam-
mion laajentumisen vuoksi (6). Myos rytmihairiot ja kammi-
oiden dysfunktiot ovat leikatun sydanvian jalkeen kohtalaisen
yleisia, varsinkin monimutkaisissa sydanvioissa (7), mutta nii-
td tavataan aikuisiassa myos esimerkiksi ASD-potilailla, vaik-
ka ennuste on muuten hyvi. Yksikammioiseen verenkiertoon
liittyy usein merkittava maaré erilaista myohaissairastavuutta,
ja tilanteen korjaamiseksi hoito voi olla syddmensiirto. Kaikki
myohdissairastavuus ei liity pelkastaan sydameen. Omassa ai-
neistossamme entiset sydanlapset kdyttavat Kelan korvattavia
keuhkolagkkeita merkittavasti samanikaisia verrokkeja enem-
man ja psyykkiset ongelmat ovat melko yleisia (8).

Synnynnaisen sydanvianjalkeen
sepelvaltimotaudin riski on suurentunut

Kansainvalisissd aineistoissa potilailla, joilla on synnynniinen
sydanvika, sepelvaltimotaudin esiintyvyys ja sen riskitekijoi-
den maari ovat suurempia kuin verrokkivaestossa (9). Riski on
merkittavasti suurentunut esimerkiksi aortan koarktaatiossa ja
vioissa, joissa on koskettu sepelvaltimoihin, esimerkiksi ’arte-
rial switch’-leikkauksen jalkeen. Riski on verrokkivaestoa mer-
kittdvasti suurempi myos syanoottisen sydanvian korjauksen
jalkeen, kuten potilailla, joilla on lapsuudessa korjattu Fallotn
tetralogia. Tama saattaa liittya jo lapsuudessa epasuotuisasti ke-
hittyviin elintapoihin tai leikakuksen aikaiseen sydanlihaksen
suojaukseen tai mahdolliseen intimavaurioon. Myohaissairas-
tavuudesta johtuen sydanleikatut nuoret ja aikuiset tarvitsevat
saannollista jatkoseurantaa, ei pelkastaan synnynnaisen sydan-
vian vaan myds suurentuneen sepelvaltimotautiriskin vuoksi. H
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LUKU 2

Geenien ja ymparistotekijoiden merkitys

ilman oireyhtymaa esiintyvien synnynnaisten
sydanvikojen etiologiassa

Emmi Helle, dosentti, LT, lastentautien erikoislaakari, lastenkardiologi, Kantasolujen ja metabolian tutkimusohjelma,

Uusi lastensairaala, Helsingin yliopisto

Tiina Ojala, dosentti, LT, lastentautien erikoislaikari, lastenkardiologi, Uusi lastensairaala, Hyks Kuvantaminen,

Helsingin yliopisto

Tiivistelma

Synnynndinen sydanvika voi esiintya yksittidisena vikana
tai osana oireyhtymaa. Yksittain esiintyessaan synnynnais-
ten sydinvikojen etiologia on monimutkainen, niiden syn-
tyyn vaikuttavat seka perinto- ettd ymparistotekijat. Men-
delistisesti periytyvii vikoja tavataan harvoin, ja suvuittain
esiintyvia vikoja leimaa vaihteleva ilmiasu ja alentunut la-
paisevyys. Perintotekijoiden lisiksi ymparistotekijat, kuten
odottavan didin sokeritasapainon hairiot, odottavan aidin li-
havuus, aidin laakitykset ja tietyt varhaisraskaudessa sairas-
tetut infektiot, ovat jalkelaisen sydanvikojen riskitekijoita.

Geneettiset tutkimusmenetelmat ovat kehittyneet viime vuosina
huikealla vauhdilla. Ensimmainen ihmisgenomin sekvensointi
valmistui vuonna 2001 yli kymmenen vuoden tyon tuloksena,
arviolta 3 miljardin dollarin hintalapulla. Tammikuussa 2022
New England Journal of Medicine -lehdessa julkaistussa artik-
kelissa kalifornialaistutkijat olivat optimoineet sekvensointime-
netelmia siten, etta saivat potilaan koko genomin sekvensoitua
viidessa tunnissa ja kahdessa minuutissa ja diagnoosiin paastiin
seitsemdssa tunnissa ja 18 minuutissa (1). Saavutus paasi Guin-
nessin ennatysten kirjaan.

Sekvensointimenetelmien huiman kehityskulun hyodyt
ovat kuitenkin rajallisia, kun tutkitaan monimutkaisesti periy-
tyvia tauteja, kuten ilman oireyhtymia esiintyvia syd4dmen ra-
kennevikoja. Sydamen rakennevioista noin 80 % esiintyy ilman
liitannéisvikoja tai oireyhtymaa, ja tiedetddn, ettd sekéd perinto-
tekijat etta ympdaristotekijat, kuten aidin raskaudenaikaiset in-
fektiot, tietyt ladkkeet ja 4idin sokeriaineenvaihdunnan hairiot,
altistavat niiden kehittymiselle.
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Yksittain esiintyvien

synnynnaisten sydanvikojen periytyvyys

Sydamen rakennevikojen genetiikka on monimuotoista. Men-
delistisesti periytyvid sydanvikoja tavataan vain harvoin. Kir-
jallisuudessa on raportoitu esimerkiksi NKX2-5-geenivariant-
tien liittyvan suvuittain ilmeneviin eteisvéliseindaukkovikoihin
(ASD) (2), ja GATA4-variantteja on loydetty suvuista, joissa
esiintyy kammiovaliseinaaukkoja (VSD) (3). Suvuittain esiin-
tyville rakennevioille on kuitenkin useimmiten tyypillista hei-
kentynyt lapéisevyys ja ilmiasun vaihtelevuus. On mahdollista,
ettd potilas on perinyt molemmilta vanhemmiltaan useampia
sydanvialle altistavia geenivariantteja, jotka eivat yksindan riita
aiheuttamaan vikaa mutta jotka yhdess4 johtavat sairauden ke-
hittymiseen. Toisaalta ymparistoon liittyvat riskitekijat saattavat
vaikuttaa vian kehittymiseen sellaisilla yksilsilla, joilla on ge-
neettisié riskivariantteja.

Mikali toisella vanhemmista on synnynniinen sydanvika,
periytymisriski jalkeldiselle on 5-10 %, ja samaan geenivariant-
tiin voi liitty4 erilainen sydanvika eri perheissa tai jopa perheen
sisalla (4,5). Jostain syystd sydanviat periytyvat selvésti useam-
min aidilta kuin isalta (taulukko 1). Tutkimusten mukaan pe-
riytymisriski vaihtelee myos sydanvian tyypin mukaan. Suurin
periytymisriski on heterotaksiaan eli elinten poikkeavaan sijain-
tiin liittyvissa sydénvioissa, oikean ulosvirtauskanavan vioissa
(RVOTO), vasemman ulosvirtauskanavan vioissa (LVOTO) ja
konotrunkaali- eli valtasuonten ulosvirtausalueen vioissa (4).

De novo variantit synnynnaisten sydanvikojen taustalla

De novo -variantit aiheuttavat todennakoisesti merkittdvan osan
synnynnaisista sydanvioista. Esimerkiksi NOTCHI-geenin he-
terotsygoottiset loss of function -variantit (LOF-variantit) on yh-
distetty LVOTO-vikoihin, erityisesti sen vaikeampiin muotoi-
hin, kuten hypoplastisen vasemman kammion oireyhtymaan
(HLHS), mutta myos syddmen oikean puolen vikoihin (6). Hil-
jattain on tunnistettu myos VEGF-signalointireitin, kuten KDR-
ja FLT4-geenien, LOF-variantteja erityisesti Fallotn tetralogian
taustalta (7). Tallaisia variantteja on loytynyt noin 10-15 pro-
sentilta tutkimuskohorttien potilaista. Omassa suomalaistutki-
muksessamme NOTCHI:n LOF-variantti loytyi kuudelta pro-
sentilta tutkituista HLHS-potilaista (8).
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TAULUKKO 1. Yksittdin esiintyviin synnynnaisiin

sydanvikoihin liittyva toistumisriski (muokattu julkaisusta
(5) ja julkaistu aiemmin Sydanaanessa (nro 01:2021).

Sydén-  Vika Vika Vika yhdelld  Vika

vika isalla aidilla sisaruksella  kahdella
(%) (%) (%) sisaruksella

(%)

ASD 1,5-3,5 4-6 2,5-3 8

AVSD 1-4,5 11,5-14 34 10

VSD 2-35 6-10 3 10

AS 3-4 8-18 2 6

PVS 2-3,5 4-6,5 2 6

TOF 1,5 2-25 2,5-3 8

CoA 2-3 4-6,5 2 6

PDA 2-25 3,54 3 10

HLHS 21 2-9* 6

TGA 2 1,5 5

EA ER 6 1 3

TrA ER ER 1 3

TA ER ER 1 3

PA ER ER 1 3

AS = aorttastenoosi; ASD = eteisvaliseindn aukko; AVSD = eteis-kammio-
véliseindn aukko; CoA = aortan koarktaatio; EA = Ebsteinin anomalia; ER
= ei raportoitu/riittdmaton data; HLHS = vasemman kammion vajaake-
hitysoireyhtyma; PA = keuhkovaltimoatresia; PDA = avoin valtimotie-
hyt; PVS = keuhkovaltimolappaahtauma; TA = trikuspidaaliatresia; TGA
= suurten suonten transpositio; TOF = Fallot'n tetralogia; TrA = yhteinen
valtimorunko; VSD = kammiovaliseindn aukko. *HLHS: toistumisriski 8 %;
mika tahansa sydanvika: toistumisriski 22 %.

Genominlaajuiset assosiaatiotutkimukset

Viime vuosina satoja tuhansia yksiloita kasittavat biopankki-
hankkeet ovat tuoneet genominlaajuiset assosiaatiotutkimukset
(genome-wide association studies, GWAS) osaksi monitekijaisten
ja suhteellisten harvinaisten sairauksien genetiikan tutkimusta.
GWAS-tutkimus perustuu oletukseen, etta tautien yleiset altti-
usalleelit ovat levinneet varhain historiassa ja vaikuttavat sai-
rausriskeihin eri vaestoissa. Koska tutkittavien varianttien maara
on suuri (sadoista tuhansista miljooniin) ja varianttien aiheut-
tama riski suhteellisen pieni, tarvitaan hyvin suuria tutkimusai-
neistoja. Synnynnaisista sydanvioista on ilmestynyt muutamia
GWAS-tutkimuksia, joissa on loytynyt mm. suurten suonten
transpositiolle (TGA), RVOTO:lle, LVOTO:lle ja eteis- ja kam-
miovaliseindaukolle altistavia variantteja (9). Koska GWAS-va-
riantteihin liittyva riski on yleensa pieni, tutkimusloydosten
merkitys kliinisessa diagnostiikassa on vahéinen ja ne auttavat
ldhinna sydanvikojen patofysiologisten syntymekanismien ym-
martamisessd sekd uusien aiheuttajageenien tunnistamisessa.

Geenitutkimusten roolia yksittain esiintyvien ja oireyhty-
mien ohella todettujen synnynnaisten sydanvikojen kliinises-
s hoidossa on Kkasitelty hiljattain Sydénéanen julkaisussa 2021
(10).
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Aidin terveys ja lapsen sydanvika

Aidin sairastama diabetes on yksi merkittavimmista jalkeldisen
synnynnéisen sydanvian ymparistoriskitekijoista. Riskin on to-
dettu liittyvan tyypin I ja tyypin Il diabetekseen, mutta myos nii-
hin raskauksiin, joissa didille kehittyy gestaatiodiabetes (11,12).
Aidin diabeteksen on todettu lisaavan erityisesti konotrunkaa-
livikojen ja lateraliteettivikojen kehittymisen riskia (13,14).
Vaikka diabeetikon hyvakéan hoitotasapaino ei poista epimuo-
dostumariskiid kokonaan, on viitettd siitd, ettd raskautta suun-
nittelevan diabeetikkoaidin raskautta edeltava hoitokontakti ja
ohjeistus parantaa diabeteksen hoitotasapainoa ensimmaisen
raskauskolmanneksen aikana ja vihentad jélkelaisen epdmuo-
dostumariskia (15). Muista sairauksista idin hypertensio ja pre-
eklampsia seka aidin taustatekijoista korkea ika saattavat lisata
jalkelaisen sydanvian riskia.

Aidin ylipaino ja lihavuus lisdavat jalkelaisen synnynnai-
sen sydanvian riskia, ja riski on sita korkeampi mita merkitta-
vammasta lihavuudesta on kyse. Laajassa ruotsalaistutkimuk-
sessa todettiin lisdantyneen riskin liittyvan erityisesti TGA:han,
aortankaaren kehityspoikkeamiin, ASD-vikoihin ja avoimeen
valtimotiehyeeseen (PDA), ja samassa tutkimuksessa vaikea
obesiteetti kaksinkertaisti lapsen riskin saada aortankaaren ke-
hityspoikkeaman tai TGA:n normaalipainoiseen idin lapseen
verrattuna (16).

Aidin diabeteksen ja lihavuuden aiheuttaman teratogeeni-
sen riskin mekanismit eivét ole tiedossa, mutta molempien taus-
talla on todennakoisesti ainakin osittain samantyyppisia pato-
fysiologisia mekanismeja. Diabetekseen ja obesiteettiin liittyy
lisaantynyt subkliininen tulehdus ja endoteelin oksidatiivinen
stressi (17). Myos odottavan didin yksipuolinen ruokavalio ja
erityisesti foolihapon puute on liitetty jalkeldisen sydénvikaris-
kiin, ja yhdessa nama tekijat aiheuttavat korkeamman riskin
kuin kumpikaan yksindan. On myds viitetta siita, etta obeesien
raskaana olevien vaste foolihappolisille ei ole yht4 suuri kuin
normaalipainoisten ditien jalkelaisten epamuodostumien ehkai-
semisessa (18). Tiedetadn myos, ettd lihavuus liittyy huonom-
paan ravitsemuksellisten ohjeiden noudattamiseen, mihin tulisi
kiinnittda neuvolassa erityistd huomiota.

Aidin lakitysten ja alkuraskaudessa sairastettujen
infektioiden merkitys sydanvikojen riskitekijoina

Paitsi aidin krooniset sairaudet myos didin alkuraskauden lad-
kitykset saattavat vaikuttaa sikion sydamen kehitykseen. Aidin
raskaudenaikaisesta ladkityksestd talidomidi, NSAID-ladkkeet,
erityisesti ibuprofeiini, ja mahdollisesti epilepsialdakkeet saat-
tavat raskauden alkuvaiheessa kaytettyni lisata jalkeldisen sy-
danvikariskia (19). Aidin raskaudenaikainen verenpainelaakitys
laakkeesta riippumatta on yhdistetty tiettyihin rakennevikoihin
(aortan koarktaatio, pulmonaalistenoosi, perimembranoottinen
VSD ja ASD), mutta tutkimuksessa ei pystytty poissulkemaan
sita, ettd itse hypertensio laakityksen sijaan olisi riskin aiheutta-
ja (20). Toistaiseksi metyylidopa on ainoa verenpaineldake, jos-
ta on tehty adekvaatti vastesyntyneiden seurantatutkimus (5,5
vuoden kestoisena, naytonaste 1B), mutta se ei ole Suomessa
kaytossa, kun taas Suomessa kaytossa oleva labetalolin nayton-
aste on 1C. Litium tai kortikosteroidit eivat todennakoisesti li-
sdd sydamen rakennevikariskia (19). Aidin raskaudenaikaises-
ta tupakoinnista ja alkoholinkaytostd on ristiriitaista tietoa; sen
sijaan runsaskaan kofeiinin kaytto ei ilmeisesti lisda jalkeldisen
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sydanvian riskia (21). Myos varhaisraskaudessa sairastetut in-
fektiot, erityisesti vihurirokko ja sytomegalovirusinfektio mut-
ta myos influenssa, on liitetty jalkeldisen sydénvikariskiin (19).

Lopuksi

Synnynnaisia sydanvikoja esiintyy 1-2%:1la véestosta ja ne ovat
vastasyntyneiden yleisimpia rakennepoikkeamia. Ne aiheuttavat
merkittavaa fyysistd ja henkistd kuormaa potilaalle sekd hénen
lahipiirilleen, ja vikojen hoidon ja seurannan kustannukset ovat
huomattavat. Ilman oireyhtyma esiintyvien sydanvikojen gene-
titkkaa tunnetaan vield huonosti, vaikka osa vioista on selvis-
ti periytyvia. Nain ollen geenitesteilld on toistaiseksi vdhdinen
rooli yksittdin esiintyvien vikojen diagnostiikassa ja hoidossa.
Sen sijaan aidin raskaudenaikaiseen terveyteen liittyvien sydan-
vikojen riskitekijoiden tunnistaminen on tarkeaa, ja niihin liit-
tyva elintapaohjeistus ja hoidon optimointi olisi huomioitava jo
ennen raskauden alkua. W
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LUKU 3

Oikea kammio systeemikammiona
— miten hoidan vajaatoimintaa
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Heikki Ukkonen, dosentti, yliladkari, toimialuejohtaja, Tyks Sydankeskus

Tiivistelma

Valtasuonten transpositio eri muodoissaan tai vasemman
kammion vajaakehitys saattaa johtaa tilanteeseen, jossa
morfologinen oikea kammio pumppaa verta valtimopuo-
lelle. Sydamen oikea kammio joutuu talloin painekuormi-
tukseen ja poikkeukselliseen rasitukseen. Geometriasta ja
ohuemmasta lihasrakenteesta johtuen oikeaan kammioon
kehittyy vajaatoiminta normaalia helpommin. Oikean kam-
mion toimiessa systeemikammiona vajaatoiminta kehit-
tyy 45 ikdvuoteen mennessi 25-67 %:lle potilaista. Oikean
kammion vajaatoiminnan hoitoa on tutkittu sokkoutetus-
sa asetelmassa hyvin viahan. Hyvilaatuisia tutkimuksia ei
ole tehty oikeastaan yhtdan. Diureettien tiedetaan helpotta-
van oireita. ACE-estijid ja ATR-salpaajia kaytetadn vajaatoi-
minnan hoidossa nykyisin jo saannollisesti, ja spironolak-
tonin, SGLT2-estdjien sekd sakubitriili-valsartaanin kaytto
on yleistymissa, vaikka kaikilta nailta laakkeilta puuttuu
nayttd. Nyt olisi optimaalinen aika tehdi asiaan liittyva sa-
tunnaistettu laaketutkimus.

Johdanto

Oikea kammio toimii systeemikammiona synnynndisissa sydan-
vioissa, joissa tdydellinen anatominen korjaus ei ole ollut mah-
dollista. Tallaisia vikoja ovat esimerkiksi synnynnaisesti kor-
jautunut valtasuonten transpositio (congenitally corrected TGA,
ccTGA), jossa verenkierto kulkee oikealla tavalla valtimo- ja
keuhkoverenkierroissa mutta systeemikammiona toimii morfo-
loginen oikea kammio (1). Vian taydellinen korjaus vaatisi seka
eteistason ettd valtasuonten vaihtoleikkauksen, jota tehdaan lap-
suusiassa mahdollisuuksien mukaan. Sen sijaan aikuisiassa vian
taydellinen korjaus ei ole enda mahdollinen ja talloin potilaan
oikea kammio jaa systeemikammioksi.

Viime vuosisadalla (1970-1980) valtasuonten transpositio
(TGA) korjattiin muuttamalla verenvirtausta eteistasolla, Sen-
ningin tai Mustardin mukaisella korjaustekniikalla. Oikea kam-
mio jai systeemikammioksi. Kirurgian tekninen kehitys ei vie-
14 silloin mahdollistanut valtimonvaihtoleikkausta, ja siksi t4ta
korjaustekniikkaa kaytettiin pienilla lapsilla. Naita potilaita on
Suomessa elossa noin 150.

Tilanteessa, jossa molemmat eteiskammiolapat avautuvat
oikeaan kammioon (double inlet right ventricle, DIRV), joudu-
taan tyytymaan yksikammioratkaisuun, jolloin potilaan ainoana
ja systeemikammiona on palliatiivisen leikkaussarjan (total cavo-
pulmonal connection, TCPC) jalkeen oikea kammio.
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Vajaakehittyneessi vasemmassa kammiossa (HLHS), vasen
kammio on niin pieni, etta korjausleikkausta, jossa molemmat
kammiot voitaisiin saada toimiviksi ei ole. Talloin joudutaan
tyytyméan yksikammioratkaisuun, jolloin palliatiivisen (total
cavopulmonal connection, TCPC) leikkaussarjan jilkeen poti-
laan ainoana ja systeemikommiona on oikea kammio.

Suomessa on arviolta 250 aikuispotilasta ja 70 lapsipoti-
lasta, joilla oikea kammio toimii systeemikammiona. Heilla on
suuri systeemikammion vajaatoiminnan kehittymisen riski. Yli
20 % Mustard/Senning-potilaista kuolee vajaatoimintaan, ja
huomattavalle osalle elossa olevista kehittyy lieva tai keskivaikea
vajaatoiminta (1). Yli 45-vuotiaista ccTGA-potilaista 65 %:lla on
oireinen vajaatoiminta. HLHS-potilaista noin 60 % saavuttaa ai-
kuisian. Osalle heista kehittyy myohemmin vajaatoiminta, mut-
ta pitkaaikaisseurantatuloksia ei vield ole saatavilla.

Vajaatoiminnan kehittymisen syyt

Oikeaan kammioon kehittyy sydamen vajaatoiminta helpom-
min kuin vasempaan kammioon. Syyt tdhidn ovat moninaiset.
Lihasrakenne oikeassa kammiossa on erilainen kuin vasemmas-
sa. Oikeassa kammiossa on kaksi lihaskerrosta, kun taas vasem-
massa niitd on kolme. Oikea kammio on siis jo rakenteeltaan
heikompi. Myds sen geometria ja supistumistoiminta poik-
keavat vasemmasta kammiosta. Oikea kammio on tarkoitettu
pumppaamaan matalampaa painetta vastaan kuin vasen. Jatku-
va painekuorma aiheuttaa oikean kammion hypertrofioitumi-
sen ja geometrian muuttumisen, jolloin oikea kammio painaa
septumia vasemmalle muuttaen samalla myos vasemman kam-
mion pumppaustoimintaa ja rakennetta. Geometrian muuttu-
minen vaikuttaa myos trikuspidaalildpan toimintaan: se alkaa
silloin helpommin vuotaa. Sepelvaltimotkin eroavat naissa kah-
dessa kammiossa: perfuusio on oikealla vasenta kammiota huo-
nompi. Myos johtumisjérjestelma suosii vasenta kammiota sys-
teemikammiotoiminnassa.

Vajaatoiminnan edetessa oikean kammion supistumisvireys
alenee, ja tapahtuu edellda mainitut muutokset: kammio laajenee
ja eteis-kammiolappa (trikuspidaalilappa) alkaa vuotaa. Funk-
tionaalinen AV-ldpan vuoto johtaa lisiantyneeseen pumppaus-
tarpeeseen, ja se nopeuttaa vajaatoiminnan kehittymista.

Tutkimusten perusteella oikean kammion vajaatoimintaan
liittyy seerumin noradrenaliini- ja adrenaliinipitoisuuksien suu-
reneminen ja systeemikammiona toimivan oikean kammion li-
saantynyt fibroosiaste. Fibroosin lisadntyminen korreloi myos
kammion dysfunktioon sek4 Kliinisiin tapahtumiin, kuten ryt-
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mihairioihin ja pyortymisiin. Ottaen huomioon neurohormo-
nitasojen ja fibroosin lisaantymisen tuntuisi todennikoiselts,
etta samat hoidot, joita kiytetaan vasemman kammion vajaa-
toiminnan hoidossa, toimisivat myds oikean kammion ollessa
systeemikammiona. Toisin sanoen reniini-angiotensiini-aldos-
teroni-jarjestelman ja sympaattisen hermoston toiminnan hillit-
seminen tuntuisi loogiselta lahtokohdalta oikean kammion va-
jaatoiminnan hoitoon (2).

Vajaatoiminnan hoitotutkimukset

Koska potilaita, joilla oikea kammio toimii systeemikammiona,
on vahan, riittdvan suuria sokkoutettuja tutkimuksia ei ole voi-
tu tehda. Seuraavassa luetellaan kirjallisuudesta 1oytyvat tutki-
mukset.

ACE-estajat, AT-reseptorisalpaajat ja eplerenoni

Suurin satunnaistettu, plasebokontrolloitu tutkimus (RCT) ka-
sitti 88 TGA-potilasta. Kolmen vuoden valsartaanihoito ei vai-
kuttanut oikean kammion (systeemikammio) ejektiofraktioon,
mittoihin, rasituskokeessa mitattuun hapenottokykyyn (peak-
VO2) tai maksimikuormaan eik4 muihinkaan pdatemuuttujiin
(rytmihiriot, sairaalahoito ja kuolleisuus) (4).

Seuraavaksi suurimmassa RCT:ssa 29 potilasta oli satun-
naistettu saamaan losartaania tai plaseboa, ja seuranta-aika oli
nelja kuukautta. Ryhmien valilla ei havaittu eroja hapenottoky-
vyssd (VO2max), suorituskyvyssa tai proBNP:ssé (5).

Therrien (viitenro) tutkimuksessa satunnaistettiin 17 po-
tilasta saamaan ramipriilia tai plaseboa. Vuoden seurannassa ei
havaittu suotuisaa vaikutusta oikean kammion (systeemikam-
mio) ejektiofraktioon tai uudelleenmuovautumiseen.

Hechterin (6) tutkimuksessa arvioitiin takautuvasti neljéa-
toista Mustardin leikkauksella hoidettua potilasta, joille oli aloi-
tettu ACE-estgja. MRI-tutkimus tehtiin keskiméarin 18 kuukau-
den kuluttua ja kardiopulmonaalinen rasituskoe keskimazrin 24
kuukauden kuluttua lagkityksen aloituksesta. Mitatuissa muut-
tujissa ei havaittu tilastollisesti merkitsevid eroja, mutta yksilol-
liset vasteet vaihtelivat.

Tutarel (7) puolestaan aloitti neljalletoista, lapsuudessa
Mustardin leikkauksella hoidetulle potilaalle (oirekuva NYHA2)
enalapriili-lagkityksen ja arvioi vastetta keskimaarin 13 kuukau-
den hoidon jalkeen. NYHA-luokka, maksimalinen hapenotto-
kyky tai ultradganella mitattu systeemikammion toiminta ei ko-
hentunut, mutta proBNP laski merkitsevasti.

Evedes-tutkimuksessa (8) 26 potilasta satunnaistettiin saa-
maan eplerenonia tai plaseboa. Vuoden hoidon jalkeen sys-
teemisen oikean kammion massassa tai toiminnassa ei havait-
tu selvad kohenemista magneettikuvaksella. Biomerkkiaineissa
havaittujen suotuisien muutosten perusteella voidaan olettaa,
etta eplerenoni estaa sydanlihaksen fibroosia myos téssa poti-
lasryhmassa. Fibrosoitumista ei kuitenkaan suoranaisesti mitat-
tu tassa tutkimuksessa.
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Beetasalpaajat

Doughanin (9) takautuvassa analyysissa arvioitiin 31 beetasal-
paajaa kayttanytta potilasta (metoprololi tai karvediloli), ja nel-
jan kuukauden hoidon havaittiin parantavan NYHA-luokkaa
erityisesti vaikeaoireisilla. Suurin suhteellinen hyoty havaittiin
potilailla, jotka olivat aluksi NYHA III -luokassa. Beetasalpaaja-
ryhmaéssé oikean kammion ejektiofraktio tai loppudiastolinen
pinta-ala ei muuttunut merkitsevasti, mutta verrokkiryhmassa
loppudiastolinen pinta-ala kasvoi. Taman perusteella voidaan
olettaa, ettd beetasalpaajahoidolla olisi suotuisa vaikutus kam-
mion uudelleenmuovautumiseen.

Sakubitriili-valsartaani

Sakubitriili-valsartaanin on osoitettu vahentavin paatetapahtu-
mia vasemman kammion vajaatoiminnassa. Oikean kammion
vajaatoiminnasta sokkoutettuja tutkimuksia ei ole tehty. Avoi-
messa 20 potilaan seurantatutkimuksessa (10) sakubitriili-val-
sartaanilla naytti olevan suotuisia vaikutuksia, kun se vaihdettiin
ACE-estdjan tai AT-reseptorisalpaajan tilalle. Potilaita seurattiin
kuusi kuukautta, ja systeemikammion supistuvuus (global lon-
gitudinal strain), kuuden minuutin kavelytestin tulos (+ 36 m)
seki elaménlaatua mittaavat muuttujat kohenivat. Tutkimukses-
ta on huomioitava, ettd potilaat toimivat omina verrokkeinaan
eika plaseboryhmaa ollut.

Toisessa, retrospektiivisessa analyysissa (11) 12 potilaan
ryhmassa ei havaittu edullista muutosta systeemikammion toi-
minnassa tai potilaiden suorituskyvyssa sakubitriili-valsartaani-
hoitoon liittyen.

SGLT2-inhibiittorit

SGLT2-estgjilla on todettu olevan suotuisa vaikutus syddmen
vasemman kammion vajaatoimintaa sairastavilla potilailla. Va-
jaatoiminnan paranemisen tarkka mekanismi ei ole vield tie-
dossa. On epaselvaa, auttavatko SGLT2-inhibiittorit myos sys-
teemikammiona toimivan oikean kammion vajaatoiminnassa.
Satunnaistettuja tutkimuksia asiasta ei ole tehty.

Kliininen kaytanto

Vuotavan AV-lapan korjaus

Systeemisen AV-lapan (trikuspidaalilapan) vuodon kirurgises-
ta korjauksesta todetaan Euroopan kardiologisen seuran (ESC)
suosituksessa, ett ldpan korjaus on suositeltavaa (luokka 1), jos
potilaalla on lapassa vaikea ja oireinen vuoto ja oikean kammion
toiminta on enintdan lievasti alentunut (EF > 40 %) (12). Suo-
situs on luokkaa 2a, jos potilas on oireeton. ESC antaa lisaksi
2b-luokan suosituksen trikuspidaalilapan vaihtoon tai korjauk-
seen oireisilla potilailla, joilla on vaikea lapan vuoto ja oikean
kammion funktio on heikentynyt enemman kuin lievésti (EF <
40 %). Amerikan kardiologinen seura (AHA) ei anna vastaavas-
ti mitdan suositusta.

Kirjallisuudessa on muutamia tapausselostuksia systeemi-
kammiona toimivan oikean kammion AV-lapan vuodon hoidos-
ta TriClipill4. Kyseessd on TriClipin off label -kaytto. Periaattees-
sa tilanne vastaa MitraClipin asennusta siina, etta toimenpidetté
varten joudutaan tekemaan transseptaalipunktio, mutta trikus-
pidaalilapan kolmi- tai useampipurjeisuus muodostaa oman
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haasteensa. Teoriassa trikuspidaalilapan klipsauksella voidaan
saavuttaa merkittdvan vuodon hillitseminen tilanteessa, jossa ki-
rurginen hoito ei ole mahdollista. Hoito voi siis parantaa poti-
laan oireita tai toimia jopa siltana sydamensiirtoon.

Tahdistinhoito vajaatoiminnassa

Synkronoivaa tahdistinhoitoa (CRT:ta) tulisi harkita systeemi-
kammiona toimivan oikean kammion dysfunktiopotilaille, joil-
la on NYHA > 1II -luokan vajaatoiminta ja RBBB. Pienet CRT-
sarjat osoittavat, ettd se parantaa oikean ja vasemman kammion
toimintaa mutta ei vaikuta trikuspidaalilipan toimintaan. CRT-
johdot voidaan asentaa laskimoteitse, epikardiaalisesti tai mo-
lempiin.

Suurin tdhan mennessi tehty CRT-monikeskustutkimus
systeemikammiona toimivan oikean kammion vajaatoiminnas-
ta kasitti 17 potilasta. Kolmellatoista potilaalla oli ccTGA ja nel-
jalla TGA, joka oli korjattu Mustardin tai Senningin tapaan. QRS
kaventui tutkimuksessa merkittavasti ja oikean kammion ejek-
tiofraktio parani. Kliininen vajaatoimintaoireiden paraneminen
havaittiin 13 potilaalla. CRT:n asentamisen ongelma on usein
sepellaskimoiden anatomia. Sepellaskimot ovat yleensa suu-
remmat vasemman kammion puolella, jolloin oikean kammion
alueelta ei valttamattd loydy riittavan isoa tai sopivaan kohtaan
suuntautuvaa laskimoa, jonka kautta CRT voitaisiin asentaa.

Eteiskorjattuun suurten suonten transpositioon liittyy suu-
ri brady- ja takykardioiden seka dkkikuoleman riski. Sinussol-
mukkeen dysfunktio liittyy pédasiassa eteiskorjauksen aiheut-
tamaan sinussolmukkeen tai eteisen johtumisreittien vaurioon.
Intra-atrial

re-entry tachycardia (IART) liittyy ompelulinjoihin, paikkoi-
hin ja fibroosiin eteisessa (14). Tavalliseen lepatukseen verrattu-
na IART on yleensa hitaampi ja aiheuttaa 2:1-johtumisen, min-
ka vuoksi se on usein oireeton. Akkikuoleman riski on nailla
potilailla suurentunut, ja taustalla on usein kammiotakykardia,
joka voi johtua esimerkiksi lisaantyneesta fibroosista tai siité,
etté potilaille aloitetaan beetasalpaajia muita vajaatoimintapo-
tilaita vahemman.

AHA:n suosituksissa todetaan, ettei primaari-ICD:n asen-
tamisesta ole nayttoa oikean kammion toimiessa systeemikam-
miona, joten paitods tehdaan potilaskohtaisesti (15). ESC:n
suosituksessa puolestaan todetaan, ettd ICD-terapiasta primaa-
ripreventiossa on oikean kammion vajaatoiminnan yhteydessa
vahemman tietoa kuin vasemman kammion vajaatoiminnan yh-
teydessd (12).

RVAD-hoito ja transplantaatio

Apupumpun kaytto (LVAD, left ventricular assist device) on va-
kiintunut vaikean vasemman kammion systolisen vajaatoi-
minnan hoidossa seki siltana sydamensiirtoon ettd pysyvana
hoitona. Apupumpun kaytosté systeemisen oikean kammion
vajaatoiminnassa (RVAD) on myos raportoitu, mutta kéytto ei
ole viela laajalti vakiintunut. Systeemikammion rakenne ja ante-
riorinen sijainti tekevat apupumpun asentamisen haasteellisek-
si. Apupumppua on kéytetty pysyvani hoitona (destinaatiohoi-
tona) potilailla, jotka eivat sovellu sydamensiirtoon (13).
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Suositusten mukaan (12) syd4dmensiirtoa voi systeemisen
oikean kammion pettéessa harkita, mutta leikkauskuolleisuus
on téssa potilasryhmassa korkea. Aikaisemmat sydanleikkauk-
set, monimutkainen anatomia ja patofysiologia seka liitdnnais-
sairaudet selittavat korkeaa riskia.

Lopuksi

Mikali potilaalla on oikea kammio systeemikammiona ja hanelle
kehittyy vajaatoimintaan viittaavia oireita, tulee ensimmaiseni
tehdé kattava sydamen ja verenkierron anatominen ja toimin-
nallinen arvio. Potilailla on myos merkittava brady- ja takykar-
dioiden riski, joka on huomioitava arviossa.

Koska laadukkaita satunnaistettuja tutkimuksia ei ole teh-
ty, eivat AHA ja ESC ole voineet antaa suosituksia laakehoidosta
potilailla, joilla oikea kammio toimii systeemikammiona.

Diureettien tiedetaan helpottavan kongestiota ja oireita
my0s systeemisen oikean kammion vajaatoiminnassa. Muiden
lazkkeiden kohdalla kaytannossa sovelletaan tutkimustietoa,
joka on saatu vasemman kammion vajaatoimintaa sairastavilla
potilailla tehdyista tutkimuksista.

Oireisille potilaille aloitetaan yleensa ACE-estaja/AT-salpaa-
ja ja beetasalpaaja, jos niiden kaytolle ei ole estettd. Bradykar-
dian riski on huomioitava erityisesti. Vajaatoiminnan edetes-
sd hoitoon voi lisatd aldosteroniantagonistin (spironolaktoni).
SGLT2-inhibiittoreita voi myos harkita, etenkin jos ne soveltu-
vat samalla potilaan diabeteksen hoitoon. Mikali systeemikam-
mion funktio heikentyy ACE-estdjd/AT-salpaaja-hoidosta huo-
limatta (EF < 35 %), voi harkita sakubitriili/valsartaani-hoitoa.
Kunkin potilaan lagkitys muotoutuu lopulta asiantuntijan teke-
man kokonaisarvion pohjalta. l
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LUKU 4

Fallot'n tetralogia aikuis

ialla: kuinka seuraan?

Satu Karkkainen, LT, dosentti, sisatautien ja kardiologian erikoisliaakari, KYS Sydankeskus

Jorma Kokkonen, LKT, dosentti, sisatautien ja kardiologian erikoislaikari, Sydansairaala Jyviaskyla ja Tampere

Tiivistelma

Aikuisseurannan kannalta Fallot'n tetralogia (TOF) on tér-
kein syanoottinen synnynnéinen sydanvika. Ilman korjaus-
leikkausta ennuste on huono, mutta lapsuudessa korja-
tun TOF:n ennustetta voidaan pitda erinomaisena. TOF:n
korjausleikkauksia on tehty Suomessa noin 800. Arvioi-
daan, ettd aikuisseurannassa tilld hetkelld olisi 500-550
potilasta. Tarkka maara ei ole tiedossa, koska Suomessa ei
ole kansallista synnynniisten sydanvikojen seurantarekiste-
rid. Jatkossa rekisterin perustaminen ja alan koulutuksen li-
sdaminen ovat keskeisia tavoitteita. Kromosomi 22:n mikro-
deleetio (CATCH 22 -oireyhtyma) 16ytyy 15-30 prosentilta
TOF-potilaista, ja se periytyy 50 prosentin todennikoisyy-
della. Siihen liittyy suuri sydéinsairauksien, immuunipuu-
tosten ja vaikeiden pyykkisten ongelmien riski. Se tulisi
maarittaa kertaalleen kaikilta TOF-potilailta. TOF-potilaan
ennuste ja uusintatoimenpiteiden tarve heijastavat anatomi-
an vaikeusastetta ja edelleen leikkausajankohtaa ja -tekniik-
kaa. Keuhkovaltimoldpan vaikea vuoto on télla hetkella ta-
vallisin uusintatoimenpiteen aihe. TOF-potilaat tarvitsevat
elinikiista seurantaa osaamiskeskuksissa, joita ovat yliopis-
tosairaaloiden kardiologiset poliklinikat. Osaamiskeskuk-
sissa TOF-potilaan seurannasta vastaa moniammatillinen
tyoryhma. Sydamen MRI on tarkein TOF-potilaan kuvanta-
mismenetelmi, ja sen tulee kuulua TOF-potilaan saannélli-
seen seurantaan.

Johdanto

Suomessa syntyy vuosittain noin 450 lasta, joilla on synnyn-
nédinen sydanvika. Sydanvikojen ennuste on parantunut huo-
mattavasti diagnostiikan ja hoitomahdollisuuksien kehittymisen
vuoksi, ja suurin osa potilaista selviytyy aikuisikaan.
Vaikeiden, syanoottisten sydanvikojen (Fallotn tetralogia,
suurten suonten transpositio, yksikammioinen sydan ja Eisen-
mengerin oireyhtymé) osuus aikuisikaisistd seurattavista po-
tilaista on noin 10 prosenttia. Aikuisseurannassa naiden po-
tilaiden osuus kuitenkin korostuu voimakkaasti odotettavissa
olevien myohéisongelmien vuoksi. Niita ovat toistuvat korjaus-
leikkaukset tai katetritoimenpiteet ja sydamen vajaatoiminnan
kehittyminen, joka voi johtaa sydamensiirtoon (1).
Aikuisseurannan kannalta Fallot'n tetralogia (tetralogy of
Fallot, TOF) on tédrkein syanoottinen synnynnéinen sydanvika.
Sité sairastavia lapsia syntyy Suomessa noin 20-25 vuodessa.
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Ranskalainen Arthur Fallot kuvasi oireyhtyman vuonna
1888, mutta termia TOF kiytti ensimmaisena kanadalainen
naiskardiologien uranuurtaja Maude Abbott vuonna 1924. Ana-
tomisiin loydoksiin kuuluu nelja tyyppipiirretta: kookas kam-
miovaliseinan aukko (VSD), hemodynaamisista syista kookkaan
nousevan aortan ratsastus kammiovaliseindn paalla, oikean
kammion ulosvirtauskanavan ahtauma sekd oikean kammion

hypertrofia (kuva 1).

Poikkeavasti
kulkeva LAD

KUVA 1. Fallot'n tetralogia. A) Anatomia, B) korjaus transanulaarisel-
la paikalla (TAP). LAD = vasen eteenlaskeva sepelvaltimohaara. Poikkea-
vasti oikeasta sepelvaltimosta lahteva LAD on noin 5 %:lla potilaista (2).

Vikaan liittyy usein myos pieni keuhkovaltimon lapparengas,
lappaahtauma tai kapea keuhkovaltimon padrunko. TOF:iin voi
liittyd myos muita sydamen poikkeavuuksia, kuten oikealle
kaartuva aortta, sepelvaltimoiden anomaliat ja trikuspidaalila-
péan poikkeavuudet.

Noin 15-30 prosentilla TOF-potilaista tavataan kromo-
somianomalioita, joista tavallisin on kromosomi 22:n mikrode-
leetio (CATCH 22 -oireyhtyma). Kromosomi 22:n mikrodeleetio
periytyy 50 prosentin todennakoisyydelld. Koska sithen liittyy
suuri sydansairauksien, immuunpuutosten ja vaikeiden pyyk-
kisten ongelmien riski, se tulisi maarittaa kertaalleen kaikilta
TOF-potilailta (2).

Fallot'n tetralogian hoito

Diagnoosi tehdain nykyisin yleensd joko jo sikidaikana tai
varhain syntymén jalkeen. Hoitamattomana vian ennuste on
huono: noin kolmannes potilaista menehtyy ensimmaisena
elinvuotenaan, vain neljannes eldd 10-vuotiaaksi ja 10 % elda
30-vuotiaaksi.
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Totaalikorjausleikkaus on mahdollinen valtaosassa tapauk-
sista, etenkin jos keuhkoverisuonten koko, maira ja anatomia
ovat muuten normaalit. Ensimmaiset totaalikorjausleikkauk-
set Suomessa tehtiin jo vuonna 1962, heti avosydankirurgian
kaynnistymisen yhteydessa. Leikkaustekniikat ovat kehittyneet
ajan myota. Leikkaustekniikan perusteella voidaan osoittaa kak-
si ajanjaksoa: varhainen ajanjakso eli vuodet 1962-2000 seka
moderni ajanjakso vuodesta 2000 eteenpdin (3). Totaalikorjaus
on ajan myota aikaistunut. Nykyisin se pyritaan tekemadn en-
simmaisen puolen elinvuoden aikana.

Pienelld osalla potilaista totaalikorjausta on lykattava ja
ensin asennettava oikovirtausputki (ns. modifioitu Blalock—
Taussig-suntti solisvaltimosta keuhkovaltimoon keuhkokier-
ron lisaamiseksi; kuva 2). BT-suntin tarve on vahentynyt. Vield
1960-luvulla se tehtiin 70 prosentissa mutta 2000-luvulla enai
15 prosentissa tapauksista (3).

KUVA 2. Modifioitu Blalock—Taussigin suntti PTFE-putkiproteesilla (2).

Nykyisin korjausleikkaus tehd4an oikean eteisen kautta, aikai-
semmin oikean kammion avauksen kautta. Oma keuhkoval-
timoldppa pyritdan sadstamaan, ellei se ole arpinen ja taysin
toimimaton. Tama saattaa vdhentda vaikean keuhkovaltimola-
pan vuodon aiheuttamia haitallisia seurauksia. Transanulaari-
sen laajennuspaikan (TAP) osuus on vihentynyt, mutta edel-
leenkin sita kaytetdan noin 30 prosentissa tapauksista. Jos on
jouduttu tekemaan BT-suntti, tarvitaan selvasti useammin myos
TAP-toimenpidetta. Tamé kertoo vaikeammasta anatomiasta.
Jos TAP joudutaan ulottamaan keuhkovaltimosta lappatason yli
oikeaan kammioon (kuva 1 B), keuhkovaltimolapp4 vuotaa va-
paasti (kuva 3).

Fallot'n tetralogiaan liittyvat myohaisongelmat

Suomalaisen synnynnaisten syddnvikojen leikkausrekisterin
perusteella TOF:n korjausleikkauksia on tehty Suomessa noin
800. Taman tutkimusrekisterin perusteella yli 18-vuotiaita eli
aikuisseurannssa olevia voi olla enintaan noin 620. Heista noin
260:1la vika on korjattu leikkaustekniikan varhaisena ajanjakso-
na ja noin 360:1la modernina ajanjaksona (4).

Aikuisseurannassa on Suomessa télla hetkella arviolta 500—
550 TOF-potilasta, jolloin noin kolmasosa olisi leikattu leik-
kaustekniikan varhaisena ajanjaksona ja noin kaksi kolmasosaa
modernina ajanjaksona. Potilaiden tarkka maéra ei kuitenkaan
ole tiedossa, koska Suomessa ei ole kansallista synnynnaisten
sydanvikojen seurantarekisteria. On mahdollista, etta jopa kol-
masosa aikuisikaisista TOF-potilaista ei ole lainkaan saannolli-
sessd seurannassa (5).

TOF-potilaan ennuste ja uusintatoimenpiteiden tarve hei-
jastavat anatomian vaikeusastetta ja edelleen leikkausajankoh-
taa ja -tekniikkaa. BT- ja TAP-toimenpiteet liittyvat vaikeampaan
anatomiaan, mutta kummankin kaytté on ollut vahaisempaa
leikkaustekniikan modernina ajanjaksona.

Korjausleikkauksen jalkeen muodostuu kaksi hemodynaa-
mista ja ennusteellista ryhmaa (taulukko 1).

KUVA 3A. Vaikea keuhkovaltimoldpan vuoto on lyhytkestoinen; PHT on alle 100 ms ja/tai vuodon kesto on alle 80 % koko diastolen kestosta.
Vastaavasti auskultaatiossa merkittavan keuhkovaltimolapan vuodon sivuaani ei ole holodiastolinen (2).

KUVA 3B. Vaikea keuhkovaltimolapan vuoto alkaa paarungon lopusta tai padhaaroista. Vuotosuihkun leveys on =50 %

keuhkovaltimoldpan annuluksen lapimitasta (2). Kuva uudelleenjulkaistu Duodecimin luvalla (2).

Sydanaéni 2022 M 33:1A Teemanumero

44



TAULUKKO 1. Korjausleikkauksen jalkeiset

hemodynaamiset ja ennusteelliset ryhmat.

Stabiili hemodynamiikka
— 2/3 aikuisseurannan potilaista
— ei ole kaytetty TAP- ja/tai BT-toimenpidetta
—vahainen tai keskivaikea keuhkovaltimoldpén vuoto
— ei fibroosia oikeassa kammiossa MRI:ssa
— uusintatoimenpiteen tarve vahainen
— arytmiariski vahdinen
— ennuste hyva

Epastabiili hemodynamiikka
—1/3 aikuisseurannan potilaista
— on kaytetty TAP- ja/tai BT-toimenpidetta
— vaikea keuhkovaltimolapan vuoto
— laaja-alainen oikean kammion fibroosi MRI:ssa
— uusintatoimenpiteitd enemman
— arytmiariski suurentunut
— ennuste huonompi

Ennuste

Lapsuudessa korjatun TOF:n ennustetta voidaan pitad erin-
omaisena. Suomessa on julkaistu erinomainen selvitys 600 en-
simmaisen korjausleikatun TOF-potilaan vaiheista (3). Totaa-
likorjausleikkaus oli tehty vuosina 1962-2012. Tutkimuksen
mukaan 90 % potilaista oli elossa 10 vuoden, 88 % 20 vuoden
ja 83 % 40 vuoden kuluttua leikkauksesta. Luvuissa on muka-
na myos varhaiskuolleisuus (£ 30 vrk leikkauksesta). Varhais-
kuolleisuus on laskenut voimakkaasti leikkaustekniikan kehit-
tymisen myota. Leikkaustekniikan varhaisena ajanjaksona se oli
jopa 6,7 %, mutta 1990-luvulta alkaen se on laskenut ja vuoden
2000 jélkeen varhaiskuolemia ei ole ollut lainkaan (3).

BT-toimenpide huonontaa ennustetta selvésti vaikeammas-
ta anatomiasta johtuen.

Suomalaisen tutkimuksen perusteella 87 % potilaista oli
elossa 25 vuoden kuluttua leikkauksesta, jos BT-toimenpidetta
ei ollut tehty. Mikali BT-toimenpide oli tehty, vastaava luku oli
79% (3).

Useimmissa kansainviilisissa tutkimuksissa myos TAP-
toimenpide huonontaa ennustetta, mutta suomalaisessa tutki-
muksessa eloonjadmisessi ei ollut eroa 25 vuoden kuluttua leik-
kauksesta (3).

Mydhaiskuolleisuus

Akkikuolema ja sydiamen vajaatoiminta ja ovat tarkeimmat
myohiiskuolleisuuden syyt.

Akkikuoleman riskin on arvioitu olevan noin 3-9 % 20-30
vuoden seurannassa. Suomalaisessa tutkimuksessa akkikuole-
man riski oli vahaisempi: 2,4 % 20 vuoden ja 3,6 % 30 vuoden
kuluttua leikkauksesta. Vastaavasti sydamen vajaatoiminnan ai-
heuttaman kuoleman riski suomalaisessa aineistossa oli 1,2 %
20 vuoden ja 1,8 % 30 vuoden kuluttua leikkauksesta (3).

On ilmeists, ettd lisadntyneen myohéiskuolleisuuden taus-
talla on oikean kammion dysfunktio, jonka keskeisin hemo-
dynaaminen substraatti on keuhkovaltimolapan vuoto. Vaikea
keuhkovaltimoldpan vuoto on tavallinen potilailla, joilla kor-
jauksessa on tarvittu TAP-toimenpidettd. Kuvassa 4 on esitetty
keuhkovaltimolédpan vuotoon liittyvat haitalliset seuraukset lei-
katulla TOF-potilaalla.

Oikea kammio sietdd vuodon aiheuttamaa tilavuuskuormi-
tusta hyvin, mutta lopulta epaedullinen kammion muovautu-
minen johtaa kammion dilataatioon, trikuspidaalilapparenkaan
venymiseen ja lappavuotoon, joka edelleen lisaa tilavuuskuor-
mitusta.

Oikean puolen hemodynamiikka voidaan nykyain sel-
vittaa luotettavasti noninvasiivisesti. Keuhkovaltimolapan
vuoto on melko luotettavasti arvioitavissa kaikukuvauksel-
la (kuva 3). Kaikukuvaus antaa tietoa oikean kammion tilasta.
Kaikukuvauksella voidaan arvioida oikean kammion tilavuus-
ylikuormaa ja epaedullista kammioiden valista vuorovaikutus-
ta (kuva 5). Edelleen voidaan arvioida oiken kammion restrik-
titvista hemodynamiikkaa, joka heijastaa kammion fibroosia
(kuva 6).

Sydamen MRI on tirkein TOF-potilaan kuvantamis-
menetelmd, ja sen tulee kuulua TOF-potilaan sdannolliseen
seurantaan. MRI:1l4 voidaan madrittda oikean kammion ti-
lavuus diastolessa ja systolessa seka keuhkovaltimolapan vuo-
tofraktio. Normaali oikean kammion loppudiastolinen tilavuus
(RVEDV) on alle 100 ml/m?. Vastaavasti oikean kammion ejek-
tiofraktio (EF) on normaalisti 2 50 %. Oikean kammion supis-
tusvireys on merkittavasti alentunut, jos EF on alle 35 %. Vai-
keassa keuhkovaltimolapan vuodossa vuotofraktio on yli 50 %.

Keuhkovaltimoldpan vaikea vuoto johtaa etenevain oikean
kammion fibroosiin, minka vuoksi MRI-tutkimuksessa tulee
aina tehda gadoliniumtehoisteinen kuvaus (3). On todenna-

KUVA 4. Keuhkovaltimolapan vuotoon
liittyvat haitalliset seuraukset leikatulla

keuhkovaltimoldapan vuoto

TOF-potilaalla (2). Kuva uudelleenjulkaistu
Duodecimin luvalla (2).

!

RV:n seindmafibroosi,

vajaatoiminnan

dilataatio ja dysfunktio ' oireet
trikuspidaalilapan QRs * LV:n dysfunktio
vuoto \ /
VT = | akkikuolema
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KUVA 5A. Oiken kammion tilavuusylikuorma. Parasternaalisessa lyhyen akselin projektiossa septum suoristuu diastolessa ja normaali O-kirjaimen muoto

muuttuu D-kirjaimeksi.

KUVA 5B. Epéedullinen kammioiden vélinen vuorovaikutus. Syddmen kammioilla on yhteinen septum. Vaikeassa oikean kammion tilavuusylikuormassa
septumin liike muuttuu paradoksaaliseksi. Systolessa septum liikkuu kohti sydamen keskipistetta (nuoli). Normaalisti tdmé on vasen kammio. Vaikeassa
oikean kammion tilavuusylikuormassa syddmen keskipiste on oikea kammio. Septumin paradoksaalinen liike haittaa vasemman kammion supistumista.
Edelleen septumin posteriorinen liike diastolessa (oikean kammion tdytto ylittda vasemman kammion tayton) haittaa vasemman kammion taytt6a (nuoli).

Kuva uudelleenjulkaistu Duodecimin luvalla (2).

koista, ettd myohaistehostuman esiintyminen ja aste heijastavat
kammiotakykardian ja sydanakkikuoleman riskia.
Akkikuoleman mekanismi on kammiotakykardia tai kam-
miovaring, ja néilld potilailla on yleensé ollut edella mainittuja
merkittdvia hemodynaamisia pitkaaikaiskomplikaatioita. Mui-
ta kammiotakykardian ja akkikuoleman vaaraa lisadvia tekijoi-
td ovat QRS-heilahduksen kesto yli 180 ms seka epéedullisen

KUVA 6. Oikean
kammion restriktiivinen
hemodynamiikka. Oikean
kammion tayton hairio
johtaa eteissupistuksen
aiheuttamaan
loppudiastoliseen
takaisinvirtaukseen
oikeasta kammiosta
alaonttolaskimoon (nuoli).
Kuva uudelleenjulkaistu
Duodecimin luvalla (2).
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kammioiden valisen vuorovaikutuksen aiheuttama vasemman
kammion dysfunktio.

Yksilotasolla kammiotakykardian ja akkikuoleman vaaraa
on kuitenkin vaikea arvioida, eiké rasitusergometriasta, Holter-
rekisteroinnistd, sykevaihtelusta tai elektrofysiologisesta tutki-
muksesta ole ennusteellista apua. Kaytannossa synkopeen, pre-
synkopeen ja dokumentoidun kammiotakykardian ilmaantuessa
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on sydamen oikean puolen hemodynamiikka selvitettava perus-
teellisesti. Usein myos elektrofysiologinen tutkimus on aiheelli-
nen. Sen aiheet on esitetty taulukossa 2.

TAULUKKO 2. Elektrofysiologisen tutkimuksen aiheet (6).

Pitkékestoinen VT ja potilas, jolle on tulossa lappatoimenpide

Akkikuoleman vaarassa olevat potilaat
— QRS >180 ms
— lyhyet, oireiset kammiotakykardiat
— RV:n tai LV:n dysfunktio
— laaja-alainen oikean kammion fibroosi MRI:ssa

Rytmihairididen hoidossa ensisijaista on merkittdvien raken-
teellisten jaannosvikojen korjausleikkaus, jonka yhteydessa
voidaan myos tehd4d kammio-tai eteisarytmian ablaatiotoimen-
pide. Rytmihiiriotahdistimen asennus on perusteltua sekun-
daaripreventiossa, mikali potilas on elvytetty sydanpysahdyk-
sesta tai on dokumentoitu pitkakestoinen kammiotakykardia.
Primaaripreventiossa ladkehoidon, katetriablaation ja rytmihi-
riotahdistimen asentamisen aiheet ovat vakiintumattomat, mut-
ta niita tulee harkita, jos potilaalla on useita edella mainittuja
akkikuoleman riskitekijoita.

Uusintatoimenpide

TOF:n myohiisongelmat on koottu taulukkoon 3. Uusintaleik-
kauksen aiheet on esitetty taulukossa 4. Kansainvalisissa seuran-
tatutkimuksissa noin puolelle TOF-potilaista on jouduttu teke-
madn jonkin uusintatoimenpide. Suomalaisessa tutkimuksessa
uusintatoimenpide tehtiin kuitenkin vain 20 prosentille poti-
laista (3).

Keuhkovaltimol4pin vaikea vuoto on talla hetkelld taval-
lisin uusintatoimenpiteen aihe. Korjausleikkauksessa keuh-
kovaltimoldppa korvataan useimmiten biologisella lapalla ja

TAULUKKO 3. Myohdisongelmat Fallot'n tetralogian

korjausleikkauksen jalkeen (6).
Keuhkovaltimoldpan vuoto

Oikean kammion dilataatio ja vajaatoiminta

Trikuspidaalilapan vuoto

Jaannosahtauma oikean kammion ulosvirtauskanavassa,
keuhkovaltimolapassa, keuhkovaltimossa* tai homograftissa

Oikean kammion ulosvirtauskanavan aneurysma tai
pseudoaneurysma

Jaannosoikovirtaus vasemmasta oikeaan kammioon

harvoin homograftilla. Tuoreissa katsauksissa ldppaleikkaus
suositellaan tehtavaksi selvasti aiempaa aikaisemmin, mutta uu-
det leikkauksen aiheet eivat ole viela vakiintuneet.

Uusimpien katsausten perusteella leikkausta tulee har-
kita, jos lappdvuoto on merkittédva (vuotofraktio yli 30%) ja
seurannassa oikea kammio dilatoituu niin, ettd kammion tila-
vuus diastolessa ylittdd 160 ml/m? tai kammion supistusvireys
on alentunut (EF alle 35-40 %) MRI:114 mitattuna. Leikkauksen
lisaaiheita ovat merkittéva trikuspidaalilapan vuoto ja QRS-hei-
lahduksen kesto yli 180 ms. Lisaksi muut samanaikaiset jaan-
nosviat (VSD, aortan dilataatio, aorttaldpén vuoto) puoltavat
korjausleikkausta.

Mikali ongelmana on keuhkovaltimorungon ja -lapan
(tai homograftin) kalkkeutuminen, voidaan pulmonaalirun-
koon usein asentaa katetriteitse stentillinen lappéproteesi. Talla
hoitotekniikalla Suomessa tehdain vuosittain 4-10 keuhkoval-
timolapan kateritoimenpidetta ja hieman enemman kirurgisia
korjauksia.

TAULUKKO 4. Uusintatoimenpiteen aiheet

Fallot'n tetralogian korjauksen jalkeen (6).

Tila, ongelma | Leikkausaiheet
Etenevad oikean kammion laajentuminen
ja aleneva supistusvireys MRI:ssa
i RVEDVi > 160 ml/m? tai RVESVi > 80 ml/m?
Vaikea T
keuhko- Merkittava trikuspidaalivuoto
valtimolapan Heikentyva suorituskyky
1
vuoto QRS-heilahduksen kesto yli 180 ms
Eteis- tai kammiosyntyisid nopeita
rytmihairiita
Jaannos- Oikean kammion paine > 2/3 vasemman
ahtauma oikean | kammion paineesta tai > 80 mmHg
k?mm'fn Eteis- tai kammiosyntyisid nopeita
utosvir aus1- rytmihairioita
kanavassa
Jaannos- Keuhko- ja systeemikierron suhde > 1,5 ja
oikovirtaus vasemman kammion laajentuminen
Vaikea Eteneva vasemman kammion
aorttalapan laajentuminen ja aleneva supistusvireys
vuoto Heikentyva suorituskyky
Muut Aortantyven laajentuminen
> 55 mmiiin
Nopeasti laajeneva oikean kammion
ulosvirtauskanavan paarungon aneurysma
tai pseudoaneurysma
Keuhkovaltimon paarungon aneyrysma

Aorttalapan vuoto

Aortantyven eteneva laajentuminen

Nopeat rytmihairiét
— eteisvarina tai -lepatus
— kammiotakykardia

Akkikuolema

*Keuhkovaltimon ahtaumia esiintyy erityisesti aiemman
Blalock—Taussig-suntin tai aorto-pulmonaalisen suntin
anastomoosikohdassa.
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1 Jos potilaalla on seka jaannésoikovirtausta ettd ahtaumaa
ja vuotoa keuhkovaltimolapassa, lievempienkin vikojen
yhteisvaikutus voi olla peruste uusintaleikkaukselle.

Seurannan periaatteet

Synnynnaistd sydanvikaa sairastavien potilaiden hoidon ja seu-
rannan porrastamisesta on sovittu kansallisesti (6). TOF-potilaat
tarvitsevat elinikaistd seurantaa osaamiskeskuksissa, joita ovat
yliopistosairaaloiden kardiologiset poliklinikat. Lisaksi HUS on
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ns. huippuyksikko, johon kirurgia ja katetritoimenpiteet on kes-
kitetty. Padsadntoisesti myos diagnostiset katetritutkimukset tu-
lisi tehda HUSissa, mutta muut osaamiskeskukset voivat arvioi-
da invasiivisen tutkimuksen suorituspaikan potilaskohtaisesti,
tarvittaessa HUSia konsultoiden.

Kussakin seurantayksikossi tulee olla vahintaan yksi poti-
laiden hoitoon perehtynyt vastuulaakari.

Osaamiskeskuksissa TOF-potilaan seurannasta vastaa mo-
niammatillinen tyoryhma. Keskeista on aikuis- ja lastenkardio-
login yhteisty6 siirtymavaiheessa lasten kardiologin seurannasta
aikuiskardiologin seurantaan. Useimmiten ns. siirtymapolikli-
nikka on perusteltu, jolloin ensimdisell4 vastaanotolla ovat mu-
kana lastenkardiologi, aikuiskardiologi ja potilaan omaiset. Tal-
loin tutustutaan leikkaus- ja/tai toimenpidekertomuksiin seka
lapsuusajan seurannassa esiin tulleisiin ongelmiin.

Seurantatydryhmaan tulee myos kuulua synnynnaisten sy-
danvikojen kuvantamiseen perehtynyt radiologi seka rytmikar-
diologi. Usein tarvitaan myos gynekologin, kliinisen geneetikon
ja sosiaalityontekijan apua.

Korjausleikkauksen jalkeen muodostuu kaksi hemodynaa-
mista ja ennusteellista ryhméa, jotka on esitetty edell (taulukko
1). Tama tulee kunkin potilaan kohdalla aina arvioida.

Taulukossa 5 on esitetty TOF-potilaan seurantasuositus
péhkinankuoressa. Kardiologisen potilaskdynnin perustutki-
muksina ovat aina anamneesi (NYHA-luokka), status, veren-
paine, happisaturaatio ja EKG (QRS-kompleksin leveys). Kayn-
nin yhteydessa tulee arvioida, tarvitaanko lisatutkimuksia (MRI,
Holter, rasituskoe) ja onko tarvetta uusintatoimenpiteelle.

Sydamen kuvantaminen ja erityisesti sydamen MRI:n kayt-
to on lisadntynyt merkittavésti aikuispotilaiden seurannassa,
samalla kun katetritutkimusten maara on vihentynyt. Esitetyt

tutkimusten toistovalit koskevat hyvakuntoisia tai vihioireisia
potilaita. Jos potilaalla on merkittava hemodynaaminen ongel-
ma tai liitAnndisvika, tiivistetdan seurantaa timan mukaan 3-6
kuukauden valein tehtéivaksi.

Seurannan erityiskysymyksia

TOF vaikuttaa potilaan lisdantymiseen, litkuntaan, varusmies-
palvelukseen ja ammatinvalintaan. Aikuisseurannan myohais-
ongelmat ovat vahvasti sidoksissa ennusteelliseen ja hemody-
naamiseen alaryhmaan (taulukko 1, 2 ja 3).

Raskaus

Raskauteen liittyvan riskin arvioinnissa voidaan kaytta tuoretta
ESC:n suositusta (8). Suosituksessa kuvataan nelji riskiluokkaa
(I-IV). Luokassa I riski ei ole lisaantynyt, kun taas luokassa IV
raskaus on vasta-aiheinen.

TOF-potilas, jonka hemodynaaminen tilanne on hyvi eli
hénella ei ole merkittavia myohaisongelmia, kuuluu riskiluok-
kaan 1II. Raskaus on talloin yleensa hyvin siedetty ja sydanpe-
rdisten komplikaatioiden riski alle 10 %.

Yleisimmit raskauden aikaiset ongelmat ovat rytmihéiriot
ja oikean kammion vajaatoiminta. Raskauden aikaista seuran-
taa suositellaan osaamiskeskuksessa jokaisen raskauskolman-
neksen aikana.

Jos potilaalla on merkittaviad myohaisongelmia, tavallisim-
min vaikea keuhkovaltimolapan vuoto, rytmihéirididen ja oi-
kean kammion vajaatoiminnan riski lisaantyy. Talloin seurantaa
suositellaan yhden tai kahden kuukauden valein.

Jos seurannassa ongelmat hankaloituvat, joudutaan harkit-
semaan synnytyksen aikaistamista tai keuhkovaltimolapan ka-
tetritoimenpidetta.

TAULUKKO 5. TOF-potilaan seurantasuositus (7). (Muokattu ldhteesta Sinisalo ym).

Seurattavat asiat Kontrolli- | Perustut- | Holter Rasitus- | Syddamen MRI Muut tutkimukset
vali kimukset* koe

Keuhkovaltimo- tai

homograftilapan

stenoosi tai vuoto

Keuhkovaltimo-

haarojen stenoosi

Keuhkovaltimopaa-

rungon laajentuma

Trikuspidaalilapén vuoto | 6 kk — Sydamen | 2-5vuotta | 2-5 1-2 vuotta jos merkitta- | Katetrisaatio keuhkoval-
2vuotta | UA vuotta | va keuhkovaltimoldpan | timoldpan tai keuhkoval-

pro-BNP vika ja oikean kammion | timohaarojen stenoosin

laajentuma. Muussa ta-
pauksessa 5-10 vuotta.

seka keuhkovaltimopai-
neen arvioimiseksi.

Oikean kammion laajen-
tuma ja toiminnan hairio

Aortan tyven laajentuma
ja aorttalappavuoto

Vasemman kammion
toiminnan hairio

Rytmihairiot
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Liikunta

Liikuntaan liittyvan riskin arvioinnissa voidaan kayttaa tuoret-
ta ESC:n suositusta (9). TOF-potilas ei vélttamatta itse tiedosta
suorituskyvyn poikkeavuutta vaan pitaa suorituskykya hyvana
subjektiivisesti arvioituna (NYHA-luokka). Rasituskoe tai ergos-
pirometria ovat hyvia arviointityovalineita.

TOF-potilaalla, jonka hemodynaaminen tilanne on hyvai,
eli hanella ei ole merkittavia myohaisongelmia, litkuntarajoituk-
sia ei ole.

Jos potilaalla on merkittavid mydhaisongelmia, suositellaan
vain kevyen intensiteetin litkuntaa ja isometrisen harjoittelun
valttamista.

Varusmiespalvelu

Paasaantoisesti TOF-potilaiden palveluskelpoisuusluokka on
C, eli heidat vapautetaan rauhanaikaisesta palveluksesta. Poik-
keuksellisesti voidaan harkita palveluskelpoisuusluokkaa B, jos
hemodynaaminen tilanne on hyva, eli potilaalla ei ole merkit-
tavid myohaisongelmia ja suorituskyky on normaali rasitusko-
keella tai ergospirometrialla arvioituna (10).

Ammatinvalinta

TOF-potilaan ammatinvalinnan rajoitteista ei ole julkaistu tark-
koja ohjeita. Joihinkin ammatteihin on olemassa tarkat terveys-
vaatimukset, mutta yleensa terveysvaatimuksissa ei ole erikseen
kasitelty synnynnaisia sydanvikoja.

Ammatinavalinnan rajoitukset riippuvat TOF-potilaan he-
modynaamisesta tilasta ja mahdollisista myohéisongelmista
(taulukko 1). TOF-potilas, jonka hemodynaaminen tilanne on
hyva, voi hyvin selviytya fyysisesti raskaasta tyostd. Vastaavasti
TOF-potilas, jonka hemodynaaminen tilanne on epastabiili, so-
veltuu ainoastaan fyysisesti kevyeen tyohon.

Tietyn ammatin terveysvaatimusten tayttyminen vaatii yksi-
lokohtaista arviota osaamiskeskuksessa. Mahdollisista myohem-
mista ongelmista tulee keskustella potilaan kanssa hyvissa ajoin.
Kammioperidisten rytmihairididen ilmaantuminen ja rytmihai-
riotahdistimen asennus voi myohemmin olla este valitussa am-
matissa toimimiselle. ll
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LUKU 5

Yksikammioisen sydanvian verenkierron
erityispiirteet ja monielinvaikutukset

Mikko Jalanko, LT, kardiologian erikoislaakari, Sydan- ja keuhkokeskus, Meilahden sairaala

Taisto Sarkola, lastentautiopin dosentti, lastentautien erikoisladkari, lastenkardiologian lisakoulutus, Uusi lastensairaala,

HUS ja Ladketieteellinen tutkimuslaitos Minerva

Tiivistelma

Yksikammioisessa verenkierrossa (Fontanin verenkier-
to) systeemilaskimoveri on ohjattu suoraan keuhkoveren-
kiertoon, mika johtaa kohonneen keskuslaskimopaineen
ja alentuneen minuuttitilavauden kautta moninaisiin ve-
renkierrollisiin oireisiin ja ajan myota paate-elinongelmiin.
Keuhkoverenkierron ongelmiin, rytmihairioihin, eteis-kam-
miolappavuotoon ja sydanlihaksen systolisen toiminnan
heikkenemiseen liittyva verenkierrollinen vajaatoiminta on
yksi vian tavallisista sydankomplikaatioista. Maksan vajaa-
toiminta, tromboemboliset komplikaatiot, lymfakierron on-
gelmat, proteiinin vuoto suoleen tai keuhkoihin kehittyvat
valokset sekd munuaisten vajaatoiminta ja neurokognitiivi-
set ongelmat lukeutuvat yksikammioisen sydanvian monie-
linvaikutuksiin. Diagnostiikan, tehohoidon, kirurgisten ja
katetriteknisten toimenpiteiden seka laakehoidon kehityk-
sen myota Fontan-potilaiden elinajan ennuste on vuosikym-
menten saatossa selvisti parantunut, mutta komplikaatiot
ovat edelleen yleisia ja ian myota lisadntyva sairastavuus
tassa harvinaisessa potilasryhmassa on merkittavaa.

Fontanin verenkierto

Harvinainen yksikammioinen sydanvika kattaa kirjon synnyn-
néisia rakenteellisia sydanvikoja, kuten syddmen oikean ja va-
semman puolen rakenteiden vaikean vajaakehityksen (esim.
kolmiliuskaldpan umpeuma, keuhkovaltimolapdan umpeuma
ilman kammiovaliseindaukkoa ja vajaakehittyneen syddmen
vasemman puolen oireyhtyma) seka muut monimutkaiset sy-
danviat, joissa sydamen sisdinen rakennevika ei salli keuhko-
verenkierron ja systeemiverenkierron eriyttamista (molemmis-
ta eteisista yhteys samaan kammioon [double-inlet left ventricle
DILV], monimutkainen molempien valtasuonten 1aht6 samasta
kammiosta [double-outlet right ventricle, DORV], monimutkainen
synnynndisesti korjaantunut valtasuonten transpositio [ccTGA]
tai vaikea Ebsteinin anomalia). Potilaiden joukossa on myos eri-
laisia heterotaksiapotilaita, joilla on sydénvikojen lisdksi laaja-
alaiset synnynniiset poikkeavuudet keuhkojen ja vatsan alueen
elimissa (vasen ja oikea isomerismi eli symmetria). Yksikam-
mioiset sydanviat ovat kaikki syanoottisia, ja ne 1dytyvat usein
jo keskiraskauden rakenneultraadniseulassa. Raskaudenaikai-
nen esiintyvyys Suomessa on yhteensa arviolta 20—40 tapausta
vuodessa, mutta noin puolet néistd raskauksista paattyy kesken-
menoon tai keskeytykseen sikién vaikean rakennevian vuoksi.

Yksikammioisen syd4nvian aktiivihoito muodostuu kaksi-
tai kolmivaiheisesta apuleikkausten sarjasta, jonka avulla sys-

teemiverenkierto ohjataan jaljelld olevasta kammiosta aorttaan
ja keskuslaskimoveri ohjataan asteittain kulkemaan suoraan
keuhkovaltimoon niin kutsutun Fontanin verenkierron saa-
vuttamiseksi (1). Kolmivaiheisen leikkaustoimenpiteiden sar-
jan aikataulu maardaytyy syntyman jalkeisen keuhkoverenkier-
ron sopeutumisen, yleisen kasvun ja litkkumisen asettamien
vaatimusten mukaan. Ensimméisen vaiheen leikkaus tehdain
vastasyntyneisyyskaudella. Vajaakehittyneen sydamen vasem-
man puolen oireyhtymassi leikkauksessa muodostetaan estee-
ton sisadnvirtaus oikeaan kammioon ja siita esteeton ulosvirtaus
aorttaan (Norwoodin leikkaus). Seka vasemman- etta oikean-
puoleisissa vioissa leikkauksessa muodostetaan keuhkokiertoon
syottava suntti (modifioitu Blalock-Taussig [BT] tai niin sanottu
Sanon [RV-PA] suntti). Kuuden kuukauden iassa ylaonttolaski-
mo yhdistetaan keuhkovaltimohaaraan aikaisemman suntin kor-
vaavalla Glennin suntilla (bidirectional Glenn eli BDG tai bidirec-
tional cavopulmonary shunt eli BCPS). Noin kolmen vuoden idssa
Fontanin verenkierto tdydennetaan liittamalla alaonttolaskimo
keuhkovaltimohaaraan. Vanhimmat potilasryhmiét on korjattu
aikanaan yhdistamall4 eteiskorvake keuhkovaltimoon (ns. klas-
sinen Fontan). Tama hoitomenetelma on osoittautunut ongel-
malliseksi eteisen laajentuessa ajan myota, ja siihen liittyy eteis-
peréisia rytmihairioit ja tromboembolisia komplikaatiota. Noin
kolmekymmenta vuotta sitten leikkausmenetelméksi muodostui
yhdistaa alaonttolaskimo keuhkovaltimoon ns. TCPC-putkella
(total cavopulmonary connection), joka voidaan rakentaa joko etei-
sen sisdan osittain eteisseindmai kayttaen (ns. lateraalitunneli)
tai ekstrakardiaalisesti (yleisempi tapa). Usein tassa kolmannessa
vaiheessa TCPC-putken ja eteisen valiin jatetaan viela yhteys (ly-
hyt putki tai ikkuna eli fenestraatio), joka jatkossa usein sulkeu-
tuu itsestaan tai voidaan sulkea katetritekniikalla. Koska oikea
kammio ei yllapida keuhkoverenkiertoa, ajatellaan merkittéavin
osan sité yllapitavasta litke-energiasta tulevan sisdanhengityksen
aikaansaamasta imuvaikutuksesta seka luurankolihasten laski-
motihin kohdistamasta pumppaustoiminnasta. Aktiivinen mobi-
lisaatio ja litkunta onkin erityisen tarkeda Fontan-potilaille.

Meta-analyysin mukaan kirurgisen leikkaussarjan lapikay-
neiden potilaiden 20-vuotisennuste on noin 80 % (2). Kuollei-
suus painottuu ensimmaisiin vuosiin leikkauksista, mutta sita
esiintyy merkittavasti myos myohemmalld ialla (3). Merkitta-
via pitkaaikaiskomplikaatiota on varhaisvaiheessa eloonjaaneis-
ta noin neljasosalla (4). Suorituskyky on leikki-iasta ldhtien
kaikilla potilailla selvésti alentunut. Tyypillisesti maksimaalinen
rasituksen aikainen hapenottokyky jda teini-idssi keskiméarin
noin 60-70 %:iin terveisiin nghden ja heikkenee ian karttuessa
vahitellen (5).
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Verenkierrolliset haasteet ja ongelmat

Keuhkon verisuonissa ei saa olla ahtaumia, ja keuhkosuonten
aareisvastuksen on oltava matala ja keuhkokudoksen perfuusio-
olosuhteiden optimaaliset (ei kilpailevia veno-venooseja tai ar-
terio-venoosejd virtauksia). Lisaksi tarvitaan riittava perfuusio-
paine (systeemilaskimopaine usein 10-15 mmHg ja eteispaine
tyypillisesti 5-10 mmHg), eteiskammiolapassa ei saa olla ahtau-
maa tai vaikeaa vuotoa ja kammion systolis-diastolisen toimin-
nan tulee olla hyva, jotta systeemilaskimoveri kulkee ongelmitta
keuhkon lapi. Ei siis ole yllattavaa, etta osa eloonjdaneista ajau-
tuu aikanaan joko keuhkoverenkiertoon liittyvien ongelmien
(ns. failing Fontan) tai syddmen toimintahairion vuoksi merkit-
tavdan verenkierrolliseen vajaatoimintaan ja lopulta sydamen-
siirtoon. Osalle potilaista muodostuu merkittavid uudissuonia
sekd valtimo- ettd laskimopuolelle, mika heikentad keuhkove-
renkiertoa ja laskee systeemisaturaatiota. Naita virtauksia voi-
daan arvioida kattavalla sydamen MRI-tutkimuksella. Runsaana
esiintyessaan henkitorven alueen uudissuonet voivat johtaa ve-
riyskosten kehittymiseen, ja niitd voidaan yrittaa sulkea katetri-
teitse. Vajaatoiminnan ladkehoidossa kaytetaan usein diureettia
nestekertymien hoitoon seka keuhkoverenkierron vastusta las-
kevaa fosfodiesteraasin estajai (esim. sildenafiili) tai endoteliini-
reseptorin salpaajaa (esim. bosentaani) ja systeemiverenkierron
jalkikuormaa alentavaa ACE-est4jda. Valtasuonten ahtaumiin ja
sydamen lappaongelmiin voidaan puuttua leikkauksella tai osit-
tain katetriteitse.

Pitkdaikainen laskimostaasi aiheuttaa myos laskimoiden
seindman paksuuntumisen (6), ja aikuisialla laskimo-ongelmat
ovatkin Fontan-potilailla yleisid (7).

lan myota rytminhairioitd esiintyy lisadntyvésti. Nuoruus-
idn saavuttaneista potilaista kaksi kolmesta on sinusrytmissa (8).
Aikuisikdan mennessa 16-50 %:lla esiintyy merkittavaa hidas-
sykkeisyyttd sekd eteistakykardiaa ja -varinai (9), jotka reagoivat
melko huonosti ldake- tai katetriablaatiohoitoon. Jos eteissupis-
tus puuttuu, kammion esikuorma ja sydamen minuuttitilavuus
pienenevit. Yksikammioinen verenkierto siet4 siten eteisperai-
sid rytmihdirioita erityisen huonosti, ja potilas saattaa ajautua
sydamen vaikeaan vajaatoimintaan parin vuorokauden kulues-
sa (9). Oireina ovat talloin epasdannollisen tai nopean sykkeen
lisaksi rasituksen siedon nopea heikentyminen ja hengityksen
vaikeutuminen. Eteisperaiset rytmihairiot kehittyvét usein leik-
kausarpien ja heikentyneen verenkierron — etenkin oikean etei-
sen laajenemisen — seurauksena ja saattavat edellyttad veren-
kierto-olosuhteiden mekaanista helpotusta (9). Rytmihairididen
taustalta kannattaa ensin etsia rakenteellista syyta. Rytmihai-
rioriski on suurempi silloin, kun eteinen on yhdistetty suoraan
keuhkovaltimoihin, kuin tapauksissa, joissa alaonttolaskimon
veri ohjataan keuhkovaltimoon putkiproteesilla. Aikuisikaan
mennessd noin viidesosalla potilaista on tahdistin.

Varhaisvaiheessa tromboembolisia komplikaatiota esiintyy
noin 5 %:lla, ja myohemmin hitaat laskimovirtaukset altistavat
myos tromboosille. Téstd syystd pysyvda antikoagulaatiota, ai-
kuisialla ASAa tai varfariinia, suositellaan kaikille Fontan-poti-
laille.

Vatsan alueen elinten poikkeavuudet

Poikkeavat verenkierrolliset olosuhteet (korkea keskuslaskimo-
paine, hidas laskimovirtaus ja matala sydamen minuuttitilavuus)
johtavat vuosien saatossa vihitellen kehittyviin muutoksiin vat-
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san alueen elimissid. Maksan toimintahairio (Fontan-associated
liver disease, FALD) on todettavissa 20-30 %:lla potilaista tei-
ni-iasta lahtien, ja nuorella aikuisialla porta-alueen fibroosia
on 30-40%:lla (10-12). Myohemmin aikuisidlld kaytdnnossa
kaikille kehittyy eriasteista maksafibroosia ja 3—15 %:lle FALD-
potilaista hepatosellulaarinen karsinooma (13). Fontanin ve-
renkierron pettdessi maksamuutosten kehittyminen kiihtyy.
Maksan toiminnan muutokset alkavat maksan jaykkyyden li-
saantymisella koholla olevan laskimopaineen, hitaan virtauksen
jalymfavuodon johdosta, jolloin sentrilobulaarinen laskimoalue
hiljalleen fibrotisoituu. Elastografialla arvioituna Fontan-potilai-
den maksan jaykkyys lisaantyy nopeasti jo 5 vuoden kuluessa
viimeisestd leikkauksesta (14), ja tama heijastelee sekd maksan
parenkyymin muutosta ettd kroonista kongestiota. Pienessa la-
pileikkaustutkimuksessa 67 nuorella Fontan-potilaalla (keski-
ika 17 vuotta) oli kaikilla todettavissa jonkinasteista histologista
fibroosia (15). Fibroosin kehittyminen on tutkimuksissa korre-
loinut potilaan ikaan ja laskimopainetasoon. Fontan-potilaiden
maksafunktiota seurataankin sdannollisesti kattavilla laborato-
riokokeilla, mutta niiden arvioiminen on haastavaa ja yhteys
histologisiin muutoksiin heikkoa, ja olennaista onkin ajallinen
kehitys. Harvakseltaan tehtyja maksan ultraagnitutkimuksia
kaytetaan Fontan-potilaiden seurannassa, jos laboratorioviitet-
td merkittavasta maksavauriosta ei ole todettavissa. Ultraaani ei
ole hyva menetelmé varhaisen fibroosin kehittymisen arvioin-
tiin. Ultradanelld voidaan Fontan-potilailla usein havaita mak-
san pinnan epatasaisuutta, mutta toisin kuin muissa maksan
sairauksissa, tdima ei korreloi merkittavaan maksavaurioon. Jos
laboratorioarvot viittaavat edenneeseen maksasairauteen, antaa
maksan MRI tarkempaa ja luotettavampaa tietoa. MRI:114 arvioi-
daan fibroosin vaikeusastetta ja mahdollista kirroositasoista vau-
riota sekd haetaan hepatosellulaarisen karsinooman esiasteita.
Kehittyneisiin maksamuutoksiin ei ole spesifista hoitoa. Potilaan
verenkierrollista tilaa pyritdan arvioimaan kattavasti, ja mahdol-
lisiin virtausesteisiin, keuhkovastukseen ja jalkikuormaan pyri-
tdan puuttumaan mahdollisuuksien mukaan. Kuvantamisloy-
dosten ja laboratoriotulosten tulkinta voi joskus olla vaikeaa, ja
maksabiopsia on oireisessa ja edenneessa tilanteessa usein pe-
rusteltu. Vaikeassa maksan vajaatoiminnassa harkittavaksi tulee
sydamensiirto tai kombinoitu maksan- ja sydamensiirto.

Myo6s munuaisissa nahdan lievaa toiminnan heikkenemis-
td mitatussa GFR:ssa. Munuaisfunktion heikkenemiseen vaikut-
tavat toistuvat perfuusioleikkaukset, alentunut minuuttitilavuus
ja pitkaaikainen syanoosi. Noin kolmasosalla yli 18-vuotiaista
Fontan-potilaista on osoitettavissa albuminuria (10-12). Kos-
ka laskennallinen GFR on melko karkea munuaisen toiminnan
mittari, kdytetddn potilaiden seurannassa usein myos kystatiini
C-mittausta ja tarvittaessa todellista glomerulusten suodatusno-
peuden mittausta. Jos munuaisten vajaatoimintaa tai mikroalbu-
minuriaa todetaan, tulisi harkita ACE-estdjan aloitusta. Vaikea
munuaisten vajaatoiminta on kuitenkin harvinaista ja kehittyy
usein vasta elamén loppuvaiheen verenkierrollisena komplikaa-
tiona.

Suolistoenteropatiaa (protein-losing enteropathy, PLE) esiin-
tyy teini-iasta lahtien 5-10 %:lla potilaista. Siina potilas menet-
tad proteiinia ulosteeseen (ulosteessa mitattavissa alfal-anti-
trypsiini) ja plasman proteiinipitoisuus laskee, mikali elimiston
proteiinin synteesikyky ei pysty kompensoimaan katoa (10-12).
Tahan liittyvat oireina loysévatsaisuus ja matalasta plasman on-
koottisesta paineesta johtuvat turvotukset. PLE:n kehittyminen
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IMUSUONISTO
Systeemiverenkierron vastus
koholla, laskimopaine korkea —>
lymfakierto hairiintyy,

imunesteen kertyminen keuhkoihin,
suoleen ja maksaan

KEUHKOT

Keuhkovaltimoiden
muovautuminen ->
keuhkoverenkierron vastus nousee,
sydamen esikuorma laskee,
laskimo-laskimo uudissuonet,
syanoosi lisaantyy

MAKSA

Krooninen kongestio -> Asteittain
ian ajan myota lisdantyva
sentrilobulaarinen fibroosi ja
nekroosi, hepatosellulaarinen
karsinooma harvinainen

KUVA 1. Fontanin verenkiertoon liittyvét elinvauriot.

on monitekijainen ilmio, ja laukaisevana tekijana voi olla in-
fektio. Verenkiertoa arvioidaan invasiivisesti katetriteitse, mutta
usein verenkierrollisissa olosuhteissa ei ole osoitettavissa mitaan
merkittavasti poikkeavaa tai hoidettavissa olevaa. Suolen seiné-
man turvotus voi johtaa ravinteiden imeytymisen heikkenemi-
seen, miké voi edelleen lisata proteiinihukkaa ja johtaa PLE:n
taudinkuvan vaikeutumiseen. PLE on usein pitkaaikainen, aal-
toileva tila, joka hoitoyrityksista huolimatta voi johtaa ravit-
semuksen hairioihin, immuunivasteen heikkenemiseen ja ve-
ren hyytymiskaskadin ongelmiin. Sen hoitona kaytetaan usein
diureettia, proteiinipitoista ravitsemuslisaa, suolistoalueen kor-
tikosteroideja kuten budesonidia, seka sildenafiilia suoliston
alueen verenkierron vastuksen laskemiseksi ja fraktioimatonta
ihonalaista hepariinia. Naiden ladkkeiden pitkaaikaiskayttoon
liittyy merkittédvia haittavaikutuksia, kuten lisamunuaislamaa
ja osteoporoosia. Pitkdaikainen PLE voi olla huonon ennusteen
merkki, ja jos tilanne ei korjaannu konservatiivisella hoidolla tai
interventioilla, ajaudutaan herkasti sydamensiirtoarvioon.

Imusuoniston poikkeavuudet

Osalla Fontan-potilaista on merkittavia imusuoniston rakenteel-
lisia ja toiminnallisia poikkeavuuksia. Tama voi olla osittain syn-
nynnaista, osin iatrogeenista, rintaontelon alueen toistuviin leik-
kauksiin liittyvaa imusuoniston vaurioitumista ja osin korkeaan
keskuslaskimopaineeseen liittyvaa (ductus thoracicus laskee so-
lislaskimoon), mutta osasyyn voi olla myos véhitellen kudosta-

AIVOT
Aivoinfarkti
Neurokognitiiviset hairiot

SYDAN

Rytmihairiot

Lappavuodot

Sydanlihaksen jaykistyminen ja
vajaatoiminta

MUNUAISET

Alentunut perfuusio ja syanoosi —>
munuaisen vajaatoiminta.

Lieva vajaatoiminta yleista,

vaikea vajaatoiminta edenneessa
sairaudessa

PERIFEERISET LASKIMOT
Laskimopaine koholla, hidas virtaus ja
korkea transhepaattinen paine ->
laskimoseindman paksuuntuminen ja
suonikohjut

solla kehittyva imusuoniston hairio etenkin maksan, suoliston
ja hengitysteiden alueilla. Fontan-potilaiden imusuonten pump-
putoiminta on heikentynyt (16). Imusuoniston ajatellaan olevan
etiologisena osatekijana oireita aiheuttavassa PLE:ssa.

Hengitysteiden alueelle voi erittya imuteiden kautta prote-
iinipitoista eritettd, jolloin muodostuu hengitysteita tukkivia va-
loksia (plastinen bronkiitti). Valokset aiheuttavat yskaa ja hengi-
tysvaikeutta ja voivat pahimmillaan tukkia hengitysteita laajalti
ja aiheuttaa kaasujenvaihdon heikentymista. Alkuvaiheen hoi-
tona on hengityksen tukeminen ja ilmateiden avaaminen keuh-
koputkia avaavilla hengitettavilla ldakkeilla tai tarvittaessa me-
kaanisesti. Inhaloitavaa tPA:ta on myos kaytetty akuuttivaiheen
hoitona pilkkomaan valoksia. Tila on harvinainen, eika hoidois-
ta ole varsinaista tieteellistd nayttoa.

Imuteiden poikkeavuuksiin ei ole tarjolla nayttdon perustu-
vaa hoitoa, ja niihin liittyvien oireiden ilmaantuessa ennuste on
usein huono ja syddmensiirtoselvittely tarpeen. Imusuoniston
poikkeavuuksia voidaan osittain selvittda MRI:1la ja imusuonis-
toon ruiskutetulla varjoaineella, mutta imusuonten katetri-in-
terventiot ja muut hoidot ovat talla hetkella pitkalti tutkimus-
asteella (16,17).

Neurokognitiiviset toiminnot
ja psykososiaalinen selviytyminen

Fontan-potilailla esiintyy terveisiin nihden keskimaérais-
td enemman neurokognitiivisia ongelmia nuorella aikuisial-
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14 (18). Varhaisvaiheessa peldtyimmat komplikaatiot liittyvat
tromboembolisiin aivokomplikaatioihin, joista toipuminen on
kuitenkin aikuisiin nahden parempaa. Toistuviin leikkauksiin
liittyy kuitenkin mikroembolioiden ja hypoksis-iskeemisen vau-
rion mahdollisuus. Varhaisvaiheen hoidolliset haasteet heijas-
tuvat neurokognitiivisiin pitkaaikaistuloksiin. Pitkall4 aikavalil-
la syanoosi, kohonnut tromboembolisten tapahtumien riski ja
eteisarytmioiden esiintyvyys myotavaikuttavat aivoverenkierto-
héirioiden ilmaantumiseen. Aivojen kuvantamistutkimuksissa
Fontan-potilailla on osoitettavissa poikkeavuutta pitkaaikais-
seurannassa, mutta pienempaa aivojen kokonaistilavuutta lu-
kuun ottamatta muut paikalliset poikkeavuudet eivit ennusta
neurokognitiivista selviytymista kovin hyvin. Fontan-potilailla
on keskimaaraista enemman haasteita toiminnanohjaukseen,
keskittymiseen ja sosiaaliseen havainnoimiseen liittyvissd toi-
minnoissa. Sosiaalisissa tekijoissa, kuten saavutetussa koulutus-
asteessa, eroa terveisiin ei nayta olevan, mutta tyollisyysaste on
Fontan-potilailla normaalia matalampi (19).

Fontan-potilaiden kardiologinen seuranta aikuisialla

Fontan-potilaiden sydanseurannalle aikuisiassa on olemassa
AHA/ACC:n suositus vuodelta 2018 ja samankaltainen ESC:n
suositus vuodelta 2020 (11,12). Suositusten mukaan potilaiden
seuranta ja hoito tulisi keskittaa aikuisten synnynnaisia sydéan-
vikoja hoitaviin GUCH/ACHD-keskuksiin, Suomessa kaytan-
nossi synnynndaisten sydansairauksien yksikkoon Helsingissa.
Seurantavali on yksilollinen, mutta usein vahintadn vuosittai-
nen seuranta on perusteltua. Keskeisti seurannassa on kardio-
vaskulaarisen kuvantamisen (ultraani ja MRI) lisaksi arvioi-
da sadnnollisesti muiden elinten (maksa, munuainen, suolisto,
keuhkot, hematologia ja rautatasapaino, neurokognitiivinen
kuntoutuksen tarve) tilaa laboratorio- ja kuvantamistutkimuk-
sin sek4 potilaan suorituskyvyssi tapahtuvia muutoksia ajoittain
suoritetulla rasituskokeella (spiroergometria). Rytmihairioiden
yleisyys edellyttad myos ajoittaista EKG:n pitkaaikaisrekiste-
rointid. Potilaan tilan heikkeneminen voi myos edellytta kajoa-
vaa verenkierron arviota, rytmikardiologisia arvioita ja hoitotoi-
menpiteitd. Liikuntaa suositellaan kaikille potilaille. Raskautta
ei suositella potilaille, joilla on selvésti heikentynyt keuhkove-
renkierto tai pulmonaalihypertensio (saturaatio < 85 %) tai joilla
syddmen systolinen toiminta on huono. Suun terveyden yllapi-
to on potilaille tarkeas, ja heille suositellaan endokardiittipro-
fylaksiaa.

Lopuksi

Vaikka ensimméinen TCPC-leikkaus tehtiin Suomessa 1970-lu-
vulla, on leikkaushoito ollut aktiivisempaa 1990-luvulta lahtien.
Talta aikakaudelta eloon jadnyt potilasryhmé on talla hetkella
20-30 vuoden idssa, ja aikuispuolelle siirtyva Fontan-potilaiden
maara kasvaa vuosittain arviolta 5-10 henkilolld. Tassa potilas-
ryhmassa myohaissairastuvuus on yleist ja ongelmien tunnista-
minen ja hoitaminen voi olla haasteellista (20, 21) (kuva). Poti-
laat tarvitsevat runsaasti moniammatillista apua, tukea ja heidén
ongelmiinsa perehtyneen sydanlaakérin saannollistd seurantaa.
Yksikammioinen sydén tarkoittaa, etta henkilon verenkierto on
ollut sikidajasta asti poikkeava. Toistuvat pitkat ja raskaat sairaa-
lajaksot, hoidot ja mahdolliset komplikaatiot kuormittavat per-
heitd huomattavasti. Todennkdisesti potilaat ovat syntymasta
asti sopeutuneet terveydentilaansa ja heidan elamanarvonsa ja
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odotuksensa ovat erilaiset kuin terveilld. Psykososiaaliset haas-
teet voivat kuitenkin olla merkittavia, etenkin verenkierron hei-
kentyessa asteittain nuorella ialla. Valtaosa aikuisian kynnyksel-
14 olevista nuorista ilmoittaa olevansa tyytyvaisia elamaansa, ja
hoidon kehittymisen myota heidan ongelmansa ovat vahenty-
neet mutta ovat edelleen merkittavia. H
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LUKU 6

Synnynnainen sydanvika
— Noninvasiivinen kuvantaminen seurannassa
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Tiivistelma

Synnynndisten sydanvikojen seurannassa eri ikaisilld on
erityispiirteensa riippuen sydénvian laadusta ja kaytetyis-
td korjausmenetelmistia. Magneettikuvaus ja tietokoneto-
mografia (TT) ovat noninvasiivisia leikekuvausmenetelmia,
joista molemmat ovat tarkeitd synnynndisten sydanvikojen
seurannassa. Mageettitutkimuksen etuna on hyva nikyvyys
kaikkialle thoraxin alueella seki siaderasituksen puuttumi-
nen. Se soveltuu erityisen hyvin synnynniisten sydanvi-
kojen seurantaan, ja se tulisikin tehda kaikille syanoottis-
ta sydanvikaa ja koarktaatiota sairastaville ainakin kerran
aikuisidssi ja sen jalkeen tarvittaessa esimerkiksi uusin-
tatoimenpidetta harkittaessa tai jos nikyvyys on huono.
Nykyisilla tutkimustekniikoilla tietokonetomografian sade-
rasitusta on saatu alennettua huomattavasti ja tutkimus on
hyvin vaivaton ja nopea toteuttaa. TT tdydentaa tarvittaessa
magneettikuvauksesta saatavaa informaatiota.

Johdanto

Valtaosa vaikeaakin sydénvikaa sairastavista lapsista selviytyy
nykyisin aikuisuuteen. Synnynnaisiin sydanvikoihin liittyy kui-
tenkin huomattavaa sairastavuutta. Ongelmien tunnistaminen ja
oikea-aikainen hoito saattavat ehkiista komplikaatioiden, kuten
sydamen vajaatoiminnan tai rytmihéirididen, kehittymista. Kai-
kenikaiset potilaat tarvitsevat siksi sdéannollistd seurantaa, ja tas-
sd kuvantamisella on keskeinen rooli. Ultraaénitutkimus on pe-
rinteisen thoraxkuvan lisaksi ensilinjan kuvantamismenetelma
kardiologiassa seka aikuisilla ett lapsilla. Ultraaanella kaikkia
rakenteita ei saada riittavasti ndkyviin, ja kasvun myotd tahan
liittyvét haasteet lisaédntyvat. Tietokonetomografia (TT) ja mag-
neettikuvaus ovat kajoamattomia leiketutkimuksia, joista mo-
lemmilla on keskeinen rooli synnynnéisten sydanvikojen ku-
vantamisseurannassa (1). Invasiiviseen sydamen katetrointiin
edetédn, jos tiedossa on noninvasiivisella kuvantamisella ha-
vaittu toimenpidetarve. Téssa artikkelissa keskitymme nonin-
vasiivisista kuvausmenetelmisté tietokonetomogafiaan ja mag-
neettikuvaukseen.

Eri-ikaiset potilaat
Varhaisdiagnostiikassa vastasyntyneisyyskaudella valtaosa ra-
kennepoikkeavuuksista saadaan selvitettya pelkkaa ultradan-
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ta kayttden. Monimutkaisemmissa rakennepoikkeavuuksissa
ultraganen lisana kaytetaan tyypillisesti sydamen tahdistettua
TT-angiografiaa. Vauvaidssd magneettikuvausta kaytetdan syn-
nynnaisten sydanvikojen yhteydessa ldhinné vain silloin, kun
selvitelldan leikkausvaihtoehtoja yksi- ja kaksikammioratkai-
sun vélilld. Kasvun myotd nikyvyydet ultradanessa heikkene-
vat, jolloin leikekuvantamisen tarve kasvaa. Sateilyrasitukset-
tomana tutkimuksena magneettikuvaus on isommilla lapsilla
ensisijainen menetelma synnynnéisten rakennevikojen jatko-
seurannassa (2). TT-angiografiaa kéytetdan esimerkiksi leik-
kauskomplikaatioiden selvittelyyn ja sepelvaltimoiden rakenne-
poikkeavuuksien arviointiin (3). TT:n padasiallinen haitta on
sithen sisaltyva séteilyrasitus. TT:n selked etu on nopeus, joka
vahentad anestesian tarvetta. Nykyaikaisilla sydankuvantami-
seen soveltuvilla TT-laitteilla lasten sydamen TT-angiografia on-
nistuu useimmiten ilman sedaatiota, kun taas magneettikuvaus
onnistuu hereilld yleensi vasta yli 6-vuotiailla lapsilla. Aikuis-
potilaiden sydanvian seurannassa magneettikuvaus on yleensa
suosituin vaihtoehto. Tutkimukset on padsaantdisesti mahdol-
lista tehda ilman varjoainetta.

Sydamen magneettikuvaus

Magneettikuvausta voidaan pitaa turvallisena tutkimusmene-
telmana, eika siihen liity sateilyrasitusta. Yleisina vasta-aiheina
magneettikuvaukselle ovat klaustrofobia, kehon metalliesineet
tai esimerkiksi hylatyt, murtuneet tai pitkét tahdistinjohdot (4).
Magneettikuvauksessa voidaan tarvittaessa antaa suoneen tahan
tarkoitukseen sopivaa gadolinium-tehosteainetta (Gd). Allergi-
set reaktiot ovat harvinaisia. Gd-tehosteaineen antamista tulee
harkita tarkoin, jos potilaalla on vaikea munuaisten vajaatoimin-
ta ja hénelle on tehty useita tehostettuja magneettikuvauksia,
koska tehosteaineaineen hidas poistuminen ja keraintyminen
kudoksiin voi laukaista vakavan, mutta harvinaisen nefrogeeni-
sen systeemisen fibroosin. Nykyaan kéytossé olevilla Gd-varjo-
aineilla nefrogeenisen systeemisen fibroosin riski katsotaan kui-
tenkin erittdin pieneksi ja esiintyvyys on laskenut (5).
Magneettikuvaus valitaan usein vaihtoehdoksi silloin, kun
halutaan rakenteiden kuvantamisen lisaksi tietoa myos sydamen
ja verenkierron toiminnasta tai sydanlihaksen koostumukses-
ta (4). Magneettikuvauksen paikkaresoluutio on TT-kuvausta
huonompi mutta usein kuitenkin riittdvan hyva. Synnynnaisten
sydanvikojen arvioinnissa magneettikuvaustekniikoista keskei-
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KUVA 1. Lapsipotilas, jolla yksikammioinen sydanvika, GLENN-vaihe. 3D-kuvissa nakyy vasemman keuhkovaltimohaaran ahtauma, sen suhde ilmateihin
seka laskevan aortan aiheuttama painuma keuhkovalimoon ja ilmateihin. 3D-visualisointia kaytetaan avuksi leikkaussuunnitellussa.

sid ovat kine- eli litkekuvasarjat, virtausmittaukset seka anato-
miset 3D-sarjat (2).

EKG-tahdistetut kinekuvasarjat tuovat nakyviin sydamen
litkkeen ja lisaksi suuntaa antavasti ldppavuodot seka raken-
teellisiin ahtaumiin liittyvat virtauskiihtymat. Kinesarjoista mi-
tataan syddmen lokeroiden tilavuuksia, maaritetaan ejektiof-
raktio ja mitataan syddnlihaksen massa. Lisaksi niist4 voidaan
arvioida sydamen liikehairiota, joko silmamaariisesti tai syda-
men muovautuvuutta arvioivan strain-analyysin avulla. Syda-
men lokeroiden tilavuuksien, sydamen funktion ja sydédmen
kuormittumisen merkkien perusteella tehdaan arvioita sydan-
vian hemodynaamisesta merkityksesta. Faasikontrastiangiog-
rafiatekniikkaan perustuvien virtausmittausten avulla kaikista
keskeisista verisuonista voidaan mitata mittaustasoon nahden
eteenpain ja taaksepain suuntautuva virtaus- ja huippuvirtaus-
nopeus seka paatelld naista iskutilavuus ja vuoto-osuus. 3D-ku-
vaustekniikoilla voidaan yksittdisten leikkeiden sijaan tuottaa
kuvausvolyymi, josta voidaan rekonstruoida anatomisia, eri lei-
kesuuntien kuvia TT-kuvadatan tapaan. Sydanlihassairauksien
arvioinnissa rutiininomaisesti kaytettavia kuvasarjoja (jalkite-
hostumakuvaus, T1- ja T2-relaksaatioaikojen kartoitus) kayte-
taan synnynnaisten sydanvikojen yhteydessa vain tarvittaessa
ldhinna sydénlihasfibroosin etsimiseen (2,3) .

Tietokonetomografia

TT:lla saadaan tasméllista rakenteellista tietoa synnynnaisista sy-
danvioista ja niiden komplikaatioista. Syddmen rakennevikojen
kuvantaminen TT:lla on hyodyllisté erityisesti silloin, kun halu-
taan tietoa anatomiasta ja visualisointia rakenteiden yhteydesta
toisiinsa (kuva 1). TT:ssa kaytetadn rontgensateilya. Viimeaikai-
sen laitekehityksen myota sydamen TT:n sateilyannokset ovat
laskeneet merkittavasti ja ovat samansuuruisia tai tutkimuspro-
tokollasta riippuen pienempid kuin muissa rintakehén alueen
TT-kuvauksissa. TT-angiografia edellyttda jodivarjoaineen kayt-
to4, ja sitd ruiskutetaan nopeasti koneruiskulla mieluiten kyy-
nértaipeen laskimoon. Kuvaus ajoitetaan hetkeen, jolloin sy-
damessa ja suurissa suonissa on vahva varjoainekonsentraatio.
Lisaksi kaytetdan EKG-tahdistusta. Lapsen syddmen TT-angiog-
rafia edellyttad yksilollista suunnittelua, joka huomioi kysymyk-
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senasettelun, lapsen koon ja kanyylin sijainnin seki hemody-
naamisen tilanteen. Aikuisten kuvauksissa kuvausaiheena on
usein sepelvaltimoanatomian, kalkkeutuneiden pulmonaaliho-
mograftien, sunttien, kollateraalien ja AV-malformaatioiden vi-
sualisointi. Sivutuotteina saadaan téilloin koko thoraxin alueen
kuvantaminen. Jos tahdistinjarjestelma ei sovellu magneettiku-
vaukseen, sydamen funktiota ja myos keinolappinen toimintaa
voi tarkastella funktionaalisella TT-tutkimuksella (6).

ACHD-luokitus ja seuranta

Myohiiskomplikaatioiden esiintyvyys vaihtelee paljon eri raken-
nevikojen valilla. ESC:n uusi suositus (2020 ESC Guidelines for
the management of adult congenital heart disease) jaottelee synnyn-
néiset syddnviat kolmeen luokkaan (lievé, keskivaikea, vaikea),
joiden perusteella méaraytyy mm. seurantapaikka (yliopistos-
airaala/keskussairaala) ja seurannan tiheys (3). ESC:n suositus-
ten mukaan edistyneempi synnynnaisten sydanvikojen kuvan-
taminen (TT ja magneettikuvaus) tulisi keskitta4 niiden hoitoon
erikoistuneisiin keskuksiin. Sydamen ultradénitutkimus toimii
nailld potilailla rutiinitutkimuksena jokaisen tutkimuskaynnin
yhteydessi. Sydamen magneettikuvaus ja tarvittaessa TT-kuva-
ukset tulee toistaa saannollisin valiajoin, joiden pituus riippuu
potilaan tautitilasta ja loydoksista. Sydamen magneettikuvaus
voidaan suorittaa toistetusti, koska tutkimukseen ei sisélly sade-
rasitusta. Se on useimmiten suositeltavin seurantametodi, kun
pelkka ultradani ei riita.

Fallot'n tetralogia

Fallotn tetralogia on keskivaikea synnynnainen sydanvika, jon-
ka kirurginen korjaus tehddn yleensi ensimmaisen elinvuoden
aikana. Usein korjauksessa joudutaan kayttamédan transannu-
laarista paikkaa, jolloin lahes kaikille potilaille kehittyy mer-
kittava keuhkovaltimolapan vuoto. Lappavuoto johtaa progres-
siiviseen oikean kammion laajenemiseen, joka on tyypillisesti
vahéoireinen.

Laajeneminen altistaa rytmihairioille, eika pitkélle eden-
nyt dilataatio enéa palaudu korjausleikkauksen jalkeen. Tama
johtuu mita ilmeisimmin siitd, ettd kammiolaajenema on joh-
tanut oikean kammion sydanlihaksen diffuusiin fibrotisoitumi-
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Kollateraalivirtaus, % 48 %
Fenestraattivirtaus (TCPC tunnelin alaosa — 2ml

TCPC tunnelin yldosa)

seen. Magneettikuvauksella voidaan tarkastella sydanlihaksen
diffuusia fibrotisoitumista mittaamalla sydanlihaksen T1-inver-
sioaikoja 16 segmentin mallilla. Menetelm4 on kliinisessa rutii-
nikaytossa vasemman kammion diffuusin fibroosin selvittelys-
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KUVA 2. Lapsipotilas, jolla yksikammioinen sydanvika (HLHS), Fontanin
verenkierto. Kollateraalivirtauksen osuus on hyvin korkea, mika viittaa
koholla olevaan keuhkovastukseen (A). Dynaamisessa angiografiassa
nakyy hentoja aortopulmonaalisia kollateraalisuonia (B). Maksassa
viitteita fibroosista, vasen lohko on suhteessa suuri ja parenkyymissa
on heterogeenisyytta (C). Mesenteriumissa on imutieperaiseksi sopivaa
signaalilisaa, ductus thoracicus on saanndllinen (D).

sa, mutta oikean kammion seinamépaksuus aiheuttaa haastetta
mittausten toistettavuuden kannalta, mika rajoittaa menetelman
Kkliinista kayttod oikean kammion arvioinnissa. Lisaksi tassa po-
tilasryhmassa voidaan néhda paikallisia sydénlihasarpia eli pai-
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kallisia jalkitehostumia. Oikean kammion arpimuutosten ha-
vainnointi magneettikuvauksella on kuitenkin haastavaa. Sen
sijaan septumin ja vasemman puolen arpimuutosten nakemi-
nen on helpompaa. Téssa potilasryhmassa rytmihéirioriskin aja-
tellaan liittyvan merkittavammin arpialueisiin, jotka sijaitsevat
RVOT-ulosvirtausalueen ulkopuolella. Rytmihairioriskiin vai-
kuttavat kuitenkin sekéa paikalliset arpialueet ettd diffuusin sy-
danlihasfibroosin kehittyminen. Sen vuoksi fibroosimuutosten
ajoittaisen seuraamisen pitaisi kuulua timén potilasryhman seu-
rantaan (7).

Muita komplikaatioita ovat mm. oikean kammion ulosvir-
tauskanavan residuaalinen ahtauma ja aortan dilataatio. Viimeis-
taan teini-iassa ultraaaniseurannan lisana tarvitaan magneetti-
kuvausta kaikilla potilailla (3). Magneettikuvauksella voidaan
maarittad tasmallisesti oikean ja vasemman kammion tilavuudet
ja funktio, keuhkovaltimolapan vuoto-osuus ja ahtaumat seka
keuhkovaltimohaarojen perfuusiosuhde. Lisiksi saadaan niky-
viin oikean kammion seindmén mahdolliset liikehairiot seka
keuhkovaltimoiden ja aortan dimensiot. Magneettikuvauksel-
la méaritetyt oikean kammion tilavuudet ja funktio ovat yhte-
né kriteerind keuhkovaltimolapan korjausleikkauksen ajoitta-
misessa (3). Korjausleikkauksessa kaytetadn homograftia, joka
voi seurannassa kalkkeutua ja ahtautua. Homograftiahtaumalle
on tarjolla endovaskulaarinen hoito, jota ennen tulee varmistaa
koronaarien kulku suhteessa homograftiin seké oikean kammi-
on ulosvirtauskanavan muoto. Magneettikuvaus on usein tdhan
tarkoitukseen riittava tutkimus, mutta tdsmallisimmin rakenteet
saadaan kuvattua TT:lla.

Suurten suonten transpositio

Suurten suonten transpositio (TGA) hoidetaan nykyisin arterial
switch -leikkauksella (ASO) ensimmaisten elinviikkojen kulu-
essa. Rastellin tekniikkaa kéytetaan, jos TGA-potilailla on VSD
ja pulmonaalistenoosi. Aikuisikaisilta potilailta tama sydanvika
on aikoinaan korjattu eteistunnelointileikkauksella (Mustard tai
Senning).

ASO-leikkauksen jalkeen tavallisimpia komplikaatioita ovat
keuhkovaltimohaarojen stenoosit, neo-aortan dilataatio seka is-
tutettujen koronaarien tyvistenoosit ja siit4 seuraava sydanlihak-
sen vaurio. ASO-leikkauksella hoidettujen potilaiden sydanvika
luokitellaan keskivaikeaksi. Seurannassa kéytetaan ultraddnen
lisana magneettikuvausta, koska ultradanelld ei isommilla lap-
silla ja aikuisilla yleensd saada riittavaa nakyvyytta keuhkoval-
timoihin. Lisdksi magneettikuvauksella voidaan mitata kammi-
oiden tilavuudet ja funktio, semilunaaril4ppien vuoto-osuudet
ja keuhkovaltimohaarojen perfuusiosuhde. TGA-potilaan mag-
neettikuvaukseen kannattaa ajoittain sisallyttad jalkitehostu-
makuvaus, jonka avulla voidaan havaita koronaaristenoosien
aiheuttamia infarktiarpia. Sepelvaltimot kuvannetaan postope-
ratiivisesti sepelvaltimoiden TT-kuvauksella, jos on herannyt
epdily sepelvaltimoiden tyven ahtaumasta. Postoperatiivisesti
sepelvaltimoiden tyven ahtauma tulee pitad mielessa erityisesti,
jos sepelvaltimoiden istutus on ollut teknisesti haastavaa, po-
tilaalla on ollut sepelvaltimoiden anatominen poikkeavuus tai
esiintyy postoperatiivisia rytmihéirioita, kammiofunktion heik-
kenemist4 tai mitraalivuotoa.
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Rastellin operaation jalkeen magneettikuvauksessa voidaan
seurata pulmonaalihomograftin toimintaa, vasemman kammi-
on ulosvirtauskanavan ahtautumista, aorttavuotoa, VSD-paikan
suntteja ja kammioiden funktioita. TT-tutkimusta voi hyodyntaa
myos interventioiden suuunnittelussa.

Eteistunnelointileikkauksella korjatuille potilaille ongel-
maksi voi muodostua mm. systeemikammiona toimivan oikean
kammion dysfunktio, systeemi- ja venatunneleiden ahtaumat
(yldonttolaskimon venapuolen ylatunnelin ahtaumat ovat ylei-
sempid), tunnelialueiden suntit, systeemi-AV-lapan vuoto seka
rytmih4irioitd provosoiva kammiolihaksen fibrotisoituminen.
Magneettikuvaus toimii hyvin naiden potilaiden seurannassa.
Pulmonaali- ja systeemikierron suhde (Qp:Qs) on laskettavis-
sa pulmonaali- ja aorttavirtauksen suhteesta, ja sen avulla voi-
daan arvioida residuaali-VSD:n ja tunnelialueen suntin hemo-
dynaamista vaikeusastetta. Sunttien luonnehdinnassa auttaa
varjoainetehosteinen TT, jossa varjoainevaihe ajoitetaan systee-
mipuolelle. Eteistunnelointileikkauksella hoidettujen potilaiden
sydanvika luokitellaan vaikeaksi (3).

Yksikammioisen sydanvian
hemodynaaminen magneettikuvaus
ESC:n suositusten mukaan kaikille aikuisikaisille potilaille, joil-
la on yksikammioinen sydanvika, tulisi ainakin kertaalleen teh-
da magneettikuvaus. Tutkimukseen suositellaan sisallytettavan
myos maksan tilanteen arviointi (10). Loydosten perusteella ar-
vioidaan seurantamagneettikuvantamisen tiheys. Yksikammioi-
sen sydanvian hemodynaamiseen magneettikuvaukseen sisaltyy
arvio anatomiasta, syddmen toiminnasta, keuhkoperfuusiosta
sekd kollateraaliverenkierron osuudesta. Muut hemodynaamiset
riskitekijat, kuten systeemikammion laajentuma, ovat tunnettu
hemodynaaminen riskitekija tassd potilasryhmiéssa. Esimerkiksi
kammiovolyymi (> 125-156 ml/m?) ennustaa proteiinihukkaa
aiheuttavan suolistosairauden (PLE) kehittymista ja syd4dmen-
siirtotarpeen/kuoleman riskia. Erityisen korkean riskin ennus-
tetekija on merkittava kammiolaajentuma (> 156 ml/m?), kun
sithen liittyy funktion huononeminen strain-analyyseissa (GLS
> -6.6%) (8,9). Hemodynaamisen magneettikuvauksen koko-
naisarvion avulla voidaan selvittda kammiovolyymin muutosten
syita ja erotusdiagnostiikkaa. Kollateraalivirtauksen osuus arvi-
oidaan laajoilla virtausmittauksilla (kuva 1) (11). Kollateraali-
virtaus assosioituu keuhkoverenkierron maaraan ja vastukseen.
Potilailla, joilla on yksikammioinen sydanvika, kiinnitetaan
lisadntyvasti huomiota myos padte-elinvaurioihin, joista tar-
keimpind maksaan ja munuaisiin. Yksikammiopotilaan hemo-
dynaamisiin magneettikuvauksiin onkin osassa tutkimuskes-
kuksista liitetty mukaan arvio maksan fibroosiasteesta. Tahan
on kehitetty viime vuosina myos uusia kuvantamisbiomarkke-
reita. Lisdksi imutiepoikkeavuudet kaulalla, rintaontelossa tai
vatsan alueella ovat osoittautuneet ennustetekijoiksi plastisen
bronkiitin ja PLE:n kehittymiselle, minka vuoksi myos niiden
seulontatutkimus kuuluu monissa yksikoissa hemodynaamisen
magneettitutkimuksen protokollaan (1). Néin ollen hemody-
naamisella magneettikuvauksella saadaan yksikammiopotilai-
den tilasta varsin laajamittainen kokonaiskuva (3).
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TAULUKKO. Magneettikuvauksen ja tietokonetomografian ominaisuudet eri synnynaisten sydanvikojen seurannassa.

Magneettikuvaus

Tietokonetomografia

Korjattu TOF e RV- + LV-tilavuus, strain, EF ¢ Pulmonaaliarteriahaarojen tarkka anatomia
* RVOT-aneyrysma segmenttitasolle asti
¢ PA:n ja padhaarojen anatomia ja dimensiot e Aortan dimensiot ja aortopulmonaaliset kollateraalit
¢ Pulmonaali- ja aorttavuotofraktio * Koronaarianatomia
* Qp:Qs ¢ Pulmonaalihomograftin kalkkeutumat ja homograftin
e Th-aortan dimensiot suhde koronaareihin

TGA ® RV:n ja LV:n tilavuus, strain, EF e Tunneli- tai intrakardiaaliset suntit

eteiskorjattu  ® Tunneliahtaumat ja suntit
e AV-lappien vuodot

¢ LVOT:n obstruktio

e Koronaarianatomia
o LVOT:n obstruktio

TGA ASO * Pulmonaaliarterian ja pulmonaalihaarojen stenoosit ~  Pulmonaaliarterian ja haarojen stenoosit
* Pulmonaalivirtausmittaus ja keuhkojen e |ntrakardiaaliset suntit
perfuusiosuhde ¢ Neo-aortan dilataatio
¢ Neo-aortan dimesiot ja aorttavuodon maaritys ¢ Koronaarianatomia ja tyvistenoosit
e Sydanlihaksen arpialueet
TGA Rastelli e Homograftin toiminta ¢ Pulmonaalihomograftin kalkkeutuminen
e Pulmonaalivirtausmittaus ja keuhkojen e Koronaarianatomia
perfuusiosuhde
* RV:n koko, funktio
* Trikuspidaalilapan vuodon arvio
Yksi- e Kammiotilavuus ja funktio, Fontan-tunneli ¢ Pulmonaalihaarojen lapimitat
kammioinen e Systeemi-AV-lapéan ¢ Pulmonaalivenakompressiot
sydan * Pulmonaalihaarojen dimesiot ja keuhkojen e LVOT:n obstruktio

perfuusiosuhde
o LVOT:n obstruktio
e Aortan vuotofraktio
* Kollateraalikierto
e Imutiepoikkeavuudet
o Maksafibroosi

e Aorto-pulmonaaliset kollateraalit
o Systeemi-pulmonaaliset kollateraalit

Uusia tekniikoita

4D-virtausmittaus

Magneettikuvautekniikoista 4D-virtausmittaus soveltuu pe-
rinteisen 2D-virtausmittauksen ohella erityisesti vuotoviko-
jen seurantaan mutta myos oikovirtauksien ja kollateraalikier-
ron selvittamiseen synnynnaisissa sydanvioissa. Sen hyotyna on
mahdollisuus analysoida turbulentteja ja erisuuntaisia virtauk-
sia samasta kuvadatasta eri tasoilta. Sen avulla voidaan arvioida
myos virtauksen aiheuttamaa seinamakuormitusta (12). Talla
hetkella kuvasarjan kesto on melko pitka (n. 20 min), eiké se
niin ollen sovellu kaikkien potilasryhmien rutiininomaisiin tut-
kimusprotokolliin.

Tahdistinpotilaiden magneettikuvaus

Tahdistinkuvauksia voidaan tehda nykyisin tiettya tahdistin-
protokollaa noudattaen melko rutiininomaisesti 1.5T-kenttavoi-
makkuuksissa. Talloin tahdistin sdadetéan tutkimusta ennen ja
sen jalkeen ensin kuvausmoodiin ja sitten takaisin. Myos poti-
laita, joilla on epikardiaalisia johtoja, on viime aikoina kuvattu
ongelmitta. Kaytannossa ongelmia voivat aiheuttaa tulppaamat-
tomat tai murtuneet sydamen sisdiset johdot (13,14).
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3D-tulostaminen

TT-tutkimuksen kuvadatasta voidaan my®s valmistaa 3D-tulos-
teet. 3D-tulostamisen avulla voidaan havainnollistaa komplek-
sisia anatomioita ja tehda preoperatiivista suunnittelua. Malleja
voi myos hyodyntda koulutuksessa. B
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LUKU 7

Synnynnaisten sydanvikojen

katetritoimenpiteet

Otto Rahkonen, LT, lastenkardiologi, HUS, Uusi lastensairaala

Mikko Jalanko, LT, kardiologian erikoislaakari, HUS, Sydan- ja keuhkokeskus

Tiivistelma

Synnynnaisia sydanvikoja on hoidettu seitsemin vuosi-
kymmenen ajan, mutta erityisesti viimeisten kahden vuo-
sikymmenen aikana kehitys on ollut nopeaa. Yleisimpien
oikovirtausvikojen, kuten eteisviliseindaukon ja avoimen
valtimotiehyen, sulut sekid semilunaarilappien pallolaajen-
nukset ja verisuoniahtaumien stenttihoito ovat vakiinnutta-
neet asemansa ensisijaisena hoitomuotona yhé pienemmilla
lapsilla. Katetrihoitomuodot ovat tulleet osaksi monimut-
kaisten sydanvikojen hoitoa ja osin syrjayttianeet kirurgisia
toimenpiteiti. Neonataalitoimenpiteiden seki perkutaanis-
ten lappien kehittyminen on mahdollistanut nididen toimen-
piteiden tarjoamisen kirurgian vaihtoehtona yhi suurem-
malle joukolle potilaita.

Johdanto

Ensimmainen rakenteellisen sydanvian terapeuttinen katetritoi-
menpide kuvattiin vuonna 1953, kun meksikolainen Rubio-Al-
varez kollegoineen avasi keuhkovaltimoldpan kayttamalld tai-
vutettua virtsakatetria ja karaa leikkaamaan lappélehdykoiden
lapi. Seuraavana vuonna he kuvasivat saman tekniikan trikuspi-

KUVA 1. Rashkindin septostomia.

daalilapan ahtauman hoidossa. Laajemmassa mittakaavassa suo-
nensisainen sydanvikojen hoito alkoi vuonna 1966, kun Rash-
kind ja Miller julkaisivat pallokatetrin kaytosta eteisvaliseinan
soikean aukon laajentamisessa lisatakseen sekoittumista valta-
suonten transpositiopotilailla. Taman jalkeen 1980-1990-lu-
vuilla kehittyivat semilunaarilappien pallolaajennustekniikat
seka valtimotiehyen ja eteisvaliseindn sulkutoimenpiteet.

Viimeisten kahdenkymmenen vuoden aikana katetritoi-
menpiteet ovat edelleen kehittyneet. Perkutaanisten lappépro-
teesien jalostus on edennyt merkittavasti, ja niitd on tdhan pii-
vaan mennessa asetettu kaikkiin syddmen lappapositioihin. Jopa
keskoslapset ovat tulleet hoidon piiriin, ja neonataali-interven-
tiot, kuten oikean ulosvirtauskanavan palliatiivinen stenttihoito
Fallotn tetralogia potilailla, on otettu laajalti kayttoon ja osoi-
tettu tuloksiltaan vertailukelpoisiksi kirurgisten toimenpiteiden
kanssa (1,2).

Suomessa lasten synnynniisten sydanvikojen invasiivinen
hoito on keskitetty HUSin Uuteen lastensairaalaan. Toimenpi-
teitd tehdadn noin 200 vuodessa. Aikuisten synnynndisten sy-
danvikojen hoito on padosin keskitetty HUS Meilahden Sy-
danasemalle. Valiseindaukkojen sulkuja tehdaan myos muissa
yliopistosairaaloissa.

A) Pallokatetri syddmen vasemmassa eteisessa (pallon tilavuus 3 ml). B) Pallokatetri syddmen oikeassa eteisessa.
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KUVA 2. PDA:n stenttaus.
A) Oikeanpuoleinen aortankaari; vasemman solislaskimon tyvesta léhtee valtimotiehyt, jossa nahdaan restriktio keuhkovaltimopaassa.
Katetri on viety nivuslaskimon kautta oikean kammion kautta aorttaan (potilaalla pulmonaaliatresia, VSD).

B) PDA:han asetettu 4 x 16 mm koronaaristentti.

Synnynnéisten syd4nvikojen katetritoimenpiteistd on aiem-
min julkaistu katsausartikkelit Sydanainessi ja Duodecimissa
(3,4). Tassa katsauksessa kaymme lapi tavallisimpien synnyn-
néisten sydanvikojen perkutaanisen hoidon, sen tulokset ja uu-
det aluevaltaukset.

Varhaisvaiheen interventiot

Rashkindin septostomia

Rashkindin ja Millerin 60-luvulla julkaisemaa tekniikkaa on
kaytetty vuosikymmenien ajan menestyksekkaasti kriittisesti
sairaiden vastasyntyneiden hoidossa. Tyypillisimmin toimenpi-
de tehdaan valtasuonten transpositiopotilaalle (TGA) heti syn-
tymaén jalkeen systeemi- ja pulmonaalivenoista palaavan laski-
moveren sekoittumisen turvaamiseksi. Tama onkin tavallisin
lastenkardiologinen paivystystoimenpide. Toimenpide tehdaan
nivus- tai napalaskimon kautta viemalla pallokatetri joko ult-
raaani- ja tai lapivalaisukontrollissa vasempaan eteiseen. Ultra-
aanikontrollissa pallo téytetadn ja vedetain soikean aukon lapi
(kuva 1). Soikean aukon kalvojen kudoksen repeaminen johtaa
yleensa valittomasti sekoittumisen parantumiseen. Kokeneen
toimenpiteen tekijan kasissa vakavat komplikaatiot ovat har-
vinaisia. TGA-potilaan happeutuminen pystytdan turvaamaan
septostomialla, ja valtimonvaihtoleikkaus pyritadn tekemaan
noin viikon kuluessa, kun lapsi on adaptoitunut syntyman jal-
keiseen elamaéan.

Sydanaani 2022 M 33:1A Teemanumero

Avoimen valtimotiehyen ja

oikean ulosvirtauskanavan stenttaus

Kriittisissa oikean puolen ulosvirtausahtaumissa (esimerkik-
si Fallot'n tetralogia yhdistyneena vaikeaan pulmonaalistenoo-
siin tai pulmonaaliatresiaan) vastasyntyneen happeutuminen
voidaan turvata valittomasti syntyman jalkeen pitamalld valti-
motiehyt auki prostaglandiini-infuusiolla. Aiemmin suurin osa
potilaista tarvitsi avosydéanleikkauksen (yleensa suntin) ensim-
maisen vaiheen palliatiivisena toimenpiteend, jolloin korjaus-
leikkaus tehtiin lapsen kasvettua. Vastasyntyneen avosydanleik-
kaukseen liittyy kuitenkin merkittavia riskeja etenkin lapsen
neurologiselle kehitykselle, ja sairaalahoitojaksot ovat pitkia.
Viime vuosina maailmalla on siirrytty sunttileikkauksen sijaan
valtimotiehyen perkutaaniseen stenttaukseen koronaaristenteil-
l4. Tama toiminta on aloitettu myds Suomessa. Fallotn tetralo-
giassa on maailmalla tehty sunttileikkauksen sijaan my6s oikean
ulosvirtauskanavan stenttauksia. Toimenpiteistd on #4skettain
julkaistu kohtalaisen laajoja vertailevia tutkimuksia (1,2), jois-
sa on osoitettu, ettd perkutaanisen valtimotiehyen stenttihoidon
avulla voidaan valttéda vastasyntyneen avosydanleikkaus ja ede-
ta pienemmalld riskilla lapsen kasvettua suoraan korjausleikka-
ukseen. Lyhyemman toipumisajan vuoksi potilaiden sairaala-
hoitoaika on merkittavasti kirurgista hoitoa lyhyempi. Taman
lisaksi keuhkovaltimohaarojen kasvu on todettu paremmaksi,
todennékoisesti koska veri ohjautuu "luonnollista reittia” pitkin
keuhkovaltimohaaroihin, eika kudoksissa ole kirurgisia saumo-
ja aiheuttamassa ahtaumia.
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Oikovirtausten sulku

Oikovirtausyhteyksista eteisvaliseinén aukko (ASD), avoin val-
timotiehyt ja kammiovaliseindn aukko (VSD) ovat yleisimpia
synnynnaisia sydamen rakennepoikkeavuuksia. Merkittavan
kokoisina ne aiheuttavat sydamen tilavuuskuormitusta, va-
jaatoimintaa ja keuhkoverenkierron paineen nousua. Suurin
osa avoimista valtimotiehyist4 ja secundum-alueen todellisista
ASD:ista soveltuu katetriteitse suljettaviksi. VSD:istd musku-
laarisen septumin defekteja voidaan sulkea katetriteitse, mut-
ta perimembranoottisen alueen defektit suljetaan Suomessa ki-
rurgisesti. Sulkulaitteiden valikoima on lisaantynyt viimeisten
kahdenkymmenen vuoden aikana, ja sisdanviejien koot ovat
pienentyneet. Modernit metalliverkosta tehdyt sulkulaitteet ei-
vat ole vasta-aihe MRI-kuvaukselle. Onnistuneen oikovirtauk-
sen sulun jilkeen oma kudos yleensa peittéa sulkulaitteen 4—6
kuukauden kuluessa, eikid tdman jalkeen tarvita endokardiitti-
profylaksiaa.

Tassa katsauksessa ei kasitella avoimen soikean aukon
(PFO) sulkua. Muita harvinaisia oikovirtausyhteyksia ovat se-
pelvaltimofistelit, joista on julkaistu vastikaan katsaus Sydan-
aanessa (5).

Eteisvaliseinaaukko (ASD)

Eteisviliseindaukot voivat sijaita missd tahansa eteisvaliseinidn
alueella. Verisuoniteitse voidaan paaasiassa sulkea vain soikean
kuopan alueen todelliset secundum-ASD:t. Toimenpiteen indi-
kaatio on syd4dmen oikean puolen tilavuuskuormitus tai sairas-
tettu aivoinfarkdi ja epdily paradoksaalisesta embolisaatiosta (6).
Yleensi diagnoosi selvida transtorakaalisella ultradanelld, mutta
aikuispotilailla voidaan tarvittaessa kayttaa taydentavia kuvanta-
mismenetelmia (esim. TEE tai sydamen TT) oikovirtauksen to-
teamiseen. Eteisvaliseinaaukko ei yleensa aiheuta pienilld lapsilla
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KUVA 3.

Avoimen ductuksen sulku.
A) Angiografia aortan
kaaresta kuvantaa ductuksen
Iahtokohdan ja laskupaikan
keuhkovaltimoon.

B) Paikalleen asennettu
PDA-sulkulaite sulkee
oikovirtauksen. Tavallista
on, ettd pienen maaran
varjoainetta vield ndhdéan
menevan keuhkovaltimon
puolelle toimenpiteen
lopussa — myohemmin
ultradanikontrollissa
oikovirtaus ja sivuaani ovat
havinneet.

oireita, ja sulku pyritdan tekeméan lapsen kasvettua ennen kou-
luikda. Aikuispotilailla aukko voidaan sulkea, mikali keuhkove-
renkierron vastus ei ole voimakkaasti kohonnut eika potilaalla
ole merkittdvaa vasemman kammion restriktiota. Toimenpide
tehd4an nivuslaskimon kautta yleensa lapivalaisu- ja ruokator-
viultraddniohjauksessa (TEE). Koska eteisvaliseindaukon reuna-
makudos on soikean aukon alueella usein ohutta ja aukot ovat
muodoltaan soikeita, selvitetdan tarvittavan sulkulaitteen koko
yleensd viemalld mittapallokatetri aukon alueelle. Pallo tayte-
taan, kunnes TEE-tutkimuksessa ei enaa nahda virtausta, ja pal-
lon vy6tiro mitataan, minka perusteella valitaan sulkulaitteen
koko. Mikali preoperatiivinen potilasvalinta on tarkkaa, voidaan
yli 90 % toimenpiteeseen tulevista potilaista hoitaa katetriteitse.
Jos aukon reunukset esimerkiksi onttolaskimoihin ovat puut-
teelliset tai aukko on erittdin kookas potilaan kokoon nahden,
taytyy defekti sulkea kirurgisesti. Residuaalioikovirtauksia néh-
daan seurannassa vain alle 5 %:lla. Vakavat komplikaatiot ovat
harvinaisia, ja pelatyimpia niista ovat laitteen aiheuttamat sydé-
men seindman eroosiot, joita esiintyy kirjallisuudessa 0,1 %:lla
potilaista (7). Naistd yli puolet esiintyy ensimmaisen vuorokau-
den aikana, minka vuoksi Suomessa potilaita pidetaén sairaala-
seurannassa seuraavaan pdivaan asti. Muita komplikaatioita ovat
laitteen embolisaatio, tromboottiset komplikaatiot, alkuvaiheen
eteisperdiset rytmihairiot sekd myohemmin hyvin harvoin ke-
hittyva eteis-kammiojohtumisen ongelma.

Potilailla kaytetédan aspiriinilagkitystd kuuden kuukauden
ajan toimenpiteen jilkeen. Pienelld osalla potilaista (aikuispo-
tilaista n. 5%:1la) saattaa sulun jalkeen migreeni hankaloitua.
Tami onneksi vaistyy ajan myotd, ja klopidogreelilla on saatu
vahennettya oireita. Endokardiittiprofylaksiaa suositellaan kuu-
den kuukauden ajan toimenpiteen jilkeen. Seurantaa (EKG ja
ultradéni) suositellaan jatkettavaksi vihintdan vuoden toimen-
piteen jalkeen.
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Avoin valtimotiehyt (PDA)

Avoimen valtimotiehyen aiheuttama oirekuva vaihtelee suuresti
riippuen valtimotiehyen koosta. Kookas valtimotiehyt aiheuttaa
tyypillisesti jo imevaisidssa vajaatoimintaoireet ja voi hoitamat-
tomana johtaa keuhkoverisuonten vaurioitumiseen. Pieni valti-
motiehyt ei valttamatta aiheuta mit4an oireita lapsuuden aikana.
Keskosilla valtimotiehyen sulkeutumishairio on sitd yleisempi
ilmio, mita epakypsemmasta keskosesta on kyse, ja verenkier-
rollisesti merkittava PDA aiheuttaa pienen keskosen tehohoi-
dossa merkittdvaa morbiditeettia.

Kaikki kuormittavat valtimotiehyet pyritdan sulkemaan ias-
ta riippumatta, mikéli potilaan keuhkoverisuonisto ei ole pe-
ruuttamattomasti vaurioitunut. Nykysuositusten mukaan lapsen
kuormittamaton valtimotiehyt, josta kuullaan jatkuva systolis-
diastolinen PDA-tyyppinen sivuaani, suositellaan suljettavaksi
(6). Sen sijaan sattumaloydoksend todettuja pienid valtimotie-
hyita (silent duct), joista ei kuulu jatkuvaa sivuaanta, ei tarvitse
sulkea eiki seurata. Suurin osa valtimotiehyista soveltuu per-
kutaaniseen sulkuun. Kookkaat ja kuormittavat taysiaikaisina
syntyneiden lasten valtimotiehyet eivat sovellu perkutaaniseen
sulkuun, koska iso sulkulaite aiheuttaisi ympéroivien rakentei-
den (vasen keuhkovaltimohaara ja aortta) ahtautumista, ja ne
suljetaan kirurgisesti torakotomiateitse.

Valtimotiehyen sulkuun on nykyaian kaytettdvissa useita
erityyppisid sulkulaitteita. Laitteen valinta tehdain valtimotie-
hyen morfologian perusteella. Tavallisimmin kaytetdan nitinoli-
metalliseoksesta valmistettuja sulkulaitteita, joiden ominai-
suutena on muotomuisti avattaessa sulkulaite katetrin sisilta,
jolloin laite pingottuu valtimotiehyeen. Tavallisimmin sulkulaite
viedadn lapivalaisukontrollissa laskimopuolelta PDA:n lapi las-
kevaan aorttaan, jossa aortan puoleinen levy avataan ja vedetaan
ampullaan. Loppuosa laitteesta avataan valtimotiehyessd. Vaka-
vat komplikaatiot, kuten laitteen embolisaatiot, ovat harvinaisia
(< 1%) (8). Uusilla metalliverkkosulkulaitteilla residuaalisun-
tit ovat harvinaisia (< 2%). Seurantaa jatketaan yleensa vuosi
toimenpiteen jélkeen, jonka jalkeen seuranta voidaan lopettaa,
mikali laite on hyvassa positiossa eika ahtauta ymparoivia ra-
kenteita. Mitdan rajoituksia ei taman jalkeen potilaalla ole. Sul-
kulaitteiden kehittyminen ja viejakatetrien pienentyminen ovat
mahdollistaneet myos alle 2 kg painavien keskosten valtimotie-
hyiden sulkemisen perkutaanisesti.
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Kammioviliseindaukko (VSD)

Kammioviliseindaukot ovat tavallisia synnynnaisia sydanviko-
ja. Kuormittavista VSD:ista suurin osa on pienilld lapsilla, ja
ne sijaitsevat membranoottisella alueella. Tallaiset VSD:t voi-
vat aiheuttaa sydamen vajaatoimintaa ja keuhkoverenkierron
paineen nousua, jolloin ne suljetaan kirurgisesti. Lihaksisessa
kammioviliseinassa sijaitsevista aukoista merkittava osa sulkeu-
tuu spontaanisti eika aiheuta oireita. Jos muskulaarinen VSD jaa
avoimeksi ja aiheuttaa sydamen kuormitusta, voidaan se sulkea
yleensa perkutaanisesti yli 10 kg painavalla lapsella.

Yksikammioisen sydanvian katetritoimenpiteet
Fontanin verenkierrossa vallitsee herkka tasapaino, joka voi
vaatia erilaisia katetritoimenpiteita lapi elaméan. Laskimoveren-
kierto palaa passiivisesti keuhkovaltimoihin, ja timan reitin ah-
taumat eri tasoilla voivat vaatia pallolaajennustoimenpiteita tai
stenttausta virtauksen optimoimiseksi. Leikkaussarjan paatteek-
si TCPC-tunneliin voidaan jattda fenestraatio, joka johtaa oikea—
vasen-oikovirtaukseen, keuhkoverenkierron helpottamiseksi
varsinkin postoperatiivisessa vaiheessa. Desaturaation myoté oi-
kovirtaus voidaan mydhemmin sulkea katetriteitse asetettavalla
sulkulaitteella. Usein toimenpiteessi testataan koesululla (noin
10 min) hemodynaamiset edellytykset pysyvalle suntin sululle.
Kohonnut laskimopaine avaa usein laskimo—keuhkolaski-
mo-oikovirtausyhteyksié esimerkiksi siltavenan tai pallean ala-
puolisen laskimopuuston alueelta. Tama johtaa keuhkokierron
ohittamiseen ja vaihtelevan asteiseen desaturaatioon. Valtimo-
puolella krooninen syanoosi stimuloi aortopulmonaalisten kol-
lateraalien kehittymista, ja ne lisaavat keuhkovaltimokiertoa ja
systeemikammion volyymikuormaa seké kilpailevaa virtausta
passiiviselle laskimopaluulle. Molempia oikovirtaustyyppej
voidaan tarvittaessa rajoittaa katetriteitse tehtavalla sulkutoi-
menpiteelld (9). Aikuisikaén ehtineilla Fontan-potilailla laski-
mo-laskimo-yhteyksien sulkeminen tosin ennakoi ylipaataan
huonompaa ennustetta, ja usein naiden toimenpiteiden hyddyn
todetaan olevan Kkliinisesti rajallinen uusien yhteyksien avau-
tuessa muutaman vuoden kuluessa sulkutoimenpiteesta. Oiko-
virtausten mairaa voidaan arvioida kliinisesti (saturaatio, rasi-
tuksensiedon muutos, Hb:n muutos) ja MRI-kuvantamisella.
Laskimo-laskimo-oikovirtauksen sulkeminen voi olla aiheelli-
nen, jos potilaalle kehittyy merkittava desaturaatio (esim. le-
vossa < 85 % ja rasituksessa < 80 %) ja rasituksensieto laskee.
Tallaisten oikovirtausten sulkeminen johtaa parhaassa tapa-
uksessa suorituskyvyn kohenemiseen, ainakin joksikin aikaa.
Usein tdma on kuitenkin merkki keuhkoverenkierron vastuk-
sen noususta eika kollateraalien sulkeminen paranna potilaiden
ennustetta.
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KUVA 4. Tiukka aortan koarktaatio ja sen hoito.
A) Angiografia aortan kaaresta kuvantaa koarktaatiokohdan tyyppipaikallaan vasemman subclavian ldhddn alapuolella — katetrin ohi virtaa vain pieni
méaara varjoainetta. B) Katetrilla kuvaus koarktaation alapuolelta. C) Stentti asennettuna.

Suurten suonten laajennukset

Aortan koarktaatio

Aortan koarktaatio on osa laajempaa aortopatian sairauskirjoa
ja assosioituu noin puolella potilaista kaksiliuskaiseen aorttalap-
péan. Koarktaatio katetritoimenpiteiden yhteydessa mielletaén
lyhyehkoksi stenoosiksi, joka useimmiten sijaitsee ductuksen
ldhtokohdan vieressa aortan kaaressa. Imevaiselld todettu mer-
kittava koarktaatio kuuluu edelleen useimmiten leikkaushoidon
piiriin — samoin aortan kaaren laajemmat poikkeamat ikaryh-
masté riippumatta hypoplastisesta aina keskeytyneeseen aortan
kaareen. Vastasyntyneen kriittinen koarktaatio hoidetaan kirur-
gisesti. Yli kolmen kuukauden ikaisilla lapsilla paikallinen ko-
arktaatio voidaan hoitaa pallolagjennuksella, mutta merkittava
osa potilaista vaatii myohemmin uusintatoimenpiteen (20 % vii-
den vuoden kuluessa). Hieman vanhemmilla lapsilla (> 20 kg)
ja aikuisilla aortan komplisoitumaton koarktaatio voidaan usein
hoitaa perkutaanisella stenttauksella. Stenttihoidon valittomat
tulokset ovat hyvia, ja pidemmassi seurannassa esiintyy jon-
kin verran uusintatoimenpiteen tarvetta (10). Myos kirurgisesti
varhaisvaiheessa hoidettu koarktaatio voi ahtautua mydhemmin
uudelleen, ja tdma voidaan useimmiten hoitaa pallolaajennuk-
sella hyvin tuloksin.

Merkittédvan koarktaation hoitoindikaatio on hereill4 ole-
valla potilaalla invasiivisesti mitattu verenpainegradientti
> 20 mmHg (lapsipotilailla yld—alaraaja verenpainegradientti
> 20 mmHg) tai hypertensio yhdistettyna kuvantamisessa to-
dettuun > 50 %:n kaventumaan aortan palleatason mittaan suh-
teutettuna (koarktaatioindeksi < 0,5) (11). Mikali potilaalla on
vasemman kammion dysfunktio, on toimenpide indisoitu ma-
talammallakin gradientilla.

Katetriteitse stentin asennus tehddan nivusvaltimon kaut-
ta 8-18 F pitkan sisagdnviejan avulla. Stentteina voidaan kayttaa
peittostentteja tai avoimia stentteja riippuen tilanteesta — peit-
tostentteihin néayttad liittyvan hieman viahemmén komplikaa-
tioita, ja ne ovat nykydan ensisijainen vaihtoehto. Stenttikoko
madrdytyy ahtauman ja sitd ympéroivan aortan mittojen mu-
kaan. Toimenpiteen onnistumistodennékoisyys on suuri (noin
80 %:1la gradientti < 10 mmHg pidemmaéssi seurannassa). Mer-
kittavin valiton komplikaatio on aortan seindmén ruptuura, joka
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on hyvin harvinainen. Pidemmassa seurannassa stentatun koh-
dan alueelle voi kehittya aneurysma (n. 6 %:ssa tapauksista),
uusintatoimenpiteen vaativa stenttimurtuma (6 %) tai rekoark-
taatio (7 %) (12). Koarktaation hoidon jalkeen potilaiden hy-
pertensiolaakitysta paastaan vihentamain usein merkittavasti.

Keuhkovaltimoiden laajennus
Keuhkovaltimorungon ja -haarojen laajennustoimenpiteita tar-
vitaan useissa erityyppisissd synnynnaisissa sydanvioissa. Oi-
kean ulosvirtauskanavan ongelmissa stenooseja voi olla pulmo-
naalilapan lisdksi keuhkovaltimoiden tyvissa, ja perinnollisissa
sairauksissa, kuten Alagillen syndroomassa, voi kehittya ah-
taumia perifeerisiin haaroihin. Lisaksi TGA:n valtimovaihtoleik-
kauksen Le Compten manooverin jalkeen LPA- tai RPA-haarat
voivat venytyksen ja/tai ulkoisen kompression myota kaventua
merkittavasti. Merkittava osa leikkauksen jalkeisista keuhkoval-
timoahtaumista kehittyy kirurgisiin saumakohtiin. Fontan-poti-
lailla vasemman keuhkovaltimohaaran ahtauma ja vajaakehitys
ovat ulkoisen kompression ja pulsatiivisen virtauksen puut-
tumisen vuoksi tavallisia ongelmia. Laajennuksen indikaatio-
na on oireisuus ja/tai RV-paineen tai stenoosigradientin mer-
kittava nousu tai perfuusioepasuhta keuhkojen verenkierrossa
(< 30 %:n perfuusio ahtautuneen pzahaaran [LPA/RPA] takana).
Fontan-potilaiden passiivisessa keuhkoverenkierrossa mika ta-
hansa ahtauma katsotaan yleensa hoidon indikaatioksi (6).
Hyvin pienilla potilailla suositaan pallolaajennusta, mutta
usein suonen elastisuus aiheuttaa ongelmia suonen takaisinve-
taytymisen vuoksi. Yli 10 kg:n painosta lahtien etenkin paa-
runkojen laajennuksissa suositaan stentteja pitdvammén hoito-
tuloksen saavuttamiseksi. Keuhkovaltimostenoosien hoidossa
joudutaan usein uusintatoimenpiteisiin restenoosin vuoksi tai
uusien ahtaumien kehittyessa, ja stentteja voidaan laajentaa
potilaan kasvaessa. Restenoosin hoidossa voidaan tarvittaessa
kayttda myos korkeapaine- tai leikkaavia palloja. Toimenpide-
komplikaationa voi kehittyd suonen dissekaatio tai perforaatio,
aneurysma tai ohimenevi keuhkoddeema ahtauman lagjennuk-
sen jdlkeisen akuutin kapillaariperfuusion lisaantymisen myota.
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Lappatoimenpiteet

Semilunaarilappien valvuloplastia

Aortta- ja keuhkovaltimoldpan ahtaumat ovat kohtalaisen ta-
vallisia synnynnéisia sydanvikoja. Tavallisesti ldppapurjeet ovat
osin fuusioituneet tai vajaakehittyneet ja lappa voi olla yksi-,
kaksi-, kolme- tai nelipurjeinen. Avautumiskuvio on poikkea-
va, ja lappapurjeet ovat tyypillisesti paksuuntuneet. Laajenta-
mistekniikka ja pallokatetrit ovat kehittyneet niin, ettd lappa-
toimenpiteita voidaan tehda nykyaan alle jopa 2 kg painaville
vastasyntyneille. Perkutaaninen lappaahtaumien hoito on syr-
jayttanyt kirurgisen hoidon myos vastasyntyneen aorttaldpin
ahtauman hoidossa. Semilunaarilappien toimenpiteet eroavat
toisistaan kuitenkin merkittavasti. Siina missa keuhkovaltimo-
lapan pallolaajennus on yleensa terapeuttinen toimenpide, on
aorttalapan pallolaajennus aina kdytannossa palliatiivinen toi-
menpide. Mitraali- ja trikuspidaalilapan synnynnaiset ahtaumat
ovat erittain harvinaisia eivatka kuulu pallolaajennuksen piiriin.
Aorttalapan vaikea ahtauma johtaa sikidaikana vajaakehittyneen
vasemman kammion oireyhtymaan ja yksikammioverenkierron
ongelmiin lapsuudessa. Taman vuoksi erikoistuneissa keskuk-
sissa on jo vuosikymmenen ajan kehitetty sikioaikaista pallo-
laajennusta varsinkin aorttaldppastenoosin hoidossa. Tulokset
ovat valikoituneilla potilailla kohtalaisen hyvia, ja merkittavalla
osalla on paasty kaksikammioiseen verenkiertoon syntymén jal-
keen, joskin toimenpideriskit ovat suuret. Aorttalapan sikiotoi-
menpiteet ovat niin harvinaisia, ettd ne on keskitetty Euroopassa
vain muutamaan keskukseen.

Keuhkovaltimol4pan pallolaajennus

Keuhkovaltimolapan ahtauma voi olla vastasyntyneella kriit-
tinen, jolloin riittdvd keuhkokierto ja happeutuminen riippuu
valtimotiehyen auki pysymisesta. Osalla potilaista ei kuiten-
kaan ole oireita heti vastasyntyneena, vaan ahtauma kiristyy
hiljalleen. Toimenpiteen indikaatiot ovat seka lapsilla etta ai-
kuisilla kriittinen ldppastenoosi, oikean kammion dysfunktio
gradientista riippumatta tai huippugradientti ultraaanessa > 50—
60 mmHg (6). Toimenpide tehd4an nivuslaskimon kautta. Mi-
kali ahtauma on ainoastaan lappatasolla mutta lappa on kool-
taan normaali, ovat tulokset erinomaiset ja yli 90 %:lla potilais-
ta pallolaajennuksella saadaan hyva tulos. Ahtauman jalkeinen
keuhkovaltimorungon laajentuma ultradanessa ennustaa hy-
vaa tulosta. Osalle potilaista kehittyy pallolaajennuksen seu-
rauksena vuoto, joka harvoin aiheuttaa vaikeanakaan merkit-
tavid ongelmia, koska oikea kammio on lappdahtauman vuoksi
paksuuntunut ja jaykka. Noin 5 %:lle potilaista kehittyy onnis-
tuneen pallolaajennuksen jalkeen 25 vuoden seurannassa mer-
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kittava vuoto, joka voi vaatia kirurgisen toimenpiteen. Vakavat
komplikaatiot ovat harvinaisia. Suurimmalla osalla potilaista
pallolagjennus on terapeuttinen toimenpide. Seuranta on indi-
soitu lapi elamin, ja uusinta-ahtauma voidaan hoitaa tarvittaessa
uudella pallolaajennuksella.

Aorttalapian pallolaajennus

Aorttalappastenoosi voi vaihdella vastansyntyneen kriittisesta
ahtaumasta vahitellen ikadntymisen myota kehittyvaan ahtau-
maan. Vastasyntyneen kriittinen aorttalappastenoosi on vaikea
sairaus, johon tyypillisesti liittyy vasemman kammion systoli-
nen ja diastolinen toimintahairi¢ johtuen korkean loppudia-
stolisen paineen aiheuttamasta endokardiumin iskemiasta, joka
johtaa fibroelastoosiin. Lisaksi potilailla tavataan myos muita va-
semman puolen vikoja, kuten mitraalilapan rakenteellisia poik-
keavuuksia ja aortan kaaren ahtaumaa. Vastasyntyneilld ja pie-
nilla lapsilla pallolagjennus on ensisijainen hoitomuoto, mikali
lapéssé ei ole vuotoa. Huonoa tulosta ennakoivat pieni lappa-
annulus ja yksipurjeinen aorttaldppé. Isommilla lapsilla pallo-
laajennusta harkitaan tapauskohtaisesti. Aikuispotilailla pallo-
laajennus on aina palliatiivinen toimenpide, ja sen indikaatiot
ovat samat kuin aorttaldppaahtauman hoidossa muutenkin ai-
kuisilla. Lapsilla indikaatiot ovat kriittinen aorttaldppastenoosi,
vasemman kammion dysfunktio gradientista riippumatta ja oi-
reettomalla lapsella ultradanessa toistetusti mitattu keskigradi-
entti > 50 mmHg (6). Oireisella potilaalla toimenpide tehdain
matalammalla gradientilla. Viela 1980- ja 1990-luvuilla pallo-
laajennukset tehtiin katetrien koon vuoksi antegradisesti eteis-
septumin kautta. Valineiston kehityksen myotd toimenpiteet
tehd4an nykydan padosin arteriapuolelta retrogradisesti. Isom-
milla lapsilla kaytetaan pallolaajennuksen aikana nopeaa oikean
kammion tahditusta, jonka uskotaan vihentévan aorttalappi-
vuodon ilmaantumista laajennuksen yhteydessa. Imevaisten
kriittisen aorttalappéastenoosin pallolaajennukseen liittyy mer-
kittava komplikaatioriski, joka on kuitenkin seurantatutkimuk-
sissa kirurgian riskia pienempi. Vakavien komplikaatioiden riksi
on 10 %:n luokkaa vastasyntyneen kriittisessa aorttalappaahtau-
massa, koska potilaat ovat yleensa vaikeassa verenkiertovajauk-
sessa. Aorttalapan pallolagjennus on kaytdnnossa aina palliatii-
vinen toimenpide, jonka tarkoitus vastasyntyneella on selvita
kriittisesta vaiheesta ja mahdollistaa kirurginen hoito myohem-
min, kun lapselle voidaan esimerkiksi asentaa aikuiskokoinen
tekoldppa. Nain voidaan vahentaa eldman aikana tapahtuvien
avosydanleikkausten maarad. Kansainvalisissa tutkimuksissa ki-
rurgisen toimenpiteen on tarvinnut 10 vuoden sisalla pallolaa-
jennuksesta hieman yli puolet potilaista, ja samaan tulokseen
paadyttiin suomalaisessa seurantatutkimuksessa (13).
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Perkutaaninen keuhkovaltimoliapan asennus

Oikean ulosvirtauskanavan vioissa, kuten Fallot'n tetralogiassa,
kirurginen varhaisvaiheen korjaus johtaa vuosien saatossa usein
keuhkovaltimoldpan uusintatoimenpiteeseen. Homografti, joka
korjaa yhteyden oikeasta kammiosta keuhkovaltimorunkoon,
kalkkeutuu ja/tai ahtautuu keskimaarin 10-15 vuodessa. Pul-
monaalildpan laajennus ldpéan yli tehtavalla paikkamateriaalilla
(transannulaarinen korjaus) johtaa aina lapan vuotoon, joka voi
ajan myota muuttua kuormittavaksi. Lisaksi esimerkiksi Rossin
leikkauksessa kaytetaan keuhkovaltimohomograftia, johon liit-
tyvéd uusintatoimenpiteen tarve on samaa luokkaa kuin Fallotn
tetralogiassa. Ensimmainen perkutaaninen lapan asennus on
tehty yli 20 vuotta sitten nimenomaan keuhkovaltimohomo-
graftiin. Edelleen keuhkovaltimol4pan perkutaaniset toimenpi-
teet keskittyvt teknisesti lappiin, joissa on homografti tai muu
sirkulaarinen keinomateriaali, mutta yha enemman voidaan hoi-
taa myos esimerkiksi transannulaaripaikalla tai valvulotomial-
la korjattuja lappia, hieman anatomiasta riippuen. Euroopassa
keuhkovaltimolapan korjaukseen on hyvaksytty Medtronic Me-
lody ja Edwards Sapien -lappityypit. Melody on naudan kaula-
laskimosta valmistettu lapp4, joka on ommeltu stentin sisaan.
Melody-lapalla voidaan hoitaa kokoluokan 16-22 mm homo-
grafteja. Sapien-ldppa on alun perin TAVI-toimintaan kehitetty
pallolaajennettava lappa, jota kaytetaan yha lisaantyvasti keuh-
kovaltimotoimenpiteissa, koska sen koko yltad aina 29 millimet-
rin lapimittaan. Tamén kokoluokka on erityisesti muissa kuin
homografteissa tarpeen. Molempien lappien asennus toteute-
taan useimmiten ensin asentamalla yksi tai useampi stentti lap-
pétasoon ikaan kuin ankkuriksi, ja tdman sisaan laajennetaan
uusi lappd. Ahtautuneissa ja kalkkeutuneissa homografteissa
voidaan valttad vuotokomplikaatioita kayttamalld peittostent-
teja. Tama esistenttaus on vahentanyt selvasti erityisesti Me-
lody-lapan toimintahairioitd ja stenttimurtumia seurannassa.
Jos potilasvalinta on tarkkaa, on keuhkovaltimolappatoimen-
piteiden tekninen onnistuminen 95 %:n luokkaa ja valittomia
merkittavid toimenpidekomplikaatioita esiintyy noin 5 %:lla.
Pidemmissa 10 vuoden seurannassa selviytyy 94 % potilaista.
Komplikaatioina esiintyy endokardiittia ja lipan rappeutumista,
joka johtaa noin 13 %:lla potilaista uusintainterventioon (14).
On arveltu, etta osa komplikaatioista liittyy mm. matalampiin
paineolosuhteisiin laskimopuolella, joka altistaa mm. trombo-
soitumiselle. Pulmonaalilapan asennukseen liittyy suurempi en-

KUVA 5.
Keuhkovaltimolapan
asennus.

A) Esistenttaus
keuhkovaltimolapan
yli peittostentilla.

B) Hyvin toimiva
keuhkovaltimolappa
kahden samassa
istunnossa laajennetun
stentin sisalla.

dokardiittiriski (noin 2,2/100 potilasvuotta) verrattuna esimer-
kiksi TAVI-toimenpiteessd asennettuun aorttabioldppaan (15).
Hyvaan hygieniaan, hampaiden ehkaisevaan hoitoon ja elinta-
poihin kiinnitetdan tassa potilasryhméssa erityistd huomiota.

3D-rotaatioangiografian kaytto

Uudessa lastensairaalassa on otettu sairaalan valmistumisen
myotd kdyttoon rotaatioangiografialaitteisto sekd sydénkate-
trointilaboratoriossa ettd hybridisalissa. Talld tavoin voidaan
yhdella pyoridhdysangiografialla kuvata monimutkaisia veren-
kiertoelimiston rakenteita ja automaatiotekniikan avulla saada
valittomasti kayttoon 3D-rekonstruktio (kuva 6). Tama on li-
sannyt ymmarrystd esimerkiksi keuhkovaltimohaara-ahtaumi-
en mekanismien selvittamisessa. 3D-mallista voidaan selvittaa,
johtuuko esimerkiksi keuhkovaltimon ahtauma kiertymasta tai
mutkasta suonessa vai ulkoisesta kompressiosta ja paattda hoi-
tovaihtoehto sen mukaan. Lisaksi mallia voidaan kayttaa avuksi
suunnistettaessa ja hoidettaessa verisuoniahtaumia, jolloin voi-
daan vahentai sade- ja varjoainekuorman maarad. (16)

Tulevaisuus

Perkutaanisten toimenpiteiden kehitys jatkuu, ja mita todenni-
koisimmin ne syrjayttavat kirurgian tulevaisuudessa myos uu-
sissa indikaatioissa synnynnéisten sydanvikojen hoidossa. Uusia
perkutaanisia stenttilappia on jo hyvaksytty kayttéon Pohjois-
Amerikassa, ja ne tulevat tarjoamaan perkutaanisen pulmonaa-
lilapan asettamisen vaihtoehtona kirurgialle yha isommalle poti-
lasmaaralle. Pienilla lapsilla valineiden koko ja verisuonen kasvu
on aiheuttanut rajoitteita varsinkin stenttihoitojen laajentami-
selle naihin potilasryhmiin. Todennakoisesti hybriditoimenpi-
teiden kehittdminen ja biohajoavien stenttien kehitys tulevat vi-
hentdmain niita rajoituksia jatkossa.

Potilasmaérien vahaisyys ja potilaiden heterogeenisyys ai-
heuttavat kuitenkin merkittdvan haasteen luotettavan vertai-
lutiedon keraamiselle, ja laajoja satunnaistettuja tutkimuksia
uusissa indikaatioissa tullaan tuskin nikemain jo potilaiden
erilaisen anatomiankin vuoksi. Osa synnynnaisista rakenteel-
lisista vioista on my6s niin harvinaisia, ettei teknisten ratkai-
sujen kehittaminen ole yrityksille kannattavaa samalla tavalla
kuin isoissa aikuispotilasryhmissa, kuten aorttalappatoimenpi-
teissa. Taman vuoksi synnynniisten sydanvikojen hoidossa on
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jo pidempaan kaytetty muihin indikaatioihin kehitettyja valinei-
ta, jotka eivat lapsipotilailla ole ihanteellisia alkuperaisen koh-
deryhman eroavaisuuksien vuoksi. Virallisten indikaatioiden

puuttuminen on myods monessa maassa hankaloittanut hoito-
valineiden saatavuutta ja kayttoa. Yrityksille ndma tuotteet ovat
pieni markkina, ja juridisten vastuukysymysten lisdantyminen
on johtanut sithen, etta esimerkiksi vuosikymmenia hyvin toi-
minut septostomiakatetri vedettiin pois valmistuksesta yksittais-
ten komplikaatioiden vuoksi, vaikka sill4 oli pelastettu lukuisia
potilaita vuosikymmenien aikana. Laitteiden kehityshaasteiden
ja kayttoaiheiden laajentamiseen liittyvien kysymysten ratkaise-
minen on jatkossa tarkeaa, mikali synnynnéisten sydanvikojen
hoitoa halutaan edelleen kehittda. B
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LUKU 8

Rytmihairioiden katetriablaatiohoito

synnynnaisissa sydanvioissa

Pekka Raatikainen, dosentti, kardiologian ja sisatautien erikoisladkari, HUS Sydan- ja keuhkokeskus

Jarkko Magga, dosentti, kardiologian erikoisladkari, OYS Sisatautien klinikka

Ilkka Jaakkola, LT, lastenkardiologian erikoisladkari, Uusi lastensairaala, HUS

Tiivistelma

Synnynniista sydanvikaa sairastavilla esiintyy tavallis-
ta enemman seka eteis- ettd kammioperaisia rytmihairioi-
td. Useimmiten rytmihairiot eivat liity itse sydanvikaan,
vaan ennemminkin sen korjausleikkaukseen. Tyypillises-
ti rytmihairidoireet alkavat useita vuosia leikkauksen jal-
keen teini-idssa tai myohemmin. Tarkein synnynnaisen
sydanleikkauksen jalkeen esiintyva eteisperainen rytmi-
hairi6 on makrokiertoaktivaatioon pohjautuva ns. arpita-
kykardia. Myos henkea uhkaavien kammioperiisten rytmi-
hairioiden ja akkikuoleman riski on vaikeaa synnynnaista
sydanvikaa sairastavilla selvasti korkeampi kuin normaa-
livaestossa. Rytmihairioiden tunnistaminen on tirkeaa, ja
seurantakaynneilla tulisi aina selvittaa, onko potilaalla ollut
rytmihairiotuntemuksia tai tajunnantason hairiéita. Rytmi-
hairididen hoidossa kaytetaan rytmihairiolaakkeita, rytmin-
hallintalaitteita ja katetriablaatiohoitoa. Tassa katsauksessa
kasittelemme synnynnaisiin sydanvikoihin ja niiden kor-
jausleikkauksiin liittyvien eteis- ja kammioperaisten rytmi-
hairididen katetriablaatiohoitoa.

Synnynnaisten sydanvikojen korjaustekniikoiden kehittymi-
nen, parantunut jalkihoito ja keskitetty seuranta ovat paran-
taneet vaikeimpienkin rakenteellisten sydanvikojen ennustet-
ta. Nykyaian useimmat vaikeaakin rakenteellista sydanvikaa
sairastavat selviytyvat pitkalle aikuisikéan. Aikuisidssa tavalli-
nen ongelma on eteis- tai kammioperainen rytmihairio. Niiden
tunnistamiseksi seurantakaynneilld on hemodynamiikan ja ra-
kennemuutosten arvioinnin lisaksi tarkeda selvittda, onko poti-
laalla ollut rytmihéiriotuntemuksia tai tajunnantason hairioita.

Synnynnéiseen sydanvikaan ja sen korjausleikkaukseen liit-
tyvien rytmihairioiden hoidossa kaytetdan rytmihairioladkkeita,
rytminhallintalaitteita ja katetriablaatiohoitoa. Laakehoitoa va-
littaessa on huomioitava, ettd monet rytmihiiriolaakkeet ovat
vasta-aiheisia rakenteellisissa sydansairauksissa. Tahdistin- ja
rytmihairiotahdistinhoidon indikaatiot ovat periaatteessa samat
kuin muutenkin, mutta laitteen asennus voi poikkeavan anato-
mian takia olla tavallista vaikeampaa. Jos ladkehoito ei tehoa tai
sitd ei voida kayttaa haittavaikutusten vuoksi, on harkittava ka-
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tetriablaatiohoitoa. Vaikeisiin synnynnaisiin sydanvikoihin liit-
tyvien rytmihiirididen katetriablaatiohoito on monimutkainen
ja erityisosaamista vaativa toimenpide. Hoidon onnistumisen
kannalta avainasemassa on hyva yhteistyo rytmikardiologien,
lastenkardiologien, synnynnaista sydanvikaa sairastavien aikuis-
potilaiden seurannasta vastaavien kardiologien ja kuvantamis-
laakareiden kesken.

Synnynnaisiin sydanvikoihin liittyvien rytmihairididen syyt
Synnynnéisen sydanvian korjausleikkauksiin liittyvat rytmihai-
riot ovat lapsuusiassa harvinaisia, ja oireet alkavat yleensa vasta
teini-ian jalkeen. Useimmiten rytmihairio ei liity itse sydanvi-
kaan, vaan se on ennemminkin seurausta sydanvian kirurgises-
ta korjauksesta (taulukko 1). Toisaalta rytmihairiot kehittyvat
usein heikentyneen hemodynamiikan seurauksena, ja niiden
hoito voi edellyttaa verenkierto-olosuhteiden korjaamista ka-
tetriteitse tai kirurgisesti. Synnynnaiseen sydanvikaan liittyvien
rytmihairididen taustalta pitaikin aina ensin etsia rakenteellista
syyt4, kuten eteistunnelin ahtautumisen, oikovirtauksen tai sys-
teemikammion vajaatoiminnan aiheuttamaa poikkeavaa veren-
virtausta ja painekuormitusta.

Myohaan leikkauksen jilkeen ilmaantuvan rytmihéirion
riski vaihtelee huomattavasti korjauksen laajuudesta riippuen.
Yksinkertaisissa vioissa, jotka voidaan korjata katetriteitse tai
paikallisesti ompelemalla, rytmihairion vaara on pieni. Sen si-
jaan monimutkaisten vikojen korjaus vaatii sydamen rakentei-
den siirtamista ja erilaisten paikkamateriaalien, homograftien ja
tekoldppien kayttod seka pitkia ompelusaumoja, jotka hidasta-
vat impulssin johtumista ja toimivat makrokiertoaktivaatioon
pohjautuvan, niin kutsutun arpitakykardian yllapitavana raken-
teena eli substraattina. Yhteenveto eri sydanvikoihin ja niiden
korjausleikkauksiin liittyvista eteis- ja kammioperaisista rytmi-
hiirioistd on esitetty taulukossa 2.

Synnynnaisiin sydanvikoihin ja niiden korjausleikkauksiin
liittyvat eteisperdiset rytmihairiot

Synnynnéisen sydénvian korjausleikkauksen lapi kayneista suu-
rella osalla esiintyy sinus- ja eteiskammiosolmukkeen toiminta-
hairiota ja eteisperaisia rytmihairioita. Aikuisikaan selvinneista
noin viidennekselld on pysyvi tahdistin ja lahes puolella on to-
dettu jokin eteisperainen rytmihairio.
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TAULUKKO 1. Synnynnaisiin sydanvikoihin liittyvien

rytmihairididen syntyyn vaikuttavia tekijoita.

Itse sydanvikaan liittyvia tekijoita

Sinussolmukkeen puuttuminen, dualiteetti tai
poikkeava sijainti

Eteiskammiosolmukkeen poikkeava rakenne
(esim. dualiteetti), toiminta tai sijainti

Oikoradat

Sepelvaltimoanomaliat
Korjausleikkaukseen liittyvia tekijoita

Sinussolmukkeen vaurioituminen

Eteis-kammiosolmukkeen vaurioituminen

Sepelvaltimoiden vaurioituminen

Leikkausarvet, ommelsaumat, paikkamateriaalit, tekolapat

Kirurgian seurauksena syntyneet uudet eteiskammio-
oikoradat

Seka sydanvikaan etta sen korjausleikkaukseen
liittyvia tekijoita
Syanoosi
Volyymi- tai painekuormitus
Hypertrofia
Dilataatio
Fibroosi
Altistavia tekijoita
Elektrolyyttihairiot
Iskemia
Systeeminen sairaus tai inflammaatio
Proarytminen laakitys
Geneettiset tekijat

Eteisperaisen takykardian tavallisin mekanismi on eteis-
viiltoihin, paikkamateriaaleihin ja arpialueisiin liittyvd makro-
kiertoaktivaatio (intra-atrial reentrant tachycardia, IART). IART:n
esiintyvyys kasvaa aina, kun sydanvian korjausleikkaukseen liit-
tyy atriotomia. Muita riskiin vaikuttavia tekijoita ovat mm. ika
ja eteiseen kohdistuvan leikkauksen laajuus. Yksikammioisen
syddmen ja suurten suonten transposition (transposition of great
arteries, TGA) korjaamisessa kéytetyissi varhaisissa leikkaustek-
niikoissa eteisten rakenteita muokattiin suuresti, ja makrokierto-
aktivaatioon perustuvat rytmihéiriot olivat tavallisia. Fontan-po-
tilailla, joilla eteinen on yhdistetty suoraan keuhkovaltimoihin,
arpitakykardian esiintyvyys on jopa yli 60 %. Mustardin tai Sen-
ningin mukaista eteistunnelointileikkausta kaytettiin aiemmin
yleisesti TGAn korjauksessa, ja suomalaisen aineiston mukaan
sen jalkeen sinusrytmissa oli 5 vuoden kuluttua 50 % ja 15 vuo-
den kuluttua vain 40 % potilaista. Eteisperdiset rytmihairiot ovat
tavallisia myos Fallot'n tetralogian (TOF; 30 %) ja eteisvaliseinan
aukon (ASD) korjausleikkauksen jalkeen (28 %).

Eteisperaisen rytmihairion diagnostiikka on haastavaa, sil-
14 vaikeaan sydanvikaan ja sen korjausleikkaukseen liittyy huo-
mattavia EKG-poikkeavuuksia ja eteisaktivaatio erottuu usein
huonosti. Arpeen liittyvassa poikkeavassa eteislepatuksessa F-
aallon muoto on eri kuin tyypillisessa eteislepatuksessa, eteis-
taajuus on yleensd 200-300/min ja kammiotaajuus noin 100/
min (2:1 tai 3:1 johtuminen). Tallaista suhteellisen hidasta eteis-
takykardiaa ei pida sekoittaa sinustakykardiaan, vaan eteispe-
rdinen rytmihdirio pitad aina sulkea pois, mikali synnynnaista

ASD = eteisvaliseinan reikd; IART = makrokiertoaktivaatioon pohjautuva
ns. arpitakykardia; SVT = supraventrikulaarinen takykardia; VT =
kammiotakykardia; TAVI = katetriteitse asennettava aortan tekolappé;
TCPC = totaalinen kavopulmonaalinen korjausleikkaus; TGA = suurten
suonten transpositio; VSD = kammiovaliseinan reikd. Mitd useampi +
merkki, sité tavallisempi rytmihairi6 on.

TAULUKKO 2. Synnynnaisiin sydanvikoihin ja niiden korjausleikkauksiin liittyvia takyarytmioita.

Sydanvika Korjausmenetelma IART Eteisvarina SVT VT
ASD Kirurginen korjaus ompelemalla tai +++ ++

paikkamateriaalilla

Perkutaaninen sulkulaite + +
VSD Kirurginen korjaus ompelemalla tai ++ ++

paikkamateriaalilla

Perkutaaninen sulkulaite (+)
Aortalapan ahtauma  Kirurginen korjaus tai tekolappa + ++ +
ja aortan koarktaatio  Perkutaaninen laajennus tai TAVI +
Fallot'in tetralogia Kirurginen korjaus +++ + + +++
TGA Eteisten vaihtoleikkaus (Mustard, Senning) +++ + + +

Valtimoiden vaihtoleikkaus + + ?
Yksikammioinen Fontan-palliaatio +++ ++ + +
sydan TCPC ++ +
Epsteinen anomalia  Trikuspidaalildpén korjaus tai tekolappa ++ +++

(oikorata)

Heterotaksia
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KUVA 1. EKG, joka on otettu rytmihairiétuntemusten yhteydessa
potilaalta, jolle oli tehty lapsuudessa suurten suonten transposition
takia Mustardin mukainen korjausleikkaus. EKG:n perusteella oireiden
oli ajateltu johtuvan sinustakykardiasta. Kyseessa on kuitenkin
poikkeava eteislepatus (2:1 eteis-kammiojohtuminen), jonka aikana
joka toinen eteisaktivaatio nakyy selvasti QRS-heilahduksen edessa ja
joka toinen ajoittuu T-aallon kanssa samaan aikaan ja erottuu huonosti.
Rytmikardiologin konsultaation perusteella potilaalle tehtiin sahkdinen
kardioversio ja my6hemmin katetriablaatio. (Ks. kuva 2).
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sydanvikaa sairastavan potilaan syketaajuus on tavallista kor-
keampi (kuva 1). Erotusdiagnostiikassa on huomioitava, ettd
synnynnaistd sydanvikaa sairastavilla voi olla myos lisaanty-
neeseen automaatioon perustuva fokaalinen eteistakykardia tai
kaksijakoisen eteis-kammiosolmukkeen tai oikoradan aiheutta-
ma supraventrikulaarinen takykardia (SVT). Sydanviasta joh-
tuen niiden tavallisesti hyvanlaatuisten rytmihéirididen hemo-
dynaaminen siedettévyys on usein huono, minké vuoksi niiden
tunnistaminen ja hoito on tarke4d. Synnynnaista sydanvikaa sai-
rastavan potilaan SVT voidaan useimmiten parantaa katetriablaa-
tiolla, mutta poikkeavan anatomian vuoksi toimenpide voi olla
tavallista haastavampi. Ebsteinin anomaliassa yksi tai useampi
oikorata todetaan 20-30 %:lla potilaista, ja joissain tapauksissa
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monimutkaisen sydinvian
korjausleikkauksen on ku-
vattu luoneen uuden sih-
koisen yhteyden eteisen ja
kammion valille (iatrogee-
ninen oikorata).
Synnynnaisten sydin-
vikojen korjaustekniikoi-
den kehittyminen on va-
hentanyt rytmihairiéiden
esiintymista. Fontan-palli-
aatiossa alaonttolaskimon
veri ohjataan nykyaan
keuhkovaltimoon ekstra-
putkipro-
teesilla (total cavopulmo-
nary connection, TCPC), ja

kardiaalisella

TGA:n korjauksessa kay-
tetddn  valtimonvaihto-
leikkausta, minkd ansios-
ta IART:n esiintyvyys on

vahentynyt havaittavasti.

Tata nykya ASD:ista noin C

puolet voidaan sulkea ka-

tetriteitse, jolloin ei synny
poikkeavalle eteislepatuk-
selle altistavia kirurgisia

leikkaussaumoja.

Elektrofysiologinen
tutkimus ja eteisperdisten
rytmihdirididen
katetriablaatiohoito
Rytmihairiolagdkkeet tehoa-

oot ﬂ/'. r"hvﬂ—f;:MMr*——v—MW—« -

=T - T T

vat huonosti arpitakykar-
diaan, minka vuoksi eteis-
lepatuksen toistuessa tulisi
harkita elektrofysiologis-
ta tutkimusta ja katetria- M_ oy

blaatiohoitoa. Vaikeisiin

n W o {HPW“W.W MM\

synnynnaisiin  sydanvi-
kothin liittyvien rytmihai-
rividen  katetriablaatio-
hoito on monimutkainen
ja pitkakestoinen, erityis-
osaamista vaativa toimen-
pide. Ablaatiota kaavail-
taessa on tarkeda tarkistaa
kaikki kéytettavissa olevat
EKG-rekisteroinnit sekd perehtya leikkauskertomuksiin ja vii-
meaikaisten kuvantamis- ja muiden kardiologisten tutkimus-
ten tuloksiin. Sydamen tietokonekerroskuvaus (TT) ja sydamen
magneettitutkimus (MRI) antavat tarkempaa tietoa sydamen ra-
kenteista kuin kaikututkimus. Edeltavd TT- tai MRI-kuvantami-
nen on sitd tairkedmpaa, mitd monimutkaisempi korjausleikkaus
potilaalle on tehty.

Elektrofysiologisen tutkimuksen tavoitteena on selvittaa
rytmihéirion mekanismi ja paikantaa ablaatiohoidon kohde.
Parhaiten katetriablaatioon soveltuvat kaksijakoiseen eteiskam-
miosolmukkeeseen tai oikorataan pohjautuvat SVT:t. Elektro-
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KUVA 2. Poikkeava eteislepatus myéhaan Mustardin mukaisen eteistunnelointieikkauksen jalkeen.
Magneettinavigoinnin ja Carto®-laitteiston avulla tehdyssa molempien eteisten kolmiulotteisessa aktivaatiokartassa
varhaisin aktivaatio on esitetty punaisella ja mydhéisin aktivaatio violetilla varilla (A). Tassa tapauksessa
eteislepatuksen kiertoaktivaatiosilmukka kiersi molempien eteisten kautta (nuolet), ja se katkaistiin tekemalla
yhteinen ablaatiolinja (punaiset pisteet) trikuspidaaliannuluksesta (TA) alaonttolaskimoon (IVC) asti (B). Kuvassa C
nahdaan eteislepatuksen pysahtyminen ja eteistahdistuksen palautuminen ablaation aikana. Ablaatiokatetri vietiin
"punaiseen” eteiseen punktoimalla eteistunnelin Iapi.

fysiologisessa tutkimuksessa kdynnistyy usein myos kliinisesti
merkityksettomia eteisperaisid takykardioita. Naiden kaikkien
hoito ei yleensa ole mahdollista eika jarkevaa, joten hoito koh-
distetaan ensisijaisesti kliiniseen takykardiaan. Taman vuoksi
on olennaista saada 12-kytkentainen EKG-rekisterointi poti-
laan kliinisestd takykardiasta, jotta elektrofysiologisessa tutki-
muksessa kdynnistynytta rytmihairiota voidaan verrata sithen.
Eteistakykardian tai eteislepatuksen lisaksi on tirkead huomi-
oida myos aiemmin mahdollisesti esiintynyt eteisvarina. Yksin-
kertaisissa sydanvioissa voidaan tarvittaessa tehda myos eteis-
varindn katetriablaatio, mutta monimutkaisissa sydanvioissa
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eteisvarinda ei yleensa saa-
da hoidettua keuhkolaski-
moiden eristamiselld, joten
ablaatiohoitoon kannattaa
suhtautua pidattyvasti.
Ablaation kannalta vai-
keat sydanviat voidaan ja-
kaa kolmeen ryhmaan.
Ensimmaisessd ryhmassa
(esim. ASD:n tai Fallotn
tetralogian  korjausleik-

kaus) syddmen eteisten
anatomia on lzhella nor-
maalia ja eteisrytmihairiot
liittyvat tyypillisesti atrio-
tomiaan. Toiseen ryhman
kuuluvat potilaat, joille on
tehty eteisten sisaisia tun-
nelointeja (esim. Mustardin
tai Senningin mukaan kor-
jattu TGA). Nailla potilail-
la eteisten poikkeava ana-
tomia ja korjausmateriaalit
vaikeuttavat ablaatiota. Kol-
mannen ryhman muodosta-
vat potilaat, joille on tehty
yksikammioisen syddmen
korjausleikkaus (Fontan-
leikkaukset). Heilla esiintyy
IARTm lisaksi usein myos
muita, erityisesti oikean
eteisen laajenemiseen liitty-
Transannular vid ja ablaatiohoitoon huo-
; nosti soveltuvia eteisperaisia
patc h rytmihairioita.
Elektroanatomiset kar-
toitusjarjestelméat  (esim.
Carto®, Ensite®, Rhyth-
mia®) mahdollistavat syda-
men kolmiulotteisen kar-
toittamisen, mika helpottaa
rytmihdiriosubstraatin pai-
kantamista ja arpitakykar-
dian ablaatiota. Lisaksi ne
vahentdvat toimenpiteen
aiheuttamaa saderasitusta.
Arpitakykardiassa  ablaa-
tio kohdistetaan kiertoakti-
vaation kannalta kriittiseen
kannakseen ja fokaalisisissa
rytmihdirioissa suoraan ryt-
mihairiopesakkeeseen. Kor-
jausleikkauksessa  tehdyt

KUVA 3. Yhdenmuotoinen kammiotakykardia Fallot'n tetralogian (TOF) korjausleikkauksen jalkeen. Potilaalle oli tehty lapsuudessa TOF:n
korjausleikkaus, ja kammiotoiminnan heikkenemisen takia hanelle oli my6hemmin asennettu profylaktinen rytmihairigtahdistin. Seurannan aikana
todettiin runsaasti yhdenmuotoisia kammiolisalyonteja, ja potilas ohjattiin elektrofysiologiseen tutkimukseen. Elektrofysiologisessa tutkimuksessa
kdynnistyi yndenmuotoinen kammiotakykardia (A), jonka mekanismina oli kiertoaktivaatio korjausleikkauksessa asetetun transannulaaripaikan ympari.
Kuvassa B on esitetty oikean kammion ns. volttikartta: terve sydénlihas on esitetty violetilla ja alueet, joissa séhkodinen aktiivisuus on poikkeuksellisen
vahaista, punaisella varilla. Katetriablaatiossa potentiaaliset kiertoaktivaatiosilmukat katkaistiin tekemalla yhtendinen ablaatiolinja (punaiset pisteet)
transannulaaripaikasta pulmonaalihomograftiin ja trikuspidaaliannulukseen. Ablaation jalkeen kammiotakykardia ei enda kaynnistynyt.
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tunneloinnit ja muut anatomiset muutokset seka paikkamate-
riaalit asettavat oman haasteensa toimenpiteen suorittamiselle.
Esimerkiksi yksikammioisen sydamen Fontan-leikkauksen ja
TGA:n eteisvaihtoleikkauksen (Mustard tai Senning) jélkeen ei
katetrien vieminen eteisiin tavanomaisia reitteja pitkin yleensa
ole mahdollista. Kuvassa 2 on esitetty elektroanatominen kart-
ta eteislepatuksesta potilaalla, jolle oli tehty TGA:n korjausleik-
kaus Mustardin mukaan. Toimenpiteessd hoitokatetri vietiin
lapivalaisukontrollissa "punaiseen eteiseen” eteistunnelin lapi
tehdylla punktiolla.

Synnynnaisiin sydanvikoihin ja niiden korjausleikkauksiin
liittyvat kammioperaiset rytmihairiot

Vaikeaa synnynnaista sydanvikaa sairastavilla henked uhkaa-
vien kammioperaisten rytmihairididen ja akkikuoleman riski
on selvasti korkeampi kuin normaalivaestossa. Rytmihairioiden
ja akkikuoleman vaara kasvaa niissd potilasryhmissa tyypilli-
sesti vasta vuosia leikkauksen jalkeen. Akkikuoleman aiheutta-
jana on useimmiten kammioperainen rytmihairio, mutta myos
nopea 1:1 johtuva eteisperdinen rytmihirio voi johtaa akki-
kuolemaan. Amerikkalaisessa aineistossa kammiotakykardian
esiintyvyys vaihteli vaikean synnynnaisen sydanvian korjaus-
leikkauksen jalkeen mm. hoidettavasta sydanviasta ja leikkaus-
menetelmasta riippuen 3 %:sta 14 %:iin. Suomalaisessa aineis-
tossa dkkikuoleman esiintyvyys oli 4,3 %, ja se oli kuoleman
syyna 22 %:lla vaikeaa synnynnaista sydanvikaa sairastaneista.
Miehilla kammioperaisen rytmihairion riski on lahes nelinker-
tainen naisiin verrattuna.

Kammioperiisen rytmihairion vaara riippuu oleellisesti sy-
danvian tyypistd, korjausleikkauksen aikakaudesta ja kdytetyis-
td leikkaustekniikoista. Riski on suurin TOF-potilailla, joilla
korjausleikkauksessa on kéytetty transannulaaripaikkaa, seka
eteisten vaihtoleikkauksella korjatuilla TGA-potilailla ja Fon-
tan-kierrolla olevilla yksikammioista sydanvikaa sairastavilla
potilailla. Kirurgisten viiltojen ja ommelsaumojen lisaksi myos
homograftista tai muusta keinotekoisesta materiaalista tehdyt
paikat, laajennukset tai puuttuvien rakenteiden korjaukset seka
niihin liittyvat ompelusaumat voivat toimia kiertoaktivaatioon
pohjatuvan yhdenmuotoisen kammiotakykardian substraatti-
na. Kammiovaliseinan aukon (VSD) sulkuun liittyvéan yhden-
muotoisen kammiotakykardian riski vaheni merkittavasti, kun
opittiin ymmartaméaan kammioviiltojen aiheuttama myohempi
rytmihairioriski ja luovuttiin kammioviilloista aina, kun se on
mahdollista. Nykyaidn myos sydédnperfuusion vaatimat kany-
loinnit tehdaédn padsaantoisesti sydamestd sdhkoisesti erillaan
oleviin onttolaskimoihin ja nousevaan aorttaan, jolloin ne eivit
altista rytmihdirioille.

Kammiorytmihairiot voivat johtua myos sydénvian aiheut-
tamasta painekuormituksesta, syddmen vajaatoiminnasta ja dif-
fuusista fibrotisoitumisesta. Kuormittunut ja fibroottinen kam-
miolihas on herkkid mm. iskemian ja elektrolyyttihairividen
aiheuttamille rytmihéirioille (taulukko 1). Mustardin tai Senni-
ningin tapaan tehdyn eteistunnelointileikkauksen jalkeen sys-
teemikammiona toimivan oikean kammion vajaatoiminta on
tavallinen 16ydos. Nailla potilailla polymorfinen kammiotaky-
kardia ja kammiovérin ovat yleisimmat kammioperaiset rytmi-
hairiot ja katetriablaatioon soveltuva monomorfinen kammiota-
kykardia on harvinaisempi.
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Elektrofysiologinen tutkimus ja

kammioperiisten rytmihairioiden katetriablaatiohoito
Myos ennen kammiotakykardian katetriablaatiota on selvitetta-
va huolellisesti, milloin ja miten korjausleikkaus on tehty, ja pe-
rehdyttava leikkauskertomuksiin, EKG-rekisterointeihin, rytmi-
hairiotahdistimen tallenteisiin ja viimeaikaisten kuvantamis- ja
muiden kardiologisten tutkimusten loydoksiin. Sydamen TT- tai
MRI-kuvaa voidaan kayttaa apuna arpialueiden tunnistamises-
sa ja katetriablaation suunnittelussa. Halutessa kolmiulotteiset
TT- tai MRI-kuvat voidaan yhdista elektroanatomiseen kartoi-
tukseen.

Parhaiten kateriablaatiohoitoon soveltuvat potilaat, joilla
on todettu yhdenmuotoinen kammiotakykardia. Monimuotoi-
sessa kammiotakykardiassa ja kammiovarindssd ablaatiohoidon
merkitys on vahainen. Valtaosalta katetriablaatioon soveltuvista
potilaista on korjattu TOF (80 %), ja toiseksi suurin potilasryh-
ma ovat VSD-sulkupotilaat. TOF:n korjausleikkauksen jalkeen
kammiotakykardian ja dkkikuoleman vaara on erityisen suu-
11, jos korjausleikkaus on tehty yli viisivuotiaana, leikkauksessa
on kaytetty transannulaarista paikkaa, QRS-heilahduksen kesto
on yli 180 ms, Holterissa on todettu lyhytkestoinen kammio-
takykardia tai jommankumman kammion toiminta on selvas-
ti heikentynyt. Riskiarvion tarkentamiseksi suuren riskin poti-
laille kannattaa herkasti tehda elektrofysiologinen tutkimus. Jos
tutkimuksessa kaynnistyy yhdenmuotoinen kammiotakykardia
ja potilaan ennuste on muuten hyv4, on rytmihairidtahdistimen
asennus aiheellinen, ja lisdksi voidaan harkita ennaltaehkéise-
vaa katetriablaatiota.

TOF-potilailla katetriablaation kohteena ovat kiertoakti-
vaation kannalta kriittiset kannakset, joiden tyypilliset paikat
selviavit yleensd jo leikkauskertomuksen ja kuvantamistutki-
musten perusteella. Elektrofysiologisessa tutkimuksessa nama
kannakset ja kaikki muut sahkoisesti poikkeavat alueet paikan-
netaan kolmiulotteista elektroanatomista kartoitusta kayttaen.
Kartoituksen jalkeen kaikki rytmihairion kannalta kriittiset koh-
dat pyritdan hoitamaan yhtenaisella ablaatiolinjalla, joka kat-
kaisee impulssin johtumisen ja estda kiertoaktivaation (kuva 3).
Onnistuneen ablaation jidlkeen kammiostimulaatiossa ei enia
kaynnisty kliinistd eika muitakaan kammiotakykardioita. Ryt-
mihairion uusiutumisen vaara on kuitenkin onnistuneesta pri-
maarituloksesta huolimatta niin suuri, ettei kammiotakykardian
ablaatiolla voida nykykasityksen mukaan korvata rytmihairio-
tahdistinhoitoa.

Yleisesti ottaen synnynndisissa sydénsairauksissa sek eteis-
ettd kammioperdisten rytmihairididen katetriablaatiohoidon tu-
lokset ovat huonompia kuin tervesydamisilla. Syina tahan ovat
mm. korjatun syddmen haastava anatomia seka tavallista moni-
mutkaisempi ja ajan kuluessa muuttuva rytmihairiosubstraat-
ti. Kolmiulotteisten elektroanatomisten kartoitusjarjestelmien
kehitys on kuitenkin parantanut hoidon tehoa ja turvallisuutta
niin, ettd nyky4dn monet naistd anatomialtaan ja mekanismil-
taan vaikeista rytmihairidista voidaan hoitaa katetriablaatiolla.
Magneettinavigointijarjestelma (Stereotaxis®) on erittdin hyo-
dyllinen synnynniisiin sydanvikoihin liittyvien rytmihairividen
hoidossa. Magneettinavigoinnissa kaytettavéa ablaatiokatetri on
erittdin pehmed ja taipuisa, minka ansioista se voidaan ohja-
ta turvallisesti muuten hyvinkin vaikeasti saavutettaviin paik-
koihin.

173

44



Synnynnaista sydanvikaa sairastavan potilaan
rytmihairididen seuranta

Synnynnaisissa sydanvioissa huolellinen elinikainen seuranta on
ensiarvoisen tarkeaa. Seuranta tulisi keskittaa yksikoihin, jois-
sa on riittavat valmiudet paitsi itse sydanvian seurantaan myos
rytmihéirididen diagnostiikkaan ja hoitoon. Hemodynamiikan
ja rakennemuutosten arvioinnin liséksi seurantakdynneilla tu-
lisi aina selvittad, onko potilaalla ollut rytmihairistuntemuksia
tai tajunnantason héirioitd. Vaikeissa syddnvioissa seurantaru-
tiiniin tulisi kuvantamistutkimusten lisaksi kuulua vuosittain
tai tarvittaessa useammin tehtava EKG:n pitkdaikaisrekisteroin-
ti. Eteisperainen rytmihirio tulee aina sulkea pois, mikali syn-
nynnaistd sydénvikaa sairastavan potilaan syke on tavanomais-
ta nopeampi. Mahdollisesti asennetun sydamen tahdistimen ja
rytmihairidtahdistimen eteis- ja kammioperéisten rytmihairioi-
den kerdys on kytkettava paille, ja rytmihairion tunnistusrajat
on saddettava sellaisiksi, etta lyhyet ja hitaammatkin eteis- ja
kammioperdiset takykardiat tallentuvat laitteen muistiin niin,
ettd ne voidaan tarkistaa joko etdseurannan kautta tai kontrol-
likdyntien yhteydessa.

Lopuksi

Synnynnaista sydanvikaa sairastavilla rytmihéirididen sieto on
monesti varsin huono, ja ne voivat herkasti johtaa hemodynaa-
misiin ongelmiin ja dkkikuolemaan. Tamén vuoksi niiden var-
hainen tunnistaminen ja niihin puuttuminen on ensiarvioisen
tarkead. Vaikeisiin synnynnaisiin sydénvikoihin liittyvien ryt-
mihéirididen katetriablaatiohoito on monimutkainen, erityis-
osaamista vaativa toimenpide. Ablaatiota suunniteltaessa hyva
yhteistyo rytmikardiologien, lastenkardiologien, synnynnaista
sydanvikaa sairastavan aikuisen seurannasta vastaavien kardio-
logien ja kuvantamislagkareiden kesken on tirkeas. W
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LUKU 9

Miten hoidan Eisenmengerin oireyhtymaa?

Markku Pentikiinen, dosentti, sisiatautien ja kardiologian erikoislaakari, HUS Sydin- ja keuhkokeskus

Riina Kandolin, LT, sisitautien ja kardiologian erikoislaakari, HUS Sydan- ja keuhkokeskus

Tiivistelma

Eisenmengerin oireyhtymi kehittyy usein ison VSD:n tai
avoimen valtimotiehyen ja harvoin ASD:n seurauksena, kun
vaikea pulmonaalihypertensio johtaa oikovirtauksen kian-
tymisen oikealta vasemmalle. Eisenmengerin oireyhtyma on
vakava systeemissairaus, jossa elamanlaatu ja eliniki ovat
alentuneet. Potilaiden ennuste paranee hyvilla yleishoidolla
ja spesifisella pulmonaalihypertension laikityksell4, ja osa
potilaista on elinsiirron piirissa. Eisenmenger-potilaiden
anestesia vaatii erityisosaamista. Yksinkertaisiin synnyn-
naisiin sydanvikoihin liittyvan Eisenmengerin oireyhtyman
hoito on keskitetty Meilahden sairaalan pulmonaalihyper-
tensiopoliklinikalle taudin harvinaisuuden ja vaikeuden
vuoksi.

Patofysiologia ja yleisyys

Eisenmengerin oireyhtyma (ES) kehittyy, kun syddmen sisiinen
tai aortopulmonaalinen (vasemmalta oikealle / systeemikierros-
ta keuhkokiertoon) oikovirtaus johtaa vaikeaan pulmonaalihy-
pertensioon ja lopulta oikovirtauksen kaantymiseen oikealta va-
semmalle (tai bidirektionaaliseksi) ja syanoosiin. Taulukossa 1
esitetddn syitd Eisenmengerin oireyhtymalle. Tavallisimmat syyt
ovat iso VSD (33 %), ASD (30 %) tai avoin valtimotiehyt (14 %)
(1). Oikovirtauksen koko ja sijainti vaikuttavat ES:n kehitty-
misen todenndkoisyyteen: oireyhtyma kehittyy suurelle osalle

potilaista, joilla on iso VSD, mutta vain alle 10 %:lle ASD-poti-
laista. On pohdittu, onko ASD-potilailla, joille ES kehittyy, pii-

TAULUKKO 1.

Eisenmenger-potilaiden defektit (Saha 1994).

Mika tahansa kookas suntti (jossa Osuus

alun perin oikovirtaus systeemi —> Eisenmenger-
keuhkokierto) potilaista
VSD (yleensa > 1 cm) 33%

ASD (yleensa > 2 cm) 30%

Avoin valtimotiehyt 14%

Yhdistelma edellisista 5%

Loput aiheuttavat kompleksit sydanviat
ja sydamen ulkoiset systeemi —>
pulmonaaliyhteydet

Lisaksi noin kolmanneksella
Downin syndrooma

L]

!
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KUVA 1. Eisenmenger-potilaan keuhkokuva. Tarkeimpana I6ydoksena
massiivisesti laajentuneet keuhkovaltimot.

leva idiopaattien pulmonaalihypertensio, mutta idiopaattiselle
pulmonaalihypertensiolle tyypillinen BMPR2-mutaatio ei ole
heilld yleinen ja ASD:n koko vaikuttaa ES:n kehittymisen to-
dennékoisyyteen (2). Eisenmenger-tyyppinen tilanne kehittyy
myos harvinaisissa monimutkaisissa synnynnaisissa sydanviois-
sa (esim. yksikammioset sydamet), mutta naitd potilaita hoitavat
synnynndisiin sydanvikoihin erikoistuneet kardiologit. Downin
oireyhtymaan liittyy runsaasti synnynndisia sydanvikoja, ja mer-
kittavalla osalla ES-potilaista on Downin oireyhtyma. Arviolta
1-4%:lle synnynniistd sydanvikaa sairastavista kehittyy ES
(3,4). ES on vahentynyt voimakkaasti kehittyneissa maissa syn-
nynnaisten sydanvikojen paremman tunnistuksen ja varhaisen
hoidon ansiosta, mutta se on edelleen merkittava, jopa kasvava
ongelma kehitysmaissa, miké heijastuu suomalaiseenkin maa-
hanmuuttajapopulaatioon.

Kliininen kuva ja diagnoosi

ES:n oireisiin kuuluvat dyspnea, voimattomuus ja synkopee.
Synkopee voi johtua rytmihairiosta, hypoksiasta tai hypoten-
siosta. Osa potilaista karsii rintakivuista. Potilaat ovat usein sy-
anoottisia, ja osalle kehittyy rumpupalikkasormet ja -varpaat.
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KUVA 2. Dilatoitunut ja hypertrofioitunut oikea kammio ES-potilaalla;
kuvassa oikealla oikea kammio.

Osalla syanoosi on todettavissa vain rasituksessa. Suorituskyky
on alentunut, ja myohdisessa vaiheessa kehittyy sydamen vajaa-
toiminta, eteis- ja kammioperaisia arytmioita seka veriyskaa. Ve-
riyska on seurausta keuhkojen sisaisesta verenvuodosta.

Tutkittaessa sydanauskultaatiossa on kuultavissa voimakas
P2, ja EKG:ssa nahdaan RVH/oikean puolen kuormitus. Keuh-
kokuvassa nakyy laajat keuhkovaltimot ja lagjentunut sydamen
oikea puoli (kuva 1). Sydamen ultradanitutkimuksessa havai-
taan oikean kammion hypertrofia ja usein suurentuneet oikean
puolen lokerot seka trikuspidaalivuoto, jonka gradientti on kor-
kea, ja laajentuneet keuhkovaltimot (kuva 2). Diagnoosi perus-
tuu kohonneeseen pulmonaalipaineeseen, syanoosiin ja kuvan-
tamisella varmistettuun sydéndefektiin. Diagnoosi varmistetaan
sydankatetrisaatiolla.

Verikokeissa todetaan korkea hemoglobiinipitoisuus (se-
kundaarinen erytrosytoosi hypoksemian aiheuttaman lisaanty-
neen EPO-tuotannon seurauksena) ja usein trombosytopenia
sekd munuaisten vajaatoiminta (syanoottinen nefropatia). Po-
tilailla on seka tromboottisia komplikaatioita (keuhkovaltimoi-
den tromboosit, paradoksaaliset emboliat) ettd verenvuotoja li-
makalvoilta. Lisaksi potilailla on poikkeava infektiotaipumus
(mm. pneumonioita, endokardiitteja, aivoabskesseja). Lisaan-
tynyt punasolujen metabolia aiheuttaa hyperurikemiaa ja hy-

sooz ) B B8 8

TAULUKKO 2. Ennustetta heikentavat tekijat

Eisenmengerin oireyhtymassa.

Korkea ika

Pre-trikuspidaalisuntti

Matala happisaturaatio (levossa < 85 %)
WHO:n toimintakykyluokka > IlI

6 minuutin kavelytestin tulos < 400 m
NT-proBNP > 500 pg/mL

Raudanpuute (transferriinisat. < 20 %)

Muu kuin sinusrytmi

Oikean kammion vajaatoiminta (perikardiumeffuusio)

perbilirubinemaa, ja tdimén vuoksi osa potilaista karsii kihdista
ja sappikivista.

Ennuste

Potilaiden elinika on lyhentynyt: saksalaisessa rekisterissa 14-
hes puolet potilaista eli 40-vuotiaiksi ja yksittaiset potilaat jopa
70-vuotiaiksi (5). Ennuste seurannassa on kuitenkin yleensa pa-
rempi kuin primaarissa pulmonaalihypertensiossa. Tamén on
ajateltu johtuvan sekéd hyvin kehittyvastd oikean kammion hy-
pertrofiasta etta siit, ettd vaikeassa taudissa oikovirtaus oikealta
vasemmalle sallii riittavan sydamen minuuttitilavuuden, vaikka
aiheuttaakin desaturaatiota. Spesifinen pulmonaalihypertension
ldakehoito parantaa potilaiden ennustetta (6). Kuten muissa sy-
dansairauksissa, eteispeptidipitoisuus ja suorituskyky korreloi-
vat potilaiden ennusteeseen ja reagoivat hoitoon (7-9). Moni-
muuttujamallissa ennustetta itsendisesti huonontavia tekijoita
olivat eteistason oikovirtaus, korkea iké, matala happisaturaatio,
muu kuin sinusrytmi ja perikardiumin nestekertyma (10). Joka
kolmannella potilaalla on raudanpuute (11), joka huonontaa
ennustetta (12) (taulukko 2).

Yleisimmat kuolinsyyt ovat sydamen oikean puolen vajaa-
toiminta, pulmonaalihypertensiokriisi, veriyska ja arytmiat.

Seuranta ja hoito

Yleishoito

Potilaita tulee seurata saannollisesti erityispoliklinikalla, ja kont-
rollien yhteydess tulee arvioida kliinisté tilannetta ja saturaatio-
ta seké suorituskykya kuuden minuutin kavelytestilla (kuva 3).
Down-potilaiden suorituskyvyn ja oireisuuden arvioiminen on

a8 a8 B Ao

1mn 200
100 180
a8 160
‘: llllllllllllllllllllllllll - - - - mam - = e  E SIS SEEEEEESEEEEESEEE NN RN EF RN EEET ErEEEESEESETEESEEEEEEEEE S 140
s . 128
e o, T e
&0 = - e T 0o
o =1 [ — v — 8t
T &l
& i m
e ?f' 20
! ) 4 ] ] e 1 2 4 ] & 2 4 ] ] 1]
—piz e [
aaa MR

KUVA 3. Eisenmenger-potilaan 6 minuutin kavelytesti. Kdvelymatka 346 metria (71 % viitearvosta). Huomattava desaturaatio 82 — 61 % rasituksessa.
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TAULUKKO 3. Hoidossa huomioitavaa.

Verenkuvan seuraaminen

Hb > 160 g/l.
Venesektioita erityista
harkintaa noudattaen,
jos HKR > 65 %,
hyperviskositeettioireet
eika raudanpuutetta tai
kuivumaa.

Raudanpuutteen hoitaminen

Korjaus varovasti po tai iv

Antikoagulaatio, jos
eteisvarina/lepatus,
embolisaatio tai
keuhkovaltimotromboosi

Ei rutiininomaisesti.
Jos tarpeen, yleensa
varfariini.

Happihoito

Ei paranna ennustetta.
Vain mikali todistetusti
parantaa seka oireita etta
desaturaatiota.

Sydédmen vajaatoiminnan
hoito

Valtetaan vasodilatoivia
[a&kkeita.
Diureetit valttden kuivumaa.

Spesifinen
pulmonaalihypertension
ladkehoito

Endoteliinireseptorisalpaajat
(bosentaani, ambrisentaani,
masitentaani).

PDE5-estajat (sildenafiili,
tadalafiili).

Prostaglandiinit inhal/sc/iv
(iloprosti, treprostiniili).
Prostaglandiinireseptori-
agonisti (seleksipagi).

Endokardiittiprofylaksi

Rokotukset

Influenssa, pneumokokki.

Raskauden ehkaisy

Aitikuolleisuus 10-50 %.

Elinsiirto

Valikoiduille potilaille.
Onko sydanvika korjattavissa
elinsiirron yhteydessa?

Elektiivisten toimenpiteiden
valttaminen

Toimenpiteet vain
Eisenmenger-potilaiden
hoitoon perehtyneissa
yksikoissa.
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erityisen haasteellista. Korkea hemoglobiini (> 160 g/1) on luon-
nollinen seuraus syanoosista ja edellytys potilaiden hyvalle suo-
rituskyvylle (taulukko 3). Optimaalista hemoglobiinipitoisuutta
(g/1) on arvioitu kaavalla 10*(61 — O,_/2) (13). Potilaiden rau-
tastatusta tulee seurata ja raudanpuute korvata varovasti po tai iv
(varoen ilmaemboliaa). Normaali hemoglobiinipitoisuus on ES
potilaalla epdnormaalia ja kdynnistaa anemiaselvittelyt. Korkea
hematokriitti (> 65%) voi aiheuttaa hyperviskositeetin oireita
(paansarky, huimaus, heikotus, tinnitus, nakohairiot, pareste-
siat) ja altistaa aivohalvauksille, ja aiemmin potilaille ohjelmoi-
tiin herkasti venesektoita. Nykykasityksen mukaan venesek-
tioiden suhteen ollaan pidattyvaisia — ensisijaisesti varmistetaan
potilaan normaali hydraatio ja ettei potilaalla ole raudanpuutet-
ta, joka aiheuttaa samantyyppisia oireita.

Matala happisaturaatio levossa (< 85 %) tarkoittaa huonoa
keuhkoverenkiertoa ja on yhdessa huonon suorituskyvyn ja
NYHA III -luokan oireiden kanssa indikaatio spesifiselle pul-
monaalihypertension ldakehoidolle. Happihoito ei paranna po-
tilaiden ennustetta (14), ja vaste happihoidolle on heikko oiko-
virtauksen vuoksi. Néin ollen happihoitoa tulee tarjota vain, jos
se todistetusti vahenta seka desaturaatiota etta oireita.

Sydamen vajaatoimintaa hoidetaan tarvittaessa diureetein.
Kliinisen arvion lisaksi alaonttolaskimon arviointi ultradanella
voi tukea hoitopaatoksessa. Diureettihoito tulee kuitenkin to-
teuttaa varovasti, silla dehydraatio pahentaa oireistoa. Verisuo-
nia laajentavat laakkeet (myos ACE-estéjat ja AT2-salpaajat) ovat
vasta-aiheisia, koska vasodilataatio aiheuttaa oikealta vasemmal-
le oikovirtauksen pahenemisen. Beetasalpaajia sita vastoin voi-
daan kiyttad. Syddmen ultradanitutkimuksessa oleellinen asia
on syddamen oikean puolen koko ja funktio, jotka ovat ennuste-
tekijoita. Pulmonaalipainetaso on VSD-potilailla sama kuin sys-
teemiverenpaine. Oikealta vasemmalle oikovirtauksen astetta
voidaan arvioida happisaturaatiolla, ja sydankatetrisaatiolle on
harvoin tarvetta seurantatutkimuksena.

Yleishoitoon kuuluu rokotuksista huolehtiminen, voi-
makkaan rasituksen valttaminen, endokardiittiprofylaksi ja
raskauden ehkaisy. Antikoagulaatiota voidaan harkita mata-
lan vuotoriskin potilailla, joilla on eteisarytmioita, sairastettu-
ja tromboembolioita tai trombosoitunut pulmonaalivaltimon
aneurysma. Antikoagulaatio toteutetaan ensisijaisesti varfarii-
nilla (INR 2-2,5), koska télla potilasryhmélla suorista oraali-
sista antikoagulanteista tutkimusnayttoa on vahan ja saksalai-
sessa rekisterissa synnynndista sydanvikaa sairastavilla suorien
oraalisten antikoagulanttien kayttajilld oli varfariinin kédyttajia
enemmadn vuoto-ongelmia ja kardiovaskulaaritapahtumia (15).
Sinusrytmin yllapito on yleensa tavoitteena hemodynamiikan
optimoimiseksi, ja kardioversioita tulee tehda tarvittaessa. Ti-
headn uusiutuvassa eteisvarinassa voidaan kayttda amiodaronia.

Spesifinen pulmonaalihypertension ldikehoito
Eisenmenger-potilaita ei ole otettu mukaan pulmonaalihyper-
tension isoihin lagkehoitotutkimuksiin, ja tutkimusnaytto on
siten rajoittunutta. Primaarin pulmonaalihypertension hoitoon
kaytettavat kalsiumsalpaajat ovat kontraindisoituja, koska ne ai-
heuttavat voimakasta perifeerista vasodilataatiota ja niin ollen
oikealta vasemmalle oikovirtauksen lisaantymista.

Satunnaistamattomissa tutkimuksissa ES-potilaiden on
osoitettu hyétyvan endoteliinireseptorisalpaajista (bosentaa-
ni ja ambrisentaani), sildenafiilista ja prostaglandiineista (ilo-
prosti, prostasykliini ja treprostiniili) sekd ndiden yhdistelmis-
td (16-23).
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Satunnaistetussa tutkimuksessa bosentaanin on osoitettu
parantavan NYHA III -oireisten ES-potilaiden suorituskykya ja
vdhentavan keuhkoverenkierron vastusta (24). Uudemmassa
tutkimuksessa masitentaani pienensi NT-proBNP-pitoisuutta ja
keuhkoverenkierron vastusta, vaikka primaari paatetapahtuma
(6 min kavelytesti) jai neutraaliksi (25). PDE5-estaja sildena-
fiili paransi bosentaanilla hoidettujen ES-potilaiden saturaatio-
ta (26).

Kaytannossa oireisille ES-potilaille aloitetaan joko endote-
liinireseptorin salpaaja tai PDE5-est4j4, ja jos vaste ei ole tyydyt-
tavé, aloitetaan toinen ldake (27). Prostaglandiinien aloittami-
seen on korkeampi kynnys johtuen annostelun hankaluudesta,
sivuvaikutuksista ja hinnasta. Kokemukset peroraalisesta pros-
taglandiinireseptoriagonisti seleksipagista tassd potilasryhmassa
ovat viela vihaisia: sivuvaikutukset vaikuttavat rajoittavan laak-
keen kayttoa ES-potilailla (28).

Elinsiirto

Osa ES-potilaista soveltuu elinsiirtoon. Elinsiirron oikean ajan-
kohdan arvioiminen on haastavaa, koska potilaat ovat toisaal-
ta jo varhaisessa vaiheessa huomattavan oireisia ja suoritusky-
ky on huono, mutta varhainen elinsiirto ei valttdmatta paranna
elinajanodotetta. Oikea aika elinsiirtojonoon asettamiselle vai-
kuttaa olevan silloin, kun potilas on spesifisistd laadkehoidoista
huolimatta vaikeasti oireinen ja on ilmaantunut komplikaatio-
ta (esim. veriyskas, keuhkovaltimoaneurysma ym.). Aiemmin
ES-potilaille tehtiin ldhinnd blokkisiirtoja (29), mutta nykyi-
sin pyritéan ensisijaisesti korjaamaan sydandefekti ja tekemaén
keuhkonsiirto (30), mik4 on perusteltua myos siirteiden huo-
non saatavuuden vuoksi. Elinsiirron pitkiaikaistulokset ovat hy-
vat, jos potilas selvida valittomista elinsiirron jalkeisista ongel-
mista (31).

Raskaus

Eisenmenger-potilaiden raskauteen liittyva kuolleisuus on eri-
tyisen suuri, eri tutkimusten mukaan 10-50 % (32,33). Kuollei-
suus on suurinta ensimmaéisen kuukauden kuluessa synnytykses-
td, mutta potilas voi menehtya myos raskauden tai synnytyksen
aikana tai myohemmin synnytyksen jalkeen. Nain ollen ras-
kautta ei suositella ES-potilaille. Jos potilas kieltaytyy raskau-
den keskeyttamisestd, tulee hanta luonnollisesti seurata tiiviisti
ja moniammatillisesti raskauden aikana ja suunnitella synnytys
huolella. Synnytystapana suositellaan keisarinleikkausta ilman
yleisanestesiaa (34). Raskauden ehkaisyyn suositellaan pitkavai-
kutteisia progestiinivalmisteita, mm. hormonikierukkaa.

Eisenmenger-potilaiden kirurgia

Keskeistd ES-potilaiden hoidossa on valttéda toimenpiteitd, jot-
ka voivat romahduttaa stabiilin kompensaatiotilanteen. ES-po-
tilaiden leikkauksiin liittyy korkea riski (kuolleisuus jopa 30 %).
Systeemiseen hypotensioon liittyy lisaantynyt oikealta vasem-
malle suntin seki verenkierron romahtamisen riski, erytrosy-
toosi altistaa aivovenrenkiertohairidille ja tromboosille, ja po-
tilaat vuotavat trombosytopenian ja poikkeavan verihietaleiden
funktion vuoksi ja ovat herkkid saamaan supraventrikulaarisia ja
ventrikulaarisia arytmioita. Nain ollen kirurgisten toimenpitei-
den riskit ja hyodyt tulee punnita tarkasti ja toimenpiteet tehda
yksikossa, jossa on perehtyneisyyttda ES-potilaiden anestesiaan
(yliopistosairaalat).

Sydanaéni 2022 M 33:1A Teemanumero

Lopuksi

Eisenmenger-potilaat ovat sairaita mutta elavat kohtalaisen pit-
kaan. Huolehtimalla perusasioista ja kayttdmalla tarvittaessa
pulmonaalihypertension laakehoitoja voidaan potilaiden en-

nustetta parantaa. Elinsiirto tulee kyseeseen joidenkin potilai-
den kohdalla. H
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HUS Syddn- ja keuhkokeskus

Riina Kandolin
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