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Synnynnaisen sydanvian
vuoksi leikatun lapsen
ennuste Suomessa

HEIKKI SAIRANEN

Tiivistelma

Suomessa syntyy keskimaarin kymmenen sydan-
vikaista lasta viikossa. Erilaiset synnynnaiiset sy-
danviat vaikuttavat eri tavoin lapsen elamaan.
Osa vioista on vain ominaisuuksia, toiset johta-
vat kuolemaan pian syntyman jalkeen. Useimmat
viat voidaan korjata sydanleikkauksella ja nyky-
aan osa myds interventiokatetrisaatiolla.

Talla hetkella Suomessa elaa noin 5100 lapsena
sydanleikattua aikuista ja lisaksi viela ne poti-
laat, joita ei ole leikattu ollenkaan tai heidat on
leikattu yli 15-vuotiaina. Valtaosa potilaista elaa
aivan tavallista elamaa, eikd sydanvika vaikuta
heidéan arjessaan millaan tavalla. Useimmat poti-
laat tarvitsevat kuitenkin asiantuntevaa seuran-
taa, koska leikattu sydan ei ole terve ja myohais-
ongelmat ovat melko yleisia.

Johdanto

Suomessa syntyy keskimdarin viisisataa sydanvikais-
ta lasta vuodessa. Erilaiset synnynniiset sydanviat vai-
kuttavat eri tavoin lapsen elamdan. Osa vioista on vain
ominaisuuksia kuten nenan muoto, toiset johtavat
kuolemaan pian syntyman jalkeen tai jo sikioaikana.
Useimmat viat voidaan korjata sydanleikkauksella ja
nykyaan osa myos katetrisaatiolla.

Lasten sydankirurgia alkoi 70 vuotta sitten. Suomes-
sa leikkaukset aloitettiin vuonna 1953, kun viisivuoti-
aan pojan avoin valtimotiehyt suljettiin. Vuosien kulu-
essa kiinnostus herasi: ovatko potilaat edelleen elossa ja
miten he ovat eldmassa parjanneet. 1980-luvulla ilmes-
tyivat ensimmaiset pitkaaikaistuloksia esittelevit artik-
kelit, joissa kaikissa oli samat ongelmat: tutkimuksissa
oli mukana lahinna tietylla yhdella metodilla yhdessa
sairaalassa leikattuja potilaita, joista 10-40 % oli havin-
nyt seurannasta. Tulokset sinélldan olivat rohkaisevia.
[Imoitettu leikkauskuolleisuus oli 0-32% viasta riip-
puen ja valtaosa potilaista varttui aikuisiksi. Tavoitetut
aikuiset elivat normaalia elamaa, vaikka useilla olikin
joitakin ongelmia terveyden, koulutuksen, tyoelaman
ja sosiaalisten suhteiden kanssa.

Kattavan tiedon saamiseksi tastd potilasryhmasta
paatettiin Suomessa kerata kaikki lapsille tehdyt leik-
kaukset yhteen tietokantaan. Sosiaali- ja terveysmi-
nisterio antoi hankkeelle luvan vuonna 1995. Tutki-
musrekisteriin haettiin tiedot leikkauspaivakirjoista,
osastokorteista ja potilaiden papereista kaikista Suo-
messa leikkauksia tehneista sairaaloista (yliopisto-
sairaalat ja Auroran sairaala). Talld hetkelld tutkimus-
rekisterissa on yli 11 500 potilasta joille on tehty yli
14 000 leikkausta.
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Leikkausmaarien kehitys

Rekisterin mukaan vuosien 1953-1989 vilisena aika-
na tehtiin 7 240 leikkausta kaikkiaan 6 461 potilaalle.
Leikkausmadra kasvoi vuosikymmenesta toiseen aina
1990-luvun loppupuolelle saakka. Kasvu johtui sii-
ta, ettd yha vaikeampia sydanvikoja opittiin hoitamaan.
1950- ja 1960- luvulla valtaosa leikkauksista oli suljettu-
ja: avoimen valtimotiehyen (PDA) sulkuja ja aortan ko-
arktaation (COA) korjauksia. Sydankeuhkokoneen ke-
hittamisen myota potilasmaarat ja diagnoosien vaihtelu
kasvoivat huomattavasti (taulukko 1). 2000-luvun alus-
sa leikkausmaarat hieman laskivat syntyvyyden pienen-
tyessa ja osan vioista siirtyessa interventiokatetrointien
piiriin. Vuosikymmenen lopulle tultaessa leikkausmaarat
ovat taas lisiantymassa monimutkaisten vikojen vaaties-
sa useita leikkauksia — sekd suunniteltuja, etta yllattavia.

Potilaiden tilanne

Toukokuussa 2008 vuosina 19531989 leikatuista lap-
sista 5 038 (78 %) asui Suomessa. Heidan keski-ikdnsa
oli 37 vuotta. Kaikki potilaat olivat jo aikuisia: nuorin
18 ja vanhin 69-vuotias. Kaikkiaan 1 219 (19 %) po-
tilasta oli kuollut. Taman hetken elossaolotietoa ei ole
saatavilla 159 (2 %) potilaista, koska he ovat muutta-
neet seuranta-aikana ulkomaille. Vain 45 (1 %) potilaan
henkilotietoja ei ole pystytty selvittdmaan.

Leikkauskuolleisuus

Yli kolmannes sydanleikattujen (35 %, 433 /1 219) kuo-
lemista tapahtui 30 paivan sisalla potilaan ensimmaises-
ta leikkauksesta. Leikkauskuolleisuus on pienentynyt
vuosien 1953-1989 seitsemastd prosentista nykyiseen
noin kahteen prosenttiin (taulukko 1). Tulokset ovat ol-
leet hyvaa kansainvalista tasoa koko historian ajan, vii-
me vuosina jopa kansainvalisella huipulla. Vertailu on
tosin ollut hankalaa, koska aniharvoissa tutkimuksessa
on ollut mukana kaikki lapset, myos ne, joilla on geeni-
defekti tai muu yleissairaus.

Myohaisennuste

Vuoden 1998 tietojen mukaan tehdyssa eloonjaamisa-
nalyysissa todettiin, etta vuosina 1953-1989 leikattu-
jen lasten elinajanennuste oli 10 vuotta lyhyempi kuin
vaestolla keskimadrin. Laskennallisesti 45 vuoden ikdan
selviytyi 78 % potilaista ja 93 % ian ja sukupuolen mu-
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kaan samankaltaistetusta vaestosta. Potilaan pitkaaikai-
sennuste riippuu syddnvian vaikeusasteesta. Parhaiten
menestyivat potilaat, joilta oli suljettu eteisvaliseinarei-
ka ja huonoiten potilaat, joilla oli yksikammioinen sy-
dan (kuva 1).

Hoidon kehitys on jatkunut myonteisend vuosi-
kymmenesta toiseen. Vuosina 1953-1989 leikatuista
yksikammioista sydanvikaa (UVH) sairastavista lapsis-
ta vain 45 % saavuttivat rippikouluian; 1990-luvulla
leikatuista 15-vuotiaaksi selvisi jo 60 % potilaista, ja
kehitys nayttaisi jatkuvan samansuuntaisena edelleen.
Vaikka 45 % tai 60 % voi tuntua pieneltd, niin ver-
rattuna vian luonnolliseen ennusteeseen parannus on
huikea. [lman toimenpiteita vain yksittéiset erittain hy-
valla keuhkoverenkierron tasapainolla siunatut UVH-
potilaat elavat yli kymmenen vuotta. My6s muiden vi-
kojen luonnollinen ennuste on selvasti huonompi kuin
leikkauksen jalkeinen ennuste (kuva 1).

Harvaa sydanvikaa voidaan sanoa parannetuksi.
Viat saadaan useimmiten korjatuiksi leikkauksella, mut-
ta vika voi uusia tai uudet verenkierto-olosuhteet saatta-
vat aiheuttaa uuden vian (esim. lappavuoto), joka vaatii
uuden leikkauksen. Kaikkiaan 949 potilasta, 16 % niista
5 774 potilaasta, joista oli vuonna 1998 saatavilla taydel-
liset seurantatiedot, oli jouduttu leikkaamaan yhden tai
useamman kerran uudelleen. Uusintaleikkaukset, aivan
kuten kuolleisuuskin, liittyivat useimmiten vaikeimpiin
sydanvikoihin. Erittain harva PDA- tai ASD-potilas jou-
duttiin leikkaamaan uudelleen, kun 80 % (79/99) UVH-
potilaasta tarvitsi ainakin toisen leikkauksen.

Kuolleisuus

Ennen 1990-lukua leikatuista lapsista seurantavuo-
sien (ad 1998, 45 vuotta) aikana kuoli 592 ensimmii-
sen postoperatiivisen kuukauden jalkeen. Kuolleisuus
oli suurinta pian ensimmdisen leikkauksen jilkeen;
28 % (164) kuolemista tapahtui ensimmaisen leikkauk-
sen jalkeisen vuoden aikana. Suurin osa potilaista kuo-
li sydanvikansa takia, mutta myos muihin sairauksiin
menehtyneitd oli sydanpotilaissa enemman kuin vées-
ton mukaan laskettu odotusarvo oli osoittanut.

Sydankuolemat

Suurin osa sydanvikaan liittyvista kuolemista johtui syda-
men vajaatoiminnasta. Myos leikkauskuolleisuus oli mel-
ko suurta. Useimmiten kuolemaan johti korjausleikkaus,
joka tehtiin potilaalle, joka tuli tutkimuksen seurantaan
ensimmaisen palliatiivisen leikkauksensa myota.
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1953-1989 1953-1989 1950-luku 1960-luku 1970-luku 1980-luku
n (%) leikkauskuolleisuus, n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)
PDA 2050 (32) 49 (2) 250 (77) 701 (48) 498 (24) 601 (23)
COA 926 (14) 33 (4) 19 (6) 196 (13) 369 (18) 342 (13)
ASD 812 (13) 8 (1) 2 (1) 151 (10) 324 (16) 335 (13)
VSD 767 (12) 61 (8) - - 115 (8) 260 (13) 392 (15)
TOF 453 (7) 40 (9) 33 (10) 114 (8) 131 (6) 175 (7)
TGA 298 (5) 40 (13) - - 25 (2) 114 (5) 159 (6)
UVH 137 (2) 35 (26) 1 (0) 20 (1) 42 27 4 (3)
muut 1018 (16) 167 (17) 19 (6) 139 (10) 336 (16) 524 (20)
kaikki 6461 (100) 433 (7) 324 (100) 1461 (100) 2074 (100) 2602 (100)

2000-2003* leikkaus- 2004-2007* leikkaus-
n (%) kuolleisuus, n (%) n (%) kuolleisuus, n (%)

PDA 82 (11) 8 (10) 107 (13) 3 (3)
COA 102 (13) 1 (1) 93 (11) 0 (0)
ASD 54 (7) 0 (0) 91 (11) 0 (0)
VSD 128 (17) 2 (2) (18) 1 (1)
TOF 57 (7) 2 (4 64 (7) 0 (0)
TGA 51 (7) 2 57 (7) 1 Q)
UVH 35 (5) 2 (6) 25 (3) 3 (12)
muut 253 (33) 21 (8) (30) 9 (4)
kaikki 762 (100) (5) (100) (2)
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vuosia 1. leikkauksen jalkeen




Kaikki potilaat

(95 % Cl) vaesto

Toissa
Ty6ton
Opiskelija
Elakkeella
Muu*

(69-72 %)
(4-6 %) 1 %
(12-14 %) 13 %
(6-8 %) 3%
(3-5 %) 7%

66 %

TOF, TGA, UVH

(95 % Cl) vaesto

Toissa
Ty6ton
Opiskelija
Eldkkeella
Muu*

Kaiken kaikkiaan 88 potilasta kuoli akisti, heis-
td suurin osa rytmihairion takia. Akkikuolema koitui
useimmin korjausleikatun potilaan kohtaloksi. Erityi-
sesti miespotilaat, joilla oli eteiskorjattu suurten suon-
ten transpositio (TGA) tai korjattu Fallotn tetralogia
(TOF) olivat dkkikuolemavaarassa. COA-potilaista 13
oli kuollut akillisesti, heista viidella oli korjaamaton
aorttastenoosi, joka sinallaan aiheuttaa kohonneen ak-
kikuolemariskin. Nelja COA-potilasta menehtyi aortan
repeamaan.

Muut kuolinsyyt

Kun potilaiden muita kuin sydanvikaan liittyvia kuo-
linsyité verrattiin vaestoon todettiin, ettd erityisesti hen-
gitystiesairaudet (erityisesti keuhkokuume) ja epilepsia
olivat aiheuttaneet paljon kuolemia. Keuhkokuume ai-
heutti usein erittdin sairaiden lasten ja kehitysvammais-
ten kuolemia. Epilepsian yleisyys johtui osittain siita,
etta potilailla oli usein kehitysvammaisuutta aiheut-
tavia syndroomia. Osa kehitysvammaisuudesta johtui
kuitenkin joko sydanvian tai -leikkauksen aiheuttamas-
ta hypoksiasta.

Potilaat kuolivat odotettua harvemmin tapatur-
maisesti, mutta itsemurhakuolleisuus oli samalla ta-
solla kuin vaestossd yleensa. Itsemurhan tehneet po-
tilaat olivat paaosin hyvakuntoisia korjausleikattuja
miehia. Kaksi itsemurhaa liittyi selkeasti sydanvikaan
ja oli toteutettu sydanlaakkeilla: yksi nuori nainen sai
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(49-61 %) 61 %

(3-9 %) 10 %
(14-23 %) 18 %
(12-21 %) 2%

(2-7 %) 9%

tarpeekseen jatkuvista rytmihairioistaan, ja toinen otti
mieluummin hengen itseltaan kuin meni uuteen leik-
kaukseen. Nama kaksi tapahtumaa osoittavat sen, etta
potilaalta on syyta kysya, miltd hanesta tuntuu. Sydan-
vikaisen hyva hoito ei ole vain sydamen hoitoa.

Koettu terveys ja elamantilanne

Vuonna 1999 selvitettiin kyselytutkimuksella lapsuu-
dessa leikattujen potilaiden eldmantilannetta ja koettua
terveytta. Pazosa kyselyyn vastanneista aikuisista koki
vointinsa hyvaksi ja suorituskykynsa korkeintaan lie-
vasti alentuneeksi. Potilaiden koulutustaso vastasi vaes-
toa ja he olivat tyollistyneet jopa paremmin kuin vaesto
keskimaarin (taulukko 2). Toki vaikeimpia sydanvikoja
sairastavista oli huomattavasti suurempi osa eldkkeel-
4 kuin vdestén mukaan laskettu arvo antoi odottaa,
16 % vs 2%.

Vaikka potilaat elivat vakituisessa parisuhteessa
yhta usein kuin véestokin, harvemmat olivat hankki-
neet lapsia. Yksin eldvia oli enemman kuin odotettiin,
tosin vain hiukan. Sydanvikaiset aikuiset olivat eron-
neet muuta vaestoa harvemmin. Lieko syyna onnistu-
nut parinvalinta vai liiallinen takertuminen huonoon-
kin parisuhteeseen?

Sydanvikaisten aitien lapsista 2,7 % oli todettu sy-
danvika. Isan vaikutus syd4dnvian uusiutumiseen seu-
raavassa sukupolvessa oli pienempi, 1,6 %, joka tosin
sekin on noin kaksi kertaa yleisempi kuin véestossa kes-
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kimaarin (0,8-1 %). Periytyyko sydanvika aidilta use-
ammin kuin isdlta, on kuitenkin jossain maérin epasel-
vaa, koska yleisestikin aidin elintavat raskauden aikana
vaikuttavat lapsen terveyteen enemman kuin isan. Kai-
ken kaikkiaan sydanaikuisen riski saada sydanvikainen
lapsi on kuitenkin melko pieni: 2-3 lasta sadasta on
vahan yksilon kannalta ajateltuna. Osa vioista periytyy
selvasti useammin, ja néin ollen olisi toivottavaa, ettd
kaikille perheille, joissa toinen tai molemmat vanhem-
mat ovat syddnvikaisia tulisi jarjestaa tarpeen mukaan
perinnollisyyslaakarin konsultaatio ja sikion sydamen
ultradanitutkimus.

Seuranta

Leikattu sydén voi kuitenkin vuosien myota alkaa oireil-
la. Useilla potilailla on myos pienié lappavikoja, joiden
kehitysta on syyta seurata, jotta vian paheneminen ei
aiheuta turhaa voinnin romahtamista tai paivystysleik-
kausta, jossa riskit ovat aina suuremmat kuin suunni-
telluissa toimenpiteissa. Sydanaikuisille tulisikin turva-
ta mahdollisuus saannolliseen asiantuntevaan seuran-
taan. Vuonna 1999 tehdyn kyselyn mukaan Fallotn
tetralogia -potilaista vain 63 % kavi saannollisesti seu-
rannassa. Kaksi potilasta, jolla oli eteiskorjattu TGA il-
moittivat, etteivat he olleet seurannassa. Naita vikoja
sairastavilla seurantaprosentin pitaisi olla 100 %.

Seurannan puuttumista selittda osaltaan se, etta
viela 70-luvulla leikatulle potilaalle saatettiin sanoa
15-vuotiaana viimeisessd lastenklinikan kontrollissa,
etta potilas on terve eikd seurantaa tarvita. Sittemmin
on tullut selvéksi, ettd PDA- ja ASD-potilaita lukuun-
ottamatta tuo arvio oli turhan optimistinen, ja nykyisin
suurin osa nuorista ldhetetaan jatkoseurantaan.

Yhteenveto

Sydanlapsista kasvaa aikuisia. Talla hetkelld Suomessa
elaa yli 5 000 lapsena sydanleikattua aikuista. Lisak-
si on potilaita, joita ei ole leikattu ollenkaan tai jotka
on leikattu yli 15-vuotiaina. Yhteismaara lienee reilus-
ti yli 10 000. Suurin osa potilaista elda aivan tavallista
elamaa, eikd sydanvika nay heidan arjessaan milladn
tavalla. Useimmat potilaat tarvitsevat kuitenkin asian-
tuntevaa seurantaa, koska leikattu sydan ei ole terve ja
myo6haisongelmat ovat melko yleisia.
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