LUKU 6

Koarktaatiopotilaan

myohaisongelmat ja seuranta

Tiivistelma

Koarktaation hoidon aihe kaikenikaisilla po-
tilailla on vahintaan 50 %:n kaventuma aor-
tan lapimitassa tai yli 20 mmHg verenpaine-
ero yla- ja alaraajan valilla. Hoitamattoman
koarktaation ennuste on heikko, mutta leik-
kauksella hoidetuista potilaista taas on elos-
sa 35 vuoden jilkeen jopa 90 %. Hoidettuun
koarktaatioon liittyy riski rekoarktaatiosta,
mikd on kaintaen verrannollinen primaariin
leikkaus- tai pallolaajennusikian. Aorttaan saat-
taa seurannassa kehittya myos aneurysma. Nou-
sevan aortan aneurysma liittyy paasaantoisesti
bikuspiseen aorttalappaan. Koarktaatiokohdan
aneurysman ilmaantuminen liittyy korjausta-
paan ja on yleisempi niilla joilla koarktaatio
on hoidettu lapsuusian jalkeen. 75 % potilaista
saa verenpainetaudin. Koarktaatiopotilailla on
myo0s lisaantynyt riski aivoverenvuotoihin. Hoi-
detutkin koarktaatiopotilaat tulisi pitaa jatku-
vassa 1-3 vuoden vilein tapahtuvassa seuran-
nassa. Oleellista on seurata verenpainetta ja sen
eroa yla- ja alaraajan valilla, koarktaatioaluet-
ta joko ultraaanella tai magneettitutkimuksel-
la. Myds muut liitannaissairaudet on pidettava
mielessa.
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Johdanto

Kaikista synnynnaisistd syd4anvioista 5-8 % on aortan
korktaatioita (1). Tama vika on 2-5 kertaa yleisempi
miehilla kuin naisilla. Koarktaatio sijaitsee tavallisesti
vasemman solisvaltimon lahtokohdan jalkeen, valti-
motiehyen vieressa laskevassa aortassa. Se kehittyy ta-
vallisimmin posterolateraalisen kaventuman (hyllyn)
vuoksi. Koarktaatio saattaa liittyd myos muuhun aor-
tan kaaren ongelmaan, kuten kaaren hypoplasiaan tai
avoimeen valtimotiehyeseen. Toisinaan aortan kaven-
tuma saattaa sijaita distaalisemmin abdominaaliaor-
tassa. Koarktaatioon liittyy usein kaksipurjeinen aort-
talappa (80 %:lla) tai sukuelinten dysgenesia (esim.
Turnerin syndrooma). Myos kammiovaliseinan auk-
ko ja synnynnaiset hiippalapén viat ovat tavallisempia
néilla potilailla ( 2).

Hoidon aihe on vahintaan 50 %:m kaventuma aor-
tan lapimitassa tai yli 20 mmHg verenpaine-ero yla- ja
alaraajan valilla. Korjausta vaativa aortan koarktaatio
pyritaan hoitamaan nopeasti syntyman jalkeen, silld
aikaiseen korjaukseen liittyy pienentynyt hyperten-
sion riski. Alle 6 kuukauden ikaisille, ailemmin hoita-
mattomille lapsille tehdaan korjaus leikkauksella. Yli
6 kuukauden ikiisille, aina teini-ikadn saakka (alle 50
kg painaville) tehdaan pallolaajennus, jos mahdollis-
ta, ja myohemmin koarktaation stenttaus. Aikuispoti-
laiden hoidossa monet keskukset kayttavat nykyisin
Gore-tex:lla paallystetty stenttia (covered stent), mika
vahentad mahdollisen aortan dissekoitumisen aiheut-
tamia ongelmia. Jos koarktaatioon liittyy samalla aor-
tan kaaren hypoplasia, ainoa hoitovaihtoehto on leik-
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kaus. Korjausleikkaus suoritetaan koarktaatioalueen
poistolla ja pda-paatd vasten tai paa-sivua vasten lii-
toksella.

Hoitamattoman koarktaation ennuste on heikko
(3), mutta leikkauksella hoidetuista potilaista taas on
elossa 35 vuoden jalkeen yli 90 % ( 4).

Hoitamaton tai uusiutunut koarktaatio saattaa olla
oireeton. Kliinisessa tutkimuksessa tulee esille kuiten-
kin reisivaltimopulssien heikentyminen ja hypertensio.
Tyyppiloydos on paine-ero yla- ja alaraajojen valilla. Oi-
reina saattaa olla ragjojen kylmyytta ja rasitukseen liitty-
vaa klaudikaatiota seka paansarkya. Sydamen vajaatoi-
mintaa ei yleensa lapsilla esiinny, hypertrofiaa kyllakin.
Vajaatoiminta liittyykin pitkdan hoitamattomana ollee-
seen koarktaatioon ja siihen liittyvdan verenpainetau-
tiin. Auskultaatiossa tyyppiloydoksena on keskisysto-
linen sivuaani edesta kaikilta kuuntelualueilta ja myos
selasta. Koarktaation 16ytymisen edellytyksena on klii-
ninen epdily. Diagnoosi varmistetaan (varsinkin lapsil-
la) sydamen ultraganitutkimuksella. Paras informaatio
preoperatiivisesti ja myos rekoarktaatiota ajatellen saa-
daan aortan magneettitutkimuksella.

Myohaisongelmat

Kohonnut mortaliteetti

Hoitamattoman koarktaation ennuste on heikko (3).
Campellin aineisto kasitti kliinisia ja ruumiinavaustie-
toja kaikkiaan 465 potilaasta, jotka olivat elaneet yli yh-
den vuoden ja joilla oli aortan koarktaatio. Keskikuo-
linika oli 34 vuotta ja 75 % potilaista kuoli ennen 46
vuoden ikaa. Tavallisimmat kuolinsyyt olivat konges-
tiivinen sydamen vajaatoiminta (26 %), aortan repea-
ma (21 %), endokardiitti (18 %) ja aivoverenvuoto (12
%). Leikkauksella hoidetuista potilaista taas on elossa
35 vuoden jalkeen 79-90 % (4, 5). Parhaiten selvia-
vat ne potilaat, jotka on leikattu 1-5 vuoden idssa (5).
Koarktaatiopotilaiden pitkaaikaisennusteeseen vaikut-
taa verenpainetauti ja siihen liittyva lisaantynyt alttius
sepelvaltimotaudille. Noin kolmasosa hoidettujen koa-
rktaatiopotilaiden myohaiskuolemista johtuikin sepel-
valtimotaudista ( 6).

Uusiutunut ahtauma

Uusi ahtauma loytyy parhaiten seurannassa sydamen
ultraaanitutkimuksella tai magneettitutkimuksella.
Koska ultradanitutkimus on helposti saatavilla, diag-
noosi kaytannossa perustuu sithen. Ultraaanen doppler
tosin yliarvioi koarktaation vaikeusastetta, mutta kun
paine-ero ylittaa 50 mmHg on kaventuma merkittava
jalisatutkimukset tarpeen. Padtoksen teossa uuteen toi-
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menpiteeseen kaytetdan myos yla- ja alaraajojen vilis-
ta verenpainetta. Jos paine on ylaraajassa yli 20 mmHg
korkeampi kuin alaraajassa, on ahtauma merkittava.
Hoidon aihe rekoarktaatiossakin on vahintaan 50 %:n
kaventuma aortan lapimitassa tai edella mainittu veren-
paine-ero raajoissa.

Rekoarktaatio ilmaantuu tavallisesti ensimmdisen
leikkauksen jalkeen vuoden sisilla. Riski on kaantéen
verrannollinen leikkausikain. Vastasyntyneilla riski on
5-27 % (7) ja imevaisian jalkeen tehdyssa pallolaajen-
nuksessa 7-12 % (1,8).

Aneurysman muodostuminen pallolaajennuksen
jalkeen on kohtuullisen tavallista (0—14 %), tosin ki-
rurgista hoitoa kaikista aneurysmista vaatii vain 5-9 %.
Muita rekoarktaation pallolaajennuskomplikaatioita
ovat arteria femoraliksen traumat (17 %), neurologiset
ongelmat (2 %) ja post-koarktaatio-syndrooma (suo-
listoalueen hyperperfuusiosta johtuva verenvuoto ja
diffuusi nekroosi) (2 %), sen sijaan selkaytimen iskee-
misia vaurioita ei pallolaajennuksen yhteydessa esiin-
ny. Myos isoja dissekaatioita ja kuolemaankin johta-
neita aortan repeamia on kuvattu (9).

Nuorilla ja aikuisilla tehdyissa stenttauksessa pri-
maaritulokset ovat hyvia, hoidetaan sitten koarktaatio-
ta ensimmaistd kertaa tai jo uusinutta ahtaumaa (9).
Stenttauksella saadaan kaventuma korjatuksi ja veren-
painegradientti viistyy kaytdnnossi kokonaan. Komp-
likaatioita tosin esiintyy, kuten stentin liikkumista ja
perkutaanisille toimenpiteille tyypillisia verisuonion-
gelmia punktiokohdassa. Uudelleenahtaumat ovat har-
vinaisia, ja aneurysmien muodostuminen on vahaisem-
péaa kuin mita liittyisi vastaavanikaisten leikkauksiin tai
pallolaajennuksiin.

Kirurgisesti korjatun, uudelleen ahtautuneen koa-
rktaation uusi kirurginen korjaus on hankalaa. Siihen
liittyy suuri riski uudelleenahtaumaan, merkittava mor-
taliteetti (10-20 %) ja riski komplikaatioihin, kuten
selkaytimen iskeemiseen vaurioon, keuhko-ongelmiin,
infektioihin ja vuotoihin. Sen sijaan pallolaajennus ki-
rurgisesti korjattuun rekoarktaatioon on osoittautunut
tehokkaaksi hoidoksi. Hemodynaamiset tulokset ovat
hyvia, ja riippumattomia alkuperaisesta hoitotavasta.
Toimenpiteeseen liittyva mortaliteetti vaihtelee tutki-
muksesta toiseen 0-2,5 %:iin.

Aortan aneurysma tai dissekaatio

Aortta-aneurysma voi kehittya koarktaatiopotilaalle
joko nousevaan aorttaan tai koarktaatiokohtaan. Nou-
sevan aortan aneurysma liittyy kaytannossa aina bikus-
piseen aorttalappadn. Koarktaatiokohdan aneurysman
riskitekijoita ovat paikka-angioplastia ja koarktaation
korjaaminen myohemmalla ialla. Useimmat aneurys-
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mat ovat pienid, eivatka vaadi hoitoa. Kookkaat ja seu-
rannassa kasvavat pullistumat tulee hoitaa kirurgises-
ti (1). Myohaisseurannassa noin 5-9 % hoidetuista
koarktaatiopotilaista kehittaa kirurgista hoitoa vaativan
aneurysman (8, 10). Ne voivat kehittya vasta vuosien
kuluttua hoidon jalkeen.

Aortta voi dissekoida aneurysman kohdalta, mutta
dissekaatio voi ilmaantua myos ilman edeltavia aneurys-
maa. Dissekaatiolle altistavat kystinen medianekroosi, ve-
renpainetauti, ateroskleroosi ja Turnerin syndrooma (6).

My6s aortopulmonaalisia fisteleitd on raportoitu
liittyvan koarktaatioon.

Verenpainetauti
Verenpainetauti on yleinen kaikilla koarktaatiopotilail-
la, siitakin huolimatta, ettd ahtauma on hoidettu. Ve-

Kuva 1. 31-vuotias mies, jonka aortan koarktaatio leikattiin 2-vuoti-
aana. Aikuisialla koarktaatiota ei oltu kontrolloitu. Noin vuosi ennen
uutta toimenpidetta potilas hakeutui ty6terveysladkarille paansaryn
vuoksi. Todettiin koholla oleva verenpaine 170/110 mmHg, johon aluksi
kokeiltiin dieettihoitoa, ja kun se ei tehonnut, aloitettiin ramipriili-laaki-
tys, jolla verenpaine normaalistui. Sivuaanen vuoksi potilas lahetettiin
jatkotutkimuksiin, joiden perusteella tehtiin magneettitutkimus. Kuvas-
sa nakyy magneettikuvauksessa rekoarktaatio tyyppipaikallaan.

renpainetaudin yleisyys on verrannollinen koarktaation
hoitoikaan. Pitkan ajan seurannassa 75 %:lle potilais-
ta kehittyy verenpainetauti. Syyksi on arveltu muutok-
sia aortan ja sen haarojen seinimien painereseptoreissa
tai koarkataatiokohdan arpimuutosten vaikutusta suo-
nen elastisuuteen (11). Verenpaineen kohoaminen on
koarktaatiopotilailla tyypillisesti seké systolista etta dias-
tolista. Se voi esiintya levossa, mutta osalla potilaista se
on dynaamista, tullen esille vasta rasituksessa (12). Jal-
kimmaiseenkin verenpainemuotoon liittyy vasemman
kammion hypertrofian riski. Rasituksessakin ilmaantu-
vaa verenpainetta tulisi koarktaatiopotilaalla hoitaa.
Aortan koarktaation hoito aikuisella lieventad ve-
renpainetautia. Tutkimusten mukaan noin puolelta

hoidetuilta potilailta voidaan laakitysta vihentaa tai
jopa lopettaa kokonaan (13).

Kuva 2. Koarktaation kuvaus cine-angiografialla ennen toimenpidet-
ta.



Kallonsisdinen verenvuoto

Koarktaatiopotilailla on lisiantynyt riski aivoverisuon-
ten aneurysmiin, varsinkin Circulus Willisin anomaliat
ovat tavallisia (10 %). My6s koholla oleva verenpaine-
tauti lisad aivoverenvuotoriskii. Aivoverenkierto-on-
gelmat aiheuttavat 7 % koarktaatiopotilaiden kuole-
mista.

Vasemman kiden huonontunut verenkierto solis-
valtimotekniikalla leikatulla potilaalla

Aiemmin kaytettiin runsaammin solisvaltimokieleke-
tekniikkaa tai paikka-angioplastiaa, joista on luovuttu
myohaiskomplikaatioiden vuoksi (14). Solisvaltimo-
kieleketekniikkaan on liittynyt mm. heikentynyt va-
semman kaden kasvu, klaudikaatio-oire ja subclavia-
steal syndrooma.

Endokardiitti

Lisaantynyt endokardiittiriski liittyy koarktaation lii-
tannaissairauksiin (bikuspinen lappa, kammiovalisei-
ndaukko), mutta myos koarktaatiokohdan jalkeiseen
kiihtyneen verenvirtauksen alueeseen on kuvattu liit-
tyvan endokardiitteja. Nykyisen ohjeistuksen mukaan
potilas, jolla on korjattu koarktaatio, ei tarvitse endo-
kardiittiprofylaksiaa (15).

Seuranta

Kaikki koarktaatiopotilaat tulisi pitaa seurannassa.
Kliinisen tutkimuksen tulisi sisaltda syddmen auskul-
taation, yla- ja alaraajan verenpaineen mittauksen,
pulssistatuksen, EKG:n ja syddmen UA-tutkimuksen.

Kuva 3. Koarktaation hoito Palmaz periferal 20 x 50 mm stentilla.

Kuva 4. Stenttauksen jalkeen paine-eron mittaus Multi-Track-katetril-
la. Toimenpiteen aluksi mitattu invasiivisinen gradientti oli 42 mmHg.
Stenttauksen jalkeen jaannosgradientti noin 5 mmHg.
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Rasitusergometria antaa arvokasta lisainformaatiota
reaktiivisesta verenpaineesta, ja ambulatorista veren-
paineen mittausta kannattaa harrastaa epaselvissi ta-
pauksissa. Jos leikkauksesta on kulunut lyhyt aika,
tulisi seurantavali olla enintaan yksi vuosi. Vakaassa
vaiheessa, kun rekoarktaatiota ei ole ilmaantunut ja
jos potilas on oireeton, voidaan seurantavali venyttaa
kolmeen vuoteen. Erityista huomiota on kiinnitettava
verenpaineen seurantaan, vajaatoiminnan kehittymi-
seen ja koarktaation liitannaissairauksien mahdollises-
ti aiheuttamiin ongelmiin. Bikuspiseen lappaan liittyy
aorttavuodon, -stenoosin ja aortan laajenemisen riski.

Koarktaation korjauskohtaa on tarkasteltava kont-
rolleissa ultraainella, tai jos nakyviisyys ei riitd, mag-
neettitutkimuksella tai tietokonetomografialla. Aortan
kuvantaminen harvakseltaan magneettikuvauksella tai
tietokonetomografialla on joka tapauksessa paikallaan
(ainakin aikuispotilailla), jotta saadaan kasitys siita, mi-
ten hyvin ultraaani kertoo kyseisen potilaan kohdalla
todellisen ahtauman asteen tai aneurysman kehittymi-
sen. Amerikkalaisen tutkimuksen mukaan magneetti-
tutkimus olisi koarktaatiopotilaan kohdalla kaikkein
kustannustehokkain seurantamenetelmd (16). Tosin
amerikkalaisesta kustannusarviosta ei voi vetda suoria
johtopaatoksia suomalaiseen terveydenhuoltoon. Jos
koarktaation korjaus on tehty Dacron-paikalla, liittyy
sithen lisaantynyt aneurysman muodostumisriski. Nai-
den potilaiden aortta olisi hyvd kuvata magneettitutki-
muksella tai tietokonetomografialla vihintaan 5 vuo-
den valein.

Veriyska voi koarktaatiopotilaalla olla merkki vuo-
tavasta tai rupturoituneesta aneurysmasta, ja potilas pi-
taisi kuvata ja tarvittaessa leikata paivystyksena. Uusi
tai poikkeava paansarky voi johtua aivoaneurysmasta ja
ansaitsee selvittelyn. On myos hyva muistaa, etta kol-
masosa koarktaatiopotilaista kuolee sydaninfarktiin, jo-
ten sepelvaltimotaudin mahdollisuuskin on pidettava
mielessa.
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