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Eisenmenger-potilaan
seuranta ja hoito

MARKKU ESKOLA

Tiivistelma

Kookkaan systeemi- ja keuhkoverenkierron va-
lisen yhteyden aiheuttama runsas keuhkove-
renkierto ja keuhkovaltimopaineen nousu sys-
teemiverenpaineen tasolle voi aikaan saada
keuhkoverisuonten vaurion ja Eisenmengerin oi-
reyhtyman. Talloin oikovirtauksen suunta on jo
palautumattomasti kaantynyt joko kokonaan tai
osittain oikea-vasen suuntaiseksi, eika oikovirta-
uksen sulkeminen ole enda mahdollista. Tilan-
netta kutsutaan Eisenmengerin oireyhtymaksi.
Kaikki systeemiverenkierron vastusta alentavat
tekijat ja laakkeet voivat romahduttaa taman her-
kan jarjestelman. Eisenmenger-potilailla on usei-
ta erityisongelmia ja monet terveiden kohdalla
vahaisilta tuntuvat sairaudet tai toimenpiteet voi-
vat olla tassa oireyhtymassa kohtalokkaita. Poti-
laiden hoidossa keskeista on vilttaa komplikaa-
tioille altistavia toimenpiteita, tarpeettomia ja
haitallisia ladkkeita ja ohjeistaa potilaita erilai-
sia elamantilanteita varten. Keskittamalla potilai-
den hoito yksikoihin, joissa on kokemusta nai-
den potilaiden hauraan verenkiertojarjestelman
hoidosta, on myos elinidn ennustetta pystytty pi-
dentamaan. Sydamen vajaatoiminnan ilmaannut-
tua tai oireiston ollessa hyvin vaikea on aika har-
kita sydamen ja keuhkojen siirtoa. Viime vuosina
on saatu lupaavia tuloksia keuhkoverenkierron
vastusta alentavista laikehoidoista.
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Johdanto

Systeemi- ja keuhkoverenkierron valilld oleva koo-
kas yhteys voi aiheuttaa voimakkaasti lisadantyneen
keuhkoverenkierron kautta huomattavasti kohonneen
keuhkoverenkierron vastuksen ja palautumattoman
keuhkoverisuoniston vaurioitumisen (1). Systeemi-
verenpaineen tasolle kohonnut keuhkovaltimopaine
kaantaa lopulta oikovirtauksen joko osittain tai koko-
naan oikea-vasen suuntaiseksi. Eisenmengerin oireyh-
tyma ilmaantuu tavallisesti varhaislapsuudessa, mut-
ta eteisvaliseindaukkoon liittyessaan sen patofysiologia
on erilainen ja ilmaantuminen harvinaisempaa ja myo-
hdisempaa. Eisenmengerin oireyhtyma voi olla seura-
usta yksinkertaisista verenkierron oikovirtauksista,
kuten eteis- tai kammiovaliseinan aukosta, avoimesta
valtimotiehyesta tai mutkikkaista vioista, kuten eteis-
kammiovaliseindn aukosta, yhteisesta valtimorungos-
ta, aortan ja keuhkovaltimon valisesta ikkunasta, tai se
voi liittya yksikammioiseen sydameen tai valtasuonten
transpositioon.

Oireet ja l6ydokset

Keskeisimmat oireet ovat voimakkaasti alentuneeseen
valtimoveren happipitoisuuteen liittyva hengenahdistus
ja suorituskyvyn lasku seka rytmihéiriotuntemukset.
Myos rasitukseen liittyvaa rintakipua esiintyy yleisesti.
Potilaat ovat syanoottisia ja heilla nahdaan hypertrofi-
sen osteoartropatian aikaansaamat sormien ja varpaiden
kellonlasikynnet ja rumpupalikkasormet. Valtimoveren
matalan happipitoisuuden aiheuttama erytropoietiinin
lisadntynyt tuotanto aiheuttaa Eisenmenger-potilaille
erytrosytoosin, joka erityisesti raudanpuutteeseen yh-
distettyna aikaansaa hyperviskositeettioireita. Rasituk-
seen liittyva pyortyminen ja veriyska on usein liitetty
huonoon ennusteeseen. Lopulta oikean kammion toi-
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minnan pettéessa potilaalle ilmaantuu sydamen oikean
puolen vajaatoiminnan kliinisia loydoksia.

Ennuste

Eisenmengerin oireyhtyma on hitaasti eteneva vakava
sairaus. Uusimpien tutkimustulosten mukaan ennuste
erityisesti yksinkertaisten vikojen yhteydessa on kui-
tenkin aiempaa parempi ja jopa 50 % naiista potilais-
ta on elossa 58 vuoden idssa (2). Taysin terveisiin ver-
rattuna elinidan ennuste on noin 20 vuotta lyhyempi.
Huonon ennusteen merkkeja ovat huono suoritusky-
ky, syddmen vajaatoiminnan ilmaantuminen, rytmihai-
ridtaipumus, pidentynyt QRS-kompleksin kesto ja pit-
ka QT-aika (2). Sen sijaan aiemmin huonon ennusteen
merkkeind pidetyt pyortyminen ja veriyska eivat tas-
sd aineistossa ennustaneet suurentunutta kuoleman-
vaaraa. Muissa aineistoissa myos huomattavan matala
valtimoveren happikyllasteisyys (alle 70 %), munuais-
ten vajaatoiminta ja EKG:ssa nahty oikean kammion
hypertrofia on liitetty huonoon ennusteeseen. Tavalli-
simmat kuolinsyyt ovat sydamen vajaatoiminta ja sy-
danperainen akkikuolema. Myos keuhkojen alueen ve-
renvuoto, erilaiset infektiot, endokardiitti ja kirurgisiin
toimenpiteisiin liittyvat kuolemat ovat Eisenmenger-
potilailla tavanomaista yleisempia kuolinsyita.

Seuranta ja erityistilanteet

Monet vahaisiltakin tuntuvat muutokset Eisenmenger-
potilaan verenkierrossa voivat romahduttaa herkan ta-
sapainon ja aiheuttaa ennenaikaisen kuoleman. Taman
vuoksi seuranta on keskitettavd yksikoihin, joissa on
vankka kokemus ndiden potilaiden erityisongelmien
hoidosta. Kaikkiin kirurgisiin toimenpiteisiin ja kajoa-
viin tutkimuksiin liittyy selvasti tavanomaista suurem-
mat vaarat ja ensisijaisesti tulisi suosia ei-kajoavaa la-
hestymistapaa.

Kaikki tekijat, jotka alentavat systeemiverenkierron
vastusta, lisdavat oikea-vasen oikovirtausta ja syanoo-
sia. Pahimmillaan kudosten happivajaus ja asidoosi voi
romahduttaa verenkierron ja johtaa kuolemaan. Vaso-
dilatoivia laakkeita ja dehydraatiota seka hypovolemi-
aa tulee valttaa. Infektiot ja kuume tulee hoitaa huo-
lellisesti. Influenssarokotukset ovat tarpeellisia samoin
endokardiittiprofylaksia. Erityisesti kuumeiset infektiot
ja gastroenteriitit voivat huonosti hoidettuina aiheuttaa
potilaan menehtymisen. Jos potilaalle ilmaantuu infek-
tion yhteydessa neurologisia oireita tai loydoksia, on ai-
voabsessin mahdollisuus otettava huomioon.
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Eisenmengerin oireyhtymaan
liittyvia ongelmia

Erytrosytoosi
Raudanpuute
Hyperviskositeettioireet
Verenvuotoherkkyys
Veriyska

Rytmihairiot
Pyortyminen

Rintakivut

Sydémen vajaatoiminta
Endokardiitti
Aivoabsessi

Nivelkivut, hyperurikemia ja kihti
Sappikivet

Munuaisten toimintahairio

Taulukko 1.

Erytrosytoosi on elimiston luonnollinen reaktio
matalaan valtimoveren happiosapaineeseen. Venesek-
tioon tuleekin ryhtya ainoastaan, mikali dehydraation
ja raudanpuutteen poissulkemisen jilkeen korkeaan
(yli 0,65) hematokriittiarvoon liittyy selvia hypervis-
kositeettioireita (paansarky, huimaus, nakohairiot, tun-
tohdiriot, vasymys, heikkous, lihaskivut). Kirurgisia
toimenpiteitd edeltavésti kannattaa venesektiolla pie-
nentda hematokriittitaso alle arvon 0,65. Venesektio to-
teutetaan poistamalla 500 ml verta ja infusoimalla sa-
manaikaisesti tilalle vahintaan sama maara fysiologista
keittosuolaa. Hyperviskositeettioireisto korjautuu ve-
nesektiolla nopeasti muutaman vuorokauden kulues-
sa. Liiallisia venesektioita seuraa helposti raudanpuute,
joka entisestdan huonontaa veren viskositeettia ja vai-
keuttaa potilaan oireita. Erityisesti, mikali erytrosytoo-
siin liittyy mikrosytoosi, raudanpuute on mahdollinen
ja venesektioon on suhtauduttava kriittisesti. Todettu
raudanpuutte korjaataan maltillisesti seuraten verenku-
vaa ja oireita muutaman viikon valein.

Verenvuototaipumus on usein lieva ja ilmenee iho-
ja limakalvovuotoina, mutta erityisesti veren hyytymi-
seen vaikuttavien laakkeiden (aspiriini, klopidogreeli,
varfariini, tulehduskipuldakkeet) herkistimand myos
henkea uhkaavat verenvuodot ovat mahdollisia. Siksi
néiden ladkkeiden kayttoon tuleekin olla tavanomaista
painavammat aiheet.
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Veriyskan syyt ovat moninaiset. Oire on vakava ja
vaatil paivystysselvityksia sairaalassa. Useimmiten ve-
riyska loppuu ilman erityisia hoitotoimenpiteita. Keuh-
koembolia ja keuhkoinfarkti hoidetaan tavanomaiseen
tapaan. Aorttapulmonaalisen kollateraalisuonen repea-
minen voi aiheuttaa runsaan verenvuodon ja potilaan
menehtymisen. Repeama on usein itsestadn rajoittuva,
mutta toistuessaan tai runsaana se voidaan hoitaa katet-
riembolisaatiolla. Bronkiaalivaltimon verenvuoto puo-
lestaan voidaan 16yt4a ja liimata keuhkoputkien tahys-
tyksen avulla. Keuhkovaltimon repeama johtaa usein
kuolemaan, mutta on joskus hoidettavissa kirurgisesti
tai katetritoimenpitein.

Rytmihairiotuntemukset ovat Eisenmengerin oi-
reyhtymassa tavallisia. Erityisesti eteisvarina- ja le-
patuskohtauksia esiintyy sairauden edetessi. Sinus-
rytmiin kannattaa pyrkia aktiivisesti. Estoldakkeina
voidaan kaytta sotalolia ja amiodaronia. Tahdistinhoi-
toon liittyy paradoksaalisen embolian vaara ja myos
endokardiittiriski on tavanomaista suurempi. Tahdis-
tin- tai rytmihairiotahdistinhoitoon tuleekin olla tavan-
omaista painavammat perusteet.

Sydamen oikean puolen vajaatoiminnan ilmaantu-
essa ennuste on huono. Hoidon perustana ovat diu-
reetit, erityisesti spironolaktoni, ja digoksiini, mikali
oikea kammio on kookas ja huonosti supisteleva. Va-
sodilatoivia vajaatoimintalaakkeitd, kuten ACE:mn esta-
jia, ei tule kayttad. Transplantaatiomahdollisuus kan-
nattaa selvittaa.

Raskauteen liittyy jopa 50 %:n aitikuolleisuus ja
raskaus on Eisenmengerin oireyhtymassa vasta-aihei-
nen. Tosin viime vuosina on raportoitu onnistuneita
raskauksia ja synnytyksia myos nailla vaikeasti sai-
railla potilailla. Ehkaisymenetelmisté suositeltavin on
sterilisaatio. Progestiinia sisaltavia ehkaisyvalmistei-
ta voidaan kayttad, sen sijaan estrogeenia ei siihen
liittyvan lisadantyneen tromboemboliavaaran vuok-
si suositella. Lentomatkustaminen on Eisenmenge-
rin oireyhtymassa turvallista, kunhan potilas muistaa
laskimotukosten ehkaisemiseksi litkkua riittavasti ja
huolehtia riittavasta nesteytyksesta. Fyysisesti kuor-
mittamaton tydnteko on yleensia mahdollista ja potilas
voi suorituskykynsa mukaisesti ulkoilla ja harrastaa
kevytta litkuntaa. Urheilu ja raskaat ponnistelut tulee
kuitenkin kieltda. Ehdottoman valttimatonta on, et-
tei potilas tupakoi. Hyperurikemia on Eisenmenger-
potilailla yleinen, mutta kliininen kihti harvinainen.
Allopurinolia voi kayttad kihtikohtausten estamiseen
ja akuuteissa kohtauksissa mahdollisimman lyhytai-
kaista steroidi- tai tulehduskipuladkekuuria. Hyper-
trofisen osteoartropatian aiheuttamiin nivelkipuihin
voi kayttaa parasetamolia joko yksinaan tai kodeiiniin
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yhdistettyna. Tulehduskipulaakkeitd voidaan kayttaa
ainoastaan hyvin lyhtyaikaisesti hankalimmissa tilan-
teissa. Silloinkin niiden munuaistoimintaan ja veren
hyytymiseen liittyvat epasuotuisat vaikutukset tulee
huomioida.

Uudet hoitomenetelmat ja transplantaatio

Viime vuosina on julkaistu suotuisia tutkimustuloksia
keuhkovaltimoverenpainetta alentavien laakkeiden vai-
kutuksista Eisenmengerin potilaiden suorituskykyyn ja
hemodynamiikkaan (3, 4). On my6s mahdollista, etta
nailla ladkkeilla pystytadn siirtdimaan mahdollista syda-
men ja keuhkojen siirtoa myohaisemmaksi (5). Bosen-
taania tai sildenafiilia voidaan harkita, mikali potilaan
oireisto on kovin vaikea tai todetaan sydamen vajaatoi-
minta. Mikali huonoon suorituskykyyn (NYHA III-1V)
liittyy muita huonon ennusteen merkkeja (sydamen va-
jaatoiminta, munuaisten vajaatoiminta, toistuva pyor-
tyminen tai valtimoveren happikyllasteisyys alle 70 %),
kannattaa harkita sydamen ja keuhkojen siirtoa yhte-
na blokkina.

Yhteenveto

Eisenmengerin oireyhtymai sairastavien seuranta tu-
lee keskittda yksikoihin, joissa on riittava kokemus
nédiden potilaiden hoidosta. Keskeista on valttaa kaik-
kia systeemiverenpainetta alentavia muutoksia. Kui-
vumista aiheuttavat tilanteet ja sairaudet ovat erityi-
sen haitallisia, samoin systeemiverenpainetta alentavat
laakkeet. Myos verenvuodolle altistavien lazkkeiden
kayttoa tulee harkita erityisen huolellisesti. Kaikkiin
vahaisiltakin tuntuviin toimenpiteisiin liittyy huomat-
tavia vaaroja ja ensisijaisesti tulisi suosia ei-kajoavaa
lahestymistapaa. Valttamattomiksi katsottavat toimen-
piteet tulee keskittaa yksikoihin, joissa on kokemusta
Eisenmenger-potilaiden anestesiologiasta ja erityison-
gelmista. Tarpeettomia venesektioita on valtettava ja
raudanpuute hoidettava huolellisesti. Potilaat voivat
yleensi viettaa melko normaalia elamaa eika esimer-
kiksi lentamisen kieltiminen ole perusteltua. Sen si-
jaan raskaus on naille potilaille vasta-aiheinen. Mikali
potilaalle ilmaantuu sydamen vajaatoiminta, oireisto
on hyvin vaikea tai todetaan muita huonon ennus-
teen merkkeja, tulee harkita syddmen ja keuhkojen
siirtoa. Vaikeaoireisten potilaiden kohdalla voidaan
harkita uusia keuhkoverenkierron vastusta alentavia
laakkeita.
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