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Lapsena sydanleikkauksella
hoidettujen ennuste on parantunut

* Lievissa sydanvioissa elinajanodote vastaa normaalivdestdn tasoa. Syddmen vajaatoiminta ja akkikuolemat
ovat vdhentyneet merkittavasti vuoden 1990 jélkeen leikatuilla potilailla.

« Aortan koarktaation leikkauksen jalkeisia pitkaaikaisongelmia ovat kohonnut verenpaine seka rekoarktaatio.
Fallot'n tetralogian ja yksikammioisen syddamen vuoksi leikatuilla potilailla yleisid ovat takyarytmiat ja syddmen

vajaatoiminta.

» Valtasuonten transpositiossa eteistunnelointiin liittyvat rytmihairiot ja syddmen vajaatoiminta ovat vahenty-
neet merkittavasti uuden valtasuonten vaihtoleikkauksen myota.
* Potilaat tarvitsevat syddmen seurantaa seka tehokasta liitanndissairauksien primaarista ja sekundaarista

ehkaisya.

Sydinviat ovat yleisimpid yksittiisen elimen
synnynniisii epimuodostumia. Synnynniinen
sydinvika on maailmanlaajuisesti 10-13 lapsel-
la tuhannesta (1,2). Suomessa syntyy vuosittain
noin 500 sydinvikaista lasta, joista noin 300
hoidetaan leikkauksella.

Lasten sydinleikkaukset aloitettiin Suomessa
vuonna 1953 sulkemalla 5-vuotiaan pojan avoin
valtimotiehyt. Vuonna 1991 tehtiin ensimmdi-
nen sydimensiirto lapselle (3). Vuoteen 2010
mennessd oli tehty runsaat 16 000 leikkausta yli
13 000 lapselle. Sydinleikkauksia tehtiin aluksi
kaikissa yliopistosairaaloissa sekd Auroran sai-
raalassa, mutta 1990-luvun lopulla leikkaukset
keskitettiin HYKS:n lastenklinikkaan.

Lievissd syddnvioissa ennuste ei
poikkea normaalivdestosta.
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Yleisimmit sydinviat ovat kammioviliseindn
aukko (VSD) ja avoin valtimotiehyt (PDA), joita
oli vuoteen 2010 mennessi hoidettu leikkauksel-
la noin 2 000 (4). Leikkausten miiri on kuiten-
kin viime vuosina tasaisesti vihentynyt katetri-
toimenpiteiden kehittyessi (taulukko 1) (4,5).
Lastenkardiologit hoitavat katetritoimenpiteilld
yhd suuremman osan lievistd sydinvioista, kuten
avoimen valtimotiehyen ja secundum-tyyppisen
eteisviliseindn aukon (ASD). Tulevaisuudessa
osa vioista korjataan hybriditoimenpiteelld kirur-
gin ja toimenpidekardiologin yhteistyoni.

Eteisviliseinin aukon ja avoimen valtimotie-
hyen sulun jilkeen sydin toimii terveen sydi-
men tavoin. My6s kammioviliseinin aukon su-
lun jilkeen myshdisennuste on erinomainen.
Yksinkertaisimpia sydinvikoja lukuun ottamat-
ta sydianleikkaus on kuitenkin harvoin tiysin
parantava hoito (kuvio 1). Leikkauksen jilkei-
nen poikkeava verenkierto ja vaikeimpiin sy-
dinvikoihin liittyvi poikkeava fysiologia altista-
vat potilaat liitinndissairauksille.

Viime vuosina niiden aikuisten miiri, joilla
on synnynniinen sydinvika, on kasvanut huo-
mattavasti. Heitd on jo enemmin kuin lapsipo-
tilaita, mikd kuvaa hoidon laadun kehitysti,
mutta samalla korostaa seurannan ja hoidon
jatkuvuuden tarkeyttd (6). Tdssd katsauksessa
esitetdin tirkeimmait lapsena sydinleikkauksel-
la hoidettujen potilaiden pitkiaikaisterveyden
haasteet (taulukko 2).

Aortan koarktaatio

Aortan koarktaatio (COA) on yksinkertaiselta
vaikuttava vika, johon liittyy huomattavasti
jalkisairastavuutta. Yleinen myo6hiisongelma
on uudelleenahtautuminen (rekoarktaatio), jota
ilmenee noin kolmanneksella leikatuista (7).
Nuori iki leikattaessa lisii rekoarktaation ris-
kii, mutta uusimmissa leikkaustekniikoissa
(extended end-to-end-anastomoosi) riski on pie-
nentynyt (8).

Koarktaatio aiheuttaa kohonneen verenpai-
neen. Se yleensd korjaantuu leikkauksella,
mutta noin 30-75 % potilaista sairastuu
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uudestaan verenpainetautiin aikuisiilld (9-13).
Verenpainetaudin syyksi on epiilty mm. patolo-
gista baroreseptorien toimintaa, reniini-angio-
tensiinijdrjestelmin epdnormaalia aktivaatiota
seki koarktaatiokohdan arpikudoksen aiheutta-
maa my6tidvyyden vihentymistd, mikd aiheuttaa
rasituksessa kohoavaa verenpainetta (13,14,15).

Kohonneeseen verenpaineeseen liittyvit
kohde-elinvauriot, kuten vasemman kammion
litkakasvu ja valtimonkovettumistauti lisd4vit sy-
ddmen vajaatoiminnan ja sepelvaltimotaudin ris-
kid ja siten rajoittavat potilaiden pitkiaikaisselviy-
tymistid (16,17,18). Koarktaation korjausalueella
voi ilmetd myGs aortta-aneurysmia (19). Kookkaat
tai kasvavat aneurysmat hoidetaan kirurgisesti.

Noin 50-85 %:lla potilaista on kaksiliuskai-
nen aorttalippd, joka voi ahtautua ja/tai vuotaa.
Siihen liittyy my®6s lisddntynyt nousevan aortan
dilataation ja aneurysman riski, minki vuoksi
potilaita seurataan aktiivisesti (20). Koarktaatio-
potilailla esiintyy normaalia enemmin aivo-
suonten aneurysmia, minki vuoksi he ovat alt-
tiita kallonsisdisille verenvuodoille.

Fallot’n tetralogia
Parantuneesta pitkiaikaisselviytymisesti huoli-
matta Fallot'n tetralogian (TOF) myo6hiis-

komplikaatiot ovat tavallisia. Korjausleikkauk-
sessa oikean kammion ulosvirtauskanavaa laa-
jennetaan poistamalla sitd ahtauttavat lihaspal-
kit ja tarvittaessa paikkaamalla ahdas keuhko-
valtimolipin rengas transannulaarisella laajen-
nuspaikalla.

Kajoava hoito saattaa johtaa keuhkovaltimo-
lipan vuotoon, jota on raportoitu lihes puolel-
la potilaista (21). Merkittivi vuoto voidaan hoi-
taa kirurgisesti 1dpilliselld verisuonisiirteell,
mutta ne usein kalkkeutuvat ja edellyttivit
jatkotoimenpiteitd (22). Harvemmin potilaalle
kehittyy hoitoa vaativa keuhkovaltimolipin
ahtauma (23).

Uusi primaarikorjausmenetelma ja keuhko-
valtimoldpan sddstiva leikkaus ovat vihentineet
lappavikojen ilmaantuvuutta ja siten uusinta-
leikkausten tarvetta. Ndiden leikkausten jilkei-
nen seuranta-aika on kuitenkin niin lyhyt, ettei
vaikutusta pitkiaikaisennusteeseen ole vield
kyetty osoittamaan (24).

Keuhkovaltimolidpin vuoto johtaa hoitamatto-
mana oikean kammion laajenemiseen, fibroo-
siin ja lopulta toimintahiiriéon (25,26). Yleinen
16yd6s on EKG:ssd nahtiva oikean puolen haara-
katkos, joka voi johtaa oikean kammion laajene-
misen kanssa QRS-heilahduksen levenemiseen.

Potilasmaarat ja leikkauskuolleisuus potilasmaaraltaan suurimpien sydanvikojen mukaan ryhmiteltyna
Suomessa 1953-2009, n (%).
Sydanvika Leikattujen potilaiden madara Leikkauskuolleisuus

1953-1989 1990 2000 Kaikki ~ 1953-1989 1990 2000  Elossav. 2009
Avoin 1822 355 103 2280 6(1) 1(0,3) 1} 2097 (92)
valtimotiehyt
Eteisvaliseindn 783 472 182 1437 19 (1) 1(0,2) 0 1386 (96)
aukko
Aortan 922 314 2271 1463 37(4) 6(2) 0 1295 (89)
koarktaatio
Kammiovili- 788 551 351 1690 60 (8) 13(Q2) 3Q1) 1466 (87)
seinan aukko
Fallot'n 452 164 144 40 (9) 2(1) 2(1) 590 (78)
tetralogia
Valtasuonten 299 160 130 589 40 (13) 24 (15) 4(3) 418 (71)
transpositio
Hypoplastinen 12 43 98 10 (83) 25 (58) 17(17) 81 (53)
vasen kammio
Yksikammioinen 138 112 70 35 (46) 12 (11) 5() 159 (50)
sydan
Kaikki 5216 2171 1305 8692 247 (3) 84 (4) 30(2) 7492 (86)
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Tidmi ennustaa suurentunutta kammiotihei-
lysntisyyden riskii ja siten dkkikuolemaa (21).
Takyarytmian tai muun toimenpiteitd vaativan
rytmihdirion riskin on raportoitu olevan leik-
kaushoidon jilkeen noin 40 % (21).
Rytmihiiriot alkavat usein nuorella aikuis-
ialld, vahintddn 10-15 vuotta leikkauksen jil-
keen, ja ilmaantuvuus kasvaa iin myoti (21).
Kohonnut verenpaine lisi4 alttiutta eteisperiisil-
le rytmihiiricille (21). Suomessa ennen 1990-lu-

21 Khairy P, Aboulhosn J, Gurvitz MZ
ym. Arrhythmia burden in adults
with surgically repaired tetralogy
of fallot: a multi-institutional study.
Circulation 2010;122:868-75.

22 Geva T. Repaired tetralogy of
Fallot: the roles of cardiovascular
magnetic resonance in evaluating
pathophysiology and for pulmona-
ry valve replacement decision
support. J Cardiovasc Magn Reson
2015;13:9.

23 Apitz C, Webb GD, Redington AN.
Tetralogy of Fallot. The Lancet
2009;374:1462-T1.

KUVIO 1.

Potilaiden pitkdaikaisselviytyminen Kaplan-Meier-menetelmalla kuvannettuna:
(A) sydanvian vaikeusasteen ja (B) leikkauksen ajankohdan ja sydanvian
vaikeusasteen mukaan jaettuna. Tilastollinen vertailu lievien ja vaikeiden
sydanvikojen (A) ja aikakausien valilla (B) log-rank -menetelmda kdyttaen.

A Selviytyminen (%) liman leikkauskuolemia

100+
801 Lievat
Kaikki
601 1953-2009
p <0.0001
40, (log-rank) Vaikeat
201
n
4407
1 (1820} 684 | [ 21 |
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B Selviytyminen (%)
100+
1953- 1990-
80 Syddnviat 1989 2009
e Lievat  —
* Vaikeat _—
60{ *p=0.001 Kaikki
+p=0.001
$p=0.003
401 (log-rank)
20
0.

0 10 20 30 40 50 60
Vuosia ensimmadisen leikkauksen jalkeen

Lievdt sydanviat sisdltavat avoimet valtimotiehyet, eteis- ja kammiovaliseindaukot, sekd
aortan koarktaation. Vaikeat sydanviat sisaltavét Fallot’n tetralogian, valtasuonten transposi-
tion, sekd yksikammioisen sydamen ja hypoplastisen vasemman kammion oireyhtyman.
Kayrat sisdltavat vain leikkauksesta selvinneet. Ulkomaille muuttaneiden muuttopdivamaara
on merkitty viimeiseksi seurantapaivaksi. Kuvion alkuperdinen versio on julkaistu Journal of
the Americal College of Cardiologyssa (5) ja se julkaistaan Elsevierin luvalla.
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kua leikatuista potilaista 6 % menehtyi dkkikuo-
lemaan vuoteen 2010 mennessi, mutta vuosina
1990-2010 leikatuilla ei ilmennyt dkkikuolemia
(kuvio 2) (5). Muita pitkiaikaisongelmia ovat
keuhkovaltimoiden ahtaumat, aorttalipan vuoto
sekd harvinaiset oikean kammion ulosvirtaus-
kanavan aneurysmat ja valeaneurysmat.

Valtasuonten transpositio

Valtasuonten transposition (TGA) leikkaustek-
niikka vaikuttaa merkittivisti myshiiskompli-
kaatioihin ja pitkdaikaisennusteeseen. Suurim-
malle osalle nyt aikuisidssi olevista potilaista on
tehty eteistunnelointi.

Eteistunneloinnissa ala- ja yldonttolaskimoi-
den veri ohjataan oikeasta eteisestd hiippaldpin
kautta vasempaan kammioon ja keuhkovalti-
moon, ja keuhkolaskimoiden veri ohjataan va-
semmasta eteisestd kolmiliuskalipin kautta oi-
keaan kammioon ja aorttaan. Tdlloin oikea
kammio jii systeemikammioksi, ja kolmilius-
kaldppd toimii systeemikammion eteis-kam-
miolippini.

Oikea kammio soveltuu huonosti painekuor-
malle altistuvaksi systeemikammioksi, mika
johtaa pitkilld aikavalilld oikean kammion
vajaatoimintaan ja kolmiliuskalidpin vuotoon,
sekd pahimmillaan keuhkoverenpainetautiin.

Eteiskudokseen kajoamisen seurauksena syn-
tyvit sinussolmukkeen toimintahiiriot ovat
yleisii ja altistavat kammioperiisille rytmihii-
ridille (27,28). Akkikuolema onkin merkittivi
mydhiiskomplikaatio eteistunneloinnilla hoide-
tuilla potilailla. Akkikuolemat ajoittuvat usein
nuoreen aikuisikdin ja liittyvit noin 80 %:ssa
tapauksista litkuntaan ja urheiluun (29).

Valtasuonten vaihtoleikkaus otettiin kiyttoon
1980-luvulla. Siind aortta siirretdin vasempaan
kammioon ja keuhkovaltimo oikeaan kam-
mioon. Sepelvaltimot siirretddn samalla uuden
aortan tyveen. Niin saavutetaan sydimen fysio-
loginen anatomia, tosin aorttalippini toimii
alkuperiinen keuhkovaltimolidppi ja keuhkoval-
timoldppind alkuperdinen aorttalippi.

Leikkauskuolleisuus oli aluksi suuri teknises-
ti vaativan sepelvaltimoiden siirtoleikkauksen
vuoksi, mutta pieneni kokemuksen karttuessa.
Suomessa leikkauskuolleisuus oli 2000-luvulla
2 % (30). Menetelmi on vihentinyt merkitta-
visti sydimen vajaatoimintaa potilailla.

Akkikuolemia ei ole ilmennyt Suomessa lei-
kattujen potilaiden seurannassa (kuvio 2) (5,30).
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Pitkiaikaisseurannassa tulee kuitenkin ottaa
huomioon sepelvaltimoiden manipulaatiosta
johtuva mahdollinen sepelvaltimotauti ja siitd
seuraava sydinlihasiskemia, joka voi olla my6s
oireeton (31,32).

Yksikammioinen sydan/
hypoplastinen vasen kammio

Yksikammioisessa sydimessd (UVH) on vain
yksi toimiva kammio. Merkittivin UVH:n ala-
ryhmi on hypoplastinen vasen kammio
(HLHS). Yksikammioisen syddmen kolmivai-
heisessa palliatiivisessa leikkaussarjassa systee-
mi- ja keuhkoverenkierrot erotetaan toisistaan.
Laskimoveri ohjataan onttolaskimoista suoraan
keuhkoverenkiertoon, ja ainoa kammio toimii
systeemikammiona.

Leikkaustulokset ovat parantuneet merkitti-
visti: Suomessa 10-vuotiseloonjiimisennuste
ensimmdisen leikkauksen jilkeen parani HLHS-
potilailla 1990-luvun 28 %:sta 2000-luvun 70
%:iin ja muilla UVH-potilailla 1980-luvun 47
%:sta 2000-luvun 74 %:iin (4). Kriittisimmit

TAULUKKO 2.

Suuren riskin sydanvikojen merkittavimmat
myohaiskomplikaatiot.

AORTAN KOARKTAATIO
Rekoarktaatio

Kohonnut verenpaine
Kaksiliuskainen aorttalappa
Aortan aneurysma
Aivoverenvuoto

FALLOT’N TETRALOGIA
Keuhkovaltimoldpén vajaatoiminta
Keuhkovaltimoldpan ahtauma
Oikean kammion vajaatoiminta
Rytmihdiriot

VALTASUONTEN TRANSPOSITIO
Eteistunnelointi:
Rytmihdiriot
Oikean kammion vajaatoiminta
Kolmiliuskaldpdn vajaatoiminta
Valtasuonten vaihtoleikkaus:
Sepelvaltimotauti
Keuhkovaltimoldpan ahtauma

YKSIKAMMIOINEN SYDAN/HYPOPLASTINEN
VASEN KAMMIO

Rytmihdiriot

Syddamen vajaatoiminta

Hyytymishdiriot

PLE (protein-losing enteropathy)

hetket pitkiaikaisselviytymisen kannalta ovat
leikkausten viliset ajanjaksot, mikd nikyy mer-
kittdvind eloonjdamiskdyrin laskuna ensim-
miistd leikkausta seuraavana vuotena (4). Leik-
kauskuolemat vihenivit Suomessa HLHS-poti-
lailla 1990-luvun 57 %:sta 2000-luvun 16 %:iin ja
muilla UVH-potilailla 1980-luvun 26 %:sta
2000-luvun 7 %:iin. My®6s pitkidaikainen eloon-
jddmisennuste on parantunut (5).

Poikkeavan fysiologian vuoksi myoéhiis-
komplikaatiot ovat yleisii. Rytmihiiri6iti on ra-
portoitu leikkaustekniikasta riippuen 3-40 %:1la
potilaista (33,34). Kohonneen keskuslaskimo-
paineen aiheuttaman maksan verentungoksen
seurauksena suurelle osalle potilaista kehittyy
hyytymishiirisiti (34,35).

Harvinaisempi myo6hiiskomplikaatio on PLE
(protein-losing enteropathy), jossa potilaan suo-
leen menettimin ja maksan tuottaman albu-
miinin episuhta johtaa hypoalbuminemiaan,
vetisiin ulosteisiin ja turvotuksiin (35). Sairau-
den patofysiologinen mekanismi on suurim-
maksi osaksi tuntematon.

Joillekin potilaille voi kehittyd keuhkovaloksia
(bronchial cast), jotka aiheuttavat yskinpuuskia
ja joihin liittyy tukehtumisriski. Pitkalld aikava-
lilla yksikammioinen verenkierto voi my6s pet-
tdd ja johtaa sydimen vajaatoimintaan. Tavalli-
sin syy vajaatoiminnan kehittymiseen on riitti-
miton keuhkoverenkierto ja siten pienenevi
kammion esikuorma.

Kromosomipoikkeavuudet

Noin 12 %:ssa tapauksista sydédnvika liittyy kro-
mosomipoikkeavuuteen. Nimi usein monia
elimid vioittavat oireyhtymit muodostavat
oman erityisryhminsi pitkiaikaisongelmi-
neen. Downin oireyhtymi on yleisin sydanvi-
kaan liittyvd kromosomipoikkeavuus. Siihen
liittyva kehitysvamma kisittad noin puolet sy-
dinvikaan liittyvistd kehitysvammaisuuksista
(36,37). Sydanvika liittyy yleisesti my6s
CATCH-22-kromosomideleetioon ja DiGeor-
gen oireyhtymiin (37).

Elamanlaatu

Diagnostiikan, leikkausta edeltivin ja sen jil-
keisen hoidon, tehohoidon sekd uusien leik-
kaustekniikoiden kehitys on vihentinyt lasten
sydinleikkauskuolleisuuden Suomessa noin 1
%:iin, ja pitkdaikaisennusteet ovat parantuneet
(kuvio 1) (4). Lievissd syddnvioissa, kuten eteis-
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viliseinin aukossa tai avoimessa valtimotiehy-
essd, ennuste ei poikkea normaaliviestosti.
1990-luvun jilkeen valtimon koarktaation tai
Fallot'n tetralogian vuoksi leikattujen eloonjai-
minen on myds saavuttamassa normaalivies-
ton tason (4).

Potilaiden elinajanodotteen parantuessa hoi-
don laatumittareiden painopiste siirtyy ene-
nevisti eliminlaatuun ja psykososiaaliseen ke-
hitykseen. Maailmalla eliminlaatukyselyissid
on raportoitu leikkauksen jilkeisen fyysisen
suorituskyvyn olevan NYHA I-II-luokassa
my6s niilld potilailla, joilla on vaikea sydinvika
(38-42).

Suomalaistutkimuksen tulokset fyysisesti
suorituskyvystd ovat samankaltaisia, ja potilailla
oli my6s verrokkiviestéd vastaava koulutus,
ty6llisyys, siviilisdity ja lasten lukumairi (43).
Potilaista 79 %:1la oli peruskoulua ylempi kou-
lutus ja 10 %:lla yliopistotason koulutus, miki
vastasi verrokkiviestén koulutustasoa. Sydin-
vikaisista naisista yliopistokoulutettuja oli mer-
kitsevisti enemmin (11 %) kuin verrokkivies-
tostd (9 %). Toisaalta potilaat, joilla oli syanoot-

tinen sydanvika, olivat merkitsevisti verrokki-
viest6d harvemmin yliopistokoulutettuja (3 %
vs. 7 %) (43). Potilaiden ty6ttémyys oli puolet
verrokkivieston tasosta, ja he elivit avo- tai avio-
liitossa yhti usein kuin verrokit.

Muiden eliminlaatututkimusten mukaan
tyollistyminen ja sosioekonominen taso ovat ol-
leet heikompia erityisesti vaikeissa sydénviois-
sa. Nimi ovat kuitenkin parantuneet 2000-lu-
vun aikana (38) ja voivatkin kertoa enemmain
yhteiskunnasta kuin sydanviasta.

Yksikammioiseen sydimeen liittyy verrokki-
viest6d heikompi motorinen ja neurokognitiivi-
nen kehitys, jonka katsotaan aiheutuvan pitkiin
leikkauksiin ja perfuusioihin liittyvisti aivovau-
rioista (44). Vaikeasti syddnvikaisilla potilailla
on raportoitu heikentynyttid puheen kehitysti,
visuaalista havainto- ja tunnistamiskykyi, hie-
no- ja karkeamotoriikan kehitysti, seki keskitty-
mis- ja akateemista suorituskykya (45).

Kelan mukaan sydanleikkauksessa olleet po-
tilaat kayttavit merkitsevisti enemmain anti-
tromboottisia, sydin- ja verisuoni-, epilepsia- ja
astmalidikkeitd kuin verrokkiviesto (46). Erityi-

KUVIO 2.

Vuosina 1953-2009 Suomessa lapsena sydanleikkauksella hoidettujen potilaiden kuolemansyiden
ilmaantuvuudet leikkauksen ajankohdan ja sydanvian mukaan.

Kuolleisuus / 1 000 henkilévuotta

12

10

*  p<0.05
** p<(.01
x4k pe(,001

Potilaita seurattiin 31.12.2012
asti. Akkikuolemien ja syddmen
vajaatoiminnasta johtuvien 6

kuolemien madra on vahentynyt
merkittavasti etenkin kammio-
véliseindn aukon (VSD), Fallot’n

tetralogian (TOF) ja valtasuon-
ten transposition (TGA) takia
leikattujen lasten keskuudessa.
Yksikammioiseen sydimen 2
(UVH) leikkauksen jélkeisten
dkkikuolemien ja syddamen
vajaatoiminnasta johtuvien

kuolemien madra on pysynyt
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kuolleisuutta.
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sen huomionarvoista on sydinleikkauksessa ol-
leiden potilaiden runsaampi mielialaldikkeiden
kaytto (10 %) seki alkoholiin liittyvien kuole-
mien 1,5-kertainen maira (5,46).

My6s liikenneonnettomuuskuolemia on ollut
Suomessa merkitsevisti enemmin sydinpoti-
lailla; suuressa osassa tapauksista paihtymys on
merkitty myotavaikuttavaksi tekijaksi (5). Saksa-
laisessa tutkimuksessa lapsena sydinleikkauk-
sella hoidetuilla todettiin aikuisiissd enemmin
masennusta ja ahdistushiiriétd kuin normaali-
viestdssi (47). Mielialahidiriét voivatkin olla sy-
danpotilailla alidiagnosoituja.

Lapsena sydinleikkauksella hoidetuilla on,
alun perin syanoottisia sydidnvikoja lukuun otta-
matta, suurentunut diabeteksen ja verenpaine-
taudin riski. Etelikorealaisessa tutkimuksessa
raportoitiin suurempi metabolisen oireyhtymin
sekd alkoholin suurkulutuksen riski (43 % poti-
laista ylitti alkoholin kulutuksen riskirajan)
(48,49).

Lihavuus ja ylipaino ovat kasvava ongelma
lapsena sydinleikkauksella hoidetuilla potilail-
la. Runsaalla puolella aikuispotilaista painoin-
deksin on raportoitu olevan > 25 kg/m? (50).
Ylipaino-ongelman taustalla voi olla liikku-
mattomuus, joka liittyy usein aiheettomaan
pelkoon syddnvikaan liittyvisti lilkunnan vaa-
rallisuudesta (43,51). On tirkedd korostaa po-
tilaille, ettd kuntoa kohottava vihiistd hengis-
tymistd aiheuttava liikunta on hyodyllistd ja
suositeltavaa lihes kaikille syddnpotilaille.
Joissakin syddnvioissa annetaan erilliset lii-
kuntasuositukset, joihin liittyy usein kilpa-
urheilurajoitus (52).

Raskaus on hyvin siedettyi lievissi sydin-
vioissa seki Fallot'n tetralogiassa, jos jidnnosvi-
koja ei ole. Oireettomat valtasuonten transposi-
tiopotilaat voivat sietdd raskauden kohtalaisen
hyvin. Yksikammioisen sydimen kohdalla ras-
kauteen liittyy merkittiva sydintilanteen vai-
keutumisen ja sikion ongelmien riski. Niille
potilaille raskautta ei piisiintoisesti suositella.

Vaikeat ja oireiset jiinndsviat tai liitinniis-
sairaudet, kuten vaikea lippivuoto ja rekoark-
taatio, pyritiidn hoitamaan ennen raskautta.

Kliinisen arvion lisdksi ennen raskautta voidaan
tehdd syddmen kaikututkimus ja rasituskoe.
Suomessa synnynndisen sydinvian vuoksi leika-
tut ovat hankkineet verrokkiviestod harvemmin
lapsia, ja potilaiden jilkelidisilld on verrokki-
viestoon verrattuna noin 2,4-kertainen synnyn-
niisen sydinvian riski (43).

Sydinleikattujen sdinnoéllinen seuranta on
tirkedd jidnnodsvikojen seulomiseksi seki lii-
tinniissairauksien toteamiseksi ja hoitamisek-
si. Tdstd huolimatta vuonna 1998 tehdyssi suo-
malaisessa kyselyssd vain 26 % kaikista vuosi-
na 1953-1989 sydinleikkauksessa olleista kavi
sadnnollisissd kontrolleissa (43). Kaikki yksi-
kammioisen sydimen takia leikatut potilaat ki-
vivdt vuosittaisessa seurannassa, mutta jopa
36 % Fallot'n tetralogia- ja 60 % aortan koark-
taatiopotilaista oli jainyt tai jattiytynyt seuran-
nan ulkopuolelle (43).

Ennen 1990-lukua potilaat jiivit pois seuran-
nasta, koska my6hdisongelmista oli vain vihin
tietoa, eikd potilaiden katsottu tarvitsevan jatko-
seurantaa. Nyttemmin jatkoseurannan puute
on useimmiten potilaslihtéinen ongelma, joka
johtuu usein sekd sairauden kieltimisestd ettd
aikuisyksikkoon siirtymiseen liittyvistd vaikeuk-
sista (53,54,55). Omaliikirin olisi tirked selvit-
ti4, onko keski-ikdisilli tai sitd vanhemmilla
lapsena sydinleikkauksessa olleilla potilailla
jalkiseurantaa vai ei ja tarvittaessa tehdi lihete
kardiologille seurannan jarjestimiseksi.

Lopuksi

Leikkauksella tai katetritoimenpiteelld voidaan
nykyisin turvata normaali elimi suurimmalle
osalle lapsista, joilla on synnynniinen sydinvi-
ka. Leikkaustulokset ovat parantuneet merkitti-
visti, ja suurin osa potilaista selvidi pitkille ai-
kuisikdin. Potilaiden ikddntyessd myos jadn-
ndsvikojen seulonnan ja liitinndissairauksien
primaarisen ja sekundaarisen ehkiisyn tirkeys
korostuvat. Jokaista leikattua sydinti tulisi seu-
rata suositusten mukaisesti. Kun sydinleik-
kauspotilas kiy yleisldgkirin vastaanotolla, olisi
hyvi tarkistaa, onko hin asianmukaisessa sy-
dinseurannassa. @
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EERO JOKINEN
Cardiac malformations are the most common congenital single-organ defects, with an international incidence of
10-13 per 1000 births. The progress in the care for these patients, however, has resulted in the number of adults
with congenital cardiac malformations surpassing that of children during recent years. Operative mortality has
diminished significantly, with an overall rate of 1% in Finland in 2016. The life-expectancy of patients with simple
defects, such as atrial septal defects and patent ductus arteriosus, is reaching that of the normal population,
and during a 20-year follow-up no postoperative sudden deaths have occurred yet among patients undergoing
surgery for tetralogy of Fallot (TOF) and transposition of the great arteries (TGA) after 1990 in Finland. With these
developments focus is now shifting to postoperative comorbidities, quality of life, and psychosocial outcome.
Postoperative recoarctation and hypertension may still occur among patients with coarctation of the aorta,
whereas patients with TOF and univentricular heart defects (UVH) suffer from postoperative tachyarrhythmias
and chronic heart failure. The arterial switch operation, on the other hand, has reduced the number of sudden
deaths and cases of heart failure among TGA patients during the first 20-30 postoperative years. Although

the majority of patients report good health and NYHA I-1l level of symptoms, the increasing incidence of

obesity and metabolic syndrome, as well as the potential for late mental health problems underscores the
importance of postoperative follow-up. Patients with simple defects have similar education rates, and in some
studies even higher employment rates than the normal population. Patients with severe defects, on the other
hand, may present with behavioural problems and learning difficulties, and patients with UVH show reduced
neurodevelopmental outcome compared to healthy peers. Therefore, although operative results are steadily
improving, patients with severe cardiac defects require regular postoperative follow-up for cardiovascular
comorbidities, as well as psychosocial outcome.
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