Synnynndinen sydanvika sepelvaltimotaudin riskitekijana
Tuija Poutanen, dosentti, lastenkardiologi, Tays Lasten ja nuorten sairaala

Kaisa Ylanen, LT, lastenkardiologi, Tays Lasten ja nuorten sairaala.

Nostot 3 keskeista lausetta suoraan tekstista.

Osaan synnynnaisista sydanvioista nayttaa liittyvan suurentunut sepelvaltimotautiriski, jolle al-

tistuminen alkaa jo lapsuusiassa.

Synnynnaisissa rakenteellisissa sydanvioissa varhaisen sepelvaltimotaudin riski liittyy vasem-

man kammion ja aortan ahtauttaviin vikoihin seka sepelvaltimoiden poikkeavuuksiin.

Synnynnaisessa sydanviassa voi olla rakennevian ja sen korjausleikkauksen seurauksena vajaa-
toiminta seka alttius rytmihairioille, minka vuoksi sydan on erityisen haavoittuvainen sepelvalti-

motaudin vaikutuksille

Tiivistelma

Synnynnaisten sydanvikojen diagnostiikan ja hoidon kehittyminen on lisannyt synnynnaista sy-
dansairautta sairastavien aikuisten (adult congenital heart disease, ACHD) maaraa merkittavasti.
Muun vaeston tapaan he altistuvat sydan- ja verisuonitautien riskitekijoille lapsuudesta alkaen ja
elinian pidentyessa altistumisen kesto kasvaa lisaten riskia sairastua sepelvaltimotautiin, sy-
daninfarktiin ja muihin ateroskleroottisiin sairauksiin. Tutkimusnaytto viittaa siihen, etta naiden
sairauksien riski on ACHD-potilailla suurempi kuin vaestolla keskimaarin, erityisesti nuorilla ai-
kuisilla ja niilla, joilla on monimutkainen sydanvika tai sydanleikkauksia taustalla. Koska sepel-
valtimotauti on yleisin sydamen vajaatoiminnan aiheuttaja, sen ehkaisy on erityisen tarkeaa.
Varhainen seulonta, riskitekijoiden tehokas hallinta ja ACHD-potilaiden erityispiirteiden tunnis-

taminen ovat olennaisia hoidon onnistumiseksi.

Taustaa

Synnynnaisia sydamen rakennepoikkeavuuksia (congenital heart disease, CHD) esiintyy noin

prosentilla (0,7-1,7 %) vastasyntyneista. Diagnostiikan, hoidon ja seurannan kehittymisen ansi-
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osta valtaosa potilaista saavuttaa aikuisian. On arvioitu, etta 60 vuoden ian saavuttaa 90 % lie-
vaa, 75 % kohtalaista ja 40 % monimutkaista synnynnaista sydansairautta sairastavista poti-

laista (1).

Ateroskleroottiset sydan- ja verisuonisairaudet ilmenevat vasta aikuisialla, mutta niiden tauti-
prosessit alkavat jo lapsuudessa. Sepelvaltimotaudin perinteiset riskitekijat, kuten ylipaino ja
vahainen liikunta, ovat yleisempia synnynnaista sydanvikaa sairastavilla aikuisilla (ACHD) kuin
vaestossa keskimaarin. Synnynnaista sydanvikaa sairastavilla ateroskleroosiriski onkin kohon-

nut ja hoito on haastavampaa ja seuraukset vakavampia kuin muilla potilailla (2).

Sepelvaltimotauti on yleisimpia sydamen vajaatoiminnan syita vaestossa. Sydan- ja verisuoni-
sairauksien riskitekijoiden kertyminen ja sepelvaltimotautimuutosten kehittyminen lisaavat sy-
damen vajaatoiminnan riskia nuorilla synnynnaista sydanvikaa sairastavilla aikuisilla, joilla on jo
ennestaan rakenteellisiin poikkeavuuksiin ja tehtyihin leikkauksiin liittyen suurentunut sydamen
vajaatoiminnan riski. ACHD-potilaan kohdalla sydan- ja verisuonitaudin ilmaantuminen korjatun
sydanvian seurausten lisaksi on "kaksinkertainen takaisku"(3). Valitettavasti ateroskleroosin eh-
kaisyyn ei ole kiinnitetty huomiota synnynnaista sydanvikaa sairastavien potilaiden seuran-

nassa.

Synnynnéinen sydénvika ja sepelvaltimotaudin riski

Synnynnaista sydanvikaa sairastavien suurentunut sepelvaltimotautiriski on monitekijainen.
Riskitekijoihin kuuluvat rakenteelliset poikkeavuudet ja niiden korjausleikkaukset, muuttuneet
verenvirtausolosuhteet, endoteelin toimintahairio, perinndlliset tekijat (kuten perhehistoria ja
lipoproteiini(a)-tasot) seka tavanomaiset sydan- ja verisuonisairauksien riskitekijat. Lisaksi mo-
niin rakenteellisiin sydanvikoihin liittyvat verenpainetauti, kammion hypertrofia tai laajentumi-

nen seka aortan sairauksiin liittyvat perinnolliset oireyhtymat voivat lisata riskia.

ACHD-potilailla esiintyy samanikaiseen normaalivaestoon verrattuna merkittavasti enemman
ateroskleroosin riskitekijoita. Sydan- ja verisuonitapahtumien jalkeinen sairastavuus ja kuollei-
suus ovat kohonneet, ja riski sailyy suurentuneena, vaikka tavanomaiset riskitekijat huomioitai-
siin. Useiden kohorttitutkimusten meta-analyysin mukaan ACHD-potilailla on 1,5-kertainen se-

pelvaltimotautiriski verrattuna vaeston keskiarvoon (4). Hollantilaisessa rekisteritutkimuksessa



havaittiin, etta riski oli erityisen suuri nuorilla, naisilla ja vaikeaa synnynnaista vikaa sairastavilla
(5). Naisilla sepelvaltimotaudin suhteellinen riski oli 12,0 ja miehilla 4,6 verrattuna yleisvaes-
toon. Sepelvaltimotaudin esiintyvyys kasvoi ian myota: naisilla 0,3:sta 5,8:aan ja miehilla 0,5:sta
7,8:aan 1 000:ta potilasvuotta kohden 20-70 vuoden iassa. Riskiero oli erityisen suuri naisilla. Se-
pelvaltimotaudin kumulatiivinen esiintyvyys ei kasvanut merkittavasti lievassa synnynnaisessa
sydanviassa mutta oli kaksinkertainen kohtalaisessa ja kolminkertainen vaikeassa CHD:ssa viita-

ten siihen, ettd synnynnaisen vian vakavuus on yhteydessa sepelvaltimotautiriskiin (5).

Ruotsalaisessa tutkimuksessa, jossa verrattiin 17 189 ACHD-potilasta 180 131 verrokkiin, havait-
tiin 1,6-kertainen sydaninfarktiriski ACHD-potilailla. Ero sailyi tavanomaisten riskitekijoiden huo-
mioimisen jalkeen ja kasvoi ian myota. Lisaksi ACHD-potilailla oli 1,4-kertainen toistuvien tapah-
tumien riski ensimmaisen sydaninfarktin jalkeen (2). Sydaninfarktin ilmaantuvuus ja 30 paivan
kuolleisuus ovat kohonneet erityisesti vaikeaa CHD:ta sairastavilla (3). Kertynyt tutkimusnaytto
viittaa siihen, etta ACHD-potilailla on suurempi sepelvaltimotaudin, sydaninfarktin ja muiden

ateroskleroottisten tapahtumien riski verrattuna yleisvaestoon (2, 6).

Synnynnaisia sydanvikoja ja niihin liittyvia riskitekijoita
Osaan synnynnaisista sydanvioista nayttaa liittyvan suurentunut sepelvaltimotautiriski, jolle

altistuminen alkaa jo lapsuusiassa. Taulukossa 1 on kuvattu synnynnaiseen sydanvikaan liitty-

van sepelvaltimotaudin erityispiirteita.

Taulukko 1. Synnynnaiseen sydanvikaan liittyvan sepelvaltimotaudin erityispiirteita De Rosa ym.

mukaillen (7).

Erityispiirre Erityispiirteen selitys

Sepelvaltimotaudin esiintyvyys on lisdantynyt ACHD-potilailla muuhun vaestoon

Isaantynyt esiintyvyys verrattuna.

Varhaisempi ilmaantumi | Sepelvaltimotauti ilmaantuu ACHD-potilailla nuorempana kuin muussa vaestossa,
nen osalla jopa jo kolmannella vuosikymmenella.




Erityispiirre

Erityispiirteen selitys

Poikkeava anatomia

Poikkeava sepelvaltimoiden anatomia tai haarautuminen voi lisata sepelvaltimotaudin
riskia.

Muuttunut
hemodynamiikka

CHD voi aiheuttaa muuttuneet verenkierto-olosuhteet, mika voi lisata (tai joissain
tapauksissa vahentaa) ateroskleroosin ja sepelvaltimotaudin riskia.

Kirurgiset toimenpiteet

Aiemmat CHD:n vuoksi tehdyt kirurgiset toimenpiteet, erityisesti sepelvaltimoiden tai
niiden aukkoihin kohdistuneet toimenpiteet, voivat lisata sepelvaltimotaudin riskia
muuttamalla normaalia verenvirtausta sepelvaltimoissa.

Samanaikaiset muut
riskitekijat

CHD-potilailla on usein muita samanaikaisia sepelvaltimotaudin riskia lisdavia tekijoita,
kuten hyperlipidemia, diabetes ja hypertensio.

Diagnoosi ja hoito

CHD-potilaiden sepelvaltimotaudin diagnosoinnissa ja hoidossa on huomioitava
monimutkaisen anatomian ja muuttuneen verenkierron vaikutukset. Eri kuvantamis-
tekniikoiden hyddyntaminen seka varhainen riskitekijoihin puuttuminen voivat auttaa
vahentamaan sepelvaltimotaudin riskia.

Synnynnaisissa rakenteellisissa sydanvioissa varhaisen sepelvaltimotaudin riski liittyy vasem-

man kammion ja aortan ahtauttaviin vikoihin seka sepelvaltimoiden poikkeavuuksiin. American

Heart Associationin vuonna 2019 julkaisemassa lasten sydan- ja verisuonitautiriskia koskevassa

kannanotossa luokitellaan synnynnaisia sydanvikoja niihin liittyvan sepelvaltimotautiriskin mu-

kaisesti korkean, kohtalaisen ja matalan riskin ryhmiin (8). Korkean riskin ryhmassa ei ole syda-

men rakennepoikkeavuuksia, mutta siihen kuuluvat mm. kantasolusiirrolla syovan vuoksi hoi-

detut lapset. Kohtalaisen riskin ryhmaan luokitellaan vasemman puolen ahtaumaviat (aortan

koarktaatio ja aorttastenoosi). Matalan riskin ryhmaan kuuluvat kardiomyopatian liséksi sepel-

valtimoiden kulkuun ja toimintaan liittyvat viat ja sairaudet (sepelvaltimoanomaliat, suurten

suonten transpositio, Kawasakin tauti), silloin kun leikkaustulos on hyva ja Kawasakin taudissa

aneurysmat ovat resoloituneet. Taulukossa 2 on kuvattuna eri rakenteellisten sydanvikojen se-

pelvaltimotaudin riskia.

Taulukko 2. Sepelvaltimotaudin riski eri synnynnaisissa sydanvioissa.

Synnynndinen sydanvika Sepelvaltimotauti




Valiseinaaukot

Ei tiedossa olevaa riskia.

Aortan koarktaatio (CoA)

Lisaantynyt riski liittyy hypertension yleisyy-
teen.

Aortan ahtauma (AS)

Lisaantynyt riski liittyy hypertrofiaan seka ha-
pen kulutuksen ja tarjonnan epasuhtaan.

Suurten suonten transpositio (TGA), valtimoi-
den vaihtoleikkaus (ASO)

Lisaantynyt riski liittyy sepelvaltimoiden ra-
kennepoikkeavuuksiin ja niiden poikkeavaan
virtaukseen.

Suurten suonten transpositio (TGA), eteiskor-
jaus

Lisaantynyt riski liittyy sepelvaltimoiden ra-
kennepoikkeavuuksiin.

Fallot’n tetralogia (TOF)

Lisaantynyt riski liittyy sepelvaltimoiden ra-
kennepoikkeavuuksiin.

Eisenmengerin oireyhtyma

Mahdollisesti pienentynyt riski.

Syanoottinen sydanvika

Mahdollisesti pienentynyt riski.

Vasemman puolen ahtaumaviat

Aortan koarktaatio

Aortan koarktaatio (coarctatio aortae, CoA) on parhaiten kuvattu sydamen rakennepoikkeavuus,

johon liittyy varhaisia, ateroskleroottisiksi oletettuja sydan- ja verisuonitapahtumia. Niiden pa-

tofysiologia liittyy ensisijaisesti systeemiseen hypertensioon. Leikatun aortan koarktaation jal-

keen potilailla on todettu lisaantynytta valtimoiden seinaman jaykkyytta ja heikentynytta endo-

teelin toimintaa (9). Valtimoiden poikkeavuudet voivat jatkua koarktaation korjaamisen jalkeen-

kin ja johtaa pitkaaikaiseen, tavallisimmin systoliseen hypertensioon, jonka esiintyvyyden on

raportoitu olevan 10-50 %, jopa 80 % 25 vuotta aortan koarktaation korjausleikkauksesta (9).

Verenpaineen mittaaminen kuuluu CoA-potilaiden seurantaan myos lapsuusialla, ja hypertensio

edellyttaa rekoarktaation pois sulkemista. Ambulatorista verenpaineen seurantaa suositellaan

kaikille piilevan hypertension ja yollisen verenpaineen laskun heikentymisen arvioimiseksi (10).

Normotensiivisilla CoA-potilailla esiintyy myos rasitushypertensiota, jonka on todettu lisaavan

sydan- ja verisuonitautiriskia. Kliinisessa rasituskokeessa todetun hypertension (> 210 mmHg

miehilld ja> 190 mmHg naisilla) hoidon vaikutuksesta ennusteeseen ei ole riittavaa nayttoa (9).

CoA-potilaiden sairastavuusriskia lisaavat aivotapahtumille altistavat aivovaltimoaneurysmat.




Useissa tutkimuksissa on osoitettu, etta paaasiallinen myohaisen kuoleman syy korjatussa aor-
tan koarktaatiossa on sepelvaltimotauti. Muita sairastavuutta lisaavia tekijoita CoA-potilailla
ovat pysyva hypertensio, myohainen korjausika, kaksipurjeinen aorttalappa, aortan ateroskle-
roosi ja aortan laajentuminen korjauskohdan proksimaalipuolella. CoA-potilaiden elinajanodote
on korjauksesta huolimatta merkittavasti lyhyempi kuin vaestossa keskimaarin johtuen paaosin

ennenaikaisesta sydan- ja verisuonitautikuolleisuudesta.

Aorttastenoosi

Synnynndinen aorttastenoosi (AS) on tavallisimmin aorttaldapan tasolla mutta voi olla my6s sub-
valvulaarinen tai supravalvulaarinen. Aorttastenoosiin liittyvat sydanlihaksen toiminnan muu-
tokset altistavat sydan- ja verisuonisairauksille, ja vikaan liittyva hypertrofia on tunnettu sydan-
ja verisuonisairauksien riskitekija aikuisilla. Vaikeaan ahtaumaan liittyva hypertrofia seka sydan-
lihaksen lisaantyneen tyomaaran aiheuttama lisaantynyt hapen tarve, joka ylittaa sepelvalti-
moiden tarjontakapasiteetin, vaikuttavat sydanlihaksen verenkiertoon, vaikka sepelvaltimoiden
rakenne on normaali. Lapsuusiassa todettu lieva AS voi edeta merkittavaksi kasvun myota. Sup-
ravalvulaarinen AS liittyy yleisimmin Williamsin oireyhtymaan, jossa sepelvaltimoiden tyven ah-

taumien lisaksi esiintyy ahtaumia myos muualla valtimoissa.

Suurten suonten transpositio

Suurten suonten transposition (transposition of the great arteries, TGA) korjausleikkauksessa eli
valtimoiden vaihtoleikkauksessa (aortic switch operation, ASO) katkaistaan aortta ja keuhkoval-
timo ja istutetaan sepelvaltimot neoaortan tyveen, mika johtaa sydamen sympaattiseen dener-
vaatioon ja voi vaikuttaa sydanlihaksen verenvirtauksen saatelyyn. Vikaan liittyy myos erilaisia
sepelvaltimoiden kulun poikkeavuuksia, jotka vaikuttavat leikkaushoitoon ja ennusteeseen.
Leikkauksen jalkeen 6,8-11,3 prosentilla potilaista on raportoitu sepelvaltimoiden ahtautumia,
jotka johtuvat yleensa mekaanisesta ahtaumasta (11, 12). Myohaisten sepelvaltimopoik-
keavuuksien prevalenssiluvut vaihtelevat 3-11 prosentin valilla riippuen kaytetyista kuvanta-

mismenetelmistd; korkeimmat prevalenssit on kuvattu TT-angiografiaa tai intravaskulaarista



ultradanta kayttamalla (13). Tama esiintyvyys saattaa olla aliarvio, koska suurimmalle osalle po-
tilaista ei tehda sepelvaltimoiden rutiiniluonteista kuvantamista. Oireettomille ASO-potilaille
tehdyissa kuvantamistutkimuksissa on havaittu aiempia tutkimuksia korkeampi sepelvalti-
mopoikkeavuuksien esiintyvyys (13). ASO-leikkaus on otettu Suomessa kayttoon vuonna 1985.
Sepelvaltimotaudin esiintyvyydesta on vain vahan tietoa, koska ASO-leikatut potilaat ovat viela
nuoria. Intravaskulaarista ultradanta kayttaneessa tutkimuksessa havaittiin, etta 89 prosentilla
5-22-vuotiaista ASO-leikatuista potilaista oli jonkinasteista intiman paksuuntumista vahintaan
yhdessa paasepelvaltimossa (14). Esiintyvyys oli merkittavasti korkeampi verrattuna normaalin
sydamen intravaskulaariseen ultradanitutkimukseen, jossa merkittavaa ateroskleroosiin viittaa-
vaa intiman paksuuntumista havaittiin vain 17 prosentilla alle 20-vuotiaista ja 37 prosentilla 20-
29-vuotiaista (15). ACHD-potilailla, mukaan lukien TGA-potilaat, on 1,6-kertainen sydaninfarkti-
riski verrattuna niihin, joilla ei ole CHD:ta (2). Sepelvaltimoiden siirron jalkeisen mahdollisen en-
doteelitoiminnan hairion tai intimavaurion vaikutus ennenaikaisen sepelvaltimotaudin riskiin
TGA-potilailla on edelleen epaselva. Nuorilla aikuisilla ASO-leikatuilla potilailla tehdyssa tutki-
muksessa todettiin sympaattisen hermotuksen vaurioon sopiva heikentynyt sepelvaltimon mik-

roverisuoniston maksimaalinen laajenemiskapasiteetti verrokkeihin nahden (16).

ASO-leikattujen potilaiden sepelvaltimoiden ongelmiin liittyvat oireet ovat usein epaspesifisia
tai heilla ei ole lainkaan oireita johtuen osittain sepelvaltimoiden kirurgisesta denervaatiosta ja
sepelvaltimoiden kasittelysta leikkauksessa. Tutkimuksissa on raportoitu merkittavan osan po-
tilaista olevan oireettomia, vaikka heilla on havaittu sepelvaltimoiden ahtaumia koronaari- tai
TT-angiografiassa. On myos havaittu, etta lievakin rasituksen aikainen rintakipu voi viitata sy-
danlihasiskemiaan. Sepelvaltimoihin liittyvia ongelmia ei voi havaita luotettavasti pelkan anam-
neesin perusteella, mika tukee sepelvaltimoiden arvioinnin tarvetta erilaisia kuvantamismodali-

teetteja hyodyntaen (10, 13).

Sepelvaltimoanomaliat

Synnynnaiset sepelvaltimoiden poikkeavuudet, joko yksinaan tai yhdessa muiden synnynnais-
ten vikojen kanssa, voivat altistaa sydan- ja verisuonisairauksille. Ateroskleroosia on havaittu

poikkeavan valtimon segmentissa jopa nuorilla ihmisilla. Synnynnaiset sepelvaltimoiden alku-



peran ja kulun poikkeavuudet (yleisin on vasemman kiertavan valtimon lahto oikeasta sepelval-
timosta) ovat yleensa kliinisesti vahamerkityksisia, mutta naissa sepelvaltimoissa on kuitenkin

raportoitu korkeaa aterooman esiintyvyytta.

Synnynnaisten sydanvikojen kirurginen korjaus voi myos johtaa sepelvaltimoiden poikkeavuuk-
siin, kuten tapahtuu TGA:ssa (ASO-leikkaus) ja vasemman sepelvaltimon lahtiessa poikkeavasti
keuhkovaltimosta (anomalous left coronary artery from pulmonary artery, ALCAPA). Myds muihin
sydamen rakennepoikkeavuuksiin (kuten Fallot’n tetralogiaan) voi liittya korjausta vaativia se-
pelvaltimoiden kulun poikkeavuuksia tai sydanvian korjausleikkauksessa aiheutuneita sepelval-
timovaurioita (17). Naissa tilanteissa sepelvaltimoiden lahtokohdan ahtauma voi kehittya ajan

myota ja siihen voi liittya lisaantynyt ateroskleroosiriski.

Syanoottiset viat

Syanoottista synnynnaista sydansairautta sairastavien potilaiden ateroskleroosiriski on heratta-
nyt keskustelua. Joidenkin raporttien mukaan syanoottista sydanvikaa sairastavat potilaat saat-
tavat olla suojattuja sepelvaltimotaudilta antiateroskleroottisten tekijoiden, kuten typpioksidin,
hyperbilirubinemian ja muiden syanoosin yhteydessa usein esiintyvien tekijoiden, aktivoitumi-
sen vuoksi. Syanoottista sydanvikaa sairastavilla potilailla on todettu plakkivapaat sepelvaltimot
ja odotettua alhaisemmat kaulavaltimon intima-mediapaksuusmittaukset (cIMT) viitaten pie-
nentyneeseen myohemmin kehittyvan ateroskleroosin riskiin. Naytto on kuitenkin vahaista, eika
syanoottista sydanvikaa sairastavien potilaiden pienentyneen ateroskleroosiriskin lopullista seli-
tysta ole viela loydetty. Heidan alhaisempi sepelvaltimotautiriskinsa voi johtua vahaisemmasta
lihavuudesta, alhaisemmasta kaulavaltimon intima-mediapaksuudesta, vahaisemmista lipidion-
gelmista ja sepelvaltimoiden laajenemisesta. Muita mahdollisia syita voivat olla hypokolesterole-
mian, hyperbilirubinemian ja trombosytopenian antiateroskleroottiset vaikutukset. Eisenmen-
gerin oireyhtymaa sairastavilla potilailla esiintyy vahemman sepelvaltimotautia kuin muissa ra-
kenteellisissa sydanvioissa (18). Toisaalta tuore tutkimus osoitti, etta subkliininen ateroskleroosi
(diagnosoitu sepelvaltimoiden kalkkeutumisena tietokonetomografialla) on yleisempaa nuorilla
aikuisilla syanoottista sydanvikaa sairastavilla potilailla kuin verrokkiryhmassa. Lisaksi aivota-

pahtumien riski on kohonnut trombosytoosin ja hyperviskositeetin takia. (19-21.)



Sepelvaltimotaudin riskitekijat

Ateroskleroosi alkaa lapsuudessa, ja varhaisessa iassa lasna olevat riskitekijat jatkuvat yleensa
aikuisuuteen ja ennustavat subkliinista ateroskleroosia nuorilla seka ateroskleroosiin liittyvia
tapahtumia myohemmin elamassa. Sepelvaltimotaudin riskitekijat ovat padosin elamantapa-
riippuvaisia, joten ennaltaehkaisy tulisi aloittaa jo lapsuudessa. Tutkimukset ovat osoittaneet,
etta varhaiset ja tehokkaat interventiot vahentavat merkittavasti tai jopa estavat ateroskleroo-
sin kehittymista. Meta-analyysien perusteella vahaisempi kardiometabolisten riskitekijoiden
maara tai lievempi elamanaikainen altistuminen niille on yhteydessa pienempaan ateroskleroo-
siriskiin ja varhain aloitetulla riskitekijoiden vahentamisella saavutetaan suurempi hyoty kuin
esimerkiksi myohemmin elamassa aloitetulla lipideja alentavalla ldakityksella (21). CHD-potilaat
altistuvat rakenteellisen sydanvian lisaksi samoille sydan- ja verisuonisairauksien riskitekijoille
kuin muukin vaesto. Jopa 80 prosentilla aikuisista, joilla on synnynnadinen sydanvika, on vahin-
taan yksi muokattavissa oleva sydan- ja verisuonisairauksien riskitekija, joista yleisimmat ovat

ylipaino tai lihavuus ja hypertensio (19).

Synnynnaisesti sydanvikaisten potilaiden ennuste ja elinajanodote ovat parantuneet viime vuo-
sikymmenina merkittavasti. Diagnoosin, hoidon ja seurannan edistysaskeleiden ansiosta yha
useampi CHD-potilas saavuttaa aikuisuuden ja korkean ian. Elinaikainen altistuminen sydan- ja
verisuonisairauksien riskitekijoille muuttaa aikuisten CHD-potilaiden sairauden kliinista kuvaa
ja ennustetta. Sairauskuorma siirtyy synnynnaisista sairauksista hankinnaisiin, erityisesti atero-
skleroosiin. Synnynnadiset sydanviat ovat harvinaissairauksia, ja sen vuoksi niihin liittyvat ongel-
mat ovat harvinaisia yleislaakareiden ja aikuiskardiologien hoitamissa potilasryhmissa. Myos-
kaan ohjeistusta hankittujen sydansairauksien ehkaisyyn ja hoitoon ACHD-potilailla ei ole ollut
aiemmin saatavilla. Vuonna 2023 julkaistiin eurooppalainen konsensuslausunto, jossa esitetaan
katsaus hankinnaisiin sydansairauksiin ACHD-potilailla seka ohjeita ateroskleroosin ehkaisyyn

(19).

Verenpainetauti: vahvin modifioitava riskitekija



Verenpainetauti on yleinen ACHD-potilailla, ja sen esiintyvyys vaihtelee 30-50 prosentin valilla.
Kohonnut verenpaine on merkittava sydan- ja verisuonisairauksien riskitekija aikuisilla ja tun-
nettu riskitekija ateroskleroosin kehittymiselle nuorilla seka sydan- ja verisuonitapahtumille ai-
kuisuudessa. Lapsilla tehdyissa tutkimuksissa verenpainetaudin esiintyvyys on 2-5 % ja kohon-
neen verenpaineen esiintyvyys noin 13-18 % (22). Lapsuusian kohonneen verenpaineen on 0soi-
tettu ennustavan valtimoiden jaykkyytta aikuisialla. Lapsuuden verenpaine on yhteydessa ve-
renpaineeseen myohemmassa elamassa, ja varhainen puuttuminen on tarkeaa, koska nuoruus-
ian verenpainetauti ennustaa kokonaiskuolleisuutta ja ateroskleroosia aikuisuudessa (23). Pa-
rempi verenpaineen hallinta lapsilla voi estaa kohonneen verenpaineen ja siihen liittyvat seu-
raukset nuorena aikuisena. Synnynnaista sydanvikaa sairastavilla potilailla verenpainetauti on
jopa yleisempaa kuin muussa vaestossa. CoA-potilailla ja Turnerin oireyhtymaa sairastavilla ve-

renpainetauti on erityisen yleista (3, 21, 24).

Dyslipidemia

Aikuisilla CHD-potilailla on havaittu matalammat kokonaiskolesteroli- ja HDL-kolesterolipitoi-
suudet verrattuna ian ja sukupuolen mukaan vakioituihin verrokkeihin. Dyslipidemian vaiku-
tusta aikuisilla CHD-potilailla kuitenkin usein aliarvioidaan. Tapaus-verrokkitutkimus osoitti, etta
ACHD-potilaat saavat harvemmin ohjeistuksen mukaisia kolesterolia alentavia laakkeita kuin
heidan samanikaiset verrokkinsa (25). Taustalla vaikuttavat muun muassa lapsuusian hyperlipi-
demian seulontasuositusten rajallinen kohdentaminen seka hoitosuositusten puutteellinen jal-
kautuminen kliiniseen kaytantoon. Riskiryhmien seulonta toteutuu nykyisin vain pienella osalla

dyslipidemiavaarassa olevista potilaista.

Metakohorttitutkimus, jossa lapsia seurattiin aikuisikaan saakka, on osoittanut, etta lapsuudessa
mitatut lipidi- ja lipoproteiinipitoisuudet ennustavat aikuisialla ilmenevia ateroskleroottisia ta-
pahtumia. Tuore meta-analyysi tukee naita havaintoja osoittaen, etta lipidipitoisuudet sailyvat
suhteellisen vakaina lapsuudesta aikuisuuteen. Lisaksi uusien tutkimustulosten perusteella nuo-
ruusiassa mitattu Lp(a) voisi auttaa tunnistamaan yksilot, joilla on suurentunut riski sairastua
ateroskleroottisiin sydan- ja verisuonitauteihin myohemmin elamassa (26). Euroopan kardiolo-

giyhdistys (ESC) ja Euroopan ateroskleroosiseura (EAS) suosittelevat Lp(a):n yleista seulontaa



kaikille aikuisille vahintaan kerran elaman aikana (27). Koska Lp(a)-tasot maaraytyvat geneetti-
sesti ja pysyvat suhteellisen vakaina lapi elaman, seulonta jo lapsuusiassa voisi olla perusteltua
riskiryhmissa oleville. ACHD-potilailla, joilla on Fontan-verenkierto, on erityinen dyslipidemian
muoto. Heilla krooniseen maksasairauteen liittyy matalat kokonais- ja HDL-kolesterolipitoisuu-

det, mika heijastaa merkittavaa maksan toiminnan hairiota (28).

Tupakointi

Tupakka on vahvin kayttaytymiseen liittyva ateroskleroosin riskitekija. Tupakointi on synnyn-
naista sydanvikaa sairastavilla potilailla harvinaisempaa kuin yleisessa vaestossa mahdollisesti
sydanvian vuoksi annettuun terveyskasvatukseen liittyen. Kuitenkin 12-23 % ACHD-potilaista
tupakoi (29). Suurin tupakoitsijoiden osuus havaittiin toimintarajoitteisilla potilailla, joille tupa-

kointi ndyttaa olevan selviytymiskeino (3, 19).

Ylipaino ja lihavuus

Lihavuus ja ylipaino ovat yhta yleisia aikuisilla CHD-potilailla kuin muussa vaestossa. Yli 40 %
ACHD-potilaista ja noin 30 % CHD-lapsista on ylipainoisia tai lihavia. CHD-lapsilla ylipainon
esiintyvyys vaihtelee 9,5:n ja 31,5 prosentin ja lihavuuden esiintyvyys 9,5:n ja 26,2 prosentin va-
lilla. Lihavuuden ja ylipainon esiintyvyys on yhta yleista CHD-lapsilla kuin terveilla verrokkilap-
silla. Lihavista lapsista 82 % ja ylipainoisista 65 % on lihavia my6s aikuisena (30). Ylipainoisilla ja
lihavilla ACHD-potilailla hypertension, hyperlipidemian ja diabeteksen esiintyvyys on lisaanty-
nyt. Prospektiivisessa neljan kohortin tutkimuksessa lapsuudesta aikuisuuteen jatkunut yli-
paino viisinkertaisti tyypin 2 diabeteksen riskin, kolminkertaisti verenpainetaudin riskin seka
kaksinkertaisti dyslipidemian ja ateroskleroosin riskin aikuisena (30). Noin 80-90 prosentilla li-
havista lapsista on jokin metabolisen oireyhtyman osatekija: vyotarolihavuus, rasvamaksa, glu-
koosiaineenvaihdunnan hairio, dyslipidemia tai kohonnut verenpaine (31). Ylipainon taustalla
oleva liiallinen energiansaanti kulutukseen nahden voi ACHD:ssa johtua useiden tekijoiden vuo-
rovaikutuksesta. Varhaisvaiheissa sydanvikaan liittyneet ravitsemusongelmat voivat johtaa suo-
jelevaan asenteeseen ja ylihuolehtimiseen myohemmin kasvuiassa. Joissakin tapauksissa

paino-ongelmat voivat johtua liikuntarajoitteista (3, 19, 21).



Liikkumattomuus

Historialliset suositukset liikkunnan rajoittamisesta CHD-potilailla ovat aikaisemmin ohjanneet
vahaiseen fyysiseen aktiivisuuteen ja vaikuttavat nyt jo aikuisidssa olevien potilaiden sydan- ja
verisuonisairauksien riskitekijoihin (29). Epavarmuus fyysisen aktiivisuuden hyodyista ja ris-
keista ACHD-potilailla on pitkaan rajoittanut potilaita ja ohjannut liikkumattomaan elamanta-
paan usein jo lapsuudesta lahtien. Taman vuoksi tarkea tavoite olisi vakuuttaa potilaat fyysisen

aktiivisuuden hyodyista ja turvallisuudesta.

Fyysisen aktiivisuuden myonteiset vaikutukset on dokumentoitu laajasti: liilkunta vahentaa ko-
konaiskuolleisuutta seka sydan- ja verisuonitautien riskitekijoita riippumatta yksilon perussai-
raudesta, iasta tai sukupuolesta (32). Nykyisten ohjeiden mukaan liikkuntaa suositellaan sen hyo-
dyllisten vaikutusten vuoksi (33, 34). Suositusten kayttéonotto on kuitenkin ollut vajavaista, ei-

vatka potilaat liikku suositusten mukaisesti.

Maailmanlaajuisessa lahes 4 000 ACHD-potilaan otoksessa vain 31 % saavutti Maailman terveys-
jarjeston suositteleman fyysisen aktiivisuustason. Potilaiden epavarmuus saannéllisen liikun-
nan turvallisuudesta tai hyodyista muodostaa merkittavan esteen fyysiselle aktiivisuudelle. Ylei-
sesti ottaen laakarit ovat olleet lilan varovaisia neuvoissaan, vaikka fyysisella aktiivisuudella on
hyvin dokumentoituja hyotyja ja positiivinen vaikutus hankinnaisten sydansairauksien tulevaan
riskiin. Viime vuosina tietoisuus liikunnan ja sydankuntoutusohjelmien hyodyista vaikeaoireisille
potilaille on lisaantynyt merkittavasti (29). Fyysinen aktiivisuus on keskeinen tekija sydan- ja ve-
renkiertoelimiston terveyden yllapitamisessa. Dynaaminen, aerobinen liikunta on useimmille
ACHD-potilaille suositeltavampaa kuin staattinen liikunta, eika pelkka oireisuus ole este liikun-
nan harrastamiselle (10). Fyysisen aktiivisuuden edistamisessa tulisi kiinnittaa erityista huo-
miota niihin potilasryhmiin, joilla liikkunnan esteet korostuvat, kuten iakkaampiin, naispotilaisiin

seka niihin, joilla on monimutkainen sydanvika tai heikentynyt toimintakyky (29).

Lopuksi



Synnynnaisten sydanvikojen diagnostiikan ja hoidon kehittyminen on lisannyt ACHD-potilaiden
maaraa merkittavasti. Samalla ndiden potilaiden elinikdinen altistuminen sydan- ja verisuoni-
tautien riskitekijoille kasvaa lisaten ateroskleroottisten sydan- ja verisuonisairauksien riskia.
Tama kaksinkertainen takaisku - synnynnainen sydanvika ja varhainen sepelvaltimotauti - muo-
dostaa merkittavan haasteen ACHD-potilaiden hoidossa. Synnynnaisessa sydanviassa voi olla
rakennevian ja sen korjausleikkauksen seurauksena vajaatoiminta seka alttius rytmihairidille,
minka vuoksi sydan on erityisen haavoittuvainen sepelvaltimotaudin vaikutuksille. Kasvava tut-
kimusnaytto viittaa siihen, etta synnynnainen sydanvika altistaa sepelvaltimotaudille jo nuorella
ialla, jolloin sairastuvuus osuu potilaisiin, joilla olisi muuten edessa toimintakykyista elamaa ja
tyokykya. Taman vuoksi sepelvaltimotaudin ennaltaehkaisy tassa potilasryhmassa on ensiarvoi-
sen tarkeaa. Myos Suomessa tarvittaisiin selkeat ohjeistukset nuorten ACHD-potilaiden dyslipi-
demian, ylipainon ja muiden perinteisten riskitekijoiden tunnistamiseen ja hoitoon - mukaan
lukien elamantapainterventiot ja tarvittaessa laakitys. Vaikka potilas ei ole voinut vaikuttaa sy-
danvian syntyyn, han voi vaikuttaa elintapoihinsa, ja tassa hoitavan laakarin asenne on keskei-
nen. Kardiologin vastaanotolla ei tulisi keskittya pelkastaan rakenteellisiin poikkeavuuksiin, vaan
sydan- ja verisuonitautien riskitekijat on syyta kartoittaa jarjestelmallisesti jo varhaisessa vai-
heessa. Jos hoitava ladkari ei osoita kiinnostusta naihin tekijoihin, ei myoskaan potilas moti-

voidu muuttamaan riskikayttaytymistaan.
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