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Suomessa syntyy vuosittain noin 400 lasta, 
joilla on hoitoa vaativa synnynnäinen sydän­
vika. Noin 20 lapsen sydän on yksikammioi­
nen – toinen kammio on jäänyt vajaakehit­
tyneeksi tai lähes kokonaan kehittymättä. 
Leikatuista potilaista hieman yli puolella on 
vajaakehittynyt vasen kammio. Yli viisitoista 
vuotta sitten syntyneiden yksikammioisten 
lasten ennuste oli hyvin huono. Hoidon kehit­
tymisen myötä kehittyneissä maissa valtaosa 
syntyneistä yksikammioisista lapsista selviää 
nykyään aikuisikään asti.

Sydämen yksikammioisuutta potevat 
muodostavat hoidon kannalta haasteellisen 

Yksikammioinen sydänvika –  
pitkäaikaisennuste, komplikaatiot  
ja elämänlaatu

Yksikammioisen sydämen hoidossa sydämeen pa-

laava systeemilaskimoveri ohjataan kulkemaan as-

teittain suoraan keuhkovaltimoon ilman sydämen 

toiminnallista oikeaa puolta. Hoidon kehittymi-

sen myötä kolme neljästä tätä vikaa sairastavasta 

saavuttaa kehittyneissä maissa nykyään aikuisiän. 

Heistä vähintään neljäsosalla esiintyy merkittäviä 

liitännäisongelmia ja myöhäiskomplikaatiota. Mer-

kittävimpiä ongelmia ovat sydämen vajaatoiminta, 

rytmihäiriöt, syanoosi ja tromboemboliset kompli-

kaatiot, jotka lisääntyvät ajan myötä. Näiden lisäk-

si osalla potilaista neurologiset komplikaatiot vai-

kuttavat elämänlaatuun. Myöhäissairastavuudesta 

huolimatta valtaosa kykenee lähes normaaliin elä-

mään lukuun ottamatta heikentynyttä rasituksen 

sietoa. Suurin osa potilaista kokee elämänlaatunsa 

hyväksi.

ryhmän. Vaikean rakennevian hoitona on ki­
rurginen palliaatio. Hoito on potilaalle ja hä­
nen perheelleen huomattavan kuormittava ja 
yhteiskunnalle kallis. Osa raskauksista, joissa 
sikiöllä todetaan yksikammioinen sydän, kes­
keytyy tai keskeytetään vaikean vian vuoksi 
(Eronen 2002). Vaikka suuri osa syntyneistä 
lapsista jää henkiin, heillä esiintyy merkittäviä 
alku- ja myöhäisvaiheen sydämen ja muiden 
elinjärjestelmien ongelmia. Suomessa on ny­
kyään arviolta noin 300 henkilöä, jolla on yksi­
kammioinen sydän, ja heistä noin viidesosa on 
jo saavuttanut aikuisiän. 

Määritelmät ja kirurginen hoito

Yksikammioinen sydän on useimmiten raken­
teeltaan vasemman tai oikean kammion tyyppi­
nen. Vaikeassa trikuspidaali- tai keuhkovaltimo­
läpän ahtaumassa sydämen oikean kammion 
kehitys saattaa jäädä vajaaksi, ja hiippa- ja 
aorttaläpän ahtaumassa puolestaan vasemman 
kammion kehitys häiriintyy. Osalla potilaista 
molemmat eteis-kammioyhteydet ovat poik­
keavasti ohjautuneet samaan kammioon.

Yksikammioisen sydämen hoidossa sydä­
meen palaava systeemilaskimoveri ohjataan 
kirurgisesti asteittain kulkemaan suoraan 
keuhkovaltimoon (Fontanin verenkierto). 
Näitä ns. Fontanin leikkauksia on tehty Suo­
messa vuodesta 1976 lähtien.

Veri kulkee Fontanin verenkierrossa keuh­
kon läpi passiivisesti ilman sydämen toimin­
nallista oikeaa puolta (Gewillig 2005). Hoi­
don ensimmäisessä vaiheessa sopivan runsas 
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keuhkokierto turvataan vian mukaan tarvit­
taessa joko oikean solisvaltimon tai oikean 
kammion ja keuhkovaltimon väliin asetetulla 
tekoaineputkella tai keuhkovaltimon kiristys­
leikkauksella. Samalla varmistetaan systeemi­
kammion esteetön sisään- ja ulosvirtaus sekä 
laajennetaan tarvittaessa eteisväliseinäaukkoa.

Keuhkovastuksen pienennyttyä 3–6 kuu­
kauden ikään mennessä keuhkoverenkierto 
suntin tai keuhkovaltimon kautta korvataan 
liittämällä yläonttolaskimo oikeaan keuhko­
valtimohaaraan. Myöhemmin 2–4 vuoden iäs­
sä, keuhkokierron jäädessä riittämättömäksi, 
myös alaonttolaskimoveri ohjataan keuhko­
valtimoon (kuva 1).

Näin saavutetun Fontanin verenkierron 
edellytyksenä ovat moitteeton keuhkoveren­
kierto (riittävän kokoiset ja avoimet keuh­
kovaltimot, matala keuhkovaltimon paine ja 
keuhkosuoniston vähäinen vastus sekä estee­
tön keuhkolaskimopaluu eteiseen) ja yksi­
kammioisen sydämen moitteeton toiminta. 
Veri kulkee tässä vaiheessa keuhkokudoksen 
läpi keskuslaskimopaineen ja sydämen eteisen 
paineen eron turvin. Optimitilanteessa matala 
keuhkovaltimopaine (joka on sama kuin kes­
kuslaskimopaine) kykenee ylläpitämään keuh­
koverenkiertoa, mutta keuhkokierron määrän 
ja siten sydämen täyttökuorman säätely jää 
rajalliseksi. Keuhkokierron aikaansaamiseksi 
keskuslaskimopaine on suhteellisen korkea 
(12–15 mmHg). Paine voi heijastua imusuo­
niston kautta nesteen siirtymisenä kudoksiin 
ja ruumiinonteloihin. Keuhkovaltimoista 
puuttuu sykemäinen virtaus. Myös systeemi- 
ja keuhkokierron valtimoiden endoteelifunk­
tio voi olla häiriintynyt.

Nykyään kolmannen vaiheen leikkauksen 
yhteydessä alaonttolaskimosta keuhkoval­
timoon yhdistetyn putken ja eteisen väliin 
tehdään usein ikkuna (fenestraatio). Tämä va­
raventtiili turvaa sydämen riittävän täyttökuor­
man, estää keskuslaskimopaineen liiallisen 
nousun ja nopeuttaa elimistön sopeutumista 
uuteen verenkiertoon. Haittana on systeemi­
verenkierron happipitoisuuden pienenemisen. 
Ikkuna voidaan myöhemmin tarvittaessa sul­
kea katetrisaatiolla suoniteitse ilman leikkaus­
ta (Pihkala ym. 2007).

Kolmivaiheisen kirurgisen palliaation jäl­
keen kajoavat uusintatoimenpiteet (sydänka­
tetrointi tai -leikkaus) ovat suhteellisen yleisiä 
ja etenkin systeemikammion ulosvirtausah­
taumat tulee hoitaa aktiivisesti. Kammion 
pettäessä useimmat potilaat soveltuvat sydä­
mensiirtoon, sillä keuhkovastus on henkiin 
jääneillä pieni.

Kuolleisuus

Nykyään 70–80 % potilaista, joilla on yksi­
kammioinen sydän, saavuttaa aikuisiän ilman 
sydämensiirtoa (Stamm ym. 2001, Atallah 
ym. 2008). Sydänleikkauspotilaiden tutkimus­
rekisterin mukaan ennuste ei Suomessa ole ai­
van näin hyvä, mutta se on jatkuvasti parantu­
nut (kuva 2). Vuosikymmenten saatossa yhä 
vaikeammat viat ovat tulleet aktiivisen hoidon 
piiriin, mikä heijastuu kuolleisuustilastoissa. 
Valtaosa kuolleisuudesta ilmenee periopera­
tiivisessa tai elämän varhaisvaiheessa. Myös 
vajaakehittyneen vasemman kammion oire­
yhtymää potevat ovat aktiivihoidon piirissä, 
mutta näiden potilaiden pitkäaikaisennuste on 
edelleen huonompi kuin muilla yksikammioi­
sen sydämen omaavilla (kuva 2) (Sarajuuri 
ym. 2007, Anderson ym. 2008).

Palliatiivisen hoidon luonteen vuoksi var­
haisvaiheessa henkiin jääneistä vähintään 
neljäsosalla esiintyy myöhemmin merkittävää 
sairastuvuutta ja kuolleisuutta. Yleisimmät 
myöhäisvaiheen kuolinsyyt liittyvät sydämen 
vajaatoimintaan, tromboembolisiin kompli­
kaatioihin ja rytmihäiriöihin (Nieminen ym. 
2007). Verenkierron olosuhteet kuormittavat 
sydämen lisäksi myös muita elinjärjestelmiä.

Sydämen vajaatoiminta ja 
rytmihäiriöt

Yksikammioisen sydämen minuuttitilavuus 
on pienempi kuin kaksikammioisen. Sydän­
lihaksen toiminta on varhaisvaiheessa usein 
hyvä eikä potilaalla ole merkittäviä vajaatoi­
minnan oireita. Tästä huolimatta sydämen 
toiminta huononee vähitellen ainakin jossakin 
määrin suurella osalla potilaista ja osa ajautuu 
jo ennen aikuisikää sydämensiirtoon. Kasvun 
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Kuva 1.  A) Vajaasti kehittyneen vasemman kam-
mion oireyhtymän (hypoplastic left heart syndrome, 
HLHS) anatomia ja asteittainen kirurginen palliaatio 
Fontanin verenkierron mukaiseksi. Pieni hiippaläppä 
(1), pieni vasen kammio (2), pieni aorttaläppä (3) ja 
nouseva aortta (4), aortan koarktaatio (5) sekä ahdas 
eteisväliseinäaukko (6). Veri kulkee eteisistä oikean 
kammion (7) kautta keuhkovaltimoon (8) ja sieltä 
valtimotiehyen (9) kautta aorttaan. B)  Norwoodin 
leikkaus modifioidulla Blalock–Taussigin (BT) suntil-
la. Keuhkovaltimo katkaistaan ja yhdistetään aort-
taan, joka laajennetaan. Oikean solisvaltimon (BT, 
10) ja oikean keuhkovaltimon väliin asetetaan suntti 

(3–4 mm:n läpimittainen tekoaineputki). Eteisvälisei-
nä avataan. C) Kaksisuuntainen kavopulmonaalinen 
suntti (bidirectional cavopulmonary shunt, BCPS, bi-
directional Glenn shunt, BDG). BT- tai RVPA-suntti 
(oikean kammion ja keuhkovaltimon välinen suntti) 
korvataan liittämällä yläonttolaskimo (11) oikeaan 
keuhkovaltimoon. D)  Täydellinen kavopulmonaali-
nen yhteys (total cavopulmonary connection, TCPC). 
Alaonttolaskimo (12) yhdistetään sydämen ulkopuo-
lisella tekoaineputkella (13) oikeaan keuhkovalti-
mohaaraan. Putken ja oikean eteisen väliin jätetään 
3–4 mm:n ikkuna (fenestraatio, 14).
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ja liikunnan lisääntymisen myötä myös veren­
kierrolliset vaatimukset lisääntyvät imeväisiän 
tarpeisiin nähden. Teini-iässä yksikammioisen 
sydämen suhteellinen iskutilavuus (ejektio­
fraktio) on normaali 70 %:lla mutta diastoli­
nen toiminta vain 28 %:lla. Vähintään kohta­
lainen vuoto ilmaantuu eteis-kammioläppään 
17 %:lla ja valtimoläppään 13 %:lla potilaista 
(Anderson ym. 2008).

Sydämen heikentyneen toiminnan tueksi 
voidaan antaa suun kautta ACE:n estäjää ja 
beetasalpaajaa sekä suoneen fosfodiesteraasin 
estäjää (milrinoni) ja levosimendaania. Lääk­
keiden hyödyllisyydestä lapsille on vakuut­
tavaa näyttöä vain fosfodiesteraasin estäjien 
osalta sydänleikkauksen yhteydessä (Hoffman 
ym. 2003). Ainoa laaja sokkoutettu kliini­
nen lääketutkimus lasten sydämen kroonisen 
vajaatoiminnan hoidosta on tehty beetasal­
paajalla (karvediloli), eikä hyötyä suhteessa 
lumelääkkeeseen tullut esiin (Shaddy ym. 
2007). Diureettia joudutaan usein käyttämään 
nestekertymien vuoksi etenkin leikkauksenjäl­
keisessä sopeutumisvaiheessa. Rakenteeltaan 
vasemman kammion tyyppiset yksikammioi­
set sydämet toimivat paremmin kuin oikean 
kammion tyyppiset (Anderson ym. 2008).

Veren B-tyypin natriureettisen peptidin 
(BNP) pitoisuus näyttää suurenevan sekä 
vasenta että oikeata kammiota kuormittavis­
sa synnynnäisissä sydänvioissa (Eerola ym. 
2008). Fontan-potilailla puolestaan sydämen 
tilavuuskuormitus on harvemmin ongelma. 
BNP-pitoisuus voi suurentua kammion pet­
täessä (Law ym. 2006). Aikuisilla pitoisuudet 
korreloivat kuitenkin suhteellisen huonosti 
sydämen kaikukuvauslöydöksiin, mitattuun 
rasituksensietoon ja ennusteeseen (Larsson 
ym. 2007).

Nuoruusiän saavuttaneista potilaista kak­
si kolmesta on sinusrytmissä (Blaufox ym. 
2008). Aikuisikään mennessä 16–50 %:lla 
esiintyy merkittävää hidassykkeisyyttä sekä 
eteistakykardiaa ja ‑värinää (Deal ym. 2007, 
Khairy ym. 2007), jotka reagoivat melko 
huonosti lääke- tai katetriablaatiohoitoon. 
Jos eteissupistus puuttuu, kammion esikuor­
ma ja sydämen minuuttitilavuus pienenevät. 
Yksikammioinen verenkierto sietää siten 
eteisperäisiä rytmihäiriöitä erityisen huonos­
ti ja potilas saattaa ajautua sydämen vaikeaan 
vajaatoimintaan 1–2 vuorokauden kuluessa 
(Deal ym. 2007). Oireina ovat tällöin epäsään­
nöllisen tai nopean sykkeen lisäksi rasituksen­

T. Sarkola ym.

Kuva 2.  Yksikammioisen sydämen (lukuun ottamat-
ta HLHS:ää) omaavien (A) ja vajaakehittyneen vasem-
man kammion oireyhtymää (HLHS) potevien (B) elos-
saolo-osuudet potilaiden ensimmäisen leikkauksen 
vuosikymmenen mukaan. Vuosikymmenten mittaan 

yhä vaikeammat viat ovat tulleet aktiivisen hoidon 
piiriin, mikä heijastuu kuolleisuustilastoissa (erityises-
ti 1970-luku). Seuranta-aika alkoi ensimmäisestä leik-
kauksesta. Mukana myös leikkauskuolleisuus.
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siedon nopea heikentyminen ja hengityksen 
vaikeutuminen. Eteisperäiset rytmihäiriöt ke­
hittyvät usein leikkausarpien ja heikentyneen 
hemodynamiikan – etenkin oikean eteisen 
laajenemisen – seurauksena ja edellyttävät ve­
renkierto-olosuhteiden mekaanista helpotusta 
(Deal ym. 2007). Rytmihäiriöiden taustalta 
pitääkin aina ensin etsiä rakenteellista syytä. 
Rytmihäiriöriski on suurempi silloin, kun etei­
nen on suoraan yhdistetty keuhkovaltimoihin, 
verrattuna siihen, että alaonttolaskimon veri 
ohjataan keuhkovaltimoon putkiproteesilla. 
Aikuisikään mennessä noin viidesosalla poti­
laista on tahdistin.

Suorituskyky

Potilaiden rasituksen sieto on usein selvästi 
heikentynyt keuhkoverenkierron rajoittunei­
suuden ja sydämen täyttökuorman vuoksi (Pa­
ridon ym. 2008). Valtaosa kykenee kuitenkin 
kevyeen liikuntaan. Kovempaan rasitukseen 
liittyvät ventilaation ja verenkierron epäsuhta 
ja sen aiheuttama hengästyminen. Rasituksen­
sietoa rajoittavat myös oikovirtauksen aiheut­
tama veren happikyllästeisyyden pienenemi­
nen sekä hengitys- ja luurankolihasten jonkin 
verran heikentynyt toiminta. Rasituksen aika­
na syke- ja verenpainevasteet ovat selvästi hei­
kentyneet. Fenestraation sulkeminen suuren­
taa veren happikyllästeisyyttä mutta vähentää 
toisaalta sydämen minuuttitilavuutta eikä siten 
kokonaisuudessaan vaikuta merkittävästi rasi­
tuksensietoon. Kaasujenvaihto paranee sulun 
jälkeen (Meadows ym. 2008). Sydänlihaksen 
toimintaa mittaavat tekijät korreloivat huo­
nosti rasituksensiedon kanssa (Paridon ym. 
2008).

Liikunnallisuus vähenee terveisiin nähden 
selvästi kasvun myötä teini-ikään mennessä, 
eivätkä useimmat nuoruusiän saavuttaneet po­
tilaat jaksa juosta muutamaa sataa metriä pi­
dempiä matkoja. Kevyempi aerobinen liikunta 
onnistuu kuitenkin valtaosalla hyvin (Paridon 
ym. 2008) ja suorituskyky riittää useimmilla 
lievää rasitusta aiheuttavissa työtehtävissä. Ra­
situksensieto huononee edelleen aikuisiässä 
(Anderson ym. 2008). Niemisen ym. tutki­
muksessa (2003) aikuisista suomalaispotilais­

ta kolmasosa koki rasituksensietonsa heiken­
tyneen selvästi ja oireiden ilmaantuvan jo vä­
häisen liikunnan yhteydessä (NYHA III–IV). 
Syy näiden potilaiden liikunnan vähäisyyteen 
on ilmeisesti monitekijäinen, sillä tutkimusten 
mukaan liikunnallisuus on yhteydessä koet­
tuun terveyteen mutta ei niin selvästi mitat­
tuun suorituskykyyn (McCrindle ym. 2007). 
Liiallista varovaisuutta liikunnan suhteen tu­
lisi välttää ja kannustaa potilaita liikkumaan 
riittävästi, jotta suorituskyky pysyisi mahdolli­
simman hyvänä potilaan tilanteeseen nähden 
(Takken ym. 2007). 

Sydämen ulkopuoliset 
komplikaatiot

Systeemipuolen happikyllästeisyys on Fontan-
potilailla normaalitilassa vain lievästi pienenty­
nyt. Selkeästi pienempi kyllästeisyys on kuiten­
kin melko yleistä. Se voi liittyä fenestraatioon, 
sydämen vajaatoimintaan, keuhkojen toimin­
nan heikentyneisyyteen ja etenkin keuhko­
kiertoa rajoittavien tai ohittavien uudissuonten 
kehittymiseen. Happikyllästeisyyden pienene­
miseen liittyy usein hematokriittiarvon suure­
neminen. Mikroverenkierron häiriöt ja raudan­
puute ovat tästä huolimatta harvinaisia.

Fontanin verenkierron laskimovirtaukset, 
suuret leikkauspinnat ja suoniproteesit, teho­

Yksikammioinen sydän – pitkäaikaisennuste, myöhäiskomplikaatiot ja elämänlaatu

YDINASIAT

Valtaosa yksikammioista sydänvikaa sairastavista 88
saavuttaa nykyään aikuisiän ja kykenee lähes nor-
maaliin elämään.

Hoitona on kaksi- tai kolmivaiheinen kirurginen 88
palliaatio, jossa systeemilaskimoveri ohjataan as-
teittain kulkemaan suoraan keuhkovaltimoihin. 

Potilaiden rasituksensieto on selvästi heikentynyt, 88
mutta suurimmalla osalla se riittää arkipäivän vaa-
timuksiin.

Neljäsosalla esiintyy merkittäviä liitännäisongelmia 88
ja myöhäiskomplikaatioita.
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hoito, rytmihäiriöt ja sydämen vajaatoiminta, 
maksan toimintahäiriöt ja poikkeavuudet ve­
ren hyytymistekijöissä altistavat verihyytymien 
kehittymiselle 10–20 %:lle potilaista lyhyt- ja 
pitkäaikaisseurannassa (Anderson ym. 2008). 
Lisäksi yhteys laskimopuolelta valtimopuolelle 
tarjoaa reitin tromboembolisille komplikaati­
oille, kuten aivoinfarktin ja aivoabsessin kehit­
tymiselle, jos fenestraatio on avoin. Trombin 
kehittyminen täydelliseen kavopulmonaaliseen 
kanavaan (TCPC) ja oireita aiheuttamattomat 
mikroemboliat keuhkosuonistoon saattavat 
huonontaa potilaan verenkiertoa ja nostaa kes­
kuslaskimopainetta. Trombiepäilyn selvittely 
edellyttää usein ruokatorven kautta tehtävää 
sydämen kaikukuvausta ja varjoainetutkimus­
ta. Veren hyytymistä ehkäisevän lääkityksen 
pitkäaikaiskäytöstä yksikammioisilla potilail­
la ei ole selkeää näyttöä eikä kansainvälistä 
konsensusta. Nykytiedon valossa suositellaan 
kuitenkin asetyylisalisyylihapon tai varfariinin 
käyttöä tromboembolisten komplikaatioiden 
ehkäisemiseksi ( Jacobs ja Pourmoghadam 
2007, Khairy ym. 2008). Tarvittaessa tulee 
käyttää pienimolekyylistä hepariinia.

Potilaiden somaattinen kasvu on varhais­
vaiheen jälkeen normaalin rajoissa (Vogt ym. 
2007). Varhaisiällä potilaat pärjäävät ikätove­
reihinsa nähden huonommin motorista kehi­
tystä, visuomotorista integraatiota ja muuta 
ei-kielellistä toimintaa mittaavissa testeissä 
(Goldberg 2007, Sarajuuri ym. 2008, Tabbut 
ym. 2008). Kouluiän kynnyksellä potilaiden 
älykkyysosamäärä on hieman keskimääräistä 
pienempi (Sarajuuri ym. 2007). Kehitysvam­
maisuutta esiintyy 5–15 %:lla (Mahle ym. 
2000). Oppimishäiriöt ja erilaiset käytöshäi­
riöt ovat näillä potilailla yleisiä (Goldberg 
2007), ja noin kolmasosa tarvitsee lisätu­
kea peruskoulussa (Mahle ym 2000). Nyky­
käsityksen mukaan neurologiset ongelmat 
liittyvät sikiöaikaisen verenkierron häiriöi­
hin, sydänleikkausta edeltäviin, sen aikaiseen 
tai sen jälkeisiin komplikaatioihin taikka sy­
dänvikaan liittyvään oireyhtymään. Trombo­
embolisia komplikaatioita (esim. aivoinfarkti) 
esiintyy yksikammioisista potilaista noin 
10 %:lla. Näiden lisäksi alkuvaiheen leikkaus­
hoidon jälkeen potilaiden aivoissa on havaittu 
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muutoksia, mutta niiden suhde neurologiseen 
pitkäaikaisennusteen on epäselvä (Goldberg 
2007, Sarajuuri ym. 2007). Vajaakehittyneen 
vasemman kammion oireyhtymää sairastanei­
den neurologinen ennuste näyttäisi olevan hie­
man huonompi kuin muiden yksikammioisten 
(Wernowsky ym. 2000, Sarajuuri ym. 2007).

Proteiinienteropatia (protein-loosing ente­
ropathy, PLE) kehittyy 3–4 %:lle potilaista kes­
kimäärin kymmenen vuoden ikään mennessä 
(Khairy ym. 2007). Potilaat menettävät plas­
maproteiinia suoleen, mikä ilmenee kroonisena 
ripulina ja nesteen kertymisenä kudoksiin ja 
ruumiinonteloihin. Maksan albumiinituotan­
to ei pysty korvaamaan valkuaisen menetystä 
suoleen. Joskus tilannetta on pystytty helpotta­
maan hepariinilla ja joskus proteiinienteropatia 
on korjaantunut sydämensiirron jälkeen. Plasti­
sessa bronkiitissa puolestaan hengitysteihin ke­
hittyy proteiinipitoisia valoksia. Näiden tilojen 
etiologia on todennäköisesti monitekijäinen ja 
liittynee ainakin osittain poikkeavaan hemody­
namiikkaan sekä kohonneeseen keskuslaskimo- 
ja imusuonipaineeseen. Tilojen kehittyminen 
on huonon ennusteen merkki. Pysyvästi korkea 
keskuslaskimopaine altistaa kongestion kautta 
myös maksan toimintahäiriölle ja hitaasti kehit­
tyville kirroosimuutoksille (Ghaferi ym. 2005).

Elämänlaatu

Merkittävistä ongelmista huolimatta 80 % 
kouluikäisistä potilaista pitää elämänlaatuaan 
normaalina (Mahle ym. 2000). Potilailla esiin­
tyy kuitenkin merkittäviä toimintakyvyn rajoi­
tuksia pääosin rasituksensiedossa (Nieminen 
ym. 2003). Elämänlaatu ei näytä korreloivan 
sydänvian ennusteeseen, eikä merkittävää eroa 
rasituksensiedon tai koetun elämänlaadun 
suhteen näytä esiintyvän eri kammiomorfolo­
gioiden mukaan (Anderson ym. 2008). Koulu­
ikäisten potilaiden vanhempien ilmoituksen 
mukaan potilaista 33 %:lla on näköongelmia, 
27 %:lla puheongelmia, 7 %:lla huonokuu­
loisuutta, 43–46 %:lla keskittymis- ja oppi­
mishäiriöitä, 24 %:lla kehityshäiriö, 17 %:lla 
ahdistuneisuutta ja 8 %:lla masentuneisuutta 
(McCrindle ym. 2006). Toistuvat leikkauk­
set ja toimenpiteet, syanoosi sekä ajan myötä 
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Summary

Single-ventricle heart defects – long-term prognosis, late complications and quality of life
Treatment of a single-ventricle heart defect involves redirecting of systemic venous blood returning 
to the heart to gradually flow directly into the pulmonary artery without the functional right side 
of the heart being involved. In developed countries, three out of four persons with this ailment 
will nowadays reach adulthood. Among these, at least one out of four presents significant 
associated problems and late complications. The most significant problems include heart failure, 
arrhythmias, cyanosis and thromboembolic complications that increase over time. In addition to 
these, neurological complications have an influence on the quality of life in some patients.

Yksikammioinen sydän – pitkäaikaisennuste, myöhäiskomplikaatiot ja elämänlaatu

ilmaantuvat rytmihäiriöt ja tromboemboliset 
komplikaatiot heikentävät elämänlaatua (van 
den Bosch ym. 2004). Yleisen toimintakyvyn 
heikkeneminen, työelämän rajoitukset, per­
heen muodostamiseen sekä hedelmällisyyteen 
ja terveydentilan ennusteeseen liittyvät epävar­
muustekijät saattavat edelleen heikentää aikui­
siällä koettua elämänlaatua (Saliba ym. 2001). 
Raskaus keskeytyy usein, ja raskauden aikana 
esiintyy merkittävästi kongestiota, läppävuoto­
ja, rytmihäiriöitä ja tromboembolisia kompli­
kaatioita (Canobbio ym. 1996, Drenthen ym. 
2006). Sikiön kasvu saattaa olla hidastunut 
mutta sydänvian uusimisen riski on useimmi­
ten alle 10 %. Kaiken kaikkiaan raskaus ja ala­
tiesynnytys ovat mahdollisia potilailla, joilla 
verenkierto on hyvin optimoitavissa etukäteen 
(Khairy ym. 2007, Walker 2007). Raskauteen 
liittyvä riski voi kuitenkin olla huomattava, ja 
se on arvioitava yksilöllisesti. Hormonivalmis­
teiden käyttö raskauden ehkäisyssä saattaa li­
sätä tromboembolisia komplikaatioita.

Lopuksi

Nykyään hyvin harva synnynnäistä sydän­
vikaa poteva on aktiivihoidon ulkopuolella ja 

vaikeimmissa tapauksissa on tarjolla palliatii­
vista hoitoa. Tässä potilasryhmässä myöhäis­
sairastuvuus on kuitenkin yleistä ja ongelmien 
tunnistaminen ja hoitaminen on haasteellista. 
Potilaat ja heidän perheensä tarvitsevat run­
saasti moniammatillista apua sekä tukea kas­
vun ja kehityksen aikana. On selvää, että he 
tarvitsevat synnynnäisiin sydänvikoihin pe­
rehtyneen lääkärin pitkäaikaisseurantaa myös 
aikuisiässä.

Yksikammioisen sydämen omaavan veren­
kierto on sikiöajasta asti ollut poikkeava. Tois­
tuvat pitkät ja raskaat sairaalajaksot, hoidot ja 
mahdolliset komplikaatiot kuormittavat per­
heitä huomattavasti. Todennäköisesti nämä 
potilaat ovat syntymästä asti sopeutuneet 
terveydentilaansa ja heidän elämänarvonsa ja 
odotuksensa ovat erilaiset kuin terveillä. Val­
taosa aikuisiän kynnyksellä olevista nuorista 
ilmoittaa olevansa tyytyväinen elämäänsä, ja 
hoidon kehittymisen myötä heidän ongelman­
sa ovat vähentyneet. ■
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