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Tiivistelma

Synnynnaisten sydanvikojen seurannassa eri ikaisilla on
erityispiirteensa riippuen sydanvian laadusta ja kaytetyis-
ta korjausmenetelmista. Magneettikuvaus ja tietokoneto-
mografia (TT) ovat noninvasiivisia leikekuvausmenetelmia,
joista molemmat ovat tarkeitd synnynniisten sydanvikojen
seurannassa. Mageettitutkimuksen etuna on hyva niakyvyys
kaikkialle thoraxin alueella seki saderasituksen puuttumi-
nen. Se soveltuu erityisen hyvin synnynnaisten sydénvi-
kojen seurantaan, ja se tulisikin tehda kaikille syanoottis-
ta sydanvikaa ja koarktaatiota sairastaville ainakin kerran
aikuisidssa ja sen jilkeen tarvittaessa esimerkiksi uusin-
tatoimenpidetta harkittaessa tai jos nakyvyys on huono.
Nykyisilla tutkimustekniikoilla tietokonetomografian sade-
rasitusta on saatu alennettua huomattavasti ja tutkimus on
hyvin vaivaton ja nopea toteuttaa. TT taydentaa tarvittaessa
magneettikuvauksesta saatavaa informaatiota.

Johdanto

Valtaosa vaikeaakin sydanvikaa sairastavista lapsista selviytyy
nykyisin aikuisuuteen. Synnynnaisiin sydanvikoihin liittyy kui-
tenkin huomattavaa sairastavuutta. Ongelmien tunnistaminen ja
oikea-aikainen hoito saattavat ehkéistd komplikaatioiden, kuten
sydamen vajaatoiminnan tai rytmihéirididen, kehittymista. Kai-
kenikaiset potilaat tarvitsevat siksi saannollista seurantaa, ja tas-
sa kuvantamisella on keskeinen rooli. Ultradanitutkimus on pe-
rinteisen thoraxkuvan lisgksi ensilinjan kuvantamismenetelma
kardiologiassa seka aikuisilla etta lapsilla. Ultraganella kaikkia
rakenteita ei saada riittavésti ndkyviin, ja kasvun myota tahan
liittyvat haasteet lisaantyvat. Tietokonetomografia (TT) ja mag-
neettikuvaus ovat kajoamattomia leiketutkimuksia, joista mo-
lemmilla on keskeinen rooli synnynniisten syddnvikojen ku-
vantamisseurannassa (1). Invasiiviseen syddmen katetrointiin
edetdan, jos tiedossa on noninvasiivisella kuvantamisella ha-
vaittu toimenpidetarve. Tédssd artikkelissa keskitymme nonin-
vasiivisista kuvausmenetelmistd tietokonetomogafiaan ja mag-
neettikuvaukseen.

Eri-ikaiset potilaat

Varhaisdiagnostiikassa vastasyntyneisyyskaudella valtaosa ra-
kennepoikkeavuuksista saadaan selvitettya pelkkai ultraain-
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ta kayttden. Monimutkaisemmissa rakennepoikkeavuuksissa
ultragénen lisana kaytetaan tyypillisesti sydamen tahdistettua
TT-angiografiaa. Vauvaiassa magneettikuvausta kaytetaan syn-
nynnaisten sydanvikojen yhteydessa lahinna vain silloin, kun
selvitellaan leikkausvaihtoehtoja yksi- ja kaksikammioratkai-
sun valilla. Kasvun myotd nidkyvyydet ultradanessi heikkene-
vat, jolloin leikekuvantamisen tarve kasvaa. Siteilyrasitukset-
tomana tutkimuksena magneettikuvaus on isommilla lapsilla
ensisijainen menetelmi synnynndisten rakennevikojen jatko-
seurannassa (2). TT-angiografiaa kaytetdan esimerkiksi leik-
kauskomplikaatioiden selvittelyyn ja sepelvaltimoiden rakenne-
poikkeavuuksien arviointiin (3). TT:n pddasiallinen haitta on
sithen sisaltyva sateilyrasitus. TT:n selked etu on nopeus, joka
vahentad anestesian tarvetta. Nykyaikaisilla sydankuvantami-
seen soveltuvilla TT-laitteilla lasten sydamen TT-angiografia on-
nistuu useimmiten ilman sedaatiota, kun taas magneettikuvaus
onnistuu hereilld yleensa vasta yli 6-vuotiailla lapsilla. Aikuis-
potilaiden sydanvian seurannassa magneettikuvaus on yleensa
suosituin vaihtoehto. Tutkimukset on paasadntoisesti mahdol-
lista tehda ilman varjoainetta.

Sydamen magneettikuvaus

Magneettikuvausta voidaan pitad turvallisena tutkimusmene-
telmana, eika siihen liity siteilyrasitusta. Yleisind vasta-aiheina
magneettikuvaukselle ovat klaustrofobia, kehon metalliesineet
tai esimerkiksi hylatyt, murtuneet tai pitkat tahdistinjohdot (4).
Magneettikuvauksessa voidaan tarvittaessa antaa suoneen tahan
tarkoitukseen sopivaa gadolinium-tehosteainetta (Gd). Allergi-
set reaktiot ovat harvinaisia. Gd-tehosteaineen antamista tulee
harkita tarkoin, jos potilaalla on vaikea munuaisten vajaatoimin-
ta ja hanelle on tehty useita tehostettuja magneettikuvauksia,
koska tehosteaineaineen hidas poistuminen ja kerdantyminen
kudoksiin voi laukaista vakavan, mutta harvinaisen nefrogeeni-
sen systeemisen fibroosin. Nykyadn kaytossa olevilla Gd-varjo-
aineilla nefrogeenisen systeemisen fibroosin riski katsotaan kui-
tenkin erittdin pieneksi ja esiintyvyys on laskenut (5).
Magneettikuvaus valitaan usein vaihtoehdoksi silloin, kun
halutaan rakenteiden kuvantamisen lisdksi tietoa myos sydamen
ja verenkierron toiminnasta tai sydanlihaksen koostumukses-
ta (4). Magneettikuvauksen paikkaresoluutio on TT-kuvausta
huonompi mutta usein kuitenkin riittavan hyva. Synnynnaisten
sydanvikojen arvioinnissa magneettikuvaustekniikoista keskei-
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KUVA 1. Lapsipotilas, jolla yksikammioinen sydénvika, GLENN-vaihe. 3D-kuvissa nakyy vasemman keuhkovaltimohaaran ahtauma, sen suhde ilmateihin
sekd laskevan aortan aiheuttama painuma keuhkovalimoon ja ilmateihin. 3D-visualisointia kdytetaan avuksi leikkaussuunnitellussa.

sig oval kine- eli litkekuvasatjat, virtausmittaukset seka anato-
miset 3D-sarjat (2).

EKG-tahdistetut kinekuvasarjat tuovat nakyviin sydamen
litkkeen ja lisiksi suuntaa antavasti lappavuodot seké raken-
teellisiin ahtaumiin liittyvat virtauskiihtymat. Kinesarjoista mi-
tataan syddmen lokeroiden tilavuuksia, maaritetaan ejektiof-
raktio ja mitataan sydanlihaksen massa. Lisaksi niistd voidaan
arvioida sydamen liikehairiota, joko silmédmaardisesti tai syda-
men muovautuvuutta arvioivan strain-analyysin avulla. Syda-
men lokeroiden tilavuuksien, sydamen funktion ja sydamen
kuormittumisen merkkien perusteella tehdaan arvioita sydan-
vian hemodynaamisesta merkityksestd. Faasikontrastiangiog-
rafiatekniikkaan perustuvien virtausmittausten avulla kaikista
keskeisista verisuonista voidaan mitata mittaustasoon nihden
eteenpdin ja taaksepdin suuntautuva virtaus- ja huippuvirtaus-
nopeus seka padtella naista iskutilavuus ja vuoto-osuus. 3D-ku-
vaustekniikoilla voidaan yksittaisten leikkeiden sijaan tuottaa
kuvausvolyymi, josta voidaan rekonstruoida anatomisia, eri lei-
kesuuntien kuvia TT-kuvadatan tapaan. Sydanlihassairauksien
arvioinnissa rutiininomaisesti kaytettavia kuvasarjoja (jilkite-
hostumakuvaus, T1- ja T2-relaksaatioaikojen kartoitus) kéyte-
tdan synnynndisten sydanvikojen yhteydessd vain tarvittaessa
ldhinna sydénlihasfibroosin etsimiseen (2,3) .

Tietokonetomografia

TT:lla saadaan tasmallista rakenteellista tietoa synnynnaisista sy-
danvioista ja niiden komplikaatioista. Sydamen rakennevikojen
kuvantaminen TT:lla on hyodyllista erityisesti silloin, kun halu-
taan tietoa anatomiasta ja visualisointia rakenteiden yhteydesta
toisiinsa (kuva 1). TT:ssa kaytetdan rontgensateilya. Viimeaikai-
sen laitekehityksen myotd sydamen TT:n sateilyannokset ovat
laskeneet merkittavasti ja ovat samansuuruisia tai tutkimuspro-
tokollasta riippuen pienempia kuin muissa rintakehan alueen
TT-kuvauksissa. TT-angiografia edellyttaa jodivarjoaineen kayt-
to4, ja sitd ruiskutetaan nopeasti koneruiskulla mieluiten kyy-
nértaipeen laskimoon. Kuvaus ajoitetaan hetkeen, jolloin sy-
damessa ja suurissa suonissa on vahva varjoainekonsentraatio.
Lisaksi kaytetdan EKG-tahdistusta. Lapsen sydamen TT-angiog-
rafia edellyttad yksilollista suunnittelua, joka huomioi kysymyk-
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senasettelun, lapsen koon ja kanyylin sijainnin sekd hemody-
naamisen tilanteen. Aikuisten kuvauksissa kuvausaiheena on
usein sepelvaltimoanatomian, kalkkeutuneiden pulmonaaliho-
mograftien, sunttien, kollateraalien ja AV-malformaatioiden vi-
sualisointi. Sivutuotteina saadaan tilloin koko thoraxin alueen
kuvantaminen. Jos tahdistinjarjestelma ei sovellu magneettiku-
vaukseen, sydamen funktiota ja myos keinolédppinen toimintaa
voi tarkastella funktionaalisella TT-tutkimuksella (6).

ACHD-luokitus ja seuranta

Myohaiskomplikaatioiden esiintyvyys vaihtelee paljon eri raken-
nevikojen valilla. ESC:n uusi suositus (2020 ESC Guidelines for
the management of adult congenital heart disease) jaottelee synnyn-
naiset sydanviat kolmeen luokkaan (lieva, keskivaikea, vaikea),
joiden perusteella maaraytyy mm. seurantapaikka (yliopistos-
airaala/keskussairaala) ja seurannan tiheys (3). ESC:n suositus-
ten mukaan edistyneempi synnynnaisten sydanvikojen kuvan-
taminen (TT ja magneettikuvaus) tulisi keskittaZ niiden hoitoon
erikoistuneisiin keskuksiin. Syddmen ultradaanitutkimus toimii
niilla potilailla rutiinitutkimuksena jokaisen tutkimuskiynnin
yhteydessi. Sydamen magneettikuvaus ja tarvittaessa TT-kuva-
ukset tulee toistaa sadnnollisin valiajoin, joiden pituus riippuu
potilaan tautitilasta ja 1oydoksistd. Sydamen magneettikuvaus
voidaan suorittaa toistetusti, koska tutkimukseen ei sisélly sade-
rasitusta. Se on useimmiten suositeltavin seurantametodi, kun
pelkka ultradani ei riita.

Fallot'n tetralogia

Fallot'n tetralogia on keskivaikea synnynnainen sydanvika, jon-
ka kirurginen korjaus tehdain yleensa ensimmaisen elinvuoden
aikana. Usein korjauksessa joudutaan kayttamaan transannu-
laarista paikkaa, jolloin ldhes kaikille potilaille kehittyy mer-
kittava keuhkovaltimolapan vuoto. Lappavuoto johtaa progres-
siiviseen oikean kammion lagjenemiseen, joka on tyypillisesti
vahzoireinen.

Laajeneminen altistaa rytmihairidille, eikd pitkélle eden-
nyt dilataatio enda palaudu korjausleikkauksen jalkeen. Tama
johtuu mita ilmeisimmin siitd, ettd kammiolaajenema on joh-
tanut oikean kammion sydanlihaksen diffuusiin fibrotisoitumi-
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Antegradinen virtaus keuhkoihin (RPA+LPA) 19 ml

Keuhkolaskimopaluu (RPV+LPV) 42 ml
Kollateraalivirtaus keuhkoihin 23 ml
(RPV+LPV) — (RPA+LPA)

Kollateraalivirtaus, % 48 %
Fenestraattivirtaus (TCPC tunnelin alaosa — 2ml

TCPC tunnelin ylaosa)

seen. Magneettikuvauksella voidaan tarkastella sydanlihaksen

diffuusia fibrotisoitumista mittaamalla sydanlihaksen T1-inver-
sioaikoja 16 segmentin mallilla. Menetelma on Kliinisessa rutii-
nikédytossa vasemman kammion diffuusin fibroosin selvittelys-
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KUVA 2. Lapsipotilas, jolla yksikammioinen syddnvika (HLHS), Fontanin
verenkierto. Kollateraalivirtauksen osuus on hyvin korkea, mikd viittaa
koholla olevaan keuhkovastukseen (A). Dynaamisessa angiografiassa
nakyy hentoja aortopulmonaalisia kollateraalisuonia (B). Maksassa
viitteitd fibroosista, vasen lohko on suhteessa suuri ja parenkyymisséa
on heterogeenisyyttd (C). Mesenteriumissa on imutieperaiseksi sopivaa
signaalilisa, ductus thoracicus on saannéllinen (D).

sd, mutta oikean kammion seinaimapaksuus aiheuttaa haastetta
mittausten toistettavuuden kannalta, mika rajoittaa menetelman
kliinista kayttoa oikean kammion arvioinnissa. Lisaksi tdssa po-
tilasryhmassa voidaan nahda paikallisia sydanlihasarpia eli pai-
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kallisia jalkitehostumia. Oikean kammion arpimuutosten ha-
vainnointi magneettikuvauksella on kuitenkin haastavaa. Sen
sijaan septumin ja vasemman puolen arpimuutosten nikemi-
nen on helpompaa. Tassa potilasryhmassa rytmihiirioriskin aja-
tellaan liittyvan merkittdvammin arpialueisiin, jotka sijaitsevat
RVOT-ulosvirtausalueen ulkopuolella. Rytmihairioriskiin vai-
kuttavat kuitenkin seka paikalliset arpialueet etta diffuusin sy-
danlihasfibroosin kehittyminen. Sen vuoksi [ibroosimuutosten
ajoillaisen seuraamisen pitdisi kuulua taman potilasryhman seu-
rantaan (7).

Muita komplikaatioita ovat mm. oikean kammion ulosvir-
tauskanavan residuaalinen ahtauma ja aortan dilataatio. Viimeis-
tdan teini-idssa ultradaniseurannan lisand tarvitaan magneetti-
kuvausta kaikilla potilailla (3). Magneettikuvauksella voidaan
madrittaa tdsmallisesti oikean ja vasemman kammion tilavuudet
ja funktio, keuhkovaltimolapan vuoto-osuus ja ahtaumat seki
keuhkovaltimohaarojen perfuusiosuhde. Lisdksi saadaan naky-
viin oikean kammion seindman mahdolliset litkehairiot seka
keuhkovaltimoiden ja aortan dimensiot. Magneettikuvauksel-
la madritetyt oikean kammion tilavuudet ja funktio ovat yhte-
né kriteerind keuhkovaltimolapan korjausleikkauksen ajoitta-
misessa (3). Korjausleikkauksessa kaytetaan homograftia, joka
voi seurannassa kalkkeutua ja ahtautua. Homograftiahtaumalle
on tarjolla endovaskulaarinen hoito, jota ennen tulee varmistaa
koronaarien kulku suhteessa homograftiin seka oikean kammi-
on ulosvirtauskanavan muoto. Magneettikuvaus on usein tdhin
tarkoitukseen riittdva tutkimus, mutta tasmallisimmin rakenteet
saadaan kuvattua TT:1la.

Suurten suonten transpositio

Suurten suonten transpositio (TGA) hoidetaan nykyisin arterial
switch -leikkauksella (ASO) ensimmaisten elinviikkojen kulu-
essa. Rastellin tekniikkaa kaytetain, jos TGA-potilailla on VSD
ja pulmonaalistenoosi. Aikuisikaisilta potilailta tima sydanvika
on aikoinaan korjattu eteistunnelointileikkauksella (Mustard tai
Senning).

ASO-leikkauksen jalkeen tavallisimpia komplikaatioita ovat
keuhkovaltimohaarojen stenoosit, neo-aortan dilataatio seka is-
tutettujen koronaarien tyvistenoosit ja siita seuraava sydanlihak-
sen vaurio. ASO-leikkauksella hoidettujen potilaiden sydanvika
luokitellaan keskivaikeaksi. Seurannassa kaytetdan ultradanen
lisana magneettikuvausta, koska ultraaanella ei isommilla lap-
silla ja aikuisilla yleensa saada riittavaa nakyvyyttad keuhkoval-
timoihin. Lisaksi magneettikuvauksella voidaan mitata kammi-
oiden tilavuudet ja funktio, semilunaarilappien vuoto-osuudet
ja keuhkovaltimohaarojen perfuusiosuhde. TGA-potilaan mag-
neettikuvaukseen kannattaa ajoittain sisallyttaa jalkitehostu-
makuvaus, jonka avulla voidaan havaita koronaaristenoosien
aiheuttamia infarktiarpia. Sepelvaltimot kuvannetaan postope-
ratiivisesti sepelvaltimoiden TT-kuvauksella, jos on herannyt
epiily sepelvaltimoiden tyven ahtaumasta. Postoperatiivisesti
sepelvaltimoiden tyven ahtauma tulee pitaa mielessa erityisesti,
jos sepelvaltimoiden istutus on ollut teknisesti haastavaa, po-
tilaalla on ollut sepelvaltimoiden anatominen poikkeavuus tai
esiintyy postoperatiivisia rytmihairioita, kammiofunktion heik-
kenemista tai mitraalivuotoa.
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Rastellin operaation jalkeen magneettikuvauksessa voidaan
seurata pulmonaalihomograftin toimintaa, vasemman kammi-
on ulosvirtauskanavan ahtautumista, aorttavuotoa, VSD-paikan
suntteja ja kammioiden funktioita. TT-tutkimusta voi hyodyntéa
myos interventioiden suuunnittelussa.

Eteistunnelointileikkauksella korjacuille potilaille ongel-
maksi voi muodostua mm. systeemikammiona toimivan oikean
kammion dysfunktio, systeemi- ja venatunneleiden ahtaumat
(ylaonttolaskimon venapuolen ylatunnelin ahtaumat ovat ylei-
sempid), tunnelialueiden suntit, systeemi-AV-lapan vuoto seka
rytmihairioitd provosoiva kammiolihaksen fibrotisoituminen.
Magneettikuvaus toimii hyvin naiden potilaiden seurannassa.
Pulmonaali- ja systeemikierron suhde (Qp:Qs) on laskettavis-
sa pulmonaali- ja aorttavirtauksen suhteesta, ja sen avulla voi-
daan arvioida residuaali-VSD:n ja tunnelialueen suntin hemo-
dynaamista vaikeusastetta. Sunttien luonnehdinnassa auttaa
varjoainetehosteinen TT, jossa varjoainevaihe ajoitetaan systee-
mipuolelle. Eteistunnelointileikkauksella hoidettujen potilaiden
sydanvika luokitellaan vaikeaksi (3).

Yksikammioisen sydanvian
hemodynaaminen magneettikuvaus
ESC:n suositusten mukaan kaikille aikuisikaisille potilaille, joil-
la on yksikammioinen sydanvika, tulisi ainakin kertaalleen teh-
da magneettikuvaus. Tutkimukseen suositellaan sisallytettavan
myos maksan tilanteen arviointi (10). Loyddsten perusteella ar-
vioidaan seurantamagneettikuvantamisen tiheys. Yksikammioi-
sen sydanvian hemodynaamiseen magneettikuvaukseen sisaltyy
arvio anatomiasta, syddmen toiminnasta, keuhkoperfuusiosta
seka kollateraaliverenkierron osuudesta. Muut hemodynaamiset
riskitekijat, kuten systeemikammion laajentuma, ovat tunnettu
hemodynaaminen riskitekij4 tassa potilasryhmassa. Esimerkiksi
kammiovolyymi (> 125-156 ml/m?) ennustaa proteiinihukkaa
aiheuttavan suolistosairauden (PLE) kehittymista ja sydamen-
siirtotarpeen/kuoleman riskia. Erityisen korkean riskin ennus-
tetekija on merkittava kammiolaajentuma (> 156 ml/m?), kun
sithen liittyy funktion huononeminen strain-analyyseissa (GLS
2 -0.60%) (8,9). Hemodynaamisen magneettikuvauksen koko-
naisarvion avulla voidaan selvittda kammiovolyymin muutosten
syita ja erotusdiagnostiikkaa. Kollateraalivirtauksen osuus arvi-
oidaan laajoilla virtausmittauksilla (kuva 1) (11). Kollateraali-
virtaus assosioituu keuhkoverenkierron maaréan ja vastukseen.
Potilailla, joilla on yksikammioinen sydanvika, kiinnitetaan
lisadntyvasti huomiota myos padte-elinvaurioihin, joista tar-
keimpini maksaan ja munuaisiin. Yksikammiopotilaan hemo-
dynaamisiin magneettikuvauksiin onkin osassa tutkimuskes-
kuksista liitetty mukaan arvio maksan fibroosiasteesta. Tahén
on kehitetty viime vuosina myos uusia kuvantamisbiomarkke-
reita. Lisdksi imutiepoikkeavuudet kaulalla, rintaontelossa tai
vatsan alueella ovat osoittautuneet ennustetekijoiksi plastisen
bronkiitin ja PLE:n kehittymiselle, minka vuoksi my6s niiden
seulontatutkimus kuuluu monissa yksikoissa hemodynaamisen
magneettitutkimuksen protokollaan (1). Nain ollen hemody-
naamisella magneettikuvauksella saadaan yksikammiopotilai-
den tilasta varsin laajamittainen kokonaiskuva (3).
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