LEIKKAUKSELLA HOIDETTUJEN SYDÄNLASTEN ENNUSTE

Suomessa on tehty viimeisen kymmenen vuoden aikana kansainvälisestikin ainutlaatuista tutkimusta lasten sydänleikkausten tuloksista. Pitkän ja hankalan hakuprosessin jälkeen saimme Sosiaali- ja terveysministeriöltä luvan kerätä kaikkien Suomessa sydänleikattujen lasten tiedot ja selvittää heidän tilanteensa vuosia leikkauksen jälkeen. Myöhäistuloksia on toki selvitetty jo aikaisemminkin, mutta useimmissa tutkimuksissa on esitetty yhdessä sairaalassa  yksittäisen vian vuoksi leikattujen potilaiden pitkäaikaistuloksia. Tutkimustuloksemme on julkaistu kansainvälisesti arvostetuissa tieteellisissä julkaisuissa (Circulation (1) ja Pediatrics (2)), sekä yhteenvetona Suomen lääkärilehdessä (3). 

Tutkimuksen ainutlaatuisuuden takasi leikkausyksiköiden hyvä yhteistyö niin, että saimme todella kaikkien potilaiden tiedot kerättyä. Lasten sydänleikkauksia on Suomessa tehty kuudessa sairaalassa: kaikissa yliopistosairaaloissa ja yhdessä aluesairaaloissa. Myös Väestörekisterikeskus ja Tilastokeskus ansaitsevat kiitoksen hyvästä yhteistyöstä. Niiden toimittamat luotettavat tiedot koko väestöstä antoivat meille mahdollisuuden verrata potilaiden eloonjäämisosuuksia ja elämäntilannetta väestöön.

Synnynnäisen sydänvian luonnollisesta ennusteesta on melko vähän julkaistua tietoa. Tsekkoslovakiassa tehdyn tutkimuksen mukaan 67 prosenttia potilaista elää viisitoistavuotiaiksi ilman leikkaushoitoa (4). Luvussa on tosin mukana paljon potilaita, jotka eivät tarvitse leikkaushoitoa ja jonkin verran niitä, joille hoitoa ei ole tarjolla vielä tänäkään päivänä. 

Omassa aineistossamme 86 prosenttia potilaista oli elossa 15 vuotta leikkauksen jälkeen. Vaikka kaikki sekoittavat tekijät ja puuttuva vertailuryhmä, jota ei olisi leikattu (joka ei ole enää eettisesti mahdollista) otetaan huomioon, voidaan leikkaushoitoa pitää tehokkaana.

Potilaiden eloonjäämisosuus 45 vuotta leikkauksen jälkeen oli 15 prosenttia pienempi kuin koko väestön mukainen odotusarvo. Kun leikkauskuolleisuus (7 %) poistettiin analyysistä, oli eloonjäämisosuus enää 9 prosenttia väestöä pienempi. Sydänvikaan liittyvä lisääntynyt kuolleisuus väheni ja jopa hävisi vuosikymmenien seurannan aikana.

Erilaisten sydänvikojen väliset eloonjäämisosuuksien erot ovat suuria (kuva 1). Jos leikkauksen vaikuttavuutta arvioidaan ainoastaan eloonjäämisosuuksilla, on eteisväliseinäaukon (ASD) sulkeminen parantava toimenpide. Neljäkymmentä vuotta onnistuneen leikkauksen jälkeen eloonjäämisosuus oli 95 prosenttia, ja myös potilaiden odotettavissa oleva elinikä oli sama kuin vertailuväestössä. Suurin eloonjäämisosuuden muutos on saavutettu Fallot’n tetralogiaa (TOF) sairastavilla, joista vain 14 prosenttia selvisi hengissä 15 vuotta ilman leikkausta (4). Vaikka omassa aineistossamme oli myös pelkästään palliatiivisen leikkauksen (shuntti) läpikäyneitä potilaita, oli 15 vuoden kuluttua leikkauksesta eloonjäämisosuus 82 prosenttia, ja leikkauskuolleisuuden vähentämisen jälkeen vastaavasti 90 prosenttia. 

Transpositiopotilaista (TGA) 38 prosenttia selviää aikuisuuteen ilman leikkausta (4). Leikatuista potilaista 65 prosenttia oli elossa 15 vuotta ensimmäisen leikkauksen jälkeen, vaikka osalle oli tehty vain palliatiivinen toimenpide.  Korjausleikkaukset ovat parantaneet transpositio potilaiden ennustetta entisestään. Senningin mukaan Suomessa leikattujen potilaiden 15 vuoden eloonjäämisosuus oli 90 prosenttia leikkauskuolleisuus mukaan lukien (5). Nykyisin käytössä olevalla valtasuonten transpositioleikkaustekniikalla (arterial switch) päästäneen vielä parempiin tuloksiin. 

Alle kolmannes potilaista, joilla on yksikammioinen sydän (UVH), elää 15-vuotiaaksi ilman leikkaushoitoa (4). Potilaistamme suurimmalle osalle tehtiin vain palliatiivinen leikkaus ja ainoastaan 30 prosentille oli tehty Fontanin korjausleikkaus.  Eloonjäämisosuus olikin viidentoista vuoden kuluttua vain 45 prosenttia. Potilaiden leikkauskuolleisuuskin oli korkea, 26 prosenttia. Uusien leikkaustekniikoiden myötä tulokset ovat parantuneet selvästi. Leikkauskuolleisuus on vuosien 2000–2003 aikana ollut 9 prosenttia tässä potilasryhmässä Hyksin lastenklinikalla. Oletettavaa on, että myös myöhäistuloksissa nähdään vastaava parannus. Kun leikkauspotilaat on valittu tarkoin, on Fontanin leikkauksenkin jälkeen saavutettu 74 prosentin eloonjäämisosuus 15 vuotta leikkauksen jälkeen (6).

Vian vaikeusaste heijastuu paitsi eliniän ennusteesta myös potilaalle tehtävien leikkauksien määrästä. Kaikkiaan 949 potilasta (16 % ensimmäisestä leikkauksesta selvinneistä) oli leikattu useammin kuin kerran. Vain harva (30/767) ASD-potilas tarvitsee toisen sydänleikkauksen, kun vastaavasti lähes jokainen UVH-potilas on leikattu useammin kuin kerran. Nykyisin yksikammioisen sydämen suunniteltuun hoitoon kuuluu kaksi tai kolme leikkausta. 

Potilaiden elämäntilannetta kartoitettiin kyselytutkimuksella. Kaikkien kyselytutkimusten suurin virhelähde on vastaamatta jättäneet potilaat. Sydänleikatuista kyselyyn vastasi kolme neljäsosaa potilaista. Ikänsä ja leikattujen sydänvikojensa puolesta vastaamatta jättäneet eivät eronneet vastaajista, joten tutkimuksen voidaan katsoa olevan luotettava. Toinen virhelähde on tutkimuksen subjektiivisuus. Potilaat kuvaavat helposti oman tilansa joko huonommaksi tai paremmaksi kuin se objektiivisesti tarkasteltuna on. Subjektiivinen kuvaus omasta tilasta on kuitenkin arvokasta tietoa, sillä se kertoo potilaan todellisesta arkielämässä menestymisestä enemmän kuin objektiivisesti saadut numerotiedot.

Pitkäaikaissairaudet vaikuttavat elämään monin tavoin. Hyvin vammaansa sopeutuneet potilaat tuntevat elämänlaatunsa erittäin hyväksi, vaikka ulkopuolinen arvioisi tilanteen aivan toisin (7-10)). Vaikean pitkäaikaissairauden on kuvattu vaikuttavan positiivisesti koulutukseen ja työllistymiseen (7-9, 11), mutta negatiivisesti itsenäistymiseen ja parisuhteen luomiseen (11). 

Kaiken kaikkiaan lapsena sydänvian takia leikatut potilaat kokivat vointinsa ja suorituskykynsä hyväksi. Suurimmalla osalla vointinsa huonoksi kuvanneista oli jokin lisäsairaus. Suorituskyvyn huonous ei ollut selvä merkki potilaan kuvaamasta yleisvoinnista. Hyvin monet potilaat, jotka kuvasivat suorituskykynsä selvästi normaalia huonommaksi (oireita arkielämässä ja jopa levossa), määrittelivät vointinsa kuitenkin hyväksi. 

Potilaiden koulutus vastasi väestön mukaista odotusarvoa. Syanoottista sydänvikaa (TOF, TGA, UVH) sairastavien koulutustaso oli kuitenkin odotettua huonompi. Heistä pelkän kansa- tai peruskoulun suorittaneita oli 27 prosenttia, kun odotettu arvo oli 21 prosenttia. Myös korkeakoulututkinnon suorittaneita oli vähän - vain 3 prosenttia, kun odotettu osuus oli 7 prosenttia. Tätä tulosta tukee tutkimus, jossa tällä potilasryhmällä on todettu olevan heikompi kognitiivinen suorituskyky kuin muilla sydänvikaa sairastavilla (12). Osittain erot koulutuksessa selittyivät kehitysvammaisten suurella määrällä tässä ryhmässä.

Potilaista 70 prosenttia oli töissä (taulukko 1). Luku on selvästi odotettua korkeampi ja kuvastaa mitä ilmeisimmin vahvaa työn arvostusta ja omillaan toimeentulemisen tarvetta, joita on kuvattu myös aikaisemmissa tutkimuksissa (11, 13). Potilaista 7 prosenttia oli eläkkeellä, mutta vain kolmannes heistä oli työkyvyttömiä pelkästään sydänvikansa takia. Suurin osa työkyvyttömistä oli kehitysvammaisia.

Aiemmissa tutkimuksissa on nostettu esiin tämän potilasryhmän ongelmat itsenäistymisessä ja parisuhteen solmimisessa (11, 14). Itsenäistymistä emme tutkineet tässä yhteydessä, mutta parisuhteen solmimiseen ei näyttänyt liittyvän ongelmia. Vakituisessa parisuhteessa eli yhtä suuri osuus potilaista kuin väestöstäkin. Potilaista odotettua pienempi osuus oli eronnut. Tämän selityksenä voi olla joko menestyksekäs puolison valinta tai liiallinen sitoutuminen huonoonkin parisuhteeseen.

Väestöön verrattuna vain harvalla potilaalla oli lapsia. Sama suuntaus on nähty myös aiemmissa tutkimuksissa (15). Se, että syanoottista sydänvikaa sairastavista naisista oli tullut äitejä harvakseltaan oli odotettavissa, mutta lapsettomien potilaiden (sekä miesten että naisten), joilta oli suljettu avoin valtimotiehyt (PDA) määrä yllätti. Sydänvikaisten potilaiden lapsettomuuden syyt vaativat lisätutkimusta, sillä fysiologisia esteitä lapsen saamiselle on vain hyvin pienellä osalla potilaista. Yhtenä selityksenä lapsettomuudelle voisi olla pelko vian periytyvyydestä. Tutkimuksemme mukaan riski saada sydänvikainen lapsi olikin suurentunut. Koko potilasryhmällä riski oli 2,4 kertaa korkeampi kuin väestössä yleensä, naisilla korkeampi kuin miehillä. Joissain vikaryhmissä on todettu korkeampaakin periytyvyyttä (16). Potilaille tulisi tarjota asianmukaista perinnöllisyysneuvontaa, jotta he voisivat tehdä päätöksen lapsen hankkimisesta tai hankkimatta jättämisestä todenmukaiseen tietoon perustuen. 

Tutkimuksemme mukaan kovin harvat potilaat kävivät säännöllisesti seurannassa. Useimpiin leikattuihin vikoihin liittyy myöhäisiä komplikaatioita ja lisävikoja, jotka riittävän aikaisin havaittuina ovat hoidettavissa. Tämän vuoksi potilaiden tulisi olla seurannan piirissä koko elämänsä ajan. Suurin osa potilaista on pudonnut seurannasta siinä vaiheessa, kun seurannan olisi pitänyt siirtyä lastenpoliklinikoilta aikuispuolelle. 

Kaiken kaikkiaan sydänleikatun lapsen ennuste näyttää hyvältä. Viimeisten vuosien aikana hoito on kehittynyt edelleen, joten odotettavissa on, että yhä suurempi osa sydänvikaisista lapsista saavuttaa aikuisiän, hankkii koulutuksen ja työpaikan. Parisuhteita he varmasti solmivat jatkossakin samaan tahtiin muiden nuorten aikuisten kanssa. Omien lapsien hankkimista näiden potilaiden tulee jatkossakin harkita, mutta suurimmalla osalla potilaista ei ole mitään syytä jäädä lapsettomiksi. Tällä hetkellä suurin huolenaihe sydänaikuisten kohdalla on se, että heistä kovin suuri osa on vailla minkäänlaista sydänseurantaa.
Heta Nieminen, Eero Jokinen, Heikki Sairanen
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vuosia 1. leikkauksen j�lkeen

Elossa olevien osuus

population

all patients

 ASD

 PDA

 COA

 VSD

 TOF

 TGA

 UVH

259

1091

325

2224

156

55

153

24

20

11


Kuva 1. Elossaolo-osuudet väestössä, koko potilasmateriaalissa ja suurimmissa vikaryhmissä. Käyrien loppuosien suuret pudotukset selittyvät pienillä potilasmäärillä. Käyrille on merkitty hengissä olevien potilaiden määrä 25 vuotta ensimmäisestä leikkauksesta ja TOF- ja COA-potilaiden määrät käyrien jyrkän pudotuksen kohdalla.

Selitykset: ASD = eteisväliseinän aukko, PDA = avoin valtimotiehyt, COA = aortan koarktaatio, VSD = kammioväliseinän aukko, TOF = Fallot’n tetralogia, TGA = suurten suonten transpositio, UVH = yksikammioinen sydän.
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