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- Vastasyntyneen rakenteellinen sydanvika on edelleen merkittava perinataalikuolleisuu-

den ja -vammautumisen syy.

- Varhaisella diagnoosilla voidaan parantaa sydanvikaisten lasten ennustetta.

- Vastasyntyneen syddnviat voidaan jakaa kriittisiin vikoihin, jotka vaativat toimenpiteita
pian syntyman jalkeen, ja muihin merkittaviin vikoihin, jotka antavat oireita myéhemmin
neonataalikaudella keuhkovaltimopaineen laskettua.

- Kriittinen vika on aina avoimesta valtimotiehyesta riippuvainen, kunnes toisin ultra-

aanella osoitetaan.

- Kriittisista vioista saturaatioseulassa herkimmin kiinni jadvat syanoosia aiheuttavat viat,
kun taas systeemiverenkiertoa rajoittavat viat eivat aina jaa kiinni saturaatioseulassa.

- Vastasyntyneen kliininen tutkimus on tarkea osa rakenteellisten sydanvikojen seulontaa.

- Varhain tehty diagnoosi mahdollistaa hoitotoimet ennen voinnin romahtamista.

Vastasyntyneen rakenteellinen sydanvika on
edelleen merkittavd perinataalikuolleisuuden
ja -vammautumisen syy. Arviolta 6-10 %:ssa
taysiaikaisten lasten vastasyntyneisyyskauden
kuolemista taustatekijéksi osoittautuu syddnvika.
Sikion rakenneseulasta ja syntymanjilkeisesta
saturaatioseulasta huolimatta osa vastasyntyneiden
syddnvioista jad edelleen havaitsematta. Erityisesti
vasemman puolen ulosvirtauskanava-alueen viat
ovat seulonnoille haasteellisia. Seulonnoissa l6yty-
mattomat sydanviat tulisi [6yt4a ja tunnistaa klii-
niselld tutkimuksella. Noin 10 % lapsista, joilla on
verenkierrollisesti merkittivé sydanvika, kotiutuu
synnytyssairaalasta ilman diagnoosia. Lyhentyneet
lapsivuodeajat lisaavat tatd riskid. Varhain tehty
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diagnoosi mahdollistaa niille lapsille hoitotoimet
ennen voinnin romahtamista ja siten parantaa
lasten ennustetta. Vastasyntyneen kliinisen tutki-
muksen merkitysti ei voida siten vaheksy4, ja se on
tarked osa synnynnaisten sydanvikojen seulontaa.

Luokittelut

Vastasyntyneen sydédnviat voidaan luokitella
kriittisiin vikoihin, jotka antavat oireita pian syn-
tymén jalkeen, tai muihin merkittaviin vikoihin,
jotka oireilevat my6hemmin neonataalikaudella



(taulukko 6.1). Kriittiselld syddnvialla tarkoitetaan
sydanvikaa, joka hoitamattomana johtaa lapsen
varhaiseen menehtymiseen ja jossa verenkierto
on tavallisimmin avoimesta valtimotiehyesta riip-
puvainen. Lapsia, joilla on kriittinen vika, syntyy
Suomessa n. 50-60 vuosittain. Vastasyntyneen
kriittiset syddnviat jaetaan oirekuvansa mukaan
syanoottisiin (valtasuonten transpositio, keuhko-

Taulukko 6.1. Imevdisidssa hoitoa vaativat synnynnaiset
sydanviat.

Kriittiset
sydanviat

Systeemiverenkierto rajoittunut
Keuhkolaskimopaluun virtauseste

Syddamen vasemman puolen vajaa-
kehitys ja sen variantit

Kriittinen aortta-ahtauma
Aortankaaren kaventuma
Aortankaaren katkeama

Syanoottinen sydédnvika
Valtasuonten transpositio

Keuhkokierto rajoittunut

= Trikuspidaaliatresia tai ahtauma

= Vaikea Ebsteinin anomalia

= Keuhkovaltimoldpan ahtauma tai
umpeuma

= Fallot'n tetralogia ja sen variantit

Taysin poikkeava keuhkolaskimo-
paluu

Monimutkaiset yksikammioiset viat

Runsas vasen-oikea oikovirtaus
tai vasemman kammion toiminta-
hairié

Muut
merkittavat
viat

Aortta-pulmonaalinen "window”

Eteis-kammiovaliseinan aukko (AVSD)
tai kookas kammiovaliseindn aukko

Vasemman sepelvaltimon poikkeava
1aht6 keuhkovaltimorungosta
(ALCAPA)

Truncus arteriosus
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kierron rajoittuminen, taysin poikkeava keuh-
kolaskimopaluu, yksikammioinen sydinvika) ja
systeemikiertoa rajoittaviin vikoihin (vasemman
puolen virtauseste tai toimintavaje). Myohemmin
neonataalikaudella oireita aiheuttavat muut mer-
kittavat viat, joissa yleenséd on runsas oikovirtaus
vasemmalta oikealle.

Oireet ja niiden
erotusdiagnostiikka

Vastasyntyneen kriittisen syddnvian kliinisiin
16ydoksiin kuuluu ainakin jokin seuraavista: sya-
noosi, heikentynyt systeemiverenkierto ja tihen-
tynyt hengitys (taulukko 6.2). Kliinikon on myos
hyva muistaa, ettd verenkierron siirtymévaihe on
meneilldan koko lapsivuodejakson ajan. Toistuvat
vastasyntyneen tutkimukset voivat olla tarpeen.

Syanoosi

Syanoosi havaitaan herkésti saturaatioseulassa.
Lievad syanoosia on silmén vaikea erottaa, mutta
se tulee ilmeisemmaksi, kun saturaatiotaso laskee
alle 80 %:iin. Vastasyntyneen sinisyys voi liittya
joko sydanvikaan, pulmonaalihypertensioon tai
keuhko-ongelmaan.

Vastasyntyneilld, joilla on keuhkoverenpaine-
tauti, on usein lieva tai keskivaikea hengitysvajaus
sekd prenataalianamneesissa asfyksia, meko-
niumaspiraatio tai infektio. Nama lapset voivat
olla myo6s raskausviikkoihin ndhden pienii, tai
heidan sikidaikainen valtimotiehyensa on saat-
tanut sulkeutua ennenaikaisesti. Syanoottisella
lapsella, jolta puuttuu hengitysvajauksen oireet,
on lahes varmuudella sydanvika. Liséksi jos vas-
tasyntynyt pysyy syanoottisena hapen antamisesta
huolimatta, on sydanvika todennédkoinen ja tar-
vitaan valittomasti diagnostisia tutkimuksia ja
hoitoa (taulukko 6.3).

Vastasyntyneelld, jolla on syanoottinen sydan-
vika (kuvat 6.1-6.4), on tyypillisesti normaali
raskaushistoria ja ldhes normaalit Apgarin pisteet.
Lapsen ensioireet ilmenevit yleensa rasitustilan-
teissa, kuten syodessa tai itkiessd. Hengitysperaiset
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Il Synnynndiset rakenteelliset sydanviat

Taulukko 6.2. Vastasyntyneen sydanvikojen oirekuvat, I6ydokset ja erotusdiagnostiikka.

Kriittinen sydanvika

Kliiniset I1oydokset

SpO,-seula

Oireiden alku
Keuhkokuva

Erotusdiagnostiikka

Syanoottinen keuhkoveren-
kiertoa rajoittava sydanvika

Syanoosi

Poikkeava

Pian syntyman jalkeen:
Ductusriippuvainen, kunnes
toisin osoitetaan

Keuhkoverekkyys
vahdinen / normaali
Sydéan suuri / normaali

Keuhkovika

Systeemiverenkiertoa

rajoittava sydanvika

Hypotensio
Kudosperfuusion
heikkeneminen

Poikkeava/normaali

Pian syntyman jalkeen:
Ductusriippuvainen,
kunnes toisin osoitetaan

Keuhkoverekkyys
normaali / runsas
Sydéan suuri / normaali

Aineenvaihduntatauti

Muut merkittavat

sydanviat

Tihentynyt hengitys
Keuhkokongestio
Suuri maksa
Oksentelu

Poikkeava/normaali
Paivien tai viikkojen
kuluessa

Ei-ductusriippuvainen

Keuhkoverekkyys
runsas / normaali
Sydéan suuri / normaali

AV-malformaatio

Keuhkoverenpainetauti
Keskushermostodepressio
(ladkkeet, asfyksia ym.)

Keuhkovika
Aineenvaihduntatauti

Taulukko 6.3. Prostaglandiini-infuusio. Infuusio aloitetaan 0,03 mikrog/kg/min annoksella, kun kéyttéaiheena on duc-
tuksen pitdaminen avoimena. Suurempi annos (0,05-0,1 mikrog/kg/min) valitaan tilanteessa, jossa pyritdan avaamaan jo
sulkeutunut tai sulkeutumassa oleva ductus. Geneerinen nimi: alprostadiili.

Ductuksen pitdminen
avoimena

0,03 mikrog/kg/min

Sulkeutuneen tai
sulkeutumassa olevan
ductuksen avaaminen

0,05-0,10 mikrog/kg/min

oireet puuttuvat. Vastasyntyneen kriittisiin sya-
noottisiin syddanvikoihin kuuluvat valtasuonten
transpositio, keuhkoverenkiertoa tai keuhkolas-
kimopaluuta rajoittavat viat sekd yksikammioiset
sydénviat.

Heikentynyt systeemiverenkierto

Noin puolella vastasyntyneistd, joilla on hei-
kentynyt systeemiverenkierto, on sen taustalla
sydénvika, joko rakenteellinen (vasemman puolen
virtauseste, kuva 6.5) tai toiminnallinen. Erotus-
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Laimennosliuoksen

infuusionopeus

1 ml prostaglandiinia (500
mikrog/ml) + 99 ml G5%

0,4 ml laimennosta/kg/t

1 ml prostaglandiinia (500 0,6-1,2 ml laimennosta/kg/t

mikrog/ml) + 99 ml G5 %

diagnostisina vaihtoehtoina tulee pitda mielessé
sepsis, hematologinen ongelma (anemia, polysy-
temia), endokriininen tai metabolinen ongelma
(hypokalsemia, hypoglykemia, metabolinen asi-
doosi). Vastasyntyneen sepsis on yleinen ja liittyy
erityisesti raskauksiin, joissa lapsivesi on mennyt
ennenaikaisesti. Hematologiset ongelmat liittyvit
usein istukan ennenaikaiseen irtoamiseen, fetofe-
taalioireyhtymaan, istukan vajaatoimintaan, yli-
aikaiseen raskauteen tai raskausviikkoihin ndhden
pienipainoisiin lapsiin. Sukuanamneesi voi antaa
vihjeen metabolisesta taudista.



aortta

ductus

A
keuhko-
'~ valtimo

Kuva 6.1. Syanoottinen sydanvika. Sydamen oikean
puolen virtausesteen (pulmonaalistenoosi) vuoksi keuh-
kokierto on rajoittunut ja ductus-riippuvainen. LV = vasen
kammio, RV = oikea kammio.

yldonttolaskimo

keuhkolaskimot

vasen
kammio

oikea kammio

Kuva 6.3. Syanoottinen syddnvika. Tdydellisesti poikkeava
keuhkolaskimopaluu (suprakardiaalinen TAPVD). Hapet-
tunut keuhkolaskimopaluu ei ohjaudu sydamen vasem-
malle puolelle vaan oikealle puolelle, yldonttolaskimoon
kuten kuvassa tai alaonttolaskimoon tai syddmen oikeaan
eteiseen. Vika ei ole ductus-riippuvainen, mutta vaatii var-
haisen toimenpiteen.
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keuhko-
valtimo

oikea kammio vasen kammio

Kuva 6.2. Syanoottinen sydédnvika. TGA-potilaalla aortta
ldhtee oikeasta kammiosta ja sinne ohjautuu hapettuma-
ton veri. Systeemikierron veren hapettumisasteen maaraa
eteissekoittuminen.

valtimo

vasen kammio

Kuva 6.4. Syanoottinen syddnvika. Monimutkaiset yksi-
kammioiset viat esim. DILV (double inlet left ventricle).
Hapekas ja hapettumaton veri sekoittuvat kammiotasolla
laajan valiseindn aukon vuoksi. Suurten valtimoiden
rakenteissa voi olla poikkeavuutta
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