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Oikea kammio systeemikammiona
— miten hoidan vajaatoimintaa
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Tiivistelma

Valtasuonten transpositio eri muodoissaan tai vasemman
kammion vajaakehitys saattaa johtaa tilanteeseen, jossa
morfologinen oikea kammio pumppaa verta valtimopuo-
lelle. Sydamen oikea kammio joutuu talloin painekuormi-
tukseen ja poikkeukselliseen rasitukseen. Geometriasta ja
ohuemmasta lihasrakenteesta johtuen oikeaan kammioon
kehittyy vajaatoiminta normaalia helpommin. Oikean kam-
mion toimiessa systeemikammiona vajaatoiminta kehit-
tyy 45 ikdvuoteen mennessa 25-67 %:lle potilaista. Oikean
kammion vajaatoiminnan hoitoa on tutkittu sokkoutetus-
sa asetelmassa hyvin viahan. Hyvilaatuisia tutkimuksia ei
ole tehty oikeastaan yhtaan. Diureettien tiedetain helpotta-
van oireita. ACE-estijid ja ATR-salpaajia kaytetadn vajaatoi-
minnan hoidossa nykyisin jo saannollisesti, ja spironolak-
tonin, SGLT2-estdjien sekd sakubitriili-valsartaanin kaytto
on yleistymissa, vaikka kaikilta nailta laakkeilta puuttuu
nayttd. Nyt olisi optimaalinen aika tehda asiaan liittyva sa-
tunnaistettu laaketutkimus.

Johdanto

Oikea kammio toimii systeemikammiona synnynnaisissa sydan-
vioissa, joissa taydellinen anatominen korjaus ei ole ollut mah-
dollista. Tallaisia vikoja ovat esimerkiksi synnynnaisesti kor-
jautunut valtasuonten transpositio (congenitally corrected TGA,
ccTGA), jossa verenkierto kulkee oikealla tavalla valtimo- ja
keuhkoverenkierroissa mutta systeemikammiona toimii morfo-
loginen oikea kammio (1). Vian taydellinen korjaus vaatisi seka
eteistason etta valtasuonten vaihtoleikkauksen, jota tehdaan lap-
suusiassa mahdollisuuksien mukaan. Sen sijaan aikuisiassa vian
taydellinen korjaus ei ole enda mahdollinen ja tilloin potilaan
oikea kammio jad systeemikammioksi.

Viime vuosisadalla (1970-1980) valtasuonten transpositio
(TGA) korjattiin muuttamalla verenvirtausta eteistasolla, Sen-
ningin tai Mustardin mukaisella korjaustekniikalla. Oikea kam-
mio jai systeemikammioksi. Kirurgian tekninen kehitys ei vie-
14 silloin mahdollistanut valtimonvaihtoleikkausta, ja siksi tata
korjaustekniikkaa kaytettiin pienilld lapsilla. Niita potilaita on
Suomessa elossa noin 150.

Tilanteessa, jossa molemmat eteiskammiolapat avautuvat
oikeaan kammioon (double inlet right ventricle, DIRV), joudu-
taan tyytymaan yksikammioratkaisuun, jolloin potilaan ainoana
ja systeemikammiona on palliatiivisen leikkaussarjan (total cavo-
pulmonal connection, TCPC) jalkeen oikea kammio.
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Vajaakehittyneessi vasemmassa kammiossa (HLHS), vasen
kammio on niin pieni, etta korjausleikkausta, jossa molemmat
kammiot voitaisiin saada toimiviksi ei ole. Talloin joudutaan
tyytyméan yksikammioratkaisuun, jolloin palliatiivisen (total
cavopulmonal connection, TCPC) leikkaussarjan jalkeen poti-
laan ainoana ja systeemikommiona on oikea kammio.

Suomessa on arviolta 250 aikuispotilasta ja 70 lapsipoti-
lasta, joilla oikea kammio toimii systeemikammiona. Heilla on
suuri systeemikammion vajaatoiminnan kehittymisen riski. Yli
20 % Mustard/Senning-potilaista kuolee vajaatoimintaan, ja
huomattavalle osalle elossa olevista kehittyy liev tai keskivaikea
vajaatoiminta (1). Yli 45-vuotiaista ccTGA-potilaista 65 %:lla on
oireinen vajaatoiminta. HLHS-potilaista noin 60 % saavuttaa ai-
kuisian. Osalle heista kehittyy myohemmin vajaatoiminta, mut-
ta pitkdaikaisseurantatuloksia ei vield ole saatavilla.

Vajaatoiminnan kehittymisen syyt

Oikeaan kammioon kehittyy sydamen vajaatoiminta helpom-
min kuin vasempaan kammioon. Syyt tdhidn ovat moninaiset.
Lihasrakenne oikeassa kammiossa on erilainen kuin vasemmas-
sa. Oikeassa kammiossa on kaksi lihaskerrosta, kun taas vasem-
massa niitd on kolme. Oikea kammio on siis jo rakenteeltaan
heikompi. Myods sen geometria ja supistumistoiminta poik-
keavat vasemmasta kammiosta. Oikea kammio on tarkoitettu
pumppaamaan matalampaa painetta vastaan kuin vasen. Jatku-
va painekuorma aiheuttaa oikean kammion hypertrofioitumi-
sen ja geometrian muuttumisen, jolloin oikea kammio painaa
septumia vasemmalle muuttaen samalla myos vasemman kam-
mion pumppaustoimintaa ja rakennetta. Geometrian muuttu-
minen vaikuttaa myos trikuspidaalildpan toimintaan: se alkaa
silloin helpommin vuotaa. Sepelvaltimotkin eroavat naissa kah-
dessa kammiossa: perfuusio on oikealla vasenta kammiota huo-
nompi. Myo6s johtumisjarjestelma suosii vasenta kammiota sys-
teemikammiotoiminnassa.

Vajaatoiminnan edetessa oikean kammion supistumisvireys
alenee, ja tapahtuu edella mainitut muutokset: kammio laajenee
ja eteis-kammiolappa (trikuspidaalilappa) alkaa vuotaa. Funk-
tionaalinen AV-ldpan vuoto johtaa lisiantyneeseen pumppaus-
tarpeeseen, ja se nopeuttaa vajaatoiminnan kehittymista.

Tutkimusten perusteella oikean kammion vajaatoimintaan
liittyy seerumin noradrenaliini- ja adrenaliinipitoisuuksien suu-
reneminen ja systeemikammiona toimivan oikean kammion li-
saantynyt fibroosiaste. Fibroosin lisdédntyminen korreloi myos
kammion dysfunktioon sek4 Kliinisiin tapahtumiin, kuten ryt-
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mihairioihin ja pyortymisiin. Ottaen huomioon neurohormo-
nitasojen ja fibroosin lisaantymisen tuntuisi todennikoiselt,
etta samat hoidot, joita kiytetaan vasemman kammion vajaa-
toiminnan hoidossa, toimisivat myds oikean kammion ollessa
systeemikammiona. Toisin sanoen reniini-angiotensiini-aldos-
teroni-jarjestelman ja sympaattisen hermoston toiminnan hillit-
seminen tuntuisi loogiselta lahtokohdalta oikean kammion va-
jaatoiminnan hoitoon (2).

Vajaatoiminnan hoitotutkimukset

Koska potilaita, joilla oikea kammio toimii systeemikammiona,
on vahan, riittdvan suuria sokkoutettuja tutkimuksia ei ole voi-
tu tehda. Seuraavassa luetellaan kirjallisuudesta loytyvat tutki-
mukset.

ACE-estajat, AT-reseptorisalpaajat ja eplerenoni

Suurin satunnaistettu, plasebokontrolloitu tutkimus (RCT) ka-
sitti 88 TGA-potilasta. Kolmen vuoden valsartaanihoito ei vai-
kuttanut oikean kammion (systeemikammio) ejektiofraktioon,
mittoihin, rasituskokeessa mitattuun hapenottokykyyn (peak-
VO2) tai maksimikuormaan eikd muihinkaan paatemuuttujiin
(rytmihairiot, sairaalahoito ja kuolleisuus) (4).

Seuraavaksi suurimmassa RCT:ssa 29 potilasta oli satun-
naistettu saamaan losartaania tai plaseboa, ja seuranta-aika oli
nelja kuukautta. Ryhmien valilla ei havaittu eroja hapenottoky-
vyssda (VO2max), suorituskyvyssa tai proBNP:ssé (5).

Therrien (viitenro) tutkimuksessa satunnaistettiin 17 po-
tilasta saamaan ramipriilia tai plaseboa. Vuoden seurannassa ei
havaittu suotuisaa vaikutusta oikean kammion (systeemikam-
mio) ejektiofraktioon tai uudelleenmuovautumiseen.

Hechterin (6) tutkimuksessa arvioitiin takautuvasti nelja-
toista Mustardin leikkauksella hoidettua potilasta, joille oli aloi-
tettu ACE-estdja. MRI-tutkimus tehtiin keskimaarin 18 kuukau-
den kuluttua ja kardiopulmonaalinen rasituskoe keskimazrin 24
kuukauden kuluttua lagkityksen aloituksesta. Mitatuissa muut-
tujissa ei havaittu tilastollisesti merkitsevia eroja, mutta yksilol-
liset vasteet vaihtelivat.

Tutarel (7) puolestaan aloitti neljalletoista, lapsuudessa
Mustardin leikkauksella hoidetulle potilaalle (oirekuva NYHA2)
enalapriili-ladkityksen ja arvioi vastetta keskimaarin 13 kuukau-
den hoidon jalkeen. NYHA-luokka, maksimalinen hapenotto-
kyky tai ultradanella mitattu systeemikammion toiminta ei ko-
hentunut, mutta proBNP laski merkitsevasti.

Evedes-tutkimuksessa (8) 26 potilasta satunnaistettiin saa-
maan eplerenonia tai plaseboa. Vuoden hoidon jalkeen sys-
teemisen oikean kammion massassa tai toiminnassa ei havait-
tu selvad kohenemista magneettikuvaksella. Biomerkkiaineissa
havaittujen suotuisien muutosten perusteella voidaan olettaa,
etta eplerenoni estaa sydanlihaksen fibroosia my6s téssa poti-
lasryhmassa. Fibrosoitumista ei kuitenkaan suoranaisesti mitat-
tu tassa tutkimuksessa.
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Beetasalpaajat

Doughanin (9) takautuvassa analyysissa arvioitiin 31 beetasal-
paajaa kayttanytta potilasta (metoprololi tai karvediloli), ja nel-
jan kuukauden hoidon havaittiin parantavan NYHA-luokkaa
erityisesti vaikeaoireisilla. Suurin suhteellinen hyo6ty havaittiin
potilailla, jotka olivat aluksi NYHA III -luokassa. Beetasalpaaja-
ryhmaéssé oikean kammion ejektiofraktio tai loppudiastolinen
pinta-ala ei muuttunut merkitsevasti, mutta verrokkiryhmassa
loppudiastolinen pinta-ala kasvoi. Taméan perusteella voidaan
olettaa, ettd beetasalpaajahoidolla olisi suotuisa vaikutus kam-
mion uudelleenmuovautumiseen.

Sakubitriili-valsartaani

Sakubitriili-valsartaanin on osoitettu vahentavan péatetapahtu-
mia vasemman kammion vajaatoiminnassa. Oikean kammion
vajaatoiminnasta sokkoutettuja tutkimubksia ei ole tehty. Avoi-
messa 20 potilaan seurantatutkimuksessa (10) sakubitriili-val-
sartaanilla naytti olevan suotuisia vaikutuksia, kun se vaihdettiin
ACE-estdjan tai AT-reseptorisalpaajan tilalle. Potilaita seurattiin
kuusi kuukautta, ja systeemikammion supistuvuus (global lon-
gitudinal strain), kuuden minuutin kavelytestin tulos (+ 36 m)
seki elaménlaatua mittaavat muuttujat kohenivat. Tutkimukses-
ta on huomioitava, ettd potilaat toimivat omina verrokkeinaan
eika plaseboryhmas ollut.

Toisessa, retrospektiivisessa analyysissa (11) 12 potilaan
ryhmassa ei havaittu edullista muutosta systeemikammion toi-
minnassa tai potilaiden suorituskyvyssa sakubitriili-valsartaani-
hoitoon liittyen.

SGLT2-inhibiittorit

SGLT2-est4jilld on todettu olevan suotuisa vaikutus sydamen
vasemman kammion vajaatoimintaa sairastavilla potilailla. Va-
jaatoiminnan paranemisen tarkka mekanismi ei ole vield tie-
dossa. On epaselvaa, auttavatko SGLT2-inhibiittorit myos sys-
teemikammiona toimivan oikean kammion vajaatoiminnassa.
Satunnaistettuja tutkimuksia asiasta ei ole tehty.

Kliininen kaytanto

Vuotavan AV-lapan korjaus

Systeemisen AV-ldpan (trikuspidaalilapan) vuodon kirurgises-
ta korjauksesta todetaan Euroopan kardiologisen seuran (ESC)
suosituksessa, ettd lapan korjaus on suositeltavaa (luokka 1), jos
potilaalla on lapassa vaikea ja oireinen vuoto ja oikean kammion
toiminta on enintdan lievasti alentunut (EF > 40 %) (12). Suo-
situs on luokkaa 2a, jos potilas on oireeton. ESC antaa lisaksi
2b-luokan suosituksen trikuspidaalilapan vaihtoon tai korjauk-
seen oireisilla potilailla, joilla on vaikea lapan vuoto ja oikean
kammion funktio on heikentynyt enemman kuin lievasti (EF <
40 %). Amerikan kardiologinen seura (AHA) ei anna vastaavas-
ti mitddn suositusta.

Kirjallisuudessa on muutamia tapausselostuksia systeemi-
kammiona toimivan oikean kammion AV-lapan vuodon hoidos-
ta TriClipilla. Kyseess4 on TriClipin off label -kéytto. Periaattees-
sa tilanne vastaa MitraClipin asennusta siina, ettd toimenpidetta
varten joudutaan tekemain transseptaalipunktio, mutta trikus-
pidaalilapan kolmi- tai useampipurjeisuus muodostaa oman
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haasteensa. Teoriassa trikuspidaalilapan klipsauksella voidaan
saavuttaa merkittdvan vuodon hillitseminen tilanteessa, jossa ki-
rurginen hoito ei ole mahdollista. Hoito voi siis parantaa poti-
laan oireita tai toimia jopa siltana sydamensiirtoon.

Tahdistinhoito vajaatoiminnassa

Synkronoivaa tahdistinhoitoa (CRT:ta) tulisi harkita systeemi-
kammiona toimivan oikean kammion dysfunktiopotilaille, joil-
la on NYHA > II -luokan vajaatoiminta ja RBBB. Pienet CRT-
sarjat osoittavat, etta se parantaa oikean ja vasemman kammion
toimintaa mutta ei vaikuta trikuspidaalilapan toimintaan. CRT-
johdot voidaan asentaa laskimoteitse, epikardiaalisesti tai mo-
lempiin.

Suurin tdhan mennessd tehty CRT-monikeskustutkimus
systeemikammiona toimivan oikean kammion vajaatoiminnas-
ta kasitti 17 potilasta. Kolmellatoista potilaalla oli ccTGA ja nel-
jalla TGA, joka oli korjattu Mustardin tai Senningin tapaan. QRS
kaventui tutkimuksessa merkittavasti ja oikean kammion ejek-
tiofraktio parani. Kliininen vajaatoimintaoireiden paraneminen
havaittiin 13 potilaalla. CRT:n asentamisen ongelma on usein
sepellaskimoiden anatomia. Sepellaskimot ovat yleensa suu-
remmat vasemman kammion puolella, jolloin oikean kammion
alueelta ei valttamatta loydy riittavan isoa tai sopivaan kohtaan
suuntautuvaa laskimoa, jonka kautta CRT voitaisiin asentaa.

Eteiskorjattuun suurten suonten transpositioon liittyy suu-
ri brady- ja takykardioiden seka akkikuoleman riski. Sinussol-
mukkeen dysfunktio liittyy pédasiassa eteiskorjauksen aiheut-
tamaan sinussolmukkeen tai eteisen johtumisreittien vaurioon.
Intra-atrial

re-entry tachycardia (IART) liittyy ompelulinjoihin, paikkoi-
hin ja fibroosiin eteisessa (14). Tavalliseen lepatukseen verrattu-
na IART on yleensa hitaampi ja aiheuttaa 2:1-johtumisen, min-
ka vuoksi se on usein oireeton. Akkikuoleman riski on niilla
potilailla suurentunut, ja taustalla on usein kammiotakykardia,
joka voi johtua esimerkiksi lisaantyneesta fibroosista tai siita,
etté potilaille aloitetaan beetasalpaajia muita vajaatoimintapo-
tilaita vahemman.

AHA:n suosituksissa todetaan, ettei primaari-ICD:n asen-
tamisesta ole nayttoa oikean kammion toimiessa systeemikam-
miona, joten paitds tehdaan potilaskohtaisesti (15). ESC:n
suosituksessa puolestaan todetaan, ettd ICD-terapiasta primaa-
ripreventiossa on oikean kammion vajaatoiminnan yhteydessa
vahemman tietoa kuin vasemman kammion vajaatoiminnan yh-
teydessd (12).

RVAD-hoito ja transplantaatio

Apupumpun kaytto (LVAD, left ventricular assist device) on va-
kiintunut vaikean vasemman kammion systolisen vajaatoi-
minnan hoidossa seki siltana sydamensiirtoon ettd pysyvana
hoitona. Apupumpun kaytosté systeemisen oikean kammion
vajaatoiminnassa (RVAD) on myos raportoitu, mutta kiytto ei
ole viel4 laajalti vakiintunut. Systeemikammion rakenne ja ante-
riorinen sijainti tekevat apupumpun asentamisen haasteellisek-
si. Apupumppua on kéytetty pysyvana hoitona (destinaatiohoi-
tona) potilailla, jotka eivat sovellu sydamensiirtoon (13).
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Suositusten mukaan (12) syddmensiirtoa voi systeemisen
oikean kammion pettéessa harkita, mutta leikkauskuolleisuus
on tassa potilasryhmassa korkea. Aikaisemmat sydanleikkauk-
set, monimutkainen anatomia ja patofysiologia seka liitdnnais-
sairaudet selittavat korkeaa riskia.

Lopuksi

Mikali potilaalla on oikea kammio systeemikammiona ja hénelle
kehittyy vajaatoimintaan viittaavia oireita, tulee ensimmaisena
tehda kattava sydamen ja verenkierron anatominen ja toimin-
nallinen arvio. Potilailla on myos merkittava brady- ja takykar-
dioiden riski, joka on huomioitava arviossa.

Koska laadukkaita satunnaistettuja tutkimuksia ei ole teh-
ty, eivat AHA ja ESC ole voineet antaa suosituksia ladkehoidosta
potilailla, joilla oikea kammio toimii systeemikammiona.

Diureettien tiedetaan helpottavan kongestiota ja oireita
myos systeemisen oikean kammion vajaatoiminnassa. Muiden
lazkkeiden kohdalla kaytannossa sovelletaan tutkimustietoa,
joka on saatu vasemman kammion vajaatoimintaa sairastavilla
potilailla tehdyista tutkimuksista.

Oireisille potilaille aloitetaan yleensa ACE-estaja/AT-salpaa-
ja ja beetasalpaaja, jos niiden kaytolle ei ole estettd. Bradykar-
dian riski on huomioitava erityisesti. Vajaatoiminnan edetes-
sa hoitoon voi lisatd aldosteroniantagonistin (spironolaktoni).
SGLT2-inhibiittoreita voi myos harkita, etenkin jos ne soveltu-
vat samalla potilaan diabeteksen hoitoon. Mikali systeemikam-
mion funktio heikentyy ACE-estdjd/AT-salpaaja-hoidosta huo-
limatta (EF < 35 %), voi harkita sakubitriili/valsartaani-hoitoa.
Kunkin potilaan laakitys muotoutuu lopulta asiantuntijan teke-
man kokonaisarvion pohjalta. l
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