ULEVAADE

Kaasasiindinud siidamerikked

taiskasvanutel

Sirje Kdvask — TU Kliinikumi
stidamekliinik

Votmesonad: spetsialiseeritud abi, nooruki
tileminek lastekardioloogilt kardioloogi
jalgimisele, ritmihéired, tsianoosiga
kongenitaalsed rikked, infektsioosse
endokardiidi profiilaktika, kehakultuur ja
sport

Téanu lastekardioloogia ning kaasasiin-
dinud siidamerikete kirurgia arengule
viimase 30 aasta jooksul elab lihemas
tulevikus maailmas kongenitaalse rik-
kega, opereeritud vOéi opereerimata
tdiskasvanuid rohkem kui kongenitaal-
se rikkega lapsi. Levinud on nimetus
GUCHIi (grown-up congenital heart di-
sease) patsiendid. Kui kaasasiindinud
siidamerikete kirurgia algusaastail elas
vihem kui 20% kongenitaalse rikkega
lastest tdiskasvanueani, siis tinapie-
val sureb enamik neist tidiskasvanueas.
Seega on tekkinud uus pdlvkond kar-
dioloogilist abi vajavaid tidiskasvanuid,
kuid vastavat spetsiifikat tundvaid spet-
sialiste pole koolitatud. Tdiskasvanute
kardioloogid tunnevad end ebakindlalt
kaasasiindinud siidamerikete anatoo-
mias, hemodiinaamika héiiretes ning
operatsioonimeetodites, lastekardio-
loogid aga tdiskasvanute probleemides:
sport, rasedus, sotsiaalsed probleemid,
siidame isheemiatobi jm. Seega on ai-
nus voimalus nende inimeste problee-
me lahendada, kasutades multidistsip-
linaarset meeskonda.

Enamikus maades on kaasasiindinud stida-
meriketega tdiskasvanute jilgimise slisteem
alles loomisel. 1994. aastal loodi Euroopa
Kardioloogide Seltsi GUCHi-t66rihm ees-
miérgiga integreerida laste ja tdiskasvanu-
te kardioloogiline teenistus, vilja tootada
soovitused kaasastindinud stidameriketega
tdiskasvanute jidlgimiseks, uuringuteks ja
raviks ning muuta noorukite tileminek téis-
kasvanute kardioloogilise abi stisteemi holp-
samaks. Selle t66ga on kaugemale joutud
Suurbritannias, kus esimene GUCHi-kes-
kus loodi 25 aastat tagasi, aga ka Hollandis.
Ka nendes maades puudub téielik tilevaade
GUCHi-patsientide arvust ning koosseisust
ning tavakardioloogi probleemid on sa-
mad mis meil Eestis: tihti puuduvad noorel
tdiskasvanul andmed eelnevate uuringute,
operatsiooni jm kohta, puudub GUCHI-
andmebaas, mistottu kardioloog tunneb end
ebakindlalt ega tea, kuhu GUCHi-patsient
edasisteks uuringuteks saata. Néiteks Hollan-
dis on eeldatavast GUCHi-patsientide hul-
gast kardioloogi kiilastanud ainult 40% (1).
GUCHi-populatsioon suureneb ja vananeb,
kuna kasutusele voetakse uusi diagnoosimis-
ja operatsioonimeetodeid, kardiokirurgia
areng on kiire ning tdnu paremale postope-
ratiivsele elulemusele jouavad esmakordselt
eludekaadi
kongenitaalse rikkega patsiendid. 2003. aas-

kolmandasse kombineeritud
tal andis Euroopa Kardioloogide Selts vilja
juhendi nende patsientide kéisitlemiseks (2).
Otstarbekaks peetakse luua 5-10 miljoni
elaniku kohta tiks GUCHi-keskus, kus ko-
guneb andmepank ning kust saavat vajalik-
ku teavet nii arstid kui ka patsiendid.
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MEDITSIINIABI KAASASUNDINUD
SUDAMERIKKEGA TAISKASVANUTELE
Iga patsient peaks olema vdhemalt ks kord
kiilastanud spetsialiseeritud GUCHi-kes-
kust, et selgitada tema seisund ning planee-
rida edasine konsultatsioonide sagedus ning
sekkumiste vajadus. Patsientide jidlgimine
on jagatud kolmele tasandile:

1. Jdlgimine spetsialiseeritud keskuses, kus
on olemas multidistsiplinaarne mees-
kond tidiskasvanute kardioloogi juhtimi-
sel (lastekardioloog, interventsionaalne

elekt-

rofiisioloog, glinekoloog jt). Siia kuulub

20-25% GUCHi-patsientidest — kombi-

neeritud kaasastindinud rikkega patsien-

kardioloog, (laste)kardiokirurg,

did, kelle prognoos on ebaselge, esineb
kordusoperatsioonide/-interventsioonide
vajadus ning komplikatsioonide oht voi
tavakardioloogile vOoras seisund (nt Fon-
tani vereringe).

2. Jalgimine on jagatud tdiskasvanute spet-
sialiseeritud kardioloogiakeskuse ja spet-
sialiseeritud GUCHi-keskuse vahel — siia
kuulub 35-40% patsientidest, vajalik on
perioodiline spetsialisti konsultatsioon

(nt Fallot’ tetraad radikaalse korrektsioo-

ni jérel).

40%

sientidest, kellel on lihtsad korrigeeritud

3. Mittespetsialiseeritud tase: pat-
rikked, spetsialisti konsultatsioon vajalik
harva, kuid alati seisundi halvenemisel
ja enne igat interventsiooni / mittekardio-
kirurgilist operatsiooni.

Arvestades kaasastindinud siidamerikete
esinemissagedust (0,8%), peaksid GUCHi-
patsiendid tdiskasvanueas moodustama ar-
vestuslikult 5-8% kardioloogilisest kontin-
gendist. Seega on GUCHi-patsiente suhteli-
selt vihe, kuid kardioloogi vastuvotul kulub
niisuguse haige jaoks kolm korda rohkem
aega kui nn tavahaige jaoks ja mdistetav
on ka ebakindlus soovituste andmisel, sest
patoloogia on vOoras. Probleeme voib tek-
kida ehhodiagnostikaga, kuna spetsiifiline
ventriklite geomeetria, ldbitehtud operat-
sioon, ,uus“ hemodiinaamika, vatsakeste
teistsugused mahukoormused, krooniline
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hiipokseemia jne alluvad halvasti tavalistele
ehhokriteeriumitele. GUCHi-patsiendi eh-
hokardiograafilisel jilgimisel tuleb ldhtuda
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uue“ hemodiinaamika loogikast. Vasaku
vatsakese funktsiooniga niisama tdhtis voi
veel tdhtsamgi on parema vatsakese siis-
toolse funktsiooni hindamine, sest mitmete
rikete korrektsiooni jirel vdib kaugtulemu-
sena areneda parema siidamepoole puu-
dulikkus. GUCHi-patsientide eluea pike-
nemise eelduseks on pidev kompetentne
jalgimine ning Gigel ajal tehtud adekvaatsed
sekkumisotsused. GUCHi-haigete ravi ning
uuringud on oluliselt kulukamad, kuna sa-
geli on vajalikud korduvad operatsioonid
ja/voi interventsioonid. Praegune suundu-
mus ongi just reoperatsioonide asendamine
interventsionaalse kardioloogia meetoditega
(nt aordi koarktatsiooni vdi aortopulmonaal-
se Sundi stenoosi dilateerimine koos sten-
timisega). Seega on oluline teadvustada,
et kardiaalse seisundi halvenemisel vajab
GUCHi-patsient kardiokirurgilist konsul-
tatsiooni spetsialiseeritud keskuses edasise
ravitaktika otsustamiseks.

TEISMELISE ULEMINEK LASTEKARDIOLOOGILT
KARDIOLOOGI JALGIMISELE

80% kongenitaalse rikkega opereeritud voi
mitteopereeritud lastest jouab tdiskasva-
nuikka. Seetdttu on nooruki lastekardioloo-
gijuurest kardioloogi juurde tilemineku kor-
raldamine tdsine probleem (3). Patsiendi ja
perekonna ndustamine peaks algama 12 aas-
ta vanuses, Uleminek kardioloogi jalgimisele
aga olenevalt arengutasemest ja kaasuvast
patoloogiast 16—18 aasta vanuses. Nooruk ja
perekond peavad olema tksikasjalikult in-
formeeritud nii prognoosi, voimalike komp-
likatsioonide, reoperatsioonide, edasise ravi
kui ka konsultatsioonide sageduse suhtes.
Kindlasti
korvaltoimeid, koosmoju alkoholi ja narkoo-

tuleb kisitleda medikamentide

tikumidega. Vajalik on selgitada seisundi
halvenemise siimptomeid. Perekond peab
saama detailse etappepikriisi koos eelnenud
uuringute, interventsioonide ja operatsioo-
nide kirjeldustega. Koik see nduab aega ja
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kannatust ning korduvaid konsultatsioone.
Vajalik on nooruk vabastada perekonna tile-
hoolitsusest, 14bi moelda iseseisva elu ohud
(lennureisid, sukeldumine jm), kiire abi saa-
mise vOimalused reisidel ja kodust eemal ol-
les. Ulevaate nooruki kardiaalsest seisundist
ning probleemidest peab saama ka perearst.
See osutub eriti vajalikuks mittekardio-
kirurgiliste  operatsioonide  planeerimi-
sel ning seisundi jdrsu halvenemise korral.
Noustada tuleb haridustee, elukutse valiku
(sOltuvalt intellektuaalsest arengust, kaa-
suvatest stindroomidest, aju isheemilisest
kahjustusest jm), aga ka pere planeerimise
suhtes. Stidamerikkega naisel on risk saada
sidamerikkega laps 3-5%, mistdttu rases-
tumise korral on soovitatav nii geneetiku
konsultatsioon kui ka loote ehhokardiograa-
filine uurimine. Selgitada tuleb raseduse
riske, lubatud kontratseptsiooni meetodeid
(4). Noorukitel on tdsised psithhosotsiaal-
sed probleemid: hirm oma tervise ja tuleviku
pédrast, madal enesehinnang, mida voimen-
davad fuusilised puuded (armid rindkerel,
rindkere deformatsioon jt). Sagedane on
torjutus kaaslaste poolt, suhtlemisraskused,
raskused too6turul, probleemid elukindlus-
tuse taotlemisel. Mitmes riigis on loodud
patsientide organisatsioonid, kus GUCHi-
patsiendid saavad tuge ja teadmisi, seda ka
Interneti teel (nt www.guch.org.uk).

ARUTMIAD JA TEHISRUTMURID
Pohiline

tdiskasvanu hospitaliseerimise pohjus on

kaasastindinud stdamerikkega
ritmihéired. Ritmihédirete olemus soltub
rikkest tingitud stidameddnte dilatatsioonist
ja muokardi fibroosist, operatsioonimeeto-
dist, armistumisest, vatsakeste dusfunkt-
sioonist ja residuaalsest hemodiinaamika
hédirest. Ritmihéired on neil haigetel hai-
gestumise ja suremuse suurenev pohjus (5).
Supraventrikulaarsed riitmihéired on sage-
dasemad kui ventrikulaarsed. Pérast koda-
de tasemel tehtud korrektsioone (Senningi,
Fontani operatsioon, kodade vaheseina de-
fekti sulgemine) on sagedane siinussolme
disfunktsioon, aastate moéddumisel sage-

neb supraventrikulaarne tahhiikardia (intra-
atriaalne re-enrry tahhiikardia voi koda-
de laperdus) (6, 7). Pérast Fallot’ tetraadi
radikaalset korrektsiooni on sagedasimaks
ritmihédireks kodade laperdus, kuid parema
vatsakese dekompenseerumise korral esineb
ka QRS-kompleksi pikenemist ning ventri-
kulaarset tahhtlikardiat, mis on halva prog-
noosi tunnus (8). Kdige sagedamini esineb
ventrikulaarseid riitmhéireid aordiklapi ste-
noosi korral.
Riitmihdirete medikamentoosne ravi
on raskendatud antiariitmikumide kdorval-
toimete tottu ega ole tihti tohus. Paremaid
tulemusi on saadud amiodaroonraviga (9).
GUCHi-patsientide riitmihéirete korrekt-
sioon kateeterablatsiooni teel ei anna nii haid
tulemusi kui normaalse struktuuriga stida-
me puhul komplitseeritud ning mitmeste
supraventrikulaasete re-enrry’de tottu (10).
Seetdttu suureneb nende patsientide rit-
mihéirete ravis kirurgilise vahelesegamise
osa. Elektrokardiostimulaatori paigalda-
mine vOib olla raskendatud nii ebatavalise
sidame anatoomia, raskendatud juurde-
pddsu tottu siidamele kui ka intrakardiaal-
sete Suntide olemasolu tdttu. Eelistatakse
siidamesageduse kontrolli ning kahe kambri
stimulatsiooniga (DDDR) tehisritmureid.
Suure trombemboolilise riski puhul pole
endokardiaalsed elektroodid soovitatavad.
Tulevikus on kindlasti oodata elekrofiisio-
loogia osa suurenemist GUCHi-patsientide

kompleksses ravis.

TSUANOOSIGA GUCH-I-PATSIENDID
Paremalt vasakule Sundi ja hiipokseemia tot-
tu tekib hulk hematoloogilisi probleeme, mis
mojutavad paljude elundite t66d. Sekundaar-
ne eriitrotsiitoos tdstab vere viskoossuse suu-
renemise tottu ajuinfarkti ohtu. Enamikul
patsientidest on eriitropoees kompenseeri-
tud ja hemoglobiinisisaldus stabiilne. Aad-
rilaskmist peetakse ndidustatuks vaid juhul,
kui hemoglobiin on iile 200 g/l ja hematok-
rit iile 65%. Niisuguse eriitrotsiititide arvu
juures tekib hiperviskoossuse siindroom
tdhelepanuvdime languse,

peavalu, nig-
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emishéirete ja sormede, huulte ja varvaste
paresteesiatega. Eemaldatakse 450 ml verd,
mis asendatakse vordse koguse fiisioloogili-
se lahuse voi dekstraaniga. Aadrilaskmine
stimuleerib aga eriitropoeesi, mistdttu tema
kasutegur on kiisitav. Sage aadrilaskmine
viib raua defitsiidiga mikrotsiilitide tekke-
ni, mis on halvemini deformeeritavad ning
vere viskoossuse suurenemisel kasvab see-
tottu ajuinfarkti oht. Trombotsiitopeenia ja
trombotstititide funktsiooni héire ning hiii-
bimistegurite puudus tingib spontaanseid
ning postoperatiivseid veritsusi (menorraa-
giad, igemete veritsus, kopsuverejooks, mis
on tihti fataalne). Seetdttu peab antikoagu-
lant- ning antiagregantravi ordineerimine
olema viga selgelt pdhjendatud. Sagedased
on neerufunktsiooni hiired glomerulaar-
filtratsiooni vdhenemise, kreatiniini kont-
sentratsiooni suurenemise, proteinuuria ja
hiiperurikeemiaga. Kroonilise tstianoosi
tingimustes heemi lagunemisel tekkiv bili-
rubiin pdhjustab kaltsiumbilirubinaatsapi-
kivide tekke. Voivad esineda ortopeedilised
komplikatsioonid (hiipertroofiline osteoart-
ropaatia, skolioos). Nahandhtudest on ndo
ja kehatiive akne mitte ainult kosmeetiline
probleem, vaid see vdib kujuneda sepsise ja
infektsioosse endokardiidi pohjuseks.
Viimase 20 aasta jooksul on tdnu vara-
sele diagnostikale ja paranenud lastekardio-
kirurgia tasemele vihenenud pulmonaalhii-
pertensiooniga noorukite ja tdiskasvanute
arv, kuid see populatsioon on ka Eestis ole-
mas. Eisenmengeri siindroomiga patsiendid
jouavad kill tdnu hoolikale jilgimisele ja
ravile tdiskasvanuikka, kuid nende fltsilise
koormuse taluvus vidheneb progresseeru-
valt ning tstianoos suureneb. Koige sage-
dasemad on aju- ja kopsukomplikatsioonid.
Kopsuverejooksu pohjuseks voib olla kopsu-
infarkt voi kopsuveresoonte ruptureerumi-
ne. Nagu teistel tstianoosiga GUCHIi-pat-
sientidel, on neil kalduvus spontaanseteks
veritsusteks. Fiitisiline koormus, igasugused
kirurgilised manipulatsioonid, infektsioon
voivad osutuda fataalseks. Seetdttu ldhtu-
takse Eisenmengeri siindroomiga patsien-
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tide puhul reeglist, et kdik sekkumised ja
operatsioonid on lubatud ainult elulisel
niidustusel, et mitte rikkuda olemasolevat
tasakaalu (11). Rasedus on vastnididusta-
tud. Ema surma risk on 50%. Viltida tuleb
uldnarkoosi,

dehtdratatsiooni, aneemiat,

vasodilataatoreid, intravenoosseid liine.

INFEKTSIOOSSE ENDOKARDIIDI (IE)
PROFULAKTIKA

Enamik GUCHi-patsiente vajab eluaegset
IE profilaktikat. Ldhtuda tuleb Euroo-
pa Kardioloogide Seltsi poolt 2004. aastal
vilja antud ravijuhendist (12). Erandina ei
vaja IE profiilaktikat sekundaarne kodade
vaheseina defekt (ASD), vatsakeste vahe-
seina defekt (VSD) pérast sulgemist, val-
vulaarne kopsuarteri stenoos (PS) ja hemo-
diinaamiliselt ebaoluline avatud arteriaalne
juha (PDA). Infektsiooni viratiks voivad
olla kdik hammaste ja suuddne protseduu-
rid, akne, tdtoveeringute tegemine, naba-,
huule- jt rongad, aga ka intrauteriinse spi-
raali paigaldamine ja siinnitus. Patsiente
ning nendega otseselt tegelevaid arste tuleb
teavitada nii riskiteguritest kui ka IE vara-
jase diagnoosimise vajalikkusest. Ebaselge
temperatuuri tousu puhul ei tohi alustada
antibakteriaalset ravi enne verekilvide vot-
mist. Infektsioosse endokardiidi (protees-
endokardiidi) profiilaktikaks hammaste ja
suudone protseduuride korral antakse 1 tund
enne protseduuri suu kaudu 2 g Amoxicillini.
Kuseteede, gilinekoloogiliste ja seedetrakti
protseduuride puhul Ampicillini 2 g intra-
venoosselt koos Gentamyciniga 1,5 mg/kg
intravenoosselt 0,5—1 tund enne protseduu-
ri ning Amoxicillini voi Ampicillini 1 g suu
kaudu 6 tundi pérast protseduuri. IE profii-
laktika on kerge ununema, selles osas vaja-
vad koolitust nii patsiendid kui ka arstkond.

NOUANDED KEHAKULTUUURI JA SPORDIGA
TEGELEMISEKS

Kehaline aktiivsus on positiivne nii flisili-
sest kui ka pstihhosotsiaalsest aspektist. Lu-
batud futusiline aktiivsus soltub rikkest, he-
modiinaamika héirest, kopsuringe rdéhust.

EestiArst 2008;87(2):110-115

113



ULEVAADE

Siin tuleks toetuda Euroopa Kardioloogide
Seltsi poolt 2005. aastal vilja antud juhis-
tele (13), kus iga sidamerikke juures on an-
tud soovitused lubatud fiisiliseks koormu-
seks. Spordialad on liigitatud staatilisteks ja
dlinaamilisteks ning jagatud intensiivsuse
jargi vihese, modduka ja tugeva intensiiv-
susega spordialadeks. Kehalise kontaktiga
spordialad on keelatud Marfani sindroomi
puhul, klapiproteesiga, konduiidiga, anti-
koagulantravil olevale voi elektrokardiosti-
mulaatoriga haigele. Soovitused futsiliseks
koormuseks ldhtugu Borgi skaalast, koor-
mustestist ning hingamisreeglist: fiilisiline
koormus on ohutu, kui hingamine lubab
normaalset vestlust.

Vaistlusspordi lubamisele eelnegu pdhja-
lik seisundi hindamine (anamnees, rindkere
rontgenitilesvote, ehhokardioskoopia, koor-
mustest Bruce’i protokolli jargi koos spiro-
ergomeetriaga) ja edaspidine diinaamiline
kontroll vihemalt tiks kord aastas. Soovi-
tused pdhinegu erinevate spordialade ener-
giakulul, sobivamad on diinaamilised spor-
dialad (14). Soovitatav on konservatiivsem
suhtumine vodistlussporti, kuna maailmako-
gemus on piiratud. Suurt tdhelepanu tuleb
pOo6rata rutmihéiretele. Sportimisest tin-
gitud dkksurm ei teki tavaliselt mitte koor-
muse ajal, vaid koormuse jirel (15). Ratmi-
héiretele disponeerituse tdttu on soovitatav
keelata voistlussport, kui kongenitaalne rike
on kdrvaldatud alles teismelise- voi tdiskas-
vanueas vOi korrektsiooniks on kasutatud
samuti

transventrikulaarset juurdepéésu,
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ulatuslike atriaalsete ning ventrikuaarsete
operatsioonide puhul laialdase armistumise
ja vatsakeste disfunktsiooni ohu tottu (nt
Fallot’ tetraadi radikaalne korrektsioon).
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suurte veresoonte transpositsiooni, vatsa-
keste diisfunktsiooni, Senningi operatsiooni
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Kokkuvotlikult tuleb tddeda, et kaasa-
sindinud stidameriketega opereeritud voi
opereerimata tdiskasvanud vajavad asja-
tundlikku jidlgimist. GUCHi-keskust Ees-
tis veel ei ole ning paljud organisatoorsed
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koige pohjalikum kongenitaalsete sidameri-
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abi toimub kliinikumi kardiokirurgia osa-
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SUMMARY

Grown-up congenital heart disease

As a result of the success of paediatric car-
diology and cardiac surgery over the last
three decades, there will shortly be more
adults than children with congenital heart
disease. An important issue is transiton of
adolescents from paediatric to adult care
with a clear management and follow-up
plan. Patients’ follow-up care is stratified
into three levels depending on the patients’
cardiac conditions. Specialist service must
provide also support for many psychosocial
problems among this population. Arrhyth-
mia is the main reason for hospitalization
of grown-ups with congenital heart disease
as well as an increasingly frequent cause of
morbidity and mortality. Pharmacological
treatment is often disappoiting. The success
rate of caterer ablation is low because of
scars and complicated and multiple arrhy-
thmia circuits. Right to left shunts and the
resulting hypoxemia and cyanosis in GUCH
patients have profund haematological con-
sequences which affect many organs. The-
se patients have an increased risk of stroke,
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problems with haemostasis, impaired renal
function, acne, etc.

Adult patients with Eisenmenger syndro-
me have progressive reduction of effort tole-
rance and increased cyanosis. A general po-
licy of “non-intervention”, unless absolutely
indicated, is recommended to avoid desta-
bilization of “balanced physiology”. Most
grown-ups with congenital heart disease
have a life-long risk of infective endocarditis
and need antibiotic prophylaxis according
to the European Society of Cardiology Task
Force on infective endocarditis. Recommen-
dations for exercise in this population need
to be based on the ability of the patients as
well as on the impact of physical training on
cardiac haemodynamics. Exercise may have
potentially harmful haemodynamic effects
and arrhythmias. In Estonia, specialized
care for GUCH patients is provided in the
department of cardiac surgery of Tartu Uni-
versity Hospital.
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