Rasedusaegne aordi dilatatsiooni ja
bikuspiidse aordiklapi operatsioon
Turneri sindroomiga patsiendil.
Haigusjuhu kirjeldus
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Rasedusaegne siidameoperatsioon kdtkeb endas suurt riski nii emale kui ka lootele. On
kirjeldatud vaid iiksikud aorditiive ja aordiklapi operatsioone raseduse ajal. Kirjanduse
andmetel on loote suremus ekstrakorporaalse vereringe kasutamisel 20%. Operatsiooni-
aegne hiipotermia halvendab uteroplatsentaarset perfusiooni ja soodustab emaka
kontraktsioonide teket. Hiiperkaleemia emal voib pohjustada lootel bradiikardiat ja
diistressi.

Artiklis on Kirjeldatud raseduse kulgu Turneri siindroomiga 31-aastasel patsiendil,
kellel aordianeuriism diameetriga 5 cm ning bikuspiidne aordiklapp diagnoositi esimest
korda raseduse ajal. Patsiendile tehti raseduse 13. nddalal Bentalli operatsioon (aordi-
klapi ja iileneva aordi proteesimine). Rasedus jitkus ning patsient siinnitas raseduse
36. nddalal keisrildike teel poja siinnikaaluga 1950 g, Apgari hinded olid 8 ja 9 palli.
5 kuu vanusena kaalus laps 6,5 kg ja oli normaalse emotsionaalse arenguga. Ka naise

tervis on hea.

Turneri sindroomi (kartiotiilip 45X0) esineb
eri allikate andmetel 1 juhul 2500-5000
tiidruku kohta (1-3). Turneri siindroomiga
tdiskasvanud naise pikkus on enamasti alla
150 cm ja ravi kasvuhormooniga ei ole kuigi
tulemuslik. Enamik Turneri siindroomiga
naisi on viljatud, kuid mosaiiksete vormide
korral voib esineda tiksikuid munarakke ja
spontaanseid ovulatsioone ning rasestumine
on haruldane, kuid voimalik.

Koige raskemaks ja elu ohustavaks
Turneri siindroomiga kaasnevaks prob-
leemiks on kardiovaskulaarse siisteemi
vadrarendid. 5-50%-1 Turneri siindroomiga
patsientidest on mingi kardiovaskulaarne
malformatsioon: 10%-1 esineb aordi koark-
tatsioon, 25%-1 bikuspidaalne aordiklapp,
2%-1 naistest on risk surra aordi kihistumise
tottu - viimase sagedus on 100 korda suurem
kui dldrahvastikus (1, 4).

Abnormne (bikuspidaalne) aordiklapp
ei anna noortel inimestel tavaliselt mingit
kliinilist pilti ja avastatakse juhuleiuna
uuringute kdigus. Bikuspiidne aordiklapp
suurendab infektsioosse endokardiidi
esinemissagedust, pikapeale vdib kuju-
neda aordi stenoos vdi regurgitatsioon.

Bikuspiidne aordiklapp on sageli seotud ka
tileneva aordi laienemisega, aneuriismide
moodustumisega ja aordi kihistumisega.
Aordi dissektsiooni teket v6ib soodustada
kaasnev hiipertensioon ja aordikaare pike-
nemine, mida esineb umbes 50%-1 Turneri
stindroomiga naistest (1, 2).

Rasedustiisistused

Peamiselt ohustavad Turneri stindroomiga
naiste rasedust ema tervisest tulenevad
komplikatsioonid. Lithikese kasvu ja védikse-
mooddulise vaagna tdttu vajavad paljud
naised raseduse ld0petamist keisrildike teel.
Rasedusaegne hiipertensioon ja rasedus-
diabeet on samuti sagedased tiisistused.
Elu ohustava ja erakorralist kirurgilist
sekkumist vajava aordi dissektsiooni tekke
riski on suur. Patsientidel, kelle aorditiive
diameeter on enam kui 4 cm, on kihistumise
risk 10% ning 50%-l juhtudest tekib see
raseduse III trimestril voi stinnitusjargses
perioodis (1, 4, 5). P6hjuseks on rasedus-
puhused hemodiinaamilised muutused
(sidame minutimahu suurenemine, tsirku-
leeriva plasmamahu suurenemine, hemo-
dilutsioonist tingitud suhteline aneemia).
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Juba rasedust planeerides tuleks pddrata
erilist tahelepanu kardiovaskulaarsiisteemi
uuringutele: vajalik on kontroll hiiperten-
siooni suhtes, EKG, ehhokardiograafia ja
magnetresonantstomograafia. Suure riskiga
patsientidega tuleb ldbi arutada raseduse
plussid ja miinused, kaaluma peaks ka alterna-
tiive rasedusele (lastetus, adopteerimine) (1).
Kui tuvastatakse bikuspiidne aordiklapp
koos aordi dilatatsiooniga voi aordi koark-
tatsioon voi patsiendil on eelnevalt nende
tottu tehtud stidameoperatsioon, siis on
rasedus vastundidustatud (1, 2). Lisaks peaks
rasedust planeerides hindama kilpndarme
funktsiooni ja tegema gliikoositaluvustesti,
vajalik on ka neeru- ja maksafunktsiooni
kontroll ning glinekoloogiline ldbivaatus
koos ultraheliuuringuga, et vilistada emaka
arenguanomaaliad (1).

Raseduse jalgimine peab toimuma
korgema etapi haiglas ning meeskonda
voiksid kuuluda suure riskiga rasedatele
spetsialiseerunud naistearst, sisearst ja
kardioloog (1, 2). Hiipertensiooni ravitakse
raseduse ajal beetablokaatoritega, nende
kasutamist voib riskide vihendamiseks
kaaluda isegi siis, kui hiipertensiooni ei
esine. Ehhokardiograafiat tuleb korrata I
ja II trimestri 16pul, III trimestril soovi-
tatakse seda teha lausa kord kuus. Kui
aordi diameeter on raseduse eel normis ja
raseduse viltel ei muutu, siis on mdoeldav
raseduse jatkamine iile 34 nddala (4).

Aordi dissektsiooni teke raseduse ajal
Kui raseduse ajal tekib aordi dissektsioon,
siis s6ltub edasine taktika raseduse kestu-
sest. Enne 25. rasedusnédalat soovitatakse
teha erakorraline aordildikus ekstrakorpo-
raalse vereringe kasutamisega, loode jatta
emakasse. Ema ja loote surma risk on suur.
Pdrast 25. rasedusniddalat on eelistatud
erakorraline keisriloige, millele jargneb
kohe aordi operatsioon (4).

Plaaniline siidameoperatsioon
raseduse ajal
Raseduseaegne siidameoperatsioon kdtkeb
endas suurt riski nii emale kui ka lootele
(6, 7). Aorditiive ja aordiklapi operatsioone
raseduse ajal on kirjeldatud vaid iiksikjuhtu-
dena, koige mahukamas artiklis késitleti 11
juhtu (8). Loote suremus ekstrakorporaalse
vereringe kasutamise korral on 20% (6).
Emale oluliselt ohutum oleks enne
rasestumist teha plaaniline aorditiive

asendamine koos aordiklapi sdilitamise voi
bioproteesi paigaldamisega, mis véldib ka
pikaajalise antikoagulantravi vajaduse (5, 6).
Samas, nagu eespool mainitud, peetakse
eelnenud aordioperatsiooni rasestumise
vastundidustuseks.

Kui operatsioon raseduse ajal on siiski
vajalik, siis emale parim standardne ldhene-
mine on loote jaoks eluohtlik. Hiipotermia
halvendab uteroplatsentaarset perfusiooni
ja soodustab emaka kontraktsioonide teket.
Hiiperkaleemia emal voib pdhjustada lootel
bradiikardiat ja diistressi. Loode voib surra.

Uteroplatsentaarse vereringe optimee-
rimiseks kasutatakse suure tootlikkuse ja
korge perfusioonirdohuga (iile 70 mm Hg)
ning normotermilist (36,5 °C) kehavilist
vereringet. Vdlditakse vasopressoorseid ravi-
meid, hoidutakse liigsest hemodilutsioonist
ja kehavdélise vereringe liigsest kestusest.

HAIGUSJUHT
31-aastane Turneri siindroomiga patsient
(pikkus 132 cm, kaal 38,5 kg) péordus TU
Kliinikumi naistekliiniku gitinekoloogi
vastuvotule raseduse 7. nadalal. Turneri
stindroom oli patsiendil diagnoositud
alles 26aastaselt. Tegemist oli mosaiikse
variandiga (45,X/47,XXX/46,XX), naine oli
korrapiraselt menstrueerinud ja spontaan-
selt rasestunud. Ultraheliuuringul diagnoo-
siti emakaddnes emakapohja piirkonnast
ldhtuv osaline vahesein. Lootemuna asus
emakaoones vasemal pool. Kuna patsiendile
ei olnud varem tehtud tihtegi stidame-
veresoonkonnauuringut, siis suunati ta
naistekliiniku sisearsti konsultatsioonile.
18.03.2014 tehti ehhokardiograafia (rase-
duse kestus oli sel ajal 11 nddalat + 5 pdeva),
kus sedastati tileneva aordi dilatatsioon
5,1 cm, seega oli tegemist aordianeuris-
miga (vt pilt 1). Aordiklapp oli bikuspiidne,
esines keskmise raskusega regurgitatsioon,
siistoolse verevoolu kiirenemine, planimeet-
riline ava oli 2,5 cm2 (vt pilt 2). Aordi bulbus
oli normaalse diameetriga. Vasaku vatsakese
60ne suurus ja uldine stistoolne funkt-
sioon oli normis (vdljutusfraktsioon 68%).
Segmentaarset kontraktiilsushéiret ei tdhel-
datud. Esines diastoolse funktsiooni kerge
héire mitraalvoolu ja varvidopler-uuringu
jargi hinnatuna (E (efficiency of early filling)
/ E’ (early diastolic mitral annular velocity)
6,6 lateraalselt, 10 mediaalselt). Parem
vatsake oli normaalse suurusega. Uldine
stistoolne funktsioon oli normis (TAPSE
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(tricuspid annular plane systolic excursion)
1,8 cm). Diastoolne funktsioon varvidop-
leruuringu jargi hinnatuna oli normis.
Kopsuringe réhk oli normis (28 mm Hg).
Pulmonaalklapil esines minimaalne regur-
gitatsioon. Atrioventrikulaarklapid olid
isedrasusteta, esinesid minimaalsed regur-
gitatsioonid.

Kojad olid mahu jdrgi hinnatuna
normaalse suurusega (vasak koda 2,8 x
3,4 x 3 cm, 15,4 ml/cm?2, parem koda 4,8 x
2,6 cm). Kodade vaheseinas Sundivoolu ei
visualiseerunud. Perikardidones vedelikku
ei leidunud.

Konsiiliumi otsus. 02.04.2014 kutsuti
kokku konsiilium, kes vottis vastu jarg-
mise otsuse: kardiaalse seisundi tottu
vajab patsient operatsiooni, rasedus
on vastundidustatud. Kédesoleva rase-
duse kestuses (13 nddalat + 5 pdeva) on
kirurgilise abordi aeg (kuni 12 nadalat)
iletatud. Véimalik on vaid medikamen-
toosne raseduse katkestamine, mis voib
kesta pdevi, olla seotud tugeva valureakt-
siooni ning patsiendi dkksurma riskiga.
Raseduse jaitkumisel on vdljendunud
aordianeurtismi tottu aordi dissektsiooni,
aordi ruptuuri ning patsiendi dkksurma
risk suur. Bikuspidaalse aordiklapi tottu
esineb suur risk dgeda sidamepuudulik-
kuse tekkeks raseduse II-III trimestril,
mil veremaht ja sidame minutimaht
fiisioloogiliselt suurenevad. Operatsioon
avatud stidamel kunstliku vereringe
tingimustes rasedal on seotud lootesurma
suure riskiga.

Kaaludes erinevaid variante ning vesteldes
patsiendiga, otsustati patsiendi elu sdast-
mise nimel eelnevalt rasedust katkestamata
siidameoperatsiooni kasuks. Sellest [dhtudes
tdiendati konsiiliumi otsust.

Tdiendatud konsiiliumiotsus. Loote
hukkumise korral on vajalik adekvaatne
antibakteriaalne ravi, abordi voi slinnituse
indutseerimiseks eelistada misoprostooli,
metiiiilergometriini véltida. Arvestades
loote hukkumise markimisvaarset riski,
eelistada voimaluse korral operatsiooni
jarel antikoagulantraviks madalmoleku-
laarset hepariini, sest aspiriinraviga on
veritsusrisk emakast suurem. Operat-
siooni eel teha kompuuteruuring koro-
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Pilt 2. Patsiendil tehtud ehhokardiograafia uuring, laienenud
aort koos aordiklapi puudulikkusega, ndhtav varviline
regurgitatsioonijuga.

naaridest ning aordist kogu ulatuses.
Kuigi magnetuuring on rasedale ohutum,
pole selle uuringuga véimalik hinnata
koronaaride seisukorda. Kuna patsient
ei ole ammu hambaarsti juures kdinud,
siis hambajuurepdletiku valistamiseks
teha ka panoraamiilesvote hammastest.

Panoraamiilesvottel leiti 36. ja 46. hamba
juures periapikaalne granuloom ja hamba-
arst eemaldas poéletikulised hambad samal
pédeval. Patsient sai profiilaktilist antibak-
teriaalset ravi amoksitsilliini-klavulaan-

happega.
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07.04.2014 tehti kompuutertomograafia
(vt pilt 3), kus sedastati, et aordi bulbus’e
koérgusel oli aordi 1ibimd6ét 3 cm. Uleneva
aordi keskosas oli 1abimdot 4,7 cm ja aordi-
kaare eel 3,6 cm (mdddetud sagitaalsetel
rekonstruktsioonidel) (vt pilt 4). Truncus
pulmonalis’e kérgusel olid tileneva aordi
ristimootmed aksiaalsetel kihtidel 4,7 x
4,8 cm (vt pilt 5). Aordikaare tileminekul
alanevaks aordiks oli aordi labimdot kitsam
lokaalselt, esines koarktatsioon labimdoduga

. 36.0%uh (2D)
< :

7.0mm (2‘D}

30.4 mmi@D)

Pilt 4. 2D-llesvote sagitaalsetel
rekonstruktsioonidel aordi bulbus'e
kérgusel. Aordi |abimd5t 3 cm. Uleneva
aordi keskosa |abim6ot 4,7 cm. Aordikaare
eel 3,6 cm.

1,5 cm (vt pilt 6). Koronaaride vaatlusel
esines parem tiilip, parem koronaararter
véljus enam vasakult-lateraalselt, suun-
dudes seejdrel suhteliselt jarsult paremale.
Vasem limberhaarav haru oli lithike, eesmise
vatsakestevahelise haru teises segmendis
esines lokaalselt tileminek (ingl bridging).
Vasak tagumine vatsakestevaheline haru
oli jalgitav proksimaalses osas, ilmselt oli
see arenguliselt kitsas ja lithike. Stenoos
koronaaride osas ei ilmestunud.
08.04.2014 tehti Bentalli operatsioon
ministernotoomiaga: aordiklapp ja tilenev
aort said proteesi Trifecta nr 21 ja vere-
soonteproteesi Valsalva Gelweave nr 26.

Pilt 5. 2D-lilesvote sagitaalsetel
rekonstruktsioonidel truncus pulmonalis'e
kérgusel. Uleneva aordi ristimdotmed
aksiaalsetel kihtidel 4,7 x 4,8 cm.

e = :
Pilt 6. 2D-lilesvote sagitaalsetel
rekonstruktsioonidel. Aordikaare
tleminekul alanevaks aordiks aordi
labimoot lokaalselt kitsam, s.t esineb
koarktatsioon l[abim6oduga 1,5 cm.
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Koronaararterite suistikud dmmeldi vere-
sooneproteesi kiilge. Sidamelihase isheemia
aeg (aordi klemm) oli 90 minutit. Kasutati
sooja verepleegiat. Kunstliku vereringe
labiviimisel jalgiti koiki raseduse sdilitami-
seks vajalikke ravivotteid. Postoperatiivne
periood kulges probleemideta. Kolmandal
postoperatiivsel pdeval viidi patsient iile
naistekliinikusse, kodusele ravile lubati
patsient 14 pdeva pdrast operatsiooni.

Operatsiooni jarel kasutas patsient kahe
kuu viltel antikoagulantravi profiilaktilises
doosis (enoksapariini 2000 TU x 1) ning
1 kuu véltel ibuprofeeni 400 mg x 2 peri-
kardiidi profiilaktikaks. Kardioloogilised
labivaatused koos ehhokardiograafilise
uuringuga tehti 1, 12, 16 ja 19 nddalat parast
operatsiooni, patsiendi raseduse kulgu jalgiti
tavaparasest sagedamini. Rasedus kulges
probleemideta kuni 36. nddalani, mil sedas-
tati vererdohu kdrgenemine 150/100 mm Hg,
madrati labetaloolravi ning patsient suunati
stinnieelsesse osakonda.

05.09.2014 tehti plaaniline keisrildige
raseduse kestuses 36 nddalat + 0 padeva kerge
preeklampsia tdttu (vererdhu kdrgenemine
kuni 150/100 mm Hg; proteinuuria 0,96 g/I;
kusihappe tous kuni 420 p/I; trombotsii-
topeenia 100 x 10° pl). Siindis enneaegne
poeg stinnikaaluga 1950 g, Apgari hinded
olid 8 ja 9 palli.

Laps viibis neonatoloogia osakonnas
05.-22.09.2014 enneaegsuse ja asummeet-
rilise lisasisese kasvupeetuse tottu (kaal
< 10-protsentiili, pikkus < 3-protsentiili, pea
imbermd&6t normis). Laps oli rahuldavas
uldseisundis, eakohase neuroreflektoorse
aktiivsuse ja toonusega, kliiniliselt ja labo-
ratoorselt infektsiooni tunnusteta, antibioo-
tikumravi ta ei saanud, esimesel elunidalal
vajas gliikoosi infusiooni normogliikeemia
tagamiseks, hiiperbilirubineemia tottu sai
fototeraapiat 2 pdeva 6.-7. elupdeval.

5 kuu vanusena perearsti visiidil oli
laps rahuldavas iildseisundis ja joudsalt
kasvanud: kaal 6,5 kg ja pikkus 60 cm.
Emotsionaalne areng oli eakohane.

Naine kutsuti kahel korral siinnitusjarg-
sesse kontrolli hiipertensiooni ja protein-
uuria jalgimiseks. 3 nddalat parast siinnitust
lopetati vererdhu normaliseerumise tottu
labetaloolravi, samaks ajaks oli ka protei-
nuuria méddunud.

SUMMARY

Bentall procedure (graft
replacement of the aortic valve and
ascending aorta) during pregnancy
in a patient with Turner syndrome. A
Case Report.

Anne Kirss?, Pille Vaas?, Sirje Kovask?, Arno
Ruusalepp?, Arvo Klaar?

Cardiac surgery during pregnancy is a high-
risk procedure for the mother as well as for
the fetus. Only a few aortic valve and aortic
root surgeries during pregnancy have been
described. According to literature data,
fetal mortality rate is 20% when cardio-
pulmonary bypass is used. Intraprocedural
hypothermia impairs uteroplacental perfu-
sion and promotes uterine contractions.
Maternal hyperkalemia may cause fetal
bradycardia and distress.

We report a case of a 31-year-old patient
with Turner syndrome with a 5cm aortic
aneurysm and bicuspid aortic valve, first
diagnosed during pregnancy. In the 13th
week of gestation, Bentall procedure was
performed (composite graft replacement
of the aortic valve and ascending aorta).
Pregnancy continued and at 36GW the
patient gave birth by Caesarean section to
a boy with a birth weight of 1950 g and an
Apgar score of 8/9. At the age of five months
the infant weighed 6.5 kg and had normal
emotional development. The mother is also
in good health.
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