Siinnieelselt lootel diagnoositud siidamerikete kisitlustaktika
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Liihendid:

Anti-Ro/SSA, anti-LA/SSB — tuumavastased antikehad (nn luupusantikehad), mis seonduvad
Sjogreni siindroomi, siisteemse eriitematoosse luupuse jt sidekoehaigustega (ingl anti-Sjogren
syndrome-related antigen A/B autoantibodies).

ASD - kodade vaheseina defekt (ingl atrial septal defect). Siin kasitletakse kodade vaheseina
defektina primaarset ASD-d ja sinus-septumi defekti, mis on siinnieelselt diagnoositav.
ARSA — parempoolne aberrantne rangluualune arter (ingl aberrant right subclavian artery).
DORYV - kaksikviljumine paremast vatsakesest (ingl double outlet right ventricle).
EUROCAT - Euroopa kaasasiindinud anomaaliate ja kaksikute registrite vorgustik (European
Registration of Congenital Anomalies and Twins).

HLHS — vasaku stidamepoole hiipoplaasia siindroom (ingl hypoplastic left heart syndrome).
ITK — Ida-Tallinna Keskhaigla.

LTKH — Laane-Tallinna Keskhaigla.

NT — loote kuklapiirkonna labikumavus (ingl nuchal translucency).

TUK — Tartu Ulikooli Kliinikum.

UH — ultraheliuuring.

VSD - vatsakeste vaheseina defekt (ingl ventricular septal defect).



Sissejuhatus

Stinnieelne siidamerikete diagnostika voimaldab lapsevanematel saada enne lapse siindi
adekvaatset informatsiooni arengurikke esinemise, olemuse, lapse silinnijargse késitluse,
ravivoimaluste ja prognoosi osas, et teha sellest infost ldhtuvalt enda pere jaoks sobivaim valik,
kas rasedust jitkata voi meditsiinilistel ndidustustel katkestada. Kui siidamerike on siinnieelselt
tuvastatud, saavad meedikud planeerida raseda rasedusaegset jalgimist ja vOimalusel ravi,
stinnitusviisi, slinnitamise kohta ja siinnitusjdrgset vastsiindinu jélgimis- ja ravitaktikat.
Stidamerikke slinnieelne diagnostika ja siinnitusjargne adekvaatne kisitlus ning vajadusel abi
osutamine parandab vastsiindinu neonataalset tulemit. Kaasasiindinud siidamerikked vajavad
multidistsiplinaarset késitlust.

Stinnieelselt tuvastatud siidamerikete diagnoosi tipsustamine algas Eestis enne 2000. aastat,
kui Tartu Ulikooli naistekliiniku siinnitusmajas kiis dr Aivar Ehrenbergi tehtud uuringute
juures konsultandina kardioloog dr Silvi Saretok. 2000. aastast hakkas uuringuid konsulteerima
lastekardioloog dr Silvia Virro. 2005. aastal alustasid koostodd radioloog dr Karin Asser ja dr
Silvia Virro. Algusaastatel konsulteeriti 10 juhtu aastas, 2009. aastast alates suurenes
konsulteeritud rasedate hulk ligikaudu 20 juhule aastas. Viimastel aastatel on meeskonda
lisandunud veel radiolooge ja naistearste, meditsiinigeneetikuid, lastearste ja anestesiolooge.
2020. aastal oli multidistsiplinaarsete konsultatsioonide hulk juba 50. Konsultatsioonile
suunatakse Tartu Ulikooli Kliinikumis, Liéne-Tallinna Keskhaiglas, Ida-Tallinna Keskhaiglas,
Loote Ultraheliskriining OU-s ja teistes keskustes tuvastatud loote siidamerikkega vdi selle
kahtlusega rasedad patsiendid. Multidistsiplinaarse konsultatsiooni tulemusena tépsustatakse
diagnoosi ning selgitatakse perele siidamerikke olemust, prognoosi, késitlust ja ravivoimalusi.

Kaasasiindinud siidamerikete esinemissagedus on EUROCAT-i 2011.-2018. a kogutud
andmete pohjal keskmiselt 69 juhtu 10 000 elussiinni kohta. Kui elussiindidele on lisatud ka
meditsiinilisel ndidustusel katkestatud rasedused ja antenataalsed hukud, siis on kaasasiindinud
stidamerikete sageduseks 79 juhtu 10 000 siinni kohta
(https://eu-rd-platform.jrc.ec.europa.eu/eurocat/eurocat-data/prevalence_en).

EUROCAT-i andmetele tuginedes siinnib Eestis aasta jooksul 95 siidamerikkega last ja kokku,
koos meditsiiniliselt ndidustusel katkestatud rasedustega, esineb meil 120 kaasasiindinud
stidamerikke juhtu aastas. Kdiki rikkeid silinnieelselt ei avastata. Eeldatavalt voiks Eestis
antenataalset multidistsiplinaarset késitlust vajada 55—60 juhtu aastas.

Rasedusaegsed ultraheli séeluuringud ja loote ehhokardiograafia

Kaasastlindinud siidamerikete skriining algab raseduse I trimestri ultraheli sdeluuringu raames,
kus hinnatakse loote siidame 166gisagedust, asendit, tipu suunda ning nelja-kambri ja muude
selleks ajaks hinnatavate siidamestruktuuride anatoomiat. II trimestri ultraheli soeluuringul
hinnatakse loote siidame paiknemist (Situs), siidame suurust ja asendit rindkeres ning siidame
160gisagedust. Hinnatakse siidame nelja-kambri vaadet, aordi ja kopsuarteri ldahtumist
stidamest ja kolme-veresoone vaadet. Enamik arenguriketest avastatakse Il trimestri
ultrahelivuringu kaigus.

Lisaks tavapidrasele rasedusaegsele ultraheliuuringule on juhtudel, kus kaasasiindinud
stidamerikke risk on tavalisest korgem, nédidustatud loote ehhokardiograafia ehk tapsustatud


https://eu-rd-platform.jrc.ec.europa.eu/eurocat/eurocat-data/prevalence_en

loote stidame ultraheliuuring, mille teeb spetsialiseerunud naistearst (voimalusel kardioloogi
juuresolekul).

Loote ehhokardiograafia niidustused
Emapoolsed
1. Ema metaboolne haigus

1.1 Diabeet

Ema suhkurdiabeet suurendab kaasasiindinud stidamerikete esinemise riski viis korda. Halb
gliikeemiline kontroll raseduse I trimestril on otseses korrelatsioonis loote siidame vairarendite
esinemissagedusega (1, 2). Ehhokardiograafia ndidustuseks on ema 1 tiilipi vOoi muu
dekompenseeritud diabeet (glikohemoglobiin >6%) (3).

1.2 Fentitlketonuuria

Feniiiilalaniini kdrge tase on seotud erinevate rasedusaegsete tiisistuste, k.a kaasasiindinud
véadrarendite riski tousuga. Rasedust plancerides ja raseduse ajal on soovitatud/lubatud
feniiiilalaniini tase veres 120-360 pmol/L (3—6 mg/dl). Feniiiilalaniini tase ema veres >900
umol/L (>15 mg/dl) suurendab loote siidamerikete kujunemise riski 1015 korda (4).
Ehhokardiograafia ndidustuseks on soovitatust/lubatust kdrgem feniiiilalaniini tase (>360
umol/L) raseduse ajal (3).

2. Autoantikehade Anti-Ro/SSA ja Anti-LA/SSB esinemine

Anti-Ro/SSA-positiivsetel naistel on risk kaasasiindinud atrioventrikulaarse blokaadiga lapse
stinniks 1-2% (5). Kui AV-blokaad on eelmisel lapsel juba esinenud, on jargneva raseduse
korral esinemissagedus 17-18% (5, 6). Seetottu on Anti-Ro/SSA autoantikehade positiivsetel
naistel alates 16. rasedusnédalast soovitatav teha loote ehhokardiograafia, uuringut voib olla
vaja korrata 1-2 nédala tagant (7). Anti-Ro/SSA autoantikehade tiiter ei korreleeru otseselt
neonataalse luupuse siidamepoolsete tiisistustega (8).

3. Raseduse ajal esmaselt libipoetud punetised

Ehhokardiograafia on ndidustatud juhul, kui tdestatud serokonversiooniga kaasneb ka punetiste
kliiniline pilt (3, 9).

4. Perekonna anamnees
4.1 Kaasasiindinud stidamerikete esinemine I astme sugulastel (emal, isal, ddedel-vendadel)

70% kaasasiindinud sitidamehaigustest on isoleeritud ning ei ole seotud kromosoom- voi
monogeense haigusega. Isoleeritud siidamerikete korral on leitud perekondlik eelsoodumus 3—

5% juhtudel. Spetsiifiline kordusrisk erinevate kaasasiindinud siidamerikete puhul on erinev
(10, 11).

4.2 Siidameriketega seotud stindroomide esinemine I astme sugulasel



Enim levinud périlikud siindroomid, mille korral esineb sageli siidamerike: Noonan’i
stindroom, Holt-Oram’i siindroom, velokardiofatsiaalne [DiGeorge’i] siindroom /22q11.2
mikrodeletsioon, Alagille’i siindroom, Williams’i siindroom, tuberoosne skleroos (3, 12).

5. Teratogeensete ja potentsiaalselt teratogeensete ravimite kasutamine ema poolt

Stidamerikke risk on suurem retinoidide, feniitoiini, liitiumi, valproaadi ja mitme teise ravimi
kasutamise foonil (3, 13, 14).

Lootepoolsed
1.NT > 3,5 mm

NT suurenenud 14bimdot korreleerub otseselt siidamerikete esinemisega. Normaalse
kartiotiiiibiga loodetel on tdendosus siidamerikete esinemiseks 3%, kui NT on 3,5-4,4 mm; 7%,
kui NT on 4,5-5,4 mm; 20%, kui NT on 5,5-6,4 mm, ning 30%, kui NT on >6,5 mm (15, 16).

2. Muutunud verevool venoosjuhas (ductus venosus) raseduse 1. trimestris voi venoosjuha
agenees

Normaalse kartiotiiiibi, NT suurenenud 14bimdddu ning venoosjuha normaalse verevooluga
loodetel on siidamerikkeid 13—20% juhtudel, ductus venosus’e verevoolu muutuste korral 46—
69% (17, 18).

3. Trikuspidaalklapist regurgitatsioon

Pereira rithma tehtud uuringus leiti, et normaalse kariiotiiiibiga esineb suurenenud NT,
trikuspidaalklapist regurgitatsiooni vdi ductus venosus’e verevoolu muutuste korral raskeid
stidamerikkeid vastavalt 35%, 33% ning 28% juhtudel.

Ligikaudu 58%-1 raskete siidameriketega loodetest esineb NT suurenemine,
trikuspidaalklapist regurgitatsioon voi ductus venosus’e verevoolu muutused (19).

4. Korvalekalded II trimestri UH-soeluuringul

ekstrakardiaalsete anomaaliate esinemine
loote stidame vairarendi kahtlus

5. Lootel diagnoositud kromosoomhaigus véi geneetiline haigus, millega on suurenenud
kaasasiindinud siidamerikete risk ning vanemad on otsustanud rasedust jitkata

Koige sagedamini on kromosoomhaigustega seotud atrioventrikulaarseptumi defekt, kodade
ning vatsakeste vaheseina defektid. Siidamerikkeid esineb 40-50%-1 Downi siindroomiga
loodetest ning 80%-1 Patau ja Edwardsi siindroomiga loodetest (20, 21).

6. Loote hiidrops

Loote hiidropsi esinemissagedus jadb vahemikku 1 : 1700 — 1 : 3000, 80-90%-I juhtudest on
tegemist mitteimmuunse hiidropsiga. Mitteimmuunse hiidropsi pdhjustest omakorda 20%
moodustavad siidamerikked. (22)



7. Loote siidame riitmihaired

Loote kardiaalsetest arlitmiatest 90% on isoleeritud ekstrasiistolid ning ainult 1% ariitmiatest
on seotud kaasasiindinud siidameriketega. Atrioventrikulaarse blokaadi puhul esineb kuni
40%-1 anatoomiline anomaalia ning iilejadnud 60% on seotud autoantikehadega (8).

8. Monokoriaalne kaksikrasedus

Monokoriaalse-diamniaalse raseduse puhul on 7% risk, et vdhemalt iihel kaksikul on
stidamerike, ning monoamniaalsete kaksikute korral on see 57% (3, 23).

Kaasasiindinud stidamerikke riski korral tuleb ehhokardiograafiline uuring teha 18.-22.
rasedusnddalal. Mdnel juhul, nditeks suurenenud NT, lootel leitud kromosoomianomaalia,
monokoriaalsete kaksikute, emal avastatud luupusantikehade jt korral, voib uuringu teha juba
varasemas raseduse suuruses ning vajadusel korduvalt kogu raseduse viltel.

Loote enhokardiograafia protokoll

Loote ehhokardiogramm peab sisaldama detailseid 2D-kujutisi kdigist siidame struktuuridest,
varvidoppleruuringut koikide klappide, stidamest ldhtuvate/suubuvate arterite, veenide ning
kodade ja vatsakeste vaheseina kohta, pulssdopplerhinnangut klappidele ning ductus
venosus’ele. Tdiendavad modtmised vdivad osutuda informatiivseks teatud tingimustes.
Oluline on kdikide ndutud struktuuride salvestamine, ka liikuvate klippidena.

Jargnevalt on toodud hindamisele kuuluvad struktuurid. Soovituslikud voi lisainformatsiooni
andvad struktuurid erinevate patoloogiate korral on kaldkirjas.

Uuringu néidustus, esitatud kiisimus.
Ulakéht — situs (kus paiknevad magu, alanev aort, alumine dnesveen).
Siidame riitm ja frekvents.

Nelja-kambri vaade: siidame telg, siidame suurus ja 6dnte proportsioonid, kardiotorakaalne
suhe, vatsakeste pikkus ja laius, kodade moodud. Atrioventrikulaarsete klappide liikuvus,
trikuspidaal- ja mitraalannuluse libimoaot, sissevool kodadest vatsakestesse, verevool
klappidel varvidoppleriga, verevool klappidel pulssdoppleriga.

Vatsakeste vahesein, kodade vahesein, foramen ovale, kopsuveenide suubumine.
Miiokardi kontraktiilsus. Perikardi voi pleuradone efusioon.

Aordi lahtumine: (vasakust voi paremast vatsakesest, defekti kohalt), klapi litkkuvus, verevool
klapil véarvidoppleriga, annuluse libimoat, verevoolu kiirus pulssdoppleriga.

Kopsuarteri lihtumine: paremast voi vasakust vatsakesest, klapi liikuvus, verevool klapil
varvidoppleriga, annuluse libimoot, kopsuarteri harud, verevoolu kiirus. Vordlus aordi
suistikuga.



Kolme veresoone ning kolme veresoone ja trahhea vaade: veresoonte lokalisatsioon,
proportsioonid, omavaheline suhe, verevoolu suund vérvidoppleriga.

Odnesveenide suubumine paremasse kotta.

Aordikaar sagitaalsel tasapinnal: verevool varvidoppleriga, verevool pulssdoppleriga, kaare
erinevate osade ja istmuse ldbimoot.

Ductus arteriosus sagitaalsel tasapinnal: verevool vérvidoppleriga, ldbimaot.
Tdiendavad mooddud, ka subjektiivne mulje.

Kokkuvdte. Tuua vilja patoloogiline leid. Voimalusel vorrelda varasema(te) uuringu(te)ga.

(3)

Protokoll voib olla eri kliinikutes erinev, toodud on miinimumndouded.

Lastekardiolooqi siinnieelne konsultatsioon

Koiki loote siidame ultraheliuuringul visualiseeritud/kahtlustatud korvalekaldeid peab
edaspidi Kisitlema lastekardioloog. Nii siinnieelse kui ka siinnijirgse diagnoosi kinnitab
1oplikult lastekardioloog, kelle pidevuses on ka pere ndoustamine.

Enamik stidamerikkega lapsi ei vaja esimestel elupdevadel operatsiooni, kiill aga v3ib olla
vajalik kohene siinnijargne diagnostika ning monel juhul invasiivsed protseduurid (nt
balloondilatatsioon). Kuna kaasasiindinud siidamerikete kompetentsikeskus (KSKK) asub
Tartus ja siindinud laste kardiokirurgilist ravi osutatakse Tartu Ulikooli Kliinikumi
stidamekliiniku kardiokirurgia osakonnas, siis peaks siidamerikkega lapsi juba siinnieelselt
konsulteerima lastekardioloog, et oleks voimalik planeerida edasine Kasitlus.

Tartusse  peaksid olema  suunatud  jdrgnevate  kaasasiindinud  siidamerikete
diagnoosi/kahtlusega rasedad (nimekiri ei ole 1oplik):

- suurte veresoonte transpositsioon;

- Fallot’ tetraad;

- kaksikvéljumine paremast vatsakesest (DORV);
- atrioventrikulaarse vaheseina defekt (AVSD);

- aordistenoos, kopsuarteri stenoos;

- aordikaare patoloogiad: koarktatsioon, aordikaare interruptsioon, aordikaare hiipoplaasia,
topelt aordikaar;

- Ebsteini anomaalia, trikuspidaalklapi diisplaasia;
- ithine arterioosjuha/tiivi;

- loote heterotaksia siindroomid (vasakpoolne ja parempoolne isomerism);



- tiielik kopsuveenide iihenduse anomaalia.

Arvestades rasedate ja siinnitajate osakaalu Eestis, peaks lastekardioloogi konsultatsiooni
voimalus olema tagatud nii Tartus kui ka Tallinnas. Kuni loote ehhokardiograafia piddevusega
lastekardioloogi leidmiseni/koolitamiseni Tallinnas peab jitkuma senine tookorraldus.
Tulevikus on plaanis korraldada Tallinnas lastekardioloogi konsultatsiooni telesilla
vahendusel, et vdhendada vajadust suunata patsient/perekond konsultatsiooniks Tartusse.

Tallinnas voiks olla korraldatud lastekardioloogi konsultatsioon jargmiste kaasasiindinud
stidamerikete diagnoosi/kahtluse korral:

- isoleeritud vatsakeste vaheseina defekt (VSD), kodade vaheseina defekt (ASD);
- loote siidame riitmihéired, v.a totaalne atrioventrikulaarne blokk;

- parempoolne aordikaar, kui on isoleeritud leid,;

- parempoolne aberrantne rangluualune arter (ARSA);

- bikuspiidne aordiklapp, kui on isoleeritud leid;

- isoleeritud trikuspidaalne regurgitatsioon.

Nende korvalekallete prognoos on enamasti hea ja vahetut siinnijargset operatiivset
vahelesekkumist ei ole reeglina vaja. Hetkel konsulteerib Tallinnas neid patsiente naistearst,
kes teeb koos neonatoloogiga loote ehhokardiograafia.

Raseda soovil on voimalik kohene raseduse katkestamisele suunamine (ilma lastekardioloogi
konsultatsioonile saatmata) juhtudel, kui loote ehhokardiograafilisel uuringul leitakse viga
halva prognoosiga raske siidamerike (univentrikulaarse hemodiinaamikaga siida) ja naine
soovib raseduse meditsiinilistel ndidustustel katkestada. Vanemaid tuleks siiski alati
teavitada konsultatsiooni voimalusest Tartus.

Konsultatsioonile saatmise logistika ja tookorraldus

Loote siidamerikke diagnoosi tdpsustamiseks voi kinnitamiseks tuleb rase patsient suunata SA
TUK naistekliiniku pdevastatsionaari.

Selleks tuleks saata lithikese kirjeldusega e-mail (millise rikke kahtlus), patsiendi andmed ja
kontaktid jargnevatest iihele aadressile:

Eva-Liina.Ustav@kliinikum.ee
Ele.Hanson@Kkliinikum.ee
Kristiina.Rull@kliinikum.ee

Meeskonna litkmed korraldavad konsultatsiooni ja teavitavad suunavat arsti ning kontaktide
olemasolul patsienti konsultatsiooni ajast.



Aeg-kriitilise probleemi korral helistada:

Eva-Liina Ustav 53319992

Ele Hanson 55548033

Kristiina Rull 5073035

Patsiendi saabumisel avatakse siinnieelses osakonnas péevastatsionaari juhtum:

- tehakse koos lastekardioloogiga loote ehhokardiograafia;

- vormistatakse konsultatsiooni otsus;

- toimub naise/pere ndustamine;

- vajadusel toimub multidistsiplinaarne konsiilium: lastekardioloog, naistearst,
meditsiinigeneetik, neonatoloog, intensiivraviarst vm;

- tdpsustatakse slinnitamise viis ja koht;

- vajadusel planeeritakse korduvad uuringud ja konsultatsioonid.

Vt Lisa 1: Loote siidame uuring koos lastekardioloogiga. Konsultatsiooni vorm.

Vt Lisa 2: Infoleht lapsevanema(te)le — Teie lapsel kahtlustatakse kaasasiindinud
siidameriket.

Lastekardioloogi siinnieelse konsultatsiooni kodeerimine:

Kui loote ehhokardiograafilise uuringu teeb naistearst/radioloog, siis margitakse raseda arvele
jargmised teenuskoodid (hind seisuga aprill 2021):

7947 Raseduse ultraheliuuring, hind 21,53;
7943 Uhe piirkonna arterite ja veenide ultraheliuuring, hind 24,64;
7969 Loote ultraheliuuring doppleriga, hind 21,61.

Alates 01.01.2021 on juhtudel, kui ehhokardioloogilise uuringu juures viibib ja konsulteerib
lastekardioloog, rakendatav uus haigekassa teenuskood:

6373 Loote siidamerikete diagnostika (sh tdismahus ehhokardiograafia) ja pere ndustamine,
hind 193,55.

Kombineeritud vairarendid ja geneetilised pohjused

Uhe kaasasiindinud véirarendi esinemisel on tavapirasest suurem risk ka teiste anomaaliate
esinemiseks, seega tuleb loote siidamerikke leidmisel teha ka teisi anatoomilisi struktuure
hindav pohjalik ultraheliuuring.

Stidamerikkega loodetel on 15-30% risk geneetilise patoloogia esinemiseks.
Kromosoomhaiguse vdi monogeense haiguse esinemine suurendab kaasasiindinud
stidamerikete korral mitmesuguste siinnijargsete probleemide kujunemist ja véhendab



elulemust, seega on geneetiline ndustamine ja testimine siinnieelselt diagnoositud kardiaalse
patoloogia esinemisel ndidustatud (3, 24, 25, 26, 27).

Tdendosus, kas loote siidamerikke pShjus on geneetiline, sdltub siidamerikkest:
e AVSD 46-73%);

e iihine arterioostiivi 19-78%;

e kaksikviljumine paremast vatsakesest (DORV) 6-43%);

e aordikoarktatsioon, aordikaare interruptsioon 5-37%;

e trikuspidaalklapi diisplaasia (Ebsteini anomaalia) 4-16%;

e Fallot’ tetraad 7—-39%;

e vasaku siidamepoole hiipoplaasia siindroom HLHS 4-9%;

e pulmonaalstenoos/atreesia 1-12%;

e loote heterotaksia siindroom 0%;

e suurte veresoonte transpositsioon 0%.

Aordikaare interruptsioonti, iihise arterioosjuha, Fallot’ tetraadi ja/vdi VSD korral on tdusnud
risk 22q11.2 mikrodeletsiooni esinemiseks. (3)

Siinnitus ja siinnitusjirgne taktika

Siinnitus tuleb planeerida nii emale kui ka siindivale lapsele vajalikul tasemel meditsiinilist
abi osutavas kliinikus. Duktus-soltuvate ja kriitiliste stidameriketega lootega rasedad peaksid
stinnitama III astme vaststindinute intensiivravi osutavates ja lastekardioloogilise
ekspertiisiga kliinikutes.

Stinnituse viis ei modjuta kaasasiindinud stidamerikkega laste elulemust. Loote kaasasiindinud
stidamerikke diagnoos ei ole seega reeglina pdhjus keisrildike teel siinnitamiseks (28).
Keisrildige tehakse 1dhtuvalt tavapédrastest siinnitusabi ndidustustest.

Stinnituse induktsioon enne 39. rasedusnidalat loote kaasasiindinud stidamerikke tottu ei ole
ndidustatud. (3)

Intensiivravi valmisoleku tagamine on oluline jargnevate rikete esinemisel (nimekiri ei ole
16plik):

e vasaku/parema siidamepoole hiipoplaasia;

e totaalne atrioventrikulaarne blokk;

e tahhiiartitmiad koos stidamepuudulikkusega;

e Fallot’ tetraad;

e Ebsteini anomaalia;

e tiielik kopsuveenide iihenduse anomaalia;

e suurte veresoonte transpositsioon;

e kriitilised koarktatsioonid,;

e klappide atreesiad/kriitilised stenoosid;

e siidamerike ja siidamepuudulikkuse tunnused (nt hiidrops) lootel.

Viilisravile suunamine

Stidamerikkega lapse ravivajaduse iile vilisriigis otsustavad lastekardioloog ja kaasasiindinud
stidamerikete kogemusega kardiokirurg. Stinnieelselt lootel diagnoositud siidamerikke tottu
rase vilisriigis siinnitama ei pea. Kui rase soovib ise siinnitada ja saada lapsele ravi
vilisriigis, peab raseda raviarst esitama haigekassale taotluse plaanilise vélisravi




finantseerimise eelloa saamiseks. Reeglina tasub haigekassa vilismaal osutatud teenuse eest
sama suures ulatuses, nagu raviteenus Eestis maksab.

Kokkuvote
Tooriihma kokku lepitud ja koostatud késitlustaktika on aluseks stlinnieelselt diagnoositud

kardiaalse patoloogia korral vordsete jélgimis- ja ravivoimaluste pakkumisele, iihtsele
noustamisele, ravile, edasisele siinnijargsele jalgimisele ja vajadusel ravile.
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Lisal
Loote siiddame uuring koos lastekardioloogiga

Konsultatsiooni vorm

RaSEAUSE KOSTUS. ...ttt e e e e
NAIUSTUS UUITNZUKS . ..ottt et et e et e e e e eaeaes
V[N T USRI
Ehhokardiograafia kirjeldus:

Arvamus/Soovitused:

Diagnoos vOi uuringu KOKKUVOLE. ......viett it
Seos geneetiliste KOrvaleKallete@a. . .....ueuuineit et
Geneetiliste korvalekallete esinemise véljaselgitamiseks saab siinnieelselt teha invasiivse
protseduuri (koorionibiopsia/amniotsentees). Pere soovil on vdimalik korraldada geneetiku
konsultatsioon.

Korduvate uuringute vajadus raseduse ajal..............cooiuiiriiiiiiiit e
STUNNIEAIMIISE VIS .+ttt euteente et e ettt et e et e et e et e et e et e e e e e e e e e e e e e e aae e e aae e aeeenaeennes
SUNNIEAMISE KONE. ..ottt e e e e e
(Stinni jérel vajab laps seisundi hindamist ja kardioloogi konsultatsiooni. Vdimalik on siinnitus
elukohajargses haiglas.)

(Laps vodib vajada siinnijérgselt kiiret abi, seega on soovitatav siinnitada SA TUK
naistekliinikus, kus saab kiiresti korraldada kardiokirurgi konsultatsiooni.)

SUNNIUSTATZNE KASTEIUS . ...t

(Siinni jarel vajab laps siidamerikke olemuse tapsustamist. Jalgimis- ja raviplaan korraldatakse
vastavalt leiule ja lapse seisundile.)

Siidamerikkega lapsed vajavad elukestvat siidame seisundi kontrolli, mille korraldab
lapse raviarst.

Lastekardioloog on patsiendile selgitanud antud siidamerikke olemust, kisitlust ja
ravivoimalusi.
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Lisa 2. Infoleht lapsevanema(te)le — Teie lapsel kahtlustatakse kaasasiindinud
sildameriket

Kaasasiindinud siidamerikked ehk siidame ja suurte veresoonte ehituslikud vead on koige
sagedasemad siinnil esinevad arenguanomaaliad. Kaasasiindinud siidamerikkeid esineb umbes
8-10 vastsiindinul 1000 siindinud lapse kohta. Eestis siinnib seega aastas ligi 120
stidamerikkega last.

Stidamerike tekib véga varasel loote arenguperioodil. Loote siidame pohistruktuurid arenevad
18.-56. pédeval parast viljastumist, hiljem kasvab siida suurusesse ning 15plikult arenevad
vaheseinad ja klapid.

Stidamerikkeid voib liigitada mitut moodi. Olenevalt sellest, millal juba siindinud laps vdib
stidamerikke tottu vajada Kirurgilist sekkumist, jaotatakse rikked kergeteks, rasketeks ja
kriitilisteks. Diagnoos ise ehk siidamerikke nimi ei voimalda sageli 6elda, kas tegu on kerge
voi raske rikkega. Rikke tdsidus ja prognoos soltub sellest, kuivdrd mdjutab rike lapse
vereringet. Niiteks vOib vatsakeste vaheseina defekt (,,auk* siidame vatsakeste vahel) olla
viike ja paikneda vaheseina lihaselises osas ega pruugi mdjutada vere liikkumist siidames.
Teisel juhul voib vatsakeste vaheseina defekt olla suur, millest liigub 14bi palju verd otse
paremasse vatsakesse, ning lapsel tekib tdsine siidamepuudulikkus. Uhel lapsel vdib korraga
olla mitu siidameriket, mille koosesinemine vdib vereringehdiret siivendada voi hoopiski
vihendada. Loote vereringe erineb oluliselt tdiskasvanute vereringest. Siinnitus ja vahetu
stinnitusjargne periood, kui laps hakkab hingama ja rohkem verd peab hakkama kopse ldbima,
on lapse vereringe suure iimberkohastumise aeg — muutuvad rohud ja sulguvad looteea
tthendused. Seetdttu selgub lapse vereringe tiiiip ja tipne diagnoos, samuti ravi vajalikkus
ja voimalused, kuidas siiddameriket ravida, sageli alles nidala-kahe jooksul pérast lapse
siindi.

On mitu nn ,kriitilist* siidameriket, mille puhul on prognoositav, et laps vajab ellu jadmiseks
erakorralist, esimeste elutundide vdi -pdevade jooksul teostatud ravi. Sellisteks riketeks on
nditeks vasaku vatsakese hiipoplaasia (vaegmoodustumise) siindroom, trikuspidaalklapi
atreesia (paremat koda ja vatsakest ithendava klapi puudumine), kopsuarteri atreesia
(kopsuarteri klapi puudumine), totaalne kopsuveenide anomaalne drenaaz (kopsuveenidest
tulev hapnikurikas veri ei suubu vasakusse siidamepoolde ega satu suurde vereringesse), suurte
arterite transpositsioon (stidamest véljuvad suured veresooned ldhtuvad ,,valest” vatsakesest),
aordi interruptsioon (aordikaare ja alaneva aordi valendike vahel puudub otsene ithendus),
ithine arterioostiivi (stidamest véljub iihise tlivena veresoon, mis pole jagunenud kopsuringesse
viivaks kopsuarteriks ning suurde vereringesse viivaks aordiks).

Kui lootel kahtlustatakse tiht kriitilistest stidameriketest, tuleks planeerida raseduse 10pp ja
stinnitamine sellises haiglas, kus on vdimalus vastsiindinute intensiivraviks. Teatud rikete
puhul on Eesti tingimustes parim variant Tartus siinnitamine, sest Tartus on lisaks
vastsiindinute intensiivravile vdoimekus ka vastsiindinute veresoonekaudseks (invasiivseks) ja
kirurgiliseks raviks. Sellest rddgib Teile vajadusel lastekardioloog siinnieelse
ehhokardiograafilise (stidame ultraheliuuringu) konsultatsiooni kdigus.

Ténapédeval on enamik kaasasiindinud siidamerikkeid hésti ravitavad ning iile 90% ravitud
kaasasiindinud siidamerikkega lastest jouavad tdiskasvanuikka. Valdav osa kaasasiindinud
stidameriketest on hésti ravitavad ka Eestis. Kui tegu on vdga keeruka juhtumiga voi
raviprotseduuriga, mida pole Eestis vdimalik teha, vdib lapse raviprotseduur Tartu Ulikooli
Kliinikumi arstide konsiiliumi otsusega toimuda vélisriigis, enamasti Soomes.
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Kindlasti tuleb meeles pidada, et kaasasiindinud siidamerikkega laps jddb eluaegse
kardioloogilise jalgimise alla, ka juhtudel, kui korrigeeriv operatsioon on tehtud.

vasak koda

Auralkiape kopsuarteri

klapp
mitraalklapp

parem koda

trikuspidaalklapp vasak vatsake

verevoolusuund

parem vatsake |4bi siidame

Joonis 1. Siidame normaalne ehitus.
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Joonis 2. Teie lapsel kahtlustatav siidamerike (tdiendamiseks).
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Sagedasemad kaasasiindinud siidamerikked:

Vatsakeste vaheseina defekt (Ventricular septal defect), VSD

Stidame parema ja vasaku vatsakese vahel asuvas seinas on defekt, ,,auk®, mille tottu padseb
veri litkuma kahe tavapiraselt eraldatud siidamedone vahel.

Probleem: kopsust tulev hapnikuga rikastatud veri liigub 1dbi defekti tagasi kopsuvereringesse
selle asemel, et liikuda aordi kaudu suure vereringe varustatavatesse kudedesse ja organitesse.
Stida peab sellistes tingimustes rohkem t66d tegema, et tagada keha varustatus hapnikuga.
Pikemas perspektiivis voib VSD viia siidamepuudulikkuse, kopsuarteri hiipertensiooni ja
endokardiidini (stidame sisekesta pdletik).

Ravimetoodika ja ajastuse iile otsustatakse individuaalselt. Kui VSD on vereringe seisukohast
oluline, tuleb see sulgeda. Sulgemise metoodika ja ajastus otsustatakse lastekardioloogi ja
lastekardiokirurgi konsultatsiooni kdigus. Valdav osa sulgemist vajavatest VSD-dest suletakse
stidameoperatsiooni kdigus esimese kahe eluaasta jooksul, mdnel juhul vajab laps operatsiooni
juba esimestel elukuudel.

Modningatel juhtudel vdib VSD sulguda ka ilma kirurgilise vahelesegamiseta.

Kodade vaheseina defekt (Atrial septal defect), ASD

Siidame parema ja vasaku koja vaheseinas on defekt, ,,auk®, mille tottu paédseb veri liikkuma
kahe tavapéraselt eraldatud siidameddne vahel.

Probleem: ,,auk* kahe koja vahel tekitab olukorra, kus 1ébi parema siidamepoole ja viikese
vereringe liigub pidevalt suurem kogus verd, kui peaks. Suurenenud verevool libi
kopsuvereringe kahjustab pikemas perspektiivis nii siidant kui ka kopse.

Ravimetoodika ja ajastuse iile otsustatakse individuaalselt. Kui ASD on vereringe seisukohast
oluline, tuleb see sulgeda. Sulgemise metoodika ja ajastuse osas teeb otsuse lastekardioloog
koostdds lastekardiokirurgi ja lastega tegeleva interventsionaalkardioloogiga. Valdav osa
sulgemist vajavatest ASD-dest suletakse veresoone kaudse protseduuri kdigus enne lapse kooli
minekut. Teatud juhtudel pole lapse ja defekti anatoomia sobilik veresoonekaudseks raviks.
Sel juhul suletakse defekt siidameoperatsiooni kéigus.

Avatud arterioosjuha (Patent ductus arteriosus), PDA

Lootevereringest plisima jddnud iihendus aordi ja kopsuarteri vahel, mis pole siinnijargselt
sulgunud.

Probleem: iihendus aordi ja kopsuarteri vahel pole siinnijargses elus enam vajalik, vaid,

vastupidi, tekitab kopsuvereringesse iileméarase korge rohuga verevoolu, kahjustades sellega
stidant ja kopse.
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Ravimetoodika ja ajastuse iile otsustatakse individuaalselt. Kui PDA on vereringe seisukohast
oluline, suletakse see ajaliselt stindinud lastel veresoone kaudu. Siigavalt enneaegsetel lastel
suletakse PDA kas medikamentoosselt (ravimitega) voi kui medikamentoosne ravi on
vastundidustatud voi efektita, siis operatsiooni teel. Otsuse ravi vajalikkuse, metoodika ja
ajastuse kohta teeb lastekardioloog/intensiivraviarst koostoos lastekardiokirurgi ja lastega
tegeleva interventsionaalkardioloogiga.

Aordi koarktatsioon (aortic coarctation) — AoCo/CoA

Aordi kitsus aordikaare ja alaneva torakaalaordi piiril, millest veri ei pddse vabalt alakehasse
voolama.

Probleem: siida peab kdvasti rohkem t66d tegema, et pumbata verd alakehasse ldbi kitsenenud
koha aordis. Stidamelihas pakseneb, vererdhk iilakehas tduseb, samas kui alakehasse jouab veri
madalama rdhuga. Hilisemateks probleemideks on arterite seina kahjustus, vdimalik
veresoonelaiendite teke ja suhteline hapnikupuudus alakehas.

Ravimetoodika ja -aja iile otsustatakse individuaalselt selle jargi, kui oluline on aordi kitsus ja
kuidas mojutab see vereringet. Kitsus korrigeeritakse lapseeas operatsiooni teel, suuremate
laste puhul veresoone kaudu. Otsuse ravi vajalikkuse, metoodika ja ajastuse kohta teevad
lastekardioloog koostoos lastekardiokirurgi ja lastega tegeleva interventsionaalkardioloogiga.

Atrioventrikulaarseptumi defekt (atrioventricular septal defect) AVSD

Stiidame ,,keskkohas* ehk paremat ja vasakut vatsakest ning paremat ja vasakut koda
eraldavates vaheseintes on ,auk® ehk defekt. Vaheseinte vaegmoodustumise tottu on
moodustunud iihine klapp kodade ja vatsakeste vahel (tavapdraselt on molemal siidamepoolel
oma klapp). AVSD-sid on omakorda raskemaid ja kergemaid, mis médrab ka tekkiva
vereringehdire.

Probleem: suure defekti ja vaegmoodustunud klappide tottu ei liigu veri siidames nii, hagu
peaks — siidamest pumbatakse rohkem verd kopsuvereringesse, mistdttu on nii siidame kui ka
kopsude t66 hiiritud. Uhine klapp ei pruugi korrektselt funktsioneerida, hiirides siidame t66d
veelgi.

Ravimetoodika ja -aja iile otsustatakse individuaalselt. Tavaliselt vajavad AVSD-ga patsiendid
kirurgilist ravi esimese eluaasta jooksul. Otsuse ravi ajastuse osas teeb lastekardioloog
koostdos lastekardiokirurgiga olenevalt vereringehdirest konkreetsel lapsel.

Fallot> tetraad (Tetralogy of Fallot) F4, TOF - kaasasiindinud siidamerike, mida
iseloomustab 4 tunnust:

* vatsakeste vaheseina defekt (VSD);

* aordi lahtumine vatsakeste vaheseina defekti kohalt (mitte vasemast vatsakesest);
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* Kitsus parema vatsakese ja kopsuarteri suunal (takistus vere liikumisel paremast vatsakesest
kopsuvereringesse);

* parema vatsakese hiipertroofia (seina paksenemine).

Probleem: tavapéraselt pumpab vasak vatsake verd kehasse ja parem vatsake verd kopsudesse.
TOF-i puhul liigub veri paremast vatsakesest 1dbi VSD aorti ja piisavalt palju verd ei liigu 1abi
kopsuvereringe. Seetdttu voib laps olla sinaka jumega (tstianootiline), sest veri, mis liigub
10pporganitesse, ei ole vajalikul médral hapnikuga rikastatud. Siida peab tegema oluliselt
rohkem t66d.

Ravimetoodika ja -aja iile otsustatakse individuaalselt. Ravi on kirurgiline ja teostatakse
tavaliselt esimese kahe eluaasta jooksul. Korrigeeriva operatsiooni eel v3ib patsient vajada n-
0 jéreleaitavat operatsiooni (palliatsioon) voi veresoonekaudset kopsuarteri ja aordi vahelise
veresoone toestamist. Otsuse ravimetoodika ja ajastuse iile teeb lastekardioloog koostdos
lastekardiokirurgi ja lastega tegeleva interventsionaalkardioloogiga.

Kopsuarteriklapi stenoos ehk ahenemine (pulmonary valve stenosis), PS

Kopsuarteri klapi ahenemise korral ei ole klapi 18bimdot piisav vai ei toimi korrektselt, et
tagada takistuseta verevoolu paremast vatsakesest kopsuvereringesse.

Probleem: Paremal vatsakesel tuleb teha rohkem t66d, et pumbata veri kopsuvereringesse 1dbi
kitsa klapi. Vatsakese sein pakseneb seetdttu ja vatsakese funktsioon saab kahjustada.

Ravimetoodika ja -aja iile otsustatakse individuaalselt. Ravi on enamasti veresoonekaudne
(klappi laiendatakse ballooniga) ja teostatakse siis, kui klapi stenoos tekitab olulise
vereringehdire. Ballooniga laiendamise jérel voib klapp jddda hésti funktsioneerima voi voib
laps hiljem vajada operatsiooni kopsuarteri klapi proteesimiseks. Otsuse ravimetoodika ja
ajastuse 1lile teevad lastekardioloog koostods lastekardiokirurgi ja lastega tegeleva
interventsionaalkardioloogiga.

Aordiklapi stenoos ehk ahenemine (aortic valve stenosis, bicuspid aortic valve), AS

Aordiklapi ahenemise korral ei ole klapi 1abimoodt piisav voi ei toimi korrektselt, et tagada
takistuseta verevoolu vasemast vatsakesest aorti ja suurde vereringesse.

Probleem: Vasemal vatsakesel tuleb teha rohkem t66d, et pumbata veri suurde vereringesse
(aorti) 1abi kitsa klapi. Vatsakese sein pakseneb ja vatsakese funktsioon ei ole piisav, tagamaks
kudede varustatust hapnikuga (tekib siidamepuudulikkus).

Ravimetoodika ja -aja iile otsustatakse individuaalselt, kuna aordiklapi stenoos voib olla
erinevas raskusastmes. Ravi on raske stenoosiga juhtudel esmalt enamasti veresoonekaudne
(klappi laiendatakse ballooniga), hiljem vdivad need lapsed vajada uut ballooniga laiendamist,
kirurgilist klapi laiendamist voi klapi Kirurgilist asendamist proteesiga. Otsuse ravimetoodika
ja ajastuse iile teevad lastekardioloog koostods lastekardiokirurgi ja lastega tegeleva
interventsionaalkardioloogiga.
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Uhe vatsakesega vereringe (univentricular circulation, univentricular heart), UVH

Uhe vatsekesega vereringe on nende siidamerikete iihisnimetaja, mille puhul pole iiks siidame
vatsakestest (parem voi vasem) korrektselt vélja arenenud ega ole voimeline pumpama oma
vereringesse verd.

Probleem: siida ja veresoonkond on ehitatud nii, et kummagi ,,pumba“ (parem vatsake ja vasak
vatsake) jaoks on iiks ,,vereringe® (suur ja viike vereringe), kuhu ta verd pumpab. Antud
riketekompleksi korral ei ole aga iiks pumpadest vélja arenenud, seega on ainult iiks ,,pump*
kahe vereringe jaoks. Selline olukord pole jatkusuutlik — {iks siidamepool ei suuda toetada
kahte vereringet —, vatsake vésib ja ei funktsioneeri korralikult. Selleks, et laps saaks elada,
vajab ta vereringe iimberehitamist.

Ravimetoodika: univentrikulaarse hemodiinaamikaga laps vajab vereringe tdielikku
imberehitamist — see tihendab elu kestel mitut siidameoperatsiooni, alustades esimestest
elukuudest (isegi nddalatest). Univentrikulaarse hemodiinaamikaga lapse vereringe on tiiesti
erinev tavapdrasest, sellega kaasnevad ka pérast korrektsiooni olulised probleemid, millest
radgib teile lastekardioloog konsultatsiooni kéigus.

Suurte arterite transpositsioon (transposition of great arteries), TGA

Suurte arterite transpositsiooni korral on siidamest viljuvad suured veresooned oma kohad éra
vahetanud — paremast vatsakesest viljub aort ja vasakust vatsakesest kopsuarter.

Probleem: TGA puhul tekib (parast looteeas esinevate thenduste sulgumist) kahe jérjestikuse
vereringe asemel kaks paralleelset, liksteisest soltumatut vereringet: hapnikuvaene veri ei saa
kopsude poolt rikastatud ja hapnikuga rikastatud veri ei padse suurde vereringesse. Tegu on
kriitilise sltidamerikkega, mis vajab kiiret invasiivset vahelesegamist esimeste elutundide-
paevade jooksul.

Ravimetoodika: TGA-ga laps vajab veresoonekaudset ravi esimeste elutundide-pdevade
jooksul ja vastsiindinute intensiivravi kuni korrigeeriva operatsioonini ning selle jarel.
Korrigeeriv operatsioon tehakse esimeste elunidalate jooksul — suurte veresoonte alguskohad
vahetatakse operatsiooni kdigus timber niimoodi, et aort tdstetakse vasaku vatsakese kiilge ja
kopsuarter parema vatsakese kiilge. Umber ,istutatakse” ka pirgarterid (siidame enda
veresooned).
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