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Abstract

Women with Turner‘s syndrome (TS) have a high incidence of various pathologies of the cardiovascular
and endocrine system, autoimmune diseases. In most of the TS patients primary ovarian insufficiency
causes infertility thus in vitro fertilization (IVF) is an effective treatment option for those willing to
conceive. Anyway, women who become pregnant after IVF have an increased risk of aortic dilatation,
dissection and rupture. This risk is especially high in TS patients with a bicuspid aortic valve or
coarctation of the aorta. To avoid these life-threatening complications careful cardiovascular assessment,
intensive multidisciplinary antenatal monitoring and individualized delivery planning is very important.
We report the clinical case of a 29 year old TS patient with bicuspid aortic valve and worsening aortic
dilatation in a second semester of pregnancy, achieved after IVF. Despite the pathologies a healthy

newborn was delivered after cesarean section with good maternal and fetal outcomes.
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dvibure aortopatija. Klinikinio atvejo analizé.
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Santrauka

Ternerio sindromu (TS) sergandioms moterims bidingos jvairios Sirdies ir kraujagysliy (SKS),
endokrininés sistemos patologijos, autoimuninés ligos. D¢l ankstyvo kiausidziy funkcijos iSsekimo
dauguma Sia liga serganciy motery yra nevaisingos ir norédamos pastoti renkasi apvaisinima
meégintuvelyje, panaudojant donorines kiausSialastes. Vis délto pagalbinio apvaisinimo pagalba
pastojusioms TS pacientéms labai padidéja aortos iSsiplétimo, atsisluoksniavimo ir plySimo rizika. Ji ypac
didelé dviburj aortos voztuva ar aortos koarktacija turinCioms moterims. Norint iSvengti Siy gyvybei
pavojingy komplikacijy yra bitinas atidus vaisiaus ir moters biklés stebéjimas, SKS vertinimas,
individualus gimdymo prieziiros plano sudarymas. Aprasomas klinikinis atvejis apie 29 mety in vitro
fertilizacijos biidu pastojusiag TS pacient¢ su jgimta dvibure aortopatija ir kylanciosios aortos ryskéjancia
dilatacija antroje néstumo puséje. Nepaisant patologijos, uztikrinus tinkama nésCiosios prieziiira,
néstumas buvo sékmingai uzbaigtas cezario pjivio operacijos (CPO) biidu, be neigiamy pasékmiy moters

ar vaiko sveikatai.

Raktiniai Zodziai: Ternerio sindromas, aortos dilatacija.
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1. Ivadas

Ternerio sindromas - tai jgimtas genetinis
susirgimas, kuriam biidingi moteriskosios X lytinés
chromosomos  struktiiriniai  pokyCiai ar jos
nebuvimas —monosomija. Pirma karta §] sindromag
1938 metais apra$é endokrinologas H.Terneris, kurio

vardu ir pavadinta liga.

Kitaip nei daugelio kity chromosominiy ligy atveju,

Ternerio sindromu  serganioms  moterims
nebiidingas protinis atsilikimas, jos turi pilnai
i$sivysc¢iusius lytinius organus ir gimda, taciau dél
pirminio kiau$idziy funkcijos nepakankamumo
savaime pastoti gali tik 2 proc. motery ir didele TS
pacienCiy dalis  renkasi

jvairius  pagalbinio

apvaisinimo metodus. [4]

Vis délto Siy motery néStumas yra komplikuotas dél
jgimty Sirdies ir kraujagysliy sistemos patologijy, i$
kuriy dazniausios — dviburis aortos voztuvas, aortos
koarktacija ir aortos dilatacija. Sie sutrikimai labai
padidina nésciyjy hipertenzijos, preeklampsijos ir,
svarbiausia, aortos atsisluoksniavimo ir plySimo
rizikg. Pasak M.Karnis et al. TS sergan¢iy motery
mirtingumas dél minéty komplikacijy néStumo metu
siekia net 2 proc. ir yra 100 karty didesnis lyginant

su bendra populiacija. [11]

D¢l Siy priezasCiy tik atidi néSciosios bikles
stebésena ir priezira viso néStumo metu gali

uztikrinti geras perinatalines iseitis.

2. Klinikinis atvejis

29 mety pacienté serganti Ternerio sindromu (TS)
pastojo in vitro fertilizacijos (IVF) budu,
apvaisinimui panaudojus donoring kiausialaste. 45
chromosomos monosomija pacientei diagnozuota 9
mety amziuje, atlikus kariotipo tyrima. Vaizdiniais
Sirdies tyrimais vaikystéje

nustatytas jgimtas

dviburis aortos voztuvas. Kitomis létinémis ligomis
nesirgo, iki pastojimo jokiy nusiskundimy neturéjo,

jauteési gerai.

Iki néStumo mergina svéré 55kg, buvo 153cm tgio
(KMI - 23,50). Savaiminiy menstruacijy nebuvo,
vartojo  nenutrikstamos  sudétinés  pakaitinés
hormony terapijos (PHT) preparata — Trisequens,
kurio vartojimas buvo nutrauktas po pastojimo.
Néstumo metu nekraujavo, nekarS¢iavo, antibiotiky

nevartojo. Nerike.

Pacient¢  anksCiau  negimdziusi,  neturéjusi
persileidimy, nesivystanCiy néStumy ar néStumo
nutraukimy. Niekada neoperuota. Neturinti alergijy

ar nepalankios Seiminés anamnezes.

Néstumo metu kasdien géré folio  riigsti,
preeklampsijos prevencijai vartojo aspiring (100mg
1 kartg per parg) bei metoprololj (12,5mg 1 kartg per
para), siekiant iSvengti tachikardijos ir palaikyti

normaly arterinj kraujo spaudima.

Vadovaujantis ultragarsinio tyrimo, atlikto 13-ta, 20-
ta, 26-ta ir 31-3 néStumo savaitg, duomenimis,
vaisiaus vystymasis buvo normalus, atitinkantis
néstumo dydj, vaisiaus vandeny kiekis pakankamas,
virkstelés kraujotaka normali. Jokia patologija
nestebéta. Atliktas kombinuotasis testas padidintos
rizikos vaisiaus Dauno, Edvardso, Patau ir Ternerio

sindromams tai pat nenustaté.

14 néstumo savaite atlikus gliukozés tolerancijos
meginj (GTM) diagnozuotas gestacinis diabetas
(iSmatuota glikemija nevalgius 5,64mmol/l).
Diabetas viso néStumo metu buvo sékmingai
kontroliuojamas paskirta dieta, poreikio gydymui

insulinu nebuvo.

20 néstumo savait¢ pacienté pradéjo skystis stipriu

Sirdies plakimo pojii¢iu vakarais, dusuliu. Atliktas
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Sirdies echoskopijos tyrimas. Jo metu nustatytas
dviburis aortos voztuvas ir I-II laipsnio aortos
voztuvo regurgitacija, pagreitéjusi kraujotaka be
stenozavimo pozymiy. Aorta prasiplétusi ties
sinusais — iki 34mm, kylanciojoje dalyje - 37mm,
lanke - 29mm. Pratestas gydymas beta
adrenoblokatoriais minimaliomis dozémis palaikant
normaly kraujospiidj ir kontroliuojant tachikardija.

Paskirtas tausojantis rézimas.

Sirdies echoskopijos tyrimas kartotas 24 néstumo
savaitg. Aortos voztuvo nesandarumas nezymiai
padidéjo iki II laipsnio. Nezymiai prasiplété aorta:
ties sinusais — 34mm, aortos kylancioji dalis —
39mm, lankas — 32mm. Apskaiciuotas kylanciosios

aortos dalies indeksas — 25,49 mm/m?.

Atsizvelgus | didelg¢ kardiovaskulinés sistemos
rizika, pacienté aptarta daugiadalykinés komandos
konsiliume. Skirta ultragarsiné Sirdies ir aortos
kontrolé kas 4 savaites. Gimdymas numatomas 34

néstumo savait¢ cezario pjivio operacijos budu.

28 néstumo savaite pakartojus Sirdies echoskopijos
tyrima stebéta neigiama dinamika — aortos kylancioji
dalis per 4 savaites prasiplété nuo 39mm iki 44mm,
o kylanciosios dalies indeksas - nuo 25,49 mm/m?
padidéjo iki 28,76 mm/m?. Stebéta iSplonéjusi aortos
sienelé. Aortos voztuvo nesandarumas esminiai

nekito.

Atliktas ~ Sirdies ritmo  stebéjimas  Holterio
monitoravimo metodu — nustatyta daug skilveliniy
ektrasistoliy, todél Metoprololio dozé¢ padidinta iki

25mg vartojant 2 kartus per parg.

32 néstumo savaite atlikus Sirdies echoskopija
nustatyta, jog aortos matmenys nekinta, aortos
voztuvo yda neprogresuoja. Pacienté stacionarizuota
] LSMU KK AkuSerijos skyriy iStyrimui ir

stebéjimui, esant sunkiai kardiologinei patologijai.

Nuspresta pacient¢ ruosti cezario pjiivio operacijai,

kuri buvo atlikta kardiochirurgingje operacinéje.

Galvos pirmeiga per planing cezario pjuvio operacija
gimé 33 savaiCiy ir 6 dieny gestacinio amziaus
vyriskos lyties 2165g svorio naujagimis. Pagal
Apgar po | minutés jvertintas 7, po 5 minuciy - 9
balais. Vaisiaus vandenys skaidriis. Robsono grupé

10.

Operacija atlikta tipiniu biidu, spinalinéje nejautroje,

praéjo sklandziai. Komplikacijy nebuvo.

Kita dieng po gimdymo atliktas Sirdies echoskopijos
tyrimas siekiant jvertinti Sirdies ir kraujagysliy bukle
dinamikoje. Nustatytos normalaus dydzio Sirdies
ertmés, normali kairiojo skilvelio funkcija.
KylancCiosios aortos dalies diametras esminiai
nepakitegs. ISliko vidutinis ekscentrinis  aortos
voztuvo nesandarumas link mitralinio voztuvo
priekinés burés. Nustatyta gera mitralinio ir triburio
voztuvo funkcija. Tyrimas kartotas dinamikoje
desimtg parag po gimdymo - aortos matavimai isliko
be dinamikos, apskaiciuotas kylanciosios aortos

indeksas — 29,4 mm/m?>.

Numatyta kardiologo stebésena po gimdymo praéjus
4-6 savaittms ir po 6 meénesiy, atliekant Sirdies
ultragarsinj ir MRT tyrima, bei planiné ginekologo

konsultacija po 6-8 savaiciy.

3. Literatiros apZvalga

Ternerio sindromas — pati dazniausia lytiniy
chromosomy anomalija nustatoma moterims. [6]
45,X monosomija biidinga 1 i§ 2000 naujagimiy
mergaiciy. [1] Vis délto svarbu paminéti, jog net
15%  spontaniniy

persileidimy  ankstyvame

gestaciniame  laikotarpyje  jvyksta dél  Sios

chromosominés anomalijos. [2] Ternerio sindromas
diagnozuojamas atliekant

kariotipo  nustatymo

tyrimg. Nors vadovaujantis pakitimais, matomais
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ultragarsinio  tyrimo metu (pvz..  vaisiaus
limfedema), §io sindromo diagnostika galima ir
prenataliniame laikotarpyje, taciau didziajai daliai
motery jis nustatomas vaikystéje, vélesniame nei 9
mety amziuje. [3]

Ternerio sindromu sergancioms mergaitéms buidingi
kriitinés lasta, platus kaklas, Zema plauky augimo
linija, aukstas ir siauras gomurys. Vaikystéje jos
daznai serga pasikartojanciomis infekcinémis ausy
ligomis. Taip pat joms budingos jgimtos Sirdies ir
kraujagysliy sistemos patologijos. 15 proc. sindromu
serganciy merginy nustatomas dviburis aortos
voztuvas, 10 proc. - aortos koarktacija, 8-42 proc.
budingas aortos iSsiplétimas, todél Sioms moterims
aortos disekacijos ar plySimo rizika yra ypac didelé.
[7] Daugiau nei pusei jy iSsivysto hipertenzija bei
jvairios autoimuninés ligos, tokios kaip diabetas,

hipotiroidizmas ar vitiligo.

Dauguma $ia liga serganciy motery yra nevaisingos
del issekusios kiausidziy funkcijos ankstyvame
amziuje. O. Hovatta et al. tyrimo duomenimis tik
mazdaug 10 proc. sindromg turin¢iy merginy pilnai
lytiskai subrgsta ir tik 2 proc. jy savaime pastoja. [4]
Tai reiskia, jog net 90 proc. motery serganciy TS
praranda didzigja dalj lytiniy lasteliy iki lytinés
brandos ir yra nevaisingos. D¢l Sios priezasties
norin¢ios pastoti moterys renkasi apvaisinimg
meégintuvelyje, panaudojant donorines arba anksciau
uzsaldytas pacientés kiauSialastes. Nors savy lytiniy
lasteliy uzSaldymas suteikia galimybe iSsaugoti
moters geneting medziagg ir §] bida neretai renkasi
véziu sergancios moterys prie§ chemoterapija ar
spindulinj gydyma, taciau TS atveju §is metodas
taikomas retai. Kiausialgsc¢iy uzSaldymas efektyvus
mozaikinj kariotipg 46,XX/45,X turin¢ioms TS
pacientéms, kadangi jos turi daugiau islikusiy

pirminiy folikuly ir yra didesné uZzsaldymo

galimybé, taciau moterims su 45,X genotipu Sis
apvaisinimo metodas néra veiksmingas. [5,6] Tai
lemia, jog joms dazniausiai taikoma in vitro

fertilizacija panaudojant donorines kiausialgstes.

Vis délto nemazai tyrimy nurodo, jog IVF bidu
apvaisintoms TS pacientéms rizika Sirdies ir
kraujagysliy sistemai stipriai iSauga, lyginant su
nattiraliai pastojusiomis moterimis. [8,9] Visy pirma,
joms budingas didesnis preeklampsijos pavojus —
dalis jy serga pregestaciniu diabetu, hipertenzija, yra
pirmakartés, todél pagalbinis apvaisinimas dar
labiau padidina preeklampsijos rizika. Jai sumazinti
viso néStumo metu turéty biti skiriamos maZos
aspirino dozés. [10] Taip pat labai padidéja aortos
i$siplétimo, disekacijos ar net plySimo rizika. Ji ypac
didelé dviburj aortos voztuva ar aortos koarktacija
turin¢ioms moterims. Dazniausias autopsijos metu
joms nustatomas pakitimas — Zzidininis medijos
sluoksnio lygiyjy raumeny lasteliy branduoliy
praradimas, vadinamas cistine medijos nekroze, dél
kurios plonéja ir silpnéja aortos sienelée. [12]
Néstumo metu auganti gimda spaudzia aorta, didéja
kraujagysliy pasiprieSinimas, S$irdies susitraukimo
daznis, padidéja i aorta iSstumiamo kraujo tiiris ir tai
paZeidzia suplonéjusig aortos sienele. Sie pakitimai
ryskiausi néStumo pabaigoje, todél ir rizika aortos
disekacijai ar plySimui didziausia antroje néStumo

puséje. [11]

Dél Sios priezasties ypac svarbi tinkama nésSciosios

prieziira.  Visy pirma, reikalinga  griezta

hipertenzijos kontrolé. Gydymui turi bati skiriami
(BAB) ir

beta  adrenoblokatoriai arterinis

kraujospiidis nuolat sekamas ambulatoriskai.
Galimas BAB skyrimas net ir esant normaliam
kraujosptidziui, hipertenzijos ir tachikardijos

prevencijai. [14]

Vadovaujantis uzsienio Saliy rekomendacijomis

Sirdies echoskopinis tyrimas turéty biiti atlickamas
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pirmo ir antro néStumo trimestro pabaigoje ir kas
ménesj treCiame néStumo trecdalyje. Indeksuoto
kylan¢iosios aortos diametro padidéjimas vir$
25mm/m? ar >35mm, arba jei diametras iSsiplecia
>10 proc. lyginant su ankstesniu ultragarsiniu
tyrimu, laikoma, jog aortos disekacijos rizika didelé.
Tokiu atveju privaloma dazna SKS biklés kontrole
atlickant Sirdies echoskopija, pacienté turi biti
hospitalizuojama, apziiiréta akuSeriy-ginekology,
kardiology bei kardiochirurgy, planuojama cezario

pjlivio operacija. [14]

Jei moters biiklé néStumo metu gera, o indeksuotas
kylanciosios aortos diametras iSliecka maziau
25mm/m?ir nesiekia 35mm, né$tuma patariama testi
ir priklausomai nuo pacientés biklés uzbaigti
cezario pjiivio operacijos biidu kuo arc¢iau numatyto
gimdymo termino. Natiiraliais gimdymo takais

gimdyti rekomenduojama retai.

Kadangi pagimdzius disekacijos rizika islieka,
svarbu  atlikti  echoskopinj  Sirdies  tyrima
pirmosiomis paromis po gimdymo ir toliau sekti

pacientés bukle dar bent pus¢ mety.
4. ISvados

Sis klinikinis atvejis patvirtina teorija, jog Ternerio
sindromu sergancioms moterims, apvaisintoms IVF
blidu ir turin¢ioms dviburj aortos voztuva, aortos
dilatacijos rizika yra labai didelé. Vis délto tinkama
nésciosios biklés stebésena ir prieziiira suteikia
galimybe Sia liga sergan¢ioms moterims sé¢kmingai

iSnesioti vaisiy ir susilaukti sveiky palikuoniy.
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