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SAZETAK

TRUDNOCA U BOLESNICA S PRIRODENIM SRCANIM GRESKAMA

Lea Jerkié

Unazad nekoliko desetljeca prirodene sréane greske bile su zastupljene pretezno u pedijatrijskoj
populaciji, no danas zahvaljujuci velikom napretku medicinske skrbi i kirurgije vec¢ina bolesnica s

prirodenim sréanim gre$kama dozivi reproduktivnu dob.

Kako bi se osigurala $to kvalitetnija skrb za bolesnice s prirodenim sréanim greSkama koje prizeljkuju
trudnocu osnivaju se kardioopstetricki timovi. Kardioopstetricki tim ¢ine kardiolog specijaliziran za
podrugje prirodenih sréanih greSaka, opstetricar, anesteziolog, neonatolog te struénjaci iz drugih podrucja
medicine. Pretkoncepcijsko savjetovanje i procjenu rizika za majku i dijete treba provesti prije planiranja
trudnoce. Rizik od kardiovaskularnih komplikacija u trudnoéi najvise ovisi o tezini prirodene sréane
greSke u bolesnice. Bolesnice s prirodenim sréanim greSkama treba informirati o maternalnom i fetalnom
mortalitetu i morbiditetu, o riziku nasljedivanja prirodene srcane greske u potomstva, dugotrajnom
utjecaju trudnoc¢e na njihovo zdravstveno stanje i potrebi lijecenja i medicinskih intervencija tijekom
trudnoce. Nakon procjene rizika, potrebno je napraviti plan pracenja tijekom trudnoce, isplanirati nac¢in i
vrijeme porodaja te skrb za bolesnicu u potpartalnom razdoblju. Iako trudnoca predstavlja izvjestan rizik
za bolesnice s prirodenim sréanim greSkama, vecina ovih bolesnica uz adekvatnu medicinsku skrb uspije

uspjesno iznijeti trudnodu.

Kljucne rijeci: trudnoca, prirodene sréane greske, kardioopstetricki tim, pretkoncepcijsko savjetovanje,

procjena rizika



SUMMARY

PREGNANCY IN PATIENTS WITH CONGENITAL HEART DEFECTS

Lea Jerkié

A few decades ago, congenital heart defects were a disease of the pediatric population. Advances in
medical and surgical treatments have led to improvement in the survival of these patients to adulthood

and the majority of affected female patients now reach childbearing age.

Women with congenital heart disease who desire pregnancy, require a multidisciplinary team approach
that can be accomplished through cardio-obstetrics teams. The cardio-obstetrics teams include specialists
in obstetrics, adult congenital cardiology, fetal medicine, anesthesia, and other medical fields.
Preconception counseling and evaluation of risks for both mother and the fetus should be performed
before planning pregnancy. The risk of cardiovascular complications during pregnancy mostly depends
on the type of the underlying defect. Women should be informed about maternal and fetal morbidity and
mortality, the risk of recurrence of heart disease in the offspring, the long-term impacts of pregnancy on
maternal health, and the need for treatment and medical interventions during pregnancy. After the
estimation of risks, a detailed follow-up plan during pregnancy and delivery as well as post-partum
management plan should be made. Even though pregnancy poses substantial risk for women with

congenital heart defects, most women can successfully carry out pregnancy with adequate medical care.

Keywords: pregnancy, congenital heart defects, cardio-obstetrics team, preconception counseling, risk

estimation



1. UvOD

Unazad nekoliko desetljeca prirodene sréane greske (PSG) bile su zastupljene pretezno u pedijatrijskoj
populaciji s malim brojem onih koji su dozivjeli odraslu dob. Danas, zahvaljuju¢i velikom napretku
dijagnosti¢kih metoda i medicinske skrbi, broj odraslih bolesnika s PSG raste.(1) Incidencija PSG kod
zivorodene djece iznosi 0.8-0.9%.(2) Medu ovim bolesnicima otprilike polovicu ¢ine Zene. Prema
podacima iz Europskog registra trudnica s kardiovaskularnim bolestima (ROPAC), koji je obuhvatio 5
739 trudnoca u razdoblju od 2007. do 2018. godine, PSG bile su naj¢esca strukturalna bolest srca.(3) lako
vecéina zena S PSG uspjesno iznese trudnocu, postoji odredeni rizik od komplikacija koji ponajviSe ovisi o
tezini PSG. Kako bi se osigurala $to kvalitetnija skrb bolesnica s PSG osnivaju se multidisciplinarni
kardioopstetri¢ki timovi, koji individualiziranim pristupom omogucuju smanjenje rizika od komplikacija i

poboljsanje ishoda kako za majku tako i za dijete.(4)



2. PRILAGODBA SRCANOZILNOG SUSTAVA U TRUDNOCI

Promjene sréanozilnog sustava u trudnoé¢i dinamican su proces prilagodbe na pove¢ane metabolicke

zahtjeve majke i fetusa kako bi se osigurala adekvatna uteroplacentalna cirkulacija za rast i razvoj fetusa.

Ved u Cetvrtom tjednu trudnoce dolazi do ekspanzije volumena plazme i blagog porasta broja crvenih
krvnih stanica §to rezultira smanjenjem hematokrita. Zbog veéeg povecanja intravaskularnog volumena u
odnosu na povecanje eritrocita dolazi do dilucijske ili fizioloSke anemije u trudno¢i. Fizioloski ucinci
hipervolemije i anemije u trudno¢i imaju nekoliko vaznih prednosti. Smanjena je viskoznost krvi pa je
olak8ana perfuzija posteljice te je smanjen otpor protoku krvi i rad srca. Takoder, volumen krvi je u
vrijeme termina otprilike za 50% veéi u odnosu na vrijednosti prije trudnoée kako bi se osigurala rezerva
krvi u slu¢aju gubitka krvi pri porodu ili postpartalnog krvarenja. Nakon poroda, 300 — 500 ml krvi iz
uteroplacentarne cirkulacije vra¢a se u majéin krvotok kako bi umanjilo cirkulatorne u¢inke eventualnih

gubitaka krvi tijekom poroda.(5,6)

Trudnoca je hiperkoagulabilno stanje ¢ime se osigurava ogranic¢enje gubitka krvi prilikom poroda. Dolazi

do povecanja koncentracije svih faktora zgrusavanja za do 50% osim faktora XI i XIII.(6)

Medu hemodinamskim promjenama najznacajnija je vazodilatacija sistemskih i bubreznih krvnih zila.
Poznato je da je smanjen odgovor krvnih Zila na vazopresorske uéinke angiotenzina II i norepinefrina. Na
smanjenje perifernog otpora djeluju i povecana proizvodnja dusikovog monoksida, pove¢ana
koncentracija endotelnih prostaciklina te smanjenje rigidnosti aorte.(5) Povecanje koncentracije
estrogena, progesterona i relaksina takoder je povezano s relaksacijom krvnih zila. U prvom tromjesecju
nastupa znacajno smanjenje perifernog vaskularnog otpora koji doseze najmanje vrijednosti sredinom
drugog tromjesecja te do kraja trudnoce ostaje na tim vrijednostima ili se biljezi blagi porast otpora.

Smanjenje perifernog vaskularnog otpora u trudnoc¢i obi¢no iznosi 35-40% od prosjecne vrijednosti i 2



tjedna nakon poroda se vrac¢a na vrijednosti blizu onima prije trudnoée.(5) Vazodilatacija u bubrezima
dovodi do povecanja protoka kroz bubrege i povecanja glomerularne filtracije za 50% $to rezultira

smanjenjem serumskih vrijednosti kreatinina, ureje i uri¢ne kiseline.(7)

Sr¢ani minutni volumen (SMV) se u trudno¢i takoder poveéava. Do 24. tjedna, u normalnoj trudnoéi
porast SMV-a moze biti do 45%, dok u blizanackim trudno¢ama moze biti i do 15% visi od toga. Smatra
se da je povecanje SMV-a u prvom dijelu trudnoce posljedica poveéanja udarnog volumena, a u drugom

povecanja srcane frekvencije.(8)

Sréana frekvencija poc¢inje se povecavati u petom tjednu gestacije i raste za najvise 15-20 otkucaja u

minuti. Maksimalni broj otkucaja srca trudnica ima u tre¢em tromjesecju.(9)

Jedna od najranijih promjena u trudnoéi je sniZzenje krvnog tlaka. Stoga je vazno usporedivati vrijednosti
tlakova u trudno¢i s vrijednostima tlakova prije zaceca, a ne s vrijednostima na pocetku trudnoce. (5) U
normalnoj trudnoc¢i postoji zna¢ajna aktivacija renin-angiotenzin-aldosteron sustava. Renin se izlucuje i iz
izvanbubreZnih izvora, posebno iz posteljice i jajnika. Posteljica izlu¢uje estrogen koji poti¢e sintezu
angiotenzina u jetri. Unato¢ tome krvni tlak je sniZen.(7) Aktivacija angiotenzina uzrokuje zadrzavanje
soli i vode te odrzanje krvnog tlaka. Nadalje, relaksin potice lu¢enje vazopresina i pijenje vode §to
rezultira povecanim zadrzavanjem vode. Unato¢ tome $to postoji i retencija soli, osmolalnost plazme je
smanjena i dovodi do hiponatremi¢ne hipervolemije. Takoder, progesteron je snazni antagonist
mineralokortikoidnih receptora koji sprje¢ava reapsorpciju natrija u bubreznim kanali¢ima i izlu¢ivanje

kalija iz organizma te time $titi od razvoja hipokalemije.(5)

Poznavanje fiziolo$kih promjena kardiovaskularnog sustava vazno je jer mogu biti rizi¢ne za one

bolesnice ¢ija je prilagodba na stanje trudnoce nepotpuna.



3. PRETKONCEPCIJSKA SKRB

3.1.  Pretkoncepcijsko savjetovanje

Pretkoncepcijsko savjetovanje trebalo bi se odvijati u tercijarnom centru. Provode ga kardiolog usko
specijaliziran za podru¢je PSG u odraslih te ginekolog sa iskustvom u vodenju rizi¢nih trudnoca.(10) Cilj
savjetovanja je pravovremeno upozoriti potencijalne majke na rizik koji trudnoc¢a predstavlja za njih, ali i

za njihovo dijete.

Pregled svake bolesnice s PSG koja priZeljkuje trudnocu trebao bi ukljucivati detaljnu anamnezu, fizikalni
pregled, elektrokardiogram (EKG), ehokardiografiju i rendgen prsnog kosa. Transtorakalna
ehokardiografija omoguc¢ava uvid u funkciju klijetki, nativnih ili umjetnih zalistaka, status aorte i plu¢ne
arterije te eventualno postojanje i stupanj pretoka. Katkad ¢e biti moguée pouzdano odrediti tlak u pluénoj
arteriji ehokardiografski, no u slu¢aju sumnje na PAH, prije trudnoce bi trebalo uciniti kateterizaciju

desnog srca. Ergometrija moZe biti pouzdani pokazatelj aerobnog kapaciteta bolesnice.(10)

Prilikom pregleda treba razmotriti rizik trudnoce za majku i fetus, postoji li moguénost modifikacije tog
rizika s vremenom ili odredenim terapijskim postupkom, kakav ¢e biti u¢inak trudnoc¢e dugoro¢no na

zdravlje majke te pitanje alternativnih moguc¢nosti ostvarivanja roditeljstva poput posvojenja.(10)

3.1.1. Kontracepcijske metode

Kao vazan dio pretkoncepcijskog savjetovanja treba spomenuti i kontracepcijske metode za zene koje ne
zele ostati trudne, trenutno ne planiraju trudnocu, ili im se trudnoca iz zdravstvenih razloga ne savjetuje.
Optimalno bi bilo raspraviti pojedinosti oko sigurne i u¢inkovite kontracepcije ve¢ u adolescenciji, prije

stupanja u spolne odnose.(11)

Odredena stanja u bolesnica s PSG, kao §to su plu¢na arterijska hipertenzija, Fontanova cirkulacija,
mehanicke sréani zalisci i znacajna disfunkcija klijetki, povecavaju rizik od tromboembolijskih

dogadaja.(12) Vec je dobro poznato da se u op¢oj populaciji upotreba kombinirane oralne kontracepcije u



zena dovodi do otprilike trostrukog povecanja rizika od venske tromboembolije, dvostrukog od
ishemijskog mozdanog udara i skoro dvostrukog povecanja rizika od infarkta miokarda. Kombinirani
oralni kontraceptivi mogu dodatno povecati rizik od tromboze u bolesnica s PSG.(13) Smjernice
Europskog kardioloskog dru§tva savjetuju izbjegavanje uzimanja kombiniranih hormonskih kontraceptiva

kod bolesnica s visokim rizikom od tromboze.(14)

Kontracepcija koja sadrzi samo progesterone ne predstavlja dodatan rizik od tromboze, i moze se
primjeniti oralno ili u obliku intrauterinog uloska (IUD). Ugradnja IUD mogla bi, teorijski gledano,
dovesti do diseminirane infekcije i infektivnog endokarditisa (IE). lako su odredene PSG povezane s
povec¢anim rizikom od IE, §to ukljucuje bolesnice s prosteti¢kim sréanim valvulama i one s prethodnom
epizodom IE u anamnezi, smatra se da je rizik od IE zbog postavljanja IUD nizak.(14) Takoder, postoji
rizik od vazovagalnih reakcija u trenutku postavljanja i uklanjanja lUD-a. Preporuca se pazljivo
monitoriranje bolesnica prilikom tih postupaka, kao i njihovo provodenje u kontroliranim uvjetima uz
iskusan medicinski tim. Ovo se posebno odnosi na bolesnice s Fontanovom cirkulacijom, pluénom

arterijskom hipertenzijom (PAH), Eisenmengerovim sindromom (ES) i cijanoti¢nim PSG.(14)

Sterilizacija je takoder jedna od moguénosti u bolesnica koje ne prizeljkuju trudno¢u u buduénosti. No,
ovdje treba uzeti u obzir rizik od operacije kod zena s PSG. Ukoliko je procijenjeni rizik prevelik, kao
alternativne opcije mogu se razmotriti sterilizacija histeroskopijom, sterilizacija partnera ili dugotrajne

reverzibilne metode kontracepcije.(15)

3.1.2. Medicinski potpomognuta oplodnja

Medicinski potpomognuta oplodnja predstavlja dodatan rizik za bolesnice s PSG i nuzno je prije pocetka
postupka konzultirati kardiologa specijaliziranog za podru¢je PSG. Hiperstimulacija jajnika (OHSS)
predstavlja protrombotsko stanje i moZze biti komplicirana pove¢anom propusnosti stijenke krvnih Zila
koja dovodi do ascitesa i hemokoncentracije sto dodatno povecava rizik od tromboze.(16) Rizik od

OHSS-a moze se smanjiti pazljivim pra¢enjem ciklusa, koriStenjem niskih doza folikul stimuliraju¢eg



hormona u kombinaciji s antagonistom gonadotropin otpustaju¢eg hormona te smrzavanjem svih embrija
uz transfer samo jednog. Ovo potonje je osobito vazno uzimajuéi u obzir povezanost viseplodnih trudnoca
s ve¢om ucestalo§¢u maternalnih i fetalnih komplikacija. Postupci umjetne oplodnje kontraindicirani su u
bolesnica koje prema modificiranoj klasifikaciji Svjetske zdravstvene organizacije (mMWHO) pripadaju u

razred 1V.(14)

3.2.  Procjena kardiovaskularnog rizika majke

Procjena maternalnog kardiovaskularnog rizika treba biti individualizirana i ukljucivati detaljnu
anamnezu, status, procjenu New York Heart Association Functional (NYHA) funkcijskog razreda,
saturaciju kisikom, razinu N-terminalnog prohormona mozdanog natriuretskog peptida (NT-proBNP-a),
ehokardiografsku procjenu funkcije Kklijetki i zalistaka, tlaka u pluénoj cirkulaciji i promjera aorte,
ergometrijski ili spiroergometrijski procjenjen funkcijski kapacitet te holterom EKG-a detektirano
eventualno postojanje aritmija. Takoder se u obzir moraju uzeti i komorbiditeti.(2) Procjena moze
ukljudivati i druge metode slikovne dijagnostike poput MR-a ili CT-a, koje su od posebne vaznosti

ukoliko se radi o aortopatijama ili kompleksnim PSG.(17)

3.2.1. Bodovni sustavi za procjenu kardiovaskularnog rizika majke

Najpouzdanijom metodom procjene rizika specifi¢nog za bolest smatra se mMWHO.(2,18) Ova
klasifikacija definira Cetiri kategorije, a svakoj kategoriji pripadaju odredene kardiovaskularne bolesti.
Bolesnice koje pripadaju kategoriji mMWHO | nemaju povisen rizik od mortaliteta te imaju blagi porast
morbiditeta u trudno¢i. One bolesnice koje pripadaju mWHO Il razredu imaju malo povisen rizik od
maternalnog mortaliteta te umjereno povisen rizik od morbiditeta, dok pripadnost mWHO Il razredu
oznacava znacajno VisoK rizik te mortalitet i morbiditet majke. Posljednji razred, mWHO IV, ¢ine
bolesnice kojima se zbog izrazito visokog rizika od maternalnog mortaliteta i morbiditeta trudno¢a ne

savjetuje. Glavni principi ove klasifikacije i prac¢enja trudnoce prema njoj prikazani su u Tablici 1.



Procjenu rizika prema mWHO Klasifikaciji mogu nadopuniti indeksi rizika nastali u studijama koje su

obuhvacale veliku populaciju zena s razli¢itim kardiovaskularnim bolestima.

The CARdiac Disease in PREGnancy (CARPREG) je bila multicentri¢na prospektivna studija koja je
pratila 562 trudnice s prirodenim i steCenim sréanim greSkama te je na temelju nje nastao CARPREG
bodovni sustav za procjenu maternalnog kardiovaskularnog rizika. Prvi CARPREG bodovni sustav
bodovao je sljedece podatke: poCetni NYHA razred, cijanozu, anamnezu aritmije, prethodne sréane

dogadaje i opstrukceiju lijevog srca.(19)

Kad je u ZAHARA (Zwangerschap bij Aangeboren HARtAfwijking [Pregnancy in Women With
Congenital Heart Disease]) istrazivanju ustanovljeno da CARPREG indeks rizika pokazuje tendenciju
precjenjivanja kardiovaskularnog rizika u majki sa PSG, stvoren je jo§ jedan sustav procjene — ZAHARA
bodovni sustav.(1) ZAHARA indeks rizika odnosi se samo na zene s PSG i ukljuéuje 8 ¢imbenika
prikazanih u Tablici 2. Pridruzivanjem bodova ¢imbenicima rizika moze se izracunati koliki je
kardiovaskularni rizik za pojedinu bolesnicu.

Od strane CARPREG istrazivaca predlozen je i novi model procjene rizika CARPREG Il prikazan u
Tablici 3. Predvideni rizik za primarni kardiovaskularni dogadaj je 5% ako je zbroj bodova 1, 10% ako je
zbroj 2, 15% ako je zbroj 3, 22% ako je zbroj 4 te 41% ukoliko je zbroj veci od 4. Kao primarni kardijalni
ishodi definirani su: smrt majke, zastoj srca s uspje$nim ozivljevanjem ili koji rezultira smrc¢u, postojana
aritmija koju treba lijeciti, zatajenje lijevog srca, zatajenje desnog srca, mozdani udar ili prolazna
ishemijska ataka, tromboemoblija, infarkt miokarda i disekcija krvne Zile. Sekundarni ishodi su smanjenje
NYHA razreda za 2 ili viSe prije poroda, potreba za hitnim invazivnim postupkom ili operacijom u
trudnodi i do Sest tjedana poslije poroda. Kada su se na istrazivanu skupinu u CARPREG istrazivanju
primijenili svi navedeni indeksi rizika, ustanovljeno je da CARPREG Il ima najbolje diskriminatorne
sposobnosti. Prema CARPREG istrazivacima one trudnice koje pripadaju kategoriji najnizeg rizika ipak
imaju 5% rizika za komplikacije, ¢ime je dodatno naglasena vaznost ranog upucivanja u centre

specijalizirane za vodenje trudnoce u bolesnica s PSG.(20)



Tablica 1. Modificirana klasifikacija Svjetske zdravstvene organizacija za procjenu maternalnog kardiovaskularnog
rizika. Modificirano prema smjernicama Europskog kardioloskog drustva za zbrinjavanje kardiovaskularnih bolesti

u trudnoéi (2018.)

Blagi prolaps
mitralnog zalistka

Uspjesno korigirane
jednostavne lezije
(atrijski septalni
defekt, ventrikulski
septalni defekt,
otvoreni Bottalov
ductus, anomalni utok
pluénih vena)

Atrijske ili
ventrikulske
ekstrasistole

Korigirana tetralogija
Fallot

Vecina aritmija
(supraventrikulske
aritmije)

Turnerov sindrom bez
dilatacije aorte

Hipertrofijska
kardiomiopatija

Blaga mitralna
stenoza

Umijerena aortna
stenoza

Marfanov sindrom ili
druga nasljedna bolest
torakalne aorte bez
dilatacije aorte

Ascendentna aorta
<45 mm kod
bikuspidnog aortnog
zaliska

Korigirana koarktacija
aorte

Atrioventrikulski
septalni defekt

Prethodna peripartalna
kardiomiopatija bez
ostatne disfunkcije
lijeve klijetke

Mehanicki zalistak

Sistemski desni
ventrikul s dobrom ili
blago smanjenom
ventrikulskom
funkcijom

Fontanova cirkulacija.
Ako se radi o
bolesnici dobrog
zdravstvenog stanja i
stanje srca nije
komplicirano

Nekorigirana
cijanoti¢na sréana
greska

Druge kompleksne
sréane greske

Umjerena mitralna
stenoza

Teska asimptomatska
aortna stenoza

Umijerena dilatacija
aorte (40 —45mmu
Marfanovom sy ili
drugoj nasljednoj
bolesti torakalne
aorte; 40 — 50 mm kod
bikuspidne aortne
valvule, Turnerov
sindrom ASI 20 — 25
mm/mz, tetralogija
Fallot < 50 mm)

Ventrikulska
tahikardija

mWHO | mWHO I mWHO Il - 111 mWHO IlI mwWHO IV
Dijagnoza (uz uvjet da je Blaga plu¢na stenoza Nekorigirani atrijski Blaga disfunkcija Umijerena disfunkcija | Plu¢na arterijska
bolesnica ina¢e dobrog septalni defekt ili lijeve klijetke (EF> lijeve klijetke (EF 30 hipertenzija
zdravlja) Mali otvoreni ventrikularni septalni 45%) — 45%)

Botallov duktus defekt Teska disfunkcija

lijeve klijetke (EF <
30% ili NYHA razred
1-1v)

Prethodna peripartalna
kardiomiopatija sa
ostatnom

disfunkcijom lijevog
ventrikula

Teska mitralna
stenoza

Teska simptomatska
aortalna stenoza

Sistemski desni
ventrikul sa
umjerenom ili teSkom
ventrikulskom
disfunkcijom

Teska dilatacija aorte
(>45 mm kod
Marfanovog sindroma
ili druge nasljedne
bolesti torakalne
aorte, >50 mm kod
bikuspidog aortnog
zaliska, Turnerov
sindrom AS| >25
mm/mz2, TF >50 mm)

Vaskularni Ehlers —
Danlos

Teska (re)koarktacija

Fontan sa bilo kojom
komplikacijom

Rizik

Ne postoji povecan
rizik za mortalitet

Malo povecanje rizika
od maternalnog

Srednje povecanje
rizika od maternalnog

Znacajno povecanje
rizika maternalnog

Ekstremno velik rizik
od maternalnog

savjetovanje od strane
strucénjaka

majke i postoji blagi mortaliteta ili mortaliteta ili mortaliteta ili teSkog mortaliteta ili teSkog
ili ne postoji povecan umjereno povecanje umjereno do tesko morbiditeta morbiditeta
rizik za morbiditet morbiditeta povecanje morbiditeta
Stopa maternalnih sréanih 2.5-5% 5.7-10.5% 10-19% 19- 27% 40-100%
dogadaja
Savjetovanje Da Da Da Da: potrebno Da: Trudnoca je

kontraindicirana:
ukoliko dode do
trudnoce potrebno je
razmotriti prekid
trudnoce

Skrb tijekom trudnoce

Lokalna bolnica

Lokalna bolnica

Klinicka bolnica

Klinicka bolnica

Klinicka bolnica

Minimalno pracenje
tijekom trudnoce

1-2x

1x u tromjesecju

2x mjesecno

1x ili 2x mjese¢no

1x mjesecno

Mjesto poroda

Lokalna bolnica

Lokalna bolnica

Klinicka bolnica

Klinicka bolnica

Klinicka bolnica

ASI = aortic size index, EF = ejekcijska frakcija, NYHA = New York Heart Assosiation, mMWHO =
modificirana Klasifikacija Svjetske zdravstvene organizacije




Tablica 2. ZAHARA model procjene rizika. Svakom riziénom ¢imbeniku pridruzen je broj bodova i

sukladno zbroju bodova procjenjeni rizik.

Preuzeto iz Adult congenital heart disease: A paradigm of epidemiological change, Ntiloudi et al. (2016.)

Procjenjeni rizik

Raspon kardiovaskularnih

bodova komplikacija za

majku (%)

<0.50 2.9
0.51-1.50 7.5
1.51-250 17.5
2.51-3.50 43.1
>3.50 70.0

nekorigirane)

Riziéni ¢imbenik Bodovi
Prethodne aritmije 1.50
NYHA funkcijski razred I1/1V 0.75
Opstrukcija izgonskog trakta lijevog 2.50

ventrikula

Mehanicki zalistak 4.25
Sistemska AV regurgitacija 0.75
(teSka/umjerena)

Subpulmonalna AV regurgitacija 0.75
(teSka/umjerena)

Lijekovi za srce koriSteni prije trudnoce 1.50
Cijanoti¢ne sréane greske (korigirane ili 1.00

Tablica 3. CARPREG Il model procjene rizika. Svakom rizi¢nom ¢imbeniku pridruzen je broj bodova.
Zbroj bodova oznadava rizik za pojedinu bolesnicu. Modificirano prema Pregnancy Outcomes in Women
With Heart Disease, The CARPREG |1 Study, Silversides et al.(2018.)

Broj Procjenjeni rizik
bodova kardiovaskularnih
komplikacija za

majku (%)

1 5
2 10
3 15
4 22
>4 41

Rizi¢ni ¢imbenik Bodovi
Predhodni kardiovaskularni dogadaji ili aritmije 3
NYHA 111 — IV razred ili cijanoza 3
Mehanicki zalisci 3
Ventrikulska disfunkcija 2
Visokorizi¢na bolest zalistaka lijevog srca ili

opstrukcija izgonskog trakta lijevog ventrikula ?
Pluéna hipertenzija 2
Koronarna bolest 2
Visokorizi¢na aortopatija 2
Nepostojanje prijasnjih kardioloSkih intervencija 1
Procjena rizika kasno u trudnoci 1




3.2.2. Ostale metode procjene kardiovaskularnog rizika majke

NYHA Kklasifikacija zasniva se na funkcijskom statusu majke i odreduje tezinu bolesti prema
simptomima.(19) Svakom funkcijskom razredu pridruzen je odredeni rizik u trudno¢i kao §to je prikazano
u Tablici 4. Smatra se da je NYHA razred >l prije trudnoce pokazatelj maternalnog mortaliteta i/ili

sréanog zatajenja (ZS) te se trudnoca smatra rizicnom i stoga se ne savjetuje.(3)

Tablica 4. New York Heart Association (NYHA) klasifikacija. Preuzeto i prilagodeno prema Simpson
LL. Maternal cardiac disease: update for the clinician. Obstet Gynecol 2012;119(2 Pt 1):346.

NYHA stupanj | Funkcijski status Rizik u trudnoéi

I Asimptomatski Ocekuje se povoljan ishod
Il Simptomi u naporu Ocekuje se povoljan ishod
Il Simptomi pri obavljanju uobi¢ajenih aktivnosti Trudnoca se ne savjetuje
v Simptomi u mirovanju Trudnoca se ne savjetuje

N-terminalni mozdani natriuretski prohormon (NT-proBNP) je neurohormon koji izlu¢uju sréane klijetke
kao odgovor na volumno ili tlaéno opterecenje.(21) Koncentracija NT-proBNP-a u 20. tjednu gestacije
>128 pg/mL neovisni je pretkazatelj nepovoljnih ishoda trudnoce u bolesnica s PSG. Normalne razine
NT-proBNP-a imaju negativnu prediktivnu vrijednost za kardiovaskularne dogadaje u trudnoéi, pa je

mjerenje ovog biomarkera korisno u pracenju trudnoce u bolesnica s PSG.(22)
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3.3.  Procjena fetalnog i neonatalnog rizika

Postoji neosporiva povezanost ishoda kod fetusa i neonatusa s tezinom PSG majki. Prisutna je veca
ucestalost spontanih pobacaja te smrti in utero. Ve¢i rizik za novorodencéad ogleda se u vecoj uéestalosti
rodenja nedonosceta ili djeteta malenog za gestacijsku dob.(23,24) Stopa ucestalosti prijevremenog
poroda je 10-12%, a kod kompleksnih PSG moze biti i do 65%.(25) Unato¢ nepostojanju modela za
procjenu rizika fetusa i novorodenceta, identificirani su odredeni pretkazatelji nepovoljnih ishoda. U
istrazivanju koje su provelu Siu i suradnici ustanovljeno je da su losi ishodi u novorodencadi povezani s
opstrukcijom lijevog srca, pusenjem cigareta tijekom trudnoce, viseplodnom trudnocom, koristenjem

antikoagulantne terapije te NYHA razredom majke ve¢im od 2 ili cijanozom majke.(26)

Cijanoti¢ne sré¢ane greSke majke povezane su sa zna¢ajno povecanim rizikom za fetus ukoliko je
saturacija majke niza ili jednaka 85%. U tih bolesnica moguénost rodenja Zivorodenog djeteta iznosi oko
12%. Prisutnost hipoksije kod cijanoze majke povezana je s nemoguéno$¢u adekvatnog rasta fetusa,
ve¢om ucestalo$¢u prijevremenog poroda te s njime povezanih neonatalnih komplikacija.(27) Bolesnice s

centralnom cijanozom radaju djecu najmanje porodajne tezine i duljine.(28)

Djeca trudnica s PSG imaju do 4 puta veci rizik od perinatalnog mortaliteta nego djeca u opéoj populaciji.

Najveéi perinatalni mortalitet zabiljezen je u bolesnica s ES i iznosi do 27.7%.(29)

Uz navedeno treba spomenuti i vecu ucestalost PSG u djece majki s PSG koja u toj populaciji iznosi 4-
5%, dok je u opc¢oj populaciji incidencija PSG oko 1%. (27). Vazno je sve trudnice s PSG upoznati s
potrebom fetalne ehokardiografije izmedu 18. i 22. tjedna u cilju ranog otkrivanja PSG. Raniji
chokardiografski probir moze se preporuciti ukoliko se radi o bolesnicama s vecom zastupljenosé¢u PSG u

obitelji ili tezim oblicima PSG.(25)
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3.3.1L

Sigurnost lijekova u trudnodi

Potrebno je utvrditi sigurnost nastavka koristenja lijekova koji su se koristili prije trudnoce. Pri
procjeni relativne sigurnosti koristenja nekog lijeka u trudno¢i treba izabrati onaj lijek koji ima
najvise pozitivnih u¢inaka za majku i predstavlja najmanji potencijalni rizik za fetus. Teratogeno
djelovanje primarno se dogada izmedu 4. i 12. tjedna od posljednje menstruacije, dok je ishod
izlaganja teratogenim ¢imbenicima u prva dva tjedna nakon zaceca ili gubitak ploda ili ne nastaju
znadajniiji defekti.(25) Cesto koristeni inhibitori angiotenzin konvertirajuéeg enzima (ACEI) i
blokatori angiotenzinskih receptora (ARB) smatraju se teratogenima i kontraindicirani su u
trudno¢i.(2,10) Kako bi se smanjila moguénost malformacija fetusa potrebno je se prije pokusaja
zaceca ili odmah po utvrdenoj trudnoéi prekinuti koristenje ACEI i ARB-a. Beta blokatori su
uglavnom sigurni u trudno¢i, no zbog povezanosti sa intrauterinim zastojem rasta fetusa i
neonatalnom hipoglikemijom potreban je oprez. Preferiraju se B-1 selektivni lijekovi, metoprolol
i bisoprolol.(2) Upotreba spironolaktona se takoder ne savjetuje zbog povezanosti s
antiandrogenim ué¢inkom na muske fetuse u animalnim modelima.(2,30) Blokatori kalcijskih
kanala (CCB) uglavnom se ne povezuju s pove¢anom incidencijom kongenitalnih anomalija u
ljudi.(2) Amiodaron zbog povezanosti s neonatalnim hipotireoidizmom te intrauterinim zastojem
rasta postaje opcija jedino kada postoji refrakterna ventrikulska aritmija koja ne odgovara na
drugu terapiju. (2,25,30) Statini se ne propisuju tijekom trudnoce jer njihova neskodiljivost nije
dokazana.(2) Samo u sluéaju Zivotno ugrozavajuceg ZS-a lijeCenje se provodi kao da bolesnica

nije trudna, odnosno bez ograni¢enja u kori$tenju odredenih lijekova.(31)

Antikoagulantna terapija. Zbog ve¢ spomenutog poveéanog rizika koji ova skupina lijekova predstavlja

i za majku i za dijete, bolesnice na antikoagulantnoj terapiji trebale bi voditi trudnocu u tercijarnom

centru pod nadzorom multidisciplinarnog tima koji ¢ine hematolog, opstetricar, kardiolog te

anesteziolog.(2) Savjetovanje bolesnica i njihovih partnera s ¢lanovima multidisciplinarnog tima oko

izbora antikoagulantnog terapijskog rezima treba provesti prije trudnoce. Antikoagulatna terapija
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znacajno povecava rizik od hemoragijskih incidenata kod majke te pobacaja i intracerebralnih krvarenja
kod fetusa. Uz to, antagonisti vitamina K prelaze posteljicu i imaju nepozeljne uc¢inke na fetus. Postoji
rizik razvoja varfarinske embriopatije i fetopatije.(14,32) Nefrakcionirani heparin (UFH) i
niskomolekulski heparin (LMWH) sigurni su za fetus jer se radi o velikim molekulama koje ne prelaze
posteljicu. Direktni oralni antikoagulansi su trenutno kontraindicirani u trudno¢i jer se zbog nedovoljno

podataka ne moze iskljuditi rizik od embriotoksi¢nosti.(32)

3.4. Genetsko savjetovanje i testiranje
Rizik nasljedivanja PSG povecan je u odnosu na opéu populaciju i moze biti izmedu 3 i 50% ovisno o

tipu PSG.(2) Uzimajuéi u obzir taj podatak, sve bolesnice bi trebalo pravovremeno informirati o

mogucnosti genetskog savjetovanja i testiranja. Osim procjene rizika nasljedivanja u sljede¢oj generaciji,

potrebno je raspraviti koje testove je moguce napraviti i koje nam podatke oni mogu dati. Nakon

obavljenog testiranja geneti¢ar ponovno obavlja genetsko savjetovanje s roditeljima. Genetsko testiranje

mozZe poboljsati to¢nost dijagnostike, prognoze te procjene rizika u bolesnica s PSG, a za pojedine

bolesnice mozZe imati vaznu ulogu u planiranju obitelji.(33)
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4. PREGLED ODABRANIH PRIROPENIH SRCANIH GRESAKA

4.1. Lezije s pretokom

4.1.1. Otvoreni Botallov duktus
Ductus arteriosus Botalli zatvara se u prvim danima ili tjednima postpartalno, a tijekom intrauterinog

zivota predstavlja vazan dio fetalne cirkulacije koji odvodi krv iz pluéne arterije u aortu. (34)

Trudnoca u bolesnica s malim defektom ne povecava ni morbiditet ni mortalitet majke i dobro se tolerira

(razred | prema mWHO Kilasifikaciji).(2)

Mali defekti su uglavnom asimptomatski, dok se kod veéeg nekorigiranog defekta moze razviti ES koji,

kao $to je ve¢ spomenuto, izrazito povecava maternalni mortalitet u trudno¢i.(35)
Kao i kod drugih lezija s pretokom savjetuje se porod vaginalnim putem.(34)

4.1.2. Atrijski septalni defekt

ASD oznacava komunikaciju izmedu lijevog i desnog atrija, pri ¢emu dolazi do pretoka oksigenirane krvi
iz lijeve pretklijetke u desnu pretklijetku, poveéanja volumena krvi koji cirkulira kroz pluc¢a i ponovne
oksigenacije ve¢ oksigenirane krvi.

Bolesnice s ASD-om dobro podnose trudnoc¢u i ona se smatra niskoriziénom (prema mWHO Kklasifikaciji
razred 1).(2) Ishodi trudnoce u bolesnica s korigiranim ASD-om gotovo su kao u trudnica u op¢oj
populaciji, dok se kod nekorigiranog ASD-a ¢esce javljaju preeklampsija i rodenje djeteta malenog za
gestacijsku dob. (2,36)

Kod bolesnica s ASD-om postoji rizik od paradoksne embolije. Rutinska tromboprofilaksa se ne
preporuca iako su venska staza i hiperkoagulabilnost krvi fizioloska stanja u trudno¢i, pa je rizik za
paradoksnu emboliju u trudnice s nekorigiranim ASD-om povecan.(36)

Atrijske su aritmije takoder ¢eSc¢e ako je ASD nekorigiran ili je korigiran u starijoj dobi. (2,36) Atrijske
aritmije mogu biti povezane s volumnim optere¢enjem desnoga srca i posljediénim elektrofizioloskim i

strukturalnim promjenama atrija.(36)
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U bolesnica s rezidualnim pretokom vazno je sprjecavanje venske staze-nosenjem elasti¢nih
kompresivnih ¢arapa i tjelesnom aktivnosc¢u. Takoder je vazno izbjeci pojavu zra¢ne embolije kod

primjene intravenske terapije.(2)

4.1.3. Atrioventrikulski septalni defekt
Atrioventrikulski septalni defekt (AVSD) nastaje na mjestu spajanja atrija s ventrikulima, a zahvacéa i
atrioventrikulske (AV) zalistke. Naj¢esc¢i genetski sindrom koji se veze uz AVSD je Downov

sindrom.(14)

Trudnice s AVSD-om pripadaju u razrede Il i Il mMWHO Kklasifikacije i uglavhom dobro podnose
trudnocu. Preporucuje se pracenje barem jednom u svakom tromjese¢ju. Bolesnice kod kojih postoji
pogorsanje AV regurgitacije usce ili pogorsanje funkcije ventrikula, potrebno je pratiti ¢e$ce, svakih 1-2

mjeseca, zbog rizika od ZS-a koji jest nizak, ali nije zanemariv.(2)

Djeca trudnica s AVSD-om jos$ uvijek imaju visoku perinatalnu smrtnost (6%) Sto se najve¢im dijelom

smatra posljedicom nasljedivanja sréane greske.(2)

4.1.4. Ventrikulski septalni defekt

Ventrikulski septalni defekt (VSD) je naj¢esca PSG. Postoji abnormalna komunikacija izmedu desnog i
lijevog ventrikula s lijevo-desnim pretokom, pa se ve¢i VSD-ovi u pravilu operiraju u djetinjstvu. Mali i
korigirani VSD-ovi, koje susrecemo u odraslih bolesnica predstavljaju mali rizik od komplikacija u

trudnodi i pripadaju prema mWHO Klasifikaciji u razred 1 i 11.(2)

4.2.  Desnostrane lezije

4.2.1. Bolesti pulmonalnog zaliska
Blaga i umjerena stenoza plu¢nog zaliska u trudnoc¢i uglavnom ne dovode do komplikacija i zahtjevaju
pregled kardiologa jedanput ili dvaput tijekom trudnoce. Iznimku ¢ini teska stenoza plu¢nog zaliska koja

moze posljedi¢no dovesti do zatajenja desnog srca i aritmija te je potrebno kardiolosko pracenje jedanput
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ili dvaput mjese¢no uz obaveznu procjenu funkcije DK. Kod teske simptomatske stenoze pluénog zaliska

koja ne odgovara na terapiju moze se uciniti perkutana valvuloplastika.(2)

4.2.2. Ebsteinova anomalija
Kod Ebsteinove anomalije (EA) trikuspidalna valvula pomaknuta je prema vrsku DK pri ¢emu dolazi do

prosirenja desne pretklijetke, a prisutna je i insuficijencija trikuspidnog zaliska.

Bolesnice s nekompliciranom EA dobro podnose trudno¢u (razred 1T prema mWHO klasifikaciji), dok se
bolesnicama s cijanozom i ZS trudnoc¢a ne savjetuje.(2) U bolesnica s EA mogu se javiti
supraventrikulske tahiaritmije i Wolff-Parkinson-White sindrom, no ta se stanja ne smatraju

kontraindikacijom za trudnocu. (37)

Teska trikuspidna regurgitacija i ZS-a u trudno¢i mogu se lije¢iti medikamentno. Kod bolesnica s EA

postoji rizik od paradoksne embolije ukoliko je prisutan patent foramen ovale ili ASD.(2)

4.2.3. Tetralogija Fallot

Tetralogiju Fallot (TOF) ¢ine Getiri komponente: pulmonalne stenoza, VSD, jaSuca aorte i hipetrofija DK.

Vecina bolesnica s korigiranom TOF pripada u razred Il mWHO klasifikacije i one dobro podose
trudnocu.(2) Veliki broj bolesnica s korigiranom TOF ima rezidualne lezije od kojih je najéesca

pulmonalna regurgitacija.(14)

Sr¢ane komplikacije za vrijeme trudnoce zabiljezene su u 8% bolesnica.(2) Kod bolesnica s ve¢im
rezidualnim lezijama postoji rizik od zatajenja desnog srca i aritmija.(14) Od komplikacija vezanih uz
fetus, postoji povecan rizik za intrauterini zastoj u rastu.(38) Takoder, treba spomenuti moguénost probira
majke za deleciju 22q11.(2) Delecija 22q11 povezana je s klinickom manifestacijom TF u DiGeorge i
velokardiofacijalnome sindromu, a treba spomenuti i povezanost s obiteljskom pojavnosti konotrunkalnih

sr¢anih anomalija.(39)
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Za vecinu bolesnica preporuca se kardioloski pregled jednom u svakom tromjesecju, no ako postoji teza
pulmonalna reugurgitacija potrebne su ¢eS¢e procjene sr¢ane funkcije (jedanput ili dvaput u mjesecu).

Nastupi li tijekom trudnoce desnostrano ZS, preporuca se lijecenje diureticima i mirovanje.(2)
Odluka o nacinu poroda donosi se individualno za svaku bolesnicu. (40)

4.3.  Lijevostrane opstruktivne lezije

4.3.1. Valvularna aortna stenoza

Glavne sréane komplikacije u bolesnica s aortnom stenozom (AS) su aritmije i ZS, a povezane su sa
stupnjem stenoze i tezinom simptoma prije trudnoce. Bolesnice s teSkom AS koje prije trudnoce nisu
imale simptome, imaju relativno nizak rizik razvoja ZS (6.7%). Prema tome, glavnim pretkazateljima

maternalnih ishoda smatraju se postojanje simptoma prije trudnoce i stupan;j tezine AS.(41)

Teske fetalne komplikacije su rijetke, ali bolesnice s teSkom AS ¢esce radaju djecu nizeg Apgarinog

zbroja, niske porodajne mase i malenu za gestacijsku dob.(41)

Tezina AS procjenjuje se ehokardiografijom: mjerenjem povr$ine aortnog zaliska, brzinom protoka krvi i
transvalvularnim sistolickim gradijentom tlaka. Ergometrija se preporucuje prije trudnoée za procjenu
funkcijskog kapaciteta, sréane frekvencije i aritmija. Ako se ZS razvije u trudnodi lijeCenje je
medikamentno i savjetuje se mirovanje.(2) Kod trudnica koje imaju teSke simptome unatoc

medikamentnoj terapiji moze se predloziti balonska valvuloplastika.(41)

Kod teske AS potrebno je kardiolosko pracenje barem jednom mjese¢no. Takoder, kod teske AS savjetuje

se porod carskim rezom, dok se kod blagih i umjerenih oblika AS preferira porod vaginalnim putem.(2)

4.3.2. Supravalvularna i subvalvularna aortna stenoza
Zbrinjavanje supravalvularne i subvalvularne AS u trudno¢i se ne razlikuje od zbrinjavanja valvularne AS

(pogledati pod 4.3.1. Valvularna aortalna stenoza).
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4.4. Koarktacija aorte

Koarktacija aorte (CoA) oznacava suzenje lumena aorte u podrucju istmusa.

Prema mWHO Kklasifikaciji bolesnice s korigiranom CoA, bez simptoma i bez znakova ZS i s blago
reduciranom ili normalnom ejekcijskom frakcijom lijeve klijetke (LK) pripadaju u skupinu I, koja
op¢enito dobro podnosi trudnoc¢u.(42) Bolesnice s teSkom nekorigiranom CoA te one s korigiranom CoA
koje imaju rezidualnu hipertenziju ili aneurizmu aorte na mjestu operacije imaju poveéan rizik od
komplikacija i trudnoc¢a im se ne savjetuje (mWHO [V) nego se prije trudnoée preporucuje korekcija

rezidualnih lezija.(2)

U populaciji bolesnica s CoA zabiljeZena je veca uCestalost hipertenzivnih poremecaja, $to ukljucuje
preeklampsiju i pobacaje.(2) Prema novoj studiji istrazivacke skupine ROPAC-a u ovih bolesnica
ucestalost hipertenzivnih poremeéaja trudnoce (5.3%) ne razlikuje se od ucestalosti u opéoj populaciji, §to

je u suprotnosti s prethodnim studijama.(42)

Stopa fetalnih komplikacija se takoder ne razlikuje od one u op¢oj populaciji. Smatra se da koristenje beta
blokatora u trudno¢i ima u¢inak na smanjenje porodajne mase djeteta, ali da se radi o aditivnom uéinku uz
jo$ neke ¢imbenike jer su i bolesnice s korigiranom CoA koje nisu bile na terpiji beta blokatorima radale

djecu niske porodajne mase.(43)

Vazna je adekvatna regulacija krvnog tlaka kako bi se sprjecila hipoperfuzija posteljice, a kardioloski

pregled potrebno je provesti barem jednom u svakom tromjesecju.(2)

4.5. Aortopatije

Usporedivanjem promjera silazne i uzlazne aorte u zdravih viSerotkinja i Zena koje nisu rodile, moze se
zakljuciti da su oni ve¢i u viSerotkinja. Vaskularni sustav se remodeliranjem prilagodava povecanju
volumena krvi u trudnoéi. Smatra se da promjene stijenke aorte nastaju i kao posljedica visokih razina
cirkuliraju¢ih angiogenih faktora koji sudjeluju u razvoju krvozilja posteljice i embrija. Visoke razine

estrogena i progesterona takoder dovode do histoloskih promjena stijenke aorte.(44)
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Mnoge nasljedne bolesti torakalne aorte dovode do stvaranja anurizmi i moguéeg razvoja disekcije aorte
(AoD). Medu njih ubrajamo aortopatiju uz bikuspidni aortni zalistak, nasljedne bolesti torakalne aorte
(engl. HTAD) te sindromske (Marfanov sindrom, Loeys-Dietz, Ehlers-Danlos sindrom) i nesindromske
bolesti torakalne aorte. Aortna patologija moze biti pridruzena nekim PSG, a moze biti i nenasljedne

prirode.(2)

Hipertenzija i uznapredovala Zivotna dob majke rizi¢ni su faktori za dilataciju aorte.(45) Akutna AoD u
trudnodi predstavlja rijetko, ali hitno i potencijalno smrtonosno stanje.(45,46) Akutna AoD posljedica je
postojece bolesti aorte i predstavlja vazan uzrok maternalnog mortaliteta, a najrizi¢nije razdoblja za njezin
razvoj su tre¢e tromjesecje i rano postpartalno razdoblje. Prema svemu navedenome, mora se naglasiti

vaznost AoD u diferencijalnoj dijagnozi trudnice s boli u prsima.(27)

U zena s aortopatijom ili dokazanim genetskim sindromima trebalo bi provesti savjetovanje o riziku
nasljedivanja bolesti te 0 riziku razvoja AoD. Potrebno je uciniti i kompletnu pretkoncepcijsku
kardioloSku obradu s naglaskom na slikovnu dijagnostiku, a kod procjene promjera aorte treba uzeti u
obzir povr$inu tijela bolesnice. Bolesnice s aortalnom patologijom zahtjevaju redovito ehokardiografsko
pracenje tijekom trudnoce i Sest mjeseci nakon poroda. Ucestalost ultrazvuénih kontrola ovisi o promjeru
aorte, odnosno o tome koliki je rizik od AoD. Bolesnice s visokim rizikom od AoD treba kontrolirati

jednom mjesecno, dok je kod bolesnica s blagom dilatacijom indiciran pregled svakih 12 tjedana.(2)
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45.1. Nasljedne aortopatije

Marfanov sindrom. Trudnoc¢a u bolesnica s Marfanovim sindromom predstavlja izazov za klini¢are zbog

povecanog rizika od razvoja akutne AoD u trudnodi i postpartalnom periodu. Promjer ascendentne aorte

veci od 45 mm povecava rizik od AoD i trudnoca se kod tih bolesnica ne savjetuje. Kod promjera

ascendentne aorte 40-45 mm trebalo bi razmotriti druge ¢imbenike rizika kao §to su obiteljska anamneza

AoD i brzina rasta promjera aorte.(2) Treba spomenuti da i kod promjera ascendentne aorte manjeg od 40

mm prije trudno¢e postoji rizik od AoD u trudno¢i od 1%.(47)

Trudnoc¢a u bolesnica s Marfanovim sindromom povezana je i s povecanim rizikom od opstetri¢kih

komplikacija poput prijevremenog poroda, prijevremene rupture membrana, intrauterinog zastoja rasta i

rodenja djeteta malenog za gestacijsku dob.(48)

Vaginalni porod smatra se sigurnim kod bolesnica s promjerom ascendentne aorte manjim od 40 mm dok

se carskim rezom trudnoca dovrSava samo kod obstetri¢kih indikacija. Kod promjera ascendentne aorte

veceg od 40 mm te progresivnog poveéanja promjera aorte savjetuje se porod carskim rezom.(49)

Bikuspidni aortni zalistak. Ucestalost bikuspidnog aortnog zaliska u populaciji iznosi 1-2%. Aortna
dilatacija prisutna je u oko 50% pacijenata s bikuspidnim aortnim zaliskom i moze se dogoditi i ako je
funkcija zaliska normalna. Ako se dilatacija nalazi u distalnoj silaznoj aorti i ne moze se prikazati
ultrazvucno, prije planiranja trudnoce treba uciniti MR ili CT. Trudnoca se ne savjetuje ako je promjer
aorte vec¢i od 50 mm.(2) Rizik od disekcije je mali, a medu rizi¢ne faktore ubrajaju se morfoloski tip

biksupidne aortne valvule, aortalna dilatacija i koarktacija aorte (CoA).(50)

Turnerov sindrom. Bolesnice s Turnerovim sindromom u trudno¢i imaju poveéan rizik od
kardiovaskularnih, fetalnih i neonatalnih komplikacija te je prije planiranja trudno¢e potrebno provesti

savjetovanje 0 moguéim rizicima za majku i dijete te o rizicima metoda potpomognute oplodnje.(51)

Medu obstetrickim komplikacijama treba navesti poveéan rizik od pobacaja, preeklampsije, aortalne

dilatacije i disekcije, gestacijskog dijabetesa i kefalopelvine disproporcije. Od mogucih neonatalnih
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komplikacija istiCe se tri puta veci rizik intrauterinog zastoja rasta i prijevremenog poroda u odnosu na

op¢u populaciju.(52)

Trudnoéa se ne savjetuje ako je indeks veli¢ine aorte > 2.5 cm/m? ili ako je indeks veli¢ine ascendentne
aorte 2.0-2.5cm/m? uz rizi¢ne ¢imbenike za disekciju aorte (bikuspidna aortna valvula, CoA,

hipertenzija).(51)
Kod ovih bolesnica osobito je vazna je dobra kontrola dijabetesa i krvnog tlaka u trudno¢i.(51)

4.6. Transpozicija velikih arterija

Kod transpozicije velikih arterija (TVA) aorta izlazi iz DK, a pluéna arterija iz LK.

Trudnoce u bolesnica s TVA koje su u djetinjstvu podvrgnute operaciji po Senningu ili Mustardu (atrijski

switch) smatraju se rizicnima, iako nemali broj Zena nakon ove operacije uspjesno iznese trudnocu. (2)

Postoji rizik od razvoja zivotno ugrozavajucih aritmija. U trudno¢i Cesto dolazi do potencijalno
ireverzibilnog pogorSanja trikuspidalne insuficijencije koje moze biti neovisno o funkciji klijetki. Moze

do¢i i do pogorsanja fukcije desne klijetke, ali se ona moze oporaviti nakon poroda.(53)

Buducée majke i trudnice trebalo bi upozoriti na rizik od prijevremenog rodenja djeteta i rodenja djeteta

niske porodajne mase koji iznosi 38%.(2)

Trudnice s TVA treba kontrolirati svakih 1-2 mjeseca s naglaskom na procjenu funkcije DK i aritmija.
Bolesnicama, koje imaju teze oste¢enu funkciju DK ili tezu trikuspidnu insuficijenciju, trudnoca se ne

savjetuje.(2)

4.7. Kongenitalno korigirana transpozicija velikih arterija
Kod kongenitalno korigirane TVA venska se krv iz desne pretklijetke ulijeva u morfoloski LK putem
mitralnog zaliska i odlazi u plu¢a putem plucne arterije. Oksigenirana krv se plu¢nim venama ulijeva u

lijevu pretklijetku te putem trikuspidalnog zaliska u morfoloski DK.

Komplikacije koje se mogu javiti u trudnoéi su aritmije, ZS i ireverzibilno osteéenje DK. (2)
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Sve trudnice s kongenitalno korigiranom TV A zahtjevaju pracenje svakih 4-8 tjedana uz obaveznu
procjenu fukcije DK i razvoja aritmija. Trudnoc¢a se ne preporucuje u bolesnica s NYHA razredom I1T i

IV, trikuspidalnom regurgitacijom i oSte¢enjem funkcije DK.(2)

4.8. Fontanova cirkulacija

Fontanova operacija omogucuje prezivljenje bolesnicama rodenima s univentrikulskim srcem.(54)

Bolesnice s Fontanovom cirkulacijom mogu biti sklone problemima sa zac¢e¢em, ali trudnoca je ipak
moguca. Trudnoce su vrlo rizicne (mWHO Il ili 1V) i nerijetko se kompliciraju atrijskim aritmijama i

dovode do pogorsanja NYHA funkcijskog razreda.(2)

Spontani pobacaji su Cesti, a komplikacije uspjesnih trudno¢a mogu biti: prijevremeni porod, rodenje

djeteta malenog za gestacijsku dob i intrauterini zastoj rasta.(54)

Trudnoca se ne savjetuje bolesnicama koje imaju perifernu saturaciju <85%, umjerenu do tesku
insuficijenciju atrioventrikulskog zaliska, koje boluju od enteropatije s gubitkom proteina ili imaju

refrakterne aritmije.(2)

Ove bolesnice zahtjevaju mjese¢ne kontrole tijekom trudnoée, ali i nadzor u prvim tjednima nakon
poroda. Zbog rizika od tromboembolijskih incidenata treba razmotriti primjenu antikoagulantne

terapije.(2)

4.9.  Pluéna hipertenzija i Eisenmengerov sindrom

4.9.1. Pluéna hipertenzija
Plu¢na arterijska hipertenzija (PAH) definira se kao plu¢ni arterijski tlak jednak ili ve¢i od 25 mmHg
izmjeren kateterizacijom desnog srca.(2) Smatra se da 5-10% odraslih s PSG razvije PAH, a to se

posebno odnosi na one s nekorigiranim ili kasno korigiranim PSG. (55)

Unato¢ tome §to su danas ishodi trudnoca u bolesnica s PAH bolji, trudnoca se ne savjetuje, a ukoliko do

trudnoce ipak dode, potrebno je razmotriti terapijski pobacaj. Mortalitet majki jos je uvijek vrlo visok i
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iznosi 16-30%.(56,57) Najces¢i uzroci smrti u ovih bolesnica su pluéna hipertenzivna kriza, pluéna
tromboza i zatajenje desnog srca. Riziéni ¢imbenici koje povecavaju moguénost smrtnog ishoda majke su:

tezina PAH, kasna hospitalizacija i koristenje opce anestezije.(58)

Patofizioloski gledano, u bolesnica s PSG i PAH-om u trudno¢i dolazi do poveéanja volumena plazme, a
istodobno postoji nemoguénost postizanja snizenja pluéne vaskularne rezistencije. Pad sistemske
vaskularne rezistencije dovodi do povecanja desno-lijevog pretoka u bolesnica s Eisenmengerovim
sindromom, posljedi¢nog pogorsanja hipoksije, §to uz povecanje volumena krvi pri kontrakcijama
maternice tijekom poroda i protrombotsko stanje karakteristiéno za trudnocu moze doprinijeti disfunkciji

desne klijetke (DK) i posljedi¢nim lo§im ishodima za majku.(25)

Ehokardiografija je najvaznija dijagnostic¢ka metoda, a sve druge pretrage planiraju se individualno prema
potrebama bolesnice. U slucaju dijagnosti¢kih poteSkoca ili odluka o primjeni terapije, indicirana je
invazivna kateterizacija desnog srca.(2) Bolesnice s pove¢anom koncentracijom mozdanog natriuretskog
peptida, niskom saturacijom kisikom, te perikardijalnim izljevom vidljivim na ultrazvuku imaju visok
rizik od komplikacija i stoga trebaju biti pazljivo monitorirane i lijeCene agresivnom terapijom za
PAH.(59) Terapija za PAH u trudno¢i uklju¢uje CCB, a moze se lijeciti i inhaliranjem iloprosta.(60)
Koristenje antagonista endotelinskih receptora tijekom trudnoce je kontraindicirano zbog njihove
teratogenosti.(61) Ipak, glavnina terapijskih mjera kod ovih bolesnica odnosi se na suplementaciju Kisika,

strogo mirovanje uz tromboprofilaksu u tre¢em trimestru i produljen boravak u bolnici nakon poroda. (25)

U skrbi za ove bolesnice treba sudjelovati iskusan multidisciplinarni tim. Potrebne su ucestale kontrole te
detaljan pregled bolesnica, uklju¢ujuéi i mjerenje saturacije te procjenu rada DK, pri svakoj kontroli.(2)
Rano upucivanje u referente centre i edukacija bolesnica najvazniji su korak u poboljSanju prezivljenja

majke i fetusa.(59)

Carski rez indiciran je samo u sluéaju pogorSanja hemodinamskog stanja majke ili opstetrickih indikacija.

Carski se rez obi¢no planira izmedu 32.-36. tjedna gestacije jer je tada postignut kompromis izmedu

23



zdravlja majke i razvoja fetusa.(61) Opca anestezija povezana je s povecanim rizikom za smrtni ishod
trudnice s PSG i PAH-om, dok spinalna anestezija moze dovesti do teske hipotenzije i posljedi¢ne
hipoksije. Savjetuje se titriranje epiduralne anestezije koja osigurava dobru kontrolu boli, a pritom ne

dovodi do $tetnih hipotenzivnih ucinaka.(62)

4.9.2. Eisenmengerov sindrom
Zbog izrazite sistemske vazodilatacije u trudno¢i dolazi do povec¢anja desno-lijevog pretoka, smanjenja
protoka krvi kroz pluc¢a $to pogorsava cijanozu i dodatno smanjuje sré¢ani minutni volumen.(2) Trudno¢u
kod bolesnica s ES Kkarakterizira visok maternalni mortalitet (20-50%). Glavni uzroci smrti majki su

zatajenje desnog srca, pluéna hipertenzivna kriza, aritmije i mozdani udar. (63)

Fetalni i neonatalni ishodi takoder su losi, uz veliki rizik od spontanog pobacaja, prijevremenog poroda,
rodenja djeteta niske porodajne mase i sa prirodenim sr¢anim malformacijama. Iz tih razloga bolesnicama
s ES trudnoca se ne savjetuje. Ukoliko do trudnoce ipak dode, treba razmotriti prekid trudnoce uz

napomenu da i on donosi odredeni rizik za majku.(63)

Bolesnice s ES imaju povecan rizik od trombocitopenije, manjka koagulacijskih faktora ovisnih o

vitaminu K te krvarenja. Stoga je prilikom propisivanja antikoagulantne terapije potreban oprez. (2)

Inhibitori fosfodiesteraze 5 (Sildenafil) zbog vazodilatacijskog ucinka na pluéne krvne zile mogu se
nastaviti uzimati ili se moze zapoceti terapija u trudnoéi kod bolesnica sa simptomima. (64) Naprednu
terapiju kod bolesnica s ES trebaju uvesti i nadzirati ¢lanovi kardioopstetrickog tima s iskustvom u

zbrinnjavanju bolesnika s PAH-om.(2)
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5. PRENATALNA SKRB

Postojece smjernice Europskog kardioloSkog drustva preporucaju izradu jasnog i individualiziranog plana
pracéenja za svaku trudnicu s PSG. Plan se temelji na procjenjenom maternalnom i fetalnom riziku kao $to
je navedeno u poglavljima 3.2 i 3.3.. Ucestalost kardioloskih pregleda tijekom trudnoce se odreduje
individualno za svaku bolesnicu prema procjenjenom riziku i mogu¢im komplikacijama. bolesnice niskog
ili srednjeg rizika zahtjevaju prvi pregled krajem prvog trimestra, oko 20.-0g tjedna gestacije i u vrijeme
najveéeg hemodinamickog opterecenja (28.-32. tjedan gestacije). Kod bolesnica s visokim rizikom

preglede treba provoditi jedanput ili dvaput mjese¢no.(2)

U vecine bolesnica u trudno¢i dolazi do lijeve devijacije elektri¢ne osi. Holter EKG-a indiciran je ako
postoje palpitacije ili otprije poznata paroksizmanlina ili perzistentna aritmija. Transtorakalna
ehokardiografija predstavlja dijagnosti¢ku metodu izbora u trudno¢i. Bilo kakvo izlaganje ionizirajuéem
zracenju u svrhu dijagnostike treba biti svedeno na najmanju moguéu mjeru (<50 mGy). Rendgen prsnog
kosa radi se samo u slu¢aju kad druge dijagnosti¢ke metode nisu od koristi. Kateterizacija srca rijetko je
potrebna u dijagnosti¢ke svrhe, ali moZe biti korisna kod intervencijskih zahvata.(2) CT toraksa/plu¢na
angiografija se koristi u slu¢aju sumnje na aortalnu patologiju/pluénu emboliju ako su ostale metode
nedostatne i kad se moze upotrijebiti niska doza zracenja (0.01-0.66 mGy). MR se smatra boljom opcijom
od ioniziraju¢ih neinvazivnih slikovnih metoda. Zbog nepostojanja jasnih dokaza o neSkodljivosti

gadolinijevih kontrastnih sredstava savjetuje se izbjegavanje njihove upotrebe tijekom trudnoce. (65)

Vrlo je vazna edukacija bolesnica jer se jedino njome moze osigurati da bolesnice same prepoznaju
pogorsanje ili pojavu novih simptoma (primjerice pojavu palpitacija ili pogorSanje zaduhe) i da se odmah

obrate specijaliziranom multidisciplinarnom timu.(4)

Fizioloske promjene u trudno¢i mogu oponasati ZS §to otezava dijagnostiku u bolesnica s PSG.(2) ZS
najcesce se javlja krajem drugog tromjesecja i u ranom postpartalnom razdoblju. Pri prijemu bolesnice sa

sumnjom na ZS treba klinickim pregledom procijeniti hemodinamski status, u¢initi osnovne
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laboratorijske nalaze i ehokardiografsku procjenu.(4) Treba posebno obratiti paznju na novonastalu
dispneju ili pojavu novog dijastolickog Suma koji je uvijek patoloski. Uz to potrebno je izmjeriti krvni
tlak, oksigenaciju krvi i u€initi pretrage za utvrdivanje proteinurije, osobito ako postoji osobna ili
obiteljska anamneza preeklampsije i hipertenzije u trudno¢i.(2) Od pomoci pri procjeni rizika mogu biti i
serijska mjerenja natriuretskih peptida. Ukoliko se radi o o¢iglednom ZS potrebno je zbrinuti bolesnicu u
tercijarnom centru. Bolesnica treba mirovati, treba joj dati kisik na masku, a svakodnevnim vaganjem se
procjenjuje nakupljanje tekucine. Treba intenzivno tragati za moguéim precipitiraju¢im ¢imbenicima kao
Sto su aritmije. Hidralazin i nitrati mogu se koristiti za smanjenje tlaénog opterecenja.(4) Beta blokatori se
oprezno uvode u terapiju i doza se postepeno povec¢ava do maksimalne doze koju bolesnica tolerira.(2) U

sluGaju refrakternog ZS treba razmotriti dovrSenje trudnoce.(4)

Jedna od udestaijih komplikacija trudnoce u bolesnica s PSG su aritmije. NajéeSce se javljaju fibrilacija
atrija (FA) i paroksizmalna supraventrikulska tahikardija (PSVT). Lijek izbora za akutnu PSVT je
intravenski primjenjen adenozin, a za prevenciju se koriste beta blokatori (osim atenolola) i verapamil.(2)
Kod hemodinamski nestabilne FA ili FA koje predstavlja znac¢ajan rizik za bolesnicu i dijete treba uciniti
elektrokardioverziju. Prije kardioverzije trebalo bi dati antikoagulatnu terapiju. Tijekom trudnoce kao

strategija lijeCenja savjetuje se kontrola ritma s beta blokatorima.(66)
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6. PLANIRANJE PORODAJA I POSTPARTALNO RAZDOBOLJE

6.1. Planiranje vremena i nacina porodaja

Za svaku bolesnicu izraduje se plan poroda koji sadrzi detalje o indukciji poroda, skrbi tijekom poroda i

postpartalnog razdoblja. U izradi i tijekom izvedbe plana suraduju ¢lanovi kardioopstetrickog tima.

Vrijeme za indukciju poroda treba odrediti prema statusu srca te obstetrickim podacima o zrelosti vrata
maternice, opéem stanju fetusa i razvijenosti plu¢a fetusa. Misoprostol i dinoproston sigurni su za
primjenu kod indukcije poroda. Amniotomija i infuzija oksitocina takoder su sigurne za primjenu u

bolesnica s PSG.(2)

Prema podacima iz ROPAC-a elektivni carski rez nema prednosti u odnosu na vaginalni porodaj.
Elektivni carski rez povezan je s 1o§ijim ishodima i za majku i za dijete (ucestaliji prijevremeni porod i
manja porodajna masa). Preporuca se vaginalni porod ako ne postoje obstetri¢ke kontraindikacije.(67)
Vaginalni porod ima manji rizik od infekcija, krvarenja i tromboembolija. Carski rez indiciran je kod
teSkih oblika PAH-a, a treba ga razmotriti kod bolesnica s dilatacijom ascendentne aorte >45 mm, teSke

AS, ES, akutnog refrakternog ZS i kod bolesnica na oralnim antikoagulansima. (2)

Kod bolesnica s niskim rizikom, LMWH se moze prestati uzimati 24 sata prije planiranog carskog reza ili
ocekivanog vaginalnog poroda.(32) Kod bolesnica umjerenog do visokog rizika preporuca se prelazak na
UFH 36 sati prije planiranog carskog reza ili o¢ekivanog vaginalnog poroda. Iako se za pracenje uc¢inka
terapije s UFH inace koristi APTV, ono je zbog povecane aktivnosti faktora VIII na kraju trudnoce
skraceno pa se preporucuje umjesto APTV Kkoristiti anti-Xa ili anti-11a aktivnost. Terapiju s UFH
potrebno je prekinuti 4-6 sati prije o¢ekivanog vaginalnog poroda ili primjene neuroaksijalne

anestezije.(2)
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Monitoriranje sréane frekvencije i krvnog tlaka provodi se u svih bolesnica s PSG. Preporuca se i
mjerenje oksigenacije pulsnim oksimetrom te kontinuirano pracenje EKG-a kako bi se na vrijeme uocili

moguéi znakovi dekompenzacije, odnosno bolesnice koje zahtijevaju ubrzavanje porodaja.(2)

Epiduralna anestezija moze se dati za smanjenje boli pri vaginalnom porodu ili kao anestezija za carski

rez, medutim treba ju oprezno titrirati zbog sistemske hipotenzije koju moze uzrokovati.(2)

Infektivni endokarditis (IE) je rijetko stanje koje se u bolesnica s PSG dijagnosticira i lije¢i na jednak
nacin kao i kod ostalih trudnica.(68) Antibiotska profilaksa tijekom vaginalnog poroda ili carskog reza se
ne preporuca, ali u prevenciji su vazne nespecifi¢ne higijenske mjere i mjere asepse. Izbor odgovarajuceg
antibiotika prati smjernice, a temeljen je na rezultatima hemokultura i antibiograma. Tijekom cijele
trudnoce sigurna je primjena penicillina, ampicillina, amoksicillin, daptomicina, erithromicina,

mezlocillina, oksacillina i cefalosporina.(2)

6.2. Postpartalno razdoblje

Aktivnim vodenjem tre¢eg porodajnog doba moze se smanjiti postpartalno krvarenje. Uterotonik koji se
najc¢eScée daje je oksitocin. Oksitocin primjenjen u bolusu intravenski moze uzrokovati tahikardiju i
hipotenziju pa se stoga u bolesnica s PSG primjenjuje spora intravenska infuzija oksitocina odmah nakon
poroda (2 U oksitocina kroz 10 minuta pa 12 mU kroz 4 sata). Ovakva shema infuzije smanjuje rizik od
postpartalno krvarenja, a ne dovodi do znacajnijih kardiovaskularnih nuspojava.(69) Ergometrin, koji se
moze davati u kombinaciji s oksitocinom izaziva hipertenziju i vazospazam koronarnih arterija.(70)

Ergometrin i analoge prostaglandina F trebalo bi izbjegavati kod bolesnica s PSG.(2)

U postpartalnom razdoblju vazno je smanjiti rizik pojave tromboembolijskih incidenata, pa se preporuca

nositi kompresivne ¢arape i rano zapoceti s kretanjem.(2)

Zbog znacajnih hemodinamskih promjena u postpartalnom razdoblju kao komplikacija se moze javiti ZS

pa je bolesnice s rizikom razvoja ZS potrebno monitorirati tijekom prvih 48 sati od poroda.(2) Nakon
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poroda moze se nastaviti ili zapoceti terapija za ZS. Vecina beta blokatora je sigurna za upotrebu tijekom
dojenja. Terpija ACEI tijekom dojenja takoder je sigurna, no preferiraju se oni koji se u najman;joj

koncentraciji izlu¢uju u maj¢ino mlijeko: benazepril, kaptopril i enalapril.(71)
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7. ZAKLJUCAK

Napredak medicinske skrbi omogucio je poboljSanje prezivljenja bolesnica s PSG zbog ¢ega populacija
ovih bolesnica nastavlja rasti. Bolesnice s teZim oblicima PSG imaju i ve¢i rizik od komplikacija u
trudnodi i zato bi svim ovim bolesnicama trebalo omoguciti pretkoncepcijsko savjetovanje, a ukoliko
trudnoca nije kontraindicirana i prac¢enje u tercijarnom centru od strane multidisciplinarnog tima.
Navedeni tim, kojeg ¢ine Kardiolog specijaliziran za podruéje PSG, opstetricar, anesteziolog, neonatolog
te struénjaci iz drugih podrucja, omogucuje svakoj trudnici s PSG adekvatnu skrb s ciljem smanjenja

maternalnog i fetalnog mortaliteta i morbiditeta.
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