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KATSAUS B

Elina Holopainen, Viveca Soderstrom-Anttila ja Hanna Savolainen-Peltonen

Turnerin oireyhtyma aikuisiassa:

hoito ja seuranta

Turnerin oireyhtymd on monimuotoinen sairaus, johon liittyy ennenaikaisen munasarjojen vajaa-
toiminnan ja lyhytkasvuisuuden lisdksi useiden eri elimien sairauksien kehittymisen riski. Synnynndiset
syddmen ja munuaisten rakennepoikkeavuudet ovat yleisid ja vaativat elinikdistd seurantaa. Lisdksi
potilaiden verenpainetaudin, hyperkolesterolemian, tyypin 2 diabeteksen, keliakian, kilpirauhasen
vajaatoiminnan, maksan toimintahdirididen ja sensorineuraalisen kuulovian riski on suurentunut.
Myds neuropsykiatriset ongelmat ovat yleisida. Hedelmattomyys on Turner-naisille suuri surun aihe,
ja hedelmaéityshoito luovutetuilla munasoluilla on osalle varteenotettava vaihtoehto saada oma lapsi.
Monimuotoisen taudinkuvan vuoksi kokonaisvaltainen terveyden seuranta on tdrkedd. Siirtyminen
lasten erikoissairaanhoidosta aikuispuolelle on seurannan jatkuvuuden kannalta kriittinen vaihe.
Gynekologit ovat avainasemassa seurannan koordinoinnissa.

urnerin oireyhtyma on tavallisin naisten

kromosomipoikkeavuus. Se johtuu X-

kromosomin osittaisesta tai taydellisestd
puuttumisesta tai sen poikkeavasta rakenteesta.
Toinen X-kromosomi puuttuu kokonaan alle
puolelta kaikista Turner-potilaista. Yleisempid
ovat erilaiset 45,X-mosaiikkimuodot, mika se-
littdd oireyhtymin ilmiasun laajan vaihtelun.
Mosaikismin aste voi my6s vaihdella eri kudos-
ten vililld. Joka kymmenennen Turner-potilaan
kromosomistossa on todettavissa Y-kromo-
somin osia (1). Kromosomipoikkeavuuden
syy on tuntematon. Ruotsalaisen rekisteritut-
kimuksen mukaan yli 40-vuotiaan tai lyhytkas-
vuisen naisen riski synnyttia Turner-tyttd on
muita suurempi (2).

Turnerin oireyhtymin esiintyvyydeksi on
arvioitu 1:2 500 syntynytti tyttolasta (1). Suo-
messa syntyy vuosittain 1015 tytto4, joilla on
Turnerin oireyhtyma. Osa Turner-raskauksista
keskeytyy varhaisessa vaiheessa spontaanisti.
Oireyhtymain kliininen kuva vaihtelee, ja ulkoi-
set piirteet ovat usein lievid tai voivat puuttua
kokonaan. Tyypillisia 16ydoksid ovat muun
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muassa pieni syntymikoko, vastasyntyneen
kisien ja jalkojen lymfedeema, leved rintakehs,
suuri nannivili, matala hiusraja, kaulapoimut
sekd oireyhtymille tyypilliset kasvonpiirteet
(kuvA). Luomia on usein tavallista runsaam-
min. Turnerin oireyhtymai sairastavan tyton
ulkoniké voi olla my6s tdysin normaali.

Jopa puolella Turner-potilaista esiintyy sy-
dimen synnynniisid rakennevikoja, kuten
kaksipurjeinen aorttalippd (15-30 %), aortan
koarktaatio (7-18 %) tai aortan laajentuma
(3-42 %). Synnynniinen munuaispoikkeavuus
16ydetidn noin 25 %:lta (1).

Turnerin oireyhtyméin liittyy lyhytkasvui-
suus. Murrosidn kasvupyrihdys puuttuu, joten
useimmat Turner-tytot saavat kasvuhormoni-
hoitoa lapsuus- ja nuoruusidssa.

Turnerin oireyhtyma voi selvitd jo raskauden
aikana sattumaléydoksenid sikiodiagnostisten
toimenpiteiden yhteydessd. Vastasyntyneen
tyypilliset piirteet yhdistyneind lyhyeen syn-
tymdpituuteen voivat my6s johtaa diagnoosin
jaljille. Monesti oireyhtymidd aletaan epiilld
vasta neuvola- tai kouluterveydenhuollon tar-
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Lyhytkasvuisuus

Matala hiusraja
Ihopoimu

Leved rintakeha

Lyhentynyt
neljds kimmenluu

N

Pienikokoiset
sormien kynnet

Tyypilliset kasvonpiirteet

Aortan koarktaatio

Aortan dilataatio
Kaksipurjeinen
aorttaldppa
Puutteellinen

rintojen kehitys
Uloskddntynyt kasivarsi
(cubitus valgus)

Munasarjojen jadnteet
tai vahentynyt muna-
sarjareservi

Runsaasti luomia

KUVA. Turnerin oireyhtymaa sairastavan tyton tai naisen kliiniset piirteet.

kastuksissa pituuskasvun hidastuessa. Joskus
diagnoosi 16ytyy murrosidn viivistymisen tai
primaarisen amenorrean selvittelyissi. Mo-
saiikkimuotoja 16ydetdin my6s lapsettomuus-
selvittelyjen yhteydessa.

Monimuotoisen taudinkuvan vuoksi Turner-
naisten terveyden huolellinen ja jarjestelmalli-
nen seuranta on tirkedi. Tassi katsauksessa
esittimdmme ohjeet perustuvat pitkalti hiljat-
tain pdivitettyyn moniammatilliseen useiden
eurooppalaisten ja yhdysvaltalaisten erikoisala-
jarjestjen yhteistyond valmistuneeseen suosi-
tukseen Turner-potilaiden diagnostiikasta, hoi-
dosta ja seurannasta (1).

Munasarjojen toimintahairio

Turnerin oireyhtymadin liittyy tavallisimmin
hypergonadotrooppinen hypogonadismi ja
primaarinen tai sekundaarinen amenorrea.

E. Holopainen ym.

Jos gonadotropiinipitoisuudet ovat varhaises-
sa murrosidssd normaalit, voidaan spontaanin
murrosiin etenemisti jiddd seuraamaan (3).
Murrosian edistimistd jatketaan estrogeenil-
la, jos munasarjojen vajaatoiminta kehittyy
myohemmin. Spontaani menarke on kuvattu
19 %:1la Turner-tytoistd, yleisimmin niilld, joil-
la on kromosomiston mosaiikkimuoto (4).

Kuukautiskierto on sddnnéllinen vain noin
6 %:lla nuorista Turner-naisista (3). Heille
pitdd kuitenkin kertoa munasarjojen vajaatoi-
minnan kehittymisen riskisti, minkd vuoksi
mahdollisia raskaussuunnitelmia ei kannata
turhaan siirtdd. Munasolujen talteenottoa ja
pakastamista on mahdollista harkita erityisesti,
jos taustalla on mosaiikkimuoto. Suomessakin
on pakastettu yksittdisten nuorten Turner-nais-
ten munasoluja. Turner-naisten pakastetuista
munasoluista alkaneita raskauksia ei ole toistai-
seksi maailmalla kuvattu (5).
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TAULUKKO 1. Turner-tyttdjen ja -naisten hormonihoito (1,9,10,11).

aloitusannos

Murrosian induktiohoidon

Aikuisannos

Estradiolilaastari, ihon kautta 6,25-12,5 ug / 24 t:n laastari 75-100 pg / 24 t:n laastari
Estradioligeeli, ihon kautta 0,1 mg/vrk 2-3 mg/vrk
Estradiolitabletti, suun kautta Ei suositella 2-4 mg/vrk
Etinyyliestradiolitabletti, suun kautta Ei suositella Ei suositella / 30 ug’

Progestiinia kdytetadn tavallisimmin suun kautta syklisesti tai hormonikierukan avulla. Murrosian joudutushoidon yhtey-
dessa progestiini lisatdan hoitoon yleensa noin kahden vuoden pelkan estrogeenin kayton jalkeen.

Harkitse luonnollista estrogeenia (E2) sisédltdvaa ehkaisytablettia.

Hormonikorvaushoito. Nuoruusidssi mur-
rosidn induktiohoito toteutetaan lastenendo-
krinologin ja gynekologin yhteistyona. Hoidon
tavoitteena on murrosidn merkkien kehittymi-
nen sekid psykososiaalinen kypsyminen saman-
aikaisesti oman ikidryhmin tyttdjen kanssa.
Pituuskasvu pyritddn optimoimaan siten, ettd
estrogeeniannosta ei suurenneta liian nopeas-
ti, kun pituuskasvu on kesken. Liian myohain
aloitettu estrogeenihoito voi puolestaan haitata
luuston terveyttd, kohdun kasvua ja psykoso-
siaalista kehitysta.

Turner-potilaan aikuistuessa gynekologin on
tirkedd huolehtia riittivistd ja pitkdaikaisesta
hormonikorvaushoidosta, jonka tarkoituksena
on ehkiistd ennenaikaisesta estrogeenin puu-
toksesta johtuvia luun haurastumisen, sydin- ja
verisuonitautien seki dementian riskejd (6).
Hormonikorvaushoitoa suositellaan jatketta-
vaksi keskimairaiseen vaihdevuosi-ikdin asti,
minki jilkeen hoidon tarve arvioidaan yksilol-
lisesti kuten muidenkin vaihdevuosi-ikiisten
kohdalla (1,7,8). Ennen vaihdevuosi-ikii on
muistettava, etta estrogeeniannoksen on oltava
riittdvd, silld hoidossa tavoitellaan normaaleja,
fysiologisia hormonipitoisuuksia (TAULUKKO 1)
(1,9,10,11). Niin ollen nuoren Turner-naisen
sukupuolihormonien kiyton riskit eivit ole
suoraan verrattavissa vaihdevuosi-ikéisten nais-
ten hormonihoidon riskeihin.

Hormonikorvaushoidon kulmakivi on estro-
geeni, jota voidaan kayttdd joko suun tai ihon
kautta (TAuLukko1) (1,10,11). Thon kautta
antaminen on suositeltavaa, jos naisen laski-
motukosriski on suurentunut (8). Luonnolli-
nen estrogeeni (estradioli) on kohdun ja sen
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limakalvon kehityksen kannalta parempi vaih-
toehto kuin etinyyliestradiolia sisltavit yhdis-
telmitabletit (11). Timi on pidettivi mielessd
hoidettaessa naista, joka saattaa toivoa raskaut-
ta tulevaisuudessa. Estrogeenihoitoon yhdiste-
tadn progestiini suojaamaan kohdun limakal-
von liikakasvulta.

Turner-potilailla esiintyy usein lievdi veren-
kierron aminotransferaasipitoisuuksien suure-
nemista, joka voi korjaantua riittavilld estro-
geeniannoksella (12,13). Estrogeenihoitoa ei
siis tarvitse tdssd tilanteessa automaattisesti
tauottaa tai vaihtaa ihon kautta annettavaksi.
Luonnollisen estrogeenin kiyttiminen ihon tai
suun kautta ovat luuston kannalta todennikéi-
sesti yhtd hyvid vaihtoehtoja, mutta vertailevia
tutkimuksia on kuitenkin vihin ja aineistot
ovat pienii (14,15).

Raskauden ehKkiisy. Vaikka Turner-potilaan
hedelmillisyys on aina heikentynyt terveeseen
naiseen verrattuna, tulee raskauden ehkiisystd
keskustella kaikkien niiden naisten kanssa, joil-
la on oma kuukautiskierto. Kierron episiannol-
lisyys ei poista ehkiisyn tarvetta. Yhdistelma-
ehkdisyssid suositaan luonnollista estrogeenia
sisdltivid ehkiisytabletteja. Hormonikierukka
on hyvi vaihtoehto vihitellen hiipuvan muna-
sarjatoiminnan yhteydessd. Vaihdevuosioirei-
den kehittyessd hoitoon on helppo lisitd ihon
kautta annettava estrogeeni.

Hoidon jatkuvuus aikuistumisen yhtey-
dessi. Kun pituuskasvu on padttynyt ja aikuis-
tyyppinen feminisaatio saavutettu, potilaan
seuranta siirtyy lastenendokrinologilta avoter-
veydenhuoltoon ja eri erikoisalojen keskussai-
raalaseurantaan. Siirtymisvaihe aikuisten eri-

Turnerin oireyhtyma aikuisidssa
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TAULUKKO 2. Turner-naisen terveyden seurantasuositus (1).

Paino tai painoindeksi (BMI) Joka kaynnilla

Verenpaine Joka kaynnilla

Sydanseuranta Kardiologin seurantavali maardytyy potilaan riskitekijéiden ja ASl-arvon mukaan
Lipidiarvot Vuosittain, jos yksikin sydan- ja verisuonitautiriskitekija

ALAT- ja AFOS-arvot Vuosittain

HbA, -arvo (+/— fB-gluk-arvo) Vuosittain

Kilpirauhanen (TSH- Vuosittain

ja T,v-pitoisuudet)

Kalsidiolipitoisuus 3-5 vuoden valein

Keliakiaseula Jos oireita

Audiometria 5 vuoden valein

lhon tarkistus Vuosittain

Luuntiheysmittaus 5 vuoden valein

ASI = aortic size index

koissairaanhoitoon on riskiaikaa seurannan ul-
kopuolelle jaamisen kannalta (16). On tirkeis,
ettd yksi taho koordinoi potilaan seurannan
toteutumista. Gynekologi on luontevasti avain-
asemassa nuoren Turner-naisen seurannassa.

HUS:n Naistenklinikassa kidytintdomme on
siirtia nuorten, aikuistuvien Turner-naisten
seuranta nuorisogynekologian poliklinikkaan.
Sielta hoidetaan tarvittavat muiden erikois-
alojen konsultaatiot. Nuoren paitettya opis-
kelunsa tai siirryttyd tydelimain vuosittaiset
seurantakaynnit jatkuvat avoterveydenhuollos-
sa (TAULUKKO 2) (1). Gynekologinen seuranta
toteutetaan muutaman vuoden vilein lisdanty-
misladketieteen yksikossa.

Aikuisen Turner-naisen somaattisen
terveyden seuranta

Turner-naisten keskimairiinen eliniki on ter-
vettd naisvdest6d lyhyempi ja heiddn ikddn
suhteutettu kuolleisuutensa kolminkertainen
samanikiiseen viestédn nihden (17). Syn-
nynniiset ja hankinnaiset sydanviat vaikuttavat
ennusteeseen eniten. Siksi kardiologin sdannol-
linen seuranta on olennainen osa Turner-poti-
laiden hoitoa.

Aortan dissekoituminen on Turner-nai-
silla_ kuusi kertaa yleisempdi (esiintyvyys
40/100 000 henkilovuotta) ja aortan dilataatio
sata kertaa yleisempi kuin naisilla keskiméarin

E. Holopainen ym.

(18,19). Muuhun viesto6n verrattuna disse-
koituminen esiintyy usein varsin nuorena, kes-
kimiirin 31-vuotiaana (20). Dissekoitumista
ja dilataatiota esiintyy Turner-potilailla, vaikka
tunnettuja riskitekijoitd tai sydimen rakenne-
vikaa ei olisi lainkaan. Rintakivusta karsivalla
Turner-potilaalla on syytid epiilld dissekoitu-
mista idsta riippumatta.

Aortan laajenemista seuraa kardiologi
EKG:n sekd sydimen magneetti- ja kaikuku-
vausten avulla kiyttimilli ASI-arvoa (aortic
size index). Se tarkoittaa nousevan aortan luu-
menin halkaisijaa oikean keuhkovaltimohaaran
kohdalla jaettuna potilaan kehon pinta-alalla
(cm/m?). Jos aorttaldpan sairautta, koarktaa-
tiota tai verenpainetautia ei ole havaittu, aortan
laajenemista suositellaan seurattavaksi S-10
vuoden vilein (1).

Verenpainetautia esiintyy 13-58 %:lla Tur-
ner-naisista. Sepelvaltimotaudin ja aivohal-
vauksen riski on merkittavisti suurempi kuin
naisvéestossd keskimiirin (21). Epidemiologi-
sissa tutkimuksissa tyypin 1 diabeteksen riski on
ollut kymmenkertainen ja tyypin 2 diabeteksen
riski nelinkertainen muuhun vaest66n verrattu-
na (22,23). Kaikilla seurantakiynneilld kiinnite-
tadn huomiota metabolisen oireyhtymin riski-
tekijoihin, kuten verenpaineeseen, painoon, ve-
renglukoositasapainoon ja veren rasva-arvoihin.

Osa tutkimuksista viittaa siihen, etti Turner-
naisten lihavuuden, erityisesti vyotarélihavuu-
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den riski olisi suurentunut, joten terveisiin
elintapoihin ohjaaminen on tirkedd (24,25).
Tupakoimattomuutta ja normaalia kuntolii-
kuntaa suositellaan. Verenpainetaudin taustalta
suljetaan pois myos sekundaariset syyt, kuten
munuaisten rakennepoikkeavuudet tai aortan
koarktaatio.

Verenpaineen lidkehoidon aloittamisen
kynnys on yleensd matala, kun aorttakomp-
likaatioiden suurentunut riski huomioidaan.
Eri tutkimuksissa lidkehoitoa on suositeltu
verenpaineen vylittdessi 130/80 mmHg tai
140/90 mmHg (21). Jos potilaalla on sydimen
rakennevikoja tai aortan dilataatio, raja-arvo on
matalampi. Kohonneen verenpaineen hoitoon
suositellaan beetasalpaajaa, angiotensiiniresep-
torin salpaajaa tai molempia (1).

Maksa-arvojen suureneminen on tavallista
ja yleistyy ian myoti (20-80 %) (1). Vain har-
valla tilanne etenee henked uhkaavaksi ongel-
maksi. Maksakirroosin riski on silti kuusi ker-
taa suurempi kuin viestossi keskimairin (22).
Suurentuneita maksa-arvoja seurataan ja tut-
kitaan tavallisten hoitokéytintdjen mukaisesti.
Maksa-arvojen lieviin suurenemisiin hormoni-
hoidon yhteydessd voi suhtautua maltillisesti
edelld esitetyn mukaisesti. Maksan toiminta-
hiirion taustaa ei tunneta tarkasti, mutta se on
todennikoisesti monitekijdinen, ja lihavuus
sekd metabolinen oireyhtymi ovat myo6tavai-
kuttavia tekijoita.

Kuulon heikkenemisen varhainen tunnista-
minen on tirkedd, jotta viltetdin kuuloon liitty-
vit puheen kehityksen hiiri6t, eristiytyminen
ja masennus. Erityisesti sensorineuraalinen
kuulovika on Turner-potilailla yleinen ja lisddn-
tyy etenevisti aikuisidssd. Kuulon heikkenemi-
sen syyt ovat monitekijdiset, ja niihin kuuluvat
ainakin ulkokorvan rakennehiiriot (34 %),
poikkeava immuunivaste seka lisdantynyt tai-
pumus vilikorvatulehdukseen. Estrogeenin
puutoksen epdillidn vaikuttavan myos kuulon
heikkenemiseen. Kuulon sensorineuraalisen
heikkenemisen syitd ei kuitenkaan tdysin ym-
marreti. Kuulon seurantaa suositellaan aikui-
suudessa viiden vuoden vilein (1).

Turner-naisilla useiden autoimmuunisai-
rauksien riski on suurentunut. Hiiriolle altis-
tavaa geneettistd taustaa ei tunneta tarkkaan,
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Ydinasiat

» Turner-potilaan terveydentilasta huoleh-
timinen edellyttda moniammatillista, ko-
konaisvaltaista seurantaa.

» Synnynndiset ja hankinnaiset sydanviat
ovat suurin syy Turner-naisten ennenai-
kaiseen kuolleisuuteen.

»» Sydéntautien huolellinen seulonta ja seu-
ranta sekd verenpaineen tehokas hoito
ovat tdrkeitd Turner-naisten ennustetta
parantavia tekijoita.

»» Munasarjojen vajaatoiminta on yleista ja
sen hormonaalinen hoito riittavilla hor-
moniannoksilla tarkeaa.

» Turner-naisen raskaus on aina riskiras-
kaus ja vaatii huolellista suunnittelua
sekd tiheda raskaudenaikaista seurantaa
erikoissairaanhoidossa.

mutta se ndyttdd johtavan ainakin poikkeavaan
CD4- ja CD8-lymfosyyttien suhteeseen (26).
Yleisimmin tavataan kilpirauhasen toiminnan
hairioité ja keliakiaa. Aikuisten Turner-naisten
kilpirauhasen vajaatoiminnan vuosittainen il-
maantuvuus on 3,2 %, ja riski suurenee iin
my6td (27-29). Harvinaisempia autoimmuu-
nitaustaisia sairauksia ovat tyypin 1 diabetes,
alopecia (pilvikaljuus), lastenreuma ja tuleh-
dukselliset suolistosairaudet. Autoimmuuni-
sairauksien ilmaantuvuus suurenee idn myotd,
miki korostaa siinnollisen seurannan merki-
tystd (TAULUKKO 2) (1).

Raskaudet

Spontaanisti alkaneita raskauksia esiintyy vain
5-8 %:1la Turner-naisista, valtaosin niill3, joilla
on mosaiikkikaryotyyppi (30-32). Spontaa-
neista raskauksista 31-45 % keskeytyy, miki
on noin kaksinkertainen mairi taustaviestoon
verrattuna (31,32). Raskauksissa on suuren-
tunut ennenaikaisuuden ja pienipainoisuuden
riski. Yhden tutkimuksen mukaan kolmasosalla
lapsista oli jokin synnynniinen epimuodostu-
ma (33). Tieto syntyneiden lasten kromosomi-

Turnerin oireyhtyma aikuisidssa
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TAULUKKO 3. Obstetriset tulokset Turner-naisten lahjamunasoluhoidon jalkeen.

Viite (35) (36) (37) (38) (39) (40) (41)
Synnytysten maara 1" 9 10 82 6 122 62
Kardiologinen tutkimus ennen 0 100 79 38 ? 49 74
raskautta (%)

Kohonnut verenpaine raskauden 36'/0? 67'/0% 44/100? 37'/50? 0'/100? 35'/88? 19
aikana (%)

Pre-eklampsia (%) 18' 44! 44'/02 21 100? 19'/75% 8

Raskausdiabetes (%) ? ? ? 4 ? 10'/0? 1

Ennenaikainen synnytys ? ? ? 38 33 15'/332 43
(< 37 1rv) (%) (<3571v)

Aidin syddn- ja 0 0 0 4 (4,3 %) 1 1,8 %'/ 02 0

verisuonikomplikaatio

Synnytys keisarileikkauksella (%) 100 100 78'/100° 82 100 83'/67? 74
Aitiyskuolleisuus (%) 0 0 0 24 0 0 0

! = yksisikidinen raskaus; ? = kaksi- tai monisikidinen raskaus; ? = ei tietoa

poikkeavuuksien esiintyvyydestd on ristiriitais-
ta (34).

Kun spontaani raskaus ei onnistu, osalle
Turner-naisista voidaan tarjota hedelmdoitys-
hoitoja. Tavanomainen koeputkihedelmoitys
(IVF) ei ole munasarjojen vajaatoiminnan
vuoksi kovin tuloksekas, mutta hoito luovute-
tuilla munasoluilla (lahjamunasoluhoito, ovum
donation) tarjoaa Turner-naiselle realistisen
mahdollisuuden saada oma lapsi. Lahjamu-
nasoluhoidolla kliinisen raskauden todenni-
koisyys on vaihdellut 16 %:n ja 40 %:n valilla
alkionsiirtoa kohden, mika on sama todenna-
koisyys kuin muilla naisilla, joiden munasar-
jatoiminta hiipuu ennenaikaisesti (1). Hyvien
raskaustulosten ja pienen keskenmenoriskin
edellytys on estrogeenilla huolellisesti valmis-
teltu kohdun limakalvo.

Turner-naisten  lahjamunasoluhoitoras-
kauksiin liittyy merkittdvisti suurentunut sy-
din- ja verenkiertoelimiston komplikaatioiden
riski (TAULUKKO3) (35-41). Kohonneen ve-
renpaineen ja pre-eklampsian esiintyvyys on
19-67 %, kun se on munasolun saajilla yleensa
13-39 % ja terveilld synnyttijilld 2-8 % (42).
Lapsi syntyy keisarileikkauksella 78—-100 %:ssa
raskauksista.

Turner-naisten raskaudenaikaisesta aortan
dissekoitumisesta on julkaistu yksittdisid ta-
pausselostuksia (38,43). Aidin riskiksi kuol-
la tihdn raskaudenaikaiseen komplikaatioon

E. Holopainen ym.

on arvioitu jopa 2% (44). On huomioitava,
ettd suurimmissa tutkimusaineistoissa vain
38-49 %:lle naisista oli tehty kardiologinen
selvitys ennen raskautta (TAULUKKO 3) (35-41).
Monisikidinen raskaus lisia moninkertaisesti
Turner-naisen ja sikididen terveysriskeja.

On ensiarvoisen tirkedd yrittid minimoida
Turner-naisten raskauksiin liittyvi riskeja. Ras-
kautta suunniteltaessa tulee tehdi huolellinen
terveysseulonta (TAULUKkO4) (1). Sydimen
kaiku- tai magneettikuvaus taytyy tehda kah-
den suunniteltua raskautta edeltivin vuoden
kuluessa. Hedelméityshoitoa tai luonnollisesti
alkavaa raskautta pitdd valttdd, mikali nousevan
aortan ASI-arvo on yli 2,5 cm/m? tai jos arvon
2,0-2,5 cm/m? lisdksi naisella on myds aortan
dissekoitumisen riskitekijoitd, kuten kaksipur-
jeinen aorttalappd, aortan koarktaatio tai veren-
painetauti (1).

Raskaana olevasta Turner-naisesta huolehtii
moniammatillinen tiimi, johon kuuluvat peri-
natologi ja Turnerin oireyhtymin tunteva kar-
diologi. Syddmen kaikukuvaus on syyti tehdi
ainakin kerran raskauden aikana, vaikka syda-
messéd ei olisi aiemmin todettu mitddn poik-
keavuutta. Raskauden aikana verenpaineen ta-
voitetaso on alle 135/85 mmHg. Raskauksien
suunnittelua ja seurantaa koskevien kansallisten
ohjeiden kiytt66notto on merkittivisti vihen-
tanyt kohonneen verenpaineen, pre-eklamp-
sian ja ennenaikaisuuden esiintyvyytti (41).
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TAULUKKO 4. Suositeltavia tutkimuksia suunniteltaessa Turner-naisen raskautta (1).

Kardiologin konsultaatio

Tehty kahden viime vuoden kuluessa

Syddmen kaiku- tai magneettikuvaus

Tehty kahden viime vuoden kuluessa

Verenpainetilanteen arviointi

Laakityksen aloitus herkasti, tavoitetaso raskauden aikana
< 135/85mmHg (1)

TSH-, T,v-, HbA, (+/— fB-gluk)-, ALAT- ja AFOS-arvot

Raskauden suunnittelukdynnilla

Papakoe

Seulontaohjelman mukaisesti

Gynekologinen tutkimus ja vaginaalinen kaikukuvaus

Vuoteen 2011 mennessi 106 Turner-naista
oli Pohjoismaissa synnyttinyt yhteensi 131
lasta lahjamunasoluhoidon jilkeen (40). Niis-
td 52 lasta oli syntynyt Suomessa. Aidin veren-
paine oli koholla kolmasosassa raskauksista.
Vakavien komplikaatioiden esiintyvyys oli 3 %,
ja ndistd valtaosa liittyi didin kardiovaskulaari-
seen ongelmaan. Yksisikioisten lasten keski-
syntymiépaino oli 3 150 grammaa, ennenaikai-
sesti syntyneiti lapsia oli 8 % ja pienipainoisia
(alle 2500 g) 9 %. Synnynniisid epimuodos-
tumia todettiin 3,8 %:lla syntyneistd lapsista
(40). Perinataalitulokset olivat vertailukelpoi-
sia yleisesti julkaistuihin lahjamunasoluhoidon

jalkeisiin lukuihin (45).
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Kohdun ja sen limakalvon arviointi

Lopuksi

Lapsuusidssi lastenendokrinologit huolehtivat
Turner-potilaiden terveydesti tarvittaessa mui-
ta erikoisaloja konsultoiden. Turner-potilaan
aikuistuessa hoidon jatkuvuudesta huolehtimi-
nen on ensiarvoisen tirkedd. Erityisesti nuoren
aikuisen riski pudota seurannasta on suuri, jos
selkedd hoitopolkua ei ole. Gynekologi onkin
luontevasti tiiviisti mukana ndiden potilai-
den hoidossa. Nuorelle Turner-naiselle, jonka
munasarjat vield toimivat, on kerrottava muna-
sarjojen vajaatoiminnan kehittymisen riskista.
Turner-naisen raskaus tulee suunnitella huolel-
lisesti raskausriskien minimoimiseksi. M
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