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1. Johdanto

Marfanin syndroomaa sairastaa Suomessa arviolta 500-1000 henkil64, joista
vain noin puolet on diagnosoitu (Kaitila, n.d.). Kliiniset piirteet saattavat il-
metd jo syntymassa tai vasta myohemmin elaman aikana (Gonzales ym. 2009,
664). Ei siis olekaan tavatonta, ettd hoitotyOssa ei valttamatta kertaakaan uran
aikana tule vastaan sairastunutta henkilda. Juuri harvinaisuuden takia eras

tyon tarkoituksista onkin lisata erityisesti hoitohenkilokunnan tietoa aiheesta.

Raskauden ja synnytyksen aikana Marfanin syndrooma aiheuttaa riskeja seka
aidille etta sikiolle. Erityisesti riskid aiheuttavat raskauden ja synnytyksen ve-
renkierrolle aiheuttamat muutokset, jotka rasittavat sydanta ja mahdollisesti
laajentunutta aorttaa (Ekblad, n.d.). Obstetriset komplikaatiot ovat sairastu-
neilla tavallisempia, ja vastasyntyneet raskauden kestoon nahden pienipainoi-

sempia (Curry 2006, 610-614).

Lain mukaan jokaisella Suomessa pysyvasti asuvalla on oikeus laadultaan hy-
vaan, terveydentilan edellyttimaan terveyden- ja sairaanhoitoon, ja hanta on
hoidettava yhteisymmarryksessa hanen kanssaan (L 17.8.1992/785). Raskau-
den aikaisen hoidon tarkein tehtdava on turvata didin, sikion sekd perheen pa-
ras mahdollinen hyvinvointi seka terveys. Hoidon tulee olla kokonaisval-
taista, kaikkien saatavilla ja sen tulee perustua tutkimusnayttoon. (THL 2014,

98-99)

Opinnaytetyon tarkoituksena on koota kuvailevan kirjallisuuskatsauksen
avulla tietoa Marfanin syndrooman aiheuttamista erityispiirteista raskauden
ja synnytyksen kannalta. Tavoitteena on lisdta hoitohenkilokunnan tietoutta
syndroomasta, jotta heidan olisi mahdollista kehittda omaa osaamistaan tuke-
akseen syndroomaa sairastavaa naista raskauden sekd synnytyksen aikana.

Tutkimuskysymyksena on “Mita erityispiirteita liittyy Marfanin syndroomaa



sairastavan naisen raskauteen ja synnytykseen katilotyon nakokulmasta?”

Opinnaytetyossa kasitelldan aihetta seka kirjallisuuteen etta uusimpaan tutki-
mustietoon perustuen. Lahteet tyohon on koottu padasiallisesti eri tietokan-
noista, kuten Pubmed, Elsevier ja Ebscohost. Lisdksi mukaan haettiin manuaa-
lisella haulla aihetta kasittelevid julkaisuja. Asiasisaltoad on taydennetty kirjal-

lisuuslahteilla.

2.  Opinndytetyon keskeiset kasitteet

2.1. Marfanin syndrooma

Marfanin syndrooma on vallitsevasti periytyva sidekudossairaus, jolla on vai-
kutuksia syddameen, verisuonistoon, luustoon, ihoon seka silmiin. Syndroo-
man aiheuttaa virheellinen rakenne sidekudoksen saikeisessa valkuaisai-
neessa eli fibrilliinissa. (Kaitila, n.d.). Sairauden yleisyys on noin 1:5000 ja sai-
rastuneista jopa kahdeksallakymmenelld prosentilla on jonkinlaisia sydan- ja
verenkiertoelimistoon liittyvia muutoksia. (Curry ym. 2013, 610). Suomessa
sairastuneita arvioidaan olevan 500-1000 henkil64, joista puolet on naisia. Sai-
rastuneista suurinta osaa ei ole diagnosoitu, eivatka he siten ole itsekaan sai-

raudestaan tietoisia. (Kaitila, n.d.)

Vaikka sairaus vaikuttaa moniin kudoksiin, on syddmeen ja verenkiertoeli-
mistoon liittyvat komplikaatiot, kuten aortan aneurysma tai dissekaatio, suu-
rimmat riskit joita oireyhtymadan liittyy (Donnelly ym. 2012, 224). Aortan laa-
jentuessa myos aorttaldppa saattaa alkaa vuotaa. Samoin mitraalilapan toi-
minta saattaa hdiriintyd. Suurin osa Marfanin syndroomaa sairastavista on li-

kinakoisid, ja heikosta sidekudoksesta johtuen verkkokalvo voi jopa irtautua.



Samoin linssiluksaatiota saattaa ilmetd. Luustopoikkeamista tyypillisimpia

ovat suhteettoman pitkat raajat ja yliliikkkuvat nivelet. Rintakehdn epamuotoi-
suus seka skolioosi ovat my0s tyypillisid syndroomaa sairastaville. Sairauteen
ei ole olemassa parannuskeinoa, mutta varhaisella diagnoosilla, seurannalla ja

ladkityksilla ennustetta voidaan parantaa ja elinikda pidentaa. (Kaitila, n.d.).

2.2. Raskaus

Raskaus alkaa, kun munasolu hedelmdittyy (Litmanen 2012, 115). Raskaus ko-
konaisuudessaan kestda keskimaarin 280 vuorokautta eli 40 raskausviikkoa.
Lasketun ajan maarittaminen onnistuu usealla eri tavalla: esimerkiksi Naege-
len saannolla viimeisten kuukautisten alkamispdivaan lisataan seitseman vuo-
rokautta, summasta vihennetddn kolme kuukautta ja lisdtaan yksi vuosi, jol-
loin saadaan selville synnytyksen odotettu ajankohta. Muita mahdollisuuksia
ovat esimerkiksi raskauskiekon kadyttaminen seka ultradanitutkimus. Raskaus-
aika voidaan jakaa kolmeen raskauskolmannekseen. Alkuraskaus eli ensim-
madinen trimesteri kestaa raskausviikolle 12 asti. Keskiraskaus (2. trimesteri)
kasittaa viikot 13-26 ja loppuraskaus (3. trimesteri) viikot 27-40. (Vayrynen
2012, 170-178)

Riskiraskaudesta voidaan puhua silloin, kun raskauteen liittyy normaalia suu-
rempi riski aidin, sikion tai vastasyntyneen ongelmiin. Riskiraskautta seura-
taan tiiviimmin &itiyspoliklinikalla tai osastolla, kun taas normaalia raskautta
voidaan turvallisemmin seurata neuvolassakin. (Uotila 2012, 326-327) Marfa-
nin syndroomaa sairastavan naisen raskaus on aina riskiraskaus. Riskid koros-

tavat mahdolliset verisuonimuutokset. (Ekblad, n.d.)

Raskauden aikana verenkierrossa tapahtuu muutoksia, jotka auttavat kehoa

sopeutumaan raskauteen ja synnytykseen. Sydan laajenee jopa yli 10% raskau-



den loppuun mennessa. Se johtuu kasvaneesta veritilavuudesta, suurentu-
neesta esikuormasta sekd sydanlihaksen hypertrofiasta. Raskauden aikana ve-
ritilavuus kasvaa, silld elimistossa tarvitaan lisdd verta huolehtimaan lisaanty-
neesta kudosmassasta seka sikion hyvinvoinnista istukan kautta. Veritilavuus
kasvaa yleensa 30-40%, mutta erot naisten valilla voivat olla suuria. (Litmanen
2012, 149-150.) Plasmatilavuus suurenee punasolumassaa enemman, jolloin
raskaana olevalle naiselle voi aiheutua anemiaa. Minuuttitilavuus kasvaa puo-
lella, ja huippu saavutetaan keskiraskaudessa. Iskutilavuus suurenee alku- ja
keskiraskauden aikana, kun syketaajuus taas lisdantyy koko raskausajan.
Etenkin loppuraskaudessa kohtu painaa alaonttolaskimoa, joka tuo verta sy-
dameen pdin, ja saattaa aiheuttaa verenpaineen laskun selinmakuulla ollessa.
Tata kutsutaan supiinisyndroomaksi ja sen aiheuttaa siis veren paluun véhe-

neminen syddmeen. (Lehto & Kaaja 2006, 1469.)

Raskauden aikana perhe valmentautuu myo6s henkisesti. Nainen sopeutuukin
raskaana olemiseen ja valmistautuu vanhemmuuteen koko raskauden ajan.
Luonnollisesti tima sopeutumisprosessi aiheuttaa my0s osittain epatietoi-
suutta syntyvan lapsen terveydestd sekd raskauden ja synnytyksen sujumi-
sesta. Koska erikoissairaanhoidon puolella padasiallisesti seurataan fyysisia
muutoksia, voi perheestd tuntua, ettd hoitohenkilokuntaa kiinnostavat ainoas-
taan nama asiat, eivatka he itse ihmisina lainkaan. Siksi onkin tarkeaa kuun-

nella asiakkaana olevaa perhettd. (Sariola & Tikkanen 2011)

2.3. Synnytys

Synnytys on kansainvalisen maaritelman mukaan kyseessa silloin, kun ras-
kauden kesto on vahintaan 22 taytta viikkoa, tai kun sikio painaa vahintaan

500 grammaa (Sariola & Tikkanen 2011). Synnytys voidaan jakaa katilotyon



nakokulmasta neljaan ajanvaiheeseen, jotka ovat avautumisvaihe, ponnistus-

vaihe, jalkeisvaihe seka tarkkailuvaihe (Raussi-Lehto 2012, 210).

Synnytys luokitellaan sdannolliseksi, kun se alkaa spontaanisti eika siihen liity
etukateen tiedettyja riskeja. Synnytys etenee matalan riskin synnytyksena,
kun sikio syntyy péatilassa 37.-42. raskausviikolla (“tdysiaikaisena”) ja diti
sekd lapsi voivat hyvin lapsen syntyman jalkeen. (Raussi-Lehto 2012, 209) On
kuitenkin huomioitava, etta matalan riskin synnytyskin voi muuttua hetkessa
korkean riskin synnytykseksi (Uotila 2012, 430). Marfanin syndroomaa sairas-

tavan naisen synnytys on kuitenkin aina riskisynnytys.

Riskisynnytykset voivat olla keskendan hyvin erilaisia. Useimmissa tapauk-
sissa riskisynnyttdjien synnytykset sujuvat kuitenkin normaalisti, ja monesti
synnytystapa harkitaan jo etukadteen ditiyspoliklinikkakdynnilld. Sydansairaan
naisen synnytysta hoitaessa tulee kiinnittda huomiota hyvaan kivunlievityk-
seen sekd huomioida synnytyksen aiheuttama rasitus verenkiertoelimistolle.

(Uotila 2012, 430-435.)

Synnytyksen aikana hemodynamiikan vaihteluihin vaikuttavat muun muassa
edelld mainitun supiinisyndrooman lisdksi kipu, kivunlievitysmenetelmat,
mahdollinen verenvuoto sekd kohdun supistuminen. Syddamen minuutti- ja is-
kutilavuus suurenevat edelleen, verenpaine voi nousta seka hapenkulutus li-
sdantyy. Synnytyksen jdlkeinen kohdun supistuminen aiheuttaa yleensa noin
puolen litran verim&aran siirtymisen keskeiseen verenkiertoon. Tata kuitenkin
saattaa kompensoida verenhukka, jota alatiesynnytyksessa useimmiten on

sektiosynnytystd vahemman. (Lehto & Kaaja 2006, 1469)

2.4. Kitilotyd

Katilon ammattipatevyys perustuu Euroopan Unionin asettamaan katiloiden



ammattipatevyysdirektiiviin, ja sosiaali- ja terveydenhuoltolakiin (Pienimaa

2014, 1). Suomen Katiloliiton mukaan katilo on

"henkild, joka osallistuttuaan sidannollisesti kitilokoulutukseen,
mikd kyseisessi maassa asianmukaisesti on hyviksytty ja on suorit-
tanut menestyksekkdisti edelld mainitun kitilokoulutuksen ja ndin

hankkinut vaaditun pitevyyden tullakseen rekisteroidyksi kitilo-

luetteloon ja/tai saadakseen laillisen luvan harjoittaa katilotyota.”

Katilotyon erityispiirteisiin kuuluu tyoskentely yhteisty0ssd naisten kanssa,
antaen tukea, ohjausta ja hoitoa raskaus-, synnytys- ja lapsivuodeaikana. Ka-
tilo vastaa Suomessa usein itsendisesti normaalien synnytysten hoidosta. Kati-
16ty6hon kuuluu my6s ennaltaehkdiseva toiminta, aidin ja lapsen hoitoon liit-
tyvien mahdollisten komplikaatioiden ennakointi seka tarvittaessa ladketie-
teellisen tai muun avun hankkiminen ja toiminta hatatilanteissa. Tarkea rooli
katiloilla on my0s terveysneuvonnan ja -kasvatuksen piirissa, kattaen muun
muassa naisen terveyteen seka seksuaali- ja lisddntymisterveyteen liittyvaa
ohjausta ja neuvontaa. Suomessa kétilotyon erityisalaan kuuluu edellda mainit-
tujen lisaksi my0s seksuaaliterveyden asiantuntijuus, eri-ikdisten naisten ter-

veystarpeet ja naistentautien hoitotyo. (Pienimaa 2012, 25-26.)

Katilotyohon kuuluvat vahvojen kliinisten perustaitojen ja tiedon lisdksi myos
hyvét vuorovaikutus- ja yhteisty6taidot. Perustana onkin nayttoon perustuva
toiminta sekd laadukas osaaminen seksuaali- ja lisddntymisterveyden alueella.
Tarkoituksena on, etta katilo itsendisesti pystyy vastaamaan normaalin ras-
kauden, synnytyksen ja lapsivuodeajan hoidosta ja seurannasta. Raskauden
aikana katilon tulee osata neuvoa, ohjata ja hoitaa perhettd, seurata didin ja si-
kion vointia, ennakoida ja tunnistaa mahdollisia riskitekijoita ja komplikaati-
oita sekd seurata riskiraskautta osana moniammatillista hoitoa. Synnytyksen

hoidossa katilotyon osaamiseen kuuluu ymmarrys synnytyksen fysiologisesta



kulusta sekd mahdollisista poikkeamista siind. Matalan riskin synnytykset ka-
tilo hoitaa itsenaisesti, ja hanen tulee osata ennakoida matalan riskin synny-
tyksen muuttuminen korkean riskin synnytykseksi seka toimia ndissa tilan-
teissa osana moniammatillista tiimid. Osaamiseen kuuluu my6s kyky suunni-
tella ja hoitaa turvallinen synnytys, sekd arvioida synnytysta eri toimintaym-
paristoissd. Synnytyksen edistymista seka sikion vointia on osattava seurata ja
arvioida, ja tarvittaessa kayttda erilaisia kivunlievitysmenetelmia. Hallinnassa
on oltava myos sekd matalan ettd korkean riskin synnytyksen aikana tarvitta-
vat kliiniset katilotyon taidot. Mahdolliset riskitekijdat on tunnistettava, samoin

kuin muutokset seka sikion ettd synnyttdjan voinnissa. (Pienimaa 2014, 4-5)
3. Tarkoitus, tavoite ja tutkimuskysymykset

Opinnaytetyoni tarkoituksena on koota kuvailevan kirjallisuuskatsauksen
avulla tietoa Marfanin syndrooman aiheuttamista erityispiirteista raskauden
ja synnytyksen kannalta. Tavoitteena on lisita hoitohenkilokunnan tietoutta
syndroomasta, jotta heidan olisi mahdollista kehittda omaa osaamistaan tuke-
akseen syndroomaa sairastavaa naista raskauden sekd synnytyksen aikana.
Tutkimuskysymyksend on “Mitd erityispiirteita liittyy Marfanin syndroo-
maa sairastavan naisen raskauteen ja synnytykseen kitilotyon nikokul-

masta?”’

4. Kirjallisuuskatsaus tutkimusmenetelmana

4,1. Tutkimusmenetelma

Keskity kuvailevaan katsaukseen Tutkimusprosessin aikana kirjallisuuskat-
sauksella voi olla useita tarkoituksia. Sen avulla voidaan muun muassa tun-
nistaa tutkimusongelma, tutkimuskysymykset tai hypoteesit. My0s kasittei-

den tunnistaminen ja maaritteleminen voi joskus olla tarkoituksenmukaista



tehda kirjallisuuskatsauksen avulla. Sen avulla voidaan 16ytda aiemmat tutki-
mubkset seka tutkimustulosten mahdolliset ristiriitaisuudet ja mahdollisia uu-
sia interventioita. Kirjallisuuskatsauksen avulla voidaan my®0s etsia tutkimuk-
selle olennainen teoreettinen tai kasitteellinen tausta, kehittda aineistonkeruu-
valineitd, 10ytda teoreettisia lahtokohtia tutkimukselle seka tutustua esitettyi-

hin jatkotutkimusaiheisiin. (Kankkunen, Vehvildinen-Julkunen 2009, 70.)

Tyypillisimmat tavat tehda kirjallisuuskatsausta ovat kuvaileva kirjallisuus-
katsaus, systemaattinen kirjallisuuskatsaus sekd meta-analyysi. Ensisijainen
tavoite kirjallisuuskatsauksella on yleensa arvioida seka kehittaa jo olemassa
olevaa tietoa. Toisinaan kuitenkin sen tarkoituksena voi olla my6s mahdolli-
sesti kehittdaa uutta. Sen avulla voidaan myo6s rakentaa eri asiakokonaisuuk-
sista kattava kokonaiskuva ja tunnistaa aiempiin tutkimuksiin liittyvid ongel-

mia. (Salminen 2011, 6.)

Kuvaileva kirjallisuuskatsaus on yksi kdaytetyimpia katsaustyyppeja. Sille ei
ole tiukkoja sdantoja, joten sitad voisikin kutsua yleiskatsaukseksi aiheeseen, ja
tutkittavana oleva ilmi6 pystytdan kuvaamaan laajasti. Kuvaileva kirjallisuus-
katsaus voidaan jakaa kahteen eri alaluokkaan, narratiiviseen ja integroivaan.
Narratiivinen katsaus on menetelméana kevyin muoto kirjallisuuskatsauksesta,
ja sen kautta pystytdaan esimerkiksi kuvaamaan aiheen historiaa ja kehityskul-
kua. Tarkoituksena onkin tiivistda aiempien tutkimusten tuloksia. Aineiston
valinta ei kuitenkaan ole kaikkein systemaattisinta, eikd narratiivinen lahesty-
mistapa valttamatta tarjoakaan analyyttisinta tulosta. Sen sijaan se auttaa kyl-
lakin ajantasaistamaan tutkimustietoa ja sen avulla voidaan tuottaa esimer-

kiksi opiskelijoille ajankohtaista tietoa. (Salminen 2011, 6-8)

Integroiva kirjallisuuskatsaus on hyodyllinen, kun pyrkimyksena on kuvata

tutkittavaa ilmiota mahdollisimman monipuolisesti, ja se onkin oiva tapa
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tuottaa uutta tietoa aiemmin tutkitusta aiheesta. Sen etuna onkin monipuoli-
suus, silld verratessa esimerkiksi systemaattiseen katsaukseen aineiston rajaus
ei ole yhta valikoiva. Siten tutkimuskohteesta on kerattavissa suurempi otos.
Kaytannossa integroiva katsaus onkin systemaattisen ja narratiivisen vali-
maastosta — narratiivisesta sen erottaa vaatimus kriittisesta tarkastelusta tutki-

musmateriaalin suhteen. (Salminen 2011, 9)

Opinnaytetyohon valittiin kuvailevan kirjallisuuskatsauksen alamuoto integ-
roiva kirjallisuuskatsaus, narratiivisen keskittyessa pikemminkin tutkimusai-
heen historiaan ja kehitykseen. (Salminen 2011, 7.) Toisin kuin narratiivisessa,
on integroivassa katsauksessa mahdollista kayttda ldhdemateriaaleja laaja-
alaisemmin ja jopa tuottaa uutta tietoa. Tdssa opinnaytetydssa on tarkoitus
tarkastella ja kartoittaa tutkimuskysymyksiin etsittavia vastauksia mahdolli-

simman laajasti seka kriittisesti.

4.2. Aineiston hakuprosessi ja valinta

Opinnaytetyossa kdytetyiksi tietokannoiksi valikoituivat Ebscohost, Elsevier,
Pubmed, Duodecim-lehti sekd Terveysportti. Naistd Ebscohost, Elsevier seka
Pubmed ovat erittdin laajat sisdllot omaavia, kansainvilisid ja luotettavaksi to-
dettuja hakukoneita. Suomalaisista tietokannoista hyodynsin Duodecim-leh-

ted seka Terveysporttia.

Aineistonhaun suoritin kesalla 2015. Hakusanoina kadytin suomeksi ter-

miad “marfan” tai “marfan ja raskaus”, englanninkielisessa haussa hain erik-
seen sekd “marfan syndrome and pregnancy” seka “marfan syndrome and de-
livery”. Aineiston valintaan loin sisddnottokriteerit (taulukko 1), joiden perus-
teella rajasin hakutuloksia. Niiden mukaan aineiston tuli vastata tutkimusky-

symykseen, olla suomen- tai englanninkielinen, saatavilla maksuttomana ko-
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koteksting, olla alkuperadistutkimus tai tieteellinen artikkeli, korkeintaan kym-

menen vuotta vanha eikd julkaisu saanut olla tapaustutkimus.

Taulukko 1. Aineiston sisaanottokriteerit

- Aineiston tulee vastata tutkimuskysymykseen

- Julkaisuvuosi on 2005-2015

- Julkaisukieli suomi tai englanti

- Aineiston on oltava saatavilla kokotekstina ja maksuttomana

- Aineiston tulee olla alkuperaistutkimus tai tieteellinen artikkeli

- Julkaisu ei ole tapaustutkimus

Sisadnottokriteerien perusteella aineistosta jdi jaljelle 551 julkaisua. Otsikon ja
tiivistelman mukaan rajattuna julkaisuja jdi jaljelle 21 kappaletta. Varsinaisia
julkaisuja sisdllon mukaan otin opinnaytetyohoni 7 kappaletta. Manuaalisella
haulla mukaan otettiin vield nelja julkaisua, joista kaksi oli Suomen Marfan-
yhdistys ry:n asiantuntijalddkareiden kirjoittamia artikkeleita, yksi sairaanhoi-
tajille suunnattu artikkeli seka yksi tutkimus, joka kuvasi harvinaista sairautta
sairastavien kokemuksia hoitosuhteessa. Yhteensa julkaisuja mukaan valikoi-

tui siis 11 kappaletta. Kuviossa 1 on esitettynd aineiston hakuprosessi.
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Kuvio 1. Aineiston hakuprosessi

Hakukone Hakutermit Haun rajaus Rajaus Rajaus Rajaus
sisddnottokriteerien otsikon abstraktin siséllon
mukaan mukaan mukaan mukaan

Ebscohost Marfan syndrome AND 6 kpl 1kpl Okpl

pregnancy
Duodecimlehti marfan 5 kpl 1kpl - 1kpl
Elsevier Marfan syndrome AND 321 kpl 13kpl 8kpl 1kpl
pregnancy, marfan syndrome
AND delivery
Pubmed Marfan syndrome AND 212 kpl 18kpl 12kpl Akpl
pregnancy, marfan syndrome
AND delivery

Terveysportti  marfan AND raskaus 7 kpl 2kpl 1kpl 1kpl

Manuaalinen 4kpl

haku

Yhteensa 551kpl 35kpl 21kpl 11kpl

4.3. Aineiston analysointi

Aineiston analysointimenetelmaksi valikoitui induktiivinen eli aineistoldhtoi-
nen analyysi. Siind aineisto pelkistetdan, ryhmitelldan ja luodaan teoreettiset
kasitteet, joiden perusteella tehddan tulkinta ja paattely (Kankkunen & Vehvi-
lainen-Julkunen 2009, 135). Tutkittavaa ilmiota kuvaavia tekstin osia pyritdan
tunnistamaan esimerkiksi alkuperdisilmauksista alleviivaamalla. Nama ilmai-
sut ovat pelkistimisen pohjana. Ryhmittelyssa etsitddn pelkistettyjen ilmaus-
ten erilaisuuksia ja yhtaldisyyksid, ja sisallollisesti samankaltaiset ilmaukset
voidaan yhdistdad samaan luokkaan. Lopulta luodaan teoreettiset kasitteet, eli

aineisto abstrahoidaan. (Kylma & Juvakka 2007, 116-119).

Opinndytetyohon valittiin lopulta yksitoista julkaisua, joihin tutustuttiin
aluksi huolellisesti tutkimuskysymysta silmélld pitden. Aineistosta etsittiin al-
leviivaten alkuperdisilmauksia liittyen Marfanin syndrooman raskaudelle ja
synnytykselle aiheuttamiin riskeihin, Marfanin syndroomaa sairastavan nai-
sen raskauden hoitoon sekd Marfanin syndroomaa sairastavan naisen synny-
tyksen hoitoon. Sen jdlkeen ilmaukset pelkistettiin, ryhmiteltiin ja luotiin teo-

reettiset kasitteet. Analyysiprosessi on nahtavilla liitteessa 1.
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den suunnittelu, syn-
nytystapa ja lapsivuo-
deaika. Suomen Mar-

fan-yhdistys. N.d.

raskauden suunnitte-
lua, raskausaikaa seka

synnytysta.

Nro [Tekijat / Tutkimuksen Tavoite Keskeisimmat tulokset
otsikko / Julkaisu-
vuosi

1 Ekblad, U. Raskau- Kuvata sairastuneen Sairastuneet voivat

yleensa hankkia biolo-
gisen lapsen. Verisuoni-
muutokset kasvattavat

raskausajan riskia. Ala-

syddnongelmat. 2010.

sairauksia ja verenkier-

tiesynnytys on mahdol-
linen.

2 Kaaja, R. Marfanin = Kuvata Marfanin syn- Raskaus on aina riski-
syndroomaa sairasta- drooman vaikutukset [raskaus, moniammatil-
van naisen raskaus. raskauden ja synnytyk- linen seuranta on tar-
Suomen Marfan-yh- sen kulkuun. kedd. Synnytys tapah-
distys. N.d. tuu useimmiten sekti-

olla.

3 Lehto, P & Kaaja, R. [Kuvata sydansairaan = Raskauden suunnittelu
Raskaus ja sydan. naisen raskauden ja on tarkead, sydansai-
2006. synnytyksen kulku ja rauksien aiheuttamien

raskaudenaikaisen ve- |oireiden kuvaus ras-

renkierron fysiologiaa. kausaikana, synnytys-
tapa padtetaan yksilolli-
sesti

4 Lehto, P. Raskausajan Kuvata erilaisia sydan- [Raskausajan riskit ovat

suuria, synnytystapa

padtetaan yksilollisesti




ron fysiologiaa raskau-
den aikana sekd sydan-
potilaan synnytyksen

hoito.
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Allyn ym. Marfan's
syndrome during
pregnancy: Anesthe-
tic management of
delivery in 16 conse-

cutive patients

Kuvata retrospektiivi-
sesti Marfanin syn-
droomaa sairastavien
synnytyksen aikaisesta

kivunlievityksesta.

Raskauden suunnittelu
ja Marfanin syndroo-
man hoito yhdistettyna
moniammatilliseen
synnytyksen suunnitte-

luun tarkeaa

Budych, K. ym. How
do patients with rare
diseases experience
medical encounter?
Exploring role beha-
vior and its impact on
patient-physician in-

teraction. 2012.

Kuvata harvinaista sai-
rautta sairastavan ko-
kemuksia kohtaami-
sista ja rooleista hoito-

henkilokunnan kanssa.

Potilas on usein itse
oman sairautensa asi-
antuntija, yksilolliset
erot kommunikaatiossa
hoitavan tahon kanssa
ovat suuria. Hoitohen-
kilokunnan tiedon

puute on ongelma.

Curry ym. Marfan
syndrome and
pregnancy: maternal
and neonatal outco-

mes. 2014.

Kuvata retrospektiivi-
sesti Marfanin syn-
droomaa sairastavien
naisten raskauksia ja

synnytyksia.

Sairastuneilla on toden-
nakoisemmin kompli-
kaatioita, synnytykset
tapahtuvat mediaanisti
aiemmin, lapset synty-

vat pienipainoisempina

Donnelly, R. ym. The
immediate and long-

term impact of

Arvioida raskauden
vaikutusta aortan tyven

laajenemiseen lyhyella

Riski aorttakomplikaa-
tioihin pieni, jos aortan

tyvi on <4,5cm, raskaus




pregnancy on aortic
growth rate and mor-
tality in Women with
Marfan syndrome.

2012.

ja pitkalla aikavalilla
Marfanin syndroomaa

sairastavilla.
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kuitenkin lisaa riskia

pitkalla aikavalilla.

Gonzales, E. Marfan

syndrome. 2009.

Kuvata Marfanin syn-

droomaa yleisesti.

Seuranta tarkeaa, hoita-
jan oltava tietoinen syn-
drooman piirteistd, mo-
niammatillisen yhteis-

tyon merkitys suuri.

Grigoriu, A. ym. Mar-
fan syndrome and
pregnancy: clinical
implications and ma-

nagement. 2010.

Kuvata raskauden vai-
kutuksia Marfanin syn-
droomaan, raskauden
suunnittelua, hoitoa ja

synnytysta.

Aortan tyven normaali-
mitoilla riskit ovat ma-
talat, riskit kerrottava jo
raskautta suunnitelta-
essa, moniammatillisen
yhteistyon merkitys

suuri, seuranta tarkeaa.

Hassan, N. ym.
Pregnancy outcomes
in Marfan syndrome:
a retrospective cohort

study. 2015.

Arvioida kardiovasku-
laarisia seka raskauden

lopputuloksia.

Synnytykset ovat use-
ammin ennenaikaisia,
vastasyntyneet pieni-
painoisempia, synny-
tystapana useammin
sektio, riskit kompli-

kaatioihin suuremmat.

Kylman & Juvakan (2007, 117) mukaan pelkistamistd kutsutaan joskus my0s
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tiivistamiseksi, jolloin tarkoituksena on tiivistdd merkityksellisid ilmauksia si-
ten, etta niiden olennainen sisalto sdilyy. Esimerkiksi alkuperaisilmaisu ”“The
multidisciplinary care of the gravida affected by Marfan syndrome should be
initiated early in gestation to allow for timely referrals to genetics, cardiology,
anesthesiology, paediatric and maternal fetal medicine specialists” (Grigoriu
ym. 2010, 231) pelkistyi ja suomentui muotoon “raskauden moniammatillinen

hoito” ja ryhmiteltiin luokkaan raskauden seuranta ja hoito.

Pelkistamisen jalkeen syntyneita ilmauksia vertaillaan, ja sisallollisesti saman-
kaltaiset ilmaukset yhdistetdan samaan luokkaan. Tata kutsutaan ryhmitte-
lyksi eli klusteroinniksi. Pelkistetyistd ilmauksista syntyneet alaluokat voi-
daan edelleen ryhmitelld ja muodostaa niille yldluokkia, jotka kattavat ala-
luokkien sisdllot. (Kylma & Juvakka 2007, 118) Edelld mainittu esimerkki “ras-
kauden moniammatillinen hoito” luokiteltiin yhdessa usean muun alaluokan
kanssa yldluokkaan “raskauden seuranta ja hoito”. Kolmannessa analyysivai-
heessa aineisto abstrahoidaan, eli luodaan teoreettiset kasitteet, jotka pohjau-
tuvat aiempiin luokkiin. Tahan opinndytetyohon muodostui aineiston perus-

teella kolme paaluokkaa: riskit, raskaus seka synnytys. (Liite 1)

5. Tulokset

5.1. Raskauden aikaiset riskit

Marfanin syndroomaa sairastavan naisen raskaus on aina riskiraskaus. (Ek-
blad, n.d.) Yleisimmat artikkeleissa esiin tuodut riskit liittyivat sydan- ja ve-
renkiertoelimistoon. Hassanin ym. (2015, 123) mukaan vahentynyt kudoselas-
tisuus voi heikentaa verenkiertoelimiston kykya kestdd normaaleja raskauden

aiheuttamia muutoksia. Normaaliin raskauteen liittyykin lieva aortan laajen-
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tuma seka lisdantynyt joustavuus (Curry ym. 2014, 610). Marfanin syndroo-
maa sairastavilla raskauden aiheuttamat normaalit hemodynaamiset muutok-
set lisadvatkin sairaan aortan stressid, siten kohottaen komplikaatioriskia (Gri-
goriu ym. 2010, 229). Eniten dissekaatioriskia kohotti aortan tyven laajentuma
jo ennen raskautta tai alkuraskaudessa. (Ekblad, n.d.; Allyn ym. 2013, 392;
Donnelly ym. 2012, 224; Grigoriu ym. 2010, 230). Joidenkin mukaan tama oli
jopa vasta-aihe raskaudelle (Lehto & Kaaja 2006, 1471; Lehto 2010, 1562). Jopa
puolet naisten aortan dissekaatioista tapahtuukin juuri raskausaikana (Kaaja,
n.d.). Normaalimittaista aortan tyvea ei syndroomaa sairastavilla katsottu ras-

kauden vasta-aiheeksi (Lehto 2010, 1563).

Suurin riski dissekaatiolle oli viimeisella raskauskolmanneksella (Ekblad,
n.d.). Riskid lisdsivat aortan lahtomitan lisaksi ylipaino, suvussa tapahtuneet
dissekaatiot, useat raskaudet seka synnyttajan ika. Myos ladkityksen puute
seka puutteet raskauden ajan seurannassa lisasivat riskia dissekaatiolle. (Don-
nelly ym. 2012, 224.) Aiempi dissekaatio oli suuri riski myos raskauden ajan
dissekaatiolle. Korjausleikkaus tai siirranndinen vahentaa riskid, muttei poista
sitd kokonaan. Suurempi aortan lahtomitta usein myds ennakoi nopeampaa

raskaudenaikaista laajentumista. (Grigoriu ym. 2010, 230-231, 236)

Marfanin syndroomaa sairastavan naisen raskausaikaan on liitetty myos eri-
laisia obstetrisia komplikaatioita. Ennenaikaisen synnytyksen uhka, ennenai-
kainen lapsivedenmeno, kohdunsuun pettiminen, lapsen syntyma huonokun-
toisena sekd synnytyksen jalkeiset vuodot ovat Curryn ym. (2014, 611) mu-
kaan mahdollisia. Beetasalpaajaldakityksen kayttoon taas on liitetty sikion
kasvuhidastuma seka gestaatioikddan nahden pienipainoisena syntyminen
(Donnelly ym. 2012, 226). Hassan ym. (2015, 124-127) taas toteavat Marfanin
syndroomaa sairastavien naisten olevan obstetrisesti samankaltaisia kuin ver-

rokkien, joskin ennenaikainen synnytys seka sikion kasvuhidastumat olivat
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yleisempia kuin verrokeilla. Sen sijaan yhteyttd ennenaikaiseen lapsivedenme-
noon he eivat 16ytaneet. Ennenaikaisen synnytyksen syyksi epailtiin sideku-
doksen poikkeavuutta, joka aiheuttaa kohdunsuun pettamisen ja sitd kautta

ennenaikaisen synnytyksen.

Hassan ym. (2015, 124-128) 16ysivat myos uusia yhteyksid Marfanin syndroo-
maa sairastavien raskausajan riskeihin. Raskausajan diabeteksen riski oli ma-
talampi kuin verrokeilla, joka tosin saattoi johtua tutkittujen synnyttdjien nuo-
resta idstd ja etnisyydestd. Myos disseminoiva intravaskulaarinen koagulaatio
(DIC-tauti), syva laskimotukos, ilmarinta, verensiirrot seka pidempi hoitoaika
olivat todenndkodisempid sairastuneilla. Laskimotukosriski oli viisinkertainen
kontrolliryhmdan verrattuna, ja tutkijaryhma suositteleekin profylaktista anti-
koagulaatiolaakitystd raskausajalle ja synnytyksen jalkeen. DIC-tautiin seli-
tysta ei l0ytynyt postpartumvuodoista, ja tutkimusryhma arvelikin syyksi to-

denndkodisimmin aortan dissekaatiosta johtunutta vuotoa.

5.2. Raskauden hoito

Suurin osa artikkeleista korostaa raskauden suunnittelun tarkeytta (Ekblad,
n.d.; Lehto & Kaaja 2006, 1470; Lehto 2010, 1561-1562; Curry 2014, 616; Don-
nelly ym. 2012, 228; Grigoriu ym. 2010, 229-230). Toiveena olisikin, etta Marfa-
nin syndroomaa sairastavat hakeutuisivat jo raskautta suunniteltaessa aitiys-
poliklinikalle neuvontaa ja tutkimuksia varten. Raskauden turvallisuus &didille
selvitetddn, ja suunnitellaan seurantatutkimusten aikavali. (Ekblad, n.d.) Seu-
rantatutkimusten aikavali vaihtelee yksil6llisesti, mutta kaikukuvantaminen
kuuluu sydansairaan didin perustutkimuksiin (Lehto 2010, 1562). Suomalai-
sissa asiantuntija-artikkeleissa (Ekblad, n.d., Kaaja, n.d.) suositellaan seuranta-
valiksi yhta kuukautta. Grigoriun ym. (2010, 232, 238) mukaan seurantoja tu-

lee aina verrata aiempiin mittaustuloksiin ja jatkaa puoli vuotta synnytyksen
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jalkeenkin vield 6-8 viikon valein. Ekbladin (n.d.) mukaan synnytyksen jalkei-
sena aikana pitdisi syddmen ultradanitutkimuksia jatkaa viela kahden kuu-

kauden ajan.

Raskauden seurannassa korostui myos moniammatillisen seurannan tarkeys.
Kaajan (n.d.) mukaan raskauden seurannassa tulee olla mukana ainakin endo-
krinologi, kardiologi seka obstetrikko. Grigoriun ym. (2010, 229) mukaan
joukkoon tulisi lisaksi ottaa anestesiologi, geneetikko seka pediatri. Kaytan-
nossa sairaalan poliklinikoilla on tdissa myo6s sairaanhoitajia seka katiloita,
seka Suomessa suurin osa odottavista daideista osallistuu neuvolaseurantoihin,
joten terveydenhoitajatkin voitaneen tdhdn moniammatilliseen tiimiin laskea.
Seurannassa didin hyvinvointi on ensisijaista, mutta esimerkiksi raskauden
edetessa pidemmiaille on tarkeaa seurata myos sikion kasvua (Kaaja, n.d.;
Lehto & Kaaja 2006, 1470). Raskauden ajan mahdolliset komplikaatiot tulee
hoitaa normaalia tehokkaammin (Ekblad, n.d.). Kdytannossa tima tarkoittaa
tiivista yhteistyota ditiyspoliklinikan kanssa. Donnellyn ym. (2012, 228) mu-
kaan raskausaikaan normaalina ilmiéndkin kuuluva aortan laajeneminen ko-
rostui erityisesti pre-eklampsiaan sairastuneilla naisilla. Siksi onkin erityisen
tarkeda kertoa jo neuvolaseurannan aikana syndroomaa sairastaville naisille
pre-eklampsian oireet ja reagoida niihin asiaankuuluvalla tavalla. Riski pre-
eklampsialle on Hassanin ym. (2015, 126) tutkimuksen mukaan samaa luok-
kaa kuin terveilld verrokeillakin, vaikka heilld esiintyykin enemman kohon-
neita verenpaineita jo ennen raskauden alkamista. Lehdon (2010, 1566) kat-
sausartikkelissa pohditaan, etta kun synnyttdjien keski-ika kohoaa, saatetaan
raskauksiin liittyvid verenkierron muutoksia sietdd huonommin, ja talloin
epdily syddnsairaudesta saattaa syntya herkemmin. Han korostaa myds, etta
sydanongelmien ilmaantuessa on ensisijaisen tarkedd saada asiaan perehty-

neen kardiologin arvio tilanteesta.
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Potilaan kohtaamiseen tulee kiinnittda erityista huomiota. Budychin (2012,
155) mukaan harvinaista sairautta sairastavien on usein hankittava itse valta-
vasti tietoa, ja tultava oman sairautensa asiantuntijoiksi. Sairauden harvinai-
suuden takia hoitohenkilokunnalla harvoin on tietoa sairauden erityispiir-
teistd ja sen hoidosta. Toisinaan jopa hoitajan ja potilaan roolit saattavat kaan-
tya paalaelleen, ja hoidettava kertookin hoitoyksikolle sairaudestaan. Tama
vaatii hoitohenkilokunnalta kykya sietad roolien ristiriitaa ja hyvaksya oman
tietdmyksensa rajat. My0s hoitajan ja potilaan persoonallisuudet luonnollisesti

vaikuttavat kommunikaatioon. (Budych 2012, 156- 161)

5.3. Synnytyksen hoito

Marfanin syndroomaa sairastavana didin synnytyksen hoidosta on monia
mielipiteitd, ja synnytyskaytanteissa oli eroja my06s lahdemateriaalin kansain-
valisyydesta johtuen. Kuitenkin yhteinen konsensus oli, ettd synnytyksen pi-
taisi tapahtua mahdollisimman vahan sydanta kuormittavasti, oli synnytys-
tapa sitten alatiesynnytys tai sektio. Erityisesti sektiokdytanteissa oli eroja eri

maiden valilla.

Alatiesynnytyksen hoito

Synnytyssupistusten aikana kohdusta puristuu didin verenkiertoon kerralla
noin 250-500 millilitraa verta. Tama lisad laskimopaluuta seka lisda sydamen
tyOmaaraa tilapaisesti. Supistuksen aiheuttaman kivun vuoksi verenpaine
usein hetkellisesti kohoaa. Jalkeisvaiheen jalkeen kohtu supistuu, jolloin didin
verenkiertoon paatyy autotransfuusion kautta noin litra verta, jota tosin kom-
pensoi mahdollinen synnytyksen aikainen verenvuoto, joka alatiesynnytyk-
sessd on normaalisti puolisen litraa. (Kaaja, n.d.) Lisaksi synnytyksen aikai-
seen hemodynamiikan vaihteluun vaikuttavat muun muassa supiinioireyh-

tyma, fyysinen rasitus, kipu, sekd mahdolliset analgeetit tai anestesia. Isku- ja
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minuuttitilavuus suurenevat sekd hapenkulutus kasvaa. Synnytyksen jalkei-
nen autotransfuusio voikin yhdessa supiinisyndrooman vaistymisen kautta

aiheuttaa ylikuormitustilan sairaalle sydamelle. (Lehto & Kaaja 2006, 1469)

Marfanin syndroomaa sairastavan alatiesynnytyksen hoidossa yhteinen nake-
mys oli synnytyksen tapahtuminen mahdollisimman vahan sydénta rasitta-
vasti. Ekbladin (n.d.) mukaan alatiesynnytykselle ei ole kardiologista estettd,
mikali aortan tyven leveys on alle 40mm. Alatiesynnytyksessa verenkierron
muutokset ovat vahemman rasittavia, minka takia se Ekbladin artikkelissa
mainitaankin turvallisemmaksi tavaksi synnyttaa. Kaaja (n.d.) taas ehdottaa
alatiesynnytysta ldhinna uudelleensynnyttédjille, joilla ei ole todettua aortan
laajentumaa. Allyn ym. (2013, 393) toteavat synnytystavasta paatettavan tyy-
pillisimmin viimeisen raskauskolmanneksen aikana yksildllisesti tilanteen
mukaan, ja spontaania alatiesynnytysta suositeltiin, mikéli aortan tyvi oli alle
40mm tai korkeintaan 45mm. Curryn ym. (2014, 614) tutkimuksessa synnytyk-
sistd alateitse tapahtui 59%. Kontrolliryhmaan verrattuna alatiesynnytykset
olivat todenndkoisemmin avustettuja eli joko imuvedolla tai pihtiavusteisesti

suoritettuja.

Synnytyksen toinen ajanvaihe sen sijaan oli avusteisissakin synnytyksissa pi-
dempi verrokkeihin ndhden, mutta artikkelissa ei mainita, mista toisen ajan-
vaiheen alkaminen tutkimuksessa oli laskettu. Grigoriun (2010, 237) mukaan
Marfanin syndroomaa sairastavilla dideilld tarjoutuvan osan pitdisi kuitenkin
antaa passiivisesti laskeutua synnytyskanavassa, jonka jalkeen itse ponnistus-
vaihe hoidettaisiin joko imuvedon tai pihtien avulla, vaikka se johtaakin 2.
ajanvaiheen pitenemiseen. Ekbladin (n.d.) mukaan alatiesynnytys on mahdol-
lista hoitaa ilman &didin aktiivista ponnistamista. Lehdon (2010, 1566) mukaan
sydansairaan didin synnytys tulee hoitaa kylkiasennossa supiinioireyhtyman

valttamiseksi, ja ponnistusvaihetta tulee avustaa.
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Kivunlievitys alatiesynnytyksessa

Marfanin syndroomaa sairastavan naisen synnytyksessa on erityisen hyvin
huomioitava kivunlievitys. Kipu ja pelko aiheuttavat lisdrasitusta sydamelle
suurentamalla syketaajuutta ja kohottamalla verenpainetta (Lehto 2010, 1566).
Osassa artikkeleita suosituksena oli epiduraalipuudutus (Ekblad, n.d.; Allyn
ym. 203, 393; Grigoriu ym. 2010, 236). Puudutusta perusteltiin useimmissa ta-
pauksissa kivun vahentamiselld, jolloin stressihormonien eritys viahenee ja sy-
dameen kohdistunut rasitus pienenee (Ekblad, n.d.; Grigoriu ym. 2010, 237).
Luustomuutokset seka duuran ektasia eli kovakalvon laajentuma saattavat
kuitenkin aiheuttaa hankaluuksia selkdpuudutteen laitossa tai sen tehossa.
Yhtendisid suosituksia kivunlievityksesta ei siis voida antaa, vaan tilanteet on

arvioitava tapauskohtaisesti. (Allyn ym. 2013, 392)

Sektiosynnytyksen hoito

Sektiosynnytyksen hoito sujuu padpiirteittdin samoin kuin terveellakin nai-
sella. Ekbladin (n.d.) suositus sektiolle on obstetriset indikaatiot, silmien yli 10
diopterin myopia sekd aortan tyven leveys enemman kuin 40mm, kun taas
esimerkiksi Kaaja (n.d.) suosittelee sektiota muille, paitsi uudelleensynnytta-
jille, joilla ei ole todettu aortan tyven laajenemista. Lehto ja Kaaja (2006, 1472)
toteavat sektion kardiologisiksi aiheiksi Marfanin syndrooman, aortan
aneurysman tai aiemmin sairastetun dissekoituman. Lisédksi varfariinihoito
keskiraskaudessa on sikion verenvuotoriskin vuoksi sektion aihe, mikali en-
nenaikainen synnytys on todella kdynnissa ennen kuin varfariini ehditdan
vaihtaa hepariiniksi. (Lehto & Kaaja 2006, 1472). Poikkeuksena suomalaisista
kaytanteistd Marfanin syndroomaa sairastavan naisen sektio suoritetaan
yleensa epiduraali- eikd spinaalipuudutuksen turvin, silld se on verenkierrolli-

sesti turvallisempi Marfanin syndroomaa sairastaville. (Ekblad, n.d.) My6skin
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suomalaisista kdytannoista poiketen esimerkiksi Allynin ym. (2013, 395) tutki-
muksessa suurin osa sektioista hoidettiin yleisanestesiassa, ja sektiot oli en-
nalta suunniteltu raskausviikolle 36. Grigoriun ym. (2010, 236-237) mukaan
yleisanestesia nopean tekniikan intubaatiolla (rapid sequence intubation) on
erityisen haitallinen sairaalle aortalle. Samoin spontaanin ilmarinnan synty on
ventilaation takia mahdollinen. Sektion aikana suositellaan jatkuvaa valtimo-
paineen mittausta, jotta voitaisiin nopeammin tunnistaa ja hoitaa mahdolliset
verenkiertoelimiston hairiot. Kivunlievitystapaan vaikuttavat didin terveydel-
liset tekijat, kuten aiemmin mainitut mahdollinen skolioosi ja duuran ektasia,
sekd hengitysteiden poikkeavuudet. Mahdollisuuksien mukaan kuitenkin

suositellaan selkdapuudutusta. (Grigoriu ym. 2010, 237-238.)

6. Pohdinta

6.1. Tulosten tarkastelu

Tuloksia tarkasteltaessa selkedsti eniten eroja aiheutti artikkelien kansainvali-
syys. Synnytyskdaytannot ovat ympari maailmaa ja jopa Suomen eri sairaa-
loissa hyvin erilaisia, joten oli odotettavissakin, ettda yhtenaista konsensusta
Marfanin syndroomaa sairastavan naisen raskausajan ja synnytyksen hoitoon
liittyen tuskin tulisi I6ytymadan. Tastd syystd johtuen my0s vertailu katilotyon
suomalaisiin kadytantoihin oli osittain hankalaa. Tiedonhakuprosessin aikana
yhtaan artikkelia Marfanin syndrooman hoidosta katilotyon nakokulmasta ei
16ytynyt, joten peilaaminen katilotyon kaytantoihin taytyi tehda eri lahteita
yhdistelemalla. Katilotyosta ja erityisesti perheiden tukemisesta raskaus- ja
synnytysaikana on paljon hiljaista tietoa, jota kertyy kokemuksen myotd, ja
myo0s kadtilon oma persoona vaikuttaa varmasti vuorovaikutussuhteen syn-

tyyn ja henkilokemioiden kohtaamiseen. My6s Marfanin syndrooman harvi-
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naisuus vaikuttaa roolijakoon vuorovaikutussuhteessa, silla usein hoitohenki-
lokunnalla ei valttamatta ole kokemusta sairaudesta, jolloin synnyttdja itse
joutuu toimimaan ikdan kuin asiantuntijan asemassa. Tama taas vaatii hoito-
henkilokunnalta kykya asettautua tietoa saavan henkilon rooliin, seka kykya

myontdd avoimesti perehtyméttomyytensa aiheeseen.

Aineistossa keskeiseksi paatelméksi nousi erityisesti moniammatillisen yhteis-
tyOn ja seurannan tarkeys. Kuitenkin moniammatillisuus oli ldhdemateriaa-
leissa kasitetty lahinna eri ladketieteen alojen vélisena yhteistyona — todelli-
suudessahan hoitoprosessiin osallistuu usein my0s katildita, sairaanhoitajia,
terveydenhoitajia, ja tarvittaessa esimerkiksi sosiaalityontekija ja fysiotera-
peuttikin. Yhtendista oli my0s aortan mittojen merkitys raskauden ja synny-
tyksen turvallisuuden kannalta; aortan tyven ollessa alle 40mm raskaus
useimmiten katsottiin suhteellisen turvalliseksi, ja yli 45-millimetrinen aortta
oli vasta-aihe raskaudelle ilman korjausleikkausta. 40-45 millimetrin valilla oli
niin kutsuttu harmaa alue, joka ldhteesta riippuen oli joko vasta-aihe tai ai-
heutti kohtalaisen riskin. Raskauden suunnittelun ja ajoituksen tarkeytta ko-

rostettiinkin miltei joka ldhteessa.

6.2. Tulosten tarkastelu suhteessa kitilotyén menetelmiin

6.2.1. Raskauden seuranta

Neuvolaseurannassa edetdan suositusten mukaisesti. Erityisseurannassa ole-
van didin kohdalla tulee huomioida normaaliuden korostaminen. Vaikka ter-
veydenhuollon puolella puhutaan riskiraskaudesta ja -synnytyksestd, se ei
kuitenkaan ole lasta odottavan perheen termi, ja harva kokeekin itsensa erityi-
sesti juuri “riskididiksi” (Paananen 2012, 531). Aitiysneuvolaoppaan (2013, 16-

17) mukaan neuvolan tehtdvana onkin olla tukena raskausaikana, ja antaa tie-
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toa raskauden aiheuttamista muutoksista, synnytyksesta seka lapsivuo-
deajasta. Erityisen tarkeda on 10ytda perheille voimavaroja ja vahvuuksia, seka
tarjota terveysneuvontaa tukemaan perheen voimavaroja, vanhemmuutta

seka parisuhdetta.

Perheen tarpeista ldhtevallda neuvonnalla pyritdan lisddmaan tietoa, annetaan
tukea, rohkaistaan sekd kannustetaan huolehtimaan omasta lisdantymister-
veydestd sekd parisuhteesta, ja autetaan tekemadan tietoisia valintoja asiakkaan
arvomaailmaan sopien. Tarkoituksenmukaista on my0s seksuaali- ja lisdaanty-
misterveyden edistiminen neuvonnan kautta siten, etta raskaus sujuu mah-
dollisimman hyvin ja paattyy turvalliseen ja hyvdan synnytykseen sekd mah-

dollisimman terveend syntyvaan lapseen. (THL 2014, 88)

Marfanin syndroomaa sairastavilla henkil6illd on usein liikuntarajoitteita sai-
rauden vuoksi (Gonzales 2009, 666). Tama tulee huomioida neuvolassa, ja
kannustaa aitid syndroomaa sairastavalle sopivaan liikuntaan. Usein raskaana
olevalle muutenkin sopivat fyysiset aktiviteetit soveltuvat melko hyvin myos
Marfanin syndroomaa sairastavalle naiselle. Hyvia liikuntamuotoja ovatkin
esimerkiksi kdvely, ja muu rauhallinen liikunta, jossa verenpaine ei nouse ak-
kia liian korkeaksi, kun taas esimerkiksi raskasta litkuntaa tai staattista rasi-
tusta, kuten vapailla painoilla harjoittelemista, tulee valttaa (Maron ym. 2004,

2811-2813).

Normaaleissa neuvolaseurannoissa tulee kiinnittda huomiota verenpaineta-
soon ja mahdollisiin pre-eklampsian oireisiin, silld pre-eklampsia, kuten
edelld mainitaan, on haitallista aortan laajenemisen kannalta. Mikali kotimit-
tauksia tehdaan, tulee diteja opastaa mittaamaan verenpaine oikein. Pre-
eklampsian oireiden ilmetessa on tehtava lahete aitiyspoliklinikalle, tarvitta-

essa paivystyksena. (Aitiysneuvolaopas 2013, 114, 151.).
paivysty (Aitiy p )
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Toinen neuvolassa seurattava seikka on sikion kasvu. Vaikka Marfanin syn-
droomaa sairastavalla didilla onkin todennékdisesti paljon kaynteja aitiyspoli-
klinikalla, tulee myds neuvolassa normaalin kdytannon mukaan seurata sym-
tyysi-fundusmitan kasvua. Erityisesti beetasalpaajalaakityksen kaytto ras-
kausaikana on yhdistetty sikion kasvuhidastumaan ja pienipainoisena synty-
miseen (Hassan ym. 2015, 127). Kasvuhidastumaa epailtdessa tulee diti ldhet-
taa jatkoselvityksiin ditiyspoliklinikalle, kunhan ensin suljetaan pois mittaus-

virheen mahdollisuus (Aitiysneuvolaopas 2013, 156).

Tarkeaa on kertoa jo neuvolassa mahdollisuudesta istukkavillusbiopsiaan tai
lapsivesipunktioon, joista voidaan selvittda sikion mahdollinen sairastuminen
(Ekblad, n.d.). Tama lienee luontevinta tehda ensikdynnilla sikioseuloista ker-
rottaessa. Grigoriun ym. (2010, 230) tutkimuksesta huomautettakoon kuiten-
kin, ettd sama geenimutaatio suvussa voi aiheuttaa fenotyypiltdan eli ilmiasul-
taan tdysin erilaisen taudin. Kdytannossa siis esimerkiksi hyvin lievdoireinen
diti voi saada hyvin vaikeaa Marfanin syndroomaa sairastavan lapsen. Usein
Marfanin syndroomaa sairastavilla on kuitenkin hyva tieto omasta sairaudes-
taan, ja he ovat mahdollisesti jo kdyneet perinnéllisyysneuvonnassa. Tarvitta-
essa neuvolasta voidaan tehda lahete perinnéllisyys- tai ditiyspoliklinikalle li-
sdneuvontaa varten (Aitiysneuvolaopas 2013, 99). Kuitenkin on jokaisen per-
heen oma pdatds, haluavatko he osallistua mahdollisiin seulontoihin, ja heita

on tuettava tassa paatoksessaan.

6.2.2. Synnytyksen hoito

Riskiraskaudessa tehddan yleensa aina loppuraskauden aikana synnytyksen
ajankohdan sekd synnytystavan arviointi. Ladkari arvioi tilanteen vield uudel-

leen synnytyksen kidynnistyessa. (Aiméld 2012, 428)

Suomalaisessa synnytyskulttuurissa (Raussi-Lehto 2012, 253) 2. ajanvaiheen
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katsotaan alkaneen, kun kohdunsuu on tdysin auki. Kuitenkin mikali sikié on
viela korkealla, ei aktiivista ponnistamista yleensa aloiteta. Sen sijaan synnyt-
tdja voi tuntemustensa mukaan tyontda sen verran, mika tuntuu hyvalta, jol-
loin tarjoutuva osa laskeutuu synnytyskanavassa alaspdin. Grigoriun (2010,
237) mukaan Marfanin syndroomaa sairastavilla dideilld tarjoutuvan osan pi-
tdisi kuitenkin antaa passiivisesti laskeutua synnytyskanavassa, jonka jalkeen
itse ponnistusvaihe hoidettaisiin joko imuvedon tai pihtien avulla, vaikka se

johtaakin 2. ajanvaiheen pitenemiseen.

Kaytannossa kuitenkin avusteiset alatiesynnytykset hoidetaan Suomessa
useimmiten ns. poikkipdydassd, jolloin didin jalat ovat telineisiin tuettuna
(Uotila 2012, 496). Talloin didin on poikkeuksetta maattava selalldan, jolloin
supiinisyndrooma on uhkana, joten katilon tuleekin ohjata &iti asentoon mah-
dollisimman myo6hdisessa vaiheessa. Huomioitavaa on, etta mikali synnytyk-
sen jossain vaiheessa tarvitaan tokolyysid, aiheuttavat beetamimeetit (kuten
terbutaliini, Bricanyl®) kardiovaskulaarisia oireita, eikd niitd tulisi antaa sy-
danvikaisille tai rytmihdiridista karsiville dideille (Stefanovic 2012, 404). Toisi-
naan tulee esiin ristiriita turvallisen synnytyksen seka synnyttdjan itsemaaraa-
misoikeuden seka toiveiden kunnioittamisen kanssa. Katilo ja ladkari voivat
kuitenkin yhteistydssa vaikuttaa sithen, miten perhe kokee tulleensa hoide-
tuksi ylimaardisesta tarkkailusta ja toimenpiteistd huolimatta. Tarkeinta on,
ettd perheelle kerrotaan miksi toimenpiteet on tehtdva. (Aimala 2012, 428).

My0s didin omaa asiantuntijuutta sairautensa suhteen tulee kunnioittaa.
Kivunlievitys alatiesynnytyksessa

Synnyttajalle on annettava tarpeeksi tietoa eri kivunlievitysmenetelmista, jotta
hénelld on mahdollisuus tietoiseen paatoksentekoon. Tahan kuuluu eri mene-

telmien hyotyjen ja riskien kertominen. (Raussi-Lehto 2012, 244). Todennakai-
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sesti Marfanin syndroomaa sairastaville on tehty valmiiksi synnytyssuunni-
telma, jota mukaillen voidaan edeta. Epiduraalikatetri voidaankin laittaa val-
miiksi jo aikaisessa vaiheessa, jolloin myohemmin ei tarvitse odottaa aneste-
sialddkarin paikalle saapumista vaan saadaan tarvittava kivunlievitys heti,
kun synnyttdjan kivut sitd vaativat. Katilon on kuitenkin hyva jo synnytyksen
suunnitteluvaiheessakin kertoa eri kivunlievitysmenetelmista, joita voi tarvit-
taessa kayttda mahdollisen epiduraalipuudutuksen rinnalla. Kétilon on kui-
tenkin voitava tarjota koko perheelle turvallinen ja miellyttava synnytys
(Raussi-Lehto 2012, 244). Katilotyon keinoin voidaan lievittdaa synnytyksen ai-
heuttamaa stressitilaa sekd tukea synnyttdjan omia keinoja siitd selvidmisessa.
Erityisesti pelkoon tai epéatietoisuuteen yhdistettyna synnytyskipu on erityi-
sen stressaavaa, mika tulisi katilond huomioida synnytysta hoitaessa. Katilo-
tyon mukaisia ei-farmakologisia kivunlievitysmenetelmia voivat olla esimer-
kiksi eri hengitysmenetelmat, hieronta, lampo6 sekad aquarakkulat. My06s syn-
nyttdjan perustarpeista huolehtiminen seka ldasndolo toimivat usein kipua lie-
vittdvina tekijoing, ja ladkkeelliset menetelmaét eivit korvaakaan huolenpitoa
ja lasndoloa. (Raussi-Lehto 2012, 245-246) Koska Marfanin syndroomaa sairas-
taville aideille suositellaan avusteista alatiesynnytysta, tulee riittavasta kivun-
lievityksesta huolehtia. Esimerkiksi pudendaalipuudutuksella saadaan hyva
kivunlievitys operatiivisen synnytyksen hoitoa varten (Raussi-Lehto 2012,

253).

Sektiosynnytys

Sektiota ei ole valttamatonta esittda perheelle pelkastaan ladketieteellisena toi-
menpiteend, vaan siihen voi aktiivisesti valmistautua samalla tavalla kuin ala-
tiesynnytykseenkin. Erityisesti neuvolan puolelta katilon on mahdollista tu-
kea perhetta henkiseen valmistautumiseen, asennoitumiseen seka tiedon ke-

raamiseen. (Nummi, n.d.) Katilon tuki ja ajan tasalla pitiminen on perheelle
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varmasti yhta korvaamatonta niin sektio- kuin synnytyssalissakin.

6.3. Opinndytetyon eettisyys ja luotettavuus

Eettisyys raportoinnissa tarkoittaa tutkimustulosten avoimuutta seka rehelli-
syyttd ja tarkkuutta kaikkien tutkimusvaiheiden raportoinnissa (Kylma & Ju-
vakka 2007, 154). Menetelmana kirjallisuuskatsaus on eettisesti kestava seka
helposti toistettavissa. Prosessin huolellinen kuvaaminen lisda toistettavuutta.
Aineistonhaussa kaytettiin useita tietokantoja, mika lisda opinndytetyon luo-
tettavuutta. Lisdksi tietokannat johtivat kattaviin ja kunnioitettuihin ammatti-
julkaisuihin, ja lahdemateriaalit olivat avoimesti sekd ammattilaisten etta opis-
kelijoiden saatavilla. Validiteetilla taas arvioidaan, onko tutkimuksessa mi-
tattu juuri sitd, mita alun perin pitikin (Kankkunen & Vehvildinen-Julkunen
2009, 152). Opinnadytetyon tulokset vastasivat asetettuihin tutkimuskysymyk-
siin. Raportoinnissa kaytettiin asianmukaisia, Jyvaskyldan ammattikorkeakou-
lun raportointiohjeen mukaisia lahdeviittauksia. Sidonnaisuuksia ei opinnay-

tetyota tehdessa ollut.

Lisdad opinndytetyon eettisyydestd kertoo sen tekeminen hyvén tieteellisen
kaytannon tavalla (Tutkimuseettinen neuvottelukunta 2012). Opinnaytety6ta
tehdessa noudatettiin yleistd huolellisuutta ja tarkkuutta aina aineiston hake-
misesta kirjoitusprosessin loppuun asti. Alkuperdaisjulkaisuiden ja kirjallisuus-
lahteiden tekijoita kunnioitettiin asianmukaisella lahdeviittaustekniikalla.

Tama myos lisaa kirjallisuuskatsauksen toistettavuutta.

Hakuprosessin aikana etsittiin laajasti tietoa aiheesta, ja lopulta ldhteet rajat-
tiin niihin, jotka parhaiten vastasivat tutkimuskysymyksiin. Kuitenkin rajaksi
asetettiin korkeintaan kymmenen vuotta vanhat artikkelit, silla tutkimustieto

on lisaantynyt ja synnytyksen hoidon kaytannot muuttuneet 1960-luvulta,
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josta vanhin saatavilla ollut artikkeli koskien Marfanin syndroomaa ja ras-
kautta 1oytyi. Tama lisda opinndytetyon sovellettavuutta nykykaytanteisiin.
Yhtaan artikkelia, joka kasittelisi sekda Marfanin syndroomaa etta katilotyota ei

suomen- eika englanninkielisessa hakuprosessissa 1oytynyt.

Opinndytetyohon valittuja julkaisuja arvioitiin kriittisesti. Julkaisusta tuli sel-
vita tekijoiden koko nimi, titteli sekd taustaorganisaatio. Lisdksi asiantuntija-
artikkeleissa sisallon tuli olla katsottavissa ilmoitetun kirjoittajan tekemaksi.
Tekijat olivat kaikissa valituissa julkaisuissa oman alansa asiantuntijoita ja tut-
kimusartikkelit oli julkaistu arvostetuissa ammattijulkaisuissa. Huomioitava
on kuitenkin, ettd osa julkaisuista on englanninkielisid, jolloin kddnnoksen
epaluotettavuus on huolellisuudesta huolimatta mahdollista. Toisaalta kuiten-
kin kansainvalinen aineisto my0s takaa monipuolisen nakokannan aiheeseen.
Toinen mahdollisesti luotettavuuteen vaikuttava seikka on Marfanin syndroo-
man harvinaisuus, ja kansainvélisestikin arvioituna Marfanin syndroomaan ja
raskauteen tai synnytykseen liittyvaa tutkimustietoa on olemassa vield suh-

teellisen vahan.

6.4. Johtopditokset ja jatkotutkimusaiheet

Opinnaytetyossa onnistuttiin kokoamaan tietoa Marfanin syndroomaa sairas-
tavan naisen raskausajasta ja synnytyksesta. Saatu tieto on hyodynnettavissa
erityisesti raskautta ja synnytyksia sekda Marfanin syndroomaa sairastavia hoi-
tavien henkil6iden tydssd. Saaduista tuloksista voidaan tehda johtopdéatos,
ettd raskauden suunnittelu on erityisen tarkedssa asemassa, samoin kuin ras-
kauden aikainen moniammatillinen seuranta ja sydamen ylimaaraisen rasi-

tuksen valttaminen raskausaikana ja synnytyksessa. Hyvan kivunlievityksen
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merkitystd syddamen rasittumisen estdmiseksi ei voi liikkaa korostaa. Usein sai-
rastunut itse on asiantuntijan roolissa, ja rooliristiriidat hoitohenkilokunnan ja
potilaan asiantuntijuuden valilld saattavat aiheuttaa vaikeuksia potilaan toi-
veiden ja turvallisen raskauden seurannan ja synnytyksen hoidossa. Mahdolli-
sia jatkotutkimusaiheita voisi liittyd esimerkiksi syddnsairaan potilaan laak-
keettomien kivunlievitysmenetelmien kayttoon synnytyksen aikana, seka har-

vinaista sairautta sairastavan naisen tukemiseen raskausaikana.
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Liite 2. Aineiston analysointiprosessin eteneminen

Alaluokka

Ylaluokka

Paidluokka

riskit raskauden aikana

riskit sydamelle

ian tuomat riskit

Riskit sikiolle

komplikaatiot

riskien taustat

riskia suurentavat asiat

Aortan korjausleikkauksen aiheuttamat riskit

Mahdolliset riskit

pienempi riski

riskia pienentavat asiat

Riskien minimointi

Riskit

raskauden suunnittelu

Raskauden ennuste

Ennen raskautta

raskauden seuranta

raskauden moniammatillinen hoito

raskausajan tutkimukset

Normaalit raskausoireet

sikion voinnin seuranta raskausaikana

raskauden seuranta ja hoito

laakitykset raskausaikana

raskauskomplikaatiot

Raskauteen vaikuttavat tekijat

Raskaus

Alatiesynnytys

Sektio

Synnytystapa

Kivunlievitys

Synnytyskipu

synnytyskipu

Ennenaikainen synnytys

Synnytyskomplikaatiot

Synnytyksen riskit

synnytyksen jalkeinen seuranta

perheen toiveet synnytyksesta

Synnytyksen hoito

Synnytys




	kansilehti---suomenkielinen
	Kuvailulehti suomi
	kuvailulehti_eng
	Helin_oppari_teksti

