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SANTRAUKA 
 

Įvadas: Įgimtos širdies ydos ir jų gydymas yra ypatinga medicinos mokslo ir praktikos sritis. 

Mokslinėje literatūroje teigiama, kad sunkaus ūminio respiracinio sindromo 2 tipo 

koronaviruso infekcijos sukeltos pandemijos metu stipriai sutriko šių ligų gydymas ir bei 

sumažėjo įgimtų širdies ydų chirurgijos paslaugų prieinamumas. Lietuvoje šios paslaugos 

teikiamos tik Vilniaus universiteto ligoninės Santaros klinikose. Pandemijos metu ši ligoninė 

buvo atsakinga už pagalbos sergantiems koronavirusine liga 2019 koordinavimą visos šalies 

mastu. Daug išteklių reikalaujančių įgimtų širdies ydų chirurgijos paslaugų teikimą teko derinti 

taip, kad perskirstant žmogiškuosius ir materialiuosius išteklius būtų užtikrintas ir šių paslaugų 

teikimo tęstinumas, ir pagalba sunkiausiai koronavirusine liga 2019 sergantiems ligoniams. 

Darbo tikslas: Ištirti, kokią įtaką įgimtų širdies ydų chirurgijos paslaugų prieinamumui ir 

ankstyvosioms išeitims Lietuvoje turėjo visos koronavirusinės ligos 2019 pandemijos metu 

taikyti ribojimai. Tiriamieji ir metodai: Tiriamoji („pandeminė“) grupė (n = 290) – ligoniai, 

operuoti dėl įgimtų širdies ydų pandemijos metu. Kontrolinė („priešpandeminė“) grupė (n = 

310) – panašus skaičius ligonių, operuotų dėl įgimtų širdies ydų iki pandemijos. Įgimtų širdies 

ydų chirurgijos paslaugų prieinamumas bei ankstyvosios baigtys palyginti tarp grupių. 

Rezultatai: Ligonių, chirurgiškai gydytų dėl įgimtų širdies ydų, skaičius buvo panašus 

abiejose grupėse. Pandemijos metu jaunesni ligoniai buvo dažniau operuoti skubos tvarka nei 

prieš pandemiją, jų gydymo trukmė buvo ilgesnė. Ankstyvasis pooperacinis mirštamumas 

nesiskyrė tarp grupių. Išvados: Įvairūs valstybės ir įstaigos mastu taikyti su pandemijos 

valdymu susiję ribojimai buvo susiję su reikšmingais vidutinio ligonių amžiaus, vidutinės 

gulėjimo ligoninėje trukmės bei skubių ir planinių paslaugų skaičiaus skirtumais tarp tiriamųjų 

grupių. Bendras ĮŠY chirurgijos paslaugų prieinamumas ir kokybė COVID-19 pandemijos 

metu Lietuvoje išliko panašūs kaip ir prieš pandemiją. 

 

 

Raktažodžiai: įgimtos širdies ydos; koronavirusinė liga 2019; širdies chirurgija. 
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SUMMARY 
 

Introduction: Congenital heart disease and its treatment encompass a unique field of medical 

science and practice. Literature reports various challenges to provide adequate congenital 

cardiac care as well as significant decrements in the case volume during the recent pandemic 

caused by severe acute respiratory syndrome coronavirus 2 infection. The only center which 

provides congenital cardiac care in Lithuania is Vilnius University Hospital Santaros Clinics. 

During the pandemic, this hospital was responsible for country wide coordination of the 

treatment of patients with coronavirus disease 2019. Expensive and complex services of 

congenital heart surgery had to be organized in a way that the needs of both congenital heart 

and the sickest coronavirus disease 2019 patients would be met. This had to be achieved with 

reorganized hospital supplies and personnel. Aim of study: To evaluate the effect of various 

pandemic related restrictions on the accessibility and early outcomes of congenital heart 

surgery service in Lithuania. Materials and methods: Study (“pandemic”) group (n = 290) 

consisted of patients who underwent surgical treatment of congenital heart disease during the 

pandemic. Control (“pre-pandemic”) group (n = 310) consisted of a similar number of patients 

who underwent such treatment before the pandemic. Activity and early outcomes of congenital 

heart surgery service were compared between the two groups. Results: The number of admitted 

patients was similar in both groups. During the pandemic, younger patients were more often 

operated as urgent cases. Their median postoperative length of stay was longer. There was no 

difference in early postoperative mortality between the two groups. Conclusions: Various 

pandemic related restrictions imposed by the government or by the institution were related to 

significant changes in median patient age, median length of hospital stay and the number of 

elective and urgent surgical procedures between the studied groups. During the pandemic, 

overall accessibility and quality of congenital heart surgery service in Lithuania remained 

similar as in the pre-pandemic period. 

 

 

Keywords: congenital heart disease; coronavirus disease 2019; cardiothoracic surgery. 
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1. SANTRUMPOS 

AAL – atviras arterinis latakas; 

APVĮ – anomalus plaučių venų įtekėjimas; 

BVP – bendrasis vidaus produktas; 

COVID-19 – koronavirusinė liga 2019; 

EKMO – ekstrakorporinė membraninė oksigenacija; 

EMA – Europos vaistų agentūra; 

EŠS – elektrinis širdies stimuliatorius; 

GUCH – suaugę ligoniai su įgimtomis širdies ydomis; 

IQR – tarpkvartilinis pokytis; 

ĮŠY – įgimtos širdies ydos; 

KŠHS – kairiosios širdies pusės hipoplazijos sindromas; 

PPD – prieširdžių pertvaros defektas; 

SAAO – stambiųjų arterijų atkeitimo operacija; 

SD – standartinis nuokrypis; 

SPD – skilvelių pertvaros defektas; 

VUL SK – Vilniaus universiteto ligoninės Santaros klinikos.  
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2. ĮVADAS 

2.1. Problemos aktualumas 

Įgimtos širdies ydos (ĮŠY) – sudėtingų ir dažniausiai pasitaikančių žmogaus vystymosi 

anomalijų grupė (1). Remiantis įvairiais literatūros šaltiniais, ĮŠY pasireiškia 7-9 iš 1000 arba 

maždaug 1% gyvų naujagimių (2–4). Žmonių, turinčių šias ydas, sveikatos priežiūra reikalauja 

glaudaus bendradarbiavimo tarp skirtingų sričių sveikatos priežiūros specialistų, pačių ligonių 

ir jų artimųjų. ĮŠY gydymas taip pat pasižymi neproporcingai dideliu resursų sunaudojimu ir 

itin didele gydymo kaina (5). Pastebimas kryptingas sergamumo ir ligotumo ĮŠY augimas, taip 

pat teigiamas ryšys tarp sergamumo ĮŠY ir bendrojo vidaus produkto (BVP) augimo (3,6). Dėl 

pažangos diagnostikoje ir gydyme, per paskutinius 50 metų stipriai padidėjo ligonių su ĮŠY 

išgyvenamumas. Tai – viena iš priežasčių, kodėl šiuolaikinėms sveikatos priežiūros sistemoms 

daug iššūkių kelia vis didėjanti suaugusių ligonių su ĮŠY (angl. grown-up congenital heart, 

GUCH) grupė (2,4,7).  

Neseniai pasaulį sukrėtusi koronavirusinės ligos 2019 (COVID-19) pandemija buvo 

didelis iššūkis sveikatos priežiūros sistemoms visame pasaulyje. Žmogiškųjų ir materialiųjų 

sveikatos priežiūros resursų perskirstymas bei įvairūs kasdienio žmonių gyvenimo ribojimai 

reikšmingai sumažino ne dėl COVID-19 teikiamų sveikatos priežiūros paslaugų apimtis. Ypač 

ryškiai tai pasireiškė pandemijos pradžioje (8). Įvairūs tyrimai ĮŠY srityje ne tik patvirtina šią 

tendenciją, bet ir atkreipia dėmesį į psichologinį stresą, su kuriuo pandemijos metu susidūrė 

ĮŠY sergantieji ir jų artimieji (9,10). Lietuvoje ĮŠY chirurgijos paslaugų teikimą sunkino 

įvairūs valstybės ir įstaigos lygmenyje taikyti ribojimai, skirti COVID-19 pandemijos 

valdymui. 

Vilniaus universiteto ligoninės Santaros klinikos (VUL SK) yra vienintelė ligoninė 

Lietuvoje, teikianti ĮŠY gydymo paslaugas. Pandemijos metu ši įstaiga buvo pagrindinė 

ligoninė, atsakinga už pagalbos sergantiems COVID-19 koordinavimą visos šalies mastu, šioje 

įstaigoje buvo gydomi sunkiausiomis COVID-19 formomis sergantys ligoniai. VUL SK turėjo 

perskirstyti didelę dalį materialiųjų ir žmogiškųjų išteklių, kad patenkintų pandemijos valdymo 

poreikius, tuo pačiu išlaikant ĮŠY chirurgijos paslaugų teikimą, kadangi jokia kita įstaiga šalyje 

negalėjo teikti šių paslaugų. 

Dauguma tyrimų, analizuojančių ne dėl COVID-19 teikiamas sveikatos priežiūros 

paslaugas pandemijos metu, yra atlikti pačiame pandemijos įkarštyje, todėl juose pateikiamos 

išvados neaprėpia viso šios pasaulinės sveikatos krizės laikotarpio. Pastebimai trūksta studijų, 
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apžvelgiančių visą pandemijos laikotarpį. Šis trūkumas buvo viena esminių paskatų vykdyti šį 

tyrimą. 

2.2. Tyrimo tikslas 

Šio darbo tikslas yra ištirti, kokią įtaką ĮŠY chirurgijos paslaugų prieinamumui ir 

ankstyvosioms išeitims Lietuvoje turėjo visos COVID-19 pandemijos metu taikyti ribojimai.  

 

3. TIRIAMIEJI IR METODAI 

Šiame tyrime naudoti duomenys buvo rinkti 2022 m. gegužės – 2023 m. vasario 

mėnesiais vykdyto retrospektyvinio, nerandomizuoto tyrimo metu. Duomenys surinkti iš 

anonimizuotos sveikatos duomenų bazės, kurioje buvo sukaupti visų ligonių, operuotų dėl ĮŠY 

tarp 2018 m. vasario 1 d. ir 2022 m. balandžio 20 d. imtinai, duomenys. Pagal Lietuvos 

Respublikos įstatymus bei Lietuvos bioetikos komiteto ir Vilniaus regioninio bioetikos 

komiteto išaiškinimus, šiam tyrimui bioetikos leidimas nebuvo reikalingas, kadangi naudoti tik 

anonimizuoti retrospektyviniai medicinos paslaugų teikimo audito duomenys. Jokia 

informacija, kuri potencialiai leistų identifikuoti ligonius, nebuvo prieinama ir naudojama 

atliekant šį tyrimą. 

3.1. Tiriamieji ir imtys 

Pirmasis COVID-19 atvejis Lietuvoje buvo nustatytas 2020 m. vasario 28 d., o 

paskutiniai valstybės mastu taikyti ribojimai buvo atšaukti 2022 m. balandžio 20 d. Visi 

ligoniai, šiuo laikotarpiu imtinai operuoti dėl ĮŠY, buvo priskirti tiriamajai („pandemijos“) 

grupei (n = 290). Kontrolinė (“priešpandeminė”) grupė (n = 310) sudaryta parenkant laikotarpį, 

per kurį buvo operuota panašus skaičius ligonių. Jai buvo priskirti visi ligoniai, operuoti dėl 

ĮŠY tarp 2018 m. balandžio 1 d. ir 2020 m. vasario 27 d. imtinai. 

3.2. Vertinti rodikliai  

Siekiant įvertinti COVID-19 pandemijos įtaką ĮŠY chirurgijos paslaugoms, vertintas 

paslaugų teikimo aktyvumas ir šios tyrimo baigtys – ankstyvasis pooperacinis mirštamumas 

bei hospitalizacijos trukmė. Paslaugų teikimo aktyvumas atspindi paslaugų teikimo 

prieinamumą, o tyrimo baigtys leidžia palyginti suteiktų paslaugų kokybę. 
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IŠY chirurgijos paslaugų teikimo aktyvumas – mišrus rodiklis. Jį vertinant atsižvelgta 

į bendrą per analizuojamą laikotarpį gydytų ligonių skaičių; gydytų naujagimių, kūdikių, vaikų 

ir suaugusiųjų skaičių; bendrą atliktų operacijų skaičių; planinių operacijų skaičių (planinių 

pirmą kartą atliekamų1 ir planinių pakartotinių2 operacijų suma); skubių operacijų3 skaičių; 

revizijų4 skaičių. Jei ligonio būklė buvo stabilizuota iki operacijos, kairiosios širdies pusės 

hipoplazijos sindromo (KŠHS) korekcijos pirmojo etapo operacijos (Norwood-1 procedūros 

(11)) ir stambiųjų arterijų atkeitimo operacijos (SAAO), arba Jatene, procedūros (12)) nebuvo 

laikomos skubiomis.  

Pirminė tyrimo baigtis – ankstyvasis pooperacinis mirštamumas (13) – atspindi, kokia 

dalis ligonių per tiriamą laikotarpį mirė per pirmas 30 dienų po operacijos arba tos pačios 

hospitalizacijos metu. Antrinė tyrimo baigtis – hospitalizacijos trukmė – atspindi vidutinę 

ligonių gulėjimo ligoninėje trukmę. 

Siekiant geriau iliustruoti tyrimo rezultatus, paslaugų kokybė buvo papildomai vertinta 

apskaičiuojant atliktų procedūrų ir hospitalizacijų skaičiaus santykį. Šis rodiklis apskaičiuotas 

IŠY chirurginių procedūrų (įskaitant revizijas), atliktų per tiriamą laikotarpį, skaičių dalinant 

iš ligonių, per tą patį laikotarpį paguldytų į ligoninę chirurginiam ĮŠY gydymui, skaičiaus. Jei 

vienos hospitalizacijos metu visiems ligoniams būtų atliekama po vieną operaciją, šis santykis 

būtų lygus vienam. Kuo daugiau operacijų yra atliekama vienam žmogui tos pačios 

hospitalizacijos metu, tuo didesnis šis rodiklis. 

 
1 Planinės pirmą kartą atliekamos operacijos – prieširdžių pertvaros defekto (PPD) plastika, skilvelių 

pertvaros defekto (SPD) plastika, atviro arterinio latako (AAL) plastika, anomalaus plaučių venų įtekėjimo 
(APVĮ), atrioventrikulinės komunikacijos, Falo (Fallot) tetrados korekcija, planinė pirmą kartą atliekama 
elektrinio širdies stimuliatoriaus (EŠS) implantacija, planinė pirmą kartą atliekama aortos ir/ar aortos vožtuvo, 
plaučių arterijos ir/ar plaučių arterijos vožtuvo operacija, planinė Norwood-1 operacija, planinė SAAO. 

2 Planinės pakartotinės operacijos – kairės širdies hipoplazijos sindromo korekcijos antro (Glenn 
procedūra) ir trečio (Fontan procedūra) etapų operacijos, pakartotinės EŠS implantacijos, EŠS generatoriaus 
pakeitimo operacijos, pakartotinės širdies miektomijos, pakartotinės plaučių arterijos konduitų implantavimo 
operacijos. 

3 Skubios operacijos – atliekamos iškart po sprendimo operuoti dėl staigiai blogėjančios ligonio būklės, 
pavyzdžiui: širdies transplantacija, skubi SAAO, skubi Norwood-1 operacija, ekstrakorporinės membraninės 
oksigenacijos (EKMO) sistemos prijungimo operacija, skubi EŠS implantacija, skubi peritoninės dializės 
kateterio implantacija, skubi Blalock-Thomas-Taussig jungties suformavimo operacija, skubi koronarinių arterijų 
formavimosi ydos korekcija. 

4 Revizijos – operacijos, kurių metu po pirmos operacijos pakartotinai atveriama žaizda, pavyzdžiui: 
revizijos dėl kraujavimo ir revizijos, kuomet po pirminės operacijos palikta neužsiūta krūtinės ląsta.  



 
 
 

8 

3.3. Statistinė duomenų analizė 

Kiekybinių duomenų pasiskirstymo normalumas buvo vertinamas analizuojant 

duomenų vidurio padėties charakteristikas (vidurkį, modą ir medianą) bei apskaičiuojant 

Shapiro-Wilk kriterijų kiekvienam kintamajam. Kiekybiniai duomenys, kurių pasiskirstymas 

buvo normalus, pateikti vidurkio (x̄) ir standartinio nuokrypio (SD) išraiška. Kiekybiniai 

duomenys, kurių pasiskirstymas neatitiko normalumo kriterijų, pateikti medianos (x͂) ir 

tarpkvartilinio pokyčio (IQR) pavidalu. Kokybiniai duomenys aprašyti pateikiant absoliutų 

dažnį (n) ir santykinį dažnį procentais. 

Atsižvelgiant į kintamųjų tipą bei duomenų pasiskirstymą, duomenys tarp imčių buvo 

lyginti naudojant studento t-testą, Wilcoxon-Mann-Whitney U kriterijų, Kruskal-Wallis H 

kriterijų, X2 ir Fisher kriterijus. Statistiniai skaičiavimai atlikti naudojant R programinę įrangą 

(R Core Team, R Foundation for Statistical Computing: Vienna, Austria, 2018) (14). Skirtumai 

tarp imčių buvo laikomi reikšmingais, kai statistinių metodų p-reikšmės buvo mažesnės už 

0.05. 

3.4. Valstybės mastu taikyti ribojimai 

COVID-19 pandemijos metu Lietuvoje visos šalies mastu taikyti ribojimai buvo labai 

aktualūs ĮŠY sergantiems asmenims ir jų artimiesiems.  

Piliečių judėjimo kontrolė tarp savivaldybių šalies viduje (15) apsunkino ligonių 

atvykimą į ligoninę operacijoms ir kontroliniams vizitams. Visos pandemijos metu ligoniai 

planine tvarka buvo guldomi tik su sąlyga, kad turi neigiamą COVID-19 testą arba yra 

pasiskiepiję nuo COVID-19 infekcijos (šis ribojimų palengvinimas imtas taikyti pradėjus 

visuotinę gyventojų vakcinaciją) (16). Jei asmuo suplanuotos hospitalizacijos metu sirgo 

COVID-19 infekcija, jo gydymas turėjo būti nukeliamas. Pandemijos sąlygomis tiksliai 

planuoti ligonių gydymą ir tokių planų laikytis buvo itin sudėtinga dėl nuolat besikeičiančios 

epidemiologinės situacijos šalyje ir visame pasaulyje.  

Vakcinos nuo COVID-19 greitai tapo pagrindiniu pandemijos valdymo įrankiu visame 

pasaulyje. Vis dėlto, iš visų sergančiųjų ĮŠY Lietuvoje, tik vyresni nei 16 m. ligoniai galėjo 

iškart pasinaudoti vakcinų teikiama apsauga. Jaunesni asmenys, sudarantys absoliučią 

daugumą visos ĮŠY sergančiųjų populiacijos Lietuvoje, turėjo sulaukti, kol vakcinos bus 

registruotos vartojimui jų amžiaus žmonėms. Europos vaistų asociacija (angl. European 

Medicines Agency, EMA) vakcinas nuo COVID-19 5 – 11 m. amžiaus vaikams leido vartoti 

beveik po vienerių, o jaunesniems nei 6 mėn. vaikams – beveik po dviejų metų nuo pirmosios 
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COVID-19 vakcinos registravimo Europoje (17–19). Tai reiškė, kad vakcinų nuo COVID-19 

atsiradimas pačioje pradžioje neturėjo įtakos didelei daliai ĮŠY sergančiųjų Lietuvoje. Šių 

ligonių galimybė užsikrėsti COVID-19 infekcija išliko didelė. Užsikrėtę COVID-19 infekcija, 

šie asmenys negalėjo būti hospitalizuojami planinėms operacijoms ir jų gydymas turėjo būti 

perkeliamas vėliau.  

3.5. Įstaigos mastu taikyti ribojimai 

COVID-19 pandemijos kelti iššūkiai Lietuvoje lėmė įvairių suvaržymų taikymą ne tik 

valstybės, bet ir sveikatos priežiūros įstaigų mastu.  

VUL SK perorganizavo daugelio ligoninės skyrių darbą tam, kad pakaktų personalo ir 

lovų skaičiaus COVID-19 ligoniams. Dėl infekcijų kontrolės šia liga sergantys asmenys 

privalėjo būti gydomi tik uždaruose, jiems skirtuose skyriuose. Visų ligonių lankymas 

pandemijos metu buvo griežtai ribojamas, kai kada ir visiškai uždraustas. Taip pat buvo 

siekiama, kad kuo mažiau personalo, dirbančio COVID-19 skyriuose, tuo pat metu dirbtų ir su 

ligoniais, kurie neserga COVID-19 infekcija. Dalis įvairaus rango medicinos darbuotojų buvo 

perkelti arba savanoriškai perėjo dirbti į skyrius, kuriuose buvo gydomi sergantieji COVID-19 

infekcija. Daugelis ligoninės skyrių buvo sumažinti, o kai kurie visiškai uždaryti ir pertvarkyti 

darbui su COVID-19 ligoniais. Visi šie veiksniai stipriai veikė ne dėl COVID-19 teikiamų 

stacionarinių sveikatos priežiūros paslaugų, tarp jų – ir įgimtų širdies ydų chirurgijos – teikimą. 

ĮŠY chirurgijos paslaugų teikimą pandemijos metu labiausiai stabdė personalo 

(gydytojų, slaugytojų, slaugytojo padėjėjų, valytojų, išėjusių dirbti į COVID-19 skyrius) bei 

medicininės įrangos (kuri buvo laikinai naudojama COVID-19 sergančiųjų gydymui) stoka. 

Dėl šių priežasčių labai sumažėjo reanimacijos, į kurią vežami visi ligoniai po ĮŠY operacijų, 

darbo pajėgumas. Ligonių lankymo bei buvimo kartu su jais ligoninėje ribojimai taip pat sukėlė 

reikšmingų iššūkių ĮŠY centre gydytiems ligoniams ir jų artimiesiems. 

3.6. Priemonės, kurių imtasi siekiant sumažinti ribojimų poveikį ĮŠY chirurgijos 

paslaugoms 

Nepaisant daugelio veiksnių, apsunkinusių sklandų paslaugų teikimą pandemijos metu, 

VUL SK vis tiek buvo stengiamasi užtikrinti kaip įmanoma geresnį ĮŠY chirurgijos paslaugų 

prieinamumą tuo pačiu išlaikant susitelkimą COVID-19 pandemijos valdymui.  
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Visų pirma, pandemijos metu ĮŠY centro ligoniai ir jų artimieji į ligoninę galėjo patekti 

naudodamiesi atskiru įėjimu ir koridoriumi. Taip buvo mažinamas COVID-19 infekcijos 

plitimas ir užsikrėtimo pavojus. 

ĮŠY komandos darbas buvo organizuojamas taip, kad personalas dirbtų pastoviomis 

dviejų – trijų asmenų komandomis. Darbuotojų bendravimas tarpusavyje buvo ribojamas. 

Ligonių aptarimai, jei tik įmanoma, vykdavo nuotoliniu būdu, gyvai buvo aptarinėjami tik 

būtiniausi atvejai. Procedūrose ir apžiūrose dalyvaudavo tik būtinas personalas. Šiomis 

priemonėmis siekta apsaugoti ligonius, sumažinti potencialius nuostolius bei viruso išplitimo 

mastą kam nors iš ĮŠY komandos ar ligonių užsikrėtus COVID-19. 

ĮŠY gydymas yra neatsiejamas nuo komplikacijų. Pandemijos metu dėl riboto ir sunkiai 

prognozuojamo ambulatorinių sveikatos priežiūros paslaugų prieinamumo pasikeitė ĮŠY 

ligonių guldymo ir išrašymo iš ligoninės taktika. Daliai ligonių, kurie normaliomis 

aplinkybėmis galėtų bent kurį laiką laukti operacijos namuose arba būti gydomi 

konservatyviomis priemonėmis, pandemijos metu operacija buvo rekomenduojama santykinai 

anksčiau. Taip buvo siekiama išvengti būklės pablogėjimo ir kitų komplikacijų, kurios galėtų 

būti nepastebėtos arba nesuvaldytos dėl sutrikusio sveikatos priežiūros paslaugų teikimo 

ambulatorinėje grandyje, negalėjimo atvykti į gydymo įstaigą dėl karantino ribojimų ir kitų, 

sunkiai numatomų, priežasčių (pvz., vyresniems ligoniams, turintiems PPD, defekto plastikos 

operacija buvo siūloma anksčiau siekiant išvengti plautinės hipertenzijos ir/ar Eisenmengerio 

sindromo išsivystymo). Taip pat, nepaisant potencialiai ilgesnės hospitalizacijos trukmės, buvo 

siekiama išrašyti ligonius kuo geresnės sveikatos, paliekant kuo mažiau nepastebėtų 

komplikacijų arba galimybių joms atsirasti (pvz., operuoti ligoniai būdavo išrašomi tik visiškai 

sugijus žaizdai ir pašalinus siūles).  

4. REZULTATAI 

4.1. Tiriamųjų grupės 

Pandemijos laikotarpis, trukęs nuo 2020 m. vasario 28 d. iki 2022 m. balandžio 20 d. 

imtinai, turėjo 783 dienas. Per šį laiką ĮŠY chirurginiam gydymui buvo hospitalizuota 290 

ligonių, atliktos 354 procedūros, iš jų – 54 revizijos. Priešpandeminis laikotarpis, trukęs nuo 

2018 m. balandžio 1 d. iki 2020 m. vasario 27 d. imtinai, turėjo 689 dienas. Per šį laikotarpį 

ĮŠY chirurginiam gydymui buvo hospitalizuota 310 ligonių, atliktos 388 procedūros, iš jų – 70 
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revizijų. Palyginus abi tiriamųjų grupes pagal tiriamųjų laikotarpių trukmę, bei hospitalizuotų 

ligonių ir atliktų procedūrų skaičių, nerasta statistiškai reikšmingų skirtumų (p-reikšmė > 0.05). 

4.2. Ligoniai 

Pandemijos metu ĮŠY chirurginiam gydymui buvo hospitalizuoti 162 (55.82%) 

vyriškosios ir 128 (44.14%) moteriškos lyties ligoniai, vyrų ir moterų santykis buvo 1.27:1. Iki 

pandemijos, analogiškai, buvo hospitalizuoti 163 (52.58%) vyriškos lyties ir 147 (47.42%) 

moteriškos lyties asmenys. Vyrų ir moterų santykis buvo 1.11:1. Palyginus abi tiriamųjų 

grupes, statistiškai reikšmingų ligonių pasiskirstymo pagal lytį skirtumų nerasta. 

Abi tiriamųjų grupės buvo lygintos pagal ligonių amžių operacijos dieną bei 

pasiskirstymą pagal amžiaus grupes. Revizijos neįtrauktos į šiuos skaičiavimus. Ligonių 

amžiaus mediana pandemijos grupėje buvo statistiškai reikšmingai mažesnė lyginant su 

priepšandemine grupe (237.5 (24 – 866.8) dienos ir 385.6 (75.5 – 2024.8) dienos) (p-reikšmė 

< 0.05). Abiejose tiriamųjų grupėse ligoniai pagal amžių operacijos dieną buvo suskirstyti į 

naujagimius (0 – 28 dienų amžiaus), kūdikius (1 – 12 mėnesių amžiaus), vaikus (1 – 18 metų 

amžiaus) ir suaugusius (vyresnius nei 18 metų amžiaus) (1 paveikslas). Pastebėta, kad 

pandemijos metu operuotų naujagimių skaičius buvo reikšmingai didesnis nei prieš pandemiją 

(atitinkamai 80 (26.67%) ir 57 (17.92%) ligoniai, p-reikšmė < 0.05). Kitose amžiaus grupėse 

ligonių skaičius reikšmingai nesiskyrė tarp tiriamųjų grupių. Taip pat rasta, kad pandemijos 

metu operuoti vaikai buvo reikšmingai jaunesni nei prieš pandemiją (vaikų grupėje amžiaus 

mediana atitinkamai 937 (603 – 1914) ir 1745 (1037 – 3474) dienos, p-reikšmė < 0.05) (1 

lentelė). 
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 Pandemijos metu Prieš pandemiją p-reikšmė 

Paguldymai į ligoninę    

Iš viso (n, (%)) 290 (100) 310 (100) > 0.05 

Vyrai (n, (%)) 162 (55.86) 163 (52.58) > 0.05 

Moterys (n, (%)) 128 (44.14) 147 (47.42) > 0.05 

Vyrai : moterys 1.27:1 1.11:1 > 0.05 

Naujagimiai (n, (%)) 73 (25.17) 53 (17.10) < 0.05 

Kūdikiai (n, (%)) 86 (29.66) 98 (31.61) > 0.05 

Vaikai (n, (%)) 127 (43.79) 148 (47.74) > 0.05 

Suaugusieji (n, (%)) 4 (1.38) 11 (3.55) > 0.05 

Amžius operacijos dieną (dienos)    

Bendras (x͂, (IQR)) 237.5 (24 – 866.8) 385.6 (75.5 – 2024.8) < 0.05 

Naujagimiai (x͂, (IQR)) 7 (4 – 17.3) 6 (4 – 11) > 0.05 

Kūdikiai (x͂, (IQR)) 141 (68 – 212) 130 (79 – 201) > 0.05 

Vaikai (x͂, (IQR)) 937 (603 – 1914) 1745 (1037 – 3474) < 0.05 

Suaugusieji (x͂, (IQR)) 8250.5 (7335.8 – 9303) 11362 (8178 – 12218) > 0.05 

Iš viso atlikta procedūrų (n, (%)) 354 (100) 388 (100) > 0.05 

Hospitalizacijos trukmė (dienos) 

(x͂, (IQR)) 
16 (11 – 26) 12 (8 – 24) < 0.05 

Ankstyvasis pooperacinis 

mirštamumas (n, (%)) 
13 (4.48) 15 (4.83) > 0.05 

 

1 lentelė. Pagrindinės abiejų tiriamųjų grupių charakteristikos bei jų palyginimas. 
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1 paveikslas. Ligonių pasiskirstymas pagal amžiaus grupes abiejose tiriamųjų grupėse. 

4.3. Operacijos 

Visos chirurginės operacijos pandemijos ir priešpandeminėje grupėse pagal savo tipą 

bei skubumą buvo suklasifikuotos į keturias kategorijas – planinės pirmą kartą atliekamos, 

planinės pakartotinės, skubios operacijos ir revizijos. Pandeminė ir priešpandeminė grupės 

buvo palygintos pagal operacijų skaičių kiekvienoje kategorijoje. Pandemijos laikotarpiu 

reikšmingai daugiau ligonių buvo operuoti skubos tvarka nei prieš pandemiją (atitinkamai 39 

(11.02%) ir 23 (5.93%) operacijos, p-reikšmė < 0.05). Taip pat buvo pastebėta tendencija, kad 

per pandemiją sumažėjo planinių pirmą kartą atliekamų operacijų skaičius (184 (51.98%) ir 

229 (59.02%) operacijos , p-reikšmė = 0.05) ir padidėjo planinių pakartotinių operacijų 

skaičius (77 (21.75%) ir 66 (17.01%), p-reikšmė = 0.05) (2 paveikslas). 
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2 paveikslas. Skirtingų kategorijų operacijų skaičius abiejose tiriamųjų grupėse. 

4.4. Pandemijos įtaka ĮŠY chirurgijos paslaugų kokybei 

Šiame tyrime pandemijos įtaką ĮŠY chirurgijos paslaugų kokybei Lietuvoje atspindi 

pirminė ir antrinė baigtys – ankstyvasis pooperacinis ligonių mirštamumas bei hospitalizacijos 

trukmė. Papildomai vertintas rodiklis – atliktų procedūrų ir hospitalizacijų skaičiaus santykis. 

Šie rodikliai buvo apskaičiuoti atskirai abiem tiriamųjų grupėms ir palyginti tarpusavyje. 

Nepaisant skubių operacijų skaičiaus padidėjimo, kurį, tikėtina, paskatino valstybės 

mastu taikytos pandemijos valdymo priemonės, bendras ankstyvasis mirštamumas po ĮŠY 

operacijų išliko panašus tarp ligonių, operuotų pandemijos metu, ir operuotų prieš pandemiją 

(13 (4.48%) ir 15 (4.83%) ligonių, p-reikšmė > 0.05) (1 lentelė). Palyginus skirtingų amžiaus 

grupių ligonių operacinį mirštamumą pandemijos metu ir prieš ją, taip pat nebuvo rasta 

statistiškai reikšmingų skirtumų (2 lentelė). 
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Amžiaus grupė 

Ankstyvasis pooperacinis mirštamumas 

(n, (%)) p-reikšmė 

Pandemijos metu Prieš pandemiją 

Naujagimiai 9 (11.25) 5 (8.77) > 0.05 

Kūdikiai 4 (4.49) 9 (8.91) > 0.05 

Vaikai 0 (0) 1 (0.67) > 0.05 

Suaugusieji 0 (0) 0 (0) - 

 

2 lentelė. Ankstyvojo pooperacinio mirštamumo palyginimas tarp abiejų tiriamųjų 

grupių. 

 

Palyginus ligonių gulėjimo ligoninėje trukmę tarp pandeminės ir priešpandeminės 

grupių, rasta reikšmingų skirtumų. Vertinant bendrai, pandemijos metu ligoniai ligoninėje 

gulėjo reikšmingai ilgiau nei prieš pandemiją (hospitalizacijos trukmės mediana atitinkamai 16 

(11 – 26) ir 12 (8 – 24) dienų, p-reikšmė < 0.05) (1 lentelė). Palyginus hospitalizacijos trukmes 

skirtingose amžiaus grupėse, pastebėta, kad pandemijos metu ilgiau ligoninėje gulėjo dėl ĮŠY 

operuoti vaikai (hospitalizacijos trukmės mediana atitinkamai 12 (9 – 18) ir 9 (8 – 13) dienų, 

p-reikšmė < 0.05) ir suaugusieji (hospitalizacijos trukmės mediana atitinkamai 24 (17.75 – 

31.75) ir 13 (5.5 – 14.5) dienų, p-reikšmė < 0.05), panašių skirtumų naujagimių ir vaikų 

amžiaus grupėse nebuvo rasta (3 lentelė). Skirtingų amžiaus grupių ligonių hospitalizacijos 

trukmės tendencijos bei jų skirtumai pandemijos metu ir prieš pandemiją vizualiai pavaizduoti 

3 paveiksle. 

 

Amžiaus grupė 

Hospitalizacijos trukmė  

(dienos) (x͂, (IQR)) p-reikšmė 

Pandemijos metu Prieš pandemiją 

Naujagimiai 25 (18 – 37) 27.5 (20 – 34) > 0.05 

Kūdikiai 16 (13 – 29) 17 (11 – 29) > 0.05 

Vaikai 12 (9 – 18) 9 (8 – 13) < 0.05 

Suaugusieji 24 (17.75 – 31.75) 13 (5.5 – 14.5) < 0.05 

 

3 lentelė. Hospitalizacijos trukmės palyginimas tarp skirtingų amžiaus grupių ligonių 

abiejose tiriamųjų grupėse. 
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Abiejose tiriamųjų grupėse atliktų procedūrų ir hospitalizacijų skaičiaus santykio 

palyginimas neatskleidė jokių reikšmingų skirtumų nei skaičiuojant šį santykį bendrai, nei 

atskirai kiekvienai amžiaus grupei (4 lentelė). 

 

Amžiaus 

grupė 

N (procedūrų) / N (hospitalizacijų) Santykis 
p-reikšmė 

Pandemijos metu Prieš pandemiją Pandemijos metu Prieš pandemiją 

Naujagimiai 119/73 90/53 1.63 1.70 > 0.05 

Kūdikiai 95/86 122/98 1.10 1.25 > 0.05 

Vaikai 136/127 164/148 1.07 1.11 > 0.05 

Suaugusieji 4/4 12/11 1 1.09 > 0.05 

BENDRAI 354/290 388/310 1.22 1.25 > 0.05 

 

4 lentelė. atliktų procedūrų ir hospitalizacijų skaičiaus santykio palyginimas abiejose 

tiriamųjų grupėse. 
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3 paveikslas. Duomenų sklaidos empirinio tankio diagramos, atspindinčios skirtingų amžiaus 

grupių ligonių hospitalizacijos trukmės skirtumus tarp abiejų tiriamųjų grupių. 
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5. DISKUSIJA 

5.1. Rezultatų apžvalga 

Šiame tyrime retrospektyviai analizuojama, kokią įtaką COVID-19 pandemijos metu 

valstybės ir įstaigos mastu taikyti ribojimai turėjo vienos itin specifiškos ligonių grupės 

gydymo paslaugoms vienoje šalyje. Tiriamas ribojimų poveikis per visą pandemijos laikotarpį 

Lietuvoje (nuo pirmo COVID-19 infekcijos atvejo patvirtinimo datos iki paskutinių kasdienio 

gyvenimo suvaržymų taikymo atšaukimo). Tiriamoji grupė iš ligonių, operuotų dėl ĮŠY per šį 

laikotarpį, palyginta su kontroline grupe, sudaryta iš panašaus skaičiaus ligonių, operuotų iki 

pandemijos.  

Lyčių pasiskirstymas tarp sergančiųjų ĮŠY, kaip teigiama literatūroje, įvairuoja 

priklausomai nuo konkrečios ydos ir jos atsiradimo etiologijos (20). Vertinant bendrai, 

stebimas šiek tiek didesnis ĮŠY paplitimas vyriškos lyties asmenų tarpe (21,22). Šio tyrimo 

rezultatai taip pat patvirtina šį teiginį – vyrų ir moterų santykis tiek bendrai, tiek tarp 

pandeminės ir priešpandeminės tiriamųjų grupių buvo panašus, vyriškos lyties ligonių skaičius 

visais atvejais buvo šiek tiek didesnis, tačiau šis skirtumas nebuvo statistiškai reikšmingas. 

ĮŠY dažniausiai yra diagnozuojamos ir gydomos ankstyvame amžiuje (23). Šiame 

tyrime tirtų ligonių amžiaus operacijos dieną mediana buvo reikšmingai mažesnė pandemijos 

metu nei prieš pandemiją. Būtų sunku šio radinio nesusieti su pastebėjimu, kad pandemijos 

metu Lietuvoje dėl ĮŠY buvo operuota reikšmingai daugiau naujagimių ligonių. Mokslinėje 

literatūroje pastebima tendencija, kad ĮŠY ligoniai, kuriems reikalingas skubus chirurginis 

gydymas, dažniausiai yra jaunesni nei vienerių metų amžiaus. Pandemijos metu Lietuvoje 

skubos tvarka dėl ĮŠY buvo operuota reikšmingai daugiau ligonių nei prieš pandemiją. Šie 

veiksniai taip pat galėjo lemti jaunesnį vidutinį ligonių amžių pandemijos laikotarpiu (24,25). 

Remiantis mokslinėje literatūroje pateikiama įvairių medicinos specialybių, 

neapsiribojant širdies ir krūtinės chirurgija, patirtimi, dėl ribotų išteklių, kraujo produktų 

trūkumo bei būtinybės mažinti ligonių kontaktą su COVID-19 infekcija, pandemijos metu 

sumažėjo planinių ir pagausėjo skubos tvarka atliekamų chirurginių operacijų skaičius (26,27). 

Šiame darbe aprašomo tyrimo metu taip pat buvo stebėtas reikšmingas skubių ĮŠY operacijų 

skaičiaus padidėjimas pandemijos grupę lyginant su priešpandemine grupe. Šis pokytis taip pat 

galėtų būti siejamas su įvairiais veiksniais, trikdžiusiais sklandžią ambulatorinę ĮŠY priežiūrą 

pandemijos metu. Vienoje apklausoje apie retų ligų gydymo ypatumus COVID-19 pandemijos 

metu buvo pristatyti pagrindiniai iššūkiai, su kuriais, jų pačių nuomone, susidūrė patys retomis 
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ligomis sergantys ligoniai – sveikatos priežiūros paslaugų neprieinamumas, atšaukti vizitai pas 

sveikatos priežiūros specialistus, medicinos priemonių stoka (28). Stingant užtikrintumo dėl 

kokybiškos ambulatorinės ĮŠY ligonių priežiūros dažniau buvo pasirenkama jiems siūlyti 

chirurginį gydymą, kai kuriais atvejais – ir skubos tvarka. Tai lėmė reikšmingus skubių ir 

planinių operacijų skaičiaus persitvarkymus pandemijos metu. 

Nepaisant visų minėtų veiksnių, lėmusių poslinkį link skubių ĮŠY chirurgijos paslaugų 

pandemijos metu Lietuvoje, nebuvo pastebėta reikšmingų skirtumų lyginant bendrus ĮŠY 

chirurgijos paslaugų teikimo aktyvumo rodiklius – hospitalizuotų ligonių ir atliktų procedūrų 

skaičių – tarp abiejų lyginamųjų grupių. Šis radinys, bent iš dalies nulemtas didelių personalo 

pastangų organizuojant ĮŠY ligonių gydymą krizės laikotarpiu, ryškiai išsiskiria iš tarptautinės 

patirties, liudijančios reikšmingus ĮŠY atvejų kiekio ir paslaugų teikimo sumažėjimus 

panašiuose centruose įvairiose pasaulio valstybėse (29–32). Šis radinys suponuoja, kad 

Lietuvoje COVID-19 pandemijos metu ĮŠY chirurgijos paslaugų prieinamumas išliko panašus 

kaip ir iki pandemijos. 

COVID-19 pandemijos metu bendra dėl ĮŠY operuotų ligonių gulėjimo ligoninėje 

trukmės mediana buvo reikšmingai ilgesnė nei tų, kurie buvo gydyti prieš pandemiją. Tam 

neabejotinai įtakos turėjo didesnis skubos tvarka operuotų bei jaunesnio amžiaus ligonių kiekis 

(33,34). Atskirai verta paminėti VUL SK ĮŠY komandos siekį ligonius išrašyti iš ligoninės kuo 

geresnės bendros būklės. Tai ilgino kai kurių ligonių gulėjimo ligoninėje trukmę, tačiau suteikė 

galimybę pastebėti ir suvaldyti pačias ankstyviausias komplikacijas. To nebuvo galima 

užtikrinti išrašant ligonius įprasta tvarka, kadangi ambulatorinių sveikatos priežiūros paslaugų, 

svarbių pooperacinei ĮŠY ligonių priežiūrai po išrašymo iš ligoninės, prieinamumas buvo itin 

ribotas visą pandemijos laikotarpį (23,31). Lyginant ligonių hospitalizacijos trukmę pagal jų 

amžių, pastebėta, kad tiek pandemijos metu, tiek iki jos didžiausia gulėjimo ligoninėje trukmės 

mediana buvo naujagimių, o mažiausia – vaikų tarpe. Šis radinys dera su mokslinėje literatūroje 

randama tendencija, kad jaunas ligonių su ĮŠY amžius yra vienas iš veiksnių, ilginančių 

hospitalizacijos trukmę (35), taip pat su jau aptartu faktu, kad pandemijos metu dėl ĮŠY 

Lietuvoje operuoti ligoniai buvo vidutiniškai jaunesni nei prieš pandemiją. 

Nepaisant visų iššūkių, su kuriais buvo susidurta teikiant ĮŠY chirurgijos paslaugas 

Lietuvoje pandemijos metu, ankstyvasis mirštamumas po ĮŠY operacijų išliko panašus kaip ir 

prieš pandemiją. 
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5.2. Rezultatų svarba 

Didelė dalis mokslinės literatūros, analizuojančios COVID-19 pandemijos įtaką 

sveikatos priežiūros paslaugoms, buvo publikuota vis dar tebesitęsiant krizei. Nuo pat 

pandemijos pradžios jos mastas ir poveikis labai stipriai keitėsi, todėl šiose publikacijose 

pateikiamos išvados negali patikimai apibendrinti visos krizės laikotarpio. Šiame 

baigiamajame magistro darbe aprašomas tyrimas ir jo rezultatai prisideda pildant šią mokslinių 

tyrimų, įvairiais pjūviais apžvelgiančių ir analizuojančių COVID-19 pandemiją, spragą. 

Dėl Lietuvoje susiklosčiusio ĮŠY gydymo modelio, kuomet visos su šių ydų gydymu 

susijusios paslaugos yra teikiamos viename santykinai nedideliame, tačiau itin specializuotame 

centre vienoje įstaigoje, šio tyrimo rezultatai reprezentuoja visos Lietuvos situaciją, taip pat 

jiems įtakos neturi variacijos tarp skirtingų šalies regionų ir įstaigų. Šie rezultatai gali būti 

vertingi kitiems panašaus dydžio ĮŠY centrams užsienyje. Tyrime apibendrinta COVID-19 

pandemijos patirtis gali būti svarbi ruošiantis panašiems įvykiams ateityje. 

5.3. Tyrimo trūkumai 

Niekas negali tiksliai nuspėti, kada pasaulį ištiks pandemija, lygiai taip pat neįmanoma 

atlikti prospektyvaus randomizuoto kontroliuojamo tyrimo, kuris, aplenkdamas pačią krizę, 

įvertintų pandemijos pasekmes. Tokius įvykius galima analizuoti tik retrospektyviai. Būtent 

toks yra ir šis tyrimas.  

 Duomenys į šiame tyrime naudotą duomenų bazę buvo renkami iš medicininių 

dokumentų, todėl tyrime pateikiamų rezultatų tikslumą bei išvadų svarumą gali mažinti 

potencialios duomenų rinkimo bei klasifikavimo klaidos.  

Šiame tyrime analizuota nedidelio ĮŠY centro patirtis per santykinai trumpą laikotarpį, 

o tai lėmė santykinai mažą tiriamųjų skaičių. Mažame centre sunkiau surinkti didelę tiriamųjų 

imtį ir atitinkamą kontrolinę grupę, ypač kai pagrindinis tiriamųjų įtraukimo kriterijus yra 

konkretus ir santykinai trumpas laiko intervalas, kuomet tiriamieji buvo gydomi.  

VUL SK ĮŠY centras teikia paslaugas įvairaus amžiaus ligoniams. Visi jie buvo įtraukti 

į šį tyrimą, tačiau ligonių pasiskirstymas pagal amžių nebuvo tolygus. Dėl itin mažo suaugusių 

(GUCH) ligonių skaičiaus rezultatai, liečiantys šią amžiaus grupę, yra tik orientaciniai. 
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6. IŠVADOS 

Lietuvoje COVID-19 pandemijos metu susiklosčiusios sąlygos nebuvo palankios 

sveikatos priežiūros paslaugų ne dėl COVID-19 teikimui. ĮŠY chirurgijos paslaugos buvo 

teikiamos pagrindinėje ligoninėje, atsakingoje už pandemijos valdymą ir sunkiausiomis 

COVID-19 formomis sergančiųjų gydymą. Įvairūs valstybės ir įstaigos mastu taikyti su 

pandemijos valdymu susiję ribojimai lėmė reikšmingus vidutinio ligonių amžiaus, vidutinės 

gulėjimo ligoninėje trukmės bei skubių ir planinių paslaugų skaičiaus skirtumus tarp 

lyginamųjų grupių. Vis dėlto, bendras ĮŠY chirurgijos paslaugų prieinamumas ir kokybė 

COVID-19 pandemijos metu Lietuvoje išliko panašūs, kaip ir iki pandemijos. 
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8. PRIEDAI 

8.1. Studijų metu atlikti moksliniai darbai, susiję su baigiamojo darbo tema 
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Abstract

Arterial tortuosity syndrome is an extremely rare hereditary connective tissue disorder. We
present a case of an incidentally diagnosed aneurysm of the aortic root and the ascending aorta
caused by arterial tortuosity syndrome, which was confirmed genetically. The aneurysm was
repaired surgically. One year after the procedure, there was no further dilation of the aorta or
formation of new aneurysms.

Arterial tortuosity syndrome (OMIM #208050) was first reported in the late sixties of the last
century.1 It is distinguished by twisting and tangling of large and medium arteries caused by
structural alterations in the wall of the vessel. These changes are determined by an autosomal-
recessive mutation in SLC2A10 gene (20q13.12; MIM: 606145).2 Unpredictable clinical
presentations and scarce scientific literature complicate the diagnosis and management of this
syndrome.

Case report

A 5-year-old male was presented to the hospital with rhinorrhea, cough, subfebrile fever, neck
lymphadenopathy, left-side chest pain, and history of dysphagia. Oxygen saturation was 96%,
blood pressure and heart rate were in normal range.

Auscultation revealed reduced breath sounds in the lower part of the right lung and
pronounced systolic murmur extending to the right side of the chest. Laboratory tests showed
neutrophilic leukocytosis and increased concentration of C-reactive protein. Chest X-ray
(Fig. 1a) showed infiltration in the lower third of the right lung and enlargement of the upper
mediastinum. The patient was hospitalised and started on oral amoxicillin.

A more detailed inspection revealed periorbital fullness, joint hypermobility, and a slightly
deformed chest. Ultrasound of the neck and mediastinum showed non-specific bilateral neck
lymphadenopathy. Significant regurgitant flow through the aortic valve and dilation of the
ascending aorta and the aortic arch were noticed. CT angiography revealed tortuous aorta,
aneurysm of the aortic root and the ascending aorta (the diameters were 35 mm at the level of
the Valsalva sinuses and 49 mm at the level of right atrial appendage), right dislocation of the
mediastinum, and compression of the trachea by the aortic arch (Fig. 1b and Fig. 2a). Arterial
tortuosity syndrome was suspected. Whole exome sequencing revealed one likely pathogenic
single nucleotide variant and one pathogenic deletion in SLC2A10 gene, which confirmed the
suspected diagnosis. Proband’s parents declined further evaluation of the family.

After four days of inpatient treatment, the patient was discharged home. Surgery was planned
in two months, due to the extremely enlarged ascending aorta, which caused tracheal
displacement and intermittent dysphagia. Metoprolol and enalapril were prescribed in an
attempt to slow the aortic growth rate.

The surgery was performed via median sternotomy using cardiopulmonary bypass. The
aorta was cross clamped. Antegrade cold blood cardioplegia was administered to the aortic root
and the heart was arrested. The aorta was transected at the level of sinotubular junction. The
aortic annulus and sinotubular junction were narrowed to 20 mm and stabilised using a knitted
polyester ring fashioned from a 20 mm vascular prosthesis. The patient was cooled down to 18°
C. After repositioning the arterial cannula to the brachiocephalic trunk, the circulation was
arrested and antegrade cerebral perfusion was commenced. Myocardial protection was
maintained using direct intermittent antegrade cardioplegia. The aortic cross-clamp was
removed, and the aneurysm was resected at the level of the proximal aortic arch. A direct
anastomosis between the aortic root and the proximal aortic arch was made. A knitted 20 mm
vascular graft was wrapped around the reconstructed part externally and secured to the
previously reinforced sinotubular junction and to the proximal aortic arch. Total
cardiopulmonary bypass time was 156 minutes, the aorta was cross clamped for 84 minutes.

The patient was treated in a paediatric cardiac ICU for 2 days and discharged from the
hospital on the 10th postoperative day after an uneventful perioperative course.
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One year after the procedure, the patient was in good general
health and had no signs of dyspnoea and dysphagia. CT
angiography showed no further dilation of the aorta or formation
of new aneurysms (the dimensions were 33 mm at the level of the
Valsalva sinuses and 28 mm at the level of right atrial appendage)
(Fig. 1c and Fig. 2b).

The patient continues to use metoprolol and enalapril.

Discussion

SLC2A10 gene, highly expressed in organs with abundant smooth
muscle cells,3 encodes for a GLUT10 protein (facilitative glucose
transporter 10). Current studies on the pathogenesis of arterial
tortuosity syndrome suggest that defective GLUT10may be related
to worse redox state in the cells causing structural abnormalities of
the arterial walls.4,5

Patient age on the diagnosis of arterial tortuosity syndrome
varies from neonatal to adult cases. No gender specificity is
reported.2,6

Cardiovascular symptoms (murmurs, signs of aortic coarcta-
tion, or pulmonary artery stenosis) are the most frequent
manifestations of arterial tortuosity syndrome.2,6 Tortuous large
and medium arteries with aneurysms and/or stenoses are distinct

features of the syndrome and the main source of this syndrome-
related morbidity. The risk of severe vascular complications, such
as aneurysm rupture, dissection, and ischaemic stroke, is unclear
due to low prevalence and limited research on this condition.2,6

Less frequent signs of arterial tortuosity syndrome include
respiratory symptoms, dysphagia, skin, facial, skeletal, and joint
abnormalities (skin and joint laxity, aged appearance, long face,
contractures, chest deformities, arachnodactyly, camptodactyly,
and similar). Patients can also have hernias, which may lead to
medical emergencies.2,7

Genetic testing is the only way to confirm arterial tortuosity
syndrome. Autosomal-recessive inheritance indicates higher
chance of consanguinity in proband’s family. Young patient age,
cardiovascular complaints, pathological vascular findings, and
signs of connective tissue disorder could raise suspicion of this
pathology. Arterial tortuosity syndrome should be differentiated
from Loeys-Dietz, Ehlers-Danlos, and Marfan syndromes.1

Antenatally, intrauterine growth retardation, oligohydramnios,
and aortic tortuosity on ultrasound can raise suspicion of arterial
tortuosity syndrome.1,2

There are no clear recommendations for the treatment of
arterial tortuosity syndrome. The management is multidiscipli-
nary, and surgery is often required at some age. However, the
literature reports very few cases of surgical repair of aortic
aneurysms in paediatric patients. Medications, such as beta-
blockers and calcium channel blockers, can reduce stress on
arterial walls as well as diminish the growth rate of the arteries but
should be used with caution in presence of arterial stenosis
(especially when renal circulation is compromised). Close follow-
up of the patients is recommended. Literature indicates positive
prognosis for arterial tortuosity syndrome patients when managed
properly.2,8,9

Figure 1. [a] Posteroanterior chest radiograph acquired at the time of initial
presentation; [b] (from left to right) axial, coronal, and sagittal preoperative images of
CT angiography (CTA), exhibiting the aneurysm. Axial image is at the level of Th7
vertebra; [c] (from left to right) axial, coronal, and sagittal postoperative CTA images
acquired one year after the procedure. Axial image is at the level of Th7 vertebra.

Figure 2. [a] Preoperative 3D reconstruction of the aorta; [b] 3D reconstruction of the
aorta one year after the surgery. A= anterior; L= left side; R= right side; P = posterior
view.

2 D. Budrys et al.
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Introduction. Arterial tortuosity syndrome (OMIM #208050) is an extremely rare hereditary 
connective tissue disorder caused by an autosomal recessive mutation in SLC2A10 gene. This 
syndrome can affect various body systems and has a broad spectrum of possible manifestations. 
As known so far, cardiovascular system is the most prominent source of morbidity among patients 
with this syndrome. 

Case report. During an inpatient admission for pneumonia, a 5-year-old male patient was 
incidentally diagnosed with an aneurysm of the aortic root and the ascending aorta. The aneurysm 
was 49 mm at its largest diameter. Arterial tortuosity syndrome was suspected and confirmed. 
After fully healing from the pneumonia, the patient underwent elective surgical repair. The aorta 
was transected, narrowed, and stabilized at the level of the sinotubular junction. At the level of the 
ascending aorta, the aneurysm was resected, an end-to-end anastomosis was made between the 
reconstructed aortic root and proximal aortic arch. The site was reinforced by wrapping around a 
20 mm vascular graft. Postoperative course was uneventful. The patient was released home with 
medications for blood pressure control. 

Discussion. Aortic aneurysms, especially ones requiring surgical treatment, are very rare in early 
childhood. Due to structural changes in large and medium arteries, arterial tortuosity syndrome is 
one of possible underlying causes of such aneurysms. Initially thought to bear high mortality, 
arterial tortuosity syndrome currently shows relatively good prognosis with proper 
multidisciplinary management. However, clinical decisions regarding this syndrome are obscured 
due to the lack of scientific resources and management recommendations.  

Conclusions. This report presents a case of successful management of aortic aneurysm in a child 
with arterial tortuosity syndrome. No new aneurysms were found during a 1 year follow up. The 
patient remains stable and continuously uses blood pressure lowering medications. 

Keywords. Congenital heart surgery; cardiothoracic surgery; connective tissue disorders; aorta. 
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