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Streszczenie
W pracy przedstawiono aktualne poglady i rekomendacje dotyczgce postepowania w zespole TTTS.

Omadwiono objawy, ktore powinny zwrdcic naszg uwage w badaniu USG w | trymestrze, do ktorych nalezy asyme-
tria CRL ptoddow, NT > 95 percentyla lub 20% i wieksza réznica NT pomiedzy ptodami, brak lub wsteczna fala A w
DV, niedomykalnosc¢ zastawki TV. Przedstawiono rowniez objawy, ktore powinny zwrocic naszg uwage w Il tryme-
strze cigzy. Nalezy do nich: dysproporcja objetosci ptynu owodniowego, asymetria wielkosci pecherzy moczowych,
dysproporcja wielkosci obwoddw brzucha, fatdowanie sie przegrody miedzyptodowsj, btoniasty przyczep pepowiny
dawecy, rozna echogenicznosc tozyska, nieprawidtowe wyniki badar dopplerowskich.

W pracy przedstawiono zasady monitorowania w oparciu o badanie USG z uwzglednieniem badania dopplerow-
skiego. Zwrécono rowniez uwage na koniecznosc i uzytecznosc¢ monitorowania echokardiograficznego. Podkreslo-
no, ze czestos¢ monitorowania uzalezniona jest od stopnia zaawansowania zaburzeri hemodynamicznych i waha
sie od kontroli 1 raz na tydzier do codziennego monitorowania w skrajnych przypadkach.

Praca prezentuje rozne opcje postepowania terapeutycznego z uwzglednieniem postepowania zachowawczego,
septostomii, amnioredukcji, laseroterapii oraz selektywnej fetoredukcji. Uwzgledniajgc stopnie zaawansowania
stwierdzono, ze w | i V- mozna wdrozy¢ postepowanie zachowawcze. Leczeniem z wyboru jest fetoskopowa la-
serowa koagulacja anastomoz, ktéra moze by¢ stosowana prawie we wszystkich stadiach zaawansowania (I-1V).
Jednak obecny poziom dowodow nie pozwala nam na stwierdzenie, czy laserowa koagulacja wptywa na wzrost lub
na zmnigjszenie ryzyka wystgpienia opoZnienia rozwoju neurologicznego oraz uposledzenia umystowego u dzieci
w porownaniu z innymi rodzajami terapii. Amnioredukcja moze byc¢ zalecana w sytuacji, kiedy terapia laserowa jest
niedostepna lub jako terapia pierwszego rzutu przed transportem pacjentki do osrodka terapii wewngtrzmacicznej.

Stowa kluczowe: ciaza blizniacza / TTTS / postgpowanie /

Abstract
The paper presents current views and recommendations for pregnancy complicated by TTTS.

The symptoms that should attract our attention during the first-trimester ultrasound, i.e. CRL asymmetry, NT >95th
percentile, or 20% or more of the NT difference between the fetuses, absent or reversed A wave in DV, and TV
regurgitation, are discussed and presented. Similarly, symptoms that should attract our attention in the second tri-
mester, such as amniotic fluid volume imbalance, asymmetry in the size of the urinary bladders, abdominal circum-
ferences discordance, inter-twin membrane folding, membranous attachment of the donor’s umbilical cord, different
placental echogenicity, and abnormal Doppler measurements, are listed.
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The paper presents the principle of monitoring based on ultrasound examination, including Doppler studies. The
necessity and usefulness of echocardiography is underlined. It is also stressed that the frequency of monitoring
depends on the severity of hemodynamic changes and the check-up rate varies from once a week to daily monitor-
ing in extreme cases. This paper presents a variety of therapeutic options, including conservative management,
septostomy, amnioreduction, laser and selective fetoreduction. Taking into account the level of disease severity,
stages | and V can be managed conservatively. Fetoscopic laser coagulation of anastomoses, which can be used
almost in all stages of TTTS (I-IV), remains to be the treatment of choice. However, the current level of evidence
does not yet allow us to determine whether laser coagulation increases or reduces the risk of neurodevelopmental
delay and mental retardation in children, as compared to other types of therapy. Amnioreduction may be recom-
mended in cases when laser therapy is unavailable or as first-line therapy before transporting the patient to the

intrauterine therapy center.
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Zespot przetoczenia krwi pomigdzy ptodami (TTTS) jest po-
waznym powiklaniem wystepujacym w cigzach jednokosmow-
kowych (JK) (Ryc.1). Czgsto$¢ wystgpowania szacuje si¢ na
okoto 1-3/10.000 urodzen [1]. Rozpoznanie zespotu TTTS opiera
si¢ na kryteriach ultrasonograficznych, ktoére obejmuja: potwier-
dzenie jednokosméwkowosci oraz wystgpowanie malowodzia
(maksymalna kieszonka ptynu owodniowego [ MVP ] <2 cm)
w jednym worku owodniowym i wielowodzia (MVP>8 cm, po
20 t.c. >10 cm ) w drugim worku owodniowym [ 2] .

System oceny stopnia zaawansowania zaburzen hemodyna-
micznych zespolu TTTS opiera si¢ na skali Quintero i wsp.[3].
Obejmuje ona 5 stopni zaawansowania zaburzen hemodynamicz-
nych, poczawszy od wystgpowania malowodzia/wielowodzia
do cigzkich zaburzen hemodynamicznych prowadzacych do ob-
umarcia jednego lub obu ptodéw. System ten w sposob dosko-
naty nie odzwierciedla wszystkich zaburzen hemodynamicznych
wystepujacych w tym zespole. Jest jednak stosunkowo prosty
w stosowaniu i ulatwia porownywanie zaburzen wystgpujacych
w tym zespole oraz w sposob dosc¢ tatwy pozwala na przekazanie
pacjentkom informacji o stanie dzieci [1, 4] .

TTTS moze rozwina¢ si¢ na kazdym etapie ciazy. Wiadomo,
ze postgpowanie zachowawcze w wyzszych stadiach zaawanso-
wania zwigzane jest ze znaczng umieralnoscia okotoporodowa
blizniat. Bez wdrozenia terapii wewnatrzmacicznej obumarcie co
najmniej 1 ptodu jest relatywnie czgste. W przypadku obumarcia
jednego ptodu w ok. 10% przypadkéw dochodzi do obumarcia
drugiego ptodu. U plodéw, ktore przezyly wewnatrzmaciczne
obumarcie wspotbliznigeia stwierdza si¢ objawy uszkodzenia
osrodkowego uktadu nerwowego u ok. 10-30% noworodkow
[5]. Wskaznik przezycia jednego ptodu w zespole TTTS rdézni
si¢ znacznie w zaleznos$ci od wieku cigzowego w momencie roz-
poznania oraz stopnia zaawansowania zaburzen. Szacuje si¢, ze
wynosi on ok.15-70%[1].

Monitorowanie i r6znicowanie

Kazda pacjentka w ciazy blizniaczej JK powinna mie¢ wy-
konane badanie w I trymestrze ciazy. Powinno ono obejmowac
pomiar CRL oraz oceng réznicy dhugosci siedzeniowo-ciemie-
niowych (CRL), kosméwkowos¢, owodniowosc, a takze pomiar
przezierno$ci karkowej (NT). Niektorzy autorzy zalecaja rowniez
oceng przeptywu krwi przez przewdd zylny (DV) i zastawke trdj-
dzielna (TV). Do objawow, ktore powinny zwrdcié¢ nasza uwage
w badaniu USG w I trymestrze nalezy: asymetria CRL, NT >95
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percentyla lub co najmniej 20% réznica pomigdzy ptodami, DV —
brak lub wsteczna fala A, niedomykalno$¢ zastawki TV [4].

Ze wzgledu na fakt, ze przebieg zespotu TTTS jest nieprze-
widywalny, niekiedy bardzo dynamiczny, a w niektorych przy-
padkach bardziej stabilny, obecnie zaleca si¢ monitorowanie
tych ciaz w odstgpach 2-tygodniowych [1, 6, 7]. Monitorowanie
rozpoczyna si¢ zwykle okoto 16 tygodnia ciazy, az do porodu
[8]. Do objawdw, ktore powinny zwrdci¢ naszg uwage w bada-
niu USG w II trymestrze naleza [1, 4]: dysproporcja objetosci
plynu owodniowego, asymetria wielkosci pecherzy moczowych,
dysproporcja wielkosci obwodéw brzucha (AC), faldowanie si¢
przegrody migedzyptodowej, bloniasty przyczep pgpowiny (daw-
ca), r6zna echogeniczno$¢ tozyska (hyperechogenna czg$¢ nale-
zaca do dawcy), nieprawidlowe wyniki badan dopplerowskich
(tetnica i zyta pgpowinowa — UA i UV, tetnica Srodkowa mézgu
—MCA, DV) (Rycina 2).

Nieprawidlowy op6r naczyniowy w UA u blizniat JKDO
moze zarowno by¢ wykltadnikiem niewydolnosci tozyska, jak
i wynikiem obecnosci oraz funkcjonowania anastomoz naczy-
niowych. Nieprawidtowy opor naczyniowy spotyka si¢ rowniez
w ciazach JK powiklanych selektywnym ograniczeniem we-
wnatrzmacicznego wzrastania (SIUGR), a na podstawie wynikéw
badania przeptywu krwi w UA klasyfikuje si¢ sSTIUGR do trzech
typow o roznym rokowaniu.

TTTS
»ostry w wyniku obumierania” jednego z ptodow

i nastepowego skrwawiania si¢ przezywajacego ptodu
—anastomozy AA i VV

,»ostry okotoporodowy” wskutek zmian ci$nienia krwi w wyniku
czynnosci skurczowej macicy oraz zmian pozycji ciata ptodow
—anastomozy AA i VV

przewlekty TTTS - anastomozy AV

TAPS - szczegolna postac transfuzji migdzy ptodami

TOPS

Rycina 1. Postacie kliniczne zespotu TTTS (TAPS - zespét anemia-policytemia,
TOPS - zespot matowodzie/wielowodzie).
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Rycina 2. Obraz ilustruje nieprawidtowe wyniki badan dopplerowskich u biorcy w 19 t.c. —u gory po stronie lewej — holosystoliczna niedomykalno$¢ zastawki TV; u gory po
stronie prawej — skrajnie nieprawidtowy przeptyw w zyle pgpowinowej w postaci obecnosci przeptywu wstecznego; na dole po stronie lewej - przeptyw wsteczny w przewodzie
zylnym w trakcie skurczu przedsionkéw; na dole po stronie prawej — brak przeptywu koncowo rozkurczowego w tetnicy pgpowinowej.

Rycina 3. Rycina przedstawia nieprawidtowe wyniki badania USG u biorcy w 26 t.c.- po stronie lewej — u gory — odwrécenie kierunku przeptywu krwi w DA, ktéry napetnia sig
wstecznie od tuku aorty w przebiegu funkcjonalnej atrezji zastawki pnia ptucnego; na dole — holosystoliczna niedomykalno$¢ TV; po stronie prawej — u gory — wsteczny przeptyw
w DV; na dole - znaczna objeto$¢ wolnego ptynu w worku osierdziowym, powiekszenie sylwetki serca.

sekwencji matowodzie/wielowodzie [9]. Ten specyficzny rodzaj
przewlekltej wymiany pomigdzy ptodami charakteryzuje si¢ duza
roéznica w stezeniach hemoglobiny bez wspdtistniejacej, typo-
wej dla zespolu TTTS, rdznicy w objetosci ptynu owodniowego.
Diagnostyka opiera si¢ na monitorowaniu szczytowej predkosci
przeptywu w MCA (MCA PSV), a wartosci >1.5 MoM uwazane

Cecha rdéznicujaca pomigdzy zespotem TTTS a sIUGR jest
fakt, ze w ciazy powiklanej sSIUGR jeden z ptodow rozwija si¢
prawidtowo. Natomiast drugi wykazuje cechy restrykcji wzrasta-
nia z r6znego stopnia zaburzeniami przeptywu krwi w UA. W ze-
spole anemia-policytemia (TAPS), ktory uwazany jest rdwniez
za odmiang zespotu TTTS nie obserwuje si¢ natomiast typowe;j

Ginekologia
Polska “

621

© Polskie Towarzystwo Ginekologiczne

Nr 8/2014



potoznictwo

Ginekol Pol. 2014, 85, 619-623

Mariola Ropacka-Lesiak, Grzegorz H. Breborowicz. Aktualne wytyczne dotyczgce postepowania w zespole TTTS.

- Przeplyw wsteczny w DA

2

Rycina 4. Obraz ilustruje badanie ultrasonograficzne ptodéw w 26 t.c. w zespole TTTS — po stronie prawej — u gory — dawca — ,stuck twin” otoczony $cisle btonami
ptodowymi, zawieszony w worku owodniowym biorcy z wyktadnikami wielowodzia; na dole - skrajnie nieprawidtowy, monofazowy naptyw przez zastawki przedsionkowo-
komorowe (MV i TV) w przypadku niewydolno$ci serca; u gory po stronie lewej — wsteczne napetnianie DA - czynno$ciowa atrezja zastawki pnia ptucnego.

sa kryterium niedokrwistosci u ptodu, natomiast <1.0 MoM za
kryterium policytemii. Stopien zaawansowania zaburzen hemo-
dynamicznych uzalezniony jest od wystgpowania towarzysza-
cych objawéw niewydolnosci krazenia dawcy w postaci skrajnie
nieprawidtowych przeptywow dopplerowskich [1, 9].

Czgstos¢ monitorowania ptodow z cigz JK uzalezniona jest
od wystepujacych nieprawidlowosci w badaniu ultrasonograficz-
nym. W przypadku podwyzszenia oporu naczyniowego w UA
u plodow, ktore osiagnely zdolnos¢ do zycia poza tonem matki
zaleca si¢ monitorowanie 2 razy w tygodniu [1, 4, 10].

W zespole TTTS wielu autoréw sugeruje cotygodniowa
oceng przeplywu krwi w UA oraz oceng MVP. Pomimo braku
jednoznacznych dowodéw na skuteczno$¢, uwaza sig, ze te cia-
ze powinny by¢ monitorowane przy zastosowaniu wszystkich
dostgpnych metod, w tym USG, badan dopplerowskich, profilu
biofizycznego, KTG. Nadzér ten powinien by¢ rdwniez prowa-
dzony po zastosowaniu terapii wewnatrzmacicznej, poniewaz nie
wszystkie zespolenia sa poddawane ablacji w czasie laseroterapii
[1, 4, 11], a czg$¢ ulega rewaskularyzacji (ok. 30%) [12]. Efek-
tem tego moze by¢ przetrwaty, nawrotowy zesp6t TTTS lub od-
wrdcenia kierunku przeptywu krwi (ok. 14%) [13]. Zespot TAPS
mozne by¢ réwniez jatrogennym powiklaniem terapii laserowe;.

Na podkreslenie zastuguje uzytecznos¢ badania echokardio-
graficznego. Pomimo iz nie stanowi standardowego monitoro-
wania, to jego uzyteczno$¢ nawet w najwczesniejszych stadiach
zespotu jest podkreslana przez wielu autorow [1, 4] .

Zaburzenia czynnosciowe uktadu krazenia dotycza gldwnie
biorcéw. Przecigzenie objetosciowe powoduje wzrost predkosci
przeplywu przez zastawki tetnicze, powigkszenie sylwetki ser-
ca oraz niedomykalnos¢ zastawek przedsionkowo-komorowych
(Rycina 3, 4).
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Z czasem biorca moze rozwina¢ przerost migsnia sercowe-
go, uposledzenie kurczliwosci, a zaburzenia funkcji rozkurczo-
wej, a nastgpnie skurczowej moga w konsekwencji doprowadzic¢
do zaburzen w odptywie z prawej komory, a nawet do rozwoju
stenozy zastawki pnia ptucnego [1, 4, 14], (Rycina 3, 4).

Zaburzenia funkcji serca biorcy pogarszaja rokowanie dla
tych ptodoéw, natomiast biorcy z prawidlowa czynnoscia serca
maja wyzszy odsetek przezycia [4, 15].

Postepowanie

Opcje terapeutyczne w cigzach powiktanych zespotem TTTS
obejmuja postgpowanie zachowawcze, amnioredukcjeg, septosto-
mi¢ blony migdzyplodowe;j, fetoskopowa laserowa fotokoagula-
cj¢ anastomoz tozyskowych oraz selektywng fetoredukcje.

Potencjalne opcje postgpowania moga obejmowaé poste-
powanie zachowawcze, ktére nie uwzglednia Zzadnej interwen-
cji medycznej. Jednakze dane dotyczace losow tych dzieci sa
ograniczone, a wyniki post¢gpowania zachowawczego niepew-
ne, zwlaszcza w wyzszych stadiach zaawansowania zaburzen.
Amnioredukcj¢ mozna wykona¢ jako jednorazowa procedure,
zwlaszcza w I lub II stopniu wg Quintero lub jako seryjna, jesli
MVP >8 cm. Mozna ja wykona¢ w dowolnym czasie od 14 t.c.
Amnioredukcja zmniejsza ci$nienie wewnatrzowodniowe oraz
ucisk na naczynia wewnatrztozyskowe, co potencjalnie moze
utatwiac lozyskowy przeptyw krwi, a takze moze zmniejszac czg-
sto$¢ wystepowania przedwczesnego porodu zwigzanego z wie-
lowodziem. Amnioredukcja znajduje rdwniez zastosowanie po
26 tygodniu, szczegélnie w przypadku zaburzen oddechowych
cigzarnych lub czynnosci skurczowej wynikajacej z wielowodzia
[1, 4]. Sredni odsetek przezycia wynosi 50%, maksymalnie ok.
60-65% [16].
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Laserowa fotokoagulacja polega na okluzji anastomoz na-
czyniowych przechodzacych przez przegrode mig¢dzyptodowa
z jednej strony tozyska na druga. Zaletg jest okluzja anastomoz,
ktdre sa przyczyng rozwoju zespotu, a celem funkcjonalny po-
dziat tozyska jednokosmowkowego na dwie czgsci. Ten zabieg
nazywany jest czgsto dichorionization, czyli tworzeniem tozyska
dwukosmowkowego. Selektywna koagulacja anastomoz AV, jak
1 AA 1 VV jest korzystniejsza niz nieselektywna ablacja wszyst-
kich naczyn przekraczajacych btong rozdzielajaca, poniewaz
odsetek przezycia ptoddéw jest wyzszy [1, 4, 17]. Sekwencyjna
koagulacja od tetnicy dawcy do zyty biorcy, a nastepnie od tetni-
cy biorcy do zyly dawcy moze teoretycznie poprawic¢ rokowanie
[1, 4, 11]. Laserowa fotokoagulacj¢ anastomoz wykonuje si¢ po-
miedzy 15-26 t.c.

Selektywna fetoredukcja oznacza celowe przerwania prze-
pltywu krwi pgpowinowej jednego blizniaka, powodujace jego
obumarcie, w celu poprawy stanu drugiego blizniaka. Zazwyczaj
wykorzystuje si¢ fale o czgstotliwosci radiowej lub koagulacje
sznura pepowinowego [38]. Ta opcja rozwazana jest w II1 1 IV
stopniu zaawansowania.

Postgpowanie w zespole TTTS uzaleznione jest od stopnia
zaawansowania zaburzen hemodynamicznych. W 1 stopniu wg
Quintero mozna rozwazy¢ postgpowanie zachowawcze. W okoto
% przypadkow nie obserwuje si¢ progresji, ktora stwierdzana jest
w 0k.10-30% [1, 4]. Przy zastosowaniu amnioredukcji w 20-30%
obserwuje si¢ cofanie si¢ objawow [1, 4]. Laserowa fotokoagu-
lacja jest postgpowaniem z wyboru w wyzszych stopniach. Efek-
tywnos¢ laserowej fotokoagulacji oceniana byla w dwéch duzych
badaniach (EUROFETUS, NICHD). W badaniu EUROFETUS,
ktére porownywalo efektywnos¢ terapii laserowej z amniore-
dukcja poczatkowe wyniki sugerowaly wyzszos¢ laserowej fo-
tokoagulacji. Jednak pozniejsze wyniki wykazaly brak istotnych
roznic w zakresie przezywalnosci i odlegltych zaburzen neurolo-
gicznych u dzieci w wieku 6 lat [1]. Drugie badanie prowadzone
w Stanach Zjednoczonych (NICHD) nie wykazato wyzszosci te-
rapii laserowej, a wrecz stwierdzono wyzsza umieralno$é bior-
cow w grupie leczonej laserem [1]. W stopniu V przyjmuje si¢
postepowanie zachowawcze. Ryzyko obumarcia przezywajacego
ptodu wynosi 10%, a ryzyko nieprawidtowego rozwoju neurolo-
gicznego ocenia si¢ na 10-30% (okotokomorowa leukomalacja,
krwawienie dokomorowe, wodoglowie, porencefalia) [1, 4].

Podsumowujac, endoskopowa laserowa koagulacja ana-
stomoz moze by¢ stosowana we wszystkich stadiach zaawan-
sowania. Jednak obecny poziom dowodoéw nie pozwala nam na
stwierdzenie, czy laserowa koagulacja wptywa na wzrost lub na
zmniejszenie ryzyka wystapienia opdznienia rozwoju neurolo-
gicznego oraz uposledzenia umystowego u dzieci w poréwnaniu
z innymi rodzajami terapii. Amnioredukcja moze by¢ zalecana
w sytuacji, kiedy terapia laserowa jest niedostgpna lub jako te-
rapia pierwszego rzutu przed transportem pacjentki do osrodka
terapii wewnatrzmacicznej. Nie ma jednak jednoznacznych do-
wodow na wyzszo$¢ amnioredukcji w porownaniu do postepo-
wania zachowawczego.
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