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Potworniak okolicy krzyzowo-guzicznej
u plodu - opis przypadku

Sacrococcygeal teratoma in foetus — case report
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Seremak-Mrozikiewicz Agnieszka, Drews Krzysztof
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Streszczenie
Potworniak (teratoma) powstaje z niefizjologicznego roznicowania sie komorki rozrodczej w kierunku wszystkich
listkow zarodkowych (ektodermy, mezodermy i endodermy). Wystepujgcy z czestoscig 1:20000 do 1:40000 po-
tworniak okolicy krzyzowo-guzicznej (SCT — sacrococcygeal teratoma) jest najczestszym nowotworem ptodowym,
a stosunek chorych ptodow zeriskich do meskich wynosi 3:1 [1,2].
Pfody z rozpoznanym prenatalnie potworniakiem okolicy krzyzowo-guzicznej obarczone sg wysokim ryzykiem zgo-
nu okotoporodowego, ktory gtownie wynika z niewydolnosci krazenia ptodu.
Zgodnie z aktualnymi wytycznymi Polskiego Towarzystwa Ginekologicznego, zasadniczym celem interwencji we-
wnatrzmacicznej czy wadrozenia leczenia farmakologicznego w przypadku rozpoznanego u ptodu guza jest prze-
ciwdziatanie rozwojowi jawnej niewydolnosci krazenia, ktora zdecydowanie pogarsza rokowanie co do przezycia
zarowno ptfodu, jak i noworodka.
Praca dotyczy przypadku ciezarnej lat 34 (2-1-0) w cigzy IV, w 23 tygodniu z rozpoznanym prenatalnie guzem
okolicy krzyzowo-guzicznej ptodu. Ciezarna, u ktorej podejrzewa sie zmiane nowotworowg u ptodu, powinna by¢
przekazana do osrodka Ill stopnia referencji celem prowadzenia niezbednej i szczegotowej diagnostyki oraz zapew-
nienia multidyscyplinarnej opieki perinatalnej potoznika, neonatologa, internisty, oraz chirurga dzieciecego.
Nieoceniona jest rowniez rola opieki psychologicznej nad ciezarng, ktéra ma na celu zminimalizowac uraz psychicz-
ny zwigzany z rozpoznaniem nieprawidtowosci cigzy i wszystkimi jej konsekwencjami.

Stowa kluczowe: cigza / potworniak / okolica krzyzowo-guziczna / wynik ciazy /

Summary

Sacrococcygeal teratoma develops from all three germinal layers (endoderm, mesoderm and ectoderm).
Sacrococcygeal teratomas (SCT) are the most common neoplasms in the fetus and newborns, with an estimated
prevalence of 1 in 20,000 to 1 in 40,000. Female to male ratio is 3:1. Perinatal mortality rate among fetuses with
prenatally diagnosed SCT is high, mainly due to cardiac failure.

According to Polish Gynecology Society Recommendation, the main aim of intrauterine intervention or pharmacolo-
gical treatment in case of prenatally diagnosed SCT is to prevent development of severe fetal cardiac failure. Fetal
cardiac failure is one of the most important prognostic factors in surveillance of fetus and newborns with SCT. The
following article describes a case report of a 34-year-old pregnant woman, 23 weeks of gestation, with a diagnosis
of fetal sacrococcygeal teratoma. Each pregnant woman with suspicion of neoplasm in fetus should be referred to
tertiary center of perinatal care to gain access to specific diagnostic methods and medical care of many specialists,
such as obstetricians, neonatologists, general practitioners and infant surgeons.
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The role of psychological care during hospitalization is also invaluable and helps the patient to minimize the mental

trauma, due to diagnosed fetal abnormalities.
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Wstep

Potworniak (teratoma) powstaje z niefizjologicznego roézni-
cowania si¢ komorki rozrodczej w kierunku wszystkich listkow
zarodkowych (ektodermy, mezodermy i endodermy). Utkanie
histologiczne moze by¢ cystyczne, lite lub mieszane.

Guzy tego typu powstajace w okresie prenatalnym moga
lokalizowac si¢ w: moézgowiu, gardle srodkowym, okolicy krzy-
zowo-guzicznej, Srodpiersiu, gonadzie czy jamie brzusznej [1].

Wystepujacy z czgstoscia 1:20000 do 1:40000 potworniak
okolicy krzyzowo-guzicznej (SCT — sacrococcygeal teratoma)
jest najczgstszym nowotworem ptodowym, a stosunek chorych
ptodow zenskich do megskich wynosi 3:1 [1, 2, 3].

W badaniu ultrasonograficznym najczesciej SCT opisywa-
ny jest jako zlokalizowana w okolicy krzyzowej masa o obfitym
unaczynieniu, niejednorodnej, wzmozonej echogenicznnosci,
w obrebie ktorej czgsto stwierdzane sa liczne polaczenia tetniczo
-zylne [1, 4].

Wstepna klasyfikacja ultrasonograficzna wyr6znia podziat
guza ze wzgledu na lokalizacje: catkowicie zewngtrznag (typ I),
w 50% zewngtrzna i w 50% wewngtrzna (typ II), gtéwnie we-
wnetrzna (typ 1) oraz calkowicie wewngtrzna (typ IV). W przy-
padku typu I mozliwa jest najbardziej skuteczna interwencja we-
wnatrzmaciczna [1,5].

Klasyfikacja prognostyczna ptodéow z SCT rozpoznanym
prenatalnie jest ograniczona. Do grupy najwigkszego ryzyka,
zarowno dla ptodu jak i matki, (grupa B) zalicza si¢ przypadki
z SCT o $rednicy przekraczajacej 10cm, z bogatym unaczynie-
niem i szybkim wzrostem lub niewydolnoscia krazenia u ptodu.
Grupa A obejmuje przypadki z guzem o $rednicy nie przekra-
czajacej 10cm, stabym unaczynieniu i wolnym wzro$cie, a grupa
C z guzem wigkszym niz 10cm, o utkaniu cystycznym, ze sla-
bym lub bez unaczynienia i z powolnym wzrostem. Rokowanie
w grupie A i C jest podobne [6].

Plody z rozpoznanym prenatalnie potworniakiem okolicy
krzyzowo-guzicznej obarczone sa wysokim ryzykiem zgonu
okotoporodowego, ktory wynika gtéwnie z niewydolnosci kra-
zenia ptodu [5]. Obfite unaczynienie i liczne przecieki tgtniczo
-zylne w masie guza uruchamiaja mechanizmy obronne ptodu,
takie jak: tachykardia i przerost mig$nia sercowego, skutkujace
w konsekwencji niewydolnoscia krazenia, ktora ulega dekom-
pensacji w miarg nicograniczonego wzrostu potworniaka [1].
Obrzek tkanki podskornej ptodu, ptyn w jamie optucnej/osier-
dziu czy wodobrzusze generalnie traktowane s jako niekorzyst-
ne prognostycznie czynniki, poniewaz §wiadcza o rozwijajacej
si¢ niewydolnosci krazenia, retencji plynu i/lub krwawieniu
w obrgbie masy guza [7].

Ponadto obrzg¢k ptodu oraz zmiany przerostowe tozyska
moga uczestniczy¢ w rozwoju zespotu lustrzanego odbicia
(maternal mirror syndrom) [7, 8], lub zespotu HELLP u ci¢zarnej
[9]. (Fot. 3).
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Opis przypadku

Wielorodka lat 34 (2-1-0) w ciazy IV, w 23 tygodniu ciazy
zostata przyjeta dnia 02.09.08 do Kliniki Perinatologii i Choréb
Kobiecych Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu z podejrze-
niem wady ptodu — guza okolicy krzyzowej. Dotychczasowy
przebieg ciazy byt niepowiklany. W badaniu ultrasonograficz-
nym wykonanym w dniu przyjgcia stwierdzono: obecno$¢ guza
w okolicy krzyzowej o $rednicy okoto 11cm, obrzgk uogolniony,
wodobrzusze, ptyn w jamie optucnej oraz cechy niewydolnosci
krazenia ptodu. Polozenie ptodu podtuzne glowkowe; indeks
ptynu owodniowego — AFI - 20cm; czynno$¢ serca niemiarowa
(100-150/min.). Przeprowadzone badanie echokardiograficzne
wykluczylo wadg serca i kardiogenna niewydolnos¢ krazenia
ptodu. Ponadto stwierdzono niewydolno$¢ zastawki trdjdziel-
nej i dwudzielnej. Wydolno$¢ krazenia oceniono na 5 punktow
w skali Huhty.

Cigzarng w stanie og6lnym dobrym skierowano dnia nastgp-
nego do Instytutu ,,Centrum Zdrowia Matki Polki” w Lodzi ce-
lem wdrozenia ewentualnej terapii wewnatrzmacicznej. Badanie
USG wykonane 04.09.08 potwierdzito obecnos¢ guza w okolicy
krzyzowej o wymiarach 12x9,6x8,7cm, ptynu w jamie optucnej,
wodobrzusza oraz uogdlnionego obrzgku tkanki podskornej
ptodu. Echokardiografia serca ptodu wykazata powigkszona syl-
wetke serca (HA/CA 0,47, AP 30mm), niewydolno$¢ zastawki
tréjdzielnej i dwudzielnej oraz okresowe zaburzenia rytmu pod
postacia PAC (okresowo ukladajace si¢ w bigeminig). Wydol-
no$¢ krazenia oceniono na 3 punkty w skali Huhty. W badaniu
ogbélnym cigzarnej uwage zwracaly znaczne obrzgki konczyn
dolnych.

Ze wzgledu na gwaltowne pogorszenie stanu ptodu nie pod-
jeto wewnatrzmacicznej terapii fetoskopowo-laserowej okolicy
krzyzowej ptodu. Dnia 12.09.08 roku ponownie przyjgto cigzar-
na do Kliniki Perinatologii i Choréb Kobiecych Uniwersytetu
Medycznego w Poznaniu.

Trzy dni pézniej w badaniu USG nie stwierdzono czynnosci
serca ptodu, wobec czego podjgto decyzjg o ukonczeniu ciazy
droga cigcia cesarskiego w dniu nastgpnym ze wskazan:

1. Potozenie miednicowe ptodu.

2. Duze rozmiary guza w okolicy krzyzowej ptodu. Podczas
operacji doszto do utraty ok. 1000ml krwi. Przebieg
potogu byt niepowiktany.

W  badaniu sekcyjnym oprocz potworniaka okolicy
krzyzowo-guzicznej stwierdzono znacznego stopnia cechy
maceracji oraz inne wady wrodzone: rozszczep wargi gornej
i podniebienia twardego. (Fot. 1, fot. 2).

Cigzarna podczas pobytu w szpitalu znajdowata si¢ pod stata
opieka psychologiczna.
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Dyskusja

W badaniu klinicznym cigzarnej, u ktorej zdiagnozowano
SCT u plodu, najczgsciej stwierdzanym odchyleniem jest roz-
biezno$¢ migdzy badana wielkoscia macicy a aktualnym wie-
kiem cigzowym. Spowodowane jest to masa guza albo wspotist-
niejacym wielowodziem [7].

Wezesne rozpoznanie SCT ma ogromne znacznie dla wy-
boru optymalnej strategii terapeutycznej zarowno dla plodu jak
i matki. Diagnostyka réznicowa obejmuje takie jednostki cho-
robowe jak: przepuklina rdzeniowa, thuszczak, neuroblastoma,
czy zdwojenie odbytu. Metodami diagnostycznymi najbardziej
uzytecznymi w tym przypadku sa m.in. ultrasonografia wraz
z technika kolorowego Dopplera oraz rezonans magnetyczny.
Kazdy przypadek SCT powinien by¢ takze rozpatrywany pod
katem innych nieprawidtowo$ci anatomicznych i potencjalnych
nast¢pstw obecnosci guza jak kompresji narzadow miednicy
mniejszej, wielowodzia, przerostu tozyska czy obrzgku ptodu.

Smiertelno$é z powodu SCT uzalezniona jest od czasu
rozpoznania oraz rozmiarOw guza. Potworniaki mate i rozpo-
znane dopiero po porodzie wiaza si¢ z bardzo dobra prognoza
(przezywalno$¢ noworodkow sigga 95%), w przeciwienstwie do
tych stwierdzanych prenatalnie, ktore obarczone sa blisko 50%
$miertelno$cia. Przypadki kwalifikujace si¢ do grupy B wiaza sig
z najwyzszym odsetkiem umieralno$ci okotoporodowej. W gru-
pie ptodow urodzonych przedwczesnie i z obrz¢kiem uogdlnio-
nym notowano odpowiednio 25% i 7% przezywalnos¢ [10].

Celem interwencji wewnatrzmacicznej jest usunigcie czgsci
zmiany, catkowita jej resekcja lub przezskorna koagulacja gtow-
nych naczyn zaopatrujacych guz [11]. W ostatnich doniesieniach
interwencja wewnatrzmaciczna, majaca na celu zmniejszenie
masy guzy, proponowana jest w przypadku zagrazajacego lub
rozpoczynajacego sig obrzgku uogdlnionego ptodu przed 26 ty-
godniem zycia [10]. Zabieg obarczony jest jednak ryzykiem wy-
stapienia nastgpstw wzmozonej pobudliwosci macicy i wzrostem
zagrozenia porodem przedwczesnym [12, 13].

Po 30 tygodniu ciazy postgpowaniem z wyboru jest elek-
tywne cigcie cesarskie w momencie pojawienia si¢ pierwszych
oznak obrzgku uogdélnionego ptodu [11]. Jednak przed podjgciem
ostatecznej decyzji o zakonczeniu cigzy zalecane jest wykonanie
testow oceniajacych stopien dojrzatosci ptuc ptodu i steroido-
terapia. Postgpowanie w przypadku obrzeku uogélnionego wi-
ktajacego SCT w wieku ciazowym migdzy 26 a 30 tygodniem
jest niejednoznaczne. Trudno jest bowiem oceni¢ korzysci we-
wnatrzmacicznej interwencji, wobec rosnacego z wiekiem cigzo-
wym, ryzyka operacyjnego u matki [10].

Proby poprawy czynnosci inotropowej serca ptodu moga
by¢ realizowane zaré6wno przez leczenie farmakologiczne przy
uzyciu digoksyny, jak rowniez przez czgSciowa resekcje guza
(debulking). Amnioredukcja lub aspiracja tresci guza (z przewa-
zajaca komponenta cystyczng) uzyteczna jest w sytuacji zagraza-
jacego porodu przedwczesnego spowodowanego wielowodziem
lub nadmiernym rozciagnigciem macicy przez guz [8].

Reasumujac, zgodnie z aktualnymi wytycznymi Polskiego
Towarzystwa Ginekologicznego, zasadniczym celem interwencji
wewnatrzmacicznej czy wdrozenia leczenia farmakologicznego
w przypadku guza rozpoznanego u pltodu jest przeciwdzialanie
rozwojowi jawnej niewydolnoéci krazenia, ktéra zdecydowanie
pogarsza rokowanie co do przezycia zaréwno plodu, jak
i noworodka [14].

Planowe cigcie cesarskie proponowane jest w sytuacji,
w ktorej masa guza powoduje niewspotmierno$¢ porodowa [8].
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Fot. 3.

Podsumowanie

Cigzarna, u ktorej podejrzewa si¢ zmiang nowotworowa
u ptodu, powinna by¢ przekazana do osrodka I1I stopnia referencji
celem prowadzenia niezbednej i szczegotowej diagnostyki oraz
zapewnienie multidyscyplinarnej opieki perinatalnej — potoznik,
neonatolog, internista, oraz chirurg dziecigcy.

Nieoceniona jest rowniez rola opieki psychologicznej nad
cigzarna, ktora ma na celu zminimalizowaé uraz psychiczny
zwiazany z rozpoznaniem nieprawidlowosci cigzy i wszystkimi
jej konsekwencjami.

Postepowanie diagnostyczne oraz konsultacje zostaly przeprowadzone
z pomocq Zespotu Instytutu Centrum Zdrowia Matki Polki w Lodzi, za co
serdecznie dziekujemy Panu prof. dr hab. K. Szaflikowi oraz Pani prof. dr

hab. M. Respondek-Liberskiej.
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