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Streszczenie
Cel pracy: Ocena przydatnosci badania echokardiograficznego u ptoddw z przepukling pepowinowa (Pp), zaréwno
w odniesieniu do oceny budowy serca ptodu jak i zmian czynnosciowych w ukfadzie krazenia, przy prawidfowej
budowie serca pfodu.
Materiaf i metody: Analizie retrospektywnej poddano wyniki badari echokardiograficznych 83 ptoddw z przepuk-
ling pepowinowa z materiatu Zaktadu Diagnostyki i Profilaktyki Wad Wrodzonych Instytutu Centrum Zdrowia Matki
Polki i Uniwersytetu Medycznego w todzi.
Wyniki: Przepuklina pepowinowa najczesciej wspdtistniata z wada serca, stanowiaca zty czynnik prognostyczny (test
Chi-kwadrat 0,0005, test Fishera 0,000032). Przezyty tylko te dzieci, ktore w okresie noworodkowym nie wymagaty
operacji kardiochirurgicznej.
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W grupie ptoddw z Pp i prawidfowa budowa serca, ale zanomaliami czynnosciowymi stwierdzano istotnie dfuzszy
czas leczenia szpitalnego po porodzie, w stosunku do grupy noworodkow bez zmian czynnosciowych w prenatal-
nym badaniu echokardiograficznym (t-test p=0,005).

W grupie ptoddw z Pp i prawidfowa budowa serca potwierdzona w badaniu echokardiograficznym, odsetek przezy¢
wyniost 70%.

Whioski: Badanie echokardiograficzne u ptoddw z Pp ma znaczenie diagnostyczne i rokownicze przy stwierdzeniu
wady serca (zte rokowanie) oraz zaburzen czynnosciowych serca (dfuzszy pobyt noworodka po operacji w szpitalu).

Stowa kluczowe: echokardiografia plodowa / przepuklina pgpowinowa /
/ niedomykalnos¢ zastawki trojdzielnej /

Sumary

Material and Methods: It was a retrospective analysis of fetal echocardiography results (analysis of congenital
heart defect (CHD) and functional abnormalities in normal heart anatomy) in 83 fetuses diagnosed and treated in
the same institution.

Results: In our group of fetuses, the most common structural defect, in addition to omphalocele, proved to be CHD.
In the group of omphalocele, normal heart anatomy and functional abnormalities (tricuspid regurgitation, myocar-
dial hypertrophy, arrhythmias), the hospital stay was longer comparing to the group of omphalocele, normal heart
anatomy and normal heart study (t — test p=0,005).

CHD was a bad prognostic factor and most fetuses/newborns did not survive (Chi-square 0,0005, Fisher test
0,000032). In the group of omphalocele and normal heart anatomy based on fetal echocardiography, the survival
rate was 70%.

The omphalocele and CHD survivors (n=3) had been only those, who did not require a cardiac surgery in first month
of postnatal life.

Conlusion: Echocardiography exam of fetus with omphalocele and CHD and functional abnormalities has diag-
nostic and prognostic value.

Key words: echocardiography-fetal / omphalocele / tricuspid regurgitation /

Wstep

Jedna z gtéwnych wad przedniej $ciany brzucha jest prze-
puklina pepowinowa (Pp) (omphalocele, exomphalos). Liczne
opracowania w literaturze na temat tej wady u ptodu dotycza
glownie wezesnego rozpoznania oraz jej wspotwystgpowania
z innymi anomaliami, w tym w zespotach genetycznych (aber-
racjach chromosomalnych, z. Beckwith-Wiedemanna, penta-
logii Cantrella) [1, 2, 3,4, 5,6,7,8,9, 10, 11].

W pismiennictwie nieliczne prace dotycza roli badania
echokardiograficznego w prenatalnej diagnostyce Pp [12, 13].

Cel pracy

Celem pracy byfa ocena przydatnosci badania echokar-
diograficznego u ptodéw z Pp, zaréwno w odniesieniu do oce-
ny budowy serca ptodu jak i zmian czynnosciowych w ukfa-
dzie krazenia, przy prawidtowej budowie serca ptodu.

Materiat i metody

W Zaktadzie Diagnostyki i Profilaktyki Wad Wrodzonych In-
stytutu Centrum Zdrowia Matki Polki w L.odzi i Uniwersyte-
tu Medycznego (ZDiPWW) w latach 1999-2006 u 4985 cig-
zarnych wykonano 7134 badan echokardiograficznych, wraz
ze szczegdtowym badaniem USG, ktorych wyniki rejestrowa-
ne byly w komputerowej bazie danych FileMarker Pro 4. W tej
grupie pacjentdéw diagnozowano 83 ptody z przepuklina pgpo-
winowa — omphalocele.
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Analizie retrospektywnej poddano dane kliniczne doty-
czace plodow, cigzarnych oraz noworodkow diagnozowanych
i leczonych w zaktadach i klinikach czgs$ci potozniczej 1 pedia-
trycznej Instytutu Centrum Zdrowia Matki Polki w Fodzi
1 Uniwersytetu Medycznego.

W analizie statystycznej wykorzystano srednie, odchylenie
standardowe, test Chi*, test Fischera, test t-studenta, przy za-
fozeniu istotnosci statystycznej p=0, 05.

Wyniki

W grupie 83 ptodéw, w 82 przypadkach wade rozpozna-
wano w cigzach pojedynczych, w 1 przypadku w ciazy bliznia-
czej. Przepuklina pepowinowa plodu byla rozpoznawana
u cigzarnych w wieku $rednio 29 lat (+6). Srednia wieku ciazo-
wego, w ktorym wykryto wadg wynosita 25,4 tyg. (£5,5). Do
osrodka referencyjnego, ZDiPWW ciezarne kierowane byly
w wieku ciazowym $rednio 27,4 tyg. (£5,9). Czas trwania cig-
zy wynosit srednio 34,3 tyg. (+8,04). Srednia masy urodzenio-
wej noworodkow wynosita 2367g (£808,48), $rednia stanu
urodzeniowego w skali APGAR wyniosta 6. (Tabela I).

Od 1999 do 2006 diagnozowano od 3 do 16 ptodéw
z omphalocele rocznie, z maksymalna liczba przypadkéw w la-
tach 2001 i 2003, odpowiednio 16 i 15 rocznie. (Rycinal).

Srednia wieku ciazowego, w ktérym Pp wykrywana byta
w skriningowym badaniu przez potoznikéw oraz wiek ciazo-
wy, w ktorym diagnozowano plody w ZDiPWW w poszcze-
gdblnych latach przedstawia rycina 2 ilustrujaca tendencje do
coraz wczesniejszej diagnostyki.
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Tabela I. Dane dotyczace 83 ciezarnych, ptodéw i noworodkéow
oraz diagnostyki ultrasonograficznej z rozpoznaniem
omphalocele w ZDiPWW ICZMP w kodzi z lat 1999-2006.

Srednie Std (¥) | Mediana
Wiek ciezarnych 29 lat 6 28 lat
Wiek cigzowy rozpoznania
wytrzewienia w tygodniach 254 hbd 5,5 25,2 hbd
Wiek cigzowy oceny ECHO 27 4 hbd +59 262 hbd
ptodu ’ - ’
Czas trwania cigzy
w tygodniach 34,3 hbd + 8,04 35,5 hbd
Masa urodzeniowa
noworodka (g) 2366,98g | + 808,48 26009
Stan noworodka po 6
porodzie w skali APGAR
Czas hospitalizacji . .
noworodka (w dniach) 40 dni +28 28 dni
Ciaze pojedyncze 82 98,8%
Cigze mnogie 1 1,2%

Grupe 83 ptodéw z Pp podzielono na 2 podgrupy: izolo-
wana Pp oraz Pp wspotistniejaca z innymi wadami struktural-
nymi.

Izolowana Pp stwierdzono u 33 (40%) ptoddw, w 50 (60%)
przypadkach wada wspdtistniata z wadami serca lub innymi
wadami dodatkowymi. (Schemat I).

W grupie ptodéw z izolowana Pp u 16 (19%) nie odnoto-
wano zmian w uktadzie krazenia. W 11 (13%) przypadkach
diagnozowano zaburzenia czynnosciowe serca. U 6 (7%) plo-
déw rozpoznawano powiktania pod postacia: wielowodzia,
wodobrzusza, ktore dla celow niniejszej pracy okreslono jako
»Zmiany niestrukturalne pozasercowe”.

U 36 (44%) ploddw rozpoznawano wade serca. W 15

(18%) przypadkach wada serca byta jedyna poza Pp anomalia
strukturalna, w 21 (26%) przypadkach Pp wspotistniata z wa-
da serca oraz inna wada pozasercowa.
W grupie 14 ptoddéw (15%), u ktérych rozpoznawano Pp z wa-
da pozasercowa (ECM), ale prawidlowa budowa serca
(NHA), u 7 (8,5%) ptodéw nie obserwowano zaburzen w ukta-
dzie krazenia, a u kolejnych 7 (8,5%) stwierdzano zaburzenia
czynnosciowe uktadu krazenia. (Schemat I).

U grupie ptodow z izolowana Pp, n = 33 (Schemat II),
w 16 (49%) przypadkach nie wykazano anomalii w badaniu
echokardiograficznym. W tej grupie w 2 przypadkach brak
byto danych o dalszych losach ptodéw i noworodkéw. Odno-
towano 2 zgony, w tym: jeden po porodzie przedwczesnym
icigciu cesarskim w 32 tyg. ciazy i jedno poronienie w 18 tygo-
dniu cigzy. Sposrod ptodow z Pp z prawidiowa budowa serca,
bez zmian czynnosciowych w uktadzie krazenia 12 (37%) no-
worodkow wypisano do domu.
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Rycina 1. Wykres przedstawiajacy liczbe diagnozowanych ptodéw
z omphalocele (Pp) w latach 1999-2006 w ZDiPWW ICZMP w todzi.
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Rycina 2. Wykres przedstawiajacy $rednig wieku cigzowego, w ktérym
wykryto przepukling pepowinowa (Pp) w potozniczym badaniu USG
oraz $rednig wieku cigzowego, w ktérym diagnozowano pfody z Pp
w latach 1999-2006 w ZDiPWW ICZMP w todzi.

U 11 (33%) ptodow z Pp w badaniu echokardiograficznym
rejestrowano czynnosciowe zaburzenia serca. W jednym przy-
padku cigzarna zdecydowata o terminacji ciazy, w 3 (9%)
przypadkach nie mielismy danych o przebiegu ciazy i porodu,
w 2 (6%) przypadkach odnotowano zgon in utero, 5 (15%) no-
worodkow wypisano do domu. Diagnozowane zaburzenia
czynnosciowe przedstawiono na schemacie II.

Plody z Pp, ktorym w 6 (18%) przypadkach towarzyszyly
zmiany czynnosciowe pozasercowe (u 4 ptodow plyn w jamie
brzusznej, w 2 przypadkach wielowodzie) po leczeniu w okre-
sie noworodkowym wypisano do domu.

Analiza testem Chi kwadrat oraz testem Fishera nie
wykazata zaleznosci pomiedzy wystgpowaniem zmian czyn-
nosciowych w sercu ptodu a odsetkiem zgonéw lub wypisow
noworodkow do domu (p>0,05).
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Schemat I. Dane dotyczace 83 ptodéw z omphalocele diagnozowanych w latach 1999-2006 w ZDiPWW ICZMP w todzi.
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Natomiast analiza testem t-studenta wykazata istotna roz-
nicg pomigdzy czasem pobytu w szpitalu noworodkow
z omphalocele 1 prawidtowa budowg serca (NHA) ale obecno-
$cia czynnosciowych zmian w sercu ptodu a grupa noworod-
kow z omphalocele, NHA bez zmian czynnosciowych w sercu
ptodu (odpowiednio 39,2 +5 dni oraz 24,25 £8,5 dni, t-test
p=0,005).

Wadg serca (CHD) wspotistniejaca z Pp rozpoznano u 36
ptodow. (Schemat I1I).

W 15 przypadkach (42%) poza CHD nie znaleziono in-
nych anomalii pozasercowych. W grupie tej w 2 przypadkach
brak byto danych o dalszych losach ciazy, zgon odnotowano
w 10 przypadkach (28%), w tym: 3 in utero, 7 noworodkdw
zmarlo po porodzie. Troje dzieci zostato wypisanych po lecze-
niu (lub po I etapie leczenia) do domu, u 2 z nich rozpoznano

© 2008 Polskie Towarzystwo Ginekologiczne

prenatalnie z. Fallota (TOF), a w jednym przypadku ubytek
przegrody migdzykomorowej (VSD) oraz czynnosciowe po-
szerzenie miedniczek nerkowych (pyelectasis).

U 21 ptodow (58%) z Pp i wada serca (CHD) stwierdzano
dodatkowo wady pozasercowe. W jednym przypadku nie byty
znane dalsze losy ciazy, w 20 przypadkach (55%) ciaza zakon-
czyla si¢ niepomyslnie. W 17 (46%) przypadkach odnotowano
zgon in utero, trzy (9%) noworodki zmarty po porodzie. Wsrdd
wad serca wszystkie dotyczyty anomalii rozwojowej przegrod
serca, w tym 5/16 (31%) réwniez opuszki serca. Charaktery-
styke wad serca u ptodéw z Pp ilustruje schemat III.

Analiza statystyczna dotyczaca wystegpowania wad serca
u plodéw z Pp wykazata iz jest to czynnik istotny prognostycz-
nie, zwigzany z wysokim prawdopodobienstwem zgonu (test
Chi-kwadrat 0,0005, test Fishera 0, 000032).
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Schemat II. Losy ptodéw i noworodkéw z omphalocele i prawidtowa budowa serca.

OMPHALOCELE
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33 (100%)

NHA

NHA + NHS + ZMIANY + ZMIANY
16 (49%) CZYNOSCIOWE NIESTRUKTURALNE
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BRAK

BRAK

ZGON DOM TOP DOM DOM
DANYCH DANYCH
2 (6%) 2 (6%) 12 (37%) 1(3%) 3 (9%) 5 (15%) 6 (18%)
1. Poréd 1. Arrhytmia - PAC ZMIANY CZYNOSCIOWE
) Pprzed‘vo/c‘zesny 1. DV-abnormal 1. Abnormal axis 2. TR+Disproportion POZASERCOWE
- roronienie +NT - increased 2. Cardiomegaly 3. TR : 1. Ascites 4x
18 hbd 4. Abnormal axis 2. Ascites

TOP — termination of pregnancy — terminacja ciazy, DV — ductus venosus, NT — nuchal translucency,

TR — tricuspid regurgitation, PAC — premature atrial contraction

5. Cardiomegaly + Polihydramnion 1x

3. Polihydramnion 1x

U 14 ptodéw z prawidtowg budowa serca (NHA), przepu-
klina pgpowinowa wspdtistniala z innymi pozasercowymi
anomaliami strukturalnymi. W tej grupie w 7 przypadkach
badaniem echokardiograficznym nie stwierdzono zaburzen
w uktadzie krazenia, z czego 6 ciaz zakonczylo si¢ zgonem
ptodu in utero, w jednym przypadku po porodzie i zabiegu
operacyjnym Pp oraz anomalii kostnych (anomalia palucha
oraz palcow reki opisane w dokumentacji lekarskiej jako ze-
spot tasm owodniowych) noworodka wypisano do domu.

W grupie 7 ptodéw z Pp i innymi anomaliami struktural-
nymi oraz ze zmianami czynnosciowymi w uktadzie krazenia
w jednym przypadku cigzarna zdecydowata o terminacji ciazy,
w 4 przypadkach ciaza zakonczyla si¢ zgonami noworodkow:
1. Holoprosencephalia + Ognisko hiperechogeniczne w sercu

+ Dysproporcja.

. Rozszczep wargi z rozszczepem podniebienia + Zespot
Dandy Walker + Kardiomegalia + Hipertrofia migsnia
sercowego + Ognisko hiperechogeniczne w sercu.

. Rozszczep kregostupa + Ognisko hiperechogeniczne

W sercu.

Wodogtowie/Hydranencefalia + Nieprawidiowa o$ serca.
Dwa noworodki po leczeniu chirurgicznym wypisano do

domu. U jednego z nich prenatalnie opisano niewielkie posze-

rzenie komor bocznych z hipertofia mig$nia serca, u drugiego:

4.
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celosomia dolna, wynicowanie pgcherza moczowego, niedo-
mykalno$¢ zastawki trdjdzielnej i przerost migsnia sercowego.
(Schemat IV).

Prenatalng diagnostyke cytogenetyczng w grupie 83 anali-
zowanych plodéw z omphalocele przeprowadzono u 12 (14%)
ptodow. (Tabela II). U 10 ptodéw kariotyp byt prawidtowy,
w 2 przypadkach stwierdzono Zespot Edwardsa.

Dyskusja

Przepuklina pepowinowa zaliczana jest do cigzkich wad
wrodzonych, ktérych wystgpowanie objete jest rejestrem Eu-
rocatu [2].

W wyniku nieprawidlowego zrastania si¢ powlok brzusz-
nych dochodzi do przemieszczenia narzadow jamy brzusznej
w miejscu przyczepu pgpowiny. Worek przepukliny stanowia
otrzewna trzewna wraz z nablonkiem owodniowym sznura pe-
powinowego, ktory wypelnia¢ moga w zaleznosci od srednicy
ubytku: jelita, watroba, zotadek, rzadziej sledziona [6, 14, 15,
10].

Pp wystepuje z czgstoseia 1 na 4000-5000 urodzen. W roz-
woju embriologicznym wada powstaje w trzecim tygodniu
zycia ptodowego. Przesiewowe badanie USG migdzy 11 a 14
tygodniem ciazy daje mozliwos¢ wczesnego wykrycia
przepukliny pepowinowej [1, 2, 4, 16, 17, 18].
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Schemat lll. Losy ptodéw i noworodkdw z rozpoznanym omphalocele wspétistniejace z wada serca oraz innymi ECM.
OMPHALOCELE
+ CHD + inne ECM
36 (100%)
CHD
15?:1422/) +inne ECM
Y 21 (58%)
BRAK ZGON DOM BRAK ZGON
DANYCH o o DANYCH o
2 (6%) 10 (28%) 3 (8%) 1 (3%) 20 (55%)
ZGON ZGON PO 1. TOF ZGON ZGON PO
IN UTERO PORODZIE 2. TOF +TR IN UTERO PORODZIE
3 (9%) 7 (19%) 3. VSD + Pyelectasis 17 (46%) 3 (9%)
( )
1. AV-canal + TR 1. DORV + ASD 1. DORV + VSD Chondrodystofia 1. TGA+VSD
2. AV-canal + TR 2.VSD + Pyelectasis + Brak matzowin usznych + Holoprosencephalia
+ Pyelectasis bilaterali 3.VSD 2. TGA + VSD + ASD + Multicystic kidney + Cleft lip + PR
3. TOF + Bright spot 4. DORV + VSD 3. VSD + Dandy Walker variant Cystic hygroma + Pericardial effusion
5.VSD + Polyhydramnion + Abnormal dopplers 2. ECTOPIA CORDIS
6. Ectopia cordis 4.VSD + Skeletal malformation + Diaphragmatichernia
+ DORV +VSD + Aortic valve insuff. 3. RA enlargement
7. Truncus arteriosus 5. DORV + Holoprosencephalia + Cleft palate + Celosomia $rodkowo-
+VSD with cleft lip + Pyelectasis bilateralis dolna + Chest hypoplasia
+ Cardiomegaly 6. AV-canal common + Dandy Walker \_ J

- @

+ Polydaktyly + IUGR
7. AV-canal, common + Skeletal malf / Scoliosis
+ CPC + Polyhydramnion
8. Ectopia cordis VSD + Acranius/Encephalocele
+ Skeletal malf
9. AV-canal + Skeletal malf (RAD ULN defect)
+ IUGR
10. Truncus arteriosus + Dandy Walker wariant
Ventriculomegaly + Dysproportion
+ Hypertrophy
11. Ectopia cordis + Diaphragmatic hernia
+ Skeletal malf
12. VSD + Long bones shortening, Corpus
callosum agenesis + Polyhydramnion + TR
13. AV-canal common + Skeletal malf/Foot
defects, Overlaping fingers, Micrognathia
14. DORV + VSD + Chest hypoplasia
15. AV-canal common + Cystic hygroma
+ Hydrothorax
16. AV-canal + TOF/DORV + Spina bifida
+ Overlapping fingers; Cleft lip/palate;
Syndactylia
17. VSD + Hydrocephalus + Holoprosencephalia
+ Cleft palate with cleft lip + Eye abnormalities
+ Pes equionvarus

S

)
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Schemat IV. Losy ptodéw i noworodkéw z rozpoznanym omphalocele (Pp) wspotistniejace z innymi ECM.
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(anomalia congenita

manus et pedis).

TOP ZGON
1 (7%) 4 (29%)

DOM
2 (14%)

1. Holoprosencephalia
+ Bright spot + Disproportion

2. Cleft lip with cleft palate
+ Dandy Walker + Cerdiomegaly
+ Hypertrophy + Bright spot

1. Venticulomegaly
+ Hypertrophy

2. Celosomia dolna
Bladder u. extrophy
+ PR + hypertrophy

5. Spina bifida + menigocele7
6. Hygroma colli +
Holoprosencephalia

3. Spina bifida + Bright spot
4. Hydrocephalus/Hydroanencephaly
+ Abnormal axis

Juz na tym etapie ciazy m.in. w przypadku stwierdzenia
Pp istnieja wskazania do celowanego badania echokardiogra-
ficznego u ptodu [19], ktére rutynowo od ponad dwudziestu
lat zalecano zwykle dopiero w potowie cigzy [20].

Ponad 25 lat temu przed era prenatalnych badan obrazo-
wych metoda wykrywania m.in. Pp byto posrednie wniosko-
wanie o mozliwosci obecnosci wady na podstawie oznaczania
w surowicy cigezarnej alfa-fetoproteiny [21]. Aktualnie nowo-
czesna technologia sonograficzna umozliwia wykrycie wady
we wczesnej ciazy, ale nalezy pamiegtac, ze na tym etapie cia-
zy wystepuje fizjologiczna przepuklina pgpowinowa i w nie-
ktorych przypadkach obserwuje si¢ jej regresj¢ pomiedzy 16
a 20-24 tyg. ciazy [22].

Nasza analiza dotyczaca przypadkéw Pp diagnozowanej
gtownie w II potowie ciazy nalezy do najdiuzszych publikowa-
nych serii przypadkoéw pochodzacych z jednej instytucji za-
rowno w Polsce jak i w Europie [1, 24].

W przeprowadzonej analizie w latach 1999-2006 $rednia
wieku ciazowego, u ktorym wykryto Pp wynosita 25,4 tygod-
nia cigzy. (Tabela I).

608

Jak obrazuje rycina 2, w roku 1999 $rednia wieku cigzo-
wego wynosifa 28 tygodni cigzy, w nastgpnych latach obserwo-
wano systematyczne jego obnizanie do srednio 23-24 tygodni
cigzy. Wskazuje to na tendencj¢ w Polsce do wykrywania wa-
dy przez potoznikow — ultrasonografistdw w coraz nizszym
wieku cigzowym, co jest zgodne z trendami $wiatowymi, cho¢
zalecanego w Europie trendu — wykrywania wady okofo 18-20
tyg. jeszcze nie osiggnelismy [1, 5, 8, 14, 22, 23].

Diagnostyka wady w naszym osrodku referencyjnym byta
wykonywana stosunkowo krétko od momentu wykrycia wa-
dy, zwykle w przeciagu nastgpnego tygodnia. Ryciny 3 i 4 ob-
razuja przypadki ptodow z Pp w prezentacji 2D i3D w 17122
tygodniu ciazy w naszym osrodku (przypadki te, z roku 2007
nie byly objete niniejszq analiza).

W literaturze odsetek terminacji cigz z rozpoznanym
omphalocele wynosi od 15 do 59%[1, 2, 5, 10, 11, 25].

W naszej analizie jedynie w dwdch przypadkach cigzarne
zdecydowaly o zakonczeniu cigzy.

Kontynuowanie ciazy z Pp u wigkszosci analizowanych
cigzarnych umozliwifo nam unikalne warunki do obserwacji
naturalnego przebiegu tej wady u ptoddw, gtéwnie w II poto-
wie cigzy 1 w okresie noworodkowym.
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Tabela II. Zestawienie ptodéw z wykonana prenatalng diagnostyka genetyczng oraz badan uzupetnionych o celowana diagnostyke
sonograficzno-echokardiograficzna w Zaktadzie Diagnostyki i Profilatyki Wad Wrodzonych ICZMP w todzi w grupie pfodéw

z omphalocele.

Lp. Genotyp Diagntz:az I:p;it:’z‘;a\:’zrcowa Diagno:vazlgl;;i‘:g‘lﬁgiczna Losy plodu

1 46 XX NORMA NHA, NHS WYPIS do DOMU
2 46 XX NORMA NHA, NHS WYPIS do DOMU
3 46 XY NORMA TOF WYPIS do DOMU
4 46 XY NORMA TOF WYPIS do DOMU
5 46 XY NORMA ECTOPIA CORDIS, DORV ZGON w 1 dobie
6 46 XY POLYHYDRAMNION Tricuspid insuffitientia WYPIS do DOMU
7 46 XX NORMA Tricuspid insuffitientia WYPIS do DOMU
8 46 XY NORMA Abnormal axis WYPIS do DOMU
9 46 XY eﬁf;%i@?"éar;igoba}ﬁg;, NHA, NHS ZGON w 26 dobie

Meningocele, IUGR
10 46 XX Celosomia srodkowo-dolna NHA, NHS ZGON w 1 dobie
11 47 XY +18 Pyelectasis/Hydronephrosis VSD ZGON w 4 dobie
12 47 XY +18 Sceletal malformation AV Canal Zgon in utero
(foot defects), Micrognatia

W 40-60% wedtug danych z piSmiennictwa anomalia ma
charakter izolowany, a w 40-60% przypadkdéw wspotistnieje
z innymi wadami strukturalnymi, najczesciej z wadami serca
[4, 7, 18, 20]. W naszym materiale podobnie, izolowana prze-
puklina pepowinowa wystgpowata u 40% (n=33) ptodow.

Przy izolowanej Pp odsetek przezycia noworodkéw wyno-
si wg danych z literatury 84-96% [1, 15]. W naszym materiale
odsetek ten byt nieco nizszy 1 wyniost facznie 70% (23/33 pto-
dow).

U 60% ptodow, oprocz Pp rozpoznawano inne anomalie
strukturalne w tym najczgsciej w 44% przypadkach wadge ser-
ca. (Schemat I). W literaturze rowniez zwracano uwagg na cz¢-
ste wspotistnienie Pp z wadami serca [1, 2, 8§, 9, 12, 13, 14].
Jednak aktualne publikacje podkreslaja brak mozliwosci oce-
ny przebiegu ciazy z Pp i CHD ze wzgledu na wysoki odsetek
terminacji ciazy [1, 3, 4, 6, 18, 19].

Nasza analiza wykazata, ze diagnozowane prenatalnie wa-
dy serca wspotistniejace z Pp w 92% przypadkow konczyty sig
zgonem dziecka. Ale 3 (8%) przypadki Pp z wada serca
(2xTOF, 1 VSD) zakonczyly si¢ pomyslnie — noworodki wypi-
sano do domu. Przypadki te dotyczyly tych wad serca, ktore
nie mialy wplywu hemodynamicznego na przebieg okresu pre-
natalnego oraz nie wymagaly operacji kardiochirurgicznej
w okresie noworodkowym

W PubMedzie istnieja pojedyncze publikacje analizujace
u ptodéw z Pp znaczenie badania echokardiograficznego.
W pracy Boulton S. i wsp. oceniono czgstsze wystgpowanie
nieprawidtowej osi serca u ptodow z omphalocele, niezaleznie
od wystgpowania wady serca, ale nie oceniano innych zmian
czynno$ciowych [12].

© 2008 Polskie Towarzystwo Ginekologiczne

W naszym badaniu przy prawidtowej budowie serca anali-
zowano nastgpujace zaburzenia czynnosciowe serca: niedomy-
kalnosci zastawek, kardiomegalia, hipertrofia migsnia serca
oraz zaburzenia rytmu serca.

Dzigki tej analizie praca ma charakter nowatorski.

U ptoddw z izolowanym omphalocele zaburzenia czynno-
sciowe serca stwierdzane byly u co trzeciego ptodu, w 11/33
(33%) przypadkach. W czterech z tych przypadkdéw nie moz-
na byto oceni¢ znaczenia zaburzen czynnosciowych (1x termi-
nacja ciazy, 3x brak danych). W dwodch przypadkach nastapit
zgon ptodu a 5 noworodkéw wypisano po I etapie leczenia do
domu.

Nasza analiza wykazata statystycznie istotny wplyw zmian
czynnosciowych w sercu pfodu na czas pobytu noworodka
z Pp po porodzie w szpitalu. Czy przyczyna dtuzszego pobytu
mogla by¢ infekcja wewnatrzmaciczna manifestujaca si¢ zmia-
nami czynnosciowymi u ptodu — temat ten wymaga dalszych
badan [26]. Wedtug Gibbina i wsp. (2003) w grupie pacjentow
z Pp czgsciej obserwuje si¢ wystgpowanie przetrwatego nadci-
$nienia ptucnego. Temat ten bedzie przedmiotem naszej od-
rebnej analizy.

W pismiennictwie w 30-35% przypadkow Pp stwierdzane
byty aberracje chromosomalne, najczesciej trisomia 13,18 [4,
7, 18, 20].

W naszym materiale badanie cytogenetyczne przeprowa-
dzone zostato jedynie u 14,5% (12) ptodow. (Tabela II).

W 2 przypadkach stwierdzono Zesp6t Edwardsa, w 10
kariotyp byt prawidtowy.
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Znaczenie badania echokardiograficznego w przepuklinie pepowinowej (Pp)...

Rycina 3. Obraz 2D przepukliny pepowinowej u ptodu w 17 tygodniu
cigzy.

] Y TTT
T T EY 9r L

Rycina 4. Obraz 3D przepukliny pepowinowej u ptodu w 22 tygodniu
cigzy.

Niski odsetek badan cytogenetycznych w naszym osrodku
wynika przede wszystkim z pdznego wieku ciazowego kiero-
wanych pfodow oraz z braku zgody ci¢zarnych na propono-
wane badanie cytogenetyczne lub zaplanowany wczesniej spo-
sob porodu niezaleznie od wyniku badania cytogenetycznego.
Nalezy rowniez podkresli¢ iz w analizowanej grupie u wszyst-
kich noworodkow wdrozono postgpowanie lecznicze.

W analizowanej grupie przypadkow z izolowana Pp oraz
prawidfowa budowa serca prenatalnie kariotyp oznaczono w 2
przypadkach (2x46,XX).

W zadnego z noworodkdw z prenatalnie stwierdzana
prawidtowa budowgq serca oraz Pp nie stwierdzano cech dys-
morfii.

W grupie 36 ptodow z Pp wykryta przez potoznikow
w skriningowym badaniu USG, wadg serca ptodu podejrze-
wano jedynie w 6 przypadkach (16,6%).
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Specjalistyczne badanie echokardiograficzne umozliwito
wykrycie 1 zdiagnozowanie wady serca u kolejnych 30 ptodow
(83,4%). Obserwacja ta potwierdza zasadnos¢ kierowania na
badanie echokardiograficzne w przypadku stwierdzenia u pto-
du Pp.

Reasumujac przepuklina pgpowinowa (Pp) najczesciej
wspotistniata z wada serca, stanowiaca zly czynnik progno-
styczny. Przezyly tylko te dzieci z Pp oraz wada serca, ktore
w okresie noworodkowym nie wymagaty operacji kardiochi-
rurgicznej. W grupie ptodéw z Pp z prawidtowa budowa serca
i anomaliami czynnosciowymi stwierdzano istotnie diuzszy
czas leczenia szpitalnego po porodzie, w stosunku do grupy
noworodkow bez zmian czynno$ciowych w prenatalnym ba-
daniu echokardiograficznym. W grupie ptodéw z Pp i prawi-
dtowa budowa serca potwierdzona w badaniu echokardiogra-
ficznym, odsetek przezy¢ wyniost 70%.

Whnioski

Badanie echokardiograficzne u ptodéw z Pp ma znacznie
diagnostyczne i rokownicze przy stwierdzeniu wady serca (zle
rokowanie) oraz zaburzen czynnosciowych serca (dtuzszy po-
byt noworodka po operacji w szpitalu)

Wykaz stosowanych skrotow:

ASD - atrial septal defect — ubytek przegrody miedzyprzedsionkowej
AVC - atrioventricular canal - kanat przedsionkowo-komorowy
CHD - congenital heart defect - wrodzona wada serca
DV - ductus venosus - przewod zylny
DORV - doble outlet right ventricle - podwojne odejicie naczyn
z prawej komory
ECM - extracardiac malformation - anomalia pozasercowa

FO - foramen ovale - otwor owalny
IUGR - intrauterine growth restriction - wewnatrzmaciczne opdznienie
wzrostu

NHA - normal heart anatomy — prawidtowa budowa serca
NHS - normal heart study - prawidtowe badanie serca
Pac - premature atria | contractions - przedwczesne skurcze
przedsionkowe
Pp - przepuklina pepowinowa
PR - pulmonary regurgitation - niedomykalnosc zastawki ptucnej
RA - right atrium — prawy przedsionek
TOF - Tetralogy of Fallot — Zespot Fallota
TOP - termination of pregnancy — przerwanie cigzy
TR - tricuspid regurgitation - niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej
TGA - transposition of great arteries — przetozenie wielkich naczyn
VSD - ventricular septal defect — ubytek przegrody miedzykomorowej
ZDiPWW ICZMP w todzi
- Zaktad Diagnostyki i Profilaktyki Wad Wrodzonych Instytutu
Centrum Zdrowia Matki Polki w kodzi

Praca realizowana w ramach pracy wtasnej Uniwersytetu
Medycznego w £odzi nr 502-18-676
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