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WPROWADZENIE

Szeroki rozwdj chirurgii ptodu nie bylby mozliwy, gdyby
nie diagnostyka prenatalna. Dlatego wia$nie omdwienie
procedur postepowania terapeutycznego w okresie prenatal-
nym musiato znalez¢ swoje miejsce w podreczniku poswie-
conym ultrasonografii w ginekologii i potoznictwie.
Przewazajacg cze$¢ wad rozwojowych, zwigzanych z chi-
rurgia plodu, mozna wstepnie wykry¢ juz podczas ru-
tynowego badania przesiewowego. Natomiast dokladna
identyfikacja jest mozliwa dopiero po przeprowadzeniu
badania, ukierunkowanego na wykrycie konkretnej wady.
Jest oczywiste, ze doktadne rozpoznanie ma kluczowe zna-
czenie w rozstrzyganiu kwestii stosownosci podjecia decy-
zji, dotyczacej przeprowadzenia interwencji chirurgiczne;.
Czynnikiem, wykluczajacym chirurgiczng interwencje, s3
wady rozwojowe plodu, zwiazane z aneuploidig, zespotami
genetycznymi i wady, ktdre nie sg izolowane. Dzieje sie tak,
poniewaz jakakolwiek ingerencja chirurgiczna wiaze sie
z narazeniem zdrowia i zycia matki, w zwigzku z tym ry-
zyko jest o wiele wigksze niz potencjalne korzysci. Dlatego
wlasnie nalezy dolozy¢ wszelkich staran w celu potwier-
dzenia zaréwno prawidlowego rozpoznania istnienia wady
rozwojowej u plodu, jak i tego, ze pldd nie ma innych wad
rozwojowych. Do metod pomocniczych, ktére majg na
celu zapewnienie pelnej i wnikliwej oceny plodu, nalezg
echokardiogratia plodowa, obrazowanie technikg rezonansu
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magnetycznego (MRI, magneting resonance imaging) oraz
badanie kariotypu. Wybdér pomocniczej metody diagno-
stycznej zalezy od tego, na jakie dodatkowe schorzenia pt6d
jest najbardziej narazony. Niezaleznie od tego nalezy prowa-
dzi¢ cigze, majac na wzgledzie omylno$¢ poczatkowej oceny
sytuacji, czyli dopuszczajac mozliwos¢, ze wady rozwojowe,
ktére na poczatku ciazy zostaly uznane za izolowane, w rze-
czywistoéci takimi nie sg.

Obserwowana jest tendencja wzrostowa w liczbie wska-
zan do przeprowadzania interwencji chirurgicznych, w licz-
bie wykonanych zabiegéw, w liczbie szpitali oraz w liczbie
lekarzy, ktérzy wykonuja te operacje. Jednak, je$li si¢ wezmie
pod uwage ogdlng liczbe cigz, a nawet liczbe ptodéw z wa-
dami rozwojowymi, to na tym tle liczba przeprowadzanych
zabiegdw jest nadal bardzo mata. Na lekarzach, zajmujacych
sie diagnostyka prenatalng, spoczywa ogromna odpowie-
dzialnoé¢, poniewaz z nimi wigze si¢ ogromne nadzieje, jesli
chodzi o okreélenie potrzeb szkoleniowych i, w pewnym
stopniu, nadzoru nad operujgcymi i o$rodkami, zajmujacy-
mi si¢ leczeniem omawianych schorzen. Biorgc pod uwage,
ze wady rozwojowe zdarzaja si¢ stosunkowo rzadko oraz ze
tylko pewna cze$¢ spoérdd nich wymaga interwencji chirur-
gicznej, w tej chwili nie wiadomo, ile powinno by¢ takich
osrodkow. Warto si¢ zastanowi¢, czy latwa dostepnosé ma
wplyw na liczbe wykonanych zabiegéw. Z calg pewnoscig
zwiekszajaca sie liczba pacjentdw, ktorzy korzystaja z inter-
netu sprawia, ze staja si¢ oni $wiadomymi konsumentami —
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Tabela 9-1 leznosci od zastosowanej metody interwencyjnej

Matczyna chorobowosc i umieralnosc (178 interwencji wykonanych w UCSF wraz z przebiegiem pooperacyjnym) w za-

Technika operacyjna Otwarta histerotomia Endoskopia FETENDO/ Przezskérna FIGS/Lap 0gdlna liczba interwengji
Lap FETENDO FIGS

Ciezarne, u ktérych wykonano zabieg 79 68 31 178
Wiek cigzowy w chwili interwengji chirurgicz- 25,1 24,5 21,1 242

nej [tygodnie] [17,6-30,4] [17,9-32,1] [17,0-26,6] [17,0-32,1]
Przedzial wiekowy (tygodnie) 30,1 30,4 32,7 30,7

(21,6-36,7) (19,6-39,3) (21,7-40,4) (19,6-40,4)

Okres od przeprowadzenia zabiegu do porodu 4,9 6,0 11,6 6,5

(tygodnie) (0-16) (0-19) (0,3-21,4) (0-21,4)
Obrzek phuc 22/79 (27,8%) 17/68 (25,0%) 0/31 (0%) 39/178 (21,9%)
Krwawienie wymagajace przetoczenia krwi 11/87 (12,6%) 2/69 (2,9%) 0/31 (0%) 13/187 (7,0%)
Zagrazajacy pordd przedwczesny prowadzacy — 26/79 (32,9%) 18/68 (26,5%) 4/31 (12,9%) 48/178 (27,0%)

do porodu
Przedwczesne peknigcie blon ptodowych

41/79 (51,9%)

30/68 (44,1%)

8/31 (25,8%)

79/178 (44,4%)

(PPROM, preterm premature rupture of
membranes)

Zapalenie bton ptodowych 7179 (8,9%)

1/68 (1,5%) 0/31 (0%) 8/178 (4,5%)

FETENDO - fetoskopia ptodowa (fetal endoscopic procedure); FIGS - zabiegi chirurgii ptodowej pod kontrolg obrazu (fetal image-guided surgery); Lap-FE-
TENDO - laparotomia i endoskopia ptodowa (laparotomy and fetal endoscopic procedure); UCSF - University of California, San Francisco.

RYCINA 9-1. Zdjecie wykonane podczas laparotomii i histerotomii u mat-
py rezus. Wczesne doswiadczenia, nabyte podczas zabiegéw operacyjnych
przeprowadzonych u tych naczelnych, utorowaty droge pézniejszym bez-
piecznym interwencjom chirurgicznym u matek, noszacych ptdd obcigzony
réznorodnymi wadami rozwojowymi.

tatwo nawigzuja kontakty i zdobywajg informacje, pozwala-
jace przeprowadzi¢ wstepng ocene rozpoznania, dotyczacego
rozwijajacego si¢ plodu. Dzigki fatwemu rozprzestrzenianiu
sie informacji droga elektroniczng blisko$¢ geograficzna nie
jest juz tak waznym czynnikiem, jak kiedys.

Postep technologiczny, jaki sie¢ dokonal w ostatniej
dekadzie, sprawil, ze wykonuje sie coraz mniej zabie-
gow inwazyjnych. Poczatkowo zabiegi z dziedziny chi-
rurgii ptodowej, wykonywane w University of California
w San Francisco (UCSF), obejmowaly wykonanie lapa-
rotomii i histerotomii u matki. Potem stopniowo zaczeto
przeprowadzaé laparotomie i endoskopie macicy, a od
pewnego czasu zabiegi wykonuje si¢ przezskdrnie z uzy-
ciem urzadzen o $rednicy zaledwie 3 mm lub mniejszej.

Z naszego doswiadczenia wynika, ze mniej inwazyjne
zabiegi wigzg si¢ ze spadkiem liczby powiklan pooperacyj-
nych u matek, jednakze nie wykluczajg wystapienia powi-
kfan [1] (tab. 9-1). Ponizej zostaly szczegélowo omoéwione
poszczegdlne metody.

HISTEROTOMIA

Mozliwo$¢ wykonania histerotomii i pdzniejszego zaszy-
cia cigzarnej macicy czlowieka przetestowano w badaniach
przeprowadzonych na naczelnych (ryc. 9-1). Przyczyng wy-
korzystania do badan modelu ciezarnych macic naczelnych,
w tym przypadku rezusa, a nie innych duzych zwierzecych
modeli ciezarnych macic, takich jak na przykifad macice
owiec, bylo to, ze wlasnie ssaki nalezace do rzedu naczel-
nych charakteryzuje najwigksze genetyczne i fizjologiczne
podobienstwo do czlowieka. Macica owcy jest ciefisza i ma
tozysko wielozrazowe. Zamkniecie takiej macicy jest o wiele
prostsze, a wystapienie porodu przedwczesnego znacznie
rzadsze. Wykazano, ze profil bezpieczenstwa w zabiegach
przeprowadzonych u naczelnych byt wystarczajaco dobry.
Dotyczylo to réwniez pdzniejszej plodnosci [2]. Materialy
uzyskane z UCSE a takze z innych o$rodkéw potwierdzajg
staly wzrost doswiadczenn w zakresie wykonywania zabie-
gow chirurgicznych u cigzarnych kobiet [1,3,4]. Dotyczy to
przede wszystkim duzej liczby zabiegéw naprawczych rozsz-
czepu kregostupa (spina bifida) u ptodu. Obecnie w UCSF
wykonuje sie takie zabiegi, jak laparotomia i histerotomia
w przypadkach: leczenia rozszczepu kregostupa, wyciecia
potworniaka krzyzowo-ogonowego i innych guzoéw, a takze
wyciecia plata ptuc w przypadku wrodzonego zwyrodnienia
torbielowato-gruczotowatego (CCAM, congenital cystic ade-
nomatoid malformation).



Ryzyko

Ostatnio zespdt UCSF poddatl ocenie swoje dotychczaso-
we doswiadczenia w zakresie wykonywania histerotomii
u matki [1] (patrz tab. 9-1). W latach 1989-2003 wykonano
87 histerotomii. W okresie pooperacyjnym wystepowaly
przypadki znaczacych wczesnych powiklan. Na poczatku
wystepowaly obrzeki ptuc, zwigzane z uzyciem duzych ilo$ci
lekéw tokolitycznych, a zwlaszcza nitrogliceryny. Istotnym
problemem bylo takze agresywne leczenie zaburzen go-
spodarki wodno-elektrolitowej [5]. W 13% przypadkow
konieczne okazalo si¢ przetoczenie krwi ze wzgledu na jej
§rédoperacyjna utrate. Na wynik cigzy w znamienny sposéb
wplywalo takze przedwczesne pekniecie blon plodowych
(PPROM, preterm premature rupture of membrane), ktore
wystapito w 52% przypadkéw, a w 33% przypadkéw odnoto-
wano przedwczesng czynnos$¢ porodowa, ktorej nie udalo sie
opanowa¢ maksymalnym postepowaniem tokolitycznym.
Sredni czas od wykonanej histerotomii do porodu wynosit
4,9 tygodnia (zakres od 0 do 16 tygodni). Sredni czas trwa-
nia cigzy w chwili porodu wynosil 30,1 tygodnia (przy za-
kresie od 21,6 do 36,7 tygodnia). W innych osrodkach [6,7]
uzyskano podobne do$wiadczenia, dotyczace zwigkszania
sie ryzyka przedwczesnego porodu po histerotomii. W mia-
re nabywania do$wiadczenia coraz rzadziej wystepowaly
powiktania, wigzace si¢ z przeprowadzeniem histerotomii.
Czasami wystepuje ciezki obrzek ptuc lub znaczna utrata
krwi, a $redni czas trwania cigzy w chwili porodu w przy-
padkach leczenia rozszczepu kregostupa z przepukling opo-
nowo-rdzeniowa (MMC, myelomeningocele) wynosi obecnie
okoto 34 tygodni.

Postepowanie

W pordéwnaniu z okresem, w ktérym zaczeto wykonywac
histerotomie, zmienialy si¢ stopniowo zaréwno metody
wykonywania zabiegu, jak i sposéb postepowania poope-
racyjnego. Ponizej opisano biezacy sposéb postepowania
w o$rodku UCSE Waznym czynnikiem sg dlugie dyskusje
na temat ryzyka i korzysci, a takze rozwazenie alternatyw-
nych sposoboéw postepowania, w szczegélnosci opieraja-
cych si¢ na eksperymentalnym podejsciu do tego zabiegu
chirurgicznego. W czasie rozmowy z pacjentka przewaznie
omawia sie osobno zagrozenia, na jakie moze by¢ narazo-
na matka, rosngcy ptoéd oraz cigza jako taka. Ryzyko dla
matki jest takie samo, jak przy kazdym duzym zabiegu
chirurgicznym w obrebie jamy brzusznej, chociaz w tym
przypadku nie wigze si¢ ono z bezposrednig korzyscia
zdrowotng dla pacjentki. Ponadto istniejg czynniki ryzyka
zwigzane z agresywna terapia tokolityczng oraz z unieru-
chomieniem w 16zku w stanie nadkrzepliwo$ci. Czynniki
ryzyka dla plodéw to przede wszystkim niestabilno$¢
naczyniowa i hipoperfuzja $rédoperacyjna, wiodace do
uszkodzenia narzgdéw lub do zgonu, a takze ryzyko wcze-
$niactwa zaleznego od powiklan pooperacyjnych. Ryzyko
dla ciazy to przede wszystkim pordd przedwczesny oraz
przedwczesne pekniecie worka owodniowego z porodem
przedwczesnym. Powiklania infekcyjne zdarzajg sie sto-
sunkowo rzadko, z wyjatkiem przypadku, gdy przedwcze-
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sne pekniecie blon ptodowych prowadzi do dlugotrwalego
utajenia choroby. Dodatkowym waznym punktem dyskusji
jest konieczno$¢ przeprowadzenia kolejnych porodéw,
w tym porodu konczacego obecng ciaze, droga ciecia cesar-
skiego. Dane dotyczace przysztej plodnosci sa zachecajace.
Z do$wiadczenia zespotu z UCFS wynika, ze pacjentki nie
majg probleméw zwigzanych z zachodzeniem w kolejne
ciaze [8]. Zespol ze Szpitala Dzieciecego w Pensylwanii
(CHOP, Children’s Hospital of Pennsylvania) sugeruje, ze
ryzyko pekniecia macicy lub rozejscia sie $cian macicy
w nastepnych cigzach moze wynosi¢ od 6% do 12% [9], co
stanowi odsetek wyraznie wyzszy niz w przypadku ryzyka
po cieciach cesarskich z poprzecznym rozcigeciem macicy
w dolnym odcinku, wykonanych w poprzednich cigzach
(1% lub ponizej 1%) [10], oraz wyzszy niz w przypadku
wykonanych wczesniej klasycznych cigé cesarskich (od
5% do 10%) [11]. Innym potencjalnym ryzykiem, ktére
moze si¢ pojawi¢ w nastepnych cigzach, jest wroénigcie
tozyska (placenta accreta). Ryzyko to jest spowodowane
tym, Ze miejsce histerotomii, wykonanej w drugim tryme-
strze ciazy, nigdy nie znajduje si¢ w tym samym polu, co
miejsce naciecia macicy przy cieciu cesarskim. Zwigkszone
ryzyko wroéniecia tozyska dotyczy wszystkich przypadkéw,
w ktdérych implantacja znajduje sie w miejscu blizny. Liczne
naciecia przyczyniaja sie do zwiekszenia prawdopodobien-
stwa implantacji wlasnie w takim miejscu. W materiale
badawczym UCSF nie odnotowano ani jednego przypadku
wroéniecia tozyska u pacjentki poddanej zabiegom chirur-
gii plodowej.

Histerotomie wykonuje si¢ pod kontrolg USG. Gdy pa-
cjentka jest juz zaintubowana i znieczulona ogélnie, a skora
brzucha wyjalowiona, za pomoca badania USG ustala sig¢
polozenie ptodu, jego umiejscowienie w macicy oraz lokali-
zacje lozyska. Przez powloki brzuszne pod kontrola ultradz-
wiekow uklada sie ptéd w ten sposdb, by czes¢ ciala ptodu,
ktéra bedzie poddana zabiegowi, znajdowala si¢ blisko dna
macicy. Ze wzgledu na zréznicowanie budowy ciala matki,
a takze zmienno$¢ rozmiaréw plodu i jego ulozenia wlasciwa
manipulacja, majaca na celu uzyskanie optymalnego uloze-
nia pfodu do operacji, moze by¢ trudna. Kolejnym krokiem
jest wykonanie laparotomii i przylozenie glowicy, umiesz-
czonej w jalowym rekawie, bezposrednio do powierzchni
macicy. Nastepnie identyfikuje si¢ brzeg lozyska, poniewaz
ta informacja ma kluczowe znaczenie przy wyznaczeniu
miejsca, w ktérym nastepuje otwarcie macicy. Ogélnie rzecz
biorac, nalezy dazy¢ do tego, aby naciecie macicy znajdo-
walo si¢ mozliwie jak najdalej od brzegu tozyska, poniewaz
z chwilg naciecia plyn owodniowy wyplywa z jamy macicy
i macica si¢ obkurcza. Zazwyczaj jednak - niezaleznie od
staran osoby wykonujacej naciecie — i tak w rezultacie znaj-
duje sie ono bardzo blisko brzegu tozyska. Blisko$¢ nacigcia
macicy do brzegu lozyska uwaza sie za czynnik kluczowy ze
wzgledu na ryzyko krwawienia i odklejenia tozyska, czyli
powiklan, ktére trudno kontrolowa¢ i ktére — gdy wystapia
W znacznym natezeniu — wymagaja natychmiastowego poro-
du ze wzgledu na bezpieczenstwo matki.

Ultradzwigkéw uzywa si¢ réwniez do dokladnego okre-
$lenia ulozenia plodu w jamie macicy. Nacigcie macicy na
og6t wykonuje sie tak, aby mie¢ jak najlepszy dostep do tej
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RYCINA 9-2. Schematyczny rysunek przezskornej koagulacyjnej fetoskopii laserowej w TTTS. (Zgoda na publikacje: Group TE: The Eurofoetus Group, In: Deprest
J, Ville Y, Barki G, et al [eds]: Endoscopy in Fetal Medicine. Tittlingen, Germany, Endopress, 2004, pp 1-58). Zdjecia umieszczone zgodnie z ruchem wskazéwek zegara
od gory z lewej strony: przezskorne wprowadzenie kaniuli 10 Fr; fetoskopowy obraz anastomozy tetniczo-zylnej podczas koagulacji. U dotu: nastrzykniete

tozysko przedstawia zamkniete zyty po wykonanej ablacji.

cze$ci ciala plodu, ktéra bedzie operowana. Ultradzwiekow
uzywa si¢ réwniez do przezmacicznego monitorowania
serca plodu podczas zabiegu. Po zakonczeniu interwencji
chirurgicznej u plodu warstwowo zszywa sie blony i miesient
macicy (myometrium). W jamie macicy pozostawia sie cew-
nik, stuzacy do infuzji ptynu Ringera wraz z antybiotykami.
Objetos¢ plynu owodniowego okresla sie ultradzwiekowo.
Przewaznie utrzymuje si¢ go w dolnej granicy normy, aby
zmniejszy¢ napiecie na szwy.

Prowadzenie pooperacyjne polega przede wszystkim na
dwudziestoczterogodzinnej tokolizie dozylnej siarczanem
magnezu (magnesium sulphate) oraz na doustnym poda-
waniu indometacyny przez 48 godzin. Dlugoterminowe
leczenie tokolityczne nifedyping utrzymuje sie z reguly az
do porodu. Antybiotyki podaje sie profilaktycznie przez
24 godziny. Przynajmniej raz dziennie konieczne jest mo-
nitorowanie ultrasonograficzne w celu oceny dobrostanu
plodu, objetosci ptynu owodniowego, dlugosci szyjki ma-
cicy i droznoéci przewodu (ductal patency). Jezeli wszystko
przebiega prawidlowo, monitorowanie ultrasonograficzne
powtarza sie co tydzien.

FETOSKOPIA

Rosnaca popularno$¢ chirurgii wideoendoskopowej w la-
tach dziewieldziesiatych ubieglego wieku lacznie z wcze-
$niejszymi doswiadczeniami z fetoskopia otworzyty droge
endoskopowej chirurgii plodowej. Przestanka rozwoju tego
podejécia byto oczekiwanie, ze male naktucie jamy owo-
dniowej umozliwi przezwyciezenie pewnych ograniczen
w chirurgii ptodowej, to znaczy: 1) porodu przedwczesnego

wywolywanego prawdopodobnie przez duze naciecie ma-
cicy i otwarte zabiegi chirurgii plodowej, oraz 2) istotnych
powiklan u matki zwigzanych z duza laparotomia. Ponadto
spodziewano sie, ze interwencje fetoskopowe bedzie moz-
na wykona¢ z dostgpu przezskornego. Nowe instrumenty
i techniki wprowadzano na modelach zwierzecych. Jak juz
poprzednio wzmiankowano, w przypadku modelu owcy
wystepowata duza oporno$¢ na przedwczesne pooperacyjne
skurcze macicy i w zwigzku z tym nie byl on idealny do
sprawdzenia hipotezy, méwiacej o tym, ze endoskopowy do-
step do macicy wiaze si¢ z mniejsza aktywnoscig macicy niz
histerotomia. Aspekt ten badano na matpach rezus (Macaca
mulatta) w drugim trymestrze cigzy, ktére poddawano po-
tréjnej kaniulacji jamy owodni w ciggu 60 minut. Nie odno-
towano wystapienia zadnych znamiennych przedwczesnych
skurczéw macicy w odréznieniu od podraznienia macicy
wystepujacego po histerotomii [12]. Wykorzystanie do ba-
dan modelu tego gatunku z rzedu naczelnych jest ograni-
czone przez wzgledy etyczne i finansowe, jednakze, pomimo
wyzej wymienionych ograniczen, nadal korzysta sie z tego
modelu w badaniach nad zrastaniem si¢ blon ptodowych po
kaniulacji fetoskopowe;j.

Ryzyko

Ryzyko fetoskopii kojarzy sie zaréwno z nakluciem macicy,
jak i ze swoistoécig wykonywanego zabiegu. W niektérych
przypadkach niepomys$lne wyniki moga by¢ nastepstwem
ciezkosci choroby, tak jak na przyklad przy wystepowa-
niu zespotu przetoczenia krwi miedzy blizniakami (TTTS,
twin-to-twin transfusion syndrome). Z doswiadczen zespotu



zajmujacego sie tym problemem w UCSF [1] wynika, ze po-
wiktania byly w niektdrych przypadkach podobne do powi-
kfan, wystepujacych po zastosowaniu bardziej inwazyjnych
metod histerotomii, oraz w niektérych przypadkach byly
zblizone do powiklan, obserwowanych w tak zwanej chirur-
gii ptodowej pod kontrolg obrazu (FIGS, fetal image-guided
surgery). Jednym z powodéw bylo to, ze na poczatku w ba-
daniach w UCSF stosowano ,,makroinwazyjna” endoskopie,
ktora obejmowata laparotomie, wylonienie macicy i znie-
czulenie ogoélne. Wspdlczesne profile ryzyka, towarzyszace
dostepowi przezskérnemu i mniejszym instrumentom, s3
bezpieczniejsze i wykazuja mniejszy odsetek powiklan [13].
Odsetek zaréwno porodéw przedwczesnych, jak i przed-
wczesnego pekniecia blon ptodowych jest obecnie znacznie
nizszy. Takze znacznej poprawie ulegta dlugo$¢ hospitaliza-
cji i czas powrotu do normalnej aktywnosci.

Postepowanie

Pacjentki poddaje si¢ wstepnemu leczeniu farmakolo-
gicznemu $rodkiem tokolitycznym, czesto indometacyna.
Profilaktycznie otrzymuja takze dozylnie (IV) antybiotyki.
Zabiegi wykonuje si¢ w znieczuleniu miejscowym lub re-
gionalnym. W zalezno$ci od czasu trwania cigzy i tradycji
danego osrodka zabieg moze by¢ wykonany w sali opera-
cyjnej chirurgicznej, w sali porodowej lub w gabinecie USG.
W ciggu ostatnich 10 lat kaniule, instrumenty, a w szczegol-
nosci endoskopy, ulegty olbrzymiej ewolucji technologicznej
opartej na prototypach opracowywanych przy korzystaniu
z modeli zwierzecych. Fetoskopia operacyjna jest przed-
siewzieciem sono-endoskopowym, ktére rozwineto sie do
tego stopnia, ze zespdl wykonujacy operacje widzi i moze
jednocze$nie wykorzystywaé zaré6wno obrazy ultrasono-
graficzne, jak i obrazy endoskopowe. Specjalnie opracowa-
ne embrioskopy lub fetoskopy zazwyczaj sa wyposazone
w ,,odlegle” okulary, co przyczynia si¢ do zmniejszenia wagi
calych instrumentéw i tym samym umozliwia wykonywanie
jeszcze bardziej precyzyjnych ruchdw. Prawie wszystkie sg
gietkie i wraz ze zwiekszajaca sie liczbg pikseli poprawia sie
jako$¢ obrazu. Srednica rurki zazwyczaj wynosi od 1 mm
do 2 mm. Cienkoscienne polgietkie plastikowe kaniule
(10f Check-flo introducers, Cook Medical, Bloomington,
Indiana) umozliwiajg taki dostep do jamy owodni, ze jest
mozliwa zmiana instrumentéw. Skonstruowano ostre tro-
kary, ktére umozliwiaja korzystanie z szerokiego zakresu
rozmiaréw przyrzaddéw stosowanych przy réznych ope-
racjach (Karl Storz, Niemcy). Mozna réwniez korzystaé
z plaszcza endoskopu, w ktérym znajduje sie ostry obturator
(ryc. 9-1). Szczegétowe dane na ten temat mozna znalezié
w pi$miennictwie [14,15]. Na ogdt z ultradzwiekow korzy-
sta si¢ w celu zidentyfikowania miejsca wklucia i nastepnie
skierowania trokaru do jamy owodni, tak zeby nie uszkodzi¢
tozyska i plodu oraz oczywiscie wewnetrznych narzadéw
ciala matki, na przyklad jelita i pecherza. Dane, uzyskane
przez jedng z grup badajacych omawiane zagadnienie, po-
twierdzaja bezpieczenstwo dostepu przeztozyskowego [16].
Jednakze, niezaleznie od pozytywnych wynikéw badania
uzyskanych przez ten zespét i od liczby wykonanych zabie-
gow, ominiecie fozyska, tak aby go nie uszkodzi¢, jest trudne
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i nadal stanowi problem dla wielu operatoréw. Kolejny krok
to zastgpienie trokaru fetoskopem. Fetoskop takze jest kie-
rowany za pomocg ultradzwiekdw, poniewaz pole widzenia
i glebia ostroéci sg relatywnie ograniczone. Takie postepo-
wanie okreéla si¢ mianem procedur ,,sono-endoskopowych”
W przypadkach TTTS endoskop znajduje si¢ w owodni
blizniaka biorcy, czyli blizniaka z wielowodziem. Punkt
wejscia okreslajg oméwione wezesniej czynniki, a ponadto
punkt ten musi by¢ tak wyznaczony, aby zapewnial dobra
wizualizacje ,naczyniowego réwnika” bliznigt. Nastepnie
dokonuje sie ogdlnej oceny réwnika. Wszystkie nieparzyste
naczynia z nieprawidlowymi polgczeniami zostaja zamknie-
te za pomoca $wiattowodu laserowego, przeprowadzonego
przez rekaw endoskopu. Po wykonaniu skutecznej ablacji
endoskop zostaje wycofany, a wielowodzie zostaje odessane
kaniulg pod kontrolg ultradzwickows. Gdy tylko poziom
plynu osiggnie wartoéci prawidtowe (najglebsza kieszonka
pionowa okoto 5 do 6 cm), usuwa sie kaniule. Ta amnioreduk-
cja zmniejsza ryzyko przecieku w miejscu naklucia macicy,
a takze ryzyko podraznienia jamy otrzewnej plynem owo-
dniowym, ktére moze by¢ bolesne. Czesto poprawia sie takze
perfuzja lozyskowa. Niezaleznie od wszystkiego poprawia sie
tez stan pacjentki. W wielu przypadkach wystarczy poda¢
niewielkg ilo$¢ tokolitykéw, czasami w ogéle nie ma potrzeby
ich podawania. Pacjentke mozna wypisa¢ po 24 godzinach od
przeprowadzenia zabiegu, a czasami nawet wczesniej.

IMPLANTY DRENUJACE | ABLACJA
Z WYKORZYSTANIEM CZESTOTLIWOSCI
RADIOWYCH

Implanty drenujace (shunts) stosuje si¢ w celu dlugotrwa-
tego drenowania wypelnionych plynem jam, narzadéw
i torbieli ptodéw. Pierwszy shunt zostal skonstruowany
przez Harrisona w UCSF (UCSE University of California,
San Francisco) na poczatku lat 80. ubiegtego stulecia [17].
W zasadzie jest to cewnik typu double pigtail shunt, ktory
wprowadza si¢ za pomoca introducera 14g (Cook Medical,
Bloomington, Indiana). Kolejnym przyktadem jest Rodeck
shunt, skonstruowany w Wielkiej Brytanii mniej wiecej
w tym samym czasie co jego amerykanski odpowiednik. Jest
to réwniez podwdjny shunt, podobny do poprzednio omoé-
wionego, rdznica polega na tym, ze jest dtuzszy i ma wieksza
$rednice (Rocket Medical, Wielka Brytania). Oczywiscie
w tym przypadku uzywa sie introducera o wiekszej $rednicy
[18]. Z cewnikow tych korzysta si¢ w celu odprowadzenia
plynu z niedroznych pecherzy moczowych, z wysiekow
oplucnowych i z torbieli olbrzymich w przebiegu wrodzonej
gruczolakowato$ci torbielowatej ptuc (CCAM, congenital
cystic adenomatoid malformation).

Ablacja czestotliwo$ciami radiowymi (RFA, radiofre-
quency ablation) jest powszechnie stosowana u pacjentéw
niepolozniczych w celu zniszczenia tkanki nowotworowej
w litych narzadach, np. w watrobie. W o$rodku leczenia pto-
dowego UCSF grupa lekarzy zaczela stosowac ablacje czesto-
tliwo$ciami radiowymi do miejscowego zamykania polgczen
naczyniowych. Poczatkowo w ten sposob zamykano naczy-
nia zasilajace blizniaka z wadami w przypadkach zespotu
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[ELEED I Klasyfikacja zespotu przetoczenia krwi miedzy blizniakami (TTTS) wedtug stanu zaawansowania choroby
Stadium Wielowodzie/matowo- Diugotrwale pusty Nieprawidtowy wynik Obrzek uogélniony Zgon
dzie* pecherz moczowy badania doplerem®
u blizniaka dawcy
I X
II X X
III X X X
v X
\% X

* Wielowodzie - najwieksza pionowa kieszonka ptynowa > 8 cm, matowodzie - najwieksza pionowa kieszonka ptynowa < 2 cm.

" Co najmniej jedno z ponizszych: 1) brak lub wsteczny przeptyw koncoworozkurczowy w tetnicy pepowinowej; 2) brak lub wsteczny przeptyw koncowo-
rozkurczowy w przewodzie zylnym; 3) pulsacje w zyle pepowinowej. Zmodyfikowano za Quintero RA, Morales W], Allen MH, et al: Staging of twin-twin
transfusion syndrome. J Perinatol 19:550, 1999; and Taylor MJO, Jolly M, Wee L, et al: Validation of the Quintero staging system for twin-twin transfusion

syndrome. Obstet Gynecol 100:1257, 2002.

odwroconej perfuzji tetniczej (TRAP, twin-reversed-arterial
perfusion sequence) [19]. Od tego czasu wykorzystuje si¢ te
metode do selektywnej redukeji w cigzach blizniaczych jed-
nokosméwkowych z cigzkimi wadami i u pacjentéw z ciez-
kim TTTS bez nadziei na ocalenie jednego z blizniat.

Ryzyko

Ryzyko powiklan przy umieszczeniu cewnikéw i wyko-
nywaniu ablacji czestotliwosciami radiowymi (RFA) jest
mniejsze niz w przypadku bardziej inwazyjnych chirur-
gicznych interwencji plodowych. Oczywiscie, jak wynika
z definicji, wszystkie powiklania inwazyjne wiaza sie z ryzy-
kiem krwotoku i zakazenia. Jednak z do$wiadczen zespotu
UCSF wynika, ze te niepomy$lne nastepstwa wystepuja ze
znacznie mniejsza czesto$cig niz wezedniej (patrz tab. 9-1)
[1]. Indukcja porodu przedwczesnego przez te procedury
zdarza si¢ niezwykle rzadko, jednak istnieje ryzyko przed-
wczesnego pekniecia blon ptodowych (PPROM). Ponadto
istnieje ryzyko uszkodzenia plodu, co w przypadku bliz-
niat jednokosméwkowych wynika z podci$nienia, bedacego
nastepstwem ostrej hipowolemii u zdrowego blizniaka,
z powodu wykrwawienia si¢ do oza naczyniowego lozyska
i do drugiego blizniaka.

Postepowanie

W miare nabierania do§wiadczenia w stosowaniu opisanych
procedur zmieniata sie stopniowo dtugo$¢ hospitalizacji, zto-
zono$¢ prostepowania pooperacyjnego i rodzaj znieczulenia.
W wielu przypadkach zabieg mozna wykona¢ ambulatoryj-
nie. Profilaktyka tokolityczna polega na podaniu pojedynczej
dawki indometacyny. Stosuje si¢ rutynowa przedoperacyjna
profilaktyke antybiotykows. Zabiegi wykonuje sie w calosci
pod kontrolg USG (FIGS). W oérodku UCSF wykonuje si¢
takie zabiegi albo w znieczuleniu rdzeniowym, albo w znie-
czuleniu miejscowym. Aby zalozy¢ shunt, robi si¢ male na-
cigcie skory u matki, a nastepnie do jamy owodniowej wpro-
wadza sie introducer z trokarem. Aby nie dopusci¢ do naktu-
cia duzych naczyn, nalezy dokona¢ starannej oceny miesnia
macicy (myometrium). W tym celu wykorzystuje sie glowice
o wysokiej czestotliwoéci oraz kolorowy dopler, umozliwia-
jacy detekcje przeptywu o niskiej predkosci. Umozliwia to
unikniecie naklucia duzych zyl. Na ogét unika si¢ przejscia

przez tozysko. Trokar i inducer przemieszcza si¢ nastepnie
do miejsca, w ktérym ma by¢ zalozony cewnik. Gdy tylko
trokar znajdzie si¢ juz w pozadanym miejscu, usuwa sie¢ go,
pamietajac o umieszczeniu palca nad koncem introducera,
co zapobiega saczeniu si¢ i wyciekaniu ptynu. Nastepnie
cewnik przeprowadza si¢ przez introducer, korzystajac z we-
wnetrznego instrumentu do popychania. Instrumenty prze-
suwajagce cewnik sg albo okre$lonej dlugosci, albo maja na
sobie oznaczenia pozwalajace przesung¢ je na odpowiednia
odleglos¢, tak aby tylko wewnetrzna czeg$¢ cewnika wysta-
wala z introducera. Kluczowg role przy wykonywaniu tej
czynnos$ci odgrywa wizualizacja za pomoca USG. Gdy tylko
wewnetrzna cze$§¢ cewnika znajdzie sie w odpowiednim
miejscu, nalezy ostroznie wycofa¢ introducer, jednoczesnie
przesuwajac cewnik dalej w ten sposéb, by jego zewnetrzna
cze$¢ znalazta sie na skorze plodu w jamie owodni. Nalezy
zwrdci¢ uwage, aby miedzy plodem a $ciang macicy byla
wystarczajaca ilos¢ ptynu owodniowego. Takie postgpowa-
nie ma na celu zmniejszenie ryzyka wnikniecia zewnetrznej
czedci cewnika do miesnia macicy lub $ciany jamy brzusznej
matki, czego skutkiem mogtoby by¢ wytworzenia polaczenia
miedzy jama macicy a jama otrzewnej. Wzigwszy pod uwage
stosunkowo tatwy dostep do cewnikdw, a takze majgc na
wzgledzie, ze lekarz moze wykona¢ takg interwencje pod
kontrolg USG na przyktad w trakcie amniocentezy, opisany
zabieg moze znalez¢ si¢ posrod najczesciej i powszechnie
wykonywanych interwencji w chirurgii ptodowej. Niestety,
ani te do$wiadczenia, ani ich wyniki nie sg jeszcze udoku-
mentowane w pismiennictwie naukowym.

Postepowanie pooperacyjne polega na monitorowaniu
matki i plodu. Dalsze leczenie tokolityczne stosuje si¢ w za-
leznosci od aktywnosci skurczowej macicy. Czgsto nie ma po-
trzeby stosowania dalszego leczenia. Nalezy starannie kontro-
lowa¢ stan matki, poniewaz ze wzgledu na dostep przezskérny
nie jest mozliwa bezposrednia obserwacja miejsca naklucia
macicy w celu okre§lenia hemostazy. Jedng z zalet niestoso-
wania tokolizy jest to, ze hemostatyczna reakcja macicy na
naktucie umozliwia miejscowe zlokalizowanie skurczu. W ba-
daniach kontrolnych plodu kluczowa role odgrywa badanie
USG. Ultrasonografia stanowi nieoceniong pomoc i niewat-
pliwie badanie USG nalezy do badan rozstrzygajacych.

Uzywane w UCSF instrumenty do ablacji czestotliwo-
$ciami radiowymi (RFA) to miedzy innymi igla 17-G (RITA
Medical, Fremont, Kalifornia). Postepowanie okoloopera-



cyjne jest identyczne, jak opisane powyzej przy shuntach,
z tym Ze przewaznie stosuje si¢ znieczulenie miejscowe.
W przypadku TRAP instrument wprowadza sie do blizniaka
bezsercowego na poziomie przyczepu pepowiny. Uruchamia
sie urzadzenie i inicjuje si¢ transmisje energii. Ze wzgledu
na wytwarzanie ciepla powstaja gazy, ktore tatwo mozna
uwidoczni¢ za pomocy ultradzwigkéw. Uwaza sie, ze zabieg
jest ukonczony, gdy nie wystepuje przeplyw u bezsercowca
lub w jego pepowinie, co okregla sie za pomocg kolorowego
lub pulsacyjnego doplera. Nastepnie urzadzenie si¢ sktada
i wycofuje. Monitorowanie pooperacyjne jest podobne do
postepowania, stosowanego po umieszczeniu shuntu, rzad-
ko zachodzi konieczno$¢ dalszego leczenia tokolitykami.
Na ogoét pacjentka moze by¢ wypisana juz kilka godzin po
wykonaniu zabiegu.

JEDNOSTKI CHOROBOWE

Jednokosmoéowkowos¢ u bliznigt
i problemy z tym zwigzane

Zespot przetoczenia krwi miedzy bliznietami (TTTS)

U okolo 15% blizniagt jednokosméwkowych wystepuje prze-
wlekly brak réwnowagi w przeplywie krwi przez anastomo-
zy naczyniowe, powodujacy TTTS. Zespot ten zazwyczaj
stanowi kombinacje transfuzji od blizniaka dawcy (donor
twin), co prowadzi do zmniejszenia objetosci krwi krazacej
(hipowolemii), skapomoczu (oligurii) i matowodzia (oli-
gohydramnios) u blizniaka dawcy (tak zwany stuck twin,
blizniak uwiezniety), oraz do zwigkszenia objeto$ci krazacej
krwi (hiperwolemii), wielomoczu (poliuria) i wielowodzia
(polyhydramnios) u blizniaka biorcy (recipient twin). U bliz-
niaka biorcy czesto rozwija sie niewydolno$¢ krazenia
i uogolniony obrzek. Stan ten wynika ze swoistego rodzaju
polaczen (anastomoz) naczyniowych. Stanowi to podstawe
do zakwalifikowania tego stanu do leczenia chirurgicznego.
Naczynia plodowe biegng na powierzchni lozyska, mozna
je wiec uwidoczni¢ za pomocg fetoskopii i wykona¢ ablacje
(patrz ryc. 9-2). Chociaz istnieja rozmaite rodzaje polaczen
naczyniowych, wiedza o ich charakterze (uzyskana na pod-
stawie badan dopplerowskich lub fetoskopii) nie jest istotna
w TTTS: wszystkie polaczenia miedzy naczyniami powinny
by¢ zamkniete w celu uzyskania fozyska czynnosciowo dwu-
kosmoéwkowego (patrz ryc. 9-2).

Rozpoznanie TTTS opiera si¢ na ultrasonograficzym
udokumentowaniu znaczgco réznigcych sie objetosci plynu
owodniowego. Powinno sie stwierdzi¢ malowodzie mato-
moczowe (oligouric oligohydramnios) (najgtebszy piono-
wy zbiornik [DVP, deepest vertical pool] < 2 cm) facznie
z wielowodziem wielomoczowym (polyuric polyhydramnios)
(8 cm DVP < 20 tygodni; > 10cm > 20 tygodni cigzy; po-
wyzsze kryteria oparto na badaniu Eurofoetus). Opdznienie
wzrostu wewnatrzmacicznego moze stanowi¢ cze$¢ obrazu
klinicznego, lecz nie jest kryterium diagnostycznym, nie
jest réwniez wskazaniem do leczenia. W tej chwili nie jest
znany jeszcze w pelni kliniczny przebieg TTTS, wiadomo
jednak, ze w istotnej liczbie przypadkéw choroba moze
postepowad, przy czym obserwuje si¢ wystepowanie nie-
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prawidlowych wynikéw badania doplerowskiego w tetnicy
pepowinowej blizniaka dawcy, jak réwniez nieprawidlo-
wych zylnych wynikéw badania doplerowskiego u blizniaka
biorcy. Ostatecznie moze to prowadzi¢ do obrzeku lub obu-
marcia plodu. Opisane powyzej objawy stanowia podstawe
do klasyfikacji ultrasonograficznej wedlug Quintero (tab.
9-2) [20]. W niektdrych przypadkach postep choroby moze
by¢ gwaltowny - od wystapienia réznicy w objetosci plynu
owodniowego (okres I lub okres II) az do obumarcia ptodu
(okres V). Wedtug obecnie dostepnych, aktualnych danych
przedstawiony powyzej system klasyfikacyjny nie musi
wplywa¢ na podejmowanie decyzji dotyczacych leczenia.

W nieleczonych przypadkach TTTS zgony okolopo-
rodowe wystepuja w ponad 80% przypadkéw. Dlatego tez
leczenie jest obowigzkowe i nalezy je bezzwlocznie podjaé.
Najskuteczniejszg metoda postepowania w takich przypad-
kach jest fetoskopowa laserowa ablacja anestemoz naczynio-
wych. Ponadto w randomizowanych badaniach, przeprowa-
dzonych w programie Eurofoetus, wykazano, ze fetoskopia
laserowa daje lepsze wyniki niz seryjne amnioredukgje [21].
Mediana wieku cigzowego w czasie porodu byla znamiennie
wyzsza w grupie leczonej laserem niz w grupie, w ktérej za-
stosowano amnioredukcje. Przezycie przynajmniej jednego
blizniaka do 6. miesigca bylo czestsze po terapii laserowe;.
Amnioredukcja czesciej prowadzi do zgonu obu blizniat.
Szanse przezycia blizniakéw dawcéw i blizniakéw biorcow
byly podobne. Nalezy podkresli¢ w sposdb dobitny, ze ko-
agulacja laserowa jest bardziej skuteczna niz amnioredukcja
w kazdym stadium choroby. To prawda, ze przezywalno$¢
maleje w kolejnych okresach, jednakze nawet w okresie IV
odsetek blizniat biorcéw z obrzekiem, ktére przezyty, wyno-
si az 50% [22]. Dlatego tez przy ustalaniu rozpoznania nie
ma zadnego uzasadnienia selektywne u$miercanie plodow
oparte wylacznie na stadium zaawansowania choroby pto-
doéw. Oceneg ryzyka porodu przedwczesnego umozliwiajg
przedoperacyjne pomiary szyjki macicy [23]. Gdy szyjka
macicy jest krétsza niz 30 mm, to ryzyko porodu przed
34. tygodniem wynosi okoto 74%. Jezeli szyjka macicy
jest krétsza niz 22 mm, wtedy prawie zawsze dochodzi do
poronienia. Ryzyko przedwczesnego pekniecia bton plodo-
wych (PPROM) ocenia si¢ na okoto 10% lub mniej. Ryzyko
przedwczesnego odklejenia tozyska wynosi od 1% do 2%,
lecz wiaze si¢ z wykonywaniem amnioredukeji jako czgsci
zabiegu. Do innych, rzadko wystepujacych powikian, nalezg
zapalenie kosméwki i blon ptodowych (chorioamnionitis)
i krwotok. W postepowaniu pooperacyjnym nalezy mo-
nitorowa¢ plody pod katem objawéw polaserowej niedo-
krwisto$ci oraz nawracajacego lub utrzymujacego sie¢ TTTS.
Nieprawidtowoséci te moga $wiadczy¢ o tym, Ze istnieje
niecatkowite rozdzielenie tozyska. W ostatnio przeprowa-
dzonych badaniach iniekcyjnych poplodéw wykazano, ze te
powikltania moga wystepowac czeéciej niz mozna by si¢ spo-
dziewa¢ i ze nie zawsze prowadzg do wystgpienia problemdéw
klinicznych [24]. Moga réwniez wystapi¢ nieprawidlowosci
dotyczace czynnosci serca. W przypadku wykrycia takich
nieprawidtowosci w okresie pourodzeniowym stan zdrowia
dzieci wymaga stalej kontroli i oceny kardiologa dziecigcego.
Jest wiec oczywiste, ze istotng skladowq skutecznej terapii
powinno by¢ obowiazkowe pooperacyjne badanie USG, wy-
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(LI ELR  Randomizowane kontrolowane badanie fetoskopowej chirurgii laserowej w porownaniu z seryjnym drenazem owodniowym
Lasern=72 Amnioredukcan=70 Wartos¢ P
Wiek cigzowy w czasie randomizacji (tygodnie) 20,6 (2,4) 20,9 (2,5) ns
Stadium wg Quintero w czasie randomizacji
Stadium 1 6 (8,3%) 5(7,1%) ns
Stadium 2 31 (43,1%) 31 (44,3%) ns
Stadium 3 34 (47,2%) 33 (47,1%) ns
Stadium 4 1(1,4%) 1(1,4%) ns
Liczba zabiegow 1* 2,6 (1,9) -
AFV usuwana podczas jednego zabiegu (w ml) w ogdlnej liczbie drenazy owodni 1725 (500-5500) 2000 (243-4000) ns
mediana (zakres) 3800 (600-18000) <0,001
Utrata cigzy podczas poczatkowego zabiegu lub w okresie 7 dni od tego zabiegu 8 (11,6%) 2(2,9%) 0,10
Przedwczesne peknigcie blon podczas zabiegu lub w ciggu 7 dni od pierwszego 4 (5,8%) 1(1,5%) 0,37
zabiegu
Przedwczesne peknigcie blon podczas zabiegu lub w ciggu 28 dni od pierwszego 6 (8,7%) 6 (8,8%) 0,98
zabiegu
Smieré wewnatrzmaciczna podczas zabiegu lub przed uptywem 7 dni od zabiegu' 16/138 (11,6%) 9/136 (6,6%) 0,23
Przynajmniej 1 ocalaly ptéd, ktory dozyt do 6. miesigca zycia 55 (76,4%) 36 (51,4) 0,002
Zaden plod nie przezyt 17 (23,6%) 34 (48,6%)
1 ptéd przezyt 29 (40,3%) 18 (25,7%)
2 plody przezyly 26 (36,1%) 18 (25,7%)
Przynajmniej jedno przezycie do 6. miesigca zycia w zaleznosci od stadium wg
Quintero
Stadium I'i IT wg Quintero 32/37 (86,5%) 21/36 (58,3%) 0,007
Stadium IIT i IV wg Quintero 23/35 (65,7%) 15/34 (44,1%) 0,07
Wiek cigzowy w chwili porodu — mediana (przedzial miedzykwartylowy) 33,3 (26,1-35,6) 29,0 (25,6-33,3) 0,004
Smier¢ w okresie noworodkowym i niemowlecym 12 (8,3%) 41 (29,3%)
Krwotok wewnatrzkomorowy (stopien III-IV)# 12 (1,4%) 8 (5,7%) 0,10
Dawca 2 (2,8%) 2 (2,9%) 1,0
Biorca 0 (0%) 6 (8,6%) 0,02
Torbielowate okolokomorowe rozmigkanie istoty biatej moézgu® 8 (5,6%) 20 (14,3%) 0,02*
Dawca 2/72 (2,8%) 5/70 (7,1%) 0,27
Biorca 6/72 (8,3%) 15/70 (21,4%) 0,03

AFV - objeto$¢ ptynu owodniowego (amniotic fluid volume); ns — bez znaczenia dla badania.
Podstawowa klasyfikacja zgodnie z grupa, wyniki przedstawione jako liczba ciaz {liczba przypadkéw (procent)}, srednie (SD, odchylenia standardowe).

*Dwdch pacjentéw mialo 2 zabiegi laserowe.
Liczba ptodéw jako mianownik (wartos¢ P dopasowana do grupy).

*Cigzki krwotok wewnatrzkomorowy zostal okreslony jako krwawienie komorowe z rozszerzeniem komér mézgu (stopien III) lub jako krwotok migzszo-

wy (stopien IV).

STorbielowate okotokomorowe rozmigkanie istoty biatej mézgu zostalo okreslone jako okolokomorowe zageszczenia, rozwijajace sie w rozlegle torbielowate
zmiany chorobowe (stopien III) lub rozchodzace si¢ gleboko w istote bialg i rozwijajace si¢ w torbielowate zmiany chorobowe (stopien IV).

konywane przez do$wiadczonych specjalistéw, zajmujacych
sie medycyna plodows.

W randomizowanych badaniach Eurofoetus [21] wy-
kazano, ze odsetek zywych dzieci, przebadanych w wieku
6 miesiecy i pdzniej, u ktérych nie stwierdzono wigkszych
zaburzen neurologicznych, byl wyzszy w grupie leczonej
metodg laserowg (tab. 9-3). Obecnie prowadzi si¢ dlugofa-
lowa obserwacje tej grupy pacjentéw. Do czasu poznania
wynikéw wazne decyzje, dotyczace leczenia takich przy-
padkéw, mozna podejmowal opierajac si¢ na szczegoélo-
wych badaniach kontrolnych grupy Hechera [25], w ktérych
wykazano 6% odsetek wystapienia cigzkiego uposledzenia.
W badanej grupie odsetek ciezkich zaburzen, ktore wysta-
pily u dzieci leczonych metoda amnioredukeji, byl o wiele
wyzszy i wynosit od 20% do 25%.

Jak juz stwierdzono wczesniej, TTTS usposabia do wy-
stepowania zagrozenia odplywu z prawej komory (stenoza

pnia plucnego) u 8% dzieci. Polowa sposréd tych pacjentow
wymagala rozszerzenia tetnicy ptucnej za pomocg balonika
[26]. Inne objawy niewydolnosci serca, ktére stwierdzono
przed podjeciem leczenia metoda laserows, ustepowaly i by-
ty nie do wykrycia w okresie pourodzeniowym. U tych bliz-
niat, ktére byly w okresie plodowym dawcami, stwierdzono
prawidlowa czynno$¢ nerek [27].

Fetoskopowa laserowa koagulacja jest najczesciej wyko-
nywanym potozniczym zabiegiem endoskopowym. W sa-
mych tylko o$rodkach, objetych programem Eurofoetus,
wykonano ponad 1500 takich zabiegéw. W kilku pojedyn-
czych osrodkach uzyskano jeszcze lepsze wyniki niz w tych
os$rodkach, w ktorych byly przeprowadzane badania rando-
mizowane. Na to zrdznicowanie moga wplywaé takie czyn-
niki, jak do$wiadczenie, dobor przypadkéw i prawdopodob-
nie lepsze prowadzenie pooperacyjne. W kilku kolejnych
os$rodkach, w ktérych wykonywano takie zabiegi, osiagnigto



Tabela 9-4 Wieksze badania kontrolne dotyczace

zamkniecia pepowiny

Lewi i wsp. 2005 Robyr i wsp. 2005

(n=87) (n=46)

Wiek cigzowy podczas za- 21(15-29,5) 20(16-35)
biegu

Strata ptodu 11% 17,5%°
PPROM
< 28 tygodni 6% 9%
< 34 tyggodnie 20% 23%
Por6d
< 28 tygodni 8% 13%
< 34 tyggodnie 79% 63%
Przezycie do dnia wypisu 84%(86%") 78%

PPROM - przedwczesne pekniecie blon ptodowych (preterm premature
rupture of the membranes).

*Liczba ptodéw; 80 koagulacji.

"Lacznie z trojaczkami.

¥13% IUFD (wewnatrzmaciczny zgon plodu, intrauterine fetal demise) i 4%
zakonczenia cigzy.

podobne wyniki. Korzysci i wady zwigzane z rosnacg liczba
osrodkéw wykonujacych zabiegi fetoskopowe, jak i poten-
cjalne rozproszenie doswiadczenia sg tematem dyskusji.

Dysharmonia rozwojowa u bliznigt w przypadku
cigz jednokosmowkowych

Wiekszos¢ blizniat z cigz jednokosméwkowych (MC twins)
wyglada podobnie, lecz miedzy nimi moga wystapi¢ duze
réznice strukturalne, a nawet anomalie chromosomalne.
Nieprawidltowosci dotyczace tych bliznigt obejmuja: zabu-
rzenia w obrebie cewy nerwowej, mozgu, twarzy, przewodu
pokarmowego, przedniej $ciany brzucha oraz serca; ponad
80% bliznigt moze by¢ ,niezgodnych”. Bliznigta (MC) jed-
nokosméwkowe moga takze wykazywa¢ niezgodnosci do-
tyczace aneuploidii (trisomia 13 lub 21, monosomia 45,X).
W przypadku blizniat heterokariotypowych ustalanie poste-
powania moze sprawia¢ duze trudno$ci, poniewaz nie moz-
na wykluczy¢ istnienia ukrytego, lecz fenotypowo waznego,
mozajcyzmu i mikrochimeryzmu u bliznigt z normalnym
kariotypem [28]. Opcje postepowania w przypadkach cigz
z bliznietami MC, wykazujacymi niezgodno$ci strukturalne
lub chromosomalne, to zasadniczo prowadzenie wyczeku-
jace, selektywne u$miercenie plodu lub przerwanie, czyli
zakonczenie cigzy. Jesli chodzi o selektywna fetoredukeje,
nie ma etycznych dylematéw w tych przypadkach, gdy jeden
z blizniakéw jest niezdolny do przezycia, na przyklad w ze-
spole odwrdconej perfuzji tetniczej (TRAP sequence) (oma-
wianym poézniej) lub nawet w powiktanym TTTS, wystepu-
jacym w skojarzeniu z cigzkimi nieodwracalnymi wadami.
Réwniez w tych przypadkach, gdy istnieje wysokie ryzyko
obumarcia jednego z bliznigt przed uzyskaniem zdolnosci
do zycia pozamacicznego, u§miercenie ptodu moze zapobiec
wystapieniu powiklan u drugiego blizniaka w momencie ob-
umarcia pierwszego. Sg jednak takie sytuacje, gdy dylematy
etyczne sg o wiele bardziej ztozone. W rzadko wystepujacych
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przypadkach zaburzen chromosomalnych lub, co zdarza sie
cze$ciej, anomalii strukturalnych lub tez nabytych nie ma
bezposredniego, a nawet w pewnych przypadkach odlegtego
ryzyka zgonu plodu z nieprawidtowosciami i w zwigzku
z tym nie ma réwniez powaznych zagrozen dla drugiego
blizniaka. W takich sytuacjach decyzja o urodzeniu niepra-
widlowego blizniaka - czyli dziecka skazanego na zlg jako$¢
zycia - moze by¢ nie do zaakceptowania przez rodzicéw.
W tak trudnych etycznie sytuacjach u$miercenie chorego
plodu moze by¢ bardziej wlasciwa opcja niz przerwanie calej
cigzy. Sytuacja moze by¢ jeszcze bardziej ztozona, kiedy nie-
ktore z tych anomalii s rozpoznawane w bardzo wczesnym
okresie cigzy, gdy trudno wiarygodnie przewidzie¢, jaki
bedzie dalszy przebieg choroby.

Nie mozna u$mierci¢ plodu w sposéb konwencjonalny,
czyli przez dosercowe wstrzykniecie chlorku potasu, po-
niewaz mogloby to stanowi¢ duze zagrozenie dla drugiego
blizniaka ze wzgledu na anastomozy naczyniowe. W nastep-
stwie zgonu jednego z bliznigt moze nawet dojs¢ do krwo-
toku plodowo-plodowego, co bytoby zagrozeniem dla zycia
ocalalego blizniaka. Dlatego tez zaleca si¢ przerwanie kraze-
nia tetniczego i zylnego w pepowinie skazanego na $mier¢
plodu. W poczatkowym okresie wykonywano fetoskopowe
podwigzanie pepowiny, obecnie stosuje si¢ bipolarng ko-
agulacje pepowiny [29]. Stosuje si¢ réwniez alternatywne,
minimalnie inwazyjne techniki, takie jak na przyklad uzycie
lasera ($rodmigzszowego badz bezkontaktowego), koagula-
¢ji jednobiegunowej lub energii czestotliwo$ci radiowych. Ze
wzgledu na zréznicowanie stanu pacjentek, wieku cigzowego
i doswiadczenia operatora przeprowadzajacego zabieg nie-
zwykle trudne jest przeprowadzenie analizy poréwnawczej
tak odmiennych technik.

We wspolczesnym piSmiennictwie opublikowano dwie
prace z udokumentowanymi wynikami, dotyczacymi zna-
miennej liczby przypadkéw. Jedna z tych prac opublikowat
Robyr i wsp. [30]. W os$rodku UCSF opublikowano wyniki
prospektywnego badania kontrolnego, obejmujacego 80
kolejnych zabiegéw zamkniecia pepowiny (87 ploddw),
wykonanych gltéwnie z wykorzystaniem koagulacji bipolar-
nej [31]. Odsetek przezycia plodéw wynosit 83%. Polowa
zgondéw wewnatrzmacicznych wystgpita natychmiast po
wykonaniu operacji, co bylo spowodowane prawdopodob-
nie niecatkowitym zamknieciem naczyn (bylo to wysoce
prawdopodobne po koagulacji laserowej). Pozostale zgony
byly - jak si¢ wydaje - powiazane z powiklaniami doty-
czacymi pepowiny. Dlatego nalezy unika¢ naciecia prze-
grody miedzy blizniakami podczas wykonywania zabiegu.
Najczesciej wystepujacym powiktaniem, odpowiedzialnym
za wszystkie zgony okotoporodowe, jest przedwczesne pek-
niecie blon plodowych (PPROM). Sposrod dzieci, ktore
przezyly, 93% wykazywato prawidlowy rozwdéj neurologicz-
ny w pierwszym roku zycia i pdzniejszych latach. Dzieci,
u ktérych zaobserwowano zaburzenia neurorozwojowe,
przewaznie rodzily si¢ przedwczesnie, czgsto po PPROM.
Analiza wynikéw badania wykazala, ze ogromny wplyw
na rezultat leczenia mial proces nabywania do$wiadczenia
przez lekarzy wykonujacych te zabiegi. Przeprowadzono
poréwnanie wynikéw pierwszych 40 zabiegéw z kolejnymi
40 zabiegami. Po przeanalizowaniu przebiegu wszystkich 80
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LHR=A x B (mm)
HC (mm)

Obwad gtéwki

RYCINA 9-3. Zastosowano dwie nieznacznie réznigce sie metody pomiarowe,
stuzace do oceny stosunku ptuco-do-gtowy (LHR, lung-to-head ratio). A. llustracja
metody pomiaru LHR u ptodu z wrodzong przepukling przeponowa. Do pomiaru
prawego ptuca (w typowej lewostronnej wrodzonej przepuklinie przeponowej)
wykorzystuje sie przekréj poprzeczny osiowy klatki piersiowej na poziomie
czterokomorowego widoku serca ptodu. Pfaszczyzna przekroju powinna by¢ po-
przeczna, tak zeby z kazdej strony byto widoczne pojedyncze Zzebro. Pomiar w mi-
limetrach wykonuije sie od aorty piersiowej do bocznej wewnetrznej sciany klatki
piersiowej (A). Kolejny pomiar, takze w milimetrach, wykonuje sie w ptaszczyznie
prostopadtej do pfaszczyzny pierwszego pomiaru od zewnetrznej $ciany przed-
sionka do wewnetrznej powierzchni tylnej sciany klatki piersiowej (B). Nastepnie
te dwa pomiary mnozy sie przez siebie i dzieli sie wynik przez pomiar obwodu
gtowki, takze w milimetrach. Metoda Roya A. Fillego, San Francisco. (Zgoda na
publikacje: James A. Cooper, MD, San Diego, Kalifornia). B. Pomiar LHR: Przekr¢j
poprzeczny klatki piersiowej na poziomie widoku czterokomorowego. Mierzy sie
przeciwstronne ptuco. Dokonuje sie pomiaru najdtuzszej osi i mnozy sie wynik
przez najdtuzszy pomiar poprzeczny do niego. Pokazuje to ilustracja (u gdry po
lewej) oraz obraz USG (na prawo). Zostato to umieszczone nad pomiarem obwodu
gtowki, ktory mierzy sie w standardowym widoku dwuciemieniowym, zwykle
przedstawiajagcym dwie réwne poétkule, jame przegrody przezroczystej, w jed-
nej trzeciej odlegtosci front-tyt, oraz rogi tylne komor bocznych (schematyczny
rysunek na dole po lewej). (Za Deprest J, Jania J, Van Schoubroecka D, et al.: Current
consequences of prenatal diagnosis of congenital diaphragmatic hernia. J Pediatr
Surg 41: 423, 2006).
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LI ERR  Stan noworodkow jako funkcja przedoperacyjnego LHR u ptodow z L-CDH i obecnoscia watroby w klatce piersiowej
Kategoria kliniczna LHR Liczba Postepowanie LHR Liczba FETO
przypadkow wyczekujace przypadkow
Skrajny niedorozwdj 0,4-0,5 2 0 (0%) 0,4-0,5 6 1(16,7%)
Ciezki niedorozwoj 0,6-0,7 6 0 (0%) 0,6-0,7 13 8 (61,5%)
0,8-0,9 19 3(15,8%) 0,8-0,9 9 7 (77,8%)
LHR<1,0 27 3(11,1%) LHR<1,0 28 16 (57,1%)
Sredniozaawansowany niedorozwéj 1,0-1,1 23 14 (60,9%) 1,0-11 na
1,2-1,3 19 13 (68,4%) 1,2-1,3 na
Lagodna hipoplazja 1,4-1,5 11 8 (72,7%) 1,4-1,5 na
>1,6 6 5(83,3%) >1,6 na
ogolna liczba 86 43 (50%)

FETO - endoskopowe zamkniecie tchawicy u ptodu (fetal endoscopic tracheal occlusion); LHR - stosunek pluco-do-glowy (lung-to-head ratio); N - liczba

przypadkow; na— nie dotyczy.

Za: Jani ], Keller RL, Benachi A, et al.: Prenatal prediction of survival in isolated left-sided diaphragmatic hernia. Ultrasound Obstet Gynecol 27: 18, 2006.

RYCINA 9-4. Zdjecie przedstawia noworodka po wykonanym w czasie in-
tubacji zabiegu udroznienia wczesniej endoskopowo zamknietej tchawicy
przy utrzymanym krazeniu pepowinowym.

wykonanych zabiegéw zaobserwowano gwaltowny spadek
liczby przypadkéw PPROM oraz zwiekszong przezywalno$¢
po zabiegach wykonanych pézniej. Zaleca sie wiec przepro-
wadzanie zabiegow przez do$wiadczonego operatora i — jesli
to mozliwe — w ciazy zaawansowanej, gdyz pozwala to na
zmniejszenie nastepstw PPROM. Jednak taka opcja moze
by¢ trudna do zrealizowania ze wzgledu na ograniczenia
natury prawnej i/lub etycznej (tab. 9-4).

Zespot odwrdconej perfuzji tetniczej (TRAP)
lub ciqza blizniacza, w ktodrej jedno z blizniqt
jest bezsercowcem

Zespot odwrdconej perfuzji tetniczej zdarza sie bardzo rzad-
ko. Dotyczy 1% monozygotycznych cigz mnogich lub jedne;j
na 35 tysiecy cigz w ogole. Patofizjologia tego stanu polega
na naczyniowej komunikacji na powierzchni tozyska miedzy
przyczepem zdrowego ptodu, okres$lanego mianem blizniaka
pompujacego, a przyczepem pepowiny ptodu z wrodzonym
brakiem serca. Obserwuje si¢ duze zréznicowanie stopnia

rozwoju plodu bez serca - az do wyksztalcenia konczyn
dolnych, miednicy i brzucha. W nielicznych przypadkach
dochodzi do rozwoju moézgu. Jak sama nazwa wskazuje,
pompujace serce zdarza sie u tego blizniaka niezwykle
rzadko. Stosunkowo duza moze by¢ masa tego blizniaka ze
wzgledu na wodniaki torbielowate lub limfatyczne rozdecie
powtok ciala. Perfuzja tej masy/ptodu odbywa si¢ w odwro-
conym kierunku i jest napedzana przez serce normalnego
blizniaka (blizniaka pompujacego). Krew plynie w kierunku
plodu bezsercowca tetnicg lub tetnicami (plody z niewy-
ksztalconym sercem czesto majg tylko jedna tetnice pep-
kowa) i wraca przez zyle. Po raz pierwszy udokumentowali
to Benson i wsp. [32], wykorzystujac doplerowska technike
ultradzwickows. Bezsercowiec jest naturalnie niezdolny do
przezycia; zwigkszony wyrzut serca potrzebny do perfuzji
dodatkowej tkanki moze wplyna¢ niekorzystnie réwniez na
zdrowego blizniaka pompujacego. Ponadto krew wracajaca
do zdrowego blizniaka bedzie dwukrotnie wykorzystana,
co réwniez moze mie¢ niekorzystne nastepstwa. Historia
naturalna zespolu TRAP obejmuje powstanie wielowodzia
w worku owodniowym blizniaka pompujacego, spowodo-
wanego zwiekszonym wyrzutem serca, zwigkszong perfuzja
nerkowa i zwigkszonym wydzielaniem moczu. To usposabia
do porodu przedwczesnego. Ponadto, jezeli ten stan poste-
puje, to wysoki wyrzut serca moze doprowadzi¢ do obrzeku
uogoélnionego i do zgonu plodu. W jednej z serii badan,
obejmujacej duzg liczbe takich przypadkéw, $miertelnosé
okoloporodowa wynosila 55% [33]. W niektérych przypad-
kach obumarcie plodu moze nastapi¢ jeszcze przed powsta-
niem obrzgku uogélnionego. Prawdopodobnie jest to po-
wigzane z predyspozycjami do wystapienia zaburzen rytmu
serca lub zatorowosci, zwigzanymi ze spowolnionym przez
bezsercowca krazeniem. Moore i wsp. [33] badali wspodt-
zalezno$¢ wzglednych rozmiaréw plodéw bezsercowcdw
i niekorzystnych wynikéw. Gdy masa bezsercowca stanowila
70% lub ponad 70% spodziewanej masy, wyliczonej dla pra-
widlowo rozwijajacego sie blizniaka, odsetek wystepowania
porodu przedwczesnego wynosil 90%, odsetek wystapienia
wielowodzia byt réwny 40%, a odsetek wystapienia niewy-
dolnosci krazenia wynosit 30%. Natomiast gdy stosunek
wagowy wynosit mniej niz 70%, odsetki te wynosily odpo-
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RYCINA 9-5. Schematyczny rysunek przeskornego FETO i fetoskopowe obrazy punktow orientacyjnych podczas przezskornego FETO. (Zgoda na publikacje:
ISUOG, John Wiley & Sons, Ltd i autorzy). Od géry od lewej strony do dotu do prawej: nagtosnia, struny gtosowe, tchawica, ostroga, nadmuchany i odczepiony
balon, struny gtosowe gotowe do zamkniecia sie nad balonem. Nie wszystkie obrazy od tego samego pacjenta. (Zgoda na publikacje: Nelson S, Cameron A,
Deprest J: Fetoscopic surgery for in utero management of congenital diaphragmatic hernia. Fetal Matern Med Rev 17: 69, 2006).

wiednio: 75%, 30%, 10%. Dashe i wsp. [34] zbadali korelacje
przeplywu rozkurczowego w pepowinie skierowanego do
blizniaka bezsercowca z przeptywem w kierunku lozyska.
Na podstawie analizowanych sze$ciu przypadkéw stwier-
dzili, Ze im bardziej réznily si¢ wspdtczynniki oporu (RI,
resistive index), tym lepsze byly wyniki.

Poniewaz wszystko wskazuje na to, ze chorobowos¢
i umieralnoé¢ ptodu pompujacego jest $cisle powigzana ze
stopniem perfuzji ptodu bezsercowego, wydaje si¢ oczywi-
ste, ze jakiekolwiek zmniejszenie lub przerwanie przeplywu
krwi do tych tkanek bedzie mialo korzystne nastepstwa
terapeutyczne. Aby osiagna¢ ten cel, stosuje si¢ réznorod-
ne techniki, aczkolwiek z réznym skutkiem. Stosowane ze
zmiennym powodzeniem techniki to: fetoskopowa abla-
cja laserowa naczyn pegpowiny plodu bezsercowego [35],
fetoskopowe podwigzanie pepowiny [36], donaczyniowe
wstrzykniecie alkoholu w celu zamknigecia naczynia [37],
histerotomia majaca na celu usuniecie ptodu bezsercowego
[38], bipolarna koagulacja pepowiny [39] i ablacja czesto-
tliwosciami radiowymi (RFA) [19]. Jak niedawno podano,
zastosowanie dwoch pierwszych technik [40] u 60 pacjentek
zakonczylo sie przezyciem 80% ptoddéw, a dwie trzecie dzieci
urodzilo sie po 36 tygodniu cigzy. Mediana wieku cigzowego
przy wykonywaniu zabiegu wynosila 18 tygodni. W naj-
nowszych do$wiadczeniach z RFA [41] udokumentowano
92% przezywalnos¢, przy czym mediana wieku cigzowego
przy porodzie wynosita 35,6 tygodnia. Wyniki uzyskane
w przypadku cigz jednoowodniowych byly nieporéwnywal-
nie gorsze. Przezylo tylko jedno z czworga dzieci. By¢ moze
w cigzach powiktanych przez TRAP wigze si¢ to z dlugoscia
pepowiny od lozyska do blizniaka bezsercowego. W trzech
przypadkach, zakonczonych zgonem dziecka, pepowina byla

RYCINA 9-6. Sonogram ptodu z umiejscowionym balonikiem zamyka-
jacym tchawice. Balonik, uwidoczniony miedzy strzatkami i krzyzykami,
rozcigga i zamyka tchawice.

krétka w poréwnaniu z pepowing u dziecka, ktore przezylo.
Pepowina ta miata dltugo$¢ zblizong do dlugosci pepowiny
typowej dla ciaz dwuowodniowych. Moze to usposabia¢
blizniaka pompujacego albo do wstecznego dostawania si¢
skrzepéw do jego krazenia, albo do wtérnego krwawienia do
blizniaka bezsercowego.

Wrodzona przepuklina przeponowa

Losy dzieci z rozpoznang wrodzong przepukling przeponowsa
(CDH, congenital diaphragmatic hernia) sg $cisle uzaleznione
od tego, jaki stopien rozwoju zdazyly osiagna¢ ptuca do mo-



Tabela 9-6

RCT (badanie randomizowane) Harrison [52]
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Poréwnanie ostatnich badan dotyczacych wykonanego fetoskopowo zamkniecia tchawicy

Deprest [53]

Kryteria (lewostronne)

PPROM

<32 tyg,

<34 tyg,

Wiek cigzowy w chwili porodu (zakres; tygodnie)
Masa urodzeniowa (kg)

3 (23%)

3,03+0,48
Przezywalno$¢ (n) (%)

Watroba wysoko a LHR < 1,4
Standardowa opieka nad
noworodkiem - n =13

37,0+1,5 (34,0-39,0)

8/11 (73%) w 90. dniu

Watroba wysoko a LHR < 1,0
Umieszczony fetoskopowo ~ FETO

zacisk (n = 2) lub balonik n=20

(n=9)
11 (100%)
Niewyszczegélnione
11 (100%) < 34 tyg,
30,8+2,0 (28,0-34,0)
1,49+0,36

10/13 (77%) w 90. dniu

7 (35%) <32 tyg,
10 (50%) <34 tyg,
33,2 (27,0-38,5)
2,12+0,66

10/20 (50%) przy wypisie

FETO - plodowe endoskopowe zamknigcie tchawicy ptodu (fetal endoscopic tracheal occlusion); LHR - stosunek ptuco do obwodu gtowki (lung-to-head ra-
tio); PPROM - przedwczesne pekniecie blon ptodowych (preterm premature rupture of the membrane); RCT - randomizowana préba kontrolna (randomi-

zed controlled trial).

Za: Harrison MR, Sydorak RM, Farrell JA, et al.: Fetoscopic temporary tracheal occlusion for congenital diaphragmatic hernia: prelude to a randomized,
controlled trial. ] Pediatr Surg 38:1012, 2003; Deprest J, Gratacos E, Nicolaides KH: Fetoscopic tracheal occlusion (FETO) for severe congenital diaphrag-
matic hernia: evolution of a technique and preliminary results. Ultrasound Obstet Gynecol 24:121, 2004.

mentu porodu. W poréwnaniu ze zdrowymi noworodkami
dzieci z CDH maja mniej rozwiniete ptuca, z mniejsza liczbg
odgatezien drég oddechowych i nieprawidfowymi naczynia-
mi. Hipoplazja ptuc prowadzi do $mierci od 30 do 40% zywo
urodzonych dzieci z CDH, u ktdérych rozpoznano ten stan
w okresie przedurodzeniowym [42-44]. Poczatkowo w celu
ustalenia rokowania u dzieci z lewostronng CDH stosowano
réznorodne pomiary posrednie. Od niedawna w przypadku
zmian lewostronnych w celu okreslenia rokowania u tych
pacjentoéw bierze si¢ pod uwage takie dane, jak przemiesz-
czenie si¢ watroby do klatki piersiowej oraz odniesienie pola
zajetego przez prawe pluco do obwodu gléwki (LHR, lung-
to-head ratio) (ryc. 9-3). Udokumentowanie wpuklenia sie
fragmentu watroby do klatki piersiowej oraz niskiego LHR
w $rodkowym okresie cigzy prognozuje zte wyniki [45,46]
(tab. 9-5). Przeprowadzono wieloosrodkowe badanie 86
plodow z lewostronnym CDH i przemieszczeniem watroby.
Wszystkie plody byly prowadzone wyczekujaco, cigze za-
konczyly si¢ zywymi urodzeniami po 30 tygodniu. Odsetek
przezycia wzrastal wraz ze wzrostem warto$ci LHR. Odsetek
przezycia wynosit 0% przy LHR od 0,4 do 0,7; okolo 15%
przy LHR od 0,8 do 0,9; 65% przy LHR od 1,0 do 1,5 oraz
83% w przypadku dzieci z LHR wyzszym niz 1,5. Innymi
stowy, w podgrupie ze zdiagnozowanym przemieszczeniem
watroby i LHR mniejszym niz 1,0 w przyblizeniu 90% dzieci
zginie z powodu nastepstw ciezkiej hipoplazji pluc. Poniewaz
tego problemu nie mozna rozwigza¢ za pomoca zadnej
z obecnie stosowanych terapii pourodzeniowych, powinno
sie rozwazy¢ interwencje, ktore stymulowalyby rozwoj ptuc
jeszcze w czasie trwania cigzy [47]. Na poczatku chirurdzy
konkurowali w wykonywaniu chirurgicznych interwencji
pourodzeniowych w przypadkach CDM. Interwencje te
polegaly na anatomicznej naprawie przepony. Wykazano, ze
taki zabieg jest mozliwy do wykonania z wyjatkiem przy-
padkéw, w ktérych wystepowalo przemieszczenie watroby.
Nagle przesuniecie watroby do brzucha powoduje zagiecie
przewodu zylnego, blokujac w ten sposéb naptyw krwi zylnej
z zyly pepowinowej. W zwigzku z tym plodom, ktére maja

watrobe przemieszczong ku gorze, czyli ptodom wlasnie z tej
grupy, na ktorg jest nastawione leczenie, nie przynosi korzy-
$ci anatomiczne odtworzenie przepony w macicy.

Jako alternatywne leczenie stosowano technike zamknie-
cia tchawicy ptodu (TO, tracheal occlusion). Punktem wyj-
$cia do wyboru takiego leczenia bylo zbadanie patofizjologii
plodéw z wrodzong niedroznoscig gérnych drég oddecho-
wych; niemal zawsze w takich przypadkach istnial przerost
pluca. Zamkniecie tchawicy (TO) zapobiega wyciekaniu pty-
nu z pluc, co prowadzi do zwigkszonego rozciagniecia pluc
i przyspieszenia rozwoju drég oddechowych i naczyn ptuc-
nych. Moment, w ktérym wykonuje si¢ ten zabieg oraz czas
trwania samego zamknigcia tchawicy, to kluczowe czynniki,
majace wplyw na odpowiedz drég oddechowych i naczyn
plucnych, jak réwniez na charakter tej odpowiedzi. Problem
ten jest tematem ozywionych dyskusji [48]. Dtugotrwate TO
prowadzi do zmniejszenia liczby komorek pecherzykowa-
tych typu II pecherzykéw plucnych, czyli komoérek produ-
kujacych surfaktant. U owcy wykonanie TO w pdznej fazie
kanalikowej rozwoju pluc z prenatalng rekanalizacjg tchawi-
cy (sekwencja wlaczy¢-wylaczy¢ lub czasowe TO) wiaze sie
z odrodzeniem rozwoju populacji komérek pecherzykowych
typu II [49]. Klinicznie zamknigcie tchawicy po raz pierw-
szy wykonano przez nalozenie zacisku droga histerotomii,
a pozniej droga laparotomii i zatozenia licznych portow
w macicy [50]. Fetoskopowe zamknigcie tchawicy czesto
powoduje powiklania miejscowe [51, 52]. We wczesnym chi-
rurgicznym leczeniu ptodéw z CDH, u ktorych stosowano
zamkniecie tchawicy przez podwigzke lub zatozenie klipsow,
plody rodzono utrzymujac krazenie tozyskowo-pepowinowe
podczas udrazniania zamkniecia tchawicy. Bylo to tak zwane
ex utero intrapartum treatment (procedura EXIT) (ryc. 9-4).

Dzisiaj wydaje sie, ze zamknigcie tchawicy najlatwiej
osiagna¢ przez (1) dostep przezskoérny (a nie przez laparo-
tomie) oraz (2) balonowa okluzje¢ tracheoskopows (a nie
zatozenie klipséw) [53] (ryc. 9-5). Takie postepowanie
sprawia, ze chirurgia plodowa jest bardziej akceptowana
przez matki, maleje rowniez ryzyko naciecia szyi plodu.
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RYCINA 9-7. Zdjecie przedstawia wewngatrzmaciczne wyciecie wrodzone-
go zwyrodnienia gruczolakowato-torbielowatego ptuc (CCAM). Narzedzie
po prawej jest na szczycie zmienionej chorobowo czesci ptuca.

Stosowany do TO rozciagliwy balon mozna dostosowaé do
rosnacej tchawicy. Taka technika sprawia, ze zamknigcie
mozna latwo odwrdcié. Dzieje si¢ to w momencie przej-
$cia z fazy woreczkowej do fazy pecherzykowej w proce-
sie rozwojowym pluca. Naprawienie droég oddechowych
w macicy powoduje, ze poréd mozna przeprowadzié
droga przezpochwowa w odpowiednim trzeciorzedowym
osrodku referencyjnym. Dzieki temu pacjentka nie musi
pozostawa¢ w oérodku chirurgii plodowej — zazwyczaj od-
dalonym od domu - w oczekiwaniu na satysfakcjonujacy
poziom rozwoju ptuc u dziecka [54].

Grupa badawcza, zajmujaca si¢ podowym endoskopo-
wym zamykaniem tchawicy (FETO, fetal endoscopic tracheal
occlusion) (Leuven, Londyn i Barcelona), osiagneta dobre
wyniki, stosujac ponizej oméwiony protokél. Cigze pojedyn-
cze powikiane CDH - u skadinad anatomicznie i chromoso-
malnie prawidtowego ptodu - kwalifikujg sie do terapii pto-
dowej, jezeli istnieje wpuklenie watroby do klatki piersiowej
i gdy LHR jest mniejszy niz 1,0. Mimo ze powyzsze kryteria
s3 obecnie w pelni potwierdzone tylko dla przypadkéw
lewostronnych, te same kryteria stosuje si¢ w przypadkach
prawostronnego CDH. FETO wykonuje si¢ w okresie od 26.
tygodnia do 28. tygodnia cigzy; gdy istnieje taka mozliwo$¢
usuniecie balonika wykonuje sie w 34. tygodniu. Zazwyczaj
stosuje sie endoskop 1,2-milimetrowy z plaszczem 3-mili-
metrowym (Karl Stortz, Tittlingen, Niemcy). Wprowadza
sie go do tchawicy do punktu umiejscowienia, a pdzniej
wyciaga si¢ endoskop pozostawiajac balon miedzy ostro-
ga a strunami glosowymi. FETO i usuwanie fetoskopowe
z reguly wykonuje sie po profilaktycznej tokolizie w nad-
twardéwkowym znieczuleniu matki. Wykonuje si¢ réwniez
znieczulenie plodu i jego zwiotczenie. Pacjentki rutynowo
pozostaja przez dwa dni pooperacyjne w o$rodku. Badanie
ultrasonograficzne wykonuje si¢ co tydzien lub co dwa
tygodnie. Celem badan USG jest potwierdzenie obecno$ci
nadmuchanego balonika w odpowiednim miejscu tchawicy
oraz monitorowanie wzrostu ptuc (ryc. 9-6). Jezeli przewi-
duje si¢ wystapienie przedwczesnej czynno$ci porodowej,
podejmuje si¢ aktywna tokoliz¢ (gdy nie ma przeciwwska-
zan). Jedli czas pozwala, wprowadza si¢ kortykosteroidy.

RYCINA 9-8. Zdjecie z operacji wewnatrzmacicznej przed wycieciem
duzego potworniaka okolicy krzyzowo-guzicznej.

W badanej grupie 35 plodéw, operowanych w okresie
od 26. do 28. tygodnia cigzy, $redni czas trwania operacji
wynosit 22 minuty. Odsetek przezycia wynosit 55%, podczas
gdy w grupie kontrolnej, leczonej po urodzeniu, odsetek ten
wynosil zaledwie 8%. W cigzkich przypadkach powikiania
ze strony pluc byly mniej nasilone niz oczekiwano, a dzieci,
ktore przezyly, nie wykazywaly zaburzen neurologicznych po
ukonczeniu pierwszego roku zycia. Czynnikiem ogranicza-
jacym skuteczno$¢ zabiegu jest PPROM, wystepujace przed
32. tygodniem, ktdre to powiklanie nadal zdarza si¢ w 35%
przypadkow i prowadzi do przedwczesnego (wystepujacego
przed 37. tygodniem ciazy) porodu w 30% przypadkow.
Wyniki te sg lepsze niz wyniki uzyskane w randomizowa-
nym badaniu z UCSE w ktérym zabieg wykonywano przez
laparotomie i 5-milimetrowe otwory w macicy (tab. 9-6).

Nabywanie dos$wiadczenia wiazalo si¢ z lepszymi wyni-
kami. Przede wszystkim zmniejszala si¢ czesto$¢ wystepo-
wania PPROM i w konsekwencji nastepstw tego powiklania.
W miare nabywania do$wiadczenia obnizala si¢ zachorowal-
no$¢ [55]. W catym materiale UCSF czestos¢ porodu przed
32. tygodniem cigzy wynosi 11%. Na przyklad z analizy
ostatnich 20 przypadkéw wynika, ze $redni czas trwania
cigzy w chwili porodu wynosi 37 tygodni, podczas gdy na
poczatku po FETO wynosit 34 tygodnie. Odsetek przezycia
wynosit powyzej 50% w homogenicznej grupie 43 kolejnych
lewostronnych przypadkéw CDH [48]. Przezycie poprawia
prenatalne usuniecie balonika (33% bez usuniecia w poréw-
naniu z 66% po prenatalnym usunieciu balonika) [54].

Przezycie po FETO jest w wysokim stopniu uzaleznione
od LHR, mierzonego pod koniec drugiego trymestru cigzy
(patrz tab. 9-5 i ryc. 9-3). Przezywalno$¢ wzrasta w miare
wzrostu warto$ci LHR i wynosi 17% w przypadku LHR
od 0,4 do 0,5, 62% w przypadku LHR od 0,6 do 0,7 oraz
78% w przypadku LHR od 0,8 do 0,9. Opierajac si¢ na
powyzszych wynikach wysunieto propozycje klasyfikacji
przypadkow, opartej na wartosci LHR, a takze propozycje
wyboru metody terapii przedurodzeniowej w przypadkach



izolowanego (lewostronnego) CDH oraz w przypadkach
przemieszczenia watroby. Wyglada to tak:

1. Plody z LHR wyzszym lub réwnym 0,6 oraz plody
z LHR ponizej 1,0 cierpia na ciezkg hipoplazje. Przewidywany
odsetek przezycia po wykonaniu procedury FETO jest wigk-
szy niz 60%; odsetek wynosi mniej niz 15% w przypadkach,
w ktérych nie wykonuje si¢ FETO. Proponuje si¢ randomi-
zowane badanie FETO, ktére nalezy przeprowadzi¢ w okre-
sie od 26. do 28. tygodnia ciazy z wewnatrzmacicznym
usunieciem balonu po uplywie 34 tygodnia cigzy, zamiast
standardowej opieki postnatalne;.

2. U plodéw z LHR ponizej 0,6 wystepuje skrajnie cigzka
odmiana hipoplazji. Przewidywany odsetek przezycia wyno-
si 0% i moze wzrosna¢ do zaledwie 17% po wykonaniu FETO
w okresie miedzy 26. a 28. tygodniem cigzy. Alternatywnym
sposobem postepowania jest rozwazenie bardzo wczesnego
zamkniecia, wykonanego przed 24. tygodniem ciazy.

3. Plody ze $redniozaawansowang hipoplazja ptuc (LHR
wiekszy lub réwny 1,0 oraz mniejszy niz 1,3) nie sg kwalifi-
kowane do zabiegéw chirurgii plodowej. Jednak w Europie
oczekuje sie przezycia okolo 60% takich ptodéw. To jest
znacznie mniej niz wynoszacy ponad 90% odsetek przezy-
cia plodéw z LHR mniejszym lub réwnym 0,8, leczonych
FETO. Te ptody maja wigksza powierzchnie¢ pluc i w na-
stepstwie tego wytwarzaja wiecej ptynu. Dlatego tez mozna
spodziewac si¢ dobrej odpowiedzi na TO. Sg to pacjenci, dla
ktorych korzystniejszy bedzie wigkszy stopient wzrostu pluc
w pézniejszej cigzy i tym samym FETO mozna wykonad
pdzniej (np. w fazie woreczkowej), zmniejszajac nastepstwa
jatrogennego PPROM, gdy takie si¢ zdarzy [48]. Réwniez
w tej grupie proponuje si¢ wykonanie randomizowanego
badania, aby poréwna¢ rezultaty péznego TO z wynikami
postepowania wyczekujgcego.

Tabela 9-7

wykonane w CHOP i VUMC

CHOP (Johnson [4];n =51
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RYCINA 9-9. Zdjecie ledzwiowej przepukliny oponowo-rdzeniowej przed
(A) i po (B) operacji wewnatrzmacicznej.

Potoznicze krétkoterminowe wyniki badan dotyczacych wewnatrzmaciznej operagi przepukliny oponowo-rdzeniowej

VUMC (Bruner [63];n =178

23+0 (20+0-25+4)
34+4 (25+4-37)*

Wiek cigzowy podczas operacji (tygodnie)
Wiek cigzowy w czasie porodu (tygodnie)
Malformacja Chiariego

Przed (umiarkowana/ciezka) 14%/86%

Po 100%/0%

Shunt pourodzeniowy (wiek poporodowy) 46% (21 tyg.)

Utraty cigzy 3/51 (wczesniactwo)
Czas pobytu w szpitalu 4 dni

Matowodzie

Poréd przed 30, tygodniem 5/47 (10,6%)"

Poréd po 32, tygodniu (40/47) 85%"

Powiklania matczyne

Nie odnotowano zadnych powiktan, w tym
rozejécia si¢ brzegdw lub peknigcia; odno-
towano jeden przypadek wycieku plynu
owodniowego podczas histerotomii

(19-30); pozniej <26 tygodni
33+5 (9-38)

7%/0%

46% (12 tyg,)

5/178 (2,8%) (niewyszczegdlnione)
3,3 dni (3-7)

25% od poczatku

30% ponownych hospitalizacji
11,8%

niewyszczegolnione

9 (5,1%) lagodny obrzek ptuc

1 niedrozno$¢ jelita

4 (2,2%) rozejécie sie brzegow, bezobjawowe

w trzech przypadkach

CHOP - Children’s Hospital of Pennsylvania; MMC - przepuklina oponowo-rdzeniowa (myelomeningocele); VUMC - Vanderbilt University Medical Center.

*Obejmuje wszystkich pacjentow.
"Przezywalno$¢ — tylko mianownik.

Za: Johnson MP, Sutton LN, Rintoul N, et al: Fetal myelomeningocele repair: short-term clinical outcomes. Am J Obstet Gynecol 189:482, 2003; Bruner JP,

Tulipan N: Intrauterine repair of spina bifida. Clin Obstet Gynecol 48:942, 2005.
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Wrodzona gruczolakowatos¢
torbielowata ptuc

Wrodzona gruczolakowato$¢ torbielowata ptuc (CCAM, con-
genital cystic adenomatoid malformation) jest hamartoma pluc,
skladajacg si¢ z nieprawidlowo proliferujacych oskrzelikow
koncowych. Na podstawie danych pourodzeniowych patolo-
giczne zmiany dzieli si¢ na trzy typy. Typ I stanowia duze jed-
nokomorowe torbiele o zréznicowanych wymiarach. Typ II
stanowig mieszane zmiany makro- i mikrotorbielowate. Typ III
to zmiany mikrotorbielowate. Chociaz zdecydowana wiekszo$¢
CCAM jest klinicznie fagodna zaréwno w okresie przed-, jak
i pourodzeniowym, to jednak zwykle wycina si¢ je ze wzgledu
na ryzyko zakazenia i niewielkie, ale istniejace, ryzyko prze-
miany zlosliwej. Prowadzenie polega na starannym oméwieniu
problemu z pacjentka i zapewnieniu nalezytej opieki specjali-
stycznej, tak zeby pacjentka miala pewnos¢, ze w diagnostyce
ileczeniu dziecka beda brali udziat wiarygodni specjalisci.
Czasami niektére CCAM, zwykle rodzaju III, sg na tyle
duze, ze powodujg przesuniecie $rodpiersia, co prowadzi
do obrzeku ptodu, bedacego nastepstwem uciniecia serca
i utrudnienia powrotu krwi zylnej lub nastepstwem zwiek-
szonego ci$nienia w klatce piersiowej i uci$niecia drég
limfatycznych. W przypadkach obrzeku ptodu, typowo
objawiajacego sie wodobrzuszem, wysiekiem do optucnych
i osierdzia oraz obrzekiem podskérnym, niezbedna jest
interwencja zapobiegajaca obumarciu plodu. Jezeli obrzek
jest bardzo rozleglty, moze w powaznym stopniu zagra-
za¢ zdrowiu matki (zespdt zwierciadlany lub Ballantyne&a),
szczegolnie przy wspdlistnieniu placentomegalii. Objawy
moga by¢ podobne do objawéw stanu przedrzucawkowego.
W celu ustalenia rokowania u pacjentéw z CCAM, u ktérych
istnieje ryzyko powstania obrzeku, zaproponowano uzycie
wskaznika wyliczonego jako masa zmiany podzielona przez
obwod gléwki (stosunek objetosci CCAM, CCAM volume
ratio [CVR]) [56]. W przypadkach gdy CVR jest wyzszy niz
1,6, ryzyko wystapienia obrzeku wynosi 80%. Po uptywie
32. tygodnia ciazy takie ptody z obrz¢kiem nalezy urodzié.
Gdy obrzek wystapi przed 32. tygodniem cigzy, interwencja
moze ocali¢ zycie ptodu. W przypadku wystepowania typu
III CCAM z obrzgkiem przeprowadzenie leczenia betameta-
zonem - identycznego ze stosowanym w celu przyspieszenia
dojrzatosci ptuc ptodéw - taczylo si¢ z ustgpieniem obrzeku
i urodzeniem plodoéw, ktdre przezywaly [57]. Opisano takze
réznorodne interwencje chirurgiczne, stosowane w pojedyn-
czych przypadkach. W niektérych przypadkach pozyteczne
moze by¢ zastosowanie metody polegajacej na przezskérnym
zalozeniu shuntu miedzy klatkg piersiowg a jama owodni
[58]. Inne zespoly badawcze, zajmujace sie tym problemem,
zaproponowaly stosowanie tego dostepu w sposdb bardziej
liberalny. Podejmowano proby koagulacji tych zmian laserem
lub RFA, jednak zastosowanie tych metod moze spowodo-
wa¢ uszkodzenie termiczne przylegajacych struktur. Ponadto
mozna w ten sposéb spowodowac nasilenie si¢ obrzeku plo-
du, co z kolei moze doprowadzi¢ do jego obumarcia.
Najskuteczniejszg radykalng interwencjg jest wyciecie
chorych platéw (ryc. 9-7). Droga otwartej chirurgii ptodo-
wej wykonuje sie lobektomie z dosy¢ wysokim odsetkiem
przezycia w tych przypadkach, w ktorych obrzek ustepowat

po zabiegu. W grupie obejmujacej 22 przypadki, operowane
miedzy 21. a 31. tygodniem ciazy, przezylo 11 dzieci, u kto-
rych zostal udokumentowany prawidlowy rozwéj w pozniej-
szym okresie (az do 12. roku zycia) [59].

Obrzek ustepowal w ciggu jednego do dwdch tygodni;
do normy wracalo tez przesunigte $rédpiersie. Przypadki
obumarcia plodu, pomimo zastosowania zabiegéw chirurgii
plodowej, byty spowodowane miedzy innymi przerwaniem
cigzy ze wzgledu na zespot zwierciadlany (1 przypadek),
porodem przedwczesnym lub zapaleniem blon ptodowych
(chorioamnionitis) (2 przypadki) oraz zaburzeniami hemo-
dynamicznymi, ktére doprowadzity w szesciu przypadkach
do zgonu $rédoperacyjnego i w dwodch przypadkach do
zgonu pooperacyjnego plodu. Obecnie w celu zmniejszenia
ryzyka zgondéw S$rédoperacyjnych, spowodowanych przez
hipowolemie i podci$nienie, stosuje si¢ odpowiednie metody
resuscytacji, w tym bezposéredni dostep do krazenia ptodo-
wego, a takze odpowiednie techniki monitorowania ptodu.

Potworniak okolicy krzyzowo-guzicznej

Potworniaki okolicy krzyzowo-guzicznej (SCT, sacrococ-
cygeal teratoma) sa egzofitycznymi guzami litymi i tor-
bielowatymi, wyrastajacymi z okolicy kos$ci guzicznej.
Istotne z punktu widzenia chirurgii ptodowej sa duze, lite
i mocno unaczynione SCT. Duza ilo$¢ krwi, przeptywajacej
przez SCT, moze prowadzi¢ do znacznego zwigkszenia po-
jemnosci wyrzutowej serca, do obrzegku i do zgonu. W takich
przypadkach moze wchodzi¢ w gre albo wykonanie catkowi-
tej resekcji guza, albo zamknigcie naczyn guza w nadziei na
normalizacje czynnosci serca [60]. Analiza najwiekszej gru-
py takich przypadkéw, przeprowadzona przez zespot filadel-
fijskiego szpitala dzieciecego (CHOP, Children’s Hospital of
Philadelphia), wykazala, ze wyniki leczenia, przeprowadza-
nego przez nawet najbardziej do$wiadczonych chirurgéw,
sg zle. W niewielkiej liczebnie grupie, zakwalifikowanej do
wykonania catkowitej resekcji, odsetek przezycia byl wysoki
i wynosit 75%, niestety odsetek powiklan byt takze zna-
miennie wysoki (ryc. 9-8). Wérdd tych powikian bylo jedno
przetoczenie krwi matce, jedno przetoczenie ptodowi, a takze
zatrzymanie akcji serca plodu ze skuteczng resuscytacja.
Ponadto plody rodzily sie bardzo wczesnie ($rednio w 29.
tygodniu cigzy) i pozostawaly w szpitalu az do osiagniecia
dojrzatosci plodu 34-tygodniowego. W okresie postnatal-
nym odnotowano jeden zgon noworodka, jedno powiklanie
zatorowe, wiodace do utraty jednej nerki i do uszkodzenia
jelita, oraz jeden przypadek przewleklej choroby ptuc. Odlegle
nastepstwa wykonania histerotomii u matki omdéwiono wcze-
$niej. Podsumowujac, mozna stwierdzi¢, ze uzyskanie mniej
inwazyjnego dostepu bytoby wysoce korzystne dla rozwigza-
nia problemu. Trzeba jednak doda¢, ze takie przypadki, ktére
rzeczywiscie wymagaja leczenia w zyciu plodowym, a nie
dopiero po narodzinach, zdarzaja si¢ niezwykle rzadko.

Przepuklina oponowo-rdzeniowa

Zalozeniem chirurgii plodowej w przypadku rozszczepu
kregostupa jest hipoteza ,dwdch uderzen” (korekeja niepra-
widlowos$ci mézgu i kregostupa). Uwaza sie, ze chociaz sam
brak zamkniecia cewy nerwowej prowadzi do wystapienia
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RYCINA 9-10. Schematyczny opis
umiejscowienia cewnika w pecherzu
ptodu. Podwdjny cewnik pigtail wy-
pycha sie z igly w ten sposob, aby
jeden koniec znalazt sie w pecherzy,
a drugi koniec w przestrzeni owodni.
(Za: Adzick NS, Flake AW, Harrison M:
Recent advances in prenatal diagnosis
and treatment. Pediatric Clin North Am
32:1103, 1985).

Sciana brzucha matki
Sciana macicy
Worek owodniowy
Ptyn owodniowy

Sciana brzucha ptodu

deficytow neurologicznych, to sytuacja pogarsza si¢ jeszcze
przez towarzyszace temu uszkodzenia tkanki nerwowej,
bedace nastepstwem wystawienia na dziatanie ptynu owo-
dniowego i urazu w zwigzku z kontaktem ze $ciang macicy
[61]. Wyniki dodatkowych badan na modelach zwierzecych
wskazujg, ze przepuklina mézdzku, kojarzona z malforma-
cja Arnolda-Chiariego II, jest wtérna i moze by¢ odwracalna
[61]. We wstepnych do$wiadczeniach z oérodkéw Vanderbilta
i CHOP wykazano, ze wewnatrzmaciczne mikrochirurgicz-
ne zamkniecie przepukliny oponowo-rdzeniowej (MMC,
myelomeningocele) ma bezposredni wplyw na poprawe wy-
nikéw [4, 62]. Analiza wynikéw badan przeprowadzonych
w obu oérodkach wykazata zmniejszong czestoé¢ zakladania
shuntu komorowo-owodniowego z powodu wodoglowia.
W czedci przypadkéw bylo to spowodowane wycofaniem
sie uwypuklenia mézdzku, bedacego sktadowsa malformacji
Arnolda-Chiariego typu II. Konieczno$¢ zakladania shuntu
wiaze sie z poziomem zdolnosci poznawczych w pdzniej-
szym okresie Zycia i w zwigzku z tym moze by¢ zastepczym
markerem dla dlugofalowych nastepstw. Innym waznym
wspotwyznacznikiem odleglych nastepstw jest gorny poziom
zmiany chorobowej [63]. Im wyzszy jest poziom kregu, tym
wigksze jest prawdopodobienstwo koniecznoéci zatozenia
shuntu. Réwnie wazny jest wiek cigzowy w momencie zabie-
gu: odsetek shuntéw obniza si¢ znamiennie z 71% do 39%,
kiedy zabieg operacyjny jest wykonywany przed 25. tygo-
dniem cigzy. Powyzsze ustalenia wzigto pod uwage przy pro-
jektowaniu badania dotyczacego postepowania w przypadku
przepukliny oponowo-rdzeniowej (MOMS, Management of
Myelomeningocele Study). Jest to wieloosrodkowy projekt,
sponsorowany przez Narodowy Instytut Zdrowia (NIH,
National Institute of Health), w ramach ktérego w randomi-
zowanym badaniu poréwnuje si¢ wyniki zabiegéw chirurgii
matczyno-pltodowej z wynikami rutynowego postnatalne-
go leczenia rozszczepu kregostupa (www.spinabifidamoms.
com). Do tego projektu byly wiaczane pacjentki z uwzgled-
nieniem nastepujacych kryteriéw: wiek cigzowy wynoszacy

[EVIERR M Progi prognostyczne moczu ptodu®

Dobre rokowanie Zte rokowanie

S6d <90 mmol/l >100 mmol/l
Chlorek <90 mmol/l >100 mmol/l
Osmolowosé <180 mOsm/1 >200 mOsm/1
Biatko catkowite <20 mg/dl >40 mg/dl
Beta-2 mikroglobulina <6 mg/l >10 mg/1

*Dane progowe oparte s3 na badaniu moczu uzyskanym miedzy 18

a 24 tygodniem wieku cigzowego. Wartoéci, ktére znajduja sie migdzy do-
brym a zlym rokowaniem, uwazane sg za ,strefe szarg’, z przewidywanym
umiarkowanym lub wiekszym uposledzeniem nerek przy potencjalnym
utrzymaniu czynnosci oddechowych.

(Za: Johnson MP, kontakt osobisty).

ponizej 26 tygodni w momencie randomizacji, prawidtowy
kariotyp, brak innych wad wrodzonych u ptodu i che¢ prze-
prowadzenia si¢ do jednej z miejscowosci, w ktérych znajdu-
ja sie centra badania (np. UCSF, Vanderbilt lub CHOP) az do
porodu - jezeli randomizacja wymagala zabiegéw chirurgii
prenatalnej — lub tez powrotu do tego osrodka w celu odby-
cia porodu - jezeli randomizacja wymagata leczenia po po-
rodzie. Operacje przepukliny oponowo-rdzeniowej u ptodu
wykonuje si¢ w sposdb zblizony do stosowanego w okresie
postnatalnym (ryc. 9-9). W Stanach Zjednoczonych zabiegi
chirurgii ptodowej z powodu rozszczepu kregostupa wyko-
nuje si¢ wylacznie w tych osrodkach, w ktorych prowadzone
jest randomizowane badanie. W tabeli 9-7, na podstawie
opublikowanych badan, podsumowano - z polozniczego
punktu widzenia - pewne wazne dane dotyczace wynikow.
Otwarte zabiegi chirurgii ptodowej wiaza sie wspoélcze$nie
z okre$lonym, jednakze akceptowalnym, ryzykiem dotyczg-
cym matki. Problemem moze by¢ obrzek pluc, jednak ryzy-
ko jego wystapienia daje si¢ ograniczy¢ poprzez ulepszanie
metod leczenia tokolitycznego. Transfuzje krwi stosowane
sg rzadko (2,2% w badaniach w oérodku Vanderbilta);
udokumentowano tez tylko jeden przypadek niedroznosci
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RYCINA 9-11. Wewnatrzmaciczna korekta stenozy aorty. Po naktuciu igta
lewej komory (LV), cewnik z balonikiem przesuwa sie do aorty i wypetnia sie
balonik w celu rozsuniecia aorty.

jelit. Przedwczesne wystapienie czynnoéci porodowej, pro-
wadzace do porodu przedwczesnego przed 35. tygodniem
cigzy, zdarza si¢ w 10% do 15% przypadkéw. Malowodzie
nie nalezy do rzadkodci, jednak zazwyczaj nie wiaze sie ze
znaczacymi nastepstwami klinicznymi. Udokumentowano
jednak jeden przypadek hipoplazji ptuc, w wyniku ktorej
nastapil zgon plodu. Zwieksza to krytyczne ryzyko dotycza-
ce plodu, czyli jatrogenne ryzyko okoloporodowego zgonu
plodu (w czasie wykonywania zabiegu lub po porodzie
przedwczesnym), ktére wynosito w tym badaniu od 3% do
10%. Jest to ryzyko, na ktére ptdd nie bylby narazony, gdyby
cigza byla prowadzona rutynowo, gdyz sama wada nie stano-
wi zagrozenia obumarcia plodu. W przypadkach chirurgicz-
nego leczenia plodéw z rozszczepem kregostupa mamy do
czynienia z sytuacjg, w ktdrej tak radykalny zabieg chirur-
giczny stosuje si¢ w celu obnizenia diugofalowych deficytow
u dziecka, a nie w celu obnizenia $§miertelnosci okotoporo-
dowej dzieci. Zmienia to w znaczacy sposob rozpatrywanie
relacji zagrozen i korzysci, zwigzanych z zabiegiem.

Niedrozno$<¢ doinych dr6g moczowych

Nastepstwa niedroznosci dolnych drég moczowych (LUTO,
lower urinary tract obstruction) udokumentowano na kilku
modelach zwierzecych [64-66]. Zwierzecy model stanowi
dokladne odzwierciedlenie historii naturalnej tych powiktan
u plodéw ludzkich, w ktérych niedroznos¢ jest spowodo-
wana zastawkami cewki tylnej lub, co zdarza si¢ rzadziej,
catkowitym wrodzonym zarosnieciem cewki moczowe;j.
Calkowita niedroznos¢ prowadzi do stopniowo nasilajacego
sie cigzkiego malowodzia i w nastepstwie do bezwodzia.
W zaleznoéci od wieku cigzowego w momencie zaistnienia
niedroznoéci dochodzi do hipoplazji ptuc. Ponadto takie
czynniki, jak refluks, podwyzszone ciénienie i wptyw pod-
wyzszonego cisnienia na migzsz nerki wioda do dysplazji

torbielowatej i do niewydolno$ci nerek. W przeprowadza-
nych badaniach zaktadano shunt do rozdetych pecherzy
moczowych, co umozliwito ponowng akumulacje plynu
owodniowego [67] (ryc. 9-10). W miare nabierania doswiad-
czenia okazalo si¢, ze czynnikiem krytycznym jest dobor
przypadkow. W niektérych przypadkach z nieodwracalnym
uszkodzeniem nerek mozna ocali¢ rozwdj ptuc, jednakze
nalezy rozwazy¢ ciezkie konsekwencje niewydolnosci nerek
u noworodka, Iagcznie z prognozg dtugoterminowych dializ
i transplantacjag w pdzniejszym okresie. Taka sytuacja sktania
do poszukiwania metod, pozwalajacych na przewidywanie
jakosci czynnosci nerek ptodu i potem noworodka po to,
aby unikna¢ opisanego wyzej scenariusza. Wydaje sig, ze
najlepsza metoda oceny czynnoéci nerek jest pobieranie
probek moczu plodu i analiza skladnikéw moczu, w tym
elektrolitow. Ocena stezenia elektrolitow w moczu pozwala
na ustalenie rokowania, po wykonaniu dwéch kolejnych
naklu¢ pecherza co kilka dni, w przypadkach, w ktérych
pecherz sie napetnia, a migzsz nerki w ocenie ultrasono-
graficznej wyglada prawidlowo [68] (tab. 9-8). Algorytm
ten stosowano w ostatnich badaniach ze zmiennym powo-
dzeniem. Chociaz dzieci, ktére obserwowano do 5. roku
zycia, nie wykazywaly defektéw neurologicznych, to jednak
u wielu z nich nastapilo opodznienie wzrostu i utrzymywaty
sie zaburzenia ukladu oddechowego. U szeéciorga dzieci
sposrod osiemnastu, ktore przezyly, czynno$¢ nerek byla
w miare prawidtowa; u czwoérki dzieci wystapita umiarko-
wana niewydolno$¢ nerek, za$ szescioro wymagalo dializy
i przeszczepu nerki [69]. Podobne doswiadczenia majg inne
oérodki [70,71]: przewlekla niewydolno$¢ nerek wystapila
u polowy do dwéch trzecich sposréd dzieci, ktore przezyly,
pomimo ze u tych dzieci wyniki badania moczu w okresie
plodowym byty prawidtowe. Wyniki te stanowily podstawe
do decyzji o interwencji wewnatrzmacicznej.

Dlatego tez, aby poprawi¢ wyniki, powinno si¢ zmieni¢
sposob postepowania w przypadkach niedroznosci dolnych
drég moczowych. Jest to bardzo istotny problem, poniewaz
zaburzenia czynno$ci nerek noworodka wiaza si¢ z dlugo-
falowymi niepowodzeniami. Jedng z nowych metod poste-
powania jest wykonywanie cystoskopii ptodowej. Obecnie
dostepne endoskopy maja takie same wymiary jak niektdre
trokary, wykorzystywane do umieszczania shuntu pecherzo-
wo-owodniowego. W zwiazku z tym zaréwno matczyne, jak
i ptodowe powiktania pooperacyjne powinny by¢ podobne.
Potencjalnie za pomoca cystoskopii mozna zlikwidowac cal-
kowicie problem niedrozno$ci drég moczowych i umozliwi¢
normalne funkcjonowanie pecherza w pozostaltym okresie
cigzy. Wyniki nie sg jeszcze jednoznaczne, lecz w przypad-
kach leczonych z powodzeniem rezultaty sg niezwykle obie-
cujace, co sugeruje, ze warto i$¢ tg droga [72,73].

Wysieki oplucnowe

Wysieki optucnowe u plodu wystepuja rzadko, jednak kiedy
s duze i gdy powodujg powazne przemieszczenia Srodpier-
sia, moga wtornie prowadzi¢ do obrzeku i obumarcia plodu.
Ich pochodzenie prawie zawsze jest limfatyczne. Wysieki
oplucnowe s3 zwiazane w znamienny sposéb z aneuploidia;
w takich przypadkach powinno si¢ okresli¢ kariotyp plodu



[74]. Gdy wysigki optucnowe o podobnym nasileniu wystepu-
ja obustronnie, nalezy wzig¢ pod uwage mozliwos¢ istnienia
rozsianego wrodzonego rozszerzenia naczyn chlonnych (lym-
phagiestasia) w plucach [75]. Rozpoznanie to jest o tyle istot-
ne, ze — nawet gdy zastosuje si¢ skuteczny drenaz optucnych -
to na og6t wystepuje niewydolno$¢ oddechowa u noworodka,
poniewaz nieprawidlowe naczynia limfatyczne oddzialujg na
wymiane gazowa w pecherzykach ptucnych. Nalezy wiec mie¢
to na wzgledzie podczas rozmowy z pacjentkg o mozliwych
interwencjach chirurgicznych. W sytuacjach, gdy mozna
udokumentowa¢ postepujacy obrzek plodu, nalezy rozwazy¢
mozliwos¢ zalozenia shuntu optucnowo-owodniowego celem
drenazu wysigku oplucnowego. Dotyczy to zwlaszcza tych
przypadkow, w ktérych w badaniu echokardiograficznym
plodu udokumentowano nieprawidtowe wypetnienie komoér
[76]. W ostatniej serii badan, w ktorych zakladano shunty,
uzyskano niebywaly sukces techniczny. Jednak pozostalo
szczatkowe ryzyko wezesniactwa i zgonu noworodka, powig-
zane raczej z przyczyng wysieku niz z samg jego obecnoscia
(58, 77].

Interwencje kardiologiczne u ptodu

Jedna z najbardziej ekscytujacych dziedzin minimalnie in-
wazyjnej terapii plodu jest leczenie wrodzonych wad serca
(CHD, congenital heart deffect). Niektére defekty sa struk-
turalnie nieskomplikowane, ale — ze wzgledu na zmieniajaca
sie dynamicznie sytuacje w zyciu plodowym - z czasem
moze rozpoczaé sie postepujacy nieprawidtowy rozwéj
duzych naczyn i komor. Skutkiem tego jest zaburzenie
czynnos$ci serca po porodzie. Przyktadem moze by¢ pro-
gresja zwezenia aorty, ktora moze doprowadzi¢ do zespotu
hipoplazji lewego serca (HLHS, hypoplastic left-sided heart
syndrome). Przypuszcza sie, Ze wewnatrzmaciczna korekta
stenozy moze zatrzymac postep hipoplazji komory. Obecnie
standardowe postnatalne leczenie dzieci z HLHS polega
na okresowo wykonywanych chirurgicznych zabiegach pa-
liatywnych (operacja Norwooda, po ktérej wykonuje sie
procedure Fontana). Te samg zasade mozna zastosowaé do
przypadkow krytycznego zwezenia tetnicy plucnej z ciagla
przegroda miedzykomorowa, co prowadzi do hipoplazji
prawej strony serca.

Coraz wigcej jest wykonywanych zabiegdéw kierowanego
ultradZzwickowo cewnikowania serca plodu i rozszerzania
zastawek balonem, zwieksza sie tez do$wiadczenie w ich
przeprowadzaniu. W wielu przypadkach mozna to wykona¢
z dostepu przezskdérnego (ryc. 9-11). Najwicksze doswiad-
czenie jak dotad majg zespoly z dwodch szpitali: Boston
Children’s/Brigham oraz Women’s Hospital [78]. W 50%
takich przypadkéw udaje si¢ skutecznie rozszerzy¢ zastaw-
ke. Jednak w okoto 20% z nich po zakonczonym pomyslnie
zabiegu nie udaje si¢ zahamowac progresji hipoplazji. Mniej
jest doswiadczen z HLHS w przypadkach, w ktérych prze-
groda miedzyprzedsionkowa jest ciagla, oraz w przypadkach
na przyklad atrezji tetnicy plucnej przy ciaglej przegrodzie
miedzykomorowej. Dopiero dalsze badania pozwolg na
optymalny dobér pacjentdw, czasu, w ktérym najlepiej wy-
kona¢ operacje, i technik operacyjnych, dostosowanych do
poszczegoélnych rodzajow korygowanych wad serca plodu.
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Jak juz wczesniej podano, zabiegi te moga by¢ wykonane
przezskornie z uzyciem igiel mniejszych niz fetoskopy lub tez
trokary do shuntéw. Dzigki temu ryzyko dla matki i dla cigzy
jest stosunkowo niskie. Przemawia to za obnizeniem progu
dla innowacyjnych interwencji chirurgicznych, a takze sktania
ku rozszerzeniu zakresu wskazan do przeprowadzenia takich
zabiegow, nawet jezeli odsetek powodzen jest zmienny.
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