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Streszczenie
Whprowadzenie: Problemy kardiologiczne u ptodu stanowig od ponad 20 lat istotny problem wspétczesnej perinatologii. Wady wrodzone serca sg
u czlowieka najczgstszymi wadami wrodzonymi. Inna jest charakterystyka wad w okresie zycia plodowego i noworodkowego. Wspétistnienie wad
serca z innymi anomaliami ma decydujacy wptyw na losy cigzy. Prenatalna diagnostyka kardiologiczna ma istotny wptyw na wyniki leczenia kar-
diochirurgicznego noworodkow.
Cel pracy: Zaprezentowanie, omowienie i przedstawienie wstepnych wnioskéw internetowego 0gdlnopolskiego Rejestru Patologii Kardiologicznych
Plodéw ORPKP (www.orpkp.pl).
Materiat i metodyka: Ogdlnopolski Rejestr Patologii Kardiologicznych Ptodu powstat w 2004 r. pod egida Ministerstwa Zdrowia w ramach progra-
mu Polkard-Prenatal (finansowanie w latach 2004-2005) a nastepnie w ramach Kardio-Prenatal (2006-2008). Baza danych skfada sig z rekordow
podzielonych na trzy czgsci: dane prenatalne, pordd i dane postnatalne. Wady serca podzielono na trzy grupy: wady krytyczne (operacja w pierw-
szych 7 dniach zycia), ciezkie (operacja miedzy 8 i 28 dniem zycia) i ,tagodne” (niewymagajgce leczenia lub wymagajgce leczenia operacyjnego
w pozniejszym okresie zycia).
Wyniki: Do 31 grudnia 2007 r. do bazy zgtoszono 1297 ptoddw z problemami kardiologicznymi; dane te wprowadzito 854 lekarzy. Stworzone zostaty
trzy poziomy osrodkow kardiologii prenatalnej: A — osrodki skriningowe rozpoznajgce rocznie minimum 10 wad serca, osrodki typu B diagnozujgce
rocznie minimum 50 wad serca i osrodki typu C diagnozujace rocznie minimum 100 wad serca. Aktualnie rejestr tworzg trzy osrodki typu C, dwa
osrodki typu B i 18 osrodkow typu A. W bazie zarejestrowano 508 (39,2%) krytycznych wad serca, 325 (25,1%) cigzkich wad serca, oraz 125 (9,6%)
wad fagodnych. Najczesciej wystepujace w rejestrze wady serca to wspdlny kanat przedsionkowo-komorowy (112 przypadkéw), ubytek w przegrodzie
migdzykomorowej (82 przypadki), zespét hipoplazji lewego serca (80 przypadkéw), tetralogia Fallota (58 przypadkéw). Poza wadami strukturalnymi
zarejestrowano réwniez inne problemy kardiologiczne: 75 przypadkdéw niewydolno$ci krazenia, 66 przypadkdéw zespotu przetoczenia migdzy bliznig-
tami, 45 przypadkow bloku catkowitego serca ptodu, 37 przypadkdow czestoskurczu nadkomorowego z czestoscig pracy serca >220 min, 25 ptodéw
z kardiomiopatig, 12 ptodow z trzepotaniem przedsionkow, 9 ptodéw z ektopia serca, 3 przypadki zroslakow i 67 innych patologii. W bazie nie sg
rejestrowane takie anomalie, jak dodatkowe skurcze nadkomorowe, izolowana niedomykalno$¢ zastawki tréjdzielnej, ogniska hiperechogeniczne
w sercu czy wysiek w osierdziu. Wprowadzone do bazy anomalie s3 weryfikowane przez referencyjne osrodki kardiologii prenatalnej typu C.
Whioski: 1. ORPKP przyczynit si¢ do powstania nowej klasyfikacji wrodzonych wad serca i probleméw kardiologicznych u ptodow. 2. ORPKP
w prosty sposob definiuje osrodki kardiologii prenatalnej w Polsce.

Stowa kluczowe: echokardiografia ptodowa, wady serca, rejestr

Abstract
Introduction: Congenital heart diseases (CHD) significant problem in a fetus has become of modern perinatology for over 20 years. They represent
the most common congenital malformations in humans.Importantly, the profile of malformations is different in fetuses and children. Coexisting
cardiac and extracardiac malformations are crucial for prognosis. Prenatal diagnosis has a significant influence on cardiosurgery outcome.
Aim of study: The aim of the study was to present, discuss and show preliminary results of an Internet National Registry for Fetal Cardiac Pathology
in Poland ORPKP (www.orpkp.pl).
Materials and methods: National Registry for Fetal Cardiac Pathology was created in 2004. It includes records, each consisting of three parts: prena-
tal, delivery and follow up data. CHD was divided into three groups: critical malformations (surgical or cardiac invasive procedure required by 7th day
of postnatal life), severe malformations (procedures required between 8th and 28the day of postnatal life) and “benign” malformations (procedures
required later or not required).
Results: By Dec 31, 2007 our Registry included 1297 records of fetuses with cardiac problems, reported by 854 physicians. We established three
levels of fetal cardiology centers: level “A” — screening centers diagnosed a minimum of 10 fetal CHD per year, level “B” a minimum 50 fetal CHD
per year and level “C” a minimum of 100 fetal CHD per year. Currently the Registry contains 3 centers level C, 3 centers level B and 18 centers
level A. We registered 508 (39,2%) critical CHD, 325 (25,1%) severe CHD and 125 (9,6%) “benign” CHD. The most common malformations were:
atrio-ventricular canal (AVC) — 112 cases, ventricular septal defect (VSD) — 82 cases, hypoplastic left heart syndrome (HLHS) — 80 cases, tetralogy
of Fallot — 58 cases. In addition to the anatomical CHD we registered the following cardiac problems: 75 fetuses with heart failure, 66 cases of twin
to twin transfusion syndrome, 45 fetuses with a complete heart block, 37 fetuses with supra ventricular tachycardia (SVT) with heart rate >220/
min, 25 fetuses with cardiomyopathy, 12 cases of atrial flutter, 9 cases of ectopia cordis, 3 conjoined twins and 67 other. We do not register pre-
mature atrial contractions (PAC), isolated functional tricuspid valve regurgitation (TR), bright spot or pericardial effusion. All fetal cardiac anomalies
in the registry — were verified by the highest level prenatal cardiology centers level “C”.
Conclusions: 1. ORPKP has contributed to the establishment of a new classification of fetal cardiac malformations. 2. ORPKP has allowed an
introduction of simple definitions of reference and screening centers for fetal cardiology in Poland.
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Wprowadzenie

Problemy kardiologiczne ptodéw stanowig od ponad 20 lat
istotny problem we wspotczesnej perinatologii (1). Po pierwsze
wady serca sa najczesciej spotykanymi anomaliami wrodzo-
nymi u cztowieka, po drugie — inna jest ich charakterystyka
w okresie zycia ptodowego, a inna u noworodkéw, po trzecie
— wspdtistnienie wad serca z innymi anomaliami ma decydu-
jacy wptyw na losy cigzy, po czwarte — w wybranych przy-
padkach prenatalna diagnostyka kardiologiczna ma istotny
wptyw na wyniki leczenia kardiochirurgicznego noworodkow,
po piate — transport chorego noworodka jest znacznie drozszy
dla podatnikéw, niz transport ptodu in utero, zas po széste (i
nie ostatnie) — Polska staje sie wiodacym krajem na mapie
Europy w dziedzinie kardiologii prenatalnej (2-9). Dotychczas
na polskim rynku ukazaty sie 3 ksiazki poswiecone w catosci
problemom kardiologicznym u ptodu. Dwie pod redakcja prof.
Respondek-Liberskiej: ,Echokardiografia i kardiologia ptodu”
wydana w 1998 r. i ,Kardiologia prenatalna dla potoznikéw
i kardiologéw dzieciecych” wydana w 2006 r. Trzecia pozycja
»Kardiologia ptodu — zasady diagnostyki i terapii” pod redakcjg
doc. Szymkiewicz-Dangel ukazata sie w roku 2007.

Kardiologia prenatalna jest dziedzing interdyscyplinarng
istotng zaréwno dla kardiologéw dzieciecych, jak i dla potoz-
nikdw. Europejskie Towarzystwo Kardiologéw Dzieciecych
(Association for the European Paediatric Cardiologist - AEPC)
opublikowato w roku 2004 rekomendacje dla swoich czton-
kéw, przedstawione takze w polskim pismiennictwie (10,
11). W zwiazku z tym a takze w wyniku realizacji progra-
mu Departamentu Polityki Zdrowotnej Ministerstwa Zdrowia
w latach 2004-2005, powstat program Polkard-Prenatal,
ktérego efektem byto powotanie do zycia Ogdlnopolskiego
Rejestru Patologii Kardiologicznych Ptodéw (ORPKP) — www.
orpkp.pl. Projekt ten jest kontynuowany w ramach ,,Programu
kompleksowej diagnostyki i terapii wewnatrzmacicznej w pro-
filaktyce nastepstw i powiktan wad rozwojowych i choréb
ptodu - jako element poprawy stanu zdrowia ptodéw i nowo-
rodkéw na lata 2006-2008” (kierownik programu prof. K.
Szaflik), jako czes¢ B, pod nazwa Program Kardio-Prenatal.

Cel pracy

Korzystajac z Internetu oraz wspétpracujac z firma infor-
matyczng wiodace osrodki kardiologii prenatalnej w Polsce
postanowity zapoczatkowac¢ wspodtprace, polegajaca na
wspolnym gromadzeniu informacji na temat probleméw
kardiologicznych u ptodéw: wad serca, istotnych zaburzen
rytmu (czestoskurczéw, migotania przedsionkéw, bloku prze-
wodnictwa przedsionkowo-komorowego Il lub Il stopnia),
niewydolnosci krazenia, ektopii serca oraz specyficznych
probleméw kardiologicznych dla zycia prenatalnego w cig-
zach zaréwno pojedynczych, jak i mnogich. W bazie danych
nie sa rejestrowane ,tagodne” anomalie, takie jak: skurcze
dodatkowe bez niewydolnosci krazenia, blok przedsionkowo-
komorowy | stopnia, czynnosciowa niedomykalno$¢ zastawki
tréjdzielnej, wysiek w osierdziu, ognisko hiperechogenicz-
ne, wodobrzusze u ptodu lub izolowana obecnos¢ ptynu
w jamie optucnowej bez cech niewydolnosci krazenia ptodu.
Rejestrowane jest natomiast wodobrzusze w przebiegu nie-
wydolnosci krazenia (12, 13). Izolowane przypadki fagodnych
infekcji ptodu moga bowiem przebiega¢ z obecnoscia gro-
madzenia sie ptynu w jamach ciata ptodu bez manifestacji
kardiologicznej (14, 15).

Analiza danych dotyczaca czestosci wystepowania
w naszym kraju poszczegolnych anomalii jest istotna takze
dla okreslenia potrzeb zdrowotnych: kierunku rozwoju ist-
niejacych osrodkéw kardiologii prenatalnej, koniecznosci

powotywania kolejnych, zakresu wprowadzania okreslo-
nych procedur, ustalania potrzeb dla rozwoju kardiochirurgii
noworodkowej. Nalezy podkresli¢, ze z przyczyn kulturowych
wiekszo$¢ polskich kobiet decyduje sie na kontynuowanie
cigzy przy stwierdzonej patologii uktadu krazenia ptodu. Daje
to unikalng mozliwo$¢ poznania wewnatrzmacicznej historii
naturalnej wad serca, co moze mie¢ kluczowe znaczenie przy
podejmowaniu terapii wewnatrzmaciczne;.

Materiat i metodyka

Baza patologii kardiologicznych u ptodéw sktada sie
z trzech czesci: dane prenatalne, dotyczace porodu i post-
natalne. Od roku 2007 dodatkowo wprowadzono mozliwos¢
dotaczania do rekordu danego pacjenta plikéw zawierajgcych
zamrozone obrazy lub filmy dokumentujace wykrycie pato-
logii. Dane osobowe ciezarnej sa odpowiednio zakodowane
zgodnie z zasadami ochrony danych osobowych. Na pod-
stawie danych pacjentki, cigzy i ptodu, system komputerowy
nadaje kod kazdemu rekordowi w taki sposéb iz ciezarna,
ktéra miata wykryta wade serca np. w Toruniu, byta na kon-
sultacji w Warszawie oraz w todzi, w bazie danych ma jeden
wspolny rekord, ale z uwzglednieniem lekarzy z poszczegdl-
nych osrodkéw. W czesci prenatalnej znajduja sie dane istot-
ne dla epidemiologii wad serca (cigza wysokiego lub niskiego
ryzyka), a takze przyczyna skierowania ciezarnej i nazwisko
lekarza kierujacego na badanie echokardiograficzne ptodu.
W wiekszosci przypadkow sg to potoznicy, ktorzy wykrywali
wade serca w przesiewowym badaniu USG. Uwzglednione sa
réwniez osrodki, w ktérych dana ciezarna byta konsultowana
i miata wykonane specjalistyczne badanie echokardiograficz-
ne (tab. I-11l).

Patologie kardiologiczne u ptodéw sa zaznaczane jako:
wady serca, arytmie, patologie specyficzne dla okresu pto-
dowego, itd. Przy rozpoznaniu wady serca okreslana jest
jej anatomia. Do opisu wady stosowany jest kod rozpoznan
opracowany przez AEPC w modyfikacji wtasnej. Dodatkowo
wady serca zostaty podzielone na: krytyczne (koniecznosé
operacji w pierwszym tygodniu zycia), ciezkie (wymagajace
leczenia operacyjnego w okresie noworodkowym) oraz tagod-
ne — niewymagajace zwykle leczenia operacyjnego ani inter-
wencyjnego w 1 roku zycia (np. miesniowy ubytek przegrody
miedzykomorowej) (tab. IV).

Na tej podstawie mozemy zebraé informacje epidemiolo-
giczne oraz organizacyjne, istotne dla osrodkéw potozniczych,
neonatologicznych, kardiologicznych i kardiochirurgicznych.
Aby baza danych byta wiarygodna, rozpoznania musza by¢
weryfikowane przez kardiologéw prenatalnych z osrodkéw
typu C, dlatego istnieje koniecznos¢ wykonywania doku-
mentacji zdjeciowej (oraz filméw) przez lekarzy zgtaszajgcych
przypadki do bazy, zwtaszcza jesli ciezarna nie jest kierowana
na konsultacje do osrodka referencyjnego.

Osrodki A, B, C

Baza danych dostepna z poziomu kazdego uzytkownika
jest baza ,,Podstawowga”. Zweryfikowane rekordy pacjentéw
wchodzg do bazy danych ,,Po weryfikacji”. Baza danych umoz-
liwita dokonanie podziatu osrodkéw kardiologii prenatalnej na
typu C, B i A. Osrodki typu C sa zlokalizowane przy osrodkach
potozniczych i rocznie rejestruja >100 przypadkéw wad serca.
Osrodki typu B zlokalizowane sa przy klinikach kardiologii
dzieciecej i rocznie stwierdza sie w nich minimum 50 wad
serca. Przy liczbie wad serca w osrodku typu B >50 rocznie,
dany osrodek moze sig stara¢ o zmiane referencyjnosci na typ
C. Osrodki typu A to takie, w ktérych pracuja lekarze legitymu-
jacy sie Certyfikatami Umiejetnosci Badania Przesiewowego
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TABELA I:  Osrodki typu C (rok 2007) — lekarze z Certyfikatami Umiejetnosci Echokardiograficznego Badania Serca Ptodu
TABLE I: Type C centers (2007) — physicians with Fetal Echocardiography Certificates
Miasto / City 0srodek / Center Kierownik osrodka / Head
kodz Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki, Uniwersytet Medyczny / Polish Mother Memorial Hospital and prof. Maria Respondek-Liberska
Medical University
Warszawa Uniwersytet Medyczny / Medical University doc. dr hab. Joanna Dangel
Ruda Slaska Slqska Akademia Medyczna / Medical Academy dr n. med. Agata Wtoch
TABELA IIl:  Osrodki typu B (rok 2007) — lekarze z Certyfikatami Umiejetnosci Echokardiograficznego Badania Serca Ptodu
TABLE II: Type B centers (2007) physicians with Fetal Echocardiography Certificates
Miasto / City 0srodek / Center Kierownik osrodka / Head
ko6dz Uniwersytet Medyczny / Medical University prof. Jerzy Stanczyk
Poznan Uniwersytet Medyczny / Medical University prof. Aldona Siwiriska

TABELA lll:  Osrodki typu A (rok 2007) — 21 lekarzy z Certyfikatami Umiejetno$ci Skriningowego Badania Serca Plodu (w ukfadzie alfabetycznym wg nazwisk)

TABLE Ill:  Type A centers (2007) 21 physicians with Screening Fetal Heart Certificates (in alphabetical order)
Miasto / City 0srodek / Center Nazwisko lekarza / Name
£odz Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki / Polish Mother Memorial Hospital dr hab. n. med. D. Borowski
Ruda Slaska Slaska Akademia Medyczna / Medical Academy dr n. med. W. Cnota
Ruda Slaska Slaska Akademia Medyczna / Medical Academy dr n. med. B. Czuba
Kartuzy Szpital Powiatowy / City Hospital lek. med. P. Dlugosz
Warszawa Uniwersytet Medyczny / Medical University lek. A. Hamela-Olkowska
£odz Uniwersytet Medyczny / Medical University dr n. med. K. Jarosik
£6dz Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki / Polish Mother Memorial Hospital dr hab. n med. P. Kaczmarek
Ruda Slqska Slqska Akademia Medyczna / Medical Academy dr n. med. M. Milejska-Lewandowska
Poznan Uniwersytet Medyczny / Medical University dr n. med. H. Mitkowska- Wozniak
Poznan Uniwersytet Medyczny / Medical University dr hab. n. med. M. Pietryga
Poznan Uniwersytet Medyczny / Medical University dr hab. n. med. M. Ropacka
Warszawa Centrum Medyczne Ksztatcenia Podyplomowego / Postgraduate Medical Education Center lek. med. T. Roszkowski
Szczecin Pomorska Akademia Medyczna / Medical Academy dr n. med. J. Wegrzynowski
Rzeszéw Szpital Wojewodzki / City Hospital dr n. med. J. Sliwa
Gdansk Akademia Medyczna dr n. med. M. Chojnicki
Torun Szpital Potozniczo-Ginekologiczny dr n. med. J. Paluszynski
Bydgoszcz Szpital Potozniczo-Ginekologiczny lek. med. M. Lewandowska
kodz Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki lek. med. S. Fory$
kodz Instytut Centrum Zdrowia Matki Polki drn. med. M. Stodki
Poznan Akademia Medyczyna dr n. med. B. Mrozinski
Ruda Slaska Slaska Akademia Medyczna dr n. med. W. Rozmus-Warcholifiska
Krakow Szpital Ujastek lek med. B. Radzymirska-Chrusciel

Serca Ptodu Sekcji Echokardiografii i Kardiologii Prenatalnej
Polskiego Towarzystwa Ultrasonograficznego. Aktualnie okoto
900 sposréd ponad 1200 zarejestrowanych przypadkow sa
to rekordy wprowadzone przez osrodki typu C. Pozostate
przypadki zostaty wprowadzone facznie przez osrodki typu
Bitypu A.

Praktyczne uzytkowanie bazy

Kazdy lekarz wykonujacy przesiewowe badanie USG
u ciezarnej (najczesciej potoznik), po wykryciu np. wady serca
ptodu moze zarejestrowac sie na stronie WWW i uzyskac od
administratora kod dostepu do rejestru, a nastgpnie moze
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TABELA IV:  Podziat wad serca ptodu na 3 kategorie
TABLE IV:  Three categories of fetal congenital heart diseases

Wady krytyczne / Critical congenital heart diseases

Wady cigzkie / Severe congenital heart diseases

Wady tagodne / Benign congenital heart diseases

wady najczesciej przewodozalezne, wymagajace operacji
kardiochirurgicznej bezposrednio po porodzie, max do

7 doby, np. krytyczne zwezenie zastawki aortalnej,
krytyczne zwezenie zastawki ptucnej, HLHS

z restrykcyjnym FO u ptodu

CHD dependent from ductus arteriosus, surgery required
between 1st and max 7th days of postnatal life, for
example: critical pulmonary valve stenosis, critical aortic
valve stenosis, HLHS with fetal restricted FO

wady wymagajace operacji miedzy 8 a 28 dniem zycia,
np. TGA, HLHS bez restrykcji FO, atrezja zastawki ptucnej

CHD which require surgery between 8" and 28" day of
life, for example: transposition of the great arteries, HLHS
with no restriction of FO, pulmonary valve atresia

wady niewymagajace leczenie operacyjnego ani
interwencyjnego lub wymagajace operacji w pézniejszym
okresie, np.: migniowy ubytek przegrody
migdzykomorowej

CHD not requiring surgical procedure or requiring
deferred surgery not requiring, for example: ventricular
septal defect

wprowadzi¢ informacje dotyczace badanego ptodu. Od leka-
rza potoznika oczekujemy wpisania patologii oraz skierowania
ciezarnej do jednego z osrodkow referencyjnych typu C lub B
(szczegodty: tab. 1i ll), niezaleznie od dalszych decyzji podej-
mowanych przez niego i przez kobiete.

Taka zasade wprowadzono ponad 20 lat temu we Francji,
co zapewnia ciezarnej uzyskanie weryfikacji rozpoznania,
zapoznanie sie z aktualnymi mozliwosciami w zakresie terapii
przed- lub pourodzeniowej. W przypadku wykrycia ciezkiej
ztozonej wady serca w | potowie cigzy, ciezarna moze skorzy-
sta¢ z prawa do terminaciji cigzy. Informacja o tym, ze doszto
do powstania ztozonej wady serca w rodzinie moze miec
istotne implikacje kliniczne nie tylko dla danej rodziny (rézne
jest ryzyko powtdrzenia sie wady u kolejnego potomstwa
zaleznie od jej typu), ale jest rowniez wazne z punktu widzenia
epidemiologicznego, z punktu widzenia badan nad prewencja
wystepowania wad serca, badan nad zagrozeniami srodo-
wiskowymi, badan nad zasadami dziedziczenia, itp. Z tego
wzgledu istotne jest doktadne okreslenie rodzaju wady serca
przez kardiologa prenatalnego.

Zgtoszenie wady serca ptodu i jej udokumentowanie jest
takze istotne z punktu widzenia lekarza potoznika. Po wprowa-
dzeniu do rejestru minimum 10 przypadkéw istotnych patolo-
gii kardiologicznych oraz po spetnieniu dodatkowych wyma-
gan (udziat w kursie z zakresu kardiologii prenatalnej, udziat
w szkoleniu indywidualnym w osrodku referencyjnym typu
C, przedstawienie zestawu wtasnych badan serca u 10 zdro-
wych ptoddéw) istnieje podstawa do ubiegania sie o Certyfikat
Umiejetnosci z Zakresu Przesiewowego Badania Serca Ptodu
(poziom podstawowy), Sekcji Echokardiografii i Kardiologii
Prenatalnej Polskiego Towarzystwa Ultrasonograficznego.
Osrodek, w ktérym pracuje dany lekarz, legitymujacy sie
Certyfikatem Badania Serca Ptodu, staje sie w systemie orga-
nizacyjnym osrodkiem typu A. Po skierowaniu ciezarnej do
jednego z osrodkow referencyjnych (typu B lub C; tab. 1, 1),
konsultujacy tam lekarze dokonuja weryfikacji rozpoznania
i ustalenia wtasciwej nomenklatury, korzystajac z przypisanego
do bazy stownika rozpoznar (wedtug Association for European
Pediatric Cardiology w modyfikacji wtasnej). Wykonuja oni
badanie, w pemi je dokumentuja (opis badania, rysunek ano-
malii, konsultacja dla cigzarnej i jej partnera) a dodatkowo
dane z badania sg réwniez wprowadzane do www.orpkp.
pl, z podaniem nazwiska lekarza ktéry wykryt anomalie oraz
nazwiska lekarza/lekarzy, ktérzy konsultowali ciezarna.

Wyniki

W niniejszym opracowaniu przedstawione zostang wybra-
ne wyniki, pochodzace z bazy danych ,,Podstawowej”. W roku
2004 w bazie danych zarejestrowano 297 ptody z problemami
kardiologicznymi, w roku 2005 — 349 ptodéw, w roku 2006

— 403 ptody, w roku 2007 (do 1 wrzes$nia) — 248 ptodow; tacz-
nie 1297 ptodéw. Dane zgtoszato 854 lekarzy, ktérzy przynaj-
mniej raz skierowali ciezarne na badanie echokardiograficzne.
Poza danymi ptodéw wypetniono 496 formularzy dotyczacych
danych porodowych oraz 219 formularzy dotyczacych loséw
pourodzeniowych.

Zarejestrowano 508 krytycznych wad serca (tab. V), co
stanowito 39,2% badan, 325 wad ciezkich (25,1%), oraz
125 wad tagodnych (9,6%). Baza obejmuje miedzy innymi
66 przypadkéw zespotu przetoczenia u bliznigt TTTS, 45
przypadkéw bloku catkowitego serca ptodu, 37 przypadkéw
czestoskurczu. Rodzaje najczesciej rozpoznawanych wad
serca u rejestrowanych ptodow przedstawiono w tabeli VI.
Najczesciej wystepowata w naszym rejestrze wada serca
pod postacia wspdlnego kanatu przedsionkowo-komoro-
wego (atrial & ventricular components (complete) — AVSD;

TABELA V:  Rodzaje diagnoz kardiologicznych w rejestrze: www.orpkp.pl
TABLE V: Types of fetal cardiac diagnoses in registry www.orpkp.pl
Diagnoza kardiologiczna Liczba przypadkdéw
Cardiac diagnoses Number of cases
Wada serca krytyczna / Critical CHD 508 39,2%
Wada serca cigzka / Severe CHD 325 25,1%
Wada serca tagodna / Benign CHD 125 9,6%
Niewydolnos¢ krazenia / Heart failure 75 5,8%
Zespot przetoczenia migdzy bliznigtami / Twin 66 51%
to twin transfusion syndrome
Inne / Other 55 42%
Blok catkowity serca / Complete heart block 45 3,5%
Czestoskurcz nadkomorowy / Supraventricular 37 2,9%
tachycardia
Kardiomiopatia przerostowa / Hypertrophic 17 1,3%
cardiomyopathy
Wada unikalna dla okresu ptodowego 12 0,9%
/ Congenital heart disease characteristic for
prenatal period
Trzepotanie przedsionkow / Atrial flutter 12 0,9%
Ektopia serca / Ectopia cordis 9 0,7%
Kardiomiopatia zastoinowa / Congestive 8 0,6%
cardiomyopathy
Zroslaki / Conjoined twins 8] 0,2%
kacznie / Total 1297 100%
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TABELA VI:  Rodzaje rozpoznanych wad serca u ptodéw w ORPKP

TABLEVI:  Types of fetal congenital heart defects in registry
Diagnoza wady serca / Congenital heart defects Liczba przypadkow / Number of cases

AVSD 112 8,5%
Zespét hipoplazji lewego serca / Hypoplastic left heart syndrome 100 7,6%
VSD 82 6,2%
Tetralogia Fallota / Tetralogy of Fallot 58 4,4%
Mig$niowy VSD / Muscular VSD 43 3,3%
Naptywowy VSD / Inlet VSD 39 3%
Serca czynnosciowo jednokomorowe, pojedyncza komora z nieokreslong morfologia 38 2,9%
Functionally univentricular heart, solitary ventricle of indeterminate morphology

Podwéjne odejscie naczyn znad prawej komory z transpozycja / Double outlet right ventricle — transposition type 28 2,1%
Czestoskurcz nadkomorowy / Supraventricular tachycardia 28 2,1%
Bfoniasty ubytek w przegrodzie migdzykomorowej / Perimembranous VSD 28 2,1%
Atrezja zastawki tréjdzielnej / Tricuspid atresia 26 2%
Stenoza zastawki aortalnej / Aortic valvar stenosis 25 1,9%
Zespot Ebsteina / Ebstein’s malformation of tricuspid valve 24 1,8%
Zespot przetoczenia migdzy blizniakami / Twin-to-twin transfusion syndrome 22 1,7%
TGA 19 1,4%
Wrodzony blok serca / Congenital complete heart block 16 1,2%
Podwéjne odejscie naczyn znad prawej komory — typ zespotu Fallota / Double outlet right ventricle — Fallot type 16 1,2%
Koarktacja aorty / Aortic coarctation 14 1,1%
Niezbalansowany kanat przedsionkowo-komorowy / AVSD with ventricular imbalance 13 1%
Wspdlny pien tetniczy / Common arterial trunk 13 1%
TGA w wadach ztozonych / TGA in complex congenital disease 13 1%
Atrezja tetnicy ptucnej + VSD (wiaczajac typ Fallota) / Pulmonary atresia + VSD (including Fallot type) 13 1%
Atrezja tetnicy ptucnej + ciagta przegroda migdzykomorowa / Pulmonary atresia + intact ventricular septum 12 0,9%
VSD + nieprawidfowa czes$¢ odptywowa przegrody / VSD + malaligned outlet septum 10 0,8%
Stenoza zastawki tgtnicy ptucnej / Pulmonary valvar stenosis 9 0,7%
Kardiomiopatia przerostowa / Hypertrophic cardiomyopathy 9 0,7%
Trzepotanie przedsionkow / Atrial flutter 7 0,5%
Ubytek przegrody przedsionkowo-komorowej z zespotem Fallota / Atrio-ventricular septal defect and tetralogy of Fallot 7 0,5%
Lewa Zyta gtéwna gdrna uchodzaca do zatoki wiericowej / Left superior vena cava persisting to coronary sinus 7 0,5%
Hipoplazja tuku aorty / Aortic arch hypoplasia (tubular) 7 0,5%
AVSD: izolowana sktadowa przedsionkowa (primum ASD) / AVSD: isolated atrial component (primum ASD) 7 0,5%

AVSD — ubytek w przegrodzie przedsionkowo-komorowej / atrial and ventricular components (complete)

VSD — ubytek w przegrodzie migdzykomorowej / ventricular septal defect
TGA — transpozycja duzych naczyn / transposition of the great artery
ASD — ubytek w przegrodzie migdzyprzedsionkowej / atrial septal defect

112 przypadkéw), nastepnie zespdt hipoplazji lewego serca
(100 przypadkow), ubytek w przegrodzie miedzykomorowej
(ventricular septal defect — VSD; 82 przypadki), na trzecim
miejscu zespot hipoplazji lewego serca (hypoplastic left heart
syndrome — HLHS; 80 przypadkéw). W tabeli VIl przedstawio-
no przyktadowe dane dotyczace grupy pacjentéw z wybra-
na patologig kardiologiczng — dla przyktadu wspodlny kanat
przedsionkowo-komorowy.

Aktualnie w bazie danych zarejestrowane sg 3 osrod-
ki typu C, 2 osrodki typu B, w ktérych pracuja lekarze
z Certyfikatem Badania Echokardiograficznego Serca Ptodu
i 18 osrodkdw typu A, w ktérych pracuja lekarze z Certyfikatem
Skriningowego Badania Serca Ptodu.

Omowienie

W Polsce internetowy Rejestr Wad Rozwojowych zostat
wprowadzony po raz pierwszy w 1998 r. przez genetyka prof.
Latos-Bielenska z AM w Poznaniu (www.rejestrwad.pl) (16).
Wedtug dostepnych w nim danych, prenatalne rozpoznanie
wad serca w latach 2003-2005 dotyczyto okoto 15% przy-
padkéw noworodkéw z wadami wrodzonymi. Wedtug raportu
wyjsciowego Programu Kardio-Prenatal tylko 10% noworod-
kéw wymagajacych operaciji kardiochirurgicznych zdiagnozo-
wanych byto prenatalnie. Dane te potwierdzaja, iz wady serca
ptodu stanowiag najstabsze ogniwo prenatalnej diagnostyki
kardiologicznej, a ich wykrywalnosc¢ rosnie wraz z doskonale-
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TABELA VII:  Ubytek w przegrodzie przedsionkowo-komorowej (AVSD) — przyktadowe dane z rejestru*

TABLE VII:  Atrio-ventricular septal defect (AVSD) — example of results from the registry
Parametr / Parametr Wartos¢ / Value
1 Liczba ptodéw z wybrana diagnoza / Number of cases 112
2 Srednia liczba badari USG do wykrycia anomalii / Number of ultrasound study before diagnosis 3
3 Sredni wiek ptodu w chwili wykrycia anomalii wedtug ostatniej miesiaczki / Mean gestational age during diagnosis from last menstrual period 26
4 Sredni wiek ptodu w chwili wykrycia anomalii wedtug biometrii / Mean gestational age during diagnosis from ultrasound 25
5 Dla ilu pacjentéw wypetniono formularz pordd? / Percentage of delivery data 35%
6 Srednia masa ciata noworodka / Mean neonatal weight 2052 g
7 Losy noworodka / Neonatal follow up:
Nie okreslono losu pacjenta / Lost 21%
Wypis do domu z oddziatu neonatologicznego / Discharge home 18%
Wypis do referencyjnego osrodka kardiologicznego / Discharge to referral center 21%
Przeniesienie do Odziatu Intensywnej Terapii w referencyjnym osrodku kardiologicznym / Discharge to neonatal intensive care unit in refferal center 13%
Przeniesienie do Odziatu Intensywnej Terapii / Discharge to neonatal intensive care unit 8%
Zgon / Demise 21%
8 Diagnostyka postnatalna i leczenie / Prenatal diagnosis and treatment 13
9 Losy dziecka do 30 dnia po porodzie / Follow up 30 days after delivery:
Nie okreslono losu pacjenta / Lost 8%
Opieka ambulatoryjna / Outpatient care 31%
Po leczeniu kardiochirurgicznym / After surgery 31%
Po leczeniu interwencyjnym / After invasive treatment 31%
Zgon bez leczenia / Demise without treatment 0%
Zgon po leczeniu kardiochirurgicznym / Demise after surgery 0%
Zgon po leczeniu interwencyjnym / Demise after invasive treatment 0%

* Wadg te zarejestrowano u 112 ptodéw, $rednio wykonywano u nich 3 badania potoznicze USG do czasu wykrycia patologii, $redni wiek ciagzowy w czasie wykonywania badania
echokardiograficznego wynosit 26 tyg, Sredni wiek biometryczny 25 tyg. Dane dotyczace porodu wypetniono w 35%. Srednia masa ciata noworodkow wynosita 20529

niem umiejetnosci lekarzy wykonujacych badania przesiewo-
we, zaréowno w Polsce, jak i na $wiecie. Jest to stosunkowo
trudne zadanie wymagajace odpowiedniego przeszkolenia
(17, 18). Ogdlnopolski Rejestr Problemoéw Kardiologicznych
u Ptodow (www.orpkp.pl), zatozony przez nasz zespot, stat sie
w ciggu minionych lat bardzo istotnym narzedziem poznaw-
czym, badawczym i organizacyjnym. Dzigki analizie rejestru
istnieja istotne dowody na poprawe jakosci opieki perinatalnej
w zakresie kardiologicznej diagnostyki prenatalnej. Aktualnie
wydaje sie, iz potrzeby polskiej stuzby zdrowia w tej dziedzinie
sg w petni zabezpieczone, a czas oczekiwania na specjali-
styczng konsultacje kardiologiczng dla zagrozonego ptodu
nie przekracza kilku dni. Analiza danych z rejestru wykazata,
ze nie ma w Polsce obszaréw ,wolnych” od wystepowania
wad serca u najmtodszych pacjentéw, co dotyczy zaréwno
okolic dobrze uprzemystowionych, jak i obszaréw powszech-
nie uwazanych za ,zdrowe tereny rekreacyjne”. Ten aspekt
rozktadu wad rozwojowych mozna takze odnalez¢ w rejestrze
poznanskim.

Rejestr nasz wnosi wiele elementéw nowatorskich
i poznawczych. Analiza zawartych w nim danych wykazata,
iz dotychczas stosowana nomenklatura zaczerpnieta z kar-
diologii dzieciecej w wielu miejscach nie ma zastosowania
w odniesieniu do kardiologii prenatalnej, w ktérej pojawiaja sie
problemy specyficzne dla tego okresu zycia (np. w odniesie-

niu do przedwczesnie zamykajacego sie przewodu tetniczego
czy otworu owalnego). Dzigki prowadzeniu polskiego rejestru
kody rozpoznan patologii kardiologicznych u ptodow zostaty
zmienione takze w klasyfikacji miedzynarodowej — okazato
sie, ze wersja pierwotna byta niewystarczajgca dla opisania
patologii kardiologicznych ptodéw. Z praktycznego punk-
tu widzenia zaistniata koniecznos$¢ wprowadzenia nowego
podziatu wad serca ptodu: nie tylko z uwzglednieniem ich
szczego6téw anatomicznych, ale z uwzglednieniem patofizjolo-
gii krazenia ptodéw i noworodkow. Powstata wiec koncepcja
podziatu wad serca ptodéw na: krytyczne, ciezkie i tagodne
—ich charakterystyke wyjasniono wyzej.

Rejestr dowiddt, iz dla wigkszosci lekarzy wykonujgcych
badania przesiewowe, wady serca sg anomalig bardzo rzadka,
z ktéra spotykaja sie oni 1-2 razy w ciagu roku, ale sg wsréd
potoznikéw wykonujacych badania ultrasonograficzne réwniez
tacy, ktérzy wykrywaja kilkanascie przypadkéw wad serca
rocznie. W referencyjnych osrodkach kardiologii prenatalnej
lekarze oceniajg ponad 100 przypadkéw wad serca rocznie.
Liczby te sa odzwierciedleniem nie tylko r6znych mozliwo-
$ci diagnostycznych, réznej ekspertyzy w trudnych przypad-
kach, ale wskazuja takze, ktére osrodki powinny zajmowac sie
zaréwno terapig ptodu, jak i szkoleniem nowych kadr medycz-
nych. Czy czegstoskurcz ptodu powinien by¢ leczony w osrod-
ku, ktéry zna potencjalne skutki uboczne wprowadzane;j terapii
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z literatury, czy tez w osrodku, ktéry ma swoje dtugoletnie
doswiadczenie w tym zakresie (19-23)? Rejestr pozwala na
wyszukanie takiego osrodka, ktéry ma najwieksze doswiad-
czenia zwigzane z anomalig danego typu.

Rejestr umozliwit takze precyzyjne wprowadzenie licze-
nia przypadkéw zaréwno wykrywanych, jak i diagnozowa-
nych wad serca ptodu, co stato sie podstawa (ale nie jedy-
nym wystarczajgcym kryterium) przyznawania Certyfikatow
Umiejetnosci Badania Serca Ptodu albo Przesiewowego
(poziom podstawowy) albo Echokardiograficznego (poziom
dla zaawansowanych). Zasady uzyskiwania certyfikatow
mozna znalezé w naszych publikacjach lub na stronie interne-
towej www.fetalecho.pl (24-25). Warto tutaj nadmienic, iz lista
lekarzy z certyfikatami jest corocznie uaktualniana (podlega
weryfikacji) w zaleznosci m.in. od wktadu pracy w tworze-
nie rejestru problemow kardiologicznych u ptodu. Certyfikat
mozna przedtuzy¢ po okresie 4 lat, ale mozna go takze uznac
za nieaktualny lub zmienié¢ jego kategorie.

Jakie jest w Polsce zapotrzebowanie na kardiologicz-
ne prenatalne zabiegi interwencyjne u ptodéw? Jak czesto
w Polsce pojawia sie problem catkowitego bloku serca ptodu,
ktory moze by¢ pierwszym objawem subklinicznie przebie-
gajacej kolagenozy u mtodej, zdrowej kobiety? Jak czesto
w Polsce pojawia sie problem guzéw serca ptodéw/nowo-
rodkéw, ktére powinny by¢ objete specjalistycznag opieka nie
tylko kardiologiczng ale i neurologa dzieciecego? Na takie
i inne pytania stosunkowo tatwo mozna znalez¢é odpowiedzi,
siegajgc do omawianej bazy danych. W naszym odczuciu
ORPKP spetit poktadane w nim oczekiwania, ale takze roz-
budzit nowe.

Whioski

1. ORPKP przyczynit sig do powstania nowej klasyfikaciji
wrodzonych wad serca i probleméw kardiologicznych
u ptodéw.

2. ORPKP w prosty sposéb definiuje osrodki referencyjne
oraz przesiewowe dla wykrywania i diagnozowania (ale
nie wad serca) anomalii kardiologicznych u ptodéow
w Polsce.

Praca zgtoszona na Konferencje International Society of
Ultrasound in Obstetrics and Gynecology (ISUOG), Chicago
24-28.08.2008.
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