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Wstep

Wrodzone wady rozwojowe (wwr) s3 jednym z waznych i aktualnych problemoéw
wspolczesnej medycyny, w szczegdlnosci perinatologii. Stanowig one istotng przy-
czyne chorobowosci i umieralnosci niemowlat oraz chorobowosci dorostych.

Czgstos¢ wystepowania wwr okreslono w literaturze swiatowej na 1,2% do 4,0%
noworodkéw zywo urodzonych [3, 10, 16, 24]. Problem wwr nie dotyczy jednak tylko
dzieci zywo urodzonych. Stwierdzono, Ze wwr s3 czesta przyczyng poronien samois-
tnych zarodka i pfodu - wystepuja one az u 50% poronionych samoistnie zarodkéw
[25]. Wedlug przyblizonej oceny Latos-Bielenskiej [21] aktualnie w Polsce rodzi si¢
rocznie ok. 7000 dzieci z powaznymi wadami rozwojowymi.

Wrodzone wady rozwojowe zajmuja obecnie jedno z pierwszych miejsc wsréd
przyczyn umieralno$ci noworodkéw i niemowlat. W USA w latach 80. wwr byly przy-
czyng 21,0% zgondéw niemowlat [16], w Wielkiej Brytanii 42,05% [12], w Danii w la-
tach 1994-95 25,8% [33] w Holandii w latach 1983-92 11,9% [11] i na Litwie w 1996 .
35,0% [6]. Zgodnie z szacunkami WHO, choroby genetyczne wystepuja u 5% dzieci
zywo urodzonych i s3 odpowiedzialne za 30% hospitalizacji w szpitalach dzieciecych,
40-45% zgondw przed 15 rokiem zycia oraz za 10-25% choroéb przewleklych [22].

W Polsce wg Tesarza [za 35] z powodu wwr umiera rocznie 4000 dzieci i mio-
dziezy do 18 roku zycia. Wrodzone wady rozwojowe byly przyczyna zgonéw nie-
mowlat do 18 roku zycia w woj. katowickim w latach 1980-89 w 22,4% przypadkow
[3], w woj. zielonogdrskim w 1987-92 w 30,3% [19] w woj. szczecinskim w latach
1990-97 w 24,7% [25], w woj. poznanskim w 1999 r. w 19,25% [32], w woj. tarno-
brzeskim w 1997 r. w 43,5% [13], w woj. olsztynskim w 2000 r. w 38,0% [7]. Istot-
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ne znaczenie majg spostrzezenia wielu autoréw [5, 15, 19], ze w ostatnich latach
nastepuje wprawdzie obnizenie wspétczynnika umieralnosci noworodkéw, nie to-
warzyszy temu jednak obnizenie wspotczynnika umieralnosci z powodu wwr. Bada-
nia przeprowadzone w duzych szpitalach Europy, USA i Kanady wykazaly, ze w ciagu
ostatnich lat zmniejszyta si¢ $miertelno$¢ perinatalna nawet w granicach 65%-80%,
jednak udzial wwr powodujacych $miertelno$¢ wzrést obecnie prawie dwukrotnie
[4]. Najczestsza przyczyne $miertelnosci dzieci z wwr stanowia wady serca i ukla-
du naczyniowego oraz w mniejszym stopniu wady osrodkowego ukladu nerwowego
[8, 15]. Na przyklad w Klinice Intensywnej Terapii i Patologii Noworodka w Zabrzu bez-
posrednimi przyczynami zgondw dzieci byly w 59% ciezkie wady serca, a w 16% ciezkie
uszkodzenia OUN [23]. Wysoki udzial wwr wérdd przyczyn zgonéw dzieci nie jest je-
dynym problemem spolfecznie zwigzanym z wadami. Dzieci te wymagaja wieloletniego
kosztownego, specjalistycznego postepowania diagnostycznego, terapeutycznego i re-
habilitacyjnego. Nierzadko wadom wrodzonym towarzyszy niepetnosprawnos¢ intele-
ktualna, a dzieci nig dotkniete wymagaja szczegdlnego nauczania i rehabilitacji.

Cel pracy

Celem pracy byla analiza wrodzonych wad rozwojowych serca i ukladu naczy-
niowego oraz ukladu nerwowego u dzieci urodzonych w wojewddztwie olsztyniskim
w 1998 roku oraz warminsko-mazurskim w latach 1999-2000.

Wyniki badan

Czesto$¢ wystepowania wwr ogétem na 10 000 urodzen na terenie wojewodztwa
olsztynskiego (1998 r.) wynosita 172,3 i warminsko-mazurskiego(1999-2000) 156,5
i byla podobna jak w woj. kujawsko-pomorskim (156,5) i pomorskim (161/10 000).
Wyzsze czestosci stwierdzono w woj. opolskim (198,0/10 000) urodzen i zachodniopo-
morskim (193,7/10 000), dolnoslgskim (191,0/10 000), wielkopolskim (208,1/10 000)
i lubuskim (212,8/10 000) [21]. Wspotczynniki czestosci wystepowania wwr, w woj.
olsztynskim i warminsko-mazurskim byly réwniez nizsze w poréwnaniu z EURO-
CAT-em 215,9/10 000 [28]. Wrodzone wady serca i ukladu naczyniowego wystepowa-
ly na terenie woj. olsztynskiego z czestoscia 40,4 na 10 000 urodzen, a na terenie woj.
warminsko-mazurskiego z czestoscig 40,3 (tab. 1) Wyzsza ich czgsto$¢ stwierdzono
w woj. wielkopolskim (78,0), kujawsko-pomorskim (71,6), opolskim (62,2) i lubuskim
(61,6) [21]. Wigkszo$¢ autoréw okresla czestos¢ wystepowania wad serca liczba 60,8
na 10 000 urodzen [27]. Wsrdd wad serca u dzieci urodzonych w woj. olsztyriskim
i warminsko-mazurskim najczesciej wystepowaly wady przegréd o wspotczynniku
odpowiednio 38,0/10 000 i 31,8/10 000 (tab. 2) Czgstos¢ wystepowania wad przegrod
w krajach Europy wynosita 40,5/10 000 [28]. Miejsce zamieszkania ani ple¢ dziecka nie
mialy istotnego statystycznie wplywu na czesto$¢ wystepowania u nich wad serca, na-
tomiast wiek matki >35 r. Zycia oraz masa urodzeniowa dziecka ponizej 2500 g wply-
waly w sposob istotny statystycznie na te czestos¢ [18].



Czestos¢ wwr ukladu nerwowego w woj. olsztynskim (19981.) wynosita
13,1/10 000, a w woj. warminsko-mazurskim (1999-2000 r.) 12,9/10000 (tab. 1). Wyz-
sza czesto$¢ tych wad (lata 1999-2000) stwierdzono w woj. zachodniopomorskim
(21,4/10 000), pomorskim (20,0/10 000), dolnoslaskim (19,0/10 000) i kujawsko-po-
morskim (17,9/10 000) [21]. Na czgstos¢ wystepowania wad ukladu nerwowego wpty-
wa gléwnie wysoka czesto$¢ wystepowania wad cewy nerwowej wynoszaca w woj.
olsztynskim 9,5/10 000, a w woj. warminsko-mazurskim 7,6/10 000 (tab. 3) Wedlug
EUROCAT, czgsto$¢ wystepowania wad cewy nerwowej w latach 1995-99 wynosita
9,8/1000 [28]. Czesto$¢ wystepowania bezmdzgowia na terenie woj. olsztynskiego wy-
nosita 2,4/10 000 i warminsko-mazurskiego 2,2/10 000 (tab. 3). Byla ona podobna do
czestosci wystepowania w woj. wielkopolskim (2,5/10 000) i lubuskim (1,9/10 000),
a nizsza niz w woj. zachodniopomorskim (4,9/10 000), opolskim (3,5/10 000) i po-
morskim - 3,1/10 000 urodzen [21]. Rozszczep kregostupa wystepowal w woj. olsz-
tynskim 5,9/10 000 urodzen a w woj. warminsko-mazurskim 5,4/10 000 (tab. 3). Byt
podobny jak w woj. opolskim (5,5/10 000), ale nizszy niz w pozostatych wojewddz-
twach objetych PRWWR [21]. Miejsce zamieszkania (miasto, wies) ani ple¢ dziecka
nie mialy wplywu w sposéb znamienny statystycznie na wystepowanie wad w tej gru-
pie. Znamienna statystycznie byta wieksza czestos$¢ wystepowania wad ukladu nerwo-
wego u noworodkéw urodzonych z masg ciata ponizej 2000 g [18].

Dyskusja

Powstawanie wwr pozostaje w zwigzku z organogenezg, ktdrej aktywnos¢ w rzy-
padku serca i ukladu naczyniowego trwa od 3-8 tygodnia zycia. Wady te w2%
spowodowane s3 czynnikami $rodowiskowymi, w 10% nieprawidtowosciami chro-
mosomowymi, 3% stanowia choroby jednogenowe, a w 80% etiologia jest wielo-
czynnikowa. W procesie rozwoju uktadu nerwowego najbardziej aktywny jest okres
embriogenezy trwajacy od 8 do 12 tygodnia [9].

Badania dotyczace wwr prowadzone s3 gléwnie przez kliniki AM i medyczne
instytuty naukowe. Wrodzone wady rozwojowe serca i uktadu naczyniowego oraz
uktadu nerwowego stanowity w Klinice Patologii Cigzy i Porodu PAM [10] w la-
tach 1983-91 odpowiednio 33,7% i 10% wszystkich stwierdzonych wad, w Klinice
Patologii SI. AM w Katowicach [2] w latach 1980-89 9,45% i 18,4% wad, w Klinice
Perinatologii Instytutu Ginekologii i Potoznictwa AM w Lodzi [17] w latach 1985-
-1989 24,9%, w Klinice Neonatologii Instytutu Potoznictwa i Choréb Kobiecych
AM w Bialymstoku [14] w latach 1988-1990 9,0% i 25,6%, w II Katedrze i Klinice
Poloznictwa i Ginekologii w Zabrzu [24] w latach 1993-98 14,9% i 5,9%, w Kate-
drze Neonatologii AM w Poznaniu [32] w 1999 r. 31,3% i 5,0%. Interesujace wyniki
uzyskano w Instytucie Medycyny Pracy w Lodzi [30], gdzie na podstawie wasnych
ankiet dokonano analizy wwr w okresie 1994-95 w woj. waltbrzyskim, piotrkow-
skim, suwalskim, w ktorych wady ukladu krazenia stanowity odpowiednio 16,4%
19,7% 1 12,1% wszystkich stwierdzonych wad oraz wady ukladu nerwowego 9,8%,
12,9% i 12,1% wad.
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Analize czestosci wystepowania u dzieci wwr przeprowadzono réwniez w nie-
ktorych szpitalach regionalnych, np. w szpitalu miejskim w Chrzanowie [31], gdzie
wady krazenia stanowily w latach 1992-97 30,2%, a wady uktadu nerwowego 2,8%
wszystkich wad, w szpitalu miejskim w Stalowej Woli [34] w latach 1988-93 odpo-
wiednio 30,2% i 7,9%, w szpitalach woj. lubelskiego [29] w latach 1990-99 stanowily
21,84% i 7,49%. Znacznie nizszg czesto$¢ wystepowania wad ukladu nerwowego niz
wad serca i ukladu naczyniowego w klinikach i szpitalach wiaze si¢ m.in. z zastoso-
waniem profilaktycznym kwasu foliowego.

Nalezy podkresli¢, ze w badaniach dotyczacych wwr wystepuja pewne réznice
utrudniajace ich analize, wynikajace m.in z pomijania niejednokrotnie podgrup tych
wad oraz z braku jednolitego nazewnictwa wad. Dlatego tez istniala duza potrzeba
klasyfikowania wad w jednolity sposdb, obowigzujacy w Europie i w kraju. Zadania
tego podjat si¢ powotany przy Katedrze i Zaktadzie Genetyki Medycznej AM w Poz-
naniu Zespot ds. Polskiego Rejestru Wrodzonych Wad Rozwojowych(PRWWR).
Rejestr. ten zostal zaplanowany w taki sposob by spetnia¢ funkeje epidemiologiczna,
monitorujacg, socjoekonomiczng i naukowsa [20].

Certyfikatem dziatalnosci PRWWR byto przyjecie go do EUROCAT-u w czerw-
cu 2001 r.

W ramach PRWWR przeprowadzono w wielu rejonach kraju w latach 1999-
-2000 badania nad czestoscig wystepowania wwr u dzieci uwzgledniajace grupy
i podgrupy wad wg Miedzynarodowej klasyfikacji Wad Wrodzonych QICD10. Wy-
niki tych badan podano zgodnie z wymogami EUROCAT nie w wielkosciach pro-
centowych, a warto$ciach wspoélczynnikow ich wystepowania na 1000 lub 10 000
dzieci urodzonych. Badania te obejmowaty wojewddztwa opolskie, dolnoslaskie, lu-
buskie, wielkopolskie, zachodniopomorskie, kujawsko-pomorskie i pomorskie [21]
oraz wojewddztwo olsztynskie, a pozniej warminsko-mazurskie (po reorganizacji
administracyjnej kraju) [18]. Wyniki z dwu ostatnich wymienionych wojewodztw
przedstawiono w tym opracowaniu w formie bardziej szczegélowe;.

W woj. olsztynskim w 1998 r. czgsto$¢ wystepowania wad serca i wad uktadu
naczyniowego stanowita 40,4 na 10 000 urodzen, a w grupie tej najczesciej wyste-
powaly wady jam i polaczen - 3,6/10 000 (tab. 1) oraz wady zastawki pnia ptucne-
go i tréjdzielnej - 2,4/10 000 (tab. 1). Z kolei w woj. warminisko-mazurskim w la-
tach 1999-2000 czesto$¢ wystepowania wad serca i ukladu naczyniowego wynosita
43,0/10 000 urodzen, a najczesciej wystepujacymi w tej grupie bylty wady ukladu
naczyniowego — wady duzych tetnic (9,80/10 000) oraz wady jam i polaczen serca
- 5,0/10 000 urodzen (tab. 1).

Czesto$¢ wystepowania wad ukladu nerwowego (tab. 2) u dzieci urodzonych w woj.
olsztyniskim w 1998 r. wynosita 13,0/10 000 urodzen. W grupie tej najczesciej wystepo-
waly wady cewy nerwowej 9,5/10 000 z dominacjg rozszczepdw kregostupa (5,9/10 000)
i bezmozgowia (2,4/10 000). W woj. warminsko-mazurskim w latach 1999-2000 czg-
sto$¢ wystepowania wad ukladu nerwowego na 10 000 urodzen wynosita 12,9. W tej
grupie wystepowaly najczesciej wady cewy nerwowej (7,6/10 000 urodzen) z przewaga
rozszczepow kregostupa (5,4/10 000 urodzen) i bezmézgowia (2,2 na 10 000 urodzen).



Whioski

1. Czesto$¢ wystgpowania wwr ogdlem, w tym takze wad serca i ukfadu na-
czyniowego oraz wad ukladu nerwowego, u dzieci urodzonych w woj. olsztynskim
i warminsko-mazurskim byta na ogél nizsza niz w pozostalych wojewddztwach,
monitorowanych w ramach w ramach PRWWR a takze nizsza od $rednich danych
EUROCAT. Wskazane jest objecie monitoringiem cafego obszaru kraju celem do-
ktadniejszego poznania skali calego problemu wwr, ich rozmieszczenia w terenie
i ewentualnych korelacji miedzy wadami a stanem $rodowiska naturalnego.

2. W woj. warminsko-mazurskim czestos¢ wystepowania wrodzonych wad roz-
wojowych ukladu nerwowego oraz wad serca i uktadu sercowo-naczyniowego byla
nieco nizsza niz $rednia czesto$¢ wystepowania tych wad na calym terenie objetym
PRWWR.

3. Stwierdzono wyzsze ryzyko wystepowania wrodzonych wad rozwojowych
serca i wad ukladu nerwowego u dzieci urodzonych z niskg masa urodzeniows, jak
réwniez urodzonych przez matki w wieku ponizej 19 roku i powyzej 35 roku zycia.

Streszczenie

Niniejsza praca przedstawia czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojo-
wych uktadéw waznych dla noworodka w pierwszych godzinach zycia, warunkuja-
cych takze dalszy rozwdj i przysztos¢ dziecka.

Praca stanowi opracowanie wybranej czgsci doktoratu, ktory zostal przeprowa-
dzony w Akademii Medycznej w Poznaniu w ramach Polskiego Rejestru Wrodzonych
Wad Rozwojowych. Weryfikowano zgtoszenia wad u noworodkéw z terenu woj. war-
minsko-mazurskiego w latach 1999-2000. Nastgpnie w oparciu o kompletne dane
uzyskane z Bazy Polskiego Rejestru Wrodzonych Wad Rozwojowych utworzonego
przy Katedrze i Zakladzie Genetyki Medycznej AM w Poznaniu opracowano anali-
z¢ epidemiologiczng wrodzonych wad rozwojowych. Otrzymane wyniki pozwolily
stwierdzi¢, ze w wojewodztwie olsztynskim i warminsko-mazurskim czgstos¢ wyste-
powania wrodzonych wad ukladu nerwowego oraz wad serca i uktadu naczyniowe-
go jest nieco nizsza niz $rednia czesto$¢ wystepowania tych wad na terenie objetym
PRWWR. Jednocze$nie stwierdzono wigksze ryzyko wystepowania wad serca i wad
ukfadu nerwowego u dzieci urodzonych z niskg masg urodzeniowsg jak réwniez uro-
dzonych przez matki w wieku ponizej 19 i powyzej 35 roku zycia.

Summary

The paper is a part of doctorate reffering to congenital anomalies in newborn in
warminsko-mazurskie voivodship. The special attention is dedicated to defects of car-
diovascular and neurological system’s. The incidence of these defects is relatively low in
warminsko-mazurskie district, and the risk of incidence of these malformations is higher
among VLBW and born by mothers in the age below 19 years and above 35 years old.
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Tabela 1. Czgstos¢ wystepowania poszczegolnych grup wrodzonych wad rozwojowych u dzieci uro-
dzonych w wojewddztwie olsztynskim w 1998 r. i warminsko-mazurskim w latach 1999-

-2000 (na 10 000 urodzen)

Grupa wad

. 1 Woj.
Woj. olsztyfiskie warminsko-mazurskie
1998 1999-2000
n | % | w n | % | w

Poza kategorig Q ICD 10

0,6 1,2 2 0,3 0,6

Q00-07 Wady ukladu nerwowego

11 6,1 13,1 41 6,6 129

Q10-18 Wady oka, ucha, twarzy i szyi

3 1,7 3,6 14 2,2 4,4

Q20-28 Wady serca

34 18,9 40,4 128 20,5 40,3

Q30-34 Wady ukladu oddechowego

2 1,1 2,4 6 1,0 1,9

Q35-37 Rozszczepy wargi i/lub podniebienia

16 8,9 19,0 45 7,2 14,2

Q38-45 Wady przewodu pokarmowego

4 2,2 4,8 30 4,8 9,4

Q50-56 Wady narzadow plciowych

14 7,8 16,6 60 9,6 189

Q60-64 Wady ukladu moczowego

11 6,1 13,1 57 91 17,9

Q65-79 Wady uktadu migéniowo-szkieletowego

56 31,1 66,6 145 23,2 457

Q80-85 Wady powtok ciata

0 0,0 0,0 4 0,6 1,3

Q86-87 Inne zespoly wad (wady mnogie)

10 5,6 11,9 49 78 154

Q89 Inne lub niesklasyfikowane wady wrodzone

1 0,6 1,2 1 0,2 0,3

Q90-99 Aberracje chromosomowe,
niesklasyfikowane gdzie indziej

17 9,4 20,2 43 6,9 135

Objasnienia: n - liczba dzieci z wadami; % - odsetek dzieci z wadami; w — czesto$¢ wystepowania wro-

dzonych wad rozwojowych na 10 000 urodzen.
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Tabela 2. Czgstos¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych serca i uktadu naczyniowego u dzieci
urodzonych w wojewddztwie olsztyfiskim w 1998 r. i w wojewddztwie warminsko-mazur-
skim w latach 1999-2000 (na 10 000 urodzen)

Woj. olsztyfiskie warmir'lsli/:)’(—)ﬁlazurskie
Podgrupa wad 1998 1999-2000
n w n w

Q20 Wady jam i polaczen 3 3,6 16 5,0
Q21 Wady przegrod 32 38,0 101 31,8
Q22 Wady zastawki pnia plucnego i trojdzielnej 2 2,4 9 2,8
Q23 Wady zastawki aorty i dwudzielnej 1 1,2 8 2,5
Q24 Serce — wady pozostate 0 0,0 3 0,9
Q25 Wady duzych tetnic 5 5,9 31 9,8
Q26 Wady duzych zyt 1 1,2 0 0,0
Q28 Inne wady uktadu krazenia 1 1,2 0 0,0

Objasnienia: n - liczba dzieci z wadami; w - czestos¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych
serca i ukladu naczyniowego na 10 000 urodzen.

Tabela 3. Czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych ukladu nerwowego u dzieci urodzo-
nych w wojewddztwie olsztynskim w 1998 r. i w wojewodztwie warminsko-mazurskim w la-
tach 1999-2000 (na 10 000 urodzen)

Woj. olsztyfiskie warmiﬁslzz(-)f‘;lazurskie

Podgrupa wad 1998 1999-2000

n w n w
Wady cewy nerwowej, w tym: 8 9,5 24 7,6
Q00 Bezmodzgowie i podobne wady rozwojowe 2 2,4 7 2,2
Q01 Przepuklina mézgowa 1 1,2 0 0,0
Q05 Rozszczep kregostupa 5 59 17 54
Pozostale wady uktadu nerwowego:
Q02 Maloglowie 0 0,0 4 1,3
Q03 Wodoglowie 1 1,2 7 2,2
Q04 Inne wrodzone wady rozwojowe mézgu 3 3,6 8 2,5

Objasnienia: n - liczba dzieci z wadami; w - czesto$¢ wystepowania wrodzonych wad rozwojowych
uktadu nerwowego na 10 000 urodzen.



